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1. Einleitung

Ziel der Medizin ist es, eine Erkrankung zum Wohle des Patienten zu therapieren.
Hierbei wird der Arzt versuchen, in Interaktion mit dem Patienten, die bestmdogliche
Therapie zu wahlen. Mit der EinflUhrung des Begriffes der ,gesundheitsbezogenen
Lebensqualitat® in der Medizin verbindet sich der Versuch, Lebensqualitat nicht nur
unmittelbar in der klinischen Situation und im Arzt-Patienten-Gesprach
einzubeziehen, sondern sie messbar und intersubjektiv kommunizierbar zu machen.
Hierdurch erhalt der Arzt neue Bewertungskriterien seines medizinischen und
therapeutischen Handelns. Dies erklart das zunehmende Interesse und die standig
wachsende Anzahl an Publikationen, die die gesundheitsbezogene Lebensqualitat

verschiedener Erkrankungen untersuchen.

In dieser Arbeit wird die gesundheitsbezogene Lebensqualitat von Patientinnen
untersucht, die an AGS, dem kongenitalen adrenogenitalem Syndrom, leiden. Bei
dieser Krankheit, die im englischen Sprachgebrauch die Bezeichnung congenital
adrenal hyperplasia (CAH) tragt, handelt es sich um eine Gruppe von autosomal-
rezessiv  vererbten  Stoffwechselstérungen der  Steroidsynthese in  der
Nebennierenrinde. Die Unfahigkeit Cortisol zu produzieren, und die hieraus
resultierende verstarkte Synthese von Androgenen und anderen Hormonen, flhrt zu
dem Krankheitsbild des adrenogenitalen Syndroms, dessen klinisches

Hauptleitsymptom bei weiblichen Patientinnen in einer Virilisierung besteht.

DE CRECCHIO beschrieb 1865 erstmals dieses Syndrom (30). Der Nachweis
erhohter 17-Ketosteroid-Werte bei AGS-Patienten gelang ZIMMERMANN 1935. Eine
Therapie wurde 1950 durch WILKINS et al. (157) und BARTTER et al. (9) ermdoglicht,
die ein Absinken der Androgene im Urin nach Behandlung der
Patienten/Patientinnen mit Cortison-Acetat beschrieben. Hierdurch wurde eine grol3e
Anzahl der mit adrenogenitalen Syndrom einhergehenden Symptome medikamentos
behandelbar. BONGIOVANNI (14,15) stellte in den folgenden Jahren die beim AGS
zugrunde liegenden Enzymdefekte dar. In weiteren Untersuchungen wurden die
verschiedenen AGS-Formen anhand der unterschiedlichen Merkmale der

Emzymdefekte charakterisiert.

Trotz grolRer Fortschritte in der Therapie muss in vielen Fallen sehr frihzeitig im

Leben der Kinder operiert werden. Ziel dieser Arbeit ist aufzuzeigen, wie sich die



Symptome des adrenogenitale Syndroms, sowie deren operative und
medikamentdse Behandlung, auf die gesundheitsbezogene Lebensqualitat der
Patientinnen auswirken. Zudem sollen eventuell bestehende Unterschiede der
verschiedenen Formen des AGS aufgezeigt werden. Dies erfolgt durch eine
statistische Auswertung von Fragebdgen, in denen sowohl die Patientinnen, als auch

eine gesunde Kontrollgruppe, ihre Lebensqualitat selbst bewerten.

1.1. Das Adrenogenitale Syndrom

1.1.1. Phanomenologie

Das adrenogenitale Syndrom (AGS) ist eine autosomal-rezessiv vererbte Storung der
Cortisol-Biosynthese der Nebennierenrinde. Selten ist dies durch die Unfahigkeit
Cholesterin in die Mitochondrien einzuschleusen bedingt, meistens liegt die Ursache
in der Mutation eines von finf Enzymen, die zur Synthese des Cortisols aus
Cholesterin erforderlich sind. Der haufigste Enzymdefekt mit 90-95% ist der 21-
Hydroxylasedefekt (108,152), gefolgt vom 11-R-Hydroxylasedefekt mit 5% der
Krankheitsfalle (97). Weitere seltene Ursachen des AGS sind Defekte der 3-R3-

Hydroxylase (13), der 17-a-Hydroxylase, sowie der Aldosteronsynthetase.

Bei dem 21-Hydroxylasedefekt lassen sich drei klinische Formen unterscheiden, die
klassische Form mit einfach  virilisierendem AGS und AGS mit
Salzverlustsymptomatik, sowie eine nicht-klassische Form beziehungsweise das so

genannte late-onset AGS.

Bei AGS mit Salzverlustsymptomatik tritt der Enzymdefekt, im Gegensatz zum simple
virilising AGS, nicht nur in der zona fasciculata, sondern auch in der zona
glomerulosa auf (83). Hierdurch wird nicht nur die Bildung von Cortisol, sondern auch
die Bildung von Aldosteron gestort (56,109), und es kommt zu einer vermehrten
Bildung von Androgenen, da die Androgensynthese keine 21-Hydroxylase bendtigt

und somit ungestort verlauft.

Die nicht-klassischen Formen sind eine genetische Einheit (77), wobei beim late-
onset AGS die typischen Symptome erst mit der Pubertat auftreten (80,110), und bei
der kryptischen Form keine Symptome zu finden sind, trotz AGS-typischer
biochemischer Veranderungen (114).
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Durch die verminderte Cortisolbildung kommt es im Rahmen einer negativen
Rickkoppelung zu einer erhdhten Ausschiattung von ACTH durch die
Adenohypophyse, was wiederum zu einer Hyperplasie der Nebenniere fuhrt. Hier
werden nun statt Cortisol verstarkt Hormonvorstufen produziert, fur die das defekte

Enzym nicht erforderlich ist.

1.1.1.1. Biochemie des AGS

Die Cortisolbildung wird hauptsachlich iber ACTH reguliert. Dieses wird im vorderen
Teil der Hypophyse gebildet als Teil eines grofleren Prakursors, POMC. ACTH
bewirkt Uber Ankopplung an einen spezifisches Oberflachenrezeptor erhdhte Werte
von cAMP (103). Hierdurch kommt es Kkurzzeitig zu einem Anstieg des
Cholesteroltransportes in die Mitochondrien. ACTH hat jedoch auch einen
langfristigen Einfluss auf die Bildung der zur Cortisolsynthese notwendigen Enzyme
(149), es beeinflusst die weiteren Schritte der Cortisolsynthese ebenso wie die
vermehrte Aufnahme von Cholesterol in die Zelle von Plasmalipoproteinen. Zudem

reguliert es die Grofke der Nebenniere.

Der geschwindigkeitsbestimmende Schritt der Steroidbiosynthese ist das
Einschleusen von zellular gespeichertem Cholesterol in die Mitochondrien. Hier ist
auf der inneren Membran das Cholesterol-Seitenketten-System lokalisiert. Gesteuert
wird die Einschleusung uUber das StAR (steroidogenic acute regulatory)-Protein,
welches durch spezifische Stimulierung, insbesondere durch ACTH in der Zona
fasciculata, innerhalb von Minuten verstarkt synthetisiert wird (140). Durch das

Einschleusen von Cholesterol in die Mitochondrien wird StAR wieder deaktiviert (4).

Ein weiteres fur den Transport notwendiges Protein ist der periphere Benzodiazepin-
Rezeptor in der aufleren Mitochondrienmembran, der mit den mitochondrialen,
spannungsabhangigen Anionenkanalen zusammenhangt (123). Dieser Rezeptor
kann jedoch nicht kurzfristig in ausreichender Menge Cholesterol durch die
Mitochondrienmembran schleusen. Er wird Uber Endozepine stimuliert, die bis zu
einem gewissen Grad uber ACTH reguliert werden. Ob es ein direktes physikalisches
Zusammenspiel zwischen StAR und den peripheren Benzodiazepin-Rezeptoren gibt

ist zum jetzigen Zeitpunkt noch nicht geklart.
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Der erste enzymatische Schritt in der Steroidsynthese ist die Umwandlung von
Cholesterol zu Pregnenolon durch das mitochondriale Seitenketten-Enzym P450scc
(CYP11A) Cholesterol-Desmolase unter Mitwirkung von NADPH. Pregnenolon
verlasst das Mitochondrium und wird als gemeinsame Vorstufe fur alle anderen

Steroide in den unterschiedlichen Enzym-Kreislaufen metabolisiert.

Im Mineralcorticoidkreislauf der zona glumerulosa wird dieses durch die 3-R3-
Hydroxylase des endoplasmatischen Reticulums und der Mitochondrien zu

Progesteron umgewandelt.

Durch eine 21-Hydroxilierung durch CYP21 (p450c21, 21-Hydroxylase) entsteht
Desoxycorticosteron (DOC). Durch ein einziges mitochondriales Enzym, CYP11B2
(p450aldo, Aldosteronsynthetase), erfolgt nun die Umwandlung in 3 Schritten zum

Aldosteron.

Zur Bildung von Cortisol, dem wichtigsten Glucocorticoid, wird das entstandene
Pregnenolon an der 17-a-Position im endoplasmatischen Reticulum der zona
fasciculata und zona reticularis durch CYP17 (P450c17, 17-a-Hydroxylase) zu 17-

Hydroxyprogesteron umgewandelt.

In der zona fasciculata wird dieses von der 3-R-Hydroxylase als Ausgangsprodukt fur
die Bildung von 17-Hydroxyprogesteron genutzt. CYP17 hydroxyliert auch

Progesteron zu 17-Hydroxyprogesteron.

Im weiteren Verlauf wird hieraus durch die 21-Hydroxylase (CYP21) 11-Deoxycortisol
gebildet, welches wiederum durch die 11-R-Hydroxylase (P450c11; CYP11B1) in den

Mitochondrien zu Cortisol gewandelt wird.

In der zona reticularis der Nebennieren und den Gonaden erfolgt durch p450c17 (17-
Hydroxylase, CYP17) die Spaltung der Kohlenstoffbindungen 17 und 20 des 17-
Hydroxyprogesterones und fuhrt zur Bildung von Dihydroandostendion (DHEA) als

Vorlaufer der Sexualhormone.
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Abbildung 1 Adrenale Steroidbiosynthese (137)

1.1.1.2. Pathogenese
21-Hydroxylasedefekt:

Fehlt CYP21 (21-Hydroxylase) so kommt es zu einer pathologischen Vermehrung
der Prakursoren des Cortisolstoffwechsels, insbesondere des 17-Hydroxy-
Progesterones (43,59). Da diese ohne CYP21 weiter zu DHEA, Androstendion, und
Testosteron metabolisiert werden, sind sie ursachlich fur eine Virilisierung weiblicher

AGS-Patientinnen verantwortlich.

Bei Patienten mit Salzverlustsymptomatik kann Progesteron zudem nicht in
Aldosteron umgewandelt werden und wird stattdessen zu 17-Hydroxyprogesteron

hydroxyliert, und als solches ebenso zu DHEA verstoffwechselt.
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11-Hydroxylasedefekt:

Hier kommt es zu einer vermehrten Bildung von 11-Desoxycortisol (Substanz S,
DOC) durch fehlende Hydroxylierung des 11-Desoxycortisol zu Cortisol, sowie des
11-Desoxycorticosteron zu Corticosteron (77, 98, 155). Zu dem Krankheitsbild des
AGS entwickeln die Patientinnen zusatzlich einen Hypertonus, der in der
mineralcorticoiden Wirkung des 11-Desoxycorticosterones und einer Suppression der
Plasma-Renin-Aktivitat begrindet ist (138). Zudem wird durch die Abwesenheit von

Cortisol eine Aktivierung der Mineralcorticoid Rezeptoren angenommen (148).
3-R-Hydroxylasedefektes:

Ohne 3-B-Hydroxylase kann weder Pregnenolon in Progesteron, 17-
Hydroxypregnenolon zu 17-Hydroxyprogesteron oder DHEA in Androstenedion
umgewandelt werden. Es resultiert eine Akkumulation von Pregnenolon und 17-
Hydroxypregnenolon mit verminderter Bildung von Cortisol, Aldosteron, Androgenen

und Ostrogenen (98).

1.1.1.3. Pathophysiologie des AGS

Die bereits pranatal erhdohten Androgene wirken sich unterschiedlich auf die
Genitalentwicklung aus. Bei Jungen kommt es pranatal zu keiner Veranderung des
Genitale, wohingegen bei Madchen durch die adrenalen Androgene die
Differenzierung des Urogenitalen Sinus beeinflusst wird. Die Ausbildung der inneren
weiblichen Organe ist nicht androgenabhangig und wird somit nicht beeinflusst, die
Entwicklung des auleren Genitale wird  jedoch gestort. Hohe
Androgenkonzentrationen verhindern die Ausbildung getrennter vaginaler und
urethraler Gange. Zudem kommt es zu einer VergrélRerung der Clitoris, einem
Zusammenwachsen der Schamlippen und der Bildung einer penilen Harnrohre. Die
unterschiedliche Auspragung der Virilisierung des aul3eren weiblichen Genitale bei
AGS-Patientinnen wird durch die Einteilung nach PRADER beschrieben (126).
Ausgehend von einem normalen weiblichen Genitale wird die Veranderung bis hin zu

einem mannlichen Erscheinungsbild in 5 Stufen unterteilt.
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Einteilung Erscheinungsform

PRADER | Leichte Klitorishyperplasie

PRADER Il | Ausgepragte Klitorishyperplasie in Phallusgrofe

PRADER Il | Nicht getrennter vaginaler und urethraler Gang

PRADER IV | Fusion der Labia majores (ahnlich einem Scrotum), Hypospadie,
Phallus nach perineal gebogen

PRADER V | Ausbildung einer penilen Harnréhre, die Labia majores bilden ein
Scrotum

Tabelle 1: Einteilung der Virilisierung nach Prader

Ein weiterer Effekt der pranatal erhdhten Androgene ist eine durchschnittlich erhdhte
GeburtsgroRe beider Geschlechter. Nicht, oder nicht ausreichend, therapierte
Patienten zeigen weiterhin ein beschleunigtes Langenwachstum mit vorzeitigem
Verschluss der Wachstumsfugen und einer dadurch unter dem Durchschnitt

liegenden, abschlieRenden Kérpergrolie (47,63,73,161).

Jungen entwickeln eine isosexuelle Pseudopubertas pracox mit Zunahme der
PenisgréRe ohne GréRenzunahme der Hoden und Ausbildung von Schambehaarung
(26). Zudem kommt es bei erwachsenen Mannern haufig zu Veranderungen des
Spermiogrammes was zu Infertilitat fUhren kann (147). Es besteht ein erhdhtes

Risiko flr die Ausbildung meist gutartiger Hodentumore (131).

Bei nicht ausreichend behandelten Madchen kommt es zu einer heterosexuellen
Pseudopubertas pracox, mit Entwicklung eines maskulinen Korperbaues und
Behaarungstypes, sowie einer tiefen Stimme. Zudem kann eine Klitorishyperplasie
bestehen. Die androgenbedingte Hemmung der Gonadotropinsekretion bewirkt eine
primare Amenorrhoe und eine verminderte Brustentwicklung. Die Madchen

entwickeln Akne, Hirsutismus und eine ovarielle Dysfunktion (86).

Dreiviertel der klassischen AGS-Patienten zeigen eine Salzverlustsymptomatik
aufgrund der stark beeintrachtigten 21-Hydroxylation des Progesterones. Durch den
dadurch bedingten Aldosteronmangel kommt es zu einem verstarkten Salzverlust
Uber die Nieren, das Kolon und die Schweil3drusen (53). Diese Symptome werden
durch den Cortisolmangel verstarkt. Cortisol als wichtigstes Glukokorticoid verstarkt
die  Herzkontraktilitdt, @ erhdht den  kardialen  Auswurf, aktiviert die
Katecholaminrezeptoren des Herzens und der Gefalle sowie die Leistungsfahigkeit

der Muskulatur (84). Durch die erniedrigte kardiale Auswurfrate kommt es zu einem
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Rickgang der glumerularen Filtrationsrate mit der Folge einer unzureichenden

Ausscheidung freien Wassers und daraus folgender Hyponatriamie.

Die klinische Manifestation erfolgt meist in der zweiten oder dritten Woche nach
Geburt und auRert sich in einer Elektrolytstorung mit Hyponatriamie und
Hyperkaliamie (111). Bei Nichtbehandlung folgt schwere Exsikkose, Apathie,

Vomitus, und daraus resultierend ein lebensbedrohender hypovolamischer Schock.

Bei der late-onset Form des AGS zeigen sich die Symptome des
Androgenuberschuss erst in der Pubertat (77). Die Schwere der Symptome variiert
stark, haufige Symptome sind eine schwere zystische Akne, Hirsutismus und eine
Oligomenorrhoe junger Frauen (110). Die Aldosteronsynthese ist nicht gestort und es
kommt zu keinen Schwankungen im Elektrolythaushalt. Die Fertilitat ist verringert im
Vergleich zu gesunden Patientinnen (49). Junge Manner mit dieser Form des AGS

sind meist symptomlos (80).

Patienten mit der kryptischen Form sind klinisch unauffallig, zeigen jedoch fur AGS

typische biochemische Veranderungen (77).

Beim 11-B-Hydroxylasedefekt besteht neben der Virilisierung ein schwerer

Hypertonus durch die mineralcorticoide Wirkung des DOC (155).

Im Gegensatz zu den genannten AGS-Formen weisen Patienten mit  3-B-
Dehydrogenasedefekt, 17-a-Hydroxylasedefekt, 17,20-lasedefekt oder einer
Cortisolimportstorung sowohl einen Salzverlust, als auch eine Storung der
Testosteronbiosynthese auf. Daher zeigen betroffene Madchen nur geringe Zeichen
der Virilisierung, da das schwacher wirksame Androgen DHEA gebildet wird. Jungen
werden haufig mit einem weiblich erscheinenden aulleren Genitale geboren, oder

haben eine Hypospadie aufgrund der unzureichenden Androgenwirkung (113).

1.1.1.4. Haufigkeit des AGS

Nach der Mukoviszidose ist AGS das haufigste autosomal rezessiv vererbte
Erbleiden. Innerhalb verschiedener Bevolkerungsgruppen schwankt die Haufigkeit
erheblich, im Schnitt liegt sie zwischen 1:10.000 bis 1:18.000. Die hochste Inzidenz

haben zwei isolierte Bevolkerungsgruppen, die Yupik Eskimos in West-Alaska mit
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1:280 (120) und die Bevolkerung der franzdsischen Insel La Reunion im Indischen
Ozean mit 1:21000 (122).

Far Manchen wird eine Homozygotenhaufigkeit von 1:9.831 (89) angegeben, fur den
Kanton Zurich von 1:5.041 (126), und fir Mitteleuropa im Schnitt eine Haufigkeit
1:10.866 (122).

Die Haufigkeit des 11-3-Hydroxylasedefektes wird auf 1: 300.000 geschatzt, die des
3-B-Hydroxy-Dehydrogenasedefektes auf 1:1.000.000 (77).

Population Haufigkeit Enzymdefekt Untersuchung
Alaska, Yupik Eskimo 1:282 CYP 21 (120)
Frankreich, La Reunion 1:2.100 CYP 21 (122)
Kanton Zurich 1:5.041 CYP 21 (126)
Schweden 1:9.800 CYP 21 (145)
Munchen 1:9.831 CYP 21

(89)
Mitteleuropa 1.10:866 CYP 21 (122)
USA, Wisconsin 1:11.000 CYP 21 (1)
Frankreich, Lille 1:13.000 CYP 21 (27)
USA, Texas 1:16.000 CYP 21 (144)
Schottland 1:17.000 CYP 21 (122)
Japan 1:18.000 CYP 21 (143)
Italien 1:18.000 CYP 21 (8)
Neuseeland 1:23.000 CYP 21 (29)

Tabelle 2: Haufigkeit des AGS in verschiedenen Studien

1.1.1.5. Screening

Da es sich bei AGS um eine haufige und potenziell das neugeborene gefahrdende
Krankheit handelt, und die Diagnose durch eine einfache Hormonmessung im Blut
erfolgt, ist die Screeninguntersuchung neugeborener Kinder auf AGS etabliert. Durch
sie werden betroffene Kinder beiden Geschlechtes fruhzeitig erkannt und eine
falsche Geschlechtszuordnung verhindert. Durch die frihzeitig einsetzende Therapie
sinkt Morbiditat und Mortalitat (74,119).

Jedes Neugeborene mit einem auffalligen Genitalbefund, der vermuteten Diagnose
AGS oder einem aus der Norm fallenden 17-Hydroxyprogesteronwert (17-OHP) bei
der Screeninguntersuchung sollte umgehend der weiterfihrenden Diagnostik durch

einen Kinderendokrinologen zugefuhrt werden (58,119).
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1.1.2. Diagnostik

Die Diagnostik umfasst eine ausfiihrliche Anamnese, eine kérperliche Untersuchung
mit Identifizierung des Meatus Urethrae und sorgfaltigem Tasten nach Gonaden im
Scrotum, den Schamlippen und dem Leistenkanal, eine Sonographie der inneren
Geschlechtsorgane, eine Bestimmung des genetischen Geschlechtes und eine
schnelle, zuverlassige Bestimmung des 17-Hydroxyprogesterones im Serum (152).
Bei Fruhgeburten ist eventuell eine mehrfache Bestimmung des 17-OHP notwendig,
um falsch positive Ergebnisse von Kindern mit AGS zu unterscheiden (119).
Molekulargenetische Untersuchungen sind nicht zwingend erforderlich, zur
Diagnosefestigung aber hilfreich. Zudem helfen sie bei der genetischen Beratung

und der Diagnosestellung in unsicheren Fallen.

1.1.2.1. Biochemische Diagnostik

Neben den klinischen Auffalligkeiten beruht die Diagnose des 21-
Hydroxylasedefektes auf dem Nachweis des erhdhten 17-Hydroxyprogesterones (17-
OHP) im Serum und/oder 24-Stundenurin. AGS mit Salzverlust kann von der simple-
virilising Form durch regelmafRige Bestimmung der Elektrolyte im Plasma und/oder
Urin, der Bestimmung des Plasmareninaktivitdt und/oder des direkten Renins, dem
Nachweis eines erniedrigten Aldosteronspiegels und dem Ergebnis der CYP21
Molekularanalyse unterschieden werden (78,113,119). Die Bestimmung sollte am
zweiten oder dritten Tag nach Geburt erfolgen. Bei unklaren Fallen sind
weiterfUhrende Untersuchungen notwendig, hier sollte eine Bestimmung des 17-OHP
eine Stunde nach ACTH-Stimulationstest durchgeflihrt werden. Hierdurch ist auch
die Diagnose der nicht-klassischen AGS-Formen mdglich, deren basale

Hormonwerte nicht so stark erhoht sind (113,152).

Der Nachweis erhdhter Werte flr Tetrahydro-11-Deoxycortisol und Tetrahydro-11-
Deoxycortistron erméglicht die Diagnose des 11-Hydroxylasdefektes (77,78,113).

Erniedrigte 17-Hydroxyprogesteronwerte weisen auf einen 3-R-Hydroxylasedefekt
hin. Hier lassen sich charakteristisch erniedrigte  5-Pregnentriol- und
Dehydroepiandosteronwerte nachweisen (78,113). Zudem sind die

Plasmakonzentrationen von Cortisol, Aldosteron, und Androstenion erniedrigt.
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1.1.2.2. Pranatale Diagnostik

Die pranatale Diagnostik wird nur bei Foten empfohlen, die ein erhdhtes Risiko flr
die Erkrankung an klassischem AGS haben, bei nicht-klassischen Formen ist sie
nicht angemessen. Zur Diagnostik gehort eine genetische Beratung vor der
Schwangerschaft inklusive einer Genanalyse der Eltern und eines betroffenen
Kindes, gefolgt von einer DNA-Untersuchung des Fétus. Als nichtmolekulare Technik
ist die Diagnose des 21-Hydroxylasedefektes bei nicht behandelten Muttern durch
Bestimmung des 17-Hydroxyprogesterones in der Amnionflussigkeit mdglich, die
durch Amniozentese entnommen wird. Weitere Diagnostik beinhaltet die genetische
Untersuchung von foétalem Zellmaterial, das Uber eine Chorionzottenbiopsie
gewonnen (119) wird. Das Geschlecht des Kindes wird Uber Erstellung eines
Karyotypes oder Y-Chromoson-PCR bestimmt. Im Anschluss erfolgt eine Allel
spezifische PCR, hierbei werden nahezu 90% der betroffenen Allele identifiziert.
Dieses Ergebnis kann durch weiterfuhrende Untersuchungen mit
Mikrosatellitenanalyse, Southern Plot und DNA-Sequenzierung auf nahezu 100%
verbessert werden (102,152)

1.1.2.3. Genetik des AGS

Das die menschliche 21-Hydroxylase (P450c21, CYP21, CYP21A2 oder CYP21B)
kodierende Gen liegt auf dem kurzen Arm des Chromosom 6 (6p21.3) im Bereich
des HLA- (Human-Leukocyte-Antigen) Komplexes (42), zusammen mit einem nicht
kodierendem Pseudogen (CYP21P, CYP21A1P oder CYP21A) (153,154). Der
Genort liegt zwischen den C4B- und C4A-Genen, die Anteile des
Serumkomplements bilden (42,85,153,154). Der Verlust des CYP21 Genes fuhrt zum
21-Hydroxylasedefekt und somit zum AGS (153,154). Durch die enge Beziehung
zum HLA-Komplex sind Geschwister, die an AGS leiden, nahezu HLA identisch
(42,85). Zudem treten einige Formen des AGS mit bestimmten Kombinationen des
HLA-Komplexes auf. So besteht ein Zusammenhang zwischen AGS mit Salzverlust
und dem Haplotypus HLA-A3;Bw47;DR7 in Nordeuropa (51,118). Bei der simple-
virilising Form wurde haufig der Haplotypus HLA;Bw51 (153), in Minchen in 47% der
Falle HLA-B5 Typus nachgewiesen (77). Die nichtklassische Form ist besonders bei

osteuropaischen Juden mit dem Haplotypus HLA-B14 kombiniert (153).
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Die HLA-Typisierung war die Hauptmethode der pranatalen Diagnostik, bevor CYP21
Uber die PCR geklont werden konnte (77,98,125). Durch sie kdnnen in einer Familie

heterozygote Gentrager und homozygot Gesunde ermittelt werden.

Die meisten bis jetzt beschriebenen Gendefekte, die 21-Hydroxylasedefekte
verursachen, sind das Resultat einer von zwei mdglichen Rekombinationen zwischen
CYP21, dem normalen aktiven Gen, und CYP21P, dem Pseudogen. Diese zwei
Mechanismen sind zum einen der Austausch defekter Genanteile zwischen CYP21P
und CYP21, oder es sind partielle Genverluste, die durch eine ungleiches crossing
over bei der Meiose bedingt sind, was zu einer Aufldsung der raumlichen Struktur
von CYP21 fuhrt (150,156).

1.1.3. Therapie des AGS

Ziel der Therapie ist es, die fehlenden Steroide zu ersetzen, und damit eine
physiologische Corticoidkonzentration anzustreben (77). Durch die hierdurch
bewirkte Suppression der Ubermaligen ACTH-Sekretion vermindert sich die
Androgenkonzentration, und es wird eine fortschreitende Virilisierung verhindert, das
Wachstum normalisiert sich und die Fertilitat wird geschitzt. Da eine medikamentdse
Therapie die physiologische Sekretion nicht imitieren kann, sind die Ergebnisse
suboptimal. Aufgrund der klinischen Erfahrung ist Hydrocortison im Sauglings- und
Kindesalter das Glucocorticoid der Wahl. Das von WILKINS 1950 (158) zur Therapie
verabreichte Cortisonacetat hat gegenuber dem Hydrocortison die Nachteile einer
nur 80% Bioverfugbarkeit und nur zweidrittel seiner Wirksamkeit (117). Zudem muss
es erst in Cortisol umgewandelt werden um wirksam zu sein. Eine zu hohe Dosierung
kann Cushingsymptome auslésen, daher sollte eine vollstandige Suppression der
Nebenniere vermieden werden. Als Standard gilt die Gabe von 10-20 mg/m?/Tag, die
auf 3 Einzeldosen verteilt werden (74,77,137).

Nach Abschluss des Langenwachstums kann eine Umstellung auf langer wirksame
Glucokortikoide erfolgen. Prednison und Prednisolon miussen zweimal taglich in einer
Dosierung von 2-4mg/m?Tag gegeben werden, Dexamethason 0,25-0,375
mg/m?/Tag einmal taglich (74). Hierbei sollte eine sorgfaltige Uberwachung erfolgen,
da die Patienten unter dieser Therapie Zeichen eines iatrogenen Cushingsyndromes

entwickeln kdnnen (137).
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Alle Patienten mit der klassischen AGS-Form sollten ab Diagnosestellung mit
Mineralcorticoiden behandelt werden, hier ist Fludrocortison in einer Dosierung von
0,05-0,3mg/Tag in der frihen Kindheit und einer typischen Dosierung von 0,05-
0,2mg/d, abhangig von der Salzaufnahme, Mittel der Wahl. Hierdurch werden die
Vasopressin- und ACTH-Spiegel vermindert und der Bedarf an Glucocorticoiden
reduziert. Die Kontrolle erfolgt Uber die Plasma-Renin-Aktivitat. Eine zusatzliche

Gabe von Natriumchlorid ist bei Kindern haufig notwendig (106,137).

Eine Therapie des nicht-klassischen AGS ist nur bei symptomatischen Patienten
erforderlich (137).

Fragen der Angemessenheit, der Ethik und des Erfolges der pranatalen Therapie bei
erhohtem Risiko eines an klassischem AGS erkrankten Fotus sind nach wie vor
umstritten (52,96). Die pranatale Therapie der nicht-klassischen Form ist nicht

indiziert.

Anhand von mehr als 200 vollstandig behandelten, und mehr als 1000 teilweise
behandelten Féten konnte jedoch nachgewiesen werden, das die sehr frihzeitige
pranatale Behandlung die genitale Virilisierung in allen betroffenen weiblichen Foten
verbessert, und in mehr als 85% vollstandig verhindert werden konnte (52,112). Bis
jetzt wurde von keinen anhaltenden Nebenwirkungen berichtet, und das
Geburtsgewicht ist nicht reduziert. Die unterschiedlichen Erfolgsquoten beruhen am
ehesten auf zu spatem Behandlungsbeginn, Unterbrechung der Behandlung, sowie
individuellen Unterschieden in der Verstoffwechselung des Dexamethasones und der
Androgensensibilitat (121,137). Die Datenlage erscheint zum jetzigen Zeitpunkt sehr
vielversprechend, eine endglltige Aussage zur langfristigen Unbedenklichkeit kann
aber noch nicht getroffen werden (74,115,135).

Die pranatale Therapie sollte nur in Zentren erfolgen unter strengen
Einschlusskriterien. Hierzu gehdren: an AGS erkrankte Geschwister oder Verwandte
ersten Grades, deren nachgewiesener DNA-Defekt bekanntermal3en klassisches
AGS verursacht, eine ausreichende Sicherheit, dass der Kindsvater identisch ist, die
Moglichkeit einer schnellen, qualitativ hochwertigen DNA-Analyse, Therapiebeginn
spatestens 9 Wochen nach Empfangnis, keine angestrebte Abtreibung und eine

ausreichende zu erwartende Compliance der Patienten (74).
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Die optimale Therapie erfolgt durch Gabe von Dexamethason 20ug/kg Kérpergewicht
der Mutter, aufgeteilt auf 3 Tagesdosen, unmittelbar nach Feststellung der

Schwangerschaft, und nicht spater als 9 Wochen nach Empfangnis (74,137).

1.1.3.1. Chirurgische Verfahren

Ziele der chirurgischen Intervention sind ein  geschlechtsspezifisches
Erscheinungsbild des aufleren Genitale, eine nicht obstruktive Blasenentleerung
ohne rezidivierende Infektionen oder Inkontinenz, sowie eine normale Sexual- und

Fortpflanzungsfunktion im Erwachsenenalter (64,74).

Eine Indikation zur Operation besteht bei einer hohen Verschmelzung von Urethra
und Vagina (PRADER IlI-V), bei einer geringer ausgepragten Virilisierung des
aulleren Genitale (PRADER I+1l) ist meist keine operative Indikation gegeben
(130,133).

Die Operation sollte zwischen dem zweiten und sechsten Lebensmonat erfolgen, da
die Operation zu diesem Zeitpunkt technisch einfacher durchzufihren ist und die
psychologischen Auswirkungen geringer sind als zu einem spateren Zeitpunkt
(74,133). Von der Durchfuhrung operativer Mallnahmen zwischen dem zwolften
Lebensmonat und dem Abschluss der Pubertat wird in Abwesenheit medizinischer

Komplikationen abgeraten (74).

Eine Sonderform stellen Patientinnen dar, die aufgrund einer signifikanten
Virilisierung erst spat erkannt werden. Hier sollte der Entschluss zu einer operativen
Geschlechtsumwandlung erst nach einer ausfuhrlichen psychologischen Erhebung
des Patienten und seiner Familie, und nachdem fir einen gewissen Zeitraum mit

einer endokrinen Behandlung begonnen wurde, erfolgen

Mdgliche operative Mallnahmen sind die Klitoris- und die Vaginalplastik Eine

Klitorektomie ist mittlerweile obsolet.

Der Eingriff sollte einzeitig unter penibler Schonung des neurovaskularen Bindels
erfolgen, um einen Funktionserhalt der Klitoris zu gewahrleisten (2,130,133,132).
Nach Abschluss der Pubertat ist haufig eine Revision der Vaginalplastik notwendig,

den Zeitpunkt sollte die Patientin und ihre Familie in Rulcksprache mit den
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betreuenden Arzten festlegen. Im Anschluss sind haufig vaginale Bougierungen

notwendig, die im Kindesalter kontraindiziert sind (74).

1.1.3.2. Medikamentdse Kontrolle

Eine regelmalige laborchemische und klinische Kontrolle ist unumganglich, um eine
Uber- oder Unterdosierung mit den daraus folgenden Nebenwirkungen zu
verhindern. Stressbedingte Veranderungen der Steroide kdnnen durch ambulante
Kontrollen vermieden werden. Zur Untersuchung gehort eine Anamnese, in der das
Wohlbefinden sowie eventuell aufgetreten Medikamentennebenwirkungen, erfragt

werden sollten (74).

Die Laborchemischen Untersuchungen sollten Bestimmungen der Elektrolyte, des
17-Hydroxyprogesterones, Androstenedion und/oder des Testosteron, sowie der
Plasma-Renin-Aktivitat oder des direkten Renins beinhalten. In der Kindheit sollten
die Kontrollen alle 3 Monate, spater alle 4-12 Monate durchgefuhrt werden, wobei
der Zeitpunkt der letzten Glukokortikoideinnahme festgehalten werden sollte
(74,152).

Hierbei ist zu beachten, dass Patienten, die ausreichend substituiert werden, Uber
dem  Durchschnitt liegende  Hormonwerte haben  koénnen. Alternative
Kontrolluntersuchungen sind die Bestimmung von Pregnantriol aus dem 24-Stunden-

Urin, die Untersuchung von Hormonen im Speichel oder aus Filterpapierblut.

Bei den klinischen Untersuchungen von Kindern sollte das Langenwachstum
Uberwacht werden, zudem sollten jahrliche radiologische Kontrollen des
Knochenalters erfolgen (137,152).

Bei erwachsenen Frauen, oder wenn Fragen bezuglich der pubertaren Reifung, der
Benutzung von Tampons oder erstmaligem Geschlechtsverkehr auftauchen, sollte
eine Untersuchung des Genitale mit besonderem Augenmerk auf eine ausreichend
grol’e Vaginaléffnung erfolgen. Die Patientin und/oder deren Familie sollte vor der

Untersuchung uber diese und deren Notwendigkeit aufgeklart werden (74).

Zudem sollte in den Kontrolluntersuchungen eine psychologische Anamnese und

ggf. Unterstutzung der Patienten sowie deren Familie erfolgen. Beratungen in
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Hinblick auf die Sexualfunktion, Geschlechtsrolle, zuklnftige Operationen, sowie das

Leben mit einer chronischen Erkrankung, sollten angeboten werden (74).

1.1.4. Untersuchungen zur Lebensqualitat beim adrenogenitalen Syndrom

1.1.4.1. Weiblichkeit und Fertilitat

Vergleicht man die Fertilitatsrate der verschiedenen AGS-Formen bei 21-
Hydroxylasedefekt miteinander, so fallt auf, dass die Fertilitat mit der Schwere der
Erkrankung abnimmt. So kann der Menstruationszyklus bei Patientinnen mit der
nicht-klassischen Form meist durch die Gabe von Glucocorticoiden normalisiert und
eine Schwangerschaft ermoglicht werden (50). Patientinnen mit der klassischen
AGS-Form haben eine erniedrigte Fertilitatsrate (75,79,104). In verschiedenen
Studien wurde bei Patientinnen mit Salzverlustsymptomatik, die im Allgemeinen mit
einer starkeren Virilisierung einhergeht, eine deutlich niedrigere Fertilitatsrate
nachgewiesen als bei simple-virilising AGS (66,104). Jaaskeldinen et al. geben fur
Patientinnen mit simple-virilising AGS die Rate an Geburten um die Halfte reduziert
an im Vergleich zu einer altersentsprechenden Kontrollgruppe, bei Frauen mit

Salzverlustsymptomatik ist die Schwangerschaft eher die Ausnahme (72).

Mulaikal et. al. vermuten drei Mechanismen, die der erniedrigten Fertilitatsrate

zugrunde liegen (104):

e Eine unzureichende hormonelle Kontrolle des Hyperandrogenismus durch die
Glucocorticoidtherapie, sowie eventuelle Langzeitfolgen des pra- und

postnatalen Androgenuberschusses

e Eine insuffiziente vaginale Rekonstruktion, die einen Koitus erschwert oder

unmaglich macht
Sowie die

o Abwesenheit heterosexueller Aktivitat, die bei einigen Frauen mit einer

Homosexualitat gepaart ist.

Federmann gibt zusatzlich noch ein gestortes Selbstbildnis zur Fortpflanzung an,

dass auf dem Geflhl einer vaginalen Unzureichendheit und einer ,mannlichen
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Psychosexualitat” beruht, die in einer mutmallichen Vermannlichung des fetalen
Gehirnes begrundet ist (48).

MEYER-BAHLBURG sieht die Hauptursache der erniedrigten Fertilitatsrate
behandelter Patientinnen in der verminderten heterosexuellen Aktivitat, verbunden
mit verminderten Kinderwunsch, nicht in der Dysregulation der Ovulation und

Unterdruckung der Konzeption (92).

1.1.4.2. Psychische Entwicklung bei AGS

DORNER vermutet einen pranatalen Einfluss von Androgenen auf die
Geschlechtsidentitat und das Geschlechtsverhalten im spateren Leben. Anhand von
Tierversuchen in mehreren Studien gelangt er zu der Uberzeugung, das feminines
und maskulines Sexualverhalten durch unterschiedliche Regionen im Gehirn
gesteuert werden. Hohe pranatale Androgenwerte fuhren zu einer verstarkten
Auspragung des maskulinen Zentrums, mit dem er die Nukleus praopticus medialis
anterior Region verbindet. Die Regulation des weiblichen Sexualverhaltens befindet
sich in der Nukleus ventromedialis-Thalamus Region, die sich bei niedrigen
Androgenwerten verstarkt ausbildet (37,38,39,40,93).

Ziel vieler psychologischer Untersuchungen war, den Einfluss von pranatalen
Androgenen auf das Verhalten zu erkennen. Untersuchungen an Saugetieren haben
gezeigt, dass pranatale Sexualhormone eine wichtige Rolle bei der geschlechtlichen
Differenzierung sowohl der Geschlechtsorgane, als auch des Gehirns spielen
(5,31,95,127). Beim Menschen spielt das soziale Lernen fur Entwicklung und
unterschiedliches Verhalten eine viel groRere Rolle als bei anderen Saugetieren,
dennoch gibt es genug Grund zu der Annahme, das auch pranatal erhohte
Androgenwerte hierauf Einfluss haben (34,67,163). Die Untersuchungen der

psychosexuellen Personlichkeitsentwicklung haben sich besonders auf vier Gebiete

konzentriert:

. Geschlechtsidentitat

. Geschlechtsrolle

. (psycho-) sexuelle Orientierung
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und die
. Intelligenz, sowie erkennbare Geschlechtsunterschiede

Die Geschlechtsidentitat definiert die primare ldentifikation mit einem Geschlecht.
STOLLER (141) beschreibt so ein Bewusstsein, und ein damit verbundenes
Verhalten, das vom frihesten Sauglingsalter an durch die verschiedenen Einflisse

erlernt wird. Diese verschiedenen Faktoren sind nach KUHN et al. (81):
. das aullere Genital als Geschlechtszuordnung,

. Geschlechtszuweisung und  Erziehung durch  Elternpersonlichkeiten,

elterliches Verhalten und das Verhalten der Umwelt,
sowie
. die soziale Lern-Verstarkung durch Bestrafung und Belohnung.

Auch MONEY und ERHARDT (99) vertreten die Meinung, dass Geschlechtsidentitat

von einem Lernprozess abhangt.

Die Differenzierung der Geschlechtsidentitat ist etwa am Ende des zweiten
Lebensjahres festgelegt. Dies erklart den Bedarf an frihzeitiger chirurgischer
Intervention und die Familie unterstitzenden MalRnahmen, um die Integration in

Familie und Gesellschaft zu erleichtern.

Das Geschlechtsrollenverhalten umfasst alle Unterschiede im Verhalten von Jungen
und Madchen in unserer Kultur. Mehrere Studien setzen sich mit dem maoglichen

Einfluss von Androgenen auf dieses Verhalten auseinander.

So wurde bei Patientinnen mit adrenogenitalem Syndrom eine hdhere psychische
Aktivitat, eine Bevorzugung mannlicher Spielkameraden, eine Abneigung gegen
Puppen sowie die Rolle als Mutter und Hausfrau, als auch ein verstarkter
Karrierewunsch beschrieben (34,44,45,67,70,99,100,129,136,162). In anderen
Studien konnte weder typisch maskulines Geschlechtsrollenverhalten (105) noch ein
verstarkt aggressives Verhalten trotz erhdhter psychischer Aktivitat nachgewiesen
werden (88,101,160).
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Auch bei der sexuellen Orientierung, die die sexuelle Pravalenz beschreibt, gibt es

unterschiedliche Ergebnisse in den Studien.

MONEY und SCHWARTZ berichteten ebenso von einer erhohten Rate an Bi- und
Homosexuellen bei frih behandelten AGS-Patientinnen wie Meyer-Bahlburg (94),
WILSON (159) und Erhardt et al. (162), MULAIKAL et al. (104) und HOCHBERG et

al. (69) von Patientinnen mit Uberwiegend heterosexuellen Neigungen.

Die Frage nach der Auswirkung der lebenslangen medikamentosen Therapie und
des adrenogenitalen Syndroms auf das psychosoziale Verhalten war Ansatz weitere
Studien. Um festzustellen, welche Rolle soziale Faktoren wie elterliche Zuwendung
bei chronischen Erkrankungen haben, und ob dies Einfluss auf ein verstarkt
mannliches Verhalten weiblicher Kinder hat, verglich HALL (62) Madchen mit AGS
mit Madchen mit Diabetes mellitus. In dieser Studie konnte keine Abweichung des
Verhaltens der Diabetes mellitus Kinder im Vergleich zur Normalbevdlkerung
nachgewiesen werden, die Madchen mit AGS zeigten jedoch signifikant mehr

mannliche Verhaltensweisen.

Das Gruppenverhalten wurde von DITTMANN et al. (34) anhand von Interviews der
Patienten, deren Schwestern und Eltern untersucht. Er fand keine signifikanten
Unterschiede. GORDON et al. (55) verglich das Verhalten von AGS-Patientinnen bei
Sport, Spiel, Hobby, in Organisationen, sowie ihren Schwestern und Gleichaltrigen
gegenuber mit dem einer Kontrollgruppe. Auch er konnte keine signifikanten
Unterschiede feststellen. Dies entspricht den Ergebnissen von DITTMANN et al. auf

den Gebieten: ,Verhalten in Team-Sport-Arten® und ,,Aufnahme von Mannern*.

Ziel dieser Studie ist es festzustellen, welche Faktoren die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat der Patientinnen, zum einem im Vergleich zu einer Kontrollgruppe,

zum anderen der beiden klassischen AGS-Formen gegeneinander, beeinflussen.
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1.2. Gesundheitsbezogene Lebensqualitat

Die Einfihrung des Begriffes der Lebensqualitat in der Medizin zeugt von einem
Paradigmenwechsel in der Beurteilung des Erfolges einer Therapie (134). Diese
erfolgte klassischerweise durch den Arzt anhand der Kriterien Symptomreduktion
oder Lebenszeitverlangerung. Haufig besteht jedoch eine Diskrepanz zwischen der
subjektiven Einschatzung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat durch den
Patienten und der Fremdeinschatzung durch den Arzt. Hier hat in den letzten Jahren
eine zunehmende Diskussion Uber Ziele und Bewertungskriterien stattgefunden. Mit
der EinfUhrung des Begriffes in die Medizin verbindet sich der Versuch, die
gesundheitsbezogene Lebensqualitat nicht nur unmittelbar in der klinischen Situation
und im Arzt-Patienten-Gesprach einzubeziehen, sondern die gesundheitsbezogenen

Lebensqualitat messbar und intersubjektiv kommunizierbar zu machen (17,23)

Die WHO hat bereits im Jahr 1948 Gesundheit ,als einen Zustand vollkommenen
korperlichen, seelischen und sozialen Wohlbefindens® (60) definiert, und damit den
Begriff Gesundheit um eine psychische und soziale Dimension erweitert. Ausgehend
von dieser Definition wurden seit den siebziger Jahren des zwanzigsten Jahrhunderts
Konzepte entwickelt, die diese zusatzlichen Dimensionen flr die moderne Medizin
erfassbar und verwendbar machten. Die folgenden zwei Jahrzehnte waren gepragt
von der Entwicklung geeigneter Messinstrumente. Seitdem ist der Begriff in der
Medizin verankert und zahlreiche Studien zeugen davon, dass der Patient immer

mehr in den Mittelpunkt medizinisch-therapeutischen Handelns gestellt wird.

1.2.1. Definition der Lebensqualitat

Der allgemeine Begriff der Lebensqualitat ist sehr komplex und umfasst neben
gesundheitlichen Aspekten auch Faktoren wie berufliche und wirtschaftliche
Sicherheit, Freiheit oder Umwelteinwirkungen. Fur die medizinische Fragestellung
kann die Differenzierung zwischen gesundheitsbezogener Lebensqualitat und den
vorgenannten, die Lebensqualitat eines Menschen beeinflussenden Faktoren jedoch

vernachlassigt werden (11,25).

Die ,Quality of Life“ Arbeitsgruppe der WHO definiert gesundheitsbezogene

Lebensqualitat folgendermalen: ,Gesundheitsbezogene Lebensqualitat wird als die
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subjektive Wahrnehmung einer Person Uber Ihre Stellung im Leben in Relation zur
Kultur und den Wertsystemen, in denen sie lebt und in Bezug auf ihre Ziele,
Erwartungen, Standards und Anliegen definiert. Es handelt sich hierbei um ein
Arbeitskonzept, das in komplexer Weise beeinflusst wird durch die korperliche
Gesundheit, den psychologischen Zustand, den Grad der Unabhangigkeit, die

sozialen Beziehungen und die hervorstechenden Eigenschaften der Umwelt.“ (24).

BULLINGER und HASFORD (21) definieren die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat als "ein multidimensionales Konstrukt, das korperliche, emotionale,
mentale, soziale und verhaltensbezogene Komponenten des Wohlbefindens und der

Funktionsfahigkeit aus Sicht des Patienten und/oder von Beobachtern beinhaltet".

Es werden hier zum einen die Bereiche beschrieben, die minimal zur Erfassung der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat eines Patienten notwendig sind (146), zum

anderen wird der Subjektbezug der Lebensqualitatsmessung betont (32).

Da sich ein Konstrukt nicht direkt messen lasst ist ein Konzept notwendig, das die
grundlegenden Komponenten und ihre Beziehung zueinander identifiziert, und diese
damit messbar macht. Ein derartiges Konzept ist in Abbildung 2 graphisch

dargestellt. Durch diese operationale Definition werden die Komponenten als Ganzes

erfassbar.
Krankheit/Behandlung Personale Charakteristika Lebensbedingungen
Gesundheitsbezogene Lebensqualitat
korperlich emotional mental sozial verhaltensbezogen
z.B. Symptome| z.B. Stimmung | z.B.Konzentration z.B. Kontakt z.B. Hausarbeit
zu Freunden

Veranderung tber die Zeit
Abbildung 2: Konzept der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat nach BULLINGER

Es wird somit versucht, naher auf samtliche Aspekte des Erlebens und Verhaltens

von Patienten und Patientinnen, die sich auf die Therapie beziehen, einzugehen, und
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die Beziehung zwischen ihnen, ebenso wie ihre Wertigkeit untereinander,

darzustellen.

1.2.2. Komponenten und Modelle der gesundheitsbezogenen

Lebensqualitat

Die minimal zu erhebenden Komponenten der Lebensqualitat sind das psychische,

physische und soziale Befinden sowie die Funktionsfahigkeit der Patienten (54).

Hierbei fallen in den Bereich physisches Befinden Beschwerden, die korperliche
Mobilitdt und die Vitalitat des Patienten. Das psychische Befinden umfasst den
emotionalen und mentalen Bereich. Er enthalt Stimmungsdimensionen wie
Reizbarkeit, Angst oder Niedergeschlagenheit, sowie Selbstbewusstsein und
Moglichkeiten der Problembewaltigung. Das soziale Befinden beschreibt die
Integration in das familiare und gesellschaftliche Umfeld, sowie deren Qualitat und
Quantitat. Die Leistungsfahigkeit beinhaltet geistige, korperliche und allgemeine
Leistungsmoglichkeiten, so z.B. wie gut die Anforderungen des Alltags sowohl in
privaten, als auch in beruflichen Bereichen erfullt werden (18). Hierbei kann es zu
Uberschneidungen kommen, da sich viele Begriffe nicht voneinander trennen lassen,
voneinander abhangig sind oder mehreren Komponenten zugeordnet werden

konnen.

Das Mal3, an dem Lebensqualitat gemessen wird, ist die Gesundheit. Es wird sowohl
berucksichtigt, wie etwas mit Stimmungen und Gefuhlen erlebt wird, als auch das
Verhalten z.B. bei personlichen Aktivitaten im Alltag. Zudem gibt es drei
Orientierungsmoglichkeiten in dem  Konzept der gesundheitsbezogenen
Lebensqualitat. Hier wird zwischen klinischer (Beschwerdefreiheit und
Schmerzlosigkeit), sozialer (z.B. erfolgreicher Alltagsbewaltigung) und individueller
(Diskrepanz zwischen Erwartung und Realitat) Ausrichtung unterschieden. Aussagen
Uber Lebensqualitat sind demnach Resultate eines Beurteilungsprozesses (124). Die
subjektive Einschatzung seiner gesundheitsbezogenen Lebensqualitat stellt den

Patienten in den Mittelpunkt der Erhebung.
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1.2.3. Methoden der Lebensqualitatserfassung

Zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat kdbnnen grundsatzlich drei

verschiedene Ansatze unterschieden werden (19).

Zum einen die Einschatzung der Lebensqualitdt durch den Patienten mit
Selbstbeurteilungsbdégen, im Gegensatz zu einer Fremdbeurteilung durch
medizinisches Personal oder Angehorige. Hierbei ist zu berlUcksichtigen, dass
gewisse Faktoren der Lebensqualitat, z.B. Schmerzen, subjektiv sind, und schwer
oder gar nicht von anderen Personen mit der richtigen Wertung belegt werden
kénnen. Zum anderen kann es zu individuellen Verschiebung von Wertigkeiten in der
Lebensqualitat kommen, die in Bewaltigungsstrategien der Krankheit durch den
Patienten begrindet sind, so genanntes ,,Coping“ (139). Dennoch kann bei gewissen
Fragestellungen eine zusatzliche Fremdbeurteilung sinnvoll und hilfreich sein (71),
eine alleinige Beurteilung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitdt durch sie

widerspricht jedoch dem definitionsgemal patientenzentrierten Ansatz (54,57).

Ein weiteres Unterscheidungsmerkmal liegt im Differenzierungsgrad der Aussage der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat. Je genauer eine Studie die Unterschiede
zwischen verschiedenen Therapieoptionen evaluiert, desto wichtiger ist der Einsatz
mehrdimensionaler Messinstrumente, die das Ergebnis in einem Profil des einzelnen
Patienten darstellen. Fasst man im Gegensatz dazu einzelne Dimensionen zu einem
Gesamtindex zusammen, wie zum Beispiel korperliche Funktionsfahigkeit,
Schmerzen, Vitalitdt und psychisches Wohlbefinden, fuhrt dies zu einem Verlust an
Sensivitat und einer Reduktion der Komplexitat. Die Ergebnisse kdénnen jedoch

wesentlich einfacher interpretiert werden.

Der dritte Aspekt betrift den Messansatz. Hierbei wird zwischen einem
krankheitsubergreifenden, oder auch generischen, Ansatz und einem
krankheitsspezifischen Verfahren differenziert (61). Der generische Ansatz
ermdglicht die Erfassung der Lebensqualitat bei unterschiedlichen Erkrankungen und
Patientengruppen. Ein Beispiel hierfur ist der in dieser Studie verwendete PGWB-
(Psychological General Well-Being Index) Fragebogen, der die psychologische
Komponente der Lebensqualitdt erfasst. Versucht man jedoch verschiedene
Therapiealternativen zu unterscheiden, so eignen sich hierzu krankheitsspezifische

Messinstrumente (128).
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Eine Sonderform, die sich nicht hinsichtlich der bereits genannten
Unterscheidungsmerkmale differenzieren lasst, ist die individualisierte Messung der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat. Merkmal dieser Form ist das Fehlen von
Vorgaben bezuglich des Beeintrachtigungsgrades und der beeintrachtigten

Lebensbereiche.

Die zusatzliche Verwendung standardisierter Funktionstests kann bei einigen
Problemstellungen hilfreich sein, ist aber nur bei entsprechenden Fragestellungen

notwendig und sinnvoll.

Insgesamt betrachtet ist aufgrund der Komplexitat und Multidimensionalitat des
Konstruktes der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat nur eine begrenzte
Erfassung, Beschreibung und Analyse eines definierten Untersuchungszieles

maglich.

Somit ist die Definition des Gegenstandbereiches eine der wichtigsten
Vorraussetzungen zur Erfassung der Lebensqualitdt, neben den Kriterien der
Validitat, Realibilitat und Sensitivitat. Ein weiterer Punkt ist die Praktikabilitat. Zu
lange oder emotional belastende Fragebdgen sind genauso wenig sinnvoll wie un-
oder missverstandlich formulierte Fragen. Wichtig sind ausreichend differenzierte
Antwortmoglichkeiten mit sowohl positiven als auch negativen Items, die dem
Patienten ermdglichen seine Erfahrung mdglichst zutreffend zu dokumentieren. Fir
eine adaquate Auswertung ist die Motivation der Patienten von grol3er Bedeutung, da
unvollstandig ausgeflullte Bogen diese erschweren. Sinn der Erfassung
gesundheitsbezogener Lebensqualitat ist die Madoglichkeit, eine verstarkt

patientenorientierte Medizin zu praktizieren (87).

Abhangig von der Fragestellung ist der Zeitpunkt der Lebensqualitatsstudie. Ein
Grund ware zum Beispiel Veranderungen im Befinden und Funktionsfahigkeit vor und
nach operativen Eingriffen zu erfassen. Dabei spielt die Unterscheidung zwischen
akuter und chronischer Erkrankung eine bedeutende Rolle. Jegliche therapeutische
MalRnahme, die die Lebensqualitdt beeinflusst, wilrde die Erhebung der
Lebensqualitat begrinden (20). Ein weiterer Grund ist die Unterscheidung

verschiedener Therapieoptionen und deren Auswirkung auf die Lebensqualitat.
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Erfolgt die Messung der Lebensqualitdt neben klinischen Studien, kdnnen
Zusammenhange zwischen medizinischen und psychosozialen Daten untersucht
werden und eine Verbesserung der therapeutischen MalRnahme in Bezug auf die

Lebensqualitat erfolgen.

Auch bei Patientinnen mit adrenogenitalen Syndrom hat die Erfassung der
Lebensqualitat eine wesentliche Bedeutung. In dieser Studie wird versucht, die
Lebensqualitat der Patientinnen durch Selbstbeurteilungsbdgen zu erfassen und zu
beschreiben. Die Fragestellung bezieht sich auf die Lebensqualitat der Patientinnen
mit AGS allgemein, auf eventuell bestehende Unterschiede der simple-virilising Form
zur Salzverlustform im speziellen, sowie welche Faktoren die Lebensqualitat im

Einzelnen beeinflussen.

2. Methodik

2.1. Studiendesign

Die Studie wurde als Querschnittsstudie angelegt, in der die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat von Patientinnen mit AGS aufgrund eines 21-Hydroxylasedefektes mit

einer gesunden Kontrollgruppe verglichen wurde.

2.1.1. Patientinnen und Kontrollgruppe

Die Patientengruppe wurde aus den Akten der Universitatskinderklinik im v.

Haunerschen Kinderspital identifiziert.

Einschlusskriterien waren:

o die Diagnose adrenogenitales  Syndrom  aufgrund eines  21-
Hydroxylasedefektes,

. ein Alter uber 18 Jahre,

o genetisch weibliches Geschlecht, und

o die Erziehung als Madchen.
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Diese Kriterien trafen bei 94 Frauen zu. Sie wurden per Post kontaktiert und gefragt,
ob sie an der Studie teilnehmen wurden. Die Teilnahme beinhaltete ein an der Klinik

gefuhrtes Interview und das Ausfillen eines an sie geschickten Fragebogens.

Zudem wurden die Mutter der Patientinnen kontaktiert und gebeten, einen speziellen
Fragebogen auszuflllen, um Uber |hre Erfahrung in der Erziehung von Kindern mit
AGS zu berichten.

Die Kontrollgruppe bestand aus 47 gesunden Frauen, die entsprechend ihres Alters,
des Familienstandes, der Schulbildung und des Berufes mit der AGS-Gruppe
vergleichbar waren. Sie wurden innerhalb der Universitat rekrutiert, wobei Kontakte
zu allen Berufsschichten genutzt wurden. Ihnen wurde zur Beantwortung derselbe

Fragebogen zugeschickt wie den AGS-Patientinnen.

2.1.2. Klinische Daten

Die klinischen Daten wurden durch Auswertung von Krankenakten gewonnen, die
von der v.Haunerschen Kinderklinik der Universitat Minchen zur Verfigung gestellt
wurden. Verwendet wurden Akten von Patientinnen die die Auswahlkriterien erfullt
hatten. Das zum Teil sehr umfangreiche Datenmaterial ergab sich durch haufige
Klinikaufenthalte und ambulante Kontrolluntersuchungen der Patientinnen, die
teilweise von Geburt an in der Klinik betreut wurden. Hier standen neben der
allgemeinen Befunderhebung auch Informationen zu Gewicht, Grof3e, radiologisch
bestimmten Knochenalter, Wachstumsgeschwindigkeit, sowie der

Steroidkonzentration im Blutplasma und im 24-Stunden Urin zur Verfligung.
Die Schwerpunkte bei der Auswertung der Krankengeschichten waren:

. Geburtsdatum,

o Alter bei Diagnosestellung,
o Form des adrenogenitalen Syndroms,
o Grad der Virilisierung (nach Prader),

o Art und Zeitpunkt der AGS bedingten Operationen,
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o Anzahl, Dauer und Zeitpunkt der Klinikaufenthalte,
. Anzahl, Ort und Alter beim Bougieren,

o Art der medikamentdsen Substitutionstherapie und sonstige

Medikamenteneinnahmen,

o Dauer der Anwendung und Compliance,

o Art der aufgetretenen Komplikationen,

o Zeitpunkt der ersten und der letzten Kontrolluntersuchung in der Klinik,
J Menarchealter,

o Korpergrole, und Korpergewicht.

2.2. Die Fragebdgen

Die Fragebogen sind validierte Standardfragebogen aus dem Deutschen oder
Angloamerikanischen und beziehen sich auf die gesundheitsbezogene

Lebensqualitat, die sexuelle Identifikation und die psychosoziale Integration.

2.2.1. Erfassung der Lebensqualitat

Zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitdt wurden folgende

Fragebdgen verwendet:

2.2.1.1. Der Alltagsfragebogen EDLQ (every day life questionnaire)

Dieser von Bullinger et. al. 1993 entwickelte Fragebogen erfasst mit Hilfe von 42
Items die von der WHO vorgeschlagenen Dimensionen physisches und korperliches
Wohlbefinden, psychologische und soziale Beziehung sowie Alltagsfunktionsfahigkeit
durch Selbstbeurteilung des Verhaltens im Alltag. Zudem misst er die Zufriedenheit

mit der medizinischen Versorgung und die allgemeine Lebensfreude (16).
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2.2.1.2. Die Munich life dimension list (MLDL)

Mit der Minchner Lebensdimensionenliste lasst sich die Zufriedenheit, die
Wichtigkeit und der Veranderungswunsch in 19 Lebensbereichen beurteilen. Diese
werden ebenso der physischen, psychologischen, sozialen und funktionellen

Dimension der Lebensqualitat zugeordnet (65).

2.2.1.3. Der POMS (profile of mood states)

Zur Erfassung der Befindlichkeit wurde der POMS verwendet. Er bezieht sich auf die
Stimmung in den Bereichen Angstlichkeit, Niedergeschlagenheit, Tatendrang,
Mudigkeit, Missmut und Selbststandigkeit mit 60 Adjektiven in der vergangenen
Woche (90,91).

2.2.1.4. Der PGWB (psychological general wellbeing index)

Das Wohlbefinden ist ein wesentlicher Bestandteil der subjektiven Lebensqualitat
und ein gutes Messinstrument zu seiner Erfassung ist der PGWB, oder eine seiner
Kurzfassungen (10). Die in dieser Studie verwendete Kurzfassung besteht aus 14
Fragen, die Aussagen Uuber Angst, Depression, Wohlbefinden, Selbstkontrolle,

Gesundheit und Vitalitat der vergangenen Woche (41) erlauben.

Die beiden zuletzt genannten Fragebdgen stammen aus der angloamerikanischen

Literatur und wurden Ubersetzt, angepasst und validiert.

2.2.1.5. Der Beschwerde-Bogen

Zur Einschatzung der krankheitsspezifischen Lebensqualitdt wurde ein Beschwerde-
Bogen entwickelt, der 40 Symptome umfasst, die bei adrenogenitalem Syndrom

auftreten konnen.

Er bezieht sich auf die in der letzten Woche aufgetretenen Beschwerden und
ermdglicht Antworten auf einer abgestuften Skala von 0 (nie aufgetretenem

Symptom) bis 4 (immer aufgetretenem Symptom).
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Zusatzlich wurde ein alles umfassender Lebensqualitdtindex erfragt. Die

Antwortskala bot 10 Moglichkeiten, von sehr gut (0) bis sehr schlecht (10).

2.2.2. Erfassung der sexuellen Identifikation

Zur Erfassung des psychosexuellen Erlebens der Frauen dienten zwei Fragebdgen

aus der psychoendokrinologischen Forschung.

Zum einen wurde mit Hilfe des Korperfragebogens das Verhaltnis zum eigenen
Korper erfragt, zum anderen mit Hilfe des Sexualitatsfragebogens die Einstellung zur
Sexualitat. Auf Antwortskalen von 1 (Zustimmung) bis 4 (Ablehnung) werden die
Bedeutung des Geschlechtsverkehres, der sexuellen Kontakte, des sexuellen

Verlangens und der Partnerbeziehung bewertet (3).

Der Erfassung der weiblichen Identitat diente ein von uns erstelltes Polaritats-Profil,
da kein Fragebogen verfugbar war. In ihm kann sich die Patientin mit Hilfe einer

Skala von 1-5 selbst einschatzen.

2.2.3. Erfassung der psychosozialen Determinanten der Lebensqualitat

Psychosoziale Integration, Krankheitsverarbeitung (Coping) und die Einstellung zur
medikamentdosen Behandlung wurde mit Hilfe von drei Standardfragebdgen

dargestellt.

2.2.3.1. Der Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV)

Der Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung erfasst mit 35 Fragen die
Form der Krankheitsbewaltigung bei chronisch Kranken in den Ebenen Bewusstsein,

Emotion und Verhalten. Diese werden in 5 Bereiche unterteilt:

J depressive Verarbeitung,
. aktive Problemldsung,
o Ablenkung und Selbstmotivation,
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o Religiositat und Sinnsuche im Leben, sowie

o Wunschdenken und Verdrangung (107).

2.2.3.2. Der soziale Unterstitzungsbogen

Zur Erfassung der sozialen Unterstitzung wurde der 19 Fragen umfassende, von
Bullinger und Kirchberger (76,151) in das Deutsche adaptierte, social-support-scale
von Donald und WARE (35,36) verwendet. Durch ihn wird die praktische, emotionale

und kognitive Unterstutzung im sozialen Umfeld erfasst.

2.2.3.3. Der GieRen-Personlichkeitstest

Der 1975 von BECKMANN und Richter in Deutschland entwickelte
Personlichkeitstest ist einer der meist verwendeten Fragebdgen in medizinischen und

psychologischen Studien. Er umfasst 6 Skalen, die sich jeweils aus 6 Items

zusammensetzen:

o soziale Resonanz (negativ vs. positiv sozial resonant),
o Dominanz (dominant vs. Geflgig),

J Kontrolle (unkontrolliert vs. Zwanghaft),

o Grundstimmung (hypomanisch vs. Depressiv),

o Transparenz (durchlassig vs. retentiv), und

o soziale Potenz (sozial potent vs. sozial impotent)

Die Items sollen Uber komplexe emotionale Grundbefindlichkeiten, fundamentale Ich-
Qualitaten, elementare Merkmale des sozialen Befindens und soziale Reaktionen der

Befragten Auskunft geben (12).

38



2.2.4. Erfassung von soziodemographischen Daten

Zur Erfassung von soziodemographischen Daten ist ein Fragebogen zur
Lebenssituation gestellt worden. Er erfragt: Familienstand, Lebenssituation,
vorhandene Kinder, Wohnsituation, Schulabschluss, Berufsabschluss,
Berufstatigkeit, Berufssituation, Schichtzugehorigkeit, soziale Kontakte,

Freizeitverhalten, und Religiositat.

2.3. Das Interview

Das Interview wurde in halbstandardisierter Form durchgefuhrt. Zur Verfugung
standen 4 Antwortmdglichkeiten: "ja", "nein", "weder noch" und "weil3 ich nicht".
Zusatzlich bestand die Moglichkeit zu freien Kommentaren. Die 44 Interviews wurden
innerhalb eines Jahres von 2 Medizinstudentinnen geflhrt. Die Ergebnisse werden in

dieser Arbeit nicht dargestellt
Es ist in drei Teile gegliedert:

Im ersten Teil werden Fragen zum: Alter, Familienstand, Schulbildung, Beruf, GroRke

und Gewicht, sowie zur sozialen Schichtzugehorigkeit und der AGS-Form gestellt.

Der zweite Teil befasst sich mit der Zeit als Kind und Jugendlicher. Unterteilt ist er in

die Bereiche:

. Gesundheit: Die Fragen betreffen evtl. Operationen, Krankenhausaufenthalte,

Medikamente und Bougierungen.

. Medizinische Betreuung: nimmt Bezug auf die medizinische und
psychologische Betreuung durch Arzte bei Aufenthalten in der Klinik, sowie deren

Inanspruchnahme durch die Patienten.

. Sozialleben: dient der Erfassung des Familienlebens, der Erziehung, der
sozialen Kontaktaufnahme, dem Umgang mit der Erkrankung, wie und wann die

Aufklarung Uber sie stattgefunden hat.

. Psychischer Zustand: Geflhle und Grundstimmungen in Kindheit und Jugend

sollen Auskunft Uber die Sexualitat geben.
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Im dritten Teil wird die Zeit als Erwachsener in drei Unterpunkten behandelt:

. Gesundheit: ob, und wenn wie Operationen und Nebenwirkungen von
Medikamenten die Lebensqualitat der Patienten beeinflussen. Ein weiterer Punkt ist

eine Selbstcharakteristik.

. Partnerschaft und Beziehungen: in Bezug auf Zufriedenheit, Position, Stabilitat

und Sexualitat in ihnen.

. Sexualitat: umfasst das Sexualleben, sexuelle Kontakte und Gefuhle sowie
das Korperbild der Patienten. Ein moglicher Einfluss der Krankheit auf sie soll

dargestellt werden.

2.4. Auswertung

Die Auswertung der Fragebdgen und des Interviews fand mit Hilfe des
Computerprogramms SPSS (statistical program for the social sciences) statt. Mit
seiner Hilfe wurden die Daten eingegeben, deskreptiv analysiert und die statistischen

Berechnungen durchgefuhrt (116).

Berechnet wurden fur diese Arbeit Korrelationen und Regressionen um
Zusammenhange und Abhangigkeiten der Lebensqualitdt von verschiedenen

Faktoren aufzuzeigen.

2.4.1. Korrelationen

Korreliert wurden Faktoren der Lebensqualitat zum einen untereinander, zum
anderen mit Faktoren der sexuellen Identifikation und der psychosozialen Integration.
Eine Korrelation zwischen zwei Faktoren wurde dann als gegeben angenommen,
wenn der zufallsbedingte Fehler unter 5% lag. Diese Werte wurden in den Tabellen
mit einem Sternchen gekennzeichnet. Lag der zufallsbedingte Fehler unter einem
Prozent wurde der Wert mit zwei Sternchen, lag er unter 0,1% mit 3 Sternchen

markiert.
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2.4.2. Regressionen

Bei der Regression wurde die multiple Regressionsrechnung mit schrittweiser
Elimination der Faktoren, von der die Lebensqualitat nicht oder nicht stark abhangig
ist, gewahlt. Die Berechnungen wurden fur die AGS- und die Kontrollgruppe
durchgefiihrt. Hierdurch kdénnen Unterschiede und Ubereinstimmungen in der

Lebensqualitat der beiden Gruppen aufgezeigt und beurteilt werden.

3. Ergebnisse

3.1 Die Patientinnen- und Kontrollgruppe

Die Einschlusskriterien der Studie erflllten 94 Patientinnen. Von 24 Patientinnen
konnte die aktuelle Anschrift nicht ermittelt werden, 20 Patientinnen lehnten nach
telephonischer Rucksprache die Teilnahme ab. Eine sandte den Fragebogen zuruck,
war aber nicht zum Interview verfugbar. Vier Patientinnen mussten aufgrund einer

geistigen Behinderung ausgeschlossen werden, zwei waren verstorben.

Somit nahmen 44 Patientinnen an dem Interview teil und 45 Patientinnen sandten

einen ausgefullten Fragebogen zuruck.

Die Kontrollgruppe bestand aus 47 gesunden Frauen, die entsprechend ihrem Alter,
Familienstand, Schulbildung und des Berufes mit der AGS-Gruppe vergleichbar
waren. Sie wurden innerhalb der Universitat rekrutiert, wobei Kontakte zu allen
Bevolkerungsschichten genutzt wurden. lhnen wurde derselbe Fragebogen zur

Beantwortung zugeschickt wie den AGS-Patientinnen.

3.1.1. Beschreibung der AGS-Gruppe

3.1.1.1. Klinische Charakteristika

Die klinischen Daten wurden in Interviews, durch Fragebdgen und die Auswertung

der Krankenakten gewonnen
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3.1.1.1.1. AGS-Form und Grad der Virilisierung des auf3eren Genitale

Von den an dieser Studie teilnehmenden Patientinnen haben 46,6% (n=21) der
Patientinnen die simple-virilising Form, 35,6% (n=16) die Salzverlustform und 17,8%

(n=8) die late-onset Form.

Der Grad der Virilisierung des aulleren Genitale wurde mit der Einteilung nach
Prader durch Auswertung der Krankenakten des v. Haunerschen Kinderspitals

ermittelt.

Betrachtet man die Gesamtgruppe der Patientinnen, ergibt sich nach der Prader-
Einteilung folgende Verteilung: Jeweils 35,7% entsprechen Prader Ill und IV, 19%
Prader Il, 7,1% Prader | und 2,4% Prader V.

Unter den Patientinnen mit einem Prader-Stadium Il und IV sind keine mit der late-
onset Form. 86,7% mit Prader 3 leiden an AGS ohne Salzverlust und 80% mit Prader

4 an AGS mit Salzverlust.
Eine Patientin (2,4%) mit simple-virilising AGS hat ein Prader-Stadium 5.

Die Patientinnen mit einem Prader-Stadium 2 haben zu 62,5% die simple-virilising
Formen und zu 37,5% die late-onset Form, Prader-Stadium 1 ausschliel3lich late-

onset Patientinnen.

Das Prader-Stadium korreliert somit mit den verschiedenen Untergruppen.

So hatten jeweils 50% der Patientinnen mit late-onset AGS Virilisierungszeichen, die
Prader | und Il entsprachen.

In der Gruppe ohne Salzverlust fand sich ein Prader-Stadium Il bei 22,7%, Prader-
Stadium Il bei 59,1%, Prader-Stadium IV bei 13,6%, und Prader-Stadium V bei 4,5%

der Patientinnen

Die Gruppe mit den ausgepragtesten Virilisierungszeichen waren Patientinnen mit
Salzverlustsymptomatik. 14,3% der Patientinnen hatten eine Virilisierung die Prader

[l entsprach, 85,7% entsprechend Prader IV
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Abbildung 3: Grad der Virilisierung nach Prader

3.1.1.1.2. Diagnosealter

Die Diagnose wurde durchschnittlich mit 4,2 +/- 7,0 Jahren gestellt, bei 54,8%

geschah dies vor Vollendung des ersten Lebensjahres.

Patientinnen mit AGS ohne Salzverlust wurden im Durchschnitt mit 2,8 +/- 4,1 Jahren
diagnostiziert, wobei 60% vor oder in dem ersten Lebensjahr, eine Patientin jedoch

erst mit 10 Jahren, eine andere mit 16 Jahren erkannt wurden.

Bei den Patientinnen, die an adrenogenitalem Syndrom mit Salzverlust leiden, wurde
bei 93,3% die Diagnose vor dem ersten Lebensjahr gestellt, lediglich eine Patientin

gibt an, dass dies erst mit 30 erfolgt sei.

Am spatesten wurde die Krankheit bei den late-onset Fallen erkannt. Ihr
durchschnittliches Diagnosealter liegt bei 12,4 +/- 5,9 Jahren. 2 Patientinnen wurden

mit 6, eine erst mit 20 Jahren erkannt.

3.1.1.1.3. Menarchealter

Das Menarchealter lag bei durchschnittlich 13,9 +/- 2,8 Jahren. Am frihesten setzte
sie bei einer Frau mit der late-onset Form mit 8 Jahren ein, eine Patientin mit AGS

ohne SV bekam sie erst mit 23 Jahren.
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Das durchschnittliche Menarchealter bei Patientinnen ohne Salzverlustsymptomatik
lag bei 14,3 +/- 2,9 Jahren, das der Patientinnen mit Salzverlustsymptomatik bei 13,3
+/- 2,8 Jahren, und Patientinnen mit late-onset AGS hatten ihre Menarche im
Durchschnitt mit 13,6 +/- 1,7 Jahren.

3.1.1.1.4. GrofRe und Gewicht
Die durchschnittliche Endgrofie der Patientinnen betragt 157,8 +/- 5,6cm.

Patientinnen mit AGS ohne SV sind durchschnittlich 156,8 +/- 4,8cm, Patienten mit
SV 158,3 +/- 6,8cm, und Patientinnen mit der late-onset Form 160,1 +/- 5,9cm grol}.

Das durchschnittliche Gewicht lag bei 56,8 +/- 8,5kg.

Patientinnen mit SV wogen im Schnitt 54,6 +/- 7,1kg, ohne SV 57,9 +/- 8,9kg und

Patientinnen mit der late-onset Form 58,1 +/- 9,9 kg.

3.1.1.1.5. Medikamentdse Therapie

In die Statistik aufgenommen wurden Medikamente, mit denen die Patientinnen

langer als ein Jahr behandelt wurden.

93,3% der Patientinnen mit Salzverlustsymptomatik wurden mit Hydrocortison

behandelt. 23,1% nahmen Kontrazeptiva ein.

Im Vergleich dazu wurden 69,6% der Patientinnen ohne Salzverlustsymptomatik mit
Prednison und 65,2% mit Hydrocortison behandelt. In dieser Gruppe nahmen 42,1%

Kontrazeptiva ein.

Alle Patientinnen mit late-onset AGS wurden mit Prednison, 33,3% mit
Dexamethason, und nur 20% mit Hydrocortison behandelt. 80% nahmen

Kontrazeptiva ein.
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Hydro: Hydrocortison; Pred: Prednison; Dex: Dexamethason; Ast: Astonin-H;
Abbildung 4: Medikamenteneinnahme

3.1.1.1.6. Beschwerden

40,1% der AGS-Patientinnen haben Gewichtsprobleme, 27,3% litten unter einer
Cushing Symptomatik. Lediglich 8,9% hatten keine Zyklusunregelmafigkeiten, und
11,9% hatten keine Konzeptionsschwierigkeiten, 28,9% hatten nie Probleme mit
Hirsutismus. 45,2% entwickelten keine tiefe Stimme. Blutdruckprobleme hatten
lediglich 18,2%, 23,8% sind kleinwlichsig, 34,1% haben Akne und 8,1% leiden an

Osteoporose.

3.1.2. Lebenssituation der AGS-Patientinnen im Vergleich zur Kontrolle

Im Folgenden werden Daten unterschiedlicher Bereiche der Lebenssituation der
AGS-Gruppe denen der Kontroll-Gruppe gegenubergestellt, um Gemeinsamkeiten

und Unterschiede aufzuzeigen.

3.1.2.1. Soziodemographisch

3.1.2.1.1. Alter

Das durchschnittliche Alter der AGS-Gruppe liegt bei 27,2 +/- 7,1 Jahren. Die jingste
Patientin ist 18, die alteste 49 Jahre.

58,3% der Patientinnen sind junger als 26, 72,9% jlinger als 31 Jahre.
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3.1.2.1.2. Familienstand

66,7% der AGS-Gruppe sind ledig, im Gegensatz zu 47,8% der Kontrollgruppe.
41,3% der Kontrollgruppe und 28,9% der AGS-Gruppe sind verheiratet, je 4,3% sind
geschieden. In der Kontrollgruppe leben 4,3% getrennt von ihrem Partner und 2,1%

sind verwitwet

Betrachtet man die Untergruppen, so ist auffallig, das bei den Patienten mit einfach
virilisierendem AGS der Prozentsatz an Ledigen (61,1%) ahnlich grol} ist wie in der
Kontrollgruppe, jedoch bei Patientinnen mit Salzverlustsymptomatik mit 87,5%
extrem hoch ist. Verheiratet sind 57,1% der late-onset Patientinnen, 38,9% der

Patientinnen ohne Salzverlust, jedoch nur 6,3% der Patientinnen mit SV.

3.1.2.1.3. Leben allein oder mit Partner

Der Prozentsatz der Frauen, die allein leben, unterscheidet sich in beiden Gruppen
(Kontrollgruppe: 39.1% / AGS-Gruppe: 50.0%) nicht sehr stark voneinander. Er ist
jedoch in der AGS-Untergruppe mit Salzverlust mit 66,7% deutlich hoher, in der
Untergruppe ohne Salzverlust und in der late-onset Gruppe liegt er in etwa bei dem
Wert der Kontrollgruppe (37.5% und 42,9%).

Dies wird besonders deutlich, wenn man die Werte der Gruppen vergleicht, die mit
einem Partner leben. Sind dies in der Kontrollgruppe 60,9%, in der late-onset Gruppe
57.1% und in der AGS-Gruppe ohne Salzverlust 62,5%, so leben lediglich 33,3% der
AGS-Patienten mit Salzverlust mit einem Partner zusammen, hiervon ist eine Frau

lesbisch und lebt mit ihrer Partnerin zusammen.

3.1.2.1.4. Kinder

38,6% der Kontrollgruppe und 22,0% der AGS-Gruppe haben Kinder. Keine der
Patientinnen, die an AGS mit Salzverlust leiden hat ein Kind, jedoch 57,1% der late-

onset Patientinnen und 27,8% der Patientinnen mit einfach virilisierendem AGS.

Durchschnittlich haben die Mutter in der Kontrollgruppe 1,88, in der AGS-Gruppe
1,86 Kinder
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3.1.2.2. Wohnen / Sozialbereich
3.1.2.2.1. Wohnen

37,8% der Kontrollgruppe und 53,7% der AGS-Gruppe leben auf dem Land, der Rest
in der Stadt.

Mit ihrer Wohnsituation zufrieden sind 75,6% der Kontroligruppe und 94,4% der
AGS-Gruppe. Diese hoéhere Zufriedenheit ist in allen AGS-Untergruppen gegeben.

3.1.2.2.2. Schule

Als héchsten Schulabschluss haben 24,4% der Kontrollgruppe und 27,5% der AGS-
Gruppe einen Haupt- oder Volksschulabschluss, 26,7% bzw. 47,5% die mittlere Reife
oder Realschulabschluss, 37,8% bzw. 17,5% das Abitur oder Fachabitur und 11,1%

bzw. 7,5% einen Hochschul- oder Universitatsabschluss.

50,00% B Kontrollgruppe
45,00% +
40’00%) 1 I:l AGS-Gruppe
35,00% +
30,00% +
25,00% +
20,00% +
15,00% +
10,00% +
5,00% 1 -
0,00% - i
Haupt- / Volkschule Mittlere Reife / Abitur / Fachabitur Universitat /
Realschule Hochschule

Abbildung 5 Schulbildung

Lediglich 6,7% der AGS-Gruppe mit Salzverlust hat einen Abschluss an einer
Universitat, 93,3% haben als hochsten Schulabschluss die mittlere Reife oder einen
Real-, Haupt- oder Volkschulabschluss. Der Anteil der Patientinnen mit einfach
virilisierendem AGS und der Kontrollgruppe mit Abitur als héchsten Schulabschluss
unterscheidet sich aufgrund des ,Matchings“ kaum merklich, es hat jedoch keine der
Patientinnen mit einfach virilisierendem AGS einen Hochschul- oder

Universitatsabschluss.
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3.1.2.2.3. Berufsausbildung

Auch im Bereich der Berufsausbildung ahneln sich die Patientinnen- und die
Kontrollgruppe aufgrund des durchgefuhrten ,Matchings®. 10,8% der AGS-Gruppe
haben keinen Berufsabschluss, der grofdte Teil (62,2%) hat eine Lehre als hdchsten
Berufsabschluss. Dies ist auch in der Kontrollgruppe der Fall (55,6%). 5,4% der
AGS-Gruppe haben einen Fach- Techniker oder Meisterabschluss (Kontrollgruppe:
13,3%), und 16,2% (22,2%) geben einen Hochschul- oder Universitatsabschluss als

hdchsten berufsbildenden Abschluss an. 5,4% (6,7%) haben sonstige Abschlusse.

70%

60% L Il Kontrollgruppe

50% -+ [ ] AGS-Gruppe

40%

30% -+

20% -+

0% ; ; ; i ey
Kein Berufsschule / Fach-/ Universitat / Sonstiges
Abschluf® Lehre Techniker-/ Hochschule

Meisterschule

Abbildung 6: Berufsausbildung

48,9% der Kontrollgruppe und 40% der AGS-Gruppe sind ganztags berufstatig.
15,0% der AGS-Gruppe (17,8% der Kontrollgruppe) arbeiten Teilzeit und 20%
(13,3%) sind noch in der Ausbildung. 12,5% (8,9%) sind Hausfrauen, arbeitslos sind
2,5% (2,2%). Gelegentlich arbeiten 5,0% (8,9%), eine AGS-Patientin (2,5%) mit

Salverlustsymptomatik ist derzeit krankgeschrieben.

Keine der AGS-Patientinnen mit Salzverlust ist Hausfrau, der Grolteil (53,3%)
arbeitet ganztags, oder befindet sich in der Ausbildung (20,0%). Jeweils 42,9% der

late-onset Patientinnen arbeiten Ganztags oder Teilzeit.

20,0% der AGS-Gruppe (Kontrollgruppe 21,2%) waren als Arbeiterin berufstatig, 60%
(72,7%) als Angestellte. Selbststandig sind 6,7% (3,0%), Beamtin ist eine AGS-
Patientin mit der late-onset Form und in dem eigenen Betrieb helfen zwei AGS-

Patientinnen ohne Salzverlust mit.
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3.1.2.2.4. Schichtzugehorigkeit

Der Groliteil beider Gruppen fuhlt sich der Mittelschicht zugehérig. Lediglich in der
Kontrollgruppe ordnen sich je eine Frau der Ober- bzw. Unterschicht zu. 65,9% der
AGS-Gruppe (60% der Kontrollgruppe) gehdren der mittleren, 26,8% (31,1%) der

oberen und 2,4% (4,4%) der unteren Mittelschicht an

0,7 1
0,6 |
0,51 | AGS-Gruppe
0,4 1
0,3+
0,21
0,1+

B Kontrollgruppe

0 ; | ‘
Oberschicht obere mittlere untere Unterschicht
Mittelschicht Mittelschicht Mittelschicht

Abbildung 7: Schichtzugehdarigkeit

3.1.2.2.5. Soziale Kontakte

43,2% der AGS-Patientinnen (Kontrollgruppe: 32,6%) fuhlen sich mit weniger als funf
Menschen eng verbunden, 37,8% (32,6%) mit weniger als zehn Menschen, und
lediglich 18,9% (34,9%) mit 10 oder mehr Menschen. 66,7% der Patientinnen mit
Salzverlustsymptomatik empfinden diese enge Verbundenheit bei weniger als finf
Menschen, 42,9% der late-onset Falle fuhlen sich 10 oder mehr Menschen eng
verbunden, im Gegensatz  zu 6,7% der  AGS-Patientinnen mit

Salzverlustsymptomatik.

3.1.2.2.6. Religiositat

70% der AGS-Gruppe bezeichnen sich als religios, im Gegensatz zu 45,7% der
Kontrollgruppe. Die Religiositat in der late-onset Gruppe liegt mit 57,1% nahe bei der

Kontrollgruppe.
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3.1.2.3. Freizeit
3.1.2.3.1. Freizeitnutzung mit Gruppen.

Die Nutzung von Sportvereinen ahnelt sich in beiden Gruppen. Sie werden von
11,1% der AGS-Gruppe und 15,6% der Kontrollgruppe oft, von 16,7% (22,2%)

manchmal und von 72,2% (62,2%) nie besucht.

Kirchliche oder Kkaritative Vereinigungen sind bei 16,7% der AGS-Gruppe
(Kontrollgruppe: 7,0%) ein haufig genutztes Betatigungsfeld in der Freizeit, 18,9%
(14,0%) engagieren sich dort gelegentlich.

Hobbys oder Clubs dienen lediglich 13,9% (0%) der haufigen Freizeitgestaltung,
13,9% (23,3%) nutzen sie manchmal.

Mit sonstigen Gruppen verbringen 54,2% (75,0%) ihre Freizeit, 12,5% (10,0%)

manchmal.

3.1.2.3.2. Freunde / Verwandte

25,7% der AGS-Gruppe (Kontrollgruppe: 16,7%) treffen bis zu 4 enge Freunde oder
Verwandte mindestens einmal im Monat, 20% (27,9%) 5-9 enge Freunde oder
Verwandte, 28,6% (41,9%) 10-14 enge Freunde oder Verwandte und 17,1% (9,3%)
bis zu 20. Das bedeutet das 74,3% (83,7%) zu mehr als 4 eng vertrauten Personen

mindestens einmal im Monat Kontakt haben.

Lediglich 5,7% (2,3%) treffen bis zu 30 enge Freunde und Verwandte, eine AGS-
Patientin trifft bis zu 50 enge Freunde und Verwandte, eine Frau aus der

Kontrollgruppe mehr als 50.

3.2. Korrelationen zwischen Indikatoren der Lebensqualitét

Die Korrelationsrechnung zeigt Zusammenhange (Korrelationen) zwischen
verschiedenen Faktoren auf. Dies wird dann angenommen, wenn der zufallsbedingte
Fehler unter 5% liegt. Gekennzeichnet wurden in den Tabellen die Werte, bei denen
der Fehler unter 5% (*), 1% (**) oder 0,1% (***) lagen.

Diese Zusammenhange werden fir die AGS- und Kontroll-Gruppe errechnet, und

dann miteinander verglichen, um Ubereinstimmungen oder Diskrepanzen
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aufzuzeigen. So ist es moglich zu erkennen, von welchen Faktoren die
Lebensqualitat in den Gruppen abhangig ist, und ob Unterschiede bestehen. Eine
statistisch signifikante Auswertung der AGS-Untergruppen war aufgrund der geringen

Fallzahl nicht moglich.

Die Berechnung erfolgte mit Hilfe des Programms SPSS auf dem Computer.

3.2.1. AGS-Gruppe

3.2.1.1. Korrelationen zwischen der Selbstwahrnehmung im Alltag (EDQL)
und anderen Indikatoren der Lebensqualitat (POMS, PGWB,
Beschwerden, allg. Lebensqualitat, Gesundheitsrating, MLDL)

EDQL gegen allgemeine Lebensqualitat:

Durch eine positive physische (r = -0,37), psychologische (r = -0,32) und funktionelle
(r = -0,32) Selbsteinschatzung im Alltag steigt die allgemeine Lebensqualitat ebenso

wie bei Lebensfreude (r = -0,37)
EDQL gegen allgemeines Gesundheitsrating:

Sind die Patientinnen mit der medizinischen Betreuung zufrieden wirkt sich dies
positiv auf die Beurteilung ihrer Gesundheit aus (r= -0,42). Gleiches gilt bei einer
positiven sozialen (r = -0,46), physischen (r = -0,48) und funktionellen (r = -0,39)
Selbsteinschatzung im Alltag.

EDQL gegen POMS:

Niedergeschlagenheit (r = -0,51) und Missmut (r = -0,54) fihren zu einer allgemein

schlechteren Beurteilung der Funktionsfahigkeit im Alltag.

Mudigkeit, Niedergeschlagenheit und Missmut setzen sowohl die allgemeine
Lebensfreude (r = -0,37; -0,42; -0,50), als auch die physische (r = -0,74; -0,59; -0,56),
psychische (r = -0,64; -0,63; -0,60) und funktionelle (r = -0,42; -0,50; -0,57)
Selbsteinschatzung im Alltag herab. Im Gegensatz dazu fuhrt Tatendrang zu einer
positiven Selbstwahrnehmung in den drei zuletzt genannten Bereichen (r = 0,45;
0,46; 0,55).
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Die soziale Selbsteinschatzung im Alltag leidet unter Niedergeschlagenheit (r = -
0,46) und Missmut (r = -0,43), die Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung
sinkt durch Mudigkeit (r = -0,46) und Niedergeschlagenheit (r = -0,40).

EDQL gegen PGWB

Die vom PGWB gemessene Wohlbefindlichkeitskomponente korreliert positiv mit
allen Bereichen des Alltagsfragebogens. Je groRer das Wohlbefinden, desto besser
ist die Selbsteinschatzung der Patientinnen im Alltag (r = 0,69). Dies ist besonders in
den Bereichen physische (r = 0,83), psychische (r = 0,81), und funktionelle
Selbstwahrnehmung (r = 0,69) der Fall. Aber auch die soziale Kompetenz (r = 0,48),
die Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung (r = 0,40) und die allgemeine
Lebensfreude (r = 0,48) werden umso hoher bewertet, je wohler sich die Frauen

fuhlen.
EDQL gegen Beschwerden:

Beschwerden filhren zu einer negativen Selbsteinschatzung im Alltag. Am
deutlichsten ist dies der Fall bei der allgemeinen Lebensfreude (r = -0,66) und der
physischen Selbstwahrnehmung (r = -0,64). Auch die psychische (r = -0,56),
funktionelle (r = -0,37), soziale (r = -0,50) und allgemeine (r = -0,52)
Selbsteinschatzung und die Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung (r = -

0,42) werden von Beschwerden negativ beeinflusst.
EDQL gegen MLDL:

Eine positive allgemeine (r = 0,51), soziale (r = 0,41) und funktionelle (r = 0,39)
Selbsteinschatzung erhdoht die Wichtigkeit der 19 im MLDL enthaltenen

Lebensbereiche.

Der Wunsch ihr Leben zu verandern wird durch alle Faktoren des EDLQ negativ
beeinflusst. Allgemeine Lebensfreude (r = -0,33) und Zufriedenheit mit der
medizinischen Versorgung (r = -0,50) mindern ihn ebenso wie eine positive
allgemeine Selbsteinschatzung (r = -0,54). Dies gilt auch, wenn sich die Patientinnen
sozial (r = -0,56), physisch (r = -0,67), psychisch (r = -0,65) und funktionell (r = -0,60)

positiv bewerten.
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Die Zufriedenheit mit ihrem Leben hangt bei den Patientinnen zum einen von einer
guten medizinischen Versorgung (r = 0,50), zum anderen von einer positiven

Einschatzung ihres Korpers (r = 0,43) und ihrer Person (r = 0,44) ab.
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3.2.1.2. Korrelationen zwischen dem psychologischen Wohlbefinden
(POMS) und anderen Indikatoren der Lebensqualitat (allg. LQ,
Gesundheitsrating, PGWB, Beschwerden, MLDL)

POMS gegen allgemeine Lebensqualitat

Mudigkeit (r = 0,35; 0,39), Niedergeschlagenheit (r = 0,31; 0,41) und Missmut (r
= 0,35; 0,43) fUhren zu einer schlechteren Einschatzung der allgemeinen
Lebensqualitat und der Gesundheit durch die Patientinnen. Flhlen sie sich

dagegen gesund, so verspuren sie einen gesteigerten Tatendrang (r = -0,38).
POMS gegen Gesundheitsrating

Das allgemeine Wohlbefinden leidet stark unter Mudigkeit (r = -0,78),
Niedergeschlagenheit (r = -0,85) und Reizbarkeit (r = -0,78) der Patientinnen.
Es bessert sich durch Tatendrang (r = 0,55).

Nehmen die Beschwerden zu, so fuhlen sich die Patientinnen verstarkt mude (r
= 0,60), niedergeschlagen (r = 0,68) und reizbar (r = 0,62).

POMS gegen MLDL

Die Wichtigkeit des Lebens in den vom MLDL erfassten Lebensbereichen

korreliert mit keiner der im POMS gemessenen Stimmungen.

Mudigkeit (r = 0,67), Niedergeschlagenheit (r = 0,72) und Missmut (r = 0,58)
fuhren dagegen zu einem verstarktem, allgemeinen Veranderungswunsch.

Tatendrang (r = -0,41) mindert diesen Wunsch.

Muadigkeit (r = -0,53) und Niedergeschlagenheit (-0,44) flUhren zu
Unzufriedenheit, verstarkter Tatendrang erhdht die Zufriedenheit mit dem
Leben (r = 0,38).
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POMS
Mudigkeit Tatendrang Nieder- Missmut
geschlagenheit

Lebensqualitat [{0,35 -0,24 0,31* 0,35*
Gesundheitsrating ||0,39* -0,38* 0,41** 0,43**
PGWB -0,78*** 0,55*** -0,85%** -0,78***
Beschwerden 0,60** -0,27 0,68*** 0,62**
MLDL
Wichtigkeit 0,01 -0,12 -0,07 -0,23
Veranderungs- 0,67*** -0,41** 0,72** 0,58***
Wunsch
Zufriedenheit -0,53** 0,38* -0,44** -0,31

Tabelle 4: AGS-Gruppe Korrelationen zwischen POMS und allg. LQ, Gesundheitsrating,
PGWB, Beschwerden, MLDL

3.2.1.3. Korrelationen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsrating,
Wohlbefinden und Beschwerden gegen die vom MLDL erfassten

Lebensbereiche

Weder das allgemeine Wohlbefinden, die Summe der Beschwerden, noch das
allgemeine Lebensqualitats- oder Gesundheitsbewusstsein korrelieren mit der

Wichtigkeit der vom MLDL erfassten Lebensbereiche.

Allgemeines Wohlbefinden (r = 0,73) und eine positive Einschatzung der
Lebensqualitat (r = 0,59) und Gesundheit (r = 0,55) mindern den Wunsch der
Patientinnen, ihr Leben verandern zu wollen, Beschwerden verstarken ihn (r =
0,58).

Eine positive Einschatzung der Lebensqualitat (r = -0,43) und Gesundheit (r = -
0,37), sowie allgemeines Wohlbefinden (r = 0,47), fuhren zu Zufriedenheit mit

dem Leben.
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Lebensqualitat Gesundheits- PGWB Beschwerden
rating
MLDL
Wichtigkeit -0,19 -0,06 0,05 0,21
Veranderungs- [[0,59*** 0,55*** -0,73*** 0,58**
Wunsch
Zufriedenheit ||-0,43* -0,37* 0,47 -0,08

Tabelle 5: AGS-Gruppe Korrelationen zwischen MLDL und Lebensqualitéat, Gesundheitsrating,
Wohlbefinden und Beschwerden

3.2.2. Kontrollgruppe

3.2.2.1. Korrelationen zwischen der Selbstwahrnehmung im Alltag
(EDQL) und anderen Indikatoren der Lebensqualitat (POMS,
PGWB, Beschwerden, allg. Lebensqualitat, Gesundheitsrating,
MLDL)

EDQL und allgemeine Lebensqualitat/Gesundheitsrating

Sind die Frauen mit der medizinischen Versorgung (r = -0,37; -0,51) und sich
selbst allgemein (r = -0,76; -0,41), sowie im sozialen (r = -0,76; -0,33) und
physischen (r = -0,69; -0,38) Bereich zufrieden, so steigt ihre Lebensqualitat
und sie fuhlen sich gesitnder. Eine hohe Lebensqualitat fihrt zudem zu mehr
Lebensfreude (r = -0,32) und einem hdheren Selbstwertgefihl (r = -0,74).
Zudem gehen die taglichen Dinge leichter von der Hand (r = -0,69).

EDQL und POMS

Je muder die Frauen der Kontrollgruppe sind, desto schlechter bewerten sie
ihre soziale (r = -0,37), korperliche (r = -0,32), geistige (r = -0,28) und

funktionelle (r = -0,47) Kompetenz.

Wenn sie zufrieden mit der medizinischen Versorgung (r = 0,35) sind, oder sich
allgemein (r = 0,51), kérperlich (r = 0,52), geistig (r = 0,53) und funktionell (r =
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0,42) positiv einschatzen, steigt der Tatendrang. Niedergeschlagenheit
vermindert die allgemeine Lebensfreude (r = -0,27) und das Selbstwertgeflnhl
der Frauen (r = -0,49). Sie setzt ebenso wie erhohte Reizbarkeit die soziale (r =
-0,55; -0,53), physische (r = -0,37; -0,29) psychische (r = -0,54; -0,53) und
funktionelle (r = -0,44; -0,59) Selbsteinschatzung herab.

EDQL und PGWB

Allgemeines Wohlbefinden wirkt sich auf das Selbstwertgefuhl (r = 0,62) ebenso
positiv aus, wie auf die Selbsteinschatzung auf sozialem (r = 0,62), physischem
(r=0,59), psychischem (r = 0,71) und funktionellem (r = 0,63) Gebiet.

EDQL und Beschwerden

Beschwerden mindern ebenso die Lebensfreude (r = -0,36) und das
Selbstbewultsein (r = -0,51) wie die personliche soziale (r = -0,66), physische (r
= -0,54), psychische (r = -0,60) und funktionelle (r = -0,54) Selbsteinschatzung,

EDQL und MLDL

Die Selbsteinschatzung in einem der vom EDLQ erfassten Bereiche hat keinen

Einfluss auf die Wichtigkeit der im MLDL beinhalteten Lebensbereiche.

Der Wunsch ihr Leben zu verandern hangt sowohl davon ab, ob die Frauen mit
der medizinischen Versorgung (r = -0,40) und sich selbst (r = -0,65) zufrieden
sind, als auch von der Einschatzung ihrer sozialen, (r = -0,56), physischen (r = -
0,68), psychischen (r = -0,56) und funktionellen (r = -0,51) Position.

Die Zufriedenheit mit dem Leben wird von der Zufriedenheit mit der
medizinischen Versorgung (r = 0,43) und dem allgemeinen Selbstwertgefthl (r
= 0,69), sowie der sozialen (r = 0,72), physischen (r = 0,56), psychischen (r =

0,62), und funktionellen (r = 0,53) Selbsteinschatzung beeinflusst.
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3.2.2.2. Korrelationen zwischen dem psychologischen Wohlbefinden
(POMS) und anderen Indikatoren der Lebensqualitat (allg. LQ,
Gesundheitsrating, PGWB, Beschwerden, MLDL)

POMS und allgemeine Lebensqualitat/Gesundheitsrating

Mudigkeit (r = 0,30), Niedergeschlagenheit (r = 0,46) und Missmut (r = 0,46)
fuhren zu einer verminderten Bewertung der Lebensqualitat. Beurteilen sie ihre
Lebensqualitat (r = -0,40) und ihre Gesundheit (r = -0,33) positiv, so verspuren

die Frauen einen verstarkten Tatendrang.
POMS und PGWB

Mudigkeit (r = -0,37), Niedergeschlagenheit (r = -0,82) und Missmut (r = -0,63)
setzen das allgemeine Wohlbefinden herab, Tatendrang (r = 0,48) verbessert

es.
POMS und Beschwerden

Haben die Frauen verstarkt Beschwerden, so fuhlen sie sich mude (r = 0,35),

niedergeschlagen (r = 0,59) und reizbar (r = 0,55).
POMS und MLDL
Der POMS beeinflusst die Wichtigkeit der Lebensbereiche nicht.

Umso muder (r = 0,32) oder niedergeschlagener (r = 0,29) sich die Frauen
fuhlen, desto eher wollen sie ihr Leben verandern, Tatendrang (r = -0,42)

mindert diesen Wunsch.

Sind sie mit dem Leben unzufrieden, so werden sie reizbar (r = -0,44) und
mude (r = -0,37).
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POMS

Mudigkeit Tatendrang Niedergeschlagenheit | Missmut
Lebensqualitat |]0,30* -0,40** 0,46™* 0,46**
Gesundheits- 0,15 -0,33* 0,01 0,05
rating
PGWB -0,37** 0,48 -0,82*** -0,63***
Beschwerden 0,35* -0,23 0,59*** 0,55**
MLDL
Wichtigkeit -0,20 0,04 -0,08 0,11
Veranderungs- 0,32 -0,42** 0,29* 0,28
Wunsch
Zufriedenheit -0,37* 0,29 -0,25 -0,44**

Tabelle 7: Kontrollgruppe: Korrelationen zwischen POMS und allg. LQ, Gesundheitsrating,
PGWB, Beschwerden, MLDL

3.2.2.3. Korrelationen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsrating,
Wohlbefinden und Beschwerden gegen die vom MLDL erfassten

Lebensbereiche

Die vom MLDL gemessene Wichtigkeit der Lebensbereiche korreliert weder mit
dem Gesundheits- oder Lebensqualitatsrating, noch mit den von PGWB und

Beschwerdefragebogen erhobenen Faktoren.

Allgemeiner Veranderungswunsch tritt verstarkt bei eingeschranktem
Wohlbefinden (r = -0,51), vermehrten Beschwerden (r = 0,62), sowie bei einer
schlechten Einschatzung der Lebensqualitat (r = 0,58) und Gesundheit (r =
0,60) auf.

Wohlbefinden (r = 0,51) verbessert die Zufriedenheit mit dem Leben ebenso wie
eine hohe Lebensqualitat und gute Gesundheit (r = -0,75; -0,60), Beschwerden

(r =-0,59) fiUhren zu Unzufriedenheit.
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Lebensqualitdt | Gesundheits- PGWB Beschwerden
rating
MLDL
Wichtigkeit -0,15 -0,19 0,01 0,31
Veranderungs- 0,58*** 0,60*** -0,51* 0,62***
Wunsch
Zufriedenheit -0,75*** -0,60*** 0,51** -0,59**

Tabelle 8: Kontrollgruppe Korrelationen zwischen MLDL und Lebensqualitat, Gesundheitsrating,
Wohlbefinden und Beschwerden

3.2.3. Interkorrellationen zwischen Faktoren der Lebensqualitat der

AGS-Gruppe und Kontrollgruppe

Beschwerden bewirken in beiden Gruppen eine Abnahme des allgemeinen
Wohlbefindens (AGS: r = -0,64 / Kontrolle: r = -0,65). Sie fuhren auch zu einer
negativen Beurteilung der Gesundheit (r = 0,38 / r = 0,38) und in der

Kontrollgruppe auflerdem zu einer Abnahme der Lebensqualitat (r = 0,73).

Allgemeines Wohlbefinden erhoht die Einschatzung der Lebensqualitat in
beiden Gruppen (r = -0,38 / r = -0,63) und verbessert in der AGS-Gruppe die
Bewertung der Gesundheit (r = -0,46).

Eine positive Einschatzung der Gesundheit verbessert die Lebensqualitat in
beiden Gruppen (r = 0,76 / r = 0,53).

62



Kontrolle
PGWB Beschwerden |Gesundheits- Lebensqualitats-

AGS rating rating
PGWB XXXXXXXX -0,65*** -0,21 -0,63***
Beschwerden -0,64*** XXXXXXXX 0,38* 0,73***
Gesundheits- -0,46** 0,38 XXXXXXXXX 0,53**
rating
Lebensqualitats- ||-0,38** 0,19 0,76*** XXXXXXXXX
rating

Tabelle 9 Interkorrelationen zwischen Faktoren der Lebensqualitat der AGS-Gruppe und
Kontrollgruppe

3.3. Korrelationen zwischen Faktoren der Lebensqualitat und
psychosozialen Faktoren

3.3.1. AGS-Gruppe

3.3.1.1. Korrelationen zwischen Lebensqualitét,

Gesundheitsbewusstsein und psychosozialen Faktoren
Freiburger Bogen und allgemeines Lebensqualitats- und Gesundheitsrating:

Negative Einschatzung der Gesundheit und Lebensqualitat fuhren zu einer
verstarkten depressiven Verarbeitung (r = 0,32; 0,31) und einer erhdhten
Religiositat, bzw. einer verstarkten, anderweitigen Sinnsuche im Leben (r =
0,34; 0,35). Wunschtraume und Bagatellisierungen nehmen bei einer als

schlecht eingeschatzten Gesundheit (r = 0,29) zu.
GieRen-Test und allgemeines Lebensqualitats- und Gesundheitsrating

Der GieRen-Test zeigt keinerlei signifikanten Korrelationen mit der Beurteilung

der Gesundheit oder Lebensqualitat der Patientinnen.
Social support und allgemeines Lebensqualitats- und Gesundheitsrating

FUhlen sich die Patientinnen allgemein schlecht sozial unterstitzt, so leidet

darunter die Bewertung der momentanen Lebensqualitat (r = -0,33) und
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Gesundheit (r = -0,29). Flihlen sie sich auf dem kognitiven Bereich gut

unterstutzt, so steigt ihre Lebensqualitat (r = -0,32).

Gesundheitsrating Lebensqualitat
Freiburger Bogen
Depressive Verarbeitung 0,32 0,31*
Aktives problem-orientiertes ||0,04 -0,05
Coping
Ablenkung und 0,11 0,00
Selbstmotivation
Religiositat und Sinnsuche ||0,34* 0,35*
Bagatellisierung und 0,29* 0,18
Wunschdenken
Giel3en-Test
Soziale Resonanz 0,19 0,37*
Dominanz 0,11 0,12
Kontrolle 0,02 0,14
Grundstimmung 0,20 0,23
Durchlassigkeit 0,10 0,20
Soziale Potenz 0,08 0,21
Social support
Summe -0,29* -0,33*
Emotionale Unterstlitzung -0,19 -0,25
Kognitive Unterstltzung -0,20 -0,32*
Praktische Unterstiitzung -0,18 -0,12

Tabelle 10: AGS-Gruppe Korrelationen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsbewusstsein und
psychosozialen Faktoren
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3.3.1.2. Beziehungen zwischen anderen Variablen der Lebensqualitat

und psychosozialen Faktoren
Freiburger Bogen und EDQL

Bewerten die Patienten sich im Alltag positiv, nehmen Wunschdenken und

Bagatellisierungen ab (r = -0,48).
Freiburger Bogen und MLDL

Die Wichtigkeit des Lebens nimmt zu, wenn die Patientinnen verstarkt mit
Problemen fertig zu werden haben (r = 0,34) oder sie religids sind, bzw.

verstarkt nach dem Sinn des Lebens suchen (r = 0,33).

Neigen die Patientinnen verstarkt zu depressiver Krankheitsverarbeitung, steigt

der Wunsch ihr Leben zu verandern (r = 0,42).

Werden die Patientinnen aktiv mit Problemen fertig (r = 0,51), oder sind sie

religios (r = 0,35), sind sie mit ihrem Leben zufriedener.
Freiburger Bogen und PGWB

Nimmt das allgemeine Wohlbefinden zu, nimmt die depressive Verarbeitung (r =
-0,42) ebenso ab, wie eine Suche nach dem Lebenssinn, bzw. einer Religion (r

= -0,28). Wunschdenken und Bagatellisierungen werden weniger (r = -0,36).
Freiburger Bogen und POMS

Sind sie mide (r = 0,40; 0,49), niedergeschlagen (r = 0,32; 0,34) oder gereizt (r
= 0,32; 0,44), nimmt die depressive Verarbeitung zu, und die Patientinnen
suchen vermehrt nach Religiositat oder einem Sinn im Leben. Verspuren sie
verstarkt Tatendrang (r = -0,31) nimmt die depressive Verarbeitung ab.
Wunschdenken und Bagatellisieren wird durch Niedergeschlagenheit (r = 0,27)
und Missmut (r = 0,30) gefordert.
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Freiburger Bogen und Beschwerden

Bei Beschwerden nehmen die depressive Verarbeitung (r = 0,43) und die

Religiositat, bzw. eine anderweitige Sinnsuche im Leben zu (r = 0,58).
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3.3.2. Kontrollgruppe
3.3.2.1. Beziehungen zwischen Lebensqualitat,
Gesundheitsbewusstsein und psychosozialen Faktoren

Allgemeines Lebensqualitatsrating und Freiburger Bogen

Sinkt die Einschatzung der Lebensqualitat, nimmt die depressive Verarbeitung
zu (r=0,41).

Allgemeines Lebensqualitats- / Gesundheitsrating und Gielzen-Test

Ist die Grundstimmung der Frauen gut und die soziale Resonanz positiv, fihlen
sie sich gesinder (r = -0,29; 0,37) und die Lebensqualitat (r = -0,57; 0,35)
nimmt zu. Offenheit (r = -0,28) und soziale Kompetenz (r = 0,33) setzen die

Lebensqualitat herauf.

Die Beurteilung der Lebensqualitat nimmt ab, wenn die Frauen eine allgemeine
soziale Unterstlitzung vermissen (r = -0,40). Besonders beim Fehlen einer
emotionalen (r = -0,58) und kognitiven (r = -0,46), aber auch praktischen (r = -

0,29) Unterstutzung ist dies der Fall.
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Gesundheitsrating Lebensqualitat

Freiburger Bogen

Depressive Verarbeitung 0,12 0,41*
Aktives problemorientiertes Coping 0,00 -0,11
Ablenkung und Selbstmotivation -0,09 -0,27
Religiositat und Sinnsuche 0,09 -0,11
Bagatellisierung und Wunschdenken 0,05 0,29
Giel3en-Test

Soziale Resonanz 0,37* 0,35*
Dominanz -0,25 -0,01
Kontrolle 0,14 -0,04
Grundstimmung 0,29* 0,57
Durchlassigkeit 0,10 0,28*
Soziale Potenz 0,05 0,33*
Social support

Summe -0,29 -0,40*
Emotionale Unterstiitzung -0,27 -0,58***
Kognitive Unterstiitzung -0,25 -0,46**
Praktische Unterstitzung -0,12 -0,29*

Tabelle 12: Kontrollgruppe, Beziehungen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsbewusstsein
und psychosozialen Faktoren
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3.3.2.2. Beziehungen zwischen anderen Variablen der Lebensqualitat
und psychosozialen Faktoren

Eine verstarkte depressive Verarbeitung lasst die Zufriedenheit mit dem Leben
(r = -0,42), das Wohlbefinden (r = -0,42) und den Tatendrang (r = -0,34)
zuruckgehen, und fihrt zu Niedergeschlagenheit (r = 0,32), Missmut (r = 0,45)

und einer Zunahme von Beschwerden (r = 0,44).

Wenn sich die Frauen selbst gut motivieren und ablenken kdnnen, steigt ihre
Selbstbewusstsein (r = 0,55) und ihr Tatendrang (r = 0,37). Ist dies nicht der
Fall, so wurden sie ihr Leben gern verandern (r = -0,31).

Religiositat steigert die Zufriedenheit mit dem Leben (r = 0,49). Sind die Frauen
mude (r = 0,28) oder leiden sie verstarkt an Beschwerden (r = 0,35), neigen sie

zu Wunschtraumen und Bagatellisierungen.
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3.4. Beziehungen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsrating und

Variablen der sexuellen Identifikation

3.4.1. AGS-Gruppe

Fuhlen sich die Patientinnen attraktiv, steigt die Bewertung ihrer Gesundheit (r =
0,52) und ihrer Lebensqualitat (r = 0,34). Haben sie dagegen Probleme mit ihrer
Rolle als Frau (r = -0,30), oder empfinden sie ihre Sexualitat als eingeschrankt (r = -
0,30), sinkt die Beurteilung ihrer Gesundheit.

Gesundheitsrating Lebensqualitat
Koérperfragebogen
Unsicherheit / -0,09 -0,05
Missempfinden
Attraktivitat 0,52** 0,34*
Akzentuierung 0,07 0,22
Sexualitat
Romantizismus 0,08 0,03
Geschlechtsrollenkonflikt -0,30* -0,14
Restriktivitat -0,30* -0,22

Tabelle 14: AGS-Gruppe, Beziehungen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsrating und Variablen
der sexuellen Identifikation
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3.4.2. Kontrollgruppe

Fuhlen sich die Frauen physisch oder psychisch unsicher, so sinkt die Lebensqualitat

(r = -0,50).

Gesundheitsrating Lebensqualitat
Koérperfragebogen
Unsicherheit / -0,03 -0,50**
Missempfinden
Attraktivitat 0,06 0,17
Akzentuierung 0,01 0,01
Sexualitat
Romantizismus 0,07 0,06
Geschlechtsrollenkonflikt -0,21 -0,23
Restriktivitat -0,03 0,10

Tabelle 15: Kontrollgruppe, Beziehungen zwischen Lebensqualitat, Gesundheitsrating und Variablen
der sexuellen Identifikation

3.5. Regressionen

Gerechnet wurde die Regression der Faktoren Attraktivitdt des Korperfragebogens,
Einschatzung des Korpers und allgemeine Einschatzung im Alltagsfragebogen,
Niedergeschlagenheit des Poms, Sexualprobleme aus dem Beschwerdefragebogen,
depressive Verarbeitung sowie Religiositdt und Sinnsuche aus dem Freiburger
Bogen, die Summe des social support, die Summe Zufriedenheit des MLDL, und die
Resonanz des Gielien-Tests das Gesundheits- und

soziale gegen

Lebensqualitatsbewusstsein.

Bei der

Regressionsrechnung mit schrittweiser Eliminierung nicht signifikanter Faktoren.

gewahlten Rechenmethode handelt es sich um eine multiple
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3.5.1. AGS-Gruppe

3.5.1.1. Regressionsrechnung gegen den Gesundheitszustand

Nach 17 Schritten sind drei Faktoren Ubrig geblieben, die Summe Zufriedenheit des
MLDL, Selbstwahrnehmung des Korpers des EDQL, sowie Religiositat und
Sinnsuche des Freiburger Bogens. Sie machen 33,8% der Varianz des
Gesundheitszustandes aus. Der Regressionskoeffizient betragt 0,58. Der F-Wert
betragt 8,00 und ist hochsignifikant, d.h. die Variablen sind multivariant
normalverteilt. Der Beta-Wert gibt die Wichtung der Faktoren in der
Regressionsgleichung an und betragt fur die Summe Zufriedenheit -0,38, fur die
Selbsteinschatzung des Koérpers 0,31 und flr die Religiositat 0,46.

Dies bedeutet, dass Religiositat, bzw. eine Sinnsuche im Leben, den groRten
Einfluss auf den Gesundheitszustand hat. Fehlt sie, bzw. findet man keinen Sinn im
Leben, so wird der Gesundheitszustand negativ bewertet. Sind die Patientinnen
dagegen mit ihrem Korper und ihrem Leben zufrieden, hat dies einen positiven Effekt

auf die Einschatzung der Gesundheit.

Regressionsgleichung
Regressionskoeffizient 0,58
R
R2 0,34
Varianzanalyse (F-Test) 8,00
F-Wert
Signifikanz von F 0,0002

Tabelle 16: AGS-Gruppe Regression 1 Gesundheitsrating

Verbleibende Variablen Beta - Gewichte Signifikanz der Beta -
Gewichte

Summe Zufriedenheit des |-0,38 0,0031

MLDL

Selbstwahrnehmung des 0,31 0,0140

Koérpers des EDQL

Religiositat und Sinnsuche | 0,46 0,0006

des Freiburger Bogens

Tabelle 17: AGS-Gruppe Regression 2 Gesundheitsrating
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3.5.1.2. Regressionsrechnung gegen die Lebensqualitat

Es blieben die selben Faktoren uUbrig wie in der Regressionsrechnung gegen die
Gesundheit in 3.5.1.1.. Der Regressionskoeffizient betragt 0,59, und erklart damit
35,0% der Varianz der Lebensqualitat durch diese drei Faktoren. Der F-Wert ist

hochsignifikant, d.h. die Variablen sind multivariant normalverteilt.

Fehlende Religiositat, bzw. die erfolglose Suche nach einem Lebenssinn
beeinflussen die Lebensqualitat am starksten negativ. Sind die Frauen mit ihrem

Korper und dem Leben zufrieden, so wird auch die Lebensqualitat hoher bewertet.

Regressionsgleichung
Regressionskoeffizient 0,59
R
R2 0,35
Varianzanalyse (F-Test) 8,4
F-Wert
Signifikanz von F 0,0001

Tabelle 18: AGS-Gruppe Regression 3 Lebensqualitat

Verbleibende Variablen Beta - Gewichte Signifikanz der Beta -
Gewichte

Summe Zufriedenheit des |-0,41 0,0015

MLDL

Selbstwahrnehmung des 0,28 0,0227

Koérpers des EDQL

Religiositat und Sinnsuche | 0,47 0,0004

des Freiburger Bogens

Tabelle 19: AGS-Gruppe Regression 4 Lebensqualitatsrating

3.5.2. Kontrollgruppe

3.5.2.1. Regressionsrechnung gegen den Gesundheitszustand

Der F-Wert ist hochsignifikant, damit sind die Variablen multivariant normalverteilt. In
der Kontrollgruppe blieben nach Durchfuhrung der Regressionsrechnung neben den
Faktoren Religiositat und Sinnsuche des FKV und der Summe Zufriedenheit des
MLDL zusatzlich die Faktoren depressive Verarbeitung des FKV und soziale

Resonanz des GielRen-Tests ubrig. Der Faktor Selbstwahrnehmung des Korpers des
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EDLQ spielt in der Kontroligruppe im Gegensatz zur AGS-Gruppe keine
ausschlaggebende Rolle bei der Beurteilung der Gesundheit. Der
Korrelationskoeffizient betragt 0,66, mit den vier Faktoren werden demnach 43,3%

der Varianz des Gesundheitszustandes der Kontrollgruppe beschrieben.

Fehlen eine positive soziale Resonanz (beta = 0,22) und Religiositat, bzw. ein Sinn
im Leben (beta = 0,29), oder findet eine verstarkte depressive Verarbeitung (beta = -
0,22) statt, so wird die Gesundheit negativ beurteilt. Sind die Frauen mit ihrem Leben
zufrieden (beta = -0,71), so wird der Gesundheitszustand positiv bewertet. Die
Zufriedenheit mit dem Leben hat in der Kontrollgruppe mit Abstand den grofiten

Einfluss auf die Einschatzung der Gesundheit.

Regressionsgleichung

Regressionskoeffizient 0,66
R

R2 0,43
Varianzanalyse (F-Test) 8,00
F-Wert

Signifikanz von F 0,0001

Tabelle 20 Kontrollgruppe Regression 1 Gesundheitsrating

Verbleibende Variablen Beta - Gewichte Signifikanz der Beta -
Gewichte

soziale Resonanz 0,22 0,0936

des Giel3en-Test

Religiositat und Sinnsuche | 0,29 0,0432

des Freiburger Bogens

Depressive Verarbeitung -0,22 0,0980

des Freiburger Bogens

Summe Zufriedenheit des |-0,71 0,0000

MLDL

Tabelle 21 Kontrollgruppe Regression 2 Gesundheitsrating

3.5.2.2. Regressionsrechnung gegen die Lebensqualitat

Die Variablen sind multivariant normalverteilt, da der F-Wert hochsignifikant ist. Nach
15 Schritten blieben finf Variablen Ubrig, die 64,3% der Varianz der Lebensqualitat

der Kontrollgruppe beschreiben. Der Regressionskoeffizient betragt 0,80.
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Fehlende soziale Resonanz (beta = 0,30), Sexualprobleme (beta = 0,23) und
Niedergeschlagenheit (beta = 0,19) beeinflussen die Lebensqualitat negativ, sind die
Frauen mit ihrem Korper (beta = -0,18) und ihrem Leben zufrieden (beta = -0,46),

steigt die Lebensqualitat.

Regressionsgleichung

Regressionskoeffizient 0,80

R

R2 0,64
Varianzanalyse (F-Test) 14,77
F-Wert

Signifikanz von F 0,0000

Tabelle 22 Kontrollgruppe Regression 3 Lebensqualitatsrating

Verbleibende Variablen Beta - Gewichte Signifikanz der Beta -
Gewichte

soziale Resonanz 0,30 0,0028

des Giel3en-Test

Sexualprobleme 0,23 0,0762

des

Beschwerdefragebogens

Niedergeschlagenheit 0,19 0,0814

des POMS

Selbstwahrnehmung des -0,18 0,0684

Koérpers des EDQL

Summe Zufriedenheit des |-0,46 0,0003

MLDL

Tabelle 23 Kontrollgruppe Regression 4 Lebensqualitatsrating
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4. Diskussion

Die meisten Arbeiten Uber Patientinnen mit adrenogenitalem Syndrom bezogen sich
auf Unterschiede der intellektuellen Fahigkeiten, der Geschlechtsidentitdt und des
Geschlechtsrollenverhaltens im Vergleich zu Kontrollgruppen
(7,33,34,44,46,48,70,100,104,129,136,153).

Das Ziel dieser Studie ist, Informationen dartUber zu erhalten, wie verschiedene
Aspekte der Lebenssituation und der Lebensqualitat durch AGS als chronische
Erkrankung beeinflusst werden. Durch eine Missbildung des Genitale, haufig
frhzeitige Operationen, sowie lebenslange Medikamenteneinnahme sind hier
Unterschiede zu erwarten, obwohl sich im Grof3en und Ganzen die Lebensqualitat
der betroffenen Frauen nicht von einer gesunden Kontrollgruppe unterscheidet
(142).

Um dies zu erreichen, wird in einem ersten Schritt untersucht, welche Faktoren der
Lebensqualitat, des Gesundheitsbewusstseins, der Krankheitsverarbeitung, der
Personlichkeit, und der sexuellen Identifikation in der Kontrollgruppe und bei
Patientinnen mit AGS voneinander abhangig sind. Im direkten Vergleich dieser
Abhangigkeiten wird dann dargestellt, welche Faktoren fir die Beurteilung der
Lebensqualitat in den beiden Gruppen von Bedeutung sind, und ob Unterschiede
bestehen. Diese Unterschiede ermdglichen dann Ruickschlisse auf die
Krankheitsbewaltigung, so genanntes ,Coping®, in der Patientinnengruppe. Eine
wlnschenswerte, und wahrscheinlich aussagekraftigere Unterscheidung zwischen
den drei Unterformen des AGS ist aufgrund der geringen Fallzahl statistisch nicht

moglich.

In einem zweiten Schritt wird versucht, die wesentlichen Faktoren fur die Beurteilung
der Lebensqualitdt und der Gesundheit in beiden Gruppen zu identifizieren. Dies
erfolgt mit Hilfe von multiplen Regressionsrechnungen und schrittweiser Elimination
statistisch weniger wichtiger Faktoren. Auch hier war aufgrund der relativ geringen
Fallzahl eine Unterscheidung der Patientinnen in die drei Unterformen des AGS nicht

moglich.

In bereits andernorts veroéffentlichten Daten (158) konnten in dem Patientenkollektiv
keine Unterschiede in der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat im Vergleich zur

Kontrollgruppe festgestellt werden. Dies deckt sich mit der Beobachtung von
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CUMMING (28), der sagt, dass alle Menschen versuchen ein bestimmtes Mal} an
Wohlbefinden zu erreichen, unabhangig von Veranderungen in ihrem Lebensraum.
Erst wenn die Veranderungen ein bestimmtes Mal} Uberschreiten beeintrachtigen sie
das subjektive Wohlbefinden. Die Patientinnen passen sich bis zu einem gewissen
Punkt ihrer Krankheit an (22,82).

Abhangigkeit der Faktoren des EDQL

Obwohl es in der Beurteilung des Alltagslebens keine signifikanten Unterschiede
zwischen beiden Gruppen gibt (158), hangt die Bewertung zum Teil von

unterschiedlichen Faktoren ab.

In beiden Gruppen hat das Wohlbefinden einen starken Einfluss auf die
Gesamtbeurteilung des Alltag-Fragebogens. In der Kontrollgruppe, im Gegensatz zur
AGS-Gruppe, spielen zudem die allgemeine Lebensqualitat, die Zufriedenheit mit
dem Leben und der Wunsch nach Veranderung eine wichtige Rolle in der

Beurteilung dieses Punktes.
Weitere Unterschiede bestehen in den erfassten Teilbereichen des Fragebogens.

So ist die Lebensfreude in beiden Gruppen abhangig von der allgemeinen
Lebensqualitat, Niedergeschlagenheit und Beschwerden, in der Patientinnengruppe
jedoch zusatzlich von Mudigkeit, Missmut und allgemeinem Wohlbefinden. Sinkt die

Lebensfreude kommt es zu einem Veranderungswunsch im Leben.

Die Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung korreliert bei allen an der Studie
Teilnehmenden mit der Einschatzung der Gesundheit, dem Wunsch im Leben etwas
verandern zu wollen und der Zufriedenheit. In der Kontrollgruppe wird sie zudem von
der allgemeinen Lebensqualitat und dem Tatendrang, in der AGS-Gruppe von

Mudigkeit, Niedergeschlagenheit, Wohlbefinden und Beschwerden direkt beeinflusst.

Gemeinsame Faktoren zur sozialen Selbsteinschatzung sind Beurteilung der
Gesundheit, Niedergeschlagenheit, Missmut, Wohlbefinden, Beschwerden und
Wunsch nach Veranderung im Leben, wobei dies bei Frauen der Kontrollgruppe
starker ausgepragt ist. In der Kontrollgruppe sind die Lebensqualitat und die
Zufriedenheit mit dem Leben zusatzliche wichtige Faktoren, wahrend fur die AGS-

Gruppe eher die Qualitat der Beziehungen eine Rolle spielt.
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Die physische Selbsteinschatzung im Alltag beruht in beiden Gruppen auf denselben
Faktoren. Auffallig sind hier unterschiedlich hohe Signifikanzen. In der Kontrollgruppe
sind die allgemeine Lebensqualitat und die Zufriedenheit hochst signifikant
(zufallsbedingter Fehler < 0,1%), in der AGS-Gruppe ist die Signifikanz dieser

Faktoren niedriger (< 5%).

Ahnliches gilt fiir die persénliche Einschatzung im Alltag. Hier ist die Abhangigkeit
von der allgemeinen Lebensqualitat in der Kontrollgruppe hdchst signifikant, in der

AGS-Gruppe nur signifikant.

Bei der physischen und persdnlichen Selbsteinschatzung im Alltag ist zu vermuten,
dass bei Patientinnen mit starker ausgepragten Symptomen die Unterschiede zur
Kontrollgruppe deutlicher sind, eine statistische Auswertung der Untergruppen ist

jedoch aufgrund der geringen Fallzahl nicht moglich.

Sollen sich die Frauen im Alltagsleben einschatzen, spielen in beiden Gruppen zum
Grossteil dieselben Faktoren eine Rolle. In der AGS-Gruppe kommt zusatzlich die
Beurteilung der Gesundheit und die Qualitat des Lebens, bei der Kontrollgruppe die
Zufriedenheit mit dem Leben hinzu. Zudem unterscheidet sich erneut die Signifikanz
der allgemeinen Lebensqualitat (KG < 0,1%, AGS< 5%).

Zusammenfassend fallt auf, dass, neben vielen Uberschneidungen, die allgemeine
Lebensqualitat und die Zufriedenheit mit dem Leben Faktoren sind, die in der
Beurteilung des Alltags fur die Patientinnen, im Gegensatz zur Kontrollgruppe, nur
eine unwesentliche Rolle spielen. Befindlichkeit, Wohlbefinden, Beschwerden und
ein Veranderungswunsch im Leben korrelieren dagegen mit der Lebensfreude, der
Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung und der physischen
Selbsteinschatzung im Alltag der Patientinnen direkt, wahrend die in der

Kontrollgruppe die soziale Kompetenz beeinflussen.

Dass es keine signifikanten Unterschiede der Summenscores (158) gibt zeigt, dass
die Patientinnen gut im Alltag zurechtkommen, die unterschiedlichen Korrelationen
deuten auf eine erfolgreiche Krankheitsbewaltigung hin. Bereits in mehreren anderen
Studien konnte nachgewiesen werden, dass sich die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat chronisch kranker Patientinnen haufig nicht von der Gesunder

unterscheidet, da es durch die Auseinandersetzung mit der Krankheit zu
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Verschiebungen von Wertigkeiten kommt, und hierdurch das Leben bewusster
wahrgenommen wird. Dies konnte erklaren, warum die allgemeine Lebensqualitat

keinen Einfluss auf die Bewertung des Alltagslebens hat.

Dennoch sind die Patientinnen durch ihre Krankheit auf eine lebenslange
Medikamenteneinnahme angewiesen. Eine suboptimale Einstellung flhrt hier zu
Nebenwirkungen, die auch von einem hohen Prozentsatz der Patientinnen
angegeben wird (158). Die Frauen mussten daher lernen, Nebenwirkungen zu
erkennen. Dies erklart, warum die Befindlichkeit und Beschwerden einen starkeren
Einfluss sowohl auf die Zufriedenheit mit der medizinischen Versorgung, als auch auf
die Beurteilung ihrer physischen und personlichen Leistungsfahigkeit im Alltag
haben. Gleichzeitig haben sie gelernt, diese nicht nach aul’en zu projizieren, daher
hat die Krankheit nur einen geringen Einfluss auf ihre sozialen Beziehungen und auf

ihre allgemeine Lebensqualitat.
Abhangigkeiten vom POMS

Wohlbefinden und eine positive Einschatzung des momentanen
Gesundheitszustandes verbessert die Befindlichkeit der Patientinnen, wohingegen
diese bei Frauen der Kontrollgruppe von der allgemeinen Lebensqualitat abhangt.
Niedergeschlagenheit, Mudigkeit und Missmut als Ausdruck einer schlechten
psychischen Verfassung fuhren dazu, dass die Patientinnen ihr Leben verandern

wollen.

Auch hier wird deutlich, dass die Patientinnen durch die Erkrankung gezwungen sind,
sich mit dem Leben bewusst auseinander zusetzen. Daher treten zum einen
Faktoren der allgemeinen Lebensqualitat in den Hintergrund, zum anderen nehmen
sie ihre psychische Verfassung ernst und versuchen ihr Leben dementsprechend

auszurichten.
Abhangigkeiten des MLDL

Wohlbefinden, Gesundheit und eine hohe Lebensqualitat senkt in beiden Gruppen
den Wunsch nach Veranderung und fuhrt zu einer erhohten Zufriedenheit mit dem
Leben. Durch Beschwerden sinkt die Zufriedenheit im Leben bei Frauen der

Kontrollgruppe, nicht aber bei den Patientinnen.
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Die Patientinnen haben gelernt mit den Beschwerden zu leben, so dass sie keinen

wesentlichen Einfluss auf inre Zufriedenheit haben.

Abhangigkeiten der allgemeinen Gesundheit und allgemeinen Lebensqualitat von

psychosozialen Faktoren

Verminderte allgemeine Lebensqualitat und Krankheit fuhrt in der AGS-Gruppe zu
verstarkt depressiver Krankheitsverarbeitung, aber auch zu einer Sinnsuche im
Leben und Religiositat. Fuhlen sie sich krank neigen sie zu Bagatellisierungen und
Wunschdenken. Wahrend in der Kontroligruppe keine Strategien zur
Krankheitsverarbeitung erlernt werden mussten, haben die Frauen der
Kontrollgruppe unterschiedliche Wege gefunden. Die Symptome der Krankheit
werden zum Teil bagatellisiert, mussen jedoch auch verarbeitet werden. Dies
wiederum lasst sie Uber den Sinn des Lebens nachdenken. Die Auseinandersetzung
mit sich und den eigenen Problemen fuhrt in beiden Gruppen zu einer Steigerung der
Lebensqualitat, die bei den Patientinnen zudem durch Religiositat positiv beeinflusst
wird. Besonders die Patientinnen mit klassischem AGS, die an den ausgepragtesten
Symptomen leiden, und die sich somit am intensivsten mit der Erkrankung
auseinandersetzen mussten, haben den hochsten Anteil an religiosen Frauen (SV
75%, ohne SV 70%).

Eine gute soziale Resonanz fuhrt in beiden Gruppen zu einer Verbesserung der
allgemeinen Lebensqualitat, nur in der Kontrollgruppe jedoch zu einer besseren
Einschatzung der Gesundheit. Das Selbstbild der Patientinnen wird jedoch nicht
weiter durch die Faktoren Gesundheit und allgemeine Lebensqualitat gepragt,
wahrend sie in der Kontrollgruppe mehrere Faktoren beeinflussen. Die psychische
Grundstimmung hat hier einen gro3en Einfluss auf die Lebensqualitdt und das
Geflhl gesund zu sein. Aber auch soziale Potenz und Offenheit tragen zu einer
Verbesserung der allgemeinen Lebensqualitdt der Frauen der Kontrollgruppe bei.
Das Bild, dass sich die Patientinnen von sich selbst machen, hangt weder von
aullerlichen Faktoren wie der allgemeinen Lebensqualitat ab, noch wird es durch das
Gefuhl krank zu sein beeinflusst. Eine Erklarung ware, dass sie gelernt haben, mit
den Symptomen der Krankheit zu leben, und nicht zulassen, dass sie diese Bereiche
beeinflussen. Eine andere Erklarung ware die Angst nicht verstanden zu werden,
was zu einer Ausklammerung der Krankheit aus sozialen Kontakten, aber auch aus

der allgemeinen Lebensqualitat fuhrt.
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Soziale Unterstutzung senkt das Gefuhl krank zu sein und fuhrt zu einer
Verbesserung der Lebensqualitat der Patientinnen. Fur ihre Lebensqualitat spielt
zudem das Gefuhl verstanden zu werden eine Rolle. Aber wahrend die
Lebensqualitat der Kontrollgruppe besonders von emotionaler Unterstitzung
profitiert, hat dies keinen Einfluss auf die Patientinnen. Dies kann ein Anzeichen
daflr sein, dass die Patientinnen glauben, andere koénnten sie und ihre Probleme
nicht verstehen. Angst verletzt zu werden, oder Mitleid zu vermeiden, konnten
weitere Faktoren sein, die die emotionale Unterstutzung weniger wichtig erscheinen
lassen. Dies wird auch durch die Ergebnisse des Interviews bestatigt, dessen
Ergebnisse an anderer Stelle veroffentlicht wurden (82). Eine Ablehnung dieser
Faktoren erfolgt jedoch nicht, da die Summenscores der beiden Gruppen in den
Bereichen der sozialen Unterstitzung keine Unterschiede zeigen (158). Wie jedoch
schon in anderen Studien gezeigt (104), steigt der Anteil lediger Patientinnen mit
zunehmender Auspragung des AGS (in dieser Studie sind 87,5% mit SV, 61,1%
ohne SV und lediglich 28,6% der late-onset Patientinnen ledig). Gleichzeitig sinkt die
Anzahl enger Freunde (SV: 19,0; ohne SV 24,2, late-onset: 27,4), die bestehenden

sozialen Kontakte sind jedoch ausgesprochen gut (82).
Krankheitsverarbeitung und Faktoren der Lebensqualitat

Vergleicht man die im Freiburger Fragebogen zur Krankheitsbewaltigung erfassten
Strategien mit den Faktoren der krankheitsbezogenen Lebensqualitat sieht man

deutliche Unterschiede der beiden Gruppen im Umgang mit Krankheit.

Bewerten die Patientinnen Ihre Funktionsfahigkeit im Alltag schlecht nehmen sie dies
ernst und setzen sich damit auseinander, statt sich wie die Kontrollgruppe

abzulenken.

Aktiver, problemorientierter Umgang mit der Erkrankung und die Suche nach einem

Sinn im Leben fiihrt zu einer hoheren Relevanz des Lebens.

Kommt es zu einer depressiven Krankheitsverarbeitung wollen die Patientinnen ihr

Leben verandern, statt sich wie die Frauen der Kontrollgruppe abzulenken.

Religiositat oder die Suche nach einem Sinn im Leben fuhrt in beiden Gruppen zu

Zufriedenheit im Leben. Probleme aktiv zu losen ist fir die Patientinnen ein weiterer
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Grund zufrieden zu sein, wahrend in der Kontroligruppe eine depressive

Problemlésung die Zufriedenheit mit dem Leben senkt.

Dieses Verhalten wurde bereits in anderen Studien beobachtet. Durch die aktive
Auseinandersetzung mit der Krankheit, und dem Gefluhl sie kontrollieren zu kdnnen,

steigt die Lebensqualitat der Patienten.

Das allgemeine Wohlbefinden sinkt in beiden Gruppen bei depressiver
Krankheitsbewaltigung, bei den Patientinnen zudem bei fehlendem Glauben, bzw.
wenn sie keinen Sinn im Leben finden, oder wenn es ihnen nicht gelingt Probleme zu

bagatellisieren.

Somit sind aktive Auseinandersetzung mit der Krankheit und eine Hinwendung zur
Religion, bzw. einer anderweitigen Sinnsuche im Leben, die fuhrenden Strategien zur
Krankheitsbewaltigung der Patientinnen, wahrend die Frauen der Kontrollgruppe

eher dazu neigen sich abzulenken.

Auch die Befindlichkeit hat unterschiedliche Einflisse auf die Krankheitsbewaltigung.
Mudigkeit fihrt bei den Patientinnen eher zu einer depressiven Verarbeitung, aber
auch zu verstarkter Religiositat. Im Gegensatz dazu neigen die Frauen der

Kontrollgruppe zu Bagatellisierung.

Steigt der Tatendrang, nimmt in beiden Gruppen die depressive Verarbeitung ab, die
Kontrollgruppe motiviert sich zudem und lenkt sich ab. Niedergeschlagenheit und
Missmut fuhrt in beiden Gruppen zu depressiver Verarbeitung, bei den Patientinnen

aber auch zu vermehrter Religiositat und Bagatellisierung.

Beschwerden flihren besonders bei den Frauen der Kontrollgruppe zu depressiver
Krankheitsverarbeitung, diese neigen dann auch zu Bagatellisierungen, wahrend die

Patientinnen sich eher der Religion zuwenden.

Negative Stimmungen verleiten die Patientinnen somit, sich verstarkt mit dem Leben

auseinander zusetzen, und dem Leben einen Sinn zu geben.
Sexualitat und Lebensqualitat

Besonders ausgepragte Unterschiede finden sich in den Korrelationen von

Gesundheit, Lebensqualitdt und Sexualitat. Ist in der Kontrollgruppe lediglich die
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Lebensqualitat bei Unsicherheit mit dem eigenen Korper beeintrachtigt, hangt bei
den Patientinnen mit AGS das Geflhl der Attraktivitat sowohl mit der Einschatzung
der Gesundheit als auch mit der Lebensqualitat zusammen. Das Gefuhl krank zu
sein fuhrt zu einem verstarkten Geschlechtsrollenkonflikt und zu einer
eingeschrankten Sexualitat. Dies deckt sich mit den an anderer Stelle verdffentlichten
Aussagen im Interview, in der 18,2% der Patientinnen Sexualitatsprobleme aufgrund
ihrer Erkrankung angaben und ein deutlich hoherer Prozentsatz der Patientinnen
(15,9%) im Vergleich zu den Frauen der Kontroligruppe (5,1%) Angst vor
Sexualkontakten hatten (82). Berlcksichtigt man die Tatsache, dass Patientinnen mit
starker ausgepragter Symptomatik haufiger allein stehend sind, mehr Operationen
und Klinikaufenthalte und auch mehr Komplikationen hatten, ist davon auszugehen,
dass in dieser Untergruppe der Geschlechtsrollenkonflikt noch starker ausgepragt,
und ihre Sexualitat wesentlich eingeschrankter ist. Aufgrund der geringen Fallzahl ist

aus diesem Patientenkollektiv jedoch keine statistische Auswertung moglich.

Die Patientinnen leiden unter dem Gefuhl des ,Anderssein® (82). Dieses Gefuhl und
die daraus resultierende Isolation wurde auch in anderen Gruppen beobachtet und
betont, wie wichtig der Kontakt mit anderen Betroffenen ist. Die Interviews seien fur
viele Patienten mit verandertem Genitale das erste Mal gewesen, dass ,sie Uber sich
und ihre Sexualitat offen sprechen kénnen und das Geflihl haben, verstanden zu
werden® (68). Zusammen mit krankheitsspezifischen Beschwerden wie Hirsutismus,
Akne, Adipositas und ZyklusunregelmaRigkeiten bis hin zur Infertilitdt sinkt das
Gefluhl attraktiv zu sein. In dieser Gruppe litten die Patientinnen mit late-onset AGS
unter minder ausgepragten Symptomen und unterschieden sich nur minimal in ihrer
Beziehungsfahigkeit von den gesunden Frauen. Circa die Halfte (52,2%) der
Patientinnen winscht sich jedoch eine bessere psychologische Betreuung. Hier ist
davon auszugehen, dass es sich besonders um Frauen mit klassischem AGS
handelt.

Regressionen

In der AGS-Gruppe machen die drei Faktoren Zufriedenheit mit dem Leben,
physisches Wohlbefinden und Religiositat und Sinnsuche im Leben je ein Drittel der

Gesundheits- und Lebensqualitatsbewertung aus.
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Die Kontrollgruppe hingegen misst dem physischen Wohlbefinden in der Beurteilung
der Gesundheit keine wesentliche Rolle zu, stattdessen wird die sozialen Resonanz
und eine depressiven Beschwerdeverarbeitung starker gewertet. Die Einschatzung
der Lebensqualitat erfolgt zu einem Groldteil (64,3%) durch funf Faktoren, soziale
Resonanz, Sexualprobleme, Niedergeschlagenheit, physisches Wohlbefinden und

Zufriedenheit im Leben.

Die unterschiedlichen Wertigkeiten im Leben, die sich bereits in den Korrelationen
gezeigt haben, bestatigen sich in den Regressionen. Wahrend fur die Frauen der
Kontrollgruppe die soziale Resonanz eine wesentliche Rolle in der Beurteilung der
Gesundheit und der allgemeinen Lebensqualitat, ist es flr die Patientinnen wichtig,
sich physisch wohl zu fuhlen und einen Sinn im Leben zu sehen. Obwohl viele
Patientinnen sexuelle Probleme haben, beeinflussen diese, ebenso wenig wie

Niedergeschlagenheit, ihre Lebensqualitat.

Da zur Identifizierung der Faktoren die Regressionsrechnung mit schrittweiser
Elimination der Faktoren multipel erfolgen musste (zwischen 15-17 Rechenschritte),
um zu Ergebnissen zu gelangen, sollten sie trotz statistischer Relevanz eher als
Tendenz gewertet werden. Zudem war aufgrund der relativ niedrigen Fallzahl erneut

keine Unterscheidung der Untergruppen der AGS-Patientinnen mdglich.
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5. Zusammenfassung

Durch einen autosomal rezessiv vererbten Enzymdefekt der Nebennierenrinde
kommt es bei AGS zu einer, je nach Form des Enzymdefektes, unterschiedlich
hohen Androgenexposition pra- und postnatal. In dieser Studie wurde die
Lebensqualitat von Frauen mit 21-Hydroxylasedefekt untersucht, die an late-onset
oder klassischem AGS mit oder ohne Salzverlust leiden. Dementsprechend
unterschiedlich ausgepragt war das Ausmal} der Virilisierung des aulieren Genitale
und somit die Notwendigkeit operativer Korrekturen. Zudem erfolgt eine lebenslange
medikamentdse Substitution des fehlenden Cortisols, und gegebenenfalls von
Mineralcorticoiden. Dennoch leiden viele Frauen entweder an Symptomen des

Androgen- oder Corticosteroidiberschusses.

Ziel dieser Arbeit ist es darzustellen, welche Faktoren die Bewertung der
Lebensqualitat dieser Patientinnen im Gegensatz zu einer gesunden Kontrollgruppe
beeinflussen, und somit Rickschlisse auf die Art der Krankheitsbewaltigung zu
erhalten. Hierdurch kdnnen Strategien entwickelt werden, die den positiven Umgang
mit der Erkrankung starken, sowie Defizite in der Versorgung ausgeglichen werden.
Zudem lassen sich so Erfolge des medizinischen Handelns besser beurteilen. Um
ausreichende Informationen hierzu zu gewinnen ist diese Arbeit Teil einer Studie, in
der die Lebensqualitat der Patientinnen sowohl durch Fragebogen als auch durch ein
Interview erfasst wurde. Die Ergebnisse dieser Arbeiten wurden bereits an anderer

Stelle veroffentlicht.

45 Frauen mit AGS aufgrund eines 21-Hydroxylasedefekt wurden mit 46 gesunden
Frauen als Kontrollgruppe verglichen. Hierzu wurden Beschwerden, die
Funktionsfahigkeit im Alltagsleben, das psychische und physische Befinden, die
Lebenssituation, soziale Unterstitzung, klinische Daten, die sexuelle Identifikation
und psychosoziale Faktoren mit Hilfe von standardisierten und validierten
Fragebogen, einem halbstandardisierten Interview und den Krankenakten erfasst.
Diese Faktoren wurden untereinander korreliert. Eine Korrelation zwischen zwei
Faktoren wurde dann als gegeben angenommen, wenn der zufallsbedingte Fehler
unter 5% lag. Eine Unterscheidung in die jeweiligen Untergruppen war aber aufgrund

der geringen Fallszahl nicht maglich.
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Auch wenn sich die absoluten Werte in den beiden Gruppen nicht unterscheiden

beeinflusst das adrenogenitale Syndrom die Faktoren der Lebensqualitat.

Die allgemeine Lebensqualitat und die Zufriedenheit im Leben sind Faktoren, die fur
die Selbsteinschatzung im Alltag fur der Patientinnen im Gegensatz zur

Kontrollgruppe von geringer Bedeutung sind.

Befindlichkeiten und Beschwerden beeinflussen die physische Selbstwahrnehmung
starker und fuhren dazu, dass Leben verandern zu wollen, mindern jedoch nicht die

soziale Selbsteinschatzung.

Krankheit und Beschwerden haben zum einen direkten Einfluss auf die Zufriedenheit
mit der medizinischen Versorgung und die allgemeine Lebensfreude, zum anderen
auf Befindlichkeiten wie Mudigkeit und Niedergeschlagenheit. Beschwerden senken
jedoch nicht die Zufriedenheit mit dem Leben. Sinkt dagegen die Lebensfreude

neigen die Patientinnen dazu, ihr Leben verandern zu wollen.

Die Patientinnen haben unterschiedliche Strategien zur Krankheitsverarbeitung

erlernt.

Wahrend soziale Unterstutzung das Krankheitsgefuhl mindert und die Lebensqualitat

zunimmt, hat emotionale Unterstltzung keinen Einfluss auf die Lebensqualitat.

Die Patientinnen nehmen ihre Erkrankung ernst. Aktiver Umgang mit ihr und den
daraus resultierenden Problemen steigert ihre Lebensqualitat. Dies flhrt auch zu
einer erhohten Bereitschaft ihr Leben zu verandern, falls dies durch die Krankheit
erforderlich ist. Gleichzeitig suchen sie verstarkt nach einem tieferen Sinn im Leben

und finden diesen haufig in der Religion.

Obwohl sich die Patientinnen weniger attraktiv fuhlen, ihre Sexualitat eingeschrankt
ist und sie zu einem verstarkten Geschlechtsrollenkonflikt neigen, beeinflussen diese
Faktoren die Einschatzung der allgemeinen Lebensqualitdt und der Gesundheit
ebenso wenig wie eine fehlende soziale Resonanz. Wichtiger sind lhnen in diesem
Zusammenhang Zufriedenheit mit dem Leben, physisches Wohlbefinden und

Religiositat.

Ursachlich hierfur ~ scheint  eine  Veranderung von Werten und

Beurteilungsmassstaben. Durch die Konfrontation mit der Erkrankung gehen die
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Patientinnen bewusster mit sich und ihren Symptomen um. Sie haben gelernt, sich
nicht von der Krankheit beherrschen zu lassen, sondern ziehen positive Energie aus
einem aktiven, problemorientierten Umgang mit den Symptomen des
adrenogenitalen Syndroms und ihrem Leben. Halt finden sie besonders in der
Religion. Zudem ist ihnen ein soziales Netz wichtig. Dennoch haben sie haufig das
Gefuhl des ,Andersseins und der Unattraktivitat, zudem glauben sie in Bezug auf
ihre Erkrankung und Sexualitat nicht verstanden zu werden. Dies wiederum fluhrt zu
einer emotionalen Zurtckhaltung und erklart auch die weniger haufigen sexuellen
Kontakte. Hinzu kommen eine erhohte Infertilitatsrate, genitale Korrekturoperationen
mit zum Teil insuffizientem Ergebnis in der Anamnese, sowie haufige
Untersuchungen und gynakologische Kontrollen in der Kindheit, die viele Frauen als
unangenehm beschreiben. Hieraus erklart sich der Wunsch nach einer verstarkten

psychologischen Betreuung.

Im Interview hat sich gezeigt, dass die Einschrankung der Sexualitat und das Geflnhl
des ,Andersseins“ mit der Schwere der Symptome zunehmen. Dies spiegelt sich

auch in einer hoheren Single-Rate der Frauen mit klassischem AGS wieder.

Die Tatsache, dass die Frauen im Rahmen ihrer Krankheitsverarbeitung die Faktoren
ihrer gesundheitsbezogenen Lebensqualitat anders bewerten, und ihnen soziale
Resonanz und allgemeine Lebensqualitat nicht so wichtig sind, konnte eine
Erklarung daflr sein, dass die pranatale Pragung des Gehirnes durch Androgene im
Erwachsenenalter in den Hintergrund tritt. Statt dem Streben nach beruflichen Erfolg

und sozialen Status richten sie ihr Leben so aus, dass es erflllt und befriedigend ist.

Zusammenfassend lasst sich sagen, dass die medizinische Versorgung der Frauen
gut ist und sie Wege gefunden haben, trotz der Erkrankung an AGS ein zufriedenes
Leben zu fuhren. Stérungen der Sexualitat sind in der Virilisierung der Genitale
begrindet, deren Schweregrad einhergeht mit der Auspragung des AGS. Hier sind
zum einen verbesserte, einzeitige Operationstechniken anzustreben, die moéglichst
frlh eingesetzt werden. Ein anderer Weg ist die pranatale Therapie gefahrdeter
Foten, da hierdurch der Grad der Virilisierung deutlich reduziert werden kann.
Zusammen mit einer erforderlichen, verbesserten psychologischen Betreuung kann

so das Risiko einer sexuellen Storung gesenkt werden.
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