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A Einleitung 1

A Einleitung

Menschen, die an einer amyotrophen Lateralsklerose (ALS) erkrankt sind,
versterben in der Regel an den Folgen einer respiratorischen Insuffizienz
(Wiestler 1994). Jedoch entstehen lange vor dem Tod Symptome, welche die
Lebensqualitat der Patienten deutlich beeintrachtigen koénnen. Aufgrund
derzeit fehlender kurativer Behandlungsmethoden stellt die palliative
Therapie einen Schwerpunkt in der Betreuung dieser Patienten dar. Das
Hauptziel der palliativen Behandlung richtet sich auf den Erhalt bzw. auf die
Verbesserung von Lebensqualitat (Doyle 1994). Dies hat zur Folge, dass ein
besonderes Augenmerk nicht nur in der Erforschung weiterer medizinischer
Therapiemoglichkeiten und ihrer Wirkung liegt, sondern auch auf die
Auswirkungen moglicher Behandlungsmethoden in puncto Lebensqualitat. In
der hier vorgestellten Studie sollen die Auswirkungen der nicht-invasiven
Beatmung tiber Maske, sowie der Beatmung iiber Tracheostoma auf die
Lebensqualitéat der Patienten und der sie betreuenden Angehorigen untersucht
und dargestellt werden. Zunéchst soll eine Einfithrung in das Krankheitsbild
einen Uberblick verschaffen, um dann in der Folge die sich ergebende

Fragestellung und deren Bearbeitung zu erldutern.

A 1 Die Amyotrophe Lateralsklerose

A 1.1 Epidemiologie und Klinik

Die amyotrophe Lateralsklerose (ALS) ist eine degenerative Erkrankung des
zentralen Nervensystems im Erwachsenenalter mit dem Leitsymptom einer
muskuldren Schwiche (Brooks 1996). Es handelt sich hierbei um eine
kombinierte Degeneration des oberen (=zentralen) und unteren (=peripheren)
Motoneurons.

In tiber 90% der Fille tritt die Erkrankung sporadisch auf, 5-10% zeigen einen
autosomal dominanten Erbgang mit sehr variabler Penetranz. Nur bei 2% lasst
sich eine Mutation der Kupfer-Zink-Superoxid-Dismutase (SOD1) auf

Chromosom 21 (Rosen et al, Natur 1996) nachweisen.
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Die Inzidenz liegt bei 1,5-2 pro 100.000 Einwohner und Jahr mit leicht stei-
gender Tendenz (Brooks 1996). Die Prdvalenz betrdagt 6-8 pro 100 000 Ein-
wohner. Dies bedeutet, dass in Deutschland bei derzeit 50-60 Millionen Ein-
wohnern etwa 3-4.000 Menschen an ALS erkrankt sind. Das mittlere Erkran-
kungsalter liegt bei 55-60 Jahren, 10 % sind iiber 70 Jahre alt, 10% jiinger als
40 Jahre. Die bisherige Altersuntergrenze liegt nach einer Untersuchung von
Gubbay und Kollegen bei 20 Jahren (Gubbay 1985). Im Mittel erkranken Méan-

ner etwas haufiger als Frauen mit einem Verhéltnis 2:1,5 (Jerusalem 1994).

Pathologisch findet sich ein Verlust und eine Degeneration von peripheren
Motoneuronen (spinal und im Bereich der caudalen motorischen Hirnnerven)
mit axonalen Schwellungen, sowie von zentralen Motoneuronen im Motorcor-
tex (Betzsche Pyramidenzellen) mit Pyramidenbahnen und Vorderhérnern.
Ausgenommen bleiben in der Regel die Hirnnervenkerne der Okulomotorik
(Iwata et al 1979) und der Nucleus Onuf (Mannen et al 1977), sodass die
Funktion der dufieren Augenmuskeln und des Enddarms mit SchlieBmuskel
nur selten betroffen sind. Auch Stérungen des vegetativen Systems, der Sen-
sibilitdt und der hoheren Hirnleistung werden nur selten beobachtet (Giilden-
berg 1994). Daher kann bei der ALS im Extremfall, wenn alle Willkiirmuskeln
des Patienten geldhmt sind, eine Art “Locked-in-Syndrom“ entstehen. Dies
bedeutet, dass der Patient unfédhig ist, sich bei erhaltenem Bewusstsein und
intellektueller Leistungsfahigkeit sprachlich oder durch Bewegungen spontan

verstidndlich zu machen.

Je nach Beginn der Symptome werden zwei Varianten unterschieden. Die
sogenannte bulbare Verlaufsform beginnt mit Beschwerden in den Sprech-,
Schluck-, Gesichts- oder Atemmuskeln, von der etwa 20 % der Patienten
betroffen sind. Sie tritt etwas haufiger bei Frauen in hoherem Lebensalter auf
und hat eine schlechtere Prognose (Jokelainen 1977). Sind anfanglich die
Muskeln der Gliedmaf}en betroffen, wird das als extremitdatenbetonte Verlaufs-

form der ALS bezeichnet (Giildenberg 1994).
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A 1.2 Prognose

Es handelt sich um eine langsam progrediente Erkrankung mit unterschied-
licher Geschwindigkeit. Die durchschnittliche Lebenserwartung liegt bei 3-5
Jahren. Mit einer anfanglich bulbaren Verlaufsform oder einer Beteiligung der
Atemmuskulatur wird diese mit nur zwei bis zweieinhalb Jahren angegeben
(Jokelainen 1977). Zirka 20 % der Erkrankten iiberleben 5 Jahre und etwa

10 % der Patienten leben 10 Jahre und langer (Mortara 1984, Turner 2003).
Todesursache ist in der Regel eine zunehmende respiratorische Insuffizienz
aufgrund der Parese des Zwerchfells und der Atemhilfsmuskulatur (Wiestler

1994).

A 1.3 Pathogenese

Die zugrundeliegende Atiologie und die pathologischen Prozesse sind bis
heute noch weitgehend unbekannt. Bei der Untersuchung von moglichen
Risikofaktoren der Erkrankung haben epidemiologische Studien noch immer -
bis auf das Alter des Patienten (Brooks 1996) - keine eindeutigen Zusammen-
hénge bestatigen konnen. Die wahrscheinlichste Hypothese scheint eine, aus
genetischen und umweltmedizinischen Einfliissen bestehende, multifakto-
rielle Genese zu sein (Brooks 1996, Beal 2000, Al-Chalabi 2000). In erster
Linie werden als mogliche Ursachen derzeit eine Autoimmunhypothese
(Schwartz 2001; Angelov 2003), eine exzitatorisch — iiber Glutamat vermittelte
— Ursache (Heath 2002), eine via oxidativen Stress ausgeltste (Beal 2002) und

eine genetische Komponente (Przedborski 2003) diskutiert.

A 1.4 Therapieansatze

Bisher wurden tiber 50 Substanzen in kontrollierten Studien untersucht,
ohne dass ein wesentlicher Erfolg gezeigt werden konnte (Mitsumoto 1995).
Das einzige bisher zugelassene Medikament ist Riluzol, ein Glutamatantago-
nist mit einem komplexem Wirkmechanismus (Doble 1996). Mit diesem Pra-
parat wurden zwei Studien tiber die Dauer von je 18 Monaten mit insgesamt
ca. 1.000 Patienten durchgefiihrt. Dabei zeigte sich eine wenn auch signifikant

geringe, dosisabhdngige Verlangerung der Lebenserwartung von ca. drei
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Monaten (Paillisse 2005; Lacomblez 1996) fiir den Beobachtungszeitraum von
18 Monaten.

Trotz Fehlen einer kurativen Therapie gibt es fir ALS-Patienten ein weites
Spektrum an palliativen (symptomlindernden und lebensqualitétssteigernden)
Mafinahmen (Borasio 1998b). Das Ziel der Palliativmedizin ist die Verbesse-
rung der Lebensqualitdt von Patienten und ihren Familien, wenn diese mit
einer lebensbedrohlichen Erkrankung konfrontiert sind. Dies geschieht durch
Pravention und Linderung von Leiden durch Friherkennung, professionelle
Untersuchung, Behandlung von korperlichen Symptomen sowie durch die
Mitbehandlung von Problemen psychosozialer und spiritueller Natur

(WHO 2002).

Am Anfang der palliativen Behandlung steht die Aufklarung des Patienten
und seiner Angehérigen, um Unsicherheiten und Angsten vorzubeugen. Hier-
bei sollten alle Aspekte der Erkrankung offen besprochen werden, wobei posi-
tive Bereiche, wie z.B. der individuelle Verlauf {iber z.T. viele Jahre sowie die
fehlende Verdnderung im Bereich der kognitiven / intellektuellen Leistungsfa-
higkeit betont werden sollten. Wichtig hierbei ist auf das breite Behandlungs-
und Unterstiitzungsangebot einzugehen. Regelméfige Krankengymnastik
sowie die Verschreibung von Hilfsmitteln zur Unterstiitzung der progredien-
ten Muskelschwédche ermoglichen den Patienten lange Zeit eine weitgehende
Selbstandigkeit. Der Verlust der verbalen Kommunikation durch eine progre-
diente Dysarthrie (Sprechstérung) kann durch eine elektronische Kommuni-
kationshilfe gelindert werden.

Bei fortgeschrittenen Schluckproblemen, welche die Patienten und Angehori-
gen stark belasten, sollte frithzeitig tiber die Anlage einer perkutanen endo-
skopischen Gastrostomie (PEG) gesprochen werden. Zu diesem Zeitpunkt
kann die Einnahme der Mahlzeiten unter Umstanden mehrere Stunden pro
Tag fiir den Patienten, aber auch fiir die helfenden Angehérigen, in Anspruch
nehmen. Die Gefahr sich zu verschlucken nimmt ebenfalls zu und Patienten
erleben dies hdufig als Atemnotattacken mit Erstickungsangst. Die PEG stellt
eine Maflnahme dar, die die Beschwerden des Verschluckens langfristig lin-
dert und zudem eine ausreichende Versorgung mit Kalorien und Fliissigkeit
gewdhrleistet (Mathus-Vliegen 1994, Mazzini 1995). Bei der Anlage einer PEG

wird ein verschlieffbarer Kunststoffschlauch mit Hilfe eines Gastroskopes
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durch Magen- und Bauchwand gelegt und dauerhaft befestigt. Uber diese
unter der Kleidung nicht sichtbare Sonde ist die Versorgung des Patienten mit
Flussigkeit und Kalorien gewdéhrleistet. Trotz Sonde ist es dem Patienten je
nach Ausmaf seiner Schluckstéorung moglich, weiterhin zu essen, wenn er
mochte. Mazzini et al konnten auflerdem zeigen, dass sich die Lebensqualitét
durch die Anlage der PEG verbessern liefs (Mazzini 1995). Jedoch konnte eine
Verringerung des Risikos einer Aspirationspneumonie durch die Anlage einer
PEG bislang nicht gezeigt werden (Cogen 1989). Auch eine Verlangerung der
Lebenszeit durch die Anlage einer PEG konnte bisher nicht sicher nachgewie-
sen werden (Forbes 2004). Andererseits scheinen sich Patienten, die sich fiir
eine PEG entschieden haben, insgesamt eine proaktive Einstellung hinsicht-
lich medizinischen Mafinahmen zu zeigen (Albert 2001).

Zur Behandlung der Symptome der respiratorischen Insuffizienz stehen dem
Patienten eine nicht-invasive Beatmung tiber Nasen- oder Nasen-Mund-Maske
als rein palliative Maflnahme sowie eine Dauerbeatmung iiber ein Tracheo-
stoma als lebensverldangernde Therapie zur Verfiigung.

Die nicht-invasive Beatmung wird in der Regel mit Hilfe eines Gerétes, das
aus einer elektrisch betriebenen Luftpumpe und einer individuell angepassten
Maske besteht, durchgefiihrt. Dadurch wird die fehlende Muskelkraft, insbe-
sondere des Zwerchfells, ersetzt und die Lunge mit Raumluft beliiftet. Durch
die Beatmung, die in der Regel zuhause durchgefiihrt wird, kommt es zu
einem deutlichen Riickgang der durch die Hypoventilation entstehenden
Symptome (Schlamp 1998). Wesentliche Symptome der dauerhaften Minder-
beliiftung der Lunge, die gegebenenfalls lange vor dem Tod des Patienten auf-
treten konnen, sind unter anderem Ein- und Durchschlafstérungen,
Albtrdume, erhohte Tagesmiidigkeit, morgendliche Kopfschmerzen sowie
Erstickungs- und Todesdngste (Winterholler 1997). Die Atemnot und deren
Folgen stellen damit eine wesentliche Beeintrachtigung der Lebensqualitét
von ALS-Patienten dar, so dass die priméare Indikation der intermittierenden,
nicht invasiven Heimbeatmung die Symptomlinderung und somit eine mogli-
che Verbesserung der Lebensqualitat dieser Patienten darstellt. Auch die kog-
nitive Leistungsfahigkeit wird unter Beatmung verbessert (Newsom-Davis

2001).
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Bei zunehmender Dyspnoe und zunehmender Dauer der Beatmung bis zu 24
Stunden pro Tag wird eine Entscheidung iiber die Einleitung einer Tracheo-
stomie notwendig. Hierbei wird der Patient statt tiber Nasenmaske iiber eine
Kantle, die tiber einen Luftrohrenschnitt direkt unter dem Kehlkopf in die
Luftrohre eingebracht wird, beatmet. Wichtigstes Kriterium fiir diese Indika-
tion ist die subjektive Lebensqualitdt des Patienten. Die oft geduflerte Angst,
eine Beatmung sei ein irrversibler Schritt, ist unbegriindet. Auch nach Beginn
einer Dauerbeatmung tiber Luftrohrenschnitt hat der Patient jederzeit das
Recht, seine Einwilligung in diese Maflinahme zuriickzuziehen. Der Arzt ist
dann verpflichtet, diesem Wunsch zu folgen und durch entsprechende Pallia-
tivmafinahmen dem Patienten einen Tod ohne Qual zu ermoéglichen (Borasio

1996).

A 2 Ausgangssituation dieser Untersuchung

Patienten, die an einer ALS erkranken, leiden an einer fortschreitenden
Erkrankung bislang unbekannter Atiologie, fiir die es keine Heilung gibt. Sie
erleben, fast immer bei klarem Bewusstsein, den Verfall und die zunehmende
Schwiéche ihrer Willkiirmuskulatur einschlief{lich der Atem-, Sprech- und
Schluckmuskeln. Dies fiihrt bei nahezu allen Patienten im Verlauf ihrer
Erkrankung zu Symptomen einer respiratorischen Insuffizienz (Borasio
1998b). Moglichst frithzeitig nach Diagnosestellung sollten Patient und Ange-
horige daher mit der Thematik der respiratorischen Insuffizienz, ihrer Symp-
tome und der Prognose der Erkrankung vertraut gemacht werden.

Bei Fortschreiten der Muskelschwidche der ,,Atempumpe” berichten die
Patienten u.a. iiber Schlafstorungen, Tagesmiidigkeit und depressive Stim-
mung als klinische Zeichen einer nachtlichen Hypoventilation (Bockelbrink
1991) im Rahmen der respiratorischen Insuffizienz. Haufig kann die durch
Minderbeliiftung der Lunge entstehende Verschleimung nicht mehr effektiv
abgehustet werden. Eine sehr grofle Anzahl der Betroffenen berichtet daher
iiber Erstickungsanfalle. Derartige Attacken konfrontieren die Patienten sowie
deren pflegende Angehorige unmittelbar mit dem Sterben (Ventafridda 1990).
In diesem Zusammenhang, d.h. spatestens wenn erste Symptome der respira-
torischen Insuffizienz (Shermann 1994, Bockelbrink 1991, Melo 1999) entste-

hen, werden in der Motoneuronsprechstunde der Neurologischen Klinik der
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Ludwig-Maximilians Universitdt, Miinchen, ausfithrliche Gesprache iiber die
Terminalphase der Erkrankung gefiihrt. Hierbei werden die Moglichkeiten der
Heimbeatmung sowie die medikamentose Therapie der Atemnot besprochen.
Eine individuelle Strategie soll entwickelt werden, um addquat und im Sinne
des Patienten auf eventuell eintretende ventilatorische Notfille vorbereitet zu
sein. Zudem wird ein Kontakt zur Deutschen Gesellschaft fiir Muskelerkran-
kung (DGM) zur Beratung und Unterstiitzung in der hauslichen Versorgung,
geeigneter Rehabilitationseinrichtungen und Beatmungszentren in Wohnort-

nahe vermittelt.

Bereits in den 70er Jahren wurde eine Heimbeatmung in spezialisierten
Zentren, wie z.B. in der Stiftung Pfennigparade, Miinchen, fiir Poliopatienten
ermoglicht.

Mit der Entwicklung kleiner, sicherer, mobiler und einfach zu bedienender
Beatmungsgeridte wurden in den vergangenen 20 Jahren die technischen Vor-
aussetzungen fiir eine Beatmung im hauslichen Bereich ermdglicht (Kinnear
1994). Seit Beginn der 80er Jahre des vergangenen Jahrhunderts kam die
Moglichkeit der nicht-invasiven Beatmung iiber eine Maske hinzu, so dass die
Zahl der neuromuskulédr erkrankten Heimbeatmeten in den folgenden Jahren
rasch zunahm (Winterholler 1997).

1998 konnten in einer Studie von Schlamp bei iber 70% der Patienten eine
gute bis exzellente Symptomkontrolle durch den Einsatz der nicht-invasiven
Beatmung tiber Maske gezeigt werden (Schlamp 1998). Eingeschlossen wur-
den 24 ALS-Patienten mit Symptomen der nachtlichen Hypoventilation
(Bockelbrink 1991), die einer intermittierenden Selbstbeatmung (ISB) mittels
volumenkontrollierter, inspiratorischer Uberdruckbeatmung iiber Nasen- oder
Nasenmund-Maske zugefiihrt wurden. Der Behandlungserfolg wurde anhand
folgender Kriterien wahrend der Beatmung und auch im beatmungsfreien
Intervall beurteilt: Besserung des Nachtschlafes, Verringerung der Kopf-
schmerzen und/oder der Tagesmiidigkeit, Verbesserung von Antrieb und
Allgemeinbefinden, Verringerung dyspnoeischer Episoden. Eine deutliche
Symptomlinderung durch die nicht-invasive Beatmung berichten auch
Cazzolli (1996) bei 25 ALS-Patienten, die meist 20-24 Stunden pro Tag

beatmet wurden. Bereits 1989 konnte auch Howard einen palliativen Erfolg
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durch eine nicht-invasive Negativ- und Positivdruck-Beatmung bei 11
Patienten mit Motoneuronerkrankung zeigen (Howard 1989). Ebenso wurde in
anderen Studien (Aboussouan 1997, Bach 1995, Kleopa 1999, Pinto 1995,
Sherman 1994) von einer Verldngerung der Lebenszeit durch die nicht-
invasive Beatmung bei Patienten mit ALS berichtet. Auf eine mdgliche
Auswirkung auf die Lebensqualitdt wurde jedoch meist nicht eingegangen.
Aufgrund dieser Ergebnisse gilt heute die nicht-invasive Beatmung als
palliativmedizinischer Standard in der Betreuung von Patienten mit einer
Motoneuronerkrankung/ALS (Lyall 2000).

Ein Teil der ALS-Patienten wird iiber ein Tracheostoma beatmet, wenn die
Spontanatmungsintervalle auf wenige Stunden pro Tag begrenzt sind oder die
nasale Beatmung durch Maskenundichtigkeit oder zu hohe Beatmungswider-
stiande insuffizient ist (Laier-Groeneveld 1994). Theoretisch ist eine Dauerbe-
atmung tber Maske moglich, jedoch wird die Praktikabilitdt bei einer
Beatmungsdauer tiber 18 Stunden pro Tag kontrovers diskutiert (Robert 1993,
Bach 1993, Cazzolli 1996). Bei vorliegender Bulbarparalyse erschweren oder
verhindern die progrediente Dysphagie sowie der fehlende Mundschluss eine
Fortfihrung oder Einleitung der Maskenbeatmung. Auflerdem ist der Patient
héaufig durch die Schwiche der oberen Extremitdten nicht mehr in der Lage,
die Maske selbstdndig anzulegen. Trotz klarer formeller Indikationen zur
invasiven Beatmung (Schonhofer 1998) sollte die Indikation bei ALS-Patien-
ten sehr individuell und unter Beriicksichtigung des Krankheitsverlaufes
gestellt werden. Da unter suffizienter Beatmung das Fortschreiten der Erkran-
kung und damit die progrediente Tetraparese nicht beeinflusst werden kann,
entwickeln manche Patienten unter invasiver Beatmung ein sog. ,Locked-in-
Syndrom”. Die Patienten sind dabei trotz klarem Bewusstsein nicht mehr in
der Lage sich motorisch zu duflern und mit der Umwelt in Kontakt zu treten.
Ein Sterben zu einem dem individuellen natiirlichen Krankheitsverlauf ent-
sprechenden Zeitpunkt wird unter suffizienter Beatmung, einer Erndhrung
iiber PEG und Behandlung von Komplikationen (z.B. Infektionen) verhindert.
Aufgrund der zu diesem Zeitpunkt deutlich eingeschrankten Kommunika-
tionsfahigkeit des Patienten kann dieser seinen Willen nicht mehr adaquat
duflern und somit eine mogliche Therapiednderung nicht mehr herbeifiihren.

Trotz dieser sehr komplexen Situation kénnen durchaus Indikation, Krank-
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heitsverlauf und Wille des Patienten im Einzelfall eine elektive Einleitung
einer invasiven Beatmung rechtfertigen (Bradly 2005). Dies setzt eine kompe-
tente Betreuung des Patienten voraus. Durch frithzeitige Aufklarung und wie-
derholte Gespriache bzgl. des Patientenwillens, welcher durch eine
Patientenverfiigung und Vorsorgevollmacht festgelegt werden sollte, ist eine
individuelle, der Patientenautonomie entsprechende Behandlung und Betreu-

ung moglich.

A 3 Fragestellungen und Aufbau dieser Untersuchung

Auch wenn die Beatmung zu einer guten Symptomkontrolle und einer mogli-
chen Lebensverlangerung fiihrt, scheint damit nicht selbstverstandlich eine
Verbesserung der Lebensqualitat (LQ) verbunden zu sein. Das Ziel dieser
Untersuchung war, ein klareres Bild der Lebensqualitat in der h&duslichen
Umgebung des Patienten und seiner Angehorigen zu erstellen. Aufgrund der
zu erwartenden, eher kleinen Patientenzahl einerseits und der Moglichkeit
einer deutschlandweiten Untersuchung andererseits wurden sehr umfassende
Fragebogen fiir den Patienten und den ihn pflegenden Angehorige entwickelt.
Die Einbeziehung der pflegenden Angehérigen durch einen eigenen Untersu-
chungsbogen erschien vor dem Hintergrund eines ganzheitlichen Betreuungs-
konzeptes dringend notwendig. Des weiteren sollte ein méglicher Unterschied
der Beatmungsart und ihre Auswirkung auf die LQQ untersucht werden.

Es wurden demographische, krankheitsbezogene, soziologische Fragen sowie
validierte Fragebogen zur Lebensqualitédt getrennt fiir den Patienten und den
pflegenden Angehorigen zusammengestellt. Die Fragebogen konnen im

Anhang im Einzelnen eingesehen werden.

Auf Grund der klinischen Erfahrung und den bisherigen Arbeiten iiber Heim-
beatmung bei ALS ergaben sich fiir diese Untersuchung folgende Fragen:

e Wann, von wem und wie wurde der Patient/Angehorige iiber die
Erkrankung und ihren Verlauf, insbesondere die Terminalphase aufge-
klart?

e Welche Art der Beatmung (nicht-invasiv tiber Maske oder invasiv tiber
Lustrohrenschnitt) wurde eingeleitet?

e Wann und unter welchen Umstdnden wurde die Beatmung eingeleitet?
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Gibt es Entscheidungen iiber den weiteren Verlauf der Beatmung und
wiirde der Patient die jeweilige Beatmung wieder wihlen?

Welche Auswirkung hat die Heimbeatmung auf das persénliche und
soziale Umfeld des Patienten und seiner Angehorigen?

Welche Auswirkung hat die Heimbeatmung auf die Angehorigen, auf
deren personliches und soziales Umfeld, ihre Gesundheit und mogli-
cherweise auf ihre Berufstatigkeit ?

Welche Unterstiitzung bieten Selbsthilfegruppen fiir wen?
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B Methoden

B 1 Patienten und Angehorige
B 1.1 Patienten

Eingeschlossen wurden alle Patienten mit einer diagnostizierten Amyotrophen
Lateralsklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung. Heimbeatmung
wurde hier definiert als entweder nicht invasive Beatmung iiber eine Maske
oder invasive Beatmung tiber ein Tracheostoma, welche jeweils in der hausli-

chen Umgebung durchgefiihrt wurde.

B 1.2 Angehorige

Als Angehorige war die Person gemeint, die zum Zeitpunkt der Befragung den
engsten Kontakt zu dem Patienten oder der Patientin hatte und die die Haupt-

verantwortung fiir die hausliche Pflege trug.

B 2 Der Fragebogen (Erhebungsinstrument)

Zwei voneinander getrennte und farblich unterschiedlich gestaltete, krank-
heitsspezifische Fragebogen fiir Patienten (griin) und Angehorigen (blau) wur-
den entwickelt und zum iiberwiegenden Teil {iber die Deutsche Gesellschaft
far Muskelkranke verschickt. Zusatzlich wurden eine pulmologische Klinik,
die u.a. ALS-Patienten mit einer Heimbeatmung versorgt, sowie zwei neuro-
muskuldre Zentren (Motoneuronambulanz der Neurologische Universitats-
klinik Wirzburg, Motoneuronambulanz der Neurologischen Klinik der
Ludwig-Maximilians-Universitdt, Miinchen), welche ALS-Patienten mit
Heimbeatmung direkt betreuen, gebeten an der Studie teilzunehmen.

Beide Fragebogen wurden mit einer individuellen Fragebogennummer, einem
Anschreiben und einem frankierten Riickumschlag versehen. Zudem wurde
jedem Fragebogen ein Extrablatt fiir zusatzliche Angaben sowie eine Einwilli-
gungserklarung zur Verwertung der Daten im Rahmen der Untersuchung bei-
gelegt. Patienten und Angehorige konnten freiwillig Thre Adresse und

Telefonnummer angeben, um evtl. entstehende Nachfragen zu ermoglichen.
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Eine spezielle Telefonverbindung mit Anrufbeantworter fiir Nachfragen
wurde eingerichtet und auch im Verlauf der Untersuchung fiir Rickfragen,
insbesondere durch die Angehorigen, bei unklaren Fragestellungen genutzt.
Die Patienten und Angehorigen wurden gebeten, die Fragebogen unabhéangig
voneinander auszufiillen. Sollte der Patient nicht mehr in der Lage sein, sei-
nen Fragebogen selbstandig auszufiillen, wurde darum explizit gebeten, dass
eine moglichst unabhédngige Person ihn hierbei unterstiitzt.

Beantwortete Fragebogen wurden getrennt von den Angaben zur Person mit

Adresse und Telefonnummern aufbewahrt und ausgewertet.

B 2.1 Fragebogen fiir den Patienten (Farbe griin)

B 2.1.1 Demographische, krankheitsbezogene und psychosoziale Daten

Der Fragebogen des Patienten enthielt 584 Items und wurde in 18 Unterein-
heiten aufgeteilt. In Teil A, B und C wurden allgemeine demographische
Daten sowie Angaben zur Erkrankung und Art der Beatmung (nicht invasiv
iiber Maske =M, invasiv iiber ein Tracheostoma =T) erfragt. In Teil D und E
sollte der Patient Angaben {iber Symptome vor der Beatmung und zum Zeit-
punkt der Umfrage sowie deren Auswirkungen auf das Wohlbefinden beant-
worten. Die Umstdnde zu Beginn der Beatmung sowie die Symptome seit der
Beatmung und die aktuellen Betreuungsumstdnde konnten aus den Antwort-
teilen F bis I zusammengefasst werden. Zudem wurden Informationen zur
Pflegesituation (J), zur hauslichen (K) und beruflichen (L) Situation sowie zur
Freizeitgestaltung (M) und des sozialen Umfeldes (N) erbeten.

Zusatzlich wurden drei validierte Fragebogen zur Lebensqualitit eingebun-

den:
B 2.1.2 Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV)

Der Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV, Fragebogen O)
(Muthny, 1989 und 1996) ist ein im deutschsprachigen Raum héufig einge-
setzter Fragebogen zur Messung der Krankheitsbewiltigung. In ihm wird ein
breites Spektrum an Krankheitsverarbeitungsmodi auf den Ebenen von Kogni-
tion, Emotion und Verhalten erfasst. Dabei wurden fiinf Skalenbenennungen,

wie der Tabelle B2.1.2 zu ersehen, verwendetet. Der FKV wurde in der
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35-Item-Kurzfassung verwendet (FKV-LIS, Fiinfer-Skala von 1=gar nicht bis
5=sehr stark zutreffend), fiir die eine Konsistenz zwischen r =.68 und r=.77
vorliegt. Die inhaltliche Validitdt wurde auf Grund theorethischer Coping-
Konstrukte und den von verschiedenen Autoren als relevant erachteten
Dimensionen der Krankheitsverarbeitung entwickelt. Die Konstruktvaliditat
ist durch die weitgehend faktorenanalytisch begriindete Skalenbildung an
gemischten Stichproben chronisch Kranker gewaihrleistet. Die Skalen des
FKV-LIS wurden anhand von Ergebnissen an iiber 900 Patienten gebildet
(Muthney , 1992).

Tabelle B 2.1.2: Innere Konsistenz der Skalen des FKV-LIS (Muthney, 1992)

Skalenbenennung Cmn(lfil;;;?
F1: ,Depressive Verarbeitung" 0,77
F2: ,Aktives problemorientiertes Coping" 0,73
F3: ,Ablenkung und Selbstaufbau” 0,71
F4: ,Religiositdat und Sinnsuche” 0,68
F5: ,Bagatellisierung und Wunschdenken 0,73

Die Testauswertung erfolgte mittels einer eigens programmierten Excel-Syn-
tax. Dabei wurde, der Anweisung entsprechend, aus der Addition der jeweili-
gen Itemwerte der Skalenmittelwerte (Summenscore dividiert durch

Itemanzahl) gebildet.

In der standardisierten Instruktion wurde der Belastungsfokus auf die Erkran-

kung definiert:
Im Folgenden geht es darum, festzustellen, wie Sie auf Thre Krankheit reagieren, wie Sie
damit umgehen, wie Sie damit fertig werden. Kreuzen Sie bitte fur jeden der folgenden

Begriffe an, wie stark er auf Sie zutrifft.

Eine Selbstevaluation der Verarbeitungsbemiihungen wurde wie folgt erbeten:

Was hat Thnen am meisten geholfen, um mit der Krankheit fertig zu werden? Bitte tragen Sie die Nummer
der entsprechenden Begriffe ein (nach der Reihenfolge ihrer Bedeutung fiir Sie, d.h. auf Platz 1 das, was

Thnen am meisten geholfen hat, usw.): 1. Nummer: ..., 2. Nummer: ..., 3. Nummer: ...;
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B 2.1.3 Miinchner Lebensqualitdtsdimensionen-Liste (MLDL)

Die Miinchner Lebensqualitdtsdimensionen-Liste (MLDL, Fragebogen P) ist
ein krankheitsiibergreifendes Instrument zur dimensionalen Erfassung der
Zufriedenheit mit einzelnen Lebensqualitdatsbereichen. Sie umfasst eine Liste
von 19 Items, die verschiedene Dimensionen der Lebensqualitat charakterisie-
ren und die der Patient anhand einer 11-stufigen Ratingskala beziiglich seiner
Zufriedenheit beurteilen soll (von 0=sehr unzufrieden bis 10=sehr zufrie-
den). Zudem konnen diese Items auch zur Erfassung der Wichtigkeit des
Wunsches nach Verdnderung der Lebensbereiche eingesetzt werden. Auch
eine Darstellung der Uberzeugung hinsichtlich Verinderung der Lebensberei-
che wird ermoglicht.

Der Befragte erhielt folgende standardisierte Instruktion:

Im Folgenden geht es darum, festzustellen, wie zufrieden Sie mit verschiedenen Bereichen
Ihres Lebens in der vergangenen Woche einschliefflich heute waren. Kreuzen Sie bitte

jeweils das Kastchen unter der Zahl an, die am ehesten fir Sie zutrifft.

Die 19 Items werden zu den folgenden vier Subskalen zusammengefasst:

1. Psyche:  Wohlbefinden, Selbstwerteinschdtzung, = Anerkennung,
Entspannung

2. Korper (Physis): Gesundheit, korperliche und geistige Leistungsfahig-
keit, medizinische Behandlung, Umgang mit der Krankheit.

3. Alltagsleben: Beruf, Finanzen, Wohnung, Freizeit, Selbstandigkeit.

4. Sozialleben: Ehe/Partner, Sexualleben, Familie, Freunde, die

Unterstiitzung durch das Umfeld.

Die Miinchner Lebensqualititsdimensionen-Liste wurde von Heinisch und
Kollegen entwickelt und validiert (Heinisch 1991). Die Uberpriifung des
MLDL bei gesunden und kranken Personengruppen zeigte, dass der Fragebo-
gen verstdndlich formuliert und in relativ kurzer Zeit auszufiilllen war. Bei
gesunden Probanden ist die Dimension Alltagsleben eher an Dimensionen, die
das psychische und physische Wohlbefinden betreffen gekoppelt, als bei

kranken Personen (Bullinger, 2000). Psychometrisch konnten zufriedenstel-
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lende interne Konstistenzen (Cronbach™s o) der Subskalen ermittelt werden,
so dass die Reliabilitdt mit einer Summenkonsistenz zwischen r=.85 und
r=.96 angegeben werden konnte(Bullinger, Kirchberger, Steinbiichel, 2000).

Die Testauswertung erfolgte mittels einer eigens hierfiir programmierten

Excel-Syntax.

B 2.1.4 Fragebogen zur Erfassung des situativen Gefiithlszustandes (Profile of
Mood States, POMS)

Der Fragebogen zur Erfassung des situativen Gefiithlszustandes (Profile of
Mood States, POMS Fragebogen Q) ist ein Test, der als Eigenschaftsworterliste
konstruiert ist. Die urspriingliche Version wurde 1957 in den USA auf der
Grundlage von 100 Eigenschaftworterlisten erstellt. Die Autoren ermittelten
eine Itemreduktion auf rationaler und statistischer Ebene. Durch Berech-
nungen weiterer Datensédtze entschlossen sich die Autoren fiir eine 4-Fakto-

ren-Struktur mit den Skalen:

1. Niedergeschlagenheit: Mit dieser Skala werden depressive Stimmung-
en erfasst, z.B. Gefiihle der Minderwertigkeit, Hilflosigkeit, Verzweit-
lung, Entmutigung.

2. Midigkeit: Miidigkeit, Tragheit und Lustlosigkeit

3. Tatendrang: Tatkraft, Aktivitat, Frohlichkeit und Lebhaftigkeit.

4. Missmut: Schlechte Laune, Gereiztheit und Zorn.

Biehl und Kollegen tibertrugen 1975 den POMS in die deutsche Sprache
(Biehl, 1975). Eine Evaluation der deutschen Form und Faktorenanalyse
erfolgte 1979 an der Universitit Mannheim. Es konnte ein hohes Mafl an
Ubereinstimung zwischen der amerikanischen und der deutschen Testform
gezeigt werden. Der Konsistenz-Koeffizient zur Bestimmung der Zuverlassig-

keit des POMS liegt zwischen r=.87 und r=.95.
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Tabelle B 2.1.4: Innere Konsistenz des POMS (CIPS 1981)

Cronbach™s o
Niedergeschlagenheit (N) 0,95
Midigkeit (M) 0,94
Tatendrang (T) 0,93
Missmut (MI) 0,87

In einer Arbeit von Bullinger 1990 wurde gezeigt, dass sich gute faktorielle
Validitaten und Korrelationen des POMS mit Skalen zur Lebensqualitdt empi-
risch nachweisen lassen, so dass dieser Fragebogen in verschiedenen Berei-
chen der medizinischen und psychologischen Forschung héaufig seinen
Einsatz findet (Bullinger, 1990). Das Verfahren gilt beziiglich seiner Validitat
durch z.B. therapiebegleitende Studien mit unterschiedlichen Kriterien und
vielen Untersuchungen zur konvergenten und divergenten Validitdat mit alter-
nativen Verfahren als abgesichert.

Auf einer funfstufigen Ratingskala (von 0=“iiberhaupt nicht“ bis 4=,sehr
stark”) wird der Proband gebeten, die am besten dem Gefiithlszustand entspre-
chende Wertung abzugeben. Hierbei erhielt der Proband folgende standardi-

sierte Instruktion:

Sie finden nachstehend eine Liste von Worten, die verschiedene Gefiihle oder Gefiihlszu-
stinde beschreiben. Bitte lesen Sie sorgfaltig jedes einzelne Wort und kreuzen Sie dann in der
entsprechenden Spalte das Kastchen an, das am besten Threm Gefiihlszustand in der vergan-

genen Woche einschlieBlich heute entspricht.

Die Auswertung umfasst eine Ergebnistabelle mit Rohwerten und Mittelwer-
ten fiir alle Skalen mittels einer eigens programmierten Excel-Syntax. Fiir Ver-
fahren, die situative Zustandsbilder (states) erfassen, ist ein interindividueller
Vergleich (z.B. Normangaben) weniger sinnvoll, weil diese Verfahren zeitlich
inkonsistent sind und intraindividuell instabile Merkmale zu messen bean-

spruchen.
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B 2.1.4 Abschlieflende Stellungnahme

In einer abschlieffenden Stellungnahme (Fragebogen R) wurde der Patient
gebeten, Vor- und Nachteile der Heimbeatmung sowie mogliche positive oder
negative Auswirkung der Heimbeatmung auf das Wohlbefinden zu benennen.
Zum Schluss sollte auf einer numerischen Skala (von 0=sehr schlecht bis

10 =sehr gut) die eigene Lebensqualitat und die des Angehorigen bewertet

werden.

B 2.2 Fragebogen fiir den Angehorigen (Farbe blau)

Dieser Fragebogen enthélt 274 Items, die neben allgemeinen Angaben (Frage-
bogen A), Fragen zur Beatmung und Aufklarung (B) sowie zur pflegerischen
(C), hauslichen (D) und beruflichen (E) Situation abfragen. Auswirkungen auf
die Partnerschaft, aber auch auf das private Leben des Angehoérigen wurden in
den Fragebogen F und G erhoben. Analog zum Patienten-Fragebogen, wurden
MLDL (H) und POMS (I) sowie die abschliefende Stellungsnahme zur Heim-
beatmung (J) eingebunden. Als letztes wurde der Angehorige gebeten auf der
numerischen Skala sowohl seine eigene Lebensqualitiat als auch die des

Patienten zu beurteilen.

B 3 Statistische Auswertung

Alle tber die Fragebogen gewonnenen Daten wurden anonymisiert und in
eine Microsoft Access™ und Excel™ Datenbank iibertragen. Dabei wurden je
zwei Datensédtze (Beatmung tiber Maske bzw. Tracheostoma) fiir Patienten
und die Angehorigen angelegt. Die Einwilligungserklarung und Adressen der
Teilnehmer wurden davon getrennt aufbewahrt und nur in Einzelfallen fiir
Riickfragen eingesetzt. Die statistische Auswertung erfolgte iiber Excel™ und
SPSS™.

In Abhéangigkeit vom Skalenniveau und den Verteilungscharakteristika der
erhobenen Daten kamen sowohl parametrische als auch parameterfreie Ver-
fahren zum Einsatz.

Als deskriptive Parameter wurden Lokalisations- (arithmetisches Mittel,

Median) wund Dispersionsparameter (Standardabweichung, Minimum/
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Maximum) ermittelt. In der Ergebnisdarstellung wurden hierfir die
gebrauchlichen Abkiirzungen verwendet: Mittelwert (M), Median (Md), Stand-
ardabweichung (s), Anzahl (n).

Zur Uberpriifung von Unterschiedshypothesen bei intervallskalierten Daten
wurden T-Test-Vergleiche der Stichprobenmittelwerte (bei zwei verbundenen
bzw. unverbundenen Stichproben) vorgenommen (Bortz, 1999; Sachs, 1999).
Dieser dient als parametrischer Test fiir den Vergleich zweier Mittelwerte ste-
tiger Verteilung.

Bei ordinalskalierten Daten wurde der U-Test nach Mann-Whithney (zwei
unabhéangige Stichproben) und Wilcoxon (zwei abhédngige Stichproben) ver-
wendet. Beim Wilcoxon-Mann-Whithney-Test wird untersucht, ob zwei
unabhéangige Gruppen aus der selben Population stammen oder nicht. Dieses
Verfahren ist empfindlicher gegeniiber Medianunterschieden.

Die Uberpriifung von Zusammenhangshypothesen fand mit Hilfe der Pearson-
Korrelation und Spearmans Rangkorrelation statt (Lorenz, 1992). Der Maf3kor-
relationskoeffizient nach Pearson wird zwischen zwei mindestens intervall-
skalierten Variablen berechnet, die einer normalverteilten Grundgesamtheit
entstammen. Der Rangkoerrelationskoeffizient nach Spearman hingegen setzt
lediglich ordinalskalierte Variablen voraus, die auch nicht-normalverteilten
Grundgesamtheiten entspringen konnen (Zofel, 1992).

Zur Uberpriifung der Haufigkeitsverteilung, also bei Variablen mit nominalem
Skalenniveau, wurde der Chi-Quadrat-Test eingesetzt. Dieser Test priift, ob
sich die gegebene (beobachtete) Verteilung von der theoretischen (erwarteten)
Verteilung signifikant unterscheidet und in welchen Feldern diese Unter-
schiede gegebenenfalls begriindet liegen.

Das Signifikanzniveau p wurde mit mindestens 0,05 festgesetzt. Lag die Irr-

tumswahrscheinlichkeit unter diesem Wert, wurde sie gesondert angegeben.
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C Ergebnisse

C 1 Ricklauf der Fragebogen und Diagnosesicherung

Von 102 versendeten Fragebogenpaaren wurden 52 Paare (Patient und Ange-
horige) sowie ein einzelner Fragebogen eines tracheotomierten Patienten
zuriick gesendet. Dies entspricht einer Riicklaufrate von 52%. Eine eigene
Sicherung der Diagnose einer ,wahrscheinlichen® oder ,gesicherten” ALS ent-
sprechend den El Escorial-Kriterien der World Federation of Neurology
(Brooks 1994) konnte aufgrund der Patientenverteilung und Anonymisierung
der erhobenen Daten nicht erhoben werden. Sie sind aber aufgrund der Fra-
gen zur Grunderkrankung, Symptome und Aufklarung des Patientenfragebo-
gens als relativ gesichert anzusehen. Die dabei detailliert beschriebenen
Symptome entsprechen der Diagnose ALS in allen Féllen.

In Tabelle C 1.1 sind die Diagnosekriterien zusammengefasst.

Tabelle C 1.1: Die El Escorial Diagnosekriterien der ALS (Brooks 1994)

Grad der Diagnose- |Diagnosekriterien
sicherheit der ALS

Gesichert

Schéadigungen des oberen Motoneurons (OMN) und des
unteren Motoneurons (UMN) auf der bulbdren und zwei
spinalen Ebenen oder Beteiligung des OMN und UMN auf
drei spinalen Ebenen

Wahrscheinlich

Schadigungen des OMN und UMN auf zwei Ebenen,
wobei die Zeichen des OMN kranial von denen des
UMN liegen miissen.

Moglich

Schadigungen des OMN und UMN auf einer Ebene oder
nur Zeichen des OMN auf zwei Ebenen, oder die Zeichen
des UMN rostral des OMN

Verdacht auf

Zeichen des UMN auf zwei Ebenen ohne Beteiligung des
OMN
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Tabelle C 1.2: Erste Symptome, durch wen aufgeklart, Beatmungszeit

Maske (n=32)

Tracheostoma (n=21)

Erste Symptome
der Erkrankung

23 Paresen der Extremitédten

3 bulbédre Symptome

3 respiratorische S.

3 sonstige (allg. Schwiche, Leis-
tungsabfall, Muskelkrankheit)

16 Paresen der Extremitaten
2 bulbédre Symptome
3 respiratorische S.

Von wem wurden
Sie uber die Dia-
gnose aufgeklart

13 von einem Neurologen
10 in einer Klinik

2 von einem Facharzt

1 von einem Pulmologen
3 durch Selbstinformation
3 machten keine Angaben

8 von einem Neurologen
12 in einer Klinik
1 durch Selbstinformation

Beatmungsmonate

13,8 (1-52)

34,6 (1-108) p=0,01
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C 2 Patienten

C 2.1 Bearbeitung des Fragebogens

In der Gruppe der tracheotomierten Patienten (T) erhielten 57% (12/21) Hilfe
von Pflegepersonen bzw. anderen Angehorigen beim Ausfiillen der Fragebo-
gen. Bei fiinf Patienten wurde der Fragebogen mit Hilfe des Ehepartners aus-
gefiillt.

Fast 30% der Angehorigen der nicht-invasiv beatmeten Patienten (M) halfen
bei der Beantwortung der Fragen. Drei weitere Patienten gaben an, dass sie
sowohl durch die Ehepartner als auch durch weitere Angehorige (z.B. Sohn,
Tochter oder Bruder) unterstiitzt wurden. 13 (M) bzw. 10 (T) Patienten (32
bzw. 41%) wurden von Angehorigen, die nicht die direkte Pflegeperson dar-
stellten, bzw. von anderen Pflegepersonen unterstiitzt.

28% (M) bzw. 19% (T) der Patienten waren in der Lage, die Fragen selbstan-

dig zu beantworten.

C 2.2 Demographische Daten, Art und Dauer der Beatmung

Von den 52 untersuchten Patienten wurden 32 nicht-invasiv beatmet (M), 21
waren tracheotomiert (T). Es zeigte sich eine Dominanz der ménnlichen
Patienten in der Gruppe der tracheotomierten Patienten mit 91% (19/21 Pat.).
Im exakten Test nach Fisher fand sich zwar ein grenzwertiger Trend mit
p=0,097, jedoch konnte mittels Chi-Quadrat-Test kein signifikanter Unter-
schied in der Geschlechtsverteilung beider Gruppen (T+M) herausgearbeitet
werden. Die Altersverteilung mit im Mittel 60 Jahre (M) und 61,6 Jahre (T)
entsprach dem typischen Erkrankungsalter. Die jingsten Patienten waren 46
Jahre (M) bzw. 47 (T), die dltesten 74 Jahre (M) und 82 Jahre (T) alt.

72 % (Maske) bzw. 76% (Tracheostoma) der Patienten zeigten eine Extremita-
ten betonte Verlaufsform, 10-20% einen bulbdren Beginn der Symptomatik.
Bei 71%(M) bzw. 95%(T) der Patienten wurde die Diagnose von einem Neu-
rologen oder in einer Klinik gestellt. (Siehe dazu Tabelle C 1.2)

Zum Zeitpunkt der Untersuchung waren alle Patienten mindestens einen

Monat beatmet.
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Mit Ausnahme eines Patienten (mit 9 Std./Tag) gaben alle tracheotomierten
Patienten und 6% der Patienten mit Maskenbeatmung an, iiber 24 Std. beat-
met zu werden. Bei den nicht-invasiv beatmeten Patienten lag die mittlere
Beatmungszeit in der Nacht bei 6,95 Std. mit einer Verteilung zwischen weni-
ger als einer Stunde bis maximal 13 Stunden. Wahrend des Tages lag die
Beatmungszeit im Mittel bei 2,92 Std. und maximal bei 11 Stunden. 81%

(26 Pat.) aller iiber eine Maske beatmeten Patienten beatmeten sich iiber
Nacht. Jedoch gaben 53% (17 Pat.) der nicht-invasiv beatmeten Patienten an,
dass sie sich sowohl nachts als auch am Tage beatmen wiirden. Von 13 der 17
Patienten wurde die reine Beatmungsdauer in Stunden in der Nacht hoher
oder gleich lang wie am Tage angegeben.

88% der Masken beatmeten Patienten verwendeten eine reine Nasenmaske
und 9% eine kombinierte Nasen-Mund-Maske.

Die Gesamtdauer der Beatmung (von der Einleitung bis zum Zeitpunkt der
Untersuchung) unterschied sich in beiden Gruppen (Mittelwert: M: 13,8
Monate, T: 34,6 Monate; Median: M: 7,5, T: 31 Monate) signifikant mit
p=0,01. Die minimale Beatmungszeit betrug in beiden Gruppen (M+T) ein
Monat, der Maximalwert lag bei den mit Maske beatmeten Patienten bei vier
Jahren und vier Monaten, bei den invasiv beatmeten Patienten bei neun Jah-

ren.

Tabelle C 2.2: Demographische Daten und Beatmungszeit seit Einleitung der
Beatmung

Maske (n=32) Tracheostoma (n=21)
Alter (Jahre) 60,0 (46-74) 61,6 (47-82)
Geschlecht 23m (72%) 19m (91%)
Beatmungsmonate | 13,8 (1-52) 34,6 (1-108) p=0,01

C 2.3 Zeitintervall von der Diagnosestellung bis Beatmungsbeginn

Die mittlere Zeitspanne zwischen Diagnosestellung und Beatmungsbeginn

betrug bei den Patienten mit invasiver Beatmung tiber Tracheostoma 19,2
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Monate. Bei einem dieser Patienten wurde mit der Einleitung der invasiven
Beatmung auch erstmals die Diagnose der ALS gestellt. Die langste Phase zwi-
schen Diagnosestellung und invasiver Beatmung betrug drei Jahre und drei
Monate.

Bei den mit einer Maske beatmeten Patienten fand sich eine mittlere Zeit-
spanne von 14,3 Monaten von Diagnosestellung bis zur Einleitung der Beat-
mung, bei drei Patienten traf die Einleitung der Beatmung mit der
Diagnosestellung zusammen. Die ldngste Phase ohne Beatmung ab Diagnose-
stellung betrug finf Jahre.

Ein Patient wurde zunachst ein Jahr tiber Maske beatmet, bis die Beatmung
iiber ein Tracheostoma erfolgte. Dieser Patient gab an, dass er ca. fiinf Monate
vor Diagnosestellung an Symptomen litt und der Beginn der Maskenbeatmung
mit der Diagnosestellung zusammentraf. Zum Zeitpunkt der Befragung war er

bereits 11 Monate tracheotomiert.

C 2.4 Aufklarung der Patienten

Es zeigte sich ein signifikanter Unterschied (p<0,001) zwischen beiden Grup-
pen beziiglich der Aufklarung zur Ateminsuffizienz bei ALS vor der Einlei-
tung der Beatmung. Nur 33% der invasiv beatmeten Patienten (T) im
Gegensatz zu 91% der nicht-invsiv beatmeten Patienten (M) wurden {iiber die
Beteiligung der Atemmuskulatur im Verlauf der Erkrankung informiert. 81%
der tracheotomierten Patienten wurden beatmet, ohne dass vorher eine dies-
beziigliche Entscheidung vom Patienten getroffen werden konnte. Aber auch
34% der nicht-invasiv beatmeten Patienten (M) beklagten eine mangelhafte
Aufklarung zum Thema Atemnot bei ALS.

81% der iiber eine Maske beatmeten Patienten wurden tiber die Moglichkeit
einer Beatmung als Behandlungsoption bei respiratorischer Insuffizienz
informiert, jedoch nur 25% der tracheotomierten Patienten (p = 0,004). Insge-
samt wurde nur mit etwa einem Viertel (T: 24%, M: 25%) aller Patienten

iiberhaupt iiber die Sterbephase bei ALS gesprochen.
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C 2.5 Die Beatmungssituation

Zur klinischen Einschédtzung der Beatmungssituation wurden die Patienten
gebeten, moglicherweise vorhandene Probleme zu schildern. Ebenfalls sollten

Krankenhausaufenthalte seit Beginn der Beatmung dokumentiert werden.
C 2.5.1 Symptome bzw. Beschwerden seit Beginn der Beatmung

Die Patienten sollten Symptome und Beschwerden auf einer Skala (von 0=gar
nicht bis 3=sehr stark zutreffend) einzuordnen. Die Werte 0= gar nicht und
1=kaum bzw. 2=héaufig“ und 3=sehr stark wurden bei der Auswertung
jeweils zu einem Wert zusammengefasst. Etwa ein Drittel der mit einer Maske
beatmeten Patienten beschrieben Abgeschlagenheit, Schlafbediirfnis, Angst-
zustande, Appetitlosigkeit Gliederschmerzen, Nervositit und vermehrtes
Schwitzen als haufige bis sehr stark auftretende Symptome, durch die sie sich
beeintrachtigt fithlten. Kopfschmerzen, Konzentrations- und Sehstérungen,
Schwindelgefiihle, kurze Bewusstlosigkeit oder Odeme traten eher weniger
auf. Das Gefiithl der Atemnot wurde vor allem bei Anstrengung (24/32) und
beim Verschlucken (15/32) als haufig bis sehr stark auftretend und belastend
beschrieben. Insgesamt fiinf Patienten (M) gaben an, dass sie seit der Beat-
mung einmalig an einer Atemwegsinfektion gelitten hatten.

In der Gruppe der tracheotomierten Patienten wurden Abgeschlagenheit,
Schlafbediirfnis und auch die depressive Verstimmung von bis zu 50% der
Patienten als belastendes Symptom genannt. Atemnot verspiirten diese
Patienten insbesondere unter Anstrengung. Hingegen gaben sie im Vergleich
zu den nicht-invasiv beatmeten Patienten vermehrte Atemwegsinfektionen an:
ein Patient litt seit Beginn der Beatmung vier mal, sieben Patienten litten zwei

mal und ein Patient litt einmal unter einer Infektion der Atemwege.
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Tabelle C 2.5.1: Symptome/Beschwerden seit Beginn der Beatmung

Maske (n=32)
gar nicht - kaum/
héaufig - sehr stark

Tracheostoma (n=21)
gar nicht - kaum/
héaufig - sehr stark

(keine Angaben) (keine Angaben)
Kopfschmerzen 23/5 (4) 17/1 (3)
Abgeschlagenheit 16/13 (3) 9/10 (2)
Schlafbediirfnis 16/13 (3) 10/9 (2)
Konzentrationsstérungen |25/3 (4) 16/2 (3)
Depressive Verstimmung |20/8 (4) 11/7 (3)
Angstzustande 19/10 (3) 13/6 (2)
Appetitlosigkeit 17/11 (4) 13/3 (2)
Nervositit, Zittern 18/12 (2) 15/2 (4)
Vermehrtes Schwitzen 19/10 (3) 14/4 (3)
Gliederschmerzen 18/11 (3) 14/5 (2)
Sehstorungen 24/4 (4) 16/2 (3)
Schwindelanfalle 25/4 (3) 18/0 (3)
Kurze Bewusstlosigkeit |27/2 (3) 18/0 (3)
Odeme 24/5 (3) 16/2 (3)
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C 2.5.2 Derzeitige Beatmungssituation und mogliche Probleme

In einem weiteren Schritt sollten die Patienten mégliche Nebenwirkungen, die
wihrend der Beatmung auftreten, bewerten. Die zur Auswahl gestellten Items
wurden im Vorfeld empirisch aus den Erfahrungsberichten der Spezialambu-
lanz der Neurologischen Klinik der Ludwig-Maximilians-Universitat, Min-
chen zusammengetragen. In der Auswertung wurden die Antworten ,gar
nicht” und ,kaum“ sowie ,haufig” und ,sehr stark“ zu jeweils einer Bewer-
tungseinheit zusammengenommen.

Bei den mit einer Maske beatmeten Patienten standen folgende Probleme im
Vordergrund: 62,5% gaben héufige bis sehr starke Probleme mit trockener
Mundschleimhaut an, 50% litten wiederholt unter Bldhungen. Druckstellen
durch die Maske wurden von 37% beméngelt. Undichtigkeit der Maske, Haut-
verdnderungen, Riickenschmerzen, Kieferbeeintrachtigungen und Panikatta-
cken traten seltener auf.

Die Daten der invasiv beatmeten Patienten (T) konnten aufgrund meist feh-
lender Angaben nicht bewertet werden. Wenn Probleme beschrieben wurden,

imponierten hierbei die Blahungen.
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Tabelle C 2.5.2: Symptome/Beschwerden wiahrend der Beatmung
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Maske (n=32)
gar nicht - kaum/
héaufig - sehr stark

Tracheostoma (n=21)
gar nicht - kaum/
héufig - sehr stark

(keine Angaben) (keine Angaben)

Undichte Maske 22/8 (2) 2/1 (19)
Druckstellen 20/12 (0) 5/0 (16)
Hautverdanderungen 26/4 (2) 5/0 (16)
Kieferbeeintrachtigung 27/3 (2) 3/0 (18)
Riickenschmerzen 24/6 (2) 6/0 (15)
Blahungen 15/16 (1) 4/3 (14)
Panikattacken 26/5 (1) 8/1 (12)
geschwollene Schleim- 25/5 (2) 6/0 (15)
haut

Trockene Schleimhaut 11/20 (1) 5/1 (15)

C 2.5.3 Krankenhausaufenthalte seit Beginn der Beatmung

Als Griinde fir wiederholte Krankenhausaufenthalte, in der Regel zwei bis

drei mal seit Beginn der Beatmung, wurden im wesentlichen Kontrolluntersu-

chungen der Beatmung in einer Lungenfachklinik oder eine Pneumonie ange-

geben.

C 2.6 Psychosoziale Aspekte

Unter den psychosozialen Aspekten wurden Fragen zur Pflegeversicherung,

moglichen Zusatzkosten fir die Betreuung, die Anbindung an Selbsthilfeor-

ganisationen und deren Bedeutung, aber auch berufliche und private Veran-

derungen erhoben.
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C 2.6.1 Pflegeversicherung

56% (M) bzw. 95% (T) der Patienten waren zum Zeitpunkt der Befragung in die
Pflegestufe 3 oder 3 Hairtefall eingestuft, 4 Patienten (3M, 1T) machten hierzu
keine Angaben. Ein Patient aus der Gruppe der mit Maske beatmeten Patienten
erhielt keine Leistungen aus der Pflegeversicherung, machte jedoch keine

Angaben beziiglich eventueller Zusatzkosten.

C 2.6.2 Zusatzkosten/Pflegezeit durch Angehorige

Die Patienten wurden gebeten, Zusatzkosten fiir evtl. privat organisierte Kran-
kenpflege anzugeben, welche nicht von der Krankenkasse oder Pflegeversi-
cherung tibernommen wurden. Hierbei zeigte sich, dass bei 20-30% der
Patienten in beiden Gruppen Zusatzkosten entstanden. Sie varierten zwischen
300-4000 DM/Monat. Ein tracheotomierter Patient gab 10 000 DM/Monat fiir
zusatzliche Aufwendungen an. Insgesamt fithlten sich alle bis auf drei Patien-
ten, die hierzu keine Angaben machten, durch die vorhandene Pflege gut
betreut.

Die mediane Pflegezeit durch die betreuenden Angehoérigen wurde von den
Patienten mit 12 (T) -16,5 (M) Stunden (T: 3-24 Std., M: 2-24Std.) pro Tag

angegeben.

C 2.6.3 Selbsthilfeorganisationen

Auf die Frage, ob der Patient Anschluss an eine Selbsthilfeorganisation habe,
gaben 43% der tracheotomierten und 34% der mit einer Maske beatmeten
Patienten an, dass sie Kontakt zu einer Selbsthilfeorganisation hatten, jedoch
bestatigten nur 12 % (M) bzw. 19% (T) der Patienten, dass sie diese als hilf-

reich empfanden.
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C 2.6.4 Berufliche Situation

Berufstatig waren insgesamt nur drei Patienten trotz nicht-invasiver Heimbe-
atmung (M). Zwei gaben an, in ihrem bisherigen Beruf mit eingeschrankter
Arbeitszeit und zum Teil verdndertem Aufgabengebiet tatig zu sein. Jeweils
ein Patient aus beiden Gruppen (M+T) berichtete, dass er im Verlauf fiir ein
halbes Jahr (M) bzw. 2-3 Std./Tag (T) gearbeitet hatten, zum Zeitpunkt der

Befragung aber nicht mehr berufstétig gewesen sei.

C 2.6.5 Sexualitat

Bei der Befragung zur Bedeutung der Sexualitdt im Leben des Patienten stuf-
ten 56% (M) bzw. 43% (T) der Patienten sie als wichtig bzw. sehr wichtig ein.
33% der mit einer Maske beatmeten und 14% der tracheotomierten Patienten

gaben an, dass ihr Sexualleben trotz der Erkrankung weiterhin moglich sei.

C 2.6.6 Spiritualitat (Religion, Sinn des Lebens)

15 tracheotomierte Patienten verneinten die Frage, ob sie sich nun vermehrt
mit spirituellen Fragen beschéaftigen wiirden, vier bejahten sie, zwei machten
keine Angaben. Von den vier Patienten, die sich mehr mit spirituellen The-
men befassten, gaben zwei an, dass dies keinen Einfluss auf ihre Lebensquali-
tat habe, zwei bestatigten hingegen, dass dies zu einer Verbesserung ihrer
Lebensqualitdat fithre. Auch die Patienten mit nicht-invasiver Beatmung
beschrieben zum tiberwiegenden Teil (26/32), dass sie sich nicht vermehrt mit
spirituellen Themen befassen wiirden. Drei der fiinf Patienten, die eine ver-
mehrte Beschéaftigung mit diesem Thema bejahten, beschrieben den Einfluss

auf ihre Lebensqualitét als unverdandert, zwei bemerkten eine Verbesserung.
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C 3 Angehorige

C 3.1 Hauptpflegepersonen der Patienten

Die Hauptpflege der Patienten wurde in beiden Gruppen von den Ehe- bzw.
Lebenspartnern geleistet. Nur in einem Fall wurde die Betreuung im Wesent-
lichen von der Tochter der Patientin iibernommen. Die Geschlechtsverteilung
der Pflegepersonen ergab 8 Médnner zu 24 Frauen (M) bzw. 2 Ménner zu 18
Frauen (T). Trotz der Dominanz an ménnlichen Patienten in der Gruppe der
invasiv beatmeten Patienten (T) konnte insgesamt kein signifikanter Unter-
schied in der Geschlechtsverteilung der Pflegenden in beiden Gruppen festge-
stellt werde.

Das mittlere Alter der Angehorigen betrug 57,8 Jahre (M) bzw. 55,0 Jahre (T).

Tabelle C 3.1: Demographische Daten und Beziehung der Hauptpflegeperson
zum Patienten

Maske Tracheostoma

Alter (Jahre)

57,8 (35-77)

55,0 (35-69)

Geschlecht

24 w (75%)

18 w (90%)

Verhaltnis zum Patienten |31 Ehe-/Lebenspartner |20 Ehe-/ Lebenspartner
1 Tochter

C 3.2 Die Aufklarung der Angehorigen

Die Angehorigen wurden gebeten, dartiber Auskunft zu geben, ob sie bei der
Diagnosestellung anwesend waren, ob sie von einem Arzt iiber die Erkran-
kung bzw. die Heimbeatmung aufgeklart wurden und ob diese Aufklarung fiir
sie ausreichend gewesen sei. In beiden Gruppen waren weniger als die Halfte
der Angehorigen (M: 15/32, T: 8/20) bei der Diagnosestellung anwesend,
jedoch wurden 78% (M) bzw. 55% (T) im Verlauf von einem Arzt aufgeklart.
11 Angehorige der mit einer Maske beatmeten Patienten (34%) und 10 Ange-
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horige der tracheotomierten Patienten (50%) waren mit der Aufklarung nur
teilweise oder gar nicht zufrieden. Als Begriindung fiir die unzureichende
Aufklarung gaben die Angehorigen an, dass z.B. nur eine Verdachtsdiagnose
oder ein negativer Vergleich zu Multipler Sklerose (,schlimmer als MS®)
gedufert worden seien. Eine Angehorige eines nicht-invasiv beatmeten Patien-
ten habe sich selbst iiber Informationsbroschiiren aufgeklart. Je eine
Angehorige aus beiden Gruppen war bei der Diagnosestellung zugegen, wurde
aber nie von einem Arzt iiber die Erkrankung aufgeklart. Wahrend fast alle
Angehorigen (91%) der nicht-invasiv beatmeten Patienten (M) tiber die Heim-
beatmung aufgeklart wurden, traf dies nur bei 52% der Angehorigen tracheo-
tomierter Patienten zu (p=0,003). Bei der Einleitung der invasiven Beatmung
habe ,die Zeit gefehlt” oder sie seien vor ,vollendete Tatsachen” gestellt wor-

den.

C 3.3 Psychosoziale Aspekte

C 3.3.1 Pflegesituation

Die Hauptaufgabengebiete (durchschnittlich 80% mit zutreffend markiert) in
der Pflege der Patienten mit intermittierender Maskenbeatmung lagen in der
Grundpflege, welche die Korperpflege, das Ankleiden sowie Hilfestellung
beim Essen beinhaltete. Zudem war zu 71% eine Unterstiitzung bei der nicht-
invasiven Beatmung notwendig.

Die Pflegesituation im Bereich der invasiven Beatmung konzentrierte sich ins-
besondere auf behandlungspflegerische Mafinahmen, wie z.B. Absaugen von
Bronchialsekret und die Nahrungszufuhr iiber die PEG. Die Grundpflege
wurde in der Regel nur von der Hélfte der Angehorigen tibernommen. In bei-
den Gruppen spielte jedoch die Lagerung der in ihrer Mobilitdt eingeschrank-
ten Patienten eine grofle Rolle. Sie wurde von 71% (M) bzw. 86% (T) der
Angehorigen mit zutreffend angekreuzt.

Ausreichende bis gute eigene Kenntnisse in der Krankenpflege wurden von
95% (T) bzw. 90% (M) der Angehorigen angegeben. 75% (T) bzw.50% (M) der
Angehorigen fithlten sich mit der Organisation der Pflege des Patienten gut
beraten. Die Angehorigen der tracheotomierten Patienten erhielten zu 80%

Unterstiitzung von zuséatzlichem Pflegepersonal, wahrend dies bei nur 25%
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der Angehorigen der nicht-invasiv beatmeten Patienten der Fall war, womit
sich ein hochsignifikanter Unterschied mit p< 0,001 von Maskenbeatmung im
Vergleich zu Tracheostoma hinsichtlich der Hinzuziehung weiterer Pflegeper-
sonen zeigen lief.

Zusitzliche Hilfe bekamen die Angehorigen beider Gruppen zu gleichen Tei-
len von weiteren Angehorigen bzw. Freunden und von fremden Hilfskraften,
die im Schnitt 2,5 Std./Tag (M, 1-10 Std.) bzw. 8 Std./Tag (T, 1-24 Std.) Unter-
stiitzung leisteten.

Der zeitliche Aufwand fiar die Pflegenden wurde in beiden Gruppen (M+T)
mit 2 bis 24 Stunden pro Tag angegeben und zeigte mit durchschnittlich 12,6
Std.(M) und 14,4 Std. (T) keinen signifikanten Unterschied. Ebenso verhielt es
sich mit den Stérungen der Nachtruhe, sie lag im Mittel in beiden Gruppen

bei 2-3 nachtlichen Wachphasen.

C 3.3.2 Belastung/Gesundheit

Gesundheitliche Probleme durch die Pflegetatigkeit wurden insbesondere von
den Angehorigen der invasiv beatmeten Patienten angegeben (T:76% im Ver-
gleich zu M:61%). 60% der Angehorigen von tracheotomierten Patienten im
Gegensatz zu 19% der Angehorigen der nicht-invasiv beatmeten Patienten
mussten ihre Berufstédtigkeit zu Gunsten der Pflege des Patienten aufgeben
(p=0,006). Zudem gaben 70% dieser Angehorigen (T) an, dass sie sich oft per-
sonlich einschranken miissten, im Gegensatz zu 44% der Angehorigen der

nicht-invasiv beatmeten Patienten.

C 3.3.3 Selbsthilfegruppen

Etwa 40% (T: 38%, M: 37,5%) der Angehorigen hatten Kontakt zu Selbsthilfe-
organisationen und beschrieben diese Unterstiitzung zum iiberwiegenden Teil als sehr

hilfreich (M 100%, T 75%).
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C 3.3.4 Partnerschaft und Sexualitat

Die Angehorigen der mit einer Maske beatmeten Patienten gaben an, dass sich
die Partnerschaft verbessert (16%) oder zumindest nicht verdndert (84%)
habe. Sie zeigten zu einem Grofiteil (88%) Freude an der Pflege des Patienten
und hatten meist (72%) nicht das Gefiihl, es drehe sich alles nur um den
Kranken. Obwohl sie in der Regel eher selten (53%) oder nie Zeit fiir gemein-
same Aktivititen fanden, verneinten die meisten Angehorigen eine Zunahme
ihrer Aktivitdten ohne den Patienten (30/32 entsprechend 94%).

Auch die Angehorigen der tracheotomierten Patienten bestatigten zu 80%,
dass sie Freude an der Pflege ihres Partners hitten, Zeit fiir gemeinsame Akti-
vitdten jedoch eher selten (30%) oder gar nicht (55%) vorhanden sei. 20%
gaben an, dass sich die Beziehung zum Partner seit Beginn der Erkrankung
verbessert habe. 25% beklagten, dass sie oft das Gefiihl verspirten, alles
drehe sich nur um ihren Partner und sie blieben auflen vor. Vier Angehorige
(20%) bestatigten, dass sie seit der Erkrankung des Partners mehr ohne diesen
unternehmen wiirden.

Sexualitat war nur bei 20% der Angehérigen eines tracheotomierten Patienten
ein wichtiges Thema und nur bei 5% war diese iiberhaupt noch moéglich. Hin-
gegen bestatigten 42% der Angehorigen der Masken beatmeten Patienten, dass

Sexualitat wichtig und bei 29% auch noch moglich sei.
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C 4 Vorteile und Nachteile der Heimbeatmung und ihre
Auswirkung auf die Lebensqualitét

In der abschlieffenden Stellungnahme wurden die Patienten und Angehorigen
beider = Gruppen (M,T) gebeten, eine Bewertung der Heimbeatmung
abzugeben und sich dabei nur von ihren ganz personlichen Einschétzung lei-
ten zu lassen. Auflerdem sollten die Patienten eine Stellungnahme beziiglich
einer Weiterempfehlung der Beatmung und bezlglich einer erneuten Ent-
scheidung - sollte diese moglich sein — abgeben. Die Angehoérigen wurden
zusatzlich befragt, ob sie zum einen die Art der Heimbeatmung ihrem eigenen
oder einem anderen Patienten wieder empfehlen wiirden und zum anderen

wie sie sich selbst in einer d4hnlichen Situation entscheiden wiirden.

C 4.1 Die Vorteile der Heimbeatmung

C 4.1.1 Patienten:

Als Hauptvorteile beschrieben die Patienten beider Gruppen (M,T) die Mog-
lichkeit, durch die Heimbeatmung in der gewohnten hauslichen Umgebung
leben zu kénnen (T: 90,5%, M: 78%) und auch eine Lebensverlangerung und -
verbesserung zu erfahren. Eine Verkiirzung der Krankenhausaufenthalte bzw.
ein engerer Kontakt zu den Angehoérigen wurde von 62% bzw. 66% der tra-
cheotomierten Patienten als Vorteil gesehen. Eine Verbesserung im Umgang
mit der Erkrankung wurde von etwa der Halfte der Patienten beider Gruppen

(M: 44%, T: 52%) positiv bewertet.
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Tabelle C 4.1.1.a: Patienten: Vorteile der Heimbeatmung

Vorteile der Heimbeat-
mung

Nicht invasive Beat-
mung iber Maske
(n=32)

Invasive Beatmung iiber
Tracheostoma (n=21)

zutreffend zutreffend
Verkiirzung der Kranken- 31% 62%
hausaufenthalte
Leben in der gewohnten 78% 90,5%
Umgebung
Lebensverlangerung 44% 62%
Lebensverbesserung 75% 57%

Tabelle C 4.1.2.b: Positive Auswirkung der Heimbeatmung auf das Wohlbe-

finden des Patienten

Positive Auswirkungen

Nicht invasive Beat-
mung iber Maske
(n=32)

Invasive Beatmung iiber
Tracheostoma (n=21)

zutreffend zutreffend
Verbesserung des Allge- 75% 62%
meinbefindens
Engerer Kontakt zu den 41% 66%
Angehorigen
Besserer Umgang mit der |44% 52%

Krankheit
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C 4.1.2 Angehorige:

Die Mehrheit der Angehorigen (M: 84%, T: 85%) empfand das Leben in der
gewohnten Umgebung als Hauptvorteil der Heimbeatmung. Als positive Aus-
wirkung auf die Lebensqualitdt wurde der bessere Umgang mit der Krankheit
(M:63%, T: 55%) benannt. Bei den tracheotomierten Patienten sahen die
Angehorigen eher den lebensverldangernden Aspekt als eine positive Auswir-
kung auf ihre eigene Lebensqualitat. Die Hélfte der Angehorigen beider

Gruppen bewertete die Lebensverbesserung als Vorteil der Heimbeatmung.

Tabelle C 4.1.2.a: Angehorige: Vorteile der Heimbeatmung

Vorteile der Nicht invasive Invasive Beatmung iiber
Heimbeatmung Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=20)
(n=32)
zutreffend zutreffend
Verkiirzung der Kranken- |34% 55%
hausaufenthalte
Leben in der gewohnten |84% 85%
Umgebung
Lebensverlangerung 47% 60%
Lebensverbesserung 66% 50%

Tabelle C 4.1.2.b: Positive Auswirkung der Heimbeatmung auf die Lebens-
qualitat der Angehorigen

Positive Auswirkungen Nicht invasive Invasive Beatmung tiber
Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=20)
(n=32)
zutreffend zutreffend

Endlich mehr Zeit fir 0% 10%

Hobbies

Engerer Kontakt zu den 25% 35%

Angehorigen

Besserer Umgang mit der |63% 55%

Krankheit
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C 4.2 Nachteile der Heimbeatmung

C 4.2.1: Patienten

Die tracheotomierten Patienten empfanden insbesondere die Belastung ihrer
Familie sowie den grofien Organisationsaufwand als Nachteile einer Heimbe-
atmung. Jedoch zeigten die Patienten beider Gruppen keinerlei Probleme mit
den Eingriffen in die Privatsphdre und hatten nicht das Gefihl, mit der

Erkrankung alleingelassen zu sein.

Tabelle C 4.2.1.a: Nachteile der Heimbeatmung

Nachteil der Nicht invasive Invasive Beatmung iiber
Heimbeatmung Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=21)
(n=32)
zutreffend zutreffend
Belastung der Familie 41% 71%
Grofler 9% 62%
Organisationsaufwand
Eingeschrankte 59% 54%
Bewegungsfreiheit

Tabelle C 4.2.1.b: Negative Auswirkung der Heimbeatmung auf das Wohlbe-
finden

Negative Auswirkungen | Nicht invasive Invasive Beatmung tiber
Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=20)
(n=32)
zutreffend zutreffend

Privatsphére der Familie |9% 30%

nicht mehr gewahrt

Bin mit der Krankheit 3% 10%
alleingelassen
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C 4.2.2: Angehorige:

Die nicht-invasiv beatmeten Patienten beklagten aufler der familidren Belas-
tung (25%) kaum Nachteile einer Heimbeatmung. Hingegen zeigte sich eine
deutliche Belastung der Angehorigen der tracheotomierten Patienten, die mit
60% die Belastung der Familie und mit 55% den groflen Organisationsauf-
wand als die Hauptnachteile der Heimbeatmung benannten. Auch zeigte sich

hier, dass durch die zusatzlich notwendige Pflege die Privatsphare der Familie

deutlich eingeschrankt wurde (T: 40% im Vergleich zu M: 12.5%).

Tabelle C 4.2.2.a: Angehorige: Nachteile der Heimbeatmung

Nachteil der Nicht invasive Invasive Beatmung iiber
Heimbeatmung Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=20)
(n=32)
zutreffend zutreffend
Belastung der Familie 25% 60%
Grofler 16% 55%
Organisationsaufwand
Fordert enorm viel 16% 30%
Selbstbeherrschung
Schlechte Versorgung 0% 5%

Tabelle C 4.2.2.b: Negative Auswirkung der Heimbeatmung auf die Lebens-
qualitat der Angehorigen

Negative
Auswirkungen

Nicht invasive
Beatmung tiber Maske
(n=32)

Invasive Beatmung iiber
Tracheostoma (n=20)

zutreffend zutreffend
Privatsphére der 12,5% 40%
Familie nicht mehr
gewahrt
Bin mit der Krank- 12,5% 33%

heit alleingelassen
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C 4.3. Empfehlung zur Heimbeatmung

C 4.3.1 Patienten

Die Frage, ob der Patient erneut die gleiche Art der Beatmung wéhlen wiirde,
falls er sich nochmals entscheiden konnte, beantworten 97% (M) bzw. 81%
(T) mit ja. Eine ahnlich positive Auflerung machten die Patienten beider
Gruppen beziiglich einer Weiterempfehlung der Beatmung gegeniiber anderen
Patienten. 87% der mit einer Maske beatmeten Patienten und 81% der
tracheotomierten Patienten wiirde die Beatmung einem anderen ALS-Patien-

ten wieder empfehlen.

Tab.: 4.3.1 Empfehlung der Heimbeatmung (Patient)

Nicht invasive Invasive Beatmung iiber
Beatmung iiber Maske |Tracheostoma (n=21)
(n=32)
positiv positiv

Wiirde die Beatmung |97% 81%

wieder wahlen

Wiirde die Beatmung |87% 81%

einem anderen

Patienten empfehlen

C 4.3.2 Angehorige

Die Angehorigen der mit einer Maske beatmeten Patienten wiirden zu 97%
ihrem Patienten und einem anderen Patienten diese Art der Beatmung
empfehlen. Waren sie selbst in einer dhnlichen Situation, so wiirde sich eben-
falls die Mehrheit der Angehorigen (94%) fiir eine nicht-invasive Beatmung
entscheiden.

Auch die Angehorigen der tracheotomierten Patienten wiirden in der Mehr-
heit ihrem eigenen Patienten (75%) als auch anderen (70%) die invasive
Beatmung wieder empfehlen, jedoch zeigte sich hier im Vergleich zu den

Angehorigen der mit einer Maske beatmeten Patienten ein signifikanter Unter-
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schied von p=0,008. Eine noch groflere Signifikanz mit p= 0,001 fand sich

bei der Frage, wie sie fir sich selbst in einer ahnlichen Situation entscheiden

wiirden. Hier duflerten nur noch 50% der Angehorigen, dass sie einer invasi-

ven Beatmung zustimmen wiirden.

Tab.: C 4.3.2. Empfehlung der Heimbeatmung (Angehorige)

Art der Beatmung emp-
fehlen

Nicht invasive
Beatmung tiber Maske
(n=32)

Invasive Beatmung iiber
Tracheostoma (n=21)

positiv

positiv

Ihrem /einem anderen
Patienten

97% bzw. 84%

75% bzw. 70% p=0,008

Fur sich selbst

94%

50% p=0,001
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C 5 Lebensqualitat
C 5.1. Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV)

Mittels clusteranalytischer Verfahren konnten die untersuchten Patienten
identifizierbaren Clustern der Krankheitsverarbeitung (FKV) zugeordnet wer-
den. Die Antwortmoglichkeiten konnten mittels eines 5-stufigen Ratings
(0=gar nicht, 1=wenig, 2=mittelméfig, 3=ziemlich, 4=sehr stark) beurteilt
werden. Die Ergebnisse wurden in fiinf Skalen zusammengefasst: Depressive
Verarbeitung, aktives problemorientiertes Coping, Ablenkung und Selbstauf-
bau, Religiositdt und Sinnsuche sowie Bagatellisierung und Wunschdenken.
Nicht-invasiv beatmete Patienten konnten in der Ablenkung und im Selbst-
aufbau eine gute Strategie zur Krankheitsverarbeitung finden. Invasiv beat-
mete Patienten zeigten diskret vermehrt eine depressive Verarbeitung oder
Hilfe in der Religiositdt und Sinnsuche. Jedoch konnte in beiden Gruppen der
Patienten (M+T) kein signifikanter Unterschied in der Krankheitsverarbeitung

dargestellt werden.

C 5.1. FKV bei Patienten mit nicht-invasiver Beatmung (Maske) und Tracheo-
tomie im Vergleich

1=depressive Verarbeitung, 2=aktives problemorientiertes Coping, 3=Ablenkung und Selbst-
aufbau, 4=Religiositit und Sinnsuche, 5=Bagatellisierung und Wunschdenken
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Abbildung 1

C 5.2 Miinchner Lebensqualitatsdimensions-Liste (MLDL)

Die Minchner Lebensqualitatsdimensionen-Liste (MLDL) umfasst verschie-
dene Dimensionen der Lebensqualitét, die der Patient bzw. der Angehorige
bezuglich seiner Zufriedenheit beurteilen sollte. Die Bewertung der Zufrie-
denheit mit den jeweiligen Items wurde auf einer Skala von 0 bis 10 (0= sehr
unzufrieden bis 10 = sehr zufrieden) beurteilt. Die 19 Items wurden zu den
vier Subskalen Psyche, Korper, Alltag und Sozialleben zusammengefasst.
Auch hier konnte im Vergleich der Subskalen kein signifikanter Unterschied
zwischen invasiv und nicht-invasiv beatmeten Patienten (M,T) gezeigte wer-
den. Auffallend war jedoch die erhebliche Varianz beim Vergleich der Ange-
horigen beider Gruppen.

C 5.2.1 MLDL bei Patienten mit nicht-invasiver Beatmung (Maske) und Tracheotomie
im Vergleich
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C 5.2.2 MLDL bei Angehorigen der beiden Gruppen ( nicht-invasiver Beat-
mung des Patienten =Maske und Tracheotomie des Patienten = Trach) im
Vergleich
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C 5.3 Fragebogen zur Erfassung des situativen Gefiithlszustandes
(POMS)

Die verschiedenen Gefiithlszustande wurden in der 4-Faktoren-Struktur mit
den Skalen Niedergeschlagenheit, Miidigkeit, Tatendrang und Missmut
erstellt. Die Skalenbewertung reichte von 0= tiberhaupt nicht, iiber 1= ein
wenig, 2 = maflig und 3 = stark bis 4 = sehr stark. Wie in den vorangegange-
nen Studien konnte auch hier kein signifikanter Unterschied zwischen den
beiden Gruppen (M, T) sowohl bei den Patienten als auch bei den Angehorigen

gezeigt werden.

C 5.3.1 POMS bei Patienten mit nicht-invasiver Beatmung (Maske) und Tra-
cheotomie im Vergleich

1=Niedergeschlagenheit, 2=Miidigkeit, 3=Tatendrang, 4=Missmut
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C 5.3.2 POMS bei Angehorigen der beiden Gruppen ( nicht-invasiver Beat-
mung des Patienten =Maske und Tracheotomie des Patienten = Trach.) im
Vergleich

1=Niedergeschlagenheit, 2=Miidigkeit, 3=Tatendrang, 4=Missmut
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C 6 Einschéatzung der Lebensqualitat

Auf einer numerischen Analogskala (NAS) von 0 (= sehr schlecht) bis 10 (=
sehr gut) sollten die Patienten und Angehorigen beider Gruppen zum
Abschluss sowohl ihre eigene Lebensqualitat als auch die des Partners ein-

schétzen.

C 6.1: Patient: Einschédtzung der Lebensqualitat auf einer NAS
(0=sehr schlecht, 10=sehr gut, kA = keine Angaben)

NAS Nicht invasive Invasive Beat-
(0 = sehr Beatmung tiber mung iiber
schlecht, Maske (n=32) Tracheostoma
10 = sehr gut) (n=21)
Wie empfinden Sie [>= 5 10 (31%) 11 (50%)
Thre eigene
Lebensqualitat?
<5 17 (53%) 8 (38%)
kA 5 (16%) 2 (10%)
Wie verhilt es sich | >= 5 14 (44%) 13 (62%)
Threr Meinung
nach mit der
Lebensqualitat
Ihrer Angehorigen?
<5 14 (44%) 6 (29%)
kA 5 (15%) 2 (10%)

31% (M) bzw.52% (T) der Patienten gaben ihre eigene Lebensqualitdt mit
gleich oder besser als 5 an. Auch die Lebensqualitat ihrer Angehorigen wurde
von ca. der Hélfte der Patienten hoher als 5 bewertet. 13% (M) bzw. 14% (T)
bewerteten die Lebensqualitat ihrer Angehorigen schlechter als ihre eigene.
25% (M) und 38% (T) bewerteten ihre eigene Lebensqualitat gleich der
Lebensqualitdt der Angehorigen.
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C 6.2: Angehorige: Einschédtzung der Lebensqualitat auf einer NAS
(0=sehr schlecht, 10=sehr gut, kA = keine Angaben)

NAS Nicht invasive Invasive Beat-
(0 = sehr Beatmung tiber mung iiber
schlecht, Maske (n=32) Tracheostoma
10 = sehr gut) (n=20)
Wie empfinden Sie [>= 5 22 (69%) 15 (75%)
Thre eigene
Lebensqualitat?
<5 8 (25%) 5 (25%)
kA 2 0
Wie verhilt es sich | >= 5 10 (31%) 11 (55%)
Threr Meinung
nach mit der
Lebensqualitat des
Patienten
<5 21 (66%) 9 (45%)
kA 2 0
Eigene Lebens- 1 (3%) 6 (30%) p=0,013

qualitat < Lebens-
qualitat des
Patienten

Auch die Angehorigen beider Gruppen (M: 69%, T: 71%) bewerteten ihre eigene

Lebensqualitédt iiberwiegend mit fiinf und mehr Punkten. Jedoch bewerteten 30% der

Angehorigen von tracheotomierten Patienten ihre eigene Lebensqualitidt schlechter als

die des invasiv beatmeten Patienten (p=0,013)
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D Diskussion

Lebensqualitédt zu definieren stellt ein prinzipielles Problem seit jeher dar. So
ist die Bedeutung des Wortes , Lebensqualitat” subjektiven Empfindungen und
einer sehr personlichen Meinung unterworfen. Siegmund Freud beschrieb
Lebensqualitat als ,,Arbeit und Liebe“. Die Philosophin Angelika Krebs erortert
dieses Thema ausfiihrlich in ihrem gleichnamigen Buch [Suhrkamp Verlag
2002]. Eine weitere mogliche Definition zur Lebensqualitét lieferte 1958 die
Weltgesundheitsorganisation, welche Gesundheit als ,nicht nur Fehlen von
Krankheit, sondern auch als Zustand von physischem, psychischem und
sozialem Wohlbefinden“ beschreibt. Wichtig hierbei scheint insbesondere,
dass die Bewertung der Lebensqualitat von der subjektiven Realitat des Kran-
ken, seinem personlichen Erleben und Befindlichkeit abhédngig ist.

In den vergangenen Jahrzehnten wurde in der Medizin ein Paradigmenwech-
sel vollzogen. Das Erleben des Gesundheitszustandes seitens des Kranken
gewinnt neben der blofien Lebensverlangerung und Symptomkontrolle
zunehmend an Bedeutung. Insbesondere in der Krebsforschung zeigte sich
jedoch, dass viele Krebstherapien keine Vorteile beziiglich des Uberlebens der
Patienten erzielen konnten, so dass Lebensqualitdt zunehmend an Bedeutung
gewann [M. Castiglione 1990]. Curd Jiirgens (dt. Schauspieler 1915-1982) pos-
tulierte knapp: ,Besser, man gibt seinen Stunden mehr Leben, als seinem
Leben mehr Stunden.”

Obwohl die Verbesserung der Lebensqualitat seit jeher Ziel arztlichen Han-
delns ist, wird diese erst in den letzten Jahren auch explizit als zu messendes
Kriterium in die Evaluation von Therapien miteinbezogen. Bis zur Initiierung
der Studie 1995 beschrankten sich die Studien zur Lebensqualitat im Wesent-
lichen auf Untersuchungen bei onkologischen (z.B. Prostatacarcinom [Brasilis
1995]) und chronisch kranken Patienten (z.B. Z.n. Herzinfarkt [Oldidge
1995]). Aulerdem lag bei allen bis dahin gebrdauchlichen Skalen, insbesondere
dem sehr beleibten SF36, ein erheblicher Schwerpunkt auf dem physischen
Befinden [Neudert 2001]. Zum Zeitpunkt der Erstvertffentlichung der Daten
2003 zeigte sich in der Literatur eine deutliche Zunahme der Erfassung der

Lebensqualitat.
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Insgesamt stehen derzeit ca. 1.000 Instrumente zur Untersuchung der Lebens-
qualitdit mit unterschiedlichen Schwerpunkten zur Verfiigung. Ein sog.
Goldener Standard existiert nicht. In Abhéngigkeit von z.B. regionalen
Gegebenheiten, sozialem Umfeld, kulturellem und/oder spirituellem Hinter-
grund sowie Bildung konnen viele verschiedene Variablen mit zum Teil
unterschiedlicher Gewichtung die Lebensqualitdt beeinflussen. Von grofier
Bedeutung im individuellen Bereich kénnen die physischen Moglichkeiten,
die Symptome der Erkrankung, die Nebenwirkung der Therapie, aber auch
das emotionale Befinden, die Krankheitsverarbeitung, die zwischenmenschli-
che Beziehung, die soziale Situation sowie viele andere Faktoren sein [Hirny
und Bernhard 1986]. Wichtige Faktoren zur Bestimmung der Lebensqualitat
sollten somit funktionale, emotionale, soziale und psychologische Aspekte
[Bullinger 1997] enthalten. Aus diesem Grund wurden einerseits drei bereits
validierte Fragebogen sowie Daten zu Symptomen der Erkrankung, Nebenwir-
kung der Therapie (Heimbeatmung), die z.T. empirisch erarbeitet wurden,
zusammengefasst. Mit dem ,Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbei-
tung” (FKV) sollte insbesondere die Krankheitsverarbeitung untersucht wer-
den. Dieser Fragebogen findet besonderen Einsatz bei Patienten mit
chronischen Erkrankungen, wie z. B. bei Hirntumoren [Petz 2001] oder bei
Multipler Sklerose [Rumpf,1995], und wurde daher in der vorliegenden Stu-
die nur bei den Patienten verwendet. Die ,Miinchner Lebensqualitatsdimen-
sions-Liste“ (MLDL) ist ein generisches Verfahren zur subjektiven Erfassung
der Lebensqualitat hinsichtlich bio-psycho-sozialer Aspekte und konnte somit
sowohl bei den Patienten als auch bei den pflegenden Angehorigen eingesetzt
werden.

Der , Fragebogen zur Erfassung des situativen Gefiithlszustandes” (POMS) hin-
gegen wird in vielen Bereichen der wissenschaftlichen Forschung eingesetzt
und stellt in der Therapiekontrolle ein probates Verfahren zur Beurteilung
von Stimmungszustdnden dar. Da dieser Test sowohl in medizinischen als
auch psychologischen Forschungsbereichen zum Einsatz kommt, wurden
Patienten und Angehorige eingebunden.

Seit in den 30-er Jahren des letzten Jahrhunderts Paar- und Familientherapien
in Deutschland entstanden, wurde auch hier ein Verstdndnis fiir die mehr

oder weniger direkten Auswirkungen auf die Angehorigen eines Kranken
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geweckt. Patient und Angehoriger werden durch die Auswirkungen der
Erkrankung aus ihrem normalen Lebensablauf herausgerissen [Wibmer 2002].
Eine separate Befragung der Angehorigen von ALS-Patienten in der Situation
der Heimbeatmung wurde in dieser Form nur selten durchgefiihrt. Moss und
Kollegen beschrieben 1993 die Belastung der Familien von ALS-Patienten
[Moss 1993]. Marilyn Trail und Kollegen konnten in ihrer 2002 veroffentlich-
ten Studie zeigen, dass die Note und die Einstellungen beziiglich Lebensquali-
tat und Therapieoptionen sich zwischen den Patienten und Angehorigen
deutlich unterscheiden koénnen [Trail 2002]. Zudem koénnen Angehorige
genaue Angaben iiber den gesundheitlichen Zustand ihrer Patienten machen,
wobei Angehorige und Patienten dazu neigen die Belastung des jeweils ande-

ren uber zu bewerten [Adelmann 2005].

D 1 Methodenkritik

Die sogenannte Riicklaufquote ist ein bekanntes Problem. So hat Richter 1970
in seiner Veroffentlichung zur Strategie schriftlicher Massenbefragungen mit
demselben Fragebogen je nach Adressatenkreis 10 — 90% Riicklauf erzielt
[Richter 1970]. Der hier erfolgte Riicklauf von 52% zeigte somit eine mittlere
bis gute Riicklaufquote. Trotz dieses hohen Feedbacks geben die verbleiben-
den 48% nicht beantworteter Fragebogen Anlass zu Fragen. So konnte die
grof’e Anzahl der Fragen ein Haupthindernis der Akzeptanz dargestellt haben,
wie auch von den beteiligten Zentren auf Nachfrage im Wesentlichen bemerkt
wurde. Jedoch konnte Richter auch bei der Lange der schriftlichen Fragebogen
keine signifikanten Unterschiede beziiglich der Riicklaufquote darstellen.

Als weitere Hypothese bietet sich an, dass die Lebensqualitat dieser Patienten
und Angehorigen bereits so schlecht war, dass eine Befragung nur eine
zusatzliche Belastung darstellen konnte. Eine Nachforschung war aufgrund
der Anonymisierung und Verteilung auf verschiedene Zentren in Deutschland
leider nicht moglich. Ein zweiter Aufruf der Deutschen Gesellschaft fiir Mus-
kelerkrankungen (DGM) an die von ihnen angeschriebenen Patienten fiihrte
zu keiner weiteren Zunahme der Teilnahme.

Die absolute Anzahl an Patienten beider Gruppen (T: n=21, M:n=31) war

eher klein, welches wiederum zeigt, dass die Anzahl beatmeter Patienten mit
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ALS sowohl in Deutschland als auch weltweit weiterhin sehr gering ist
[Borasio 1998].

Die einmalige Gelegenheit, bundesweit ALS-Patienten und ihre Angehorigen
zu befragen, motivierte daher auch zu einer Vielzahl von Fragen, die nicht
ausschlieBlich die Lebensqualitat betrafen. Eine moglichst genaue Information
iber die Symptome, Aufklarung und Diagnostik erschien vor dem Hinter-
grund einer weitestgehend vollstandigen und sicheren Auswahl der Patienten
sinnvoll. Eine eigene Untersuchung und damit Sicherung der Diagnose war
aufgrund der postalischen Versendung und Einbindung verschiedener Zen-
tren nicht moglich.

Die erfassten demographischen Daten wie Erkrankungsdauer, -form, -alter,
Verteilung der Geschlechter sowie Beatmungsform dieser Studie, stimmen mit
den in der Literatur angegebenen Daten iiberein [Gubbay 1985, O" Brian 1992,
Jerusalem 1994, Brooks 1996, Mandler 2001]. Aufgrund der Ergebnisse kann

die vorliegende Patientengruppe als reprasentativ eingeschéatzt werden.

Patienten und Angehorige wurden in der Einleitung gebeten, die Fragebogen
getrennt voneinander zu beantworten. Insbesondere bei den Patienten mit
Paresen an den oberen Extremitdten war zu befiirchten, dass diese den Frage-
bogen nicht selbstdndig ausfiillen kénnen. Deshalb wurde darum gebeten,
dass eine familidar unabhédngige Pflegeperson dies tibernehmen und wenn
moglich auf dem abschlieffenden Bogen dokumentieren sollte. Die Ergebnisse
zeigen, dass trotz der Bitte 24% (T) bzw. 31% (M) der Ehepartner beim Aus-
fullen behilflich waren. Eine Beeinflussung durch Dritte bzw. eine sog.
desirabillity bias konnte damit nicht sicher ausgeschlossen werden. Jedoch
konnten die tibrigen Patienten auf die Hilfe durch nicht direkt an der Pflege
beteiligte Angehorige oder berufsméafiige Pflegepersonen zuriickgreifen. Einige
Patienten waren sogar noch in der Lage, die Fragen komplett selbstandig zu

beantworten.
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D 2 Diskussion der Ergebnisse

Die demographischen Daten entsprachen in der Altersverteilung den in der
Literatur angegebenen Zahlen. Auffallend war die hohe Anzahl an Mannern
in der Gruppe der tracheotomierten Patienten. Die Vermutung liegt nahe, dass
Manner, insbesondere in Notfallsituationen, eher zu lebensverlangernden
Mafinahmen neigen, wobei hierfiir keine Signifikanz herausgearbeitet werden
konnte. Interessanterweise zeigte eine Arbeit von Ganzini aus dem Jahre 1998,
dass ebenfalls mehr Manner unter den ALS-Patienten eine arztlich unter-
stiitzte Selbsttotung in Erwdgung ziehen wiirden [Ganzini, 1998].

75% der tracheotomierten Patienten beschrieben, dass sie keine Aufkldarung
beziiglich der moglichen Ateminsuffizienz im Verlauf der Erkrankung erhiel-
ten und in der Regel erst im Rahmen einer Notfallsituation beatmet und tra-
cheotomiert wurden. Eine vorherige Entscheidung war somit nicht moéglich.
Mit Ausnahme eines Patienten gaben andererseits alle nicht-invasiv beatme-
ten Patienten, die sich bereits Gedanken tiber eine mogliche Fortfithrung der
Beatmung iiber ein Tracheostoma gemacht hatten, an, dass sie diese ablehnen
wiirden. Dies wiederum deckt sich mit den Beobachtungen, dass Patienten,
die iiber die Terminalphase der ALS und deren Therapieoptionen im Vorfeld
aufgeklart wurden, keine Einleitung einer invasiven Beatmung wiinschen
[Schlamp 1998].

Die Entscheidung der Ménner, zu weiteren, auch pflegeintensiven Mafinah-
men, konnte auch das Resultat einer erhohten Bereitschaft von Frauen zur
Ubernahme der hiuslichen Pflege sein.

In einer Querschnittsuntersuchung von Elmar Graflel aus dem Jahr 1997 iiber
die Situation der hauslichen Pflege in Deutschland konnte gezeigt werden,
dass in 8 von 10 Féllen die sog. informelle Pflege von Frauen erbracht wird.
,Informell“ bedeutet hier: nicht als Beruf ausgeiibte Pflege. Ahnliche Untersu-
chungen bestiatigen dies in den USA und Kanada [Miller 1991]. Mit Aus-
nahme der eigenen Lebenspartnerin sind Manner seltener bereit, jemanden zu
Hause zu pflegen. Dies wird von einem traditionellen Rollenverstandnis, das
die Pflege von Kranken und ,Bedirftigen” als eine vornehmlich weibliche

Aufgabe sieht, begiinstigt. Auch Helmstaedher konnte zeigen, dass in 80% der
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Félle die Hauptpflege in Privathaushalten in Deutschland von Frauen (Ehe-
frau, Tochter, Schwiegertochter) geleistet wird [ Helmstaedher 1997].

Beatmung

Beim Blick auf die eigentliche Beatmungssituation fallt auf, dass insgesamt
nur wenige Probleme beschrieben werden. Von beiden Gruppen wurden Bla-
hungen als unangenehm beschrieben, zusétzlich litten einige Patienten der
nicht- invasiven Gruppe unter trockener Schleimhaut und Druckstellen her-
vorgerufen durch die Maske. Ahnliche Erfahrungen wurden auch die voran-
gegangenen Studie von Schlamp berichtet [Schlamp 1998]. Sie konnte zeigen,
dass 71% der ALS-Patienten mit einer Heimbeatmung iiber Nasenmaske eine
gute bis hervorragende Linderung der Atemnot und der nachtlichen Hypoven-
tilation erfuhren. Die beobachteten Komplikationen waren Undichtigkeit der
Maske, Druckstellen im Maskenbereich und Unterbrechung der Beatmung
wegen Pseudohypersalivation [Schlamp 1998, Pinto 1999].

Bei der Frage nach Allgemeinsymptomen, die empirisch zusammengestellt
wurden, gaben die Patienten beider Gruppen Abgeschlagenheit und erhohtes
Schlafbediirfnis als ein haufig auftretendes Symptom an. Auch wenn, wie bei
Schlamp et al beschrieben, die Tagesmiidigkeit insgesamt unter der Behand-
lung mit einer nicht-invasiven Therapie deutlich zuriickgegangen sei, so sind
diese Daten sicher auch im Rahmen der Krankheitsprogredienz im Allgemei-
nen zu werten. Zudem beschrieben die Patienten mit einer Maskenbeatmung
mogliche Symptome eines depressiven Stimmungsbildes (Appetitlosigkeit,
Nervositat, Angstzustdnde) und tracheotomierte Patienten direkt die depres-
sive Stimmung als ein haufiges bis sehr starkes Symptom, sodass hier sicher
ein vermehrtes Augenmerk auf eine moglicherweise fehlende antidepressive
Therapie gelegt werden sollte. Allgemein ist zu erwarten, dass Patienten mit
einer progredienten, nicht heilbaren Erkrankung, die zusatzlich zu einer
zunehmenden Abhéngigkeit und Pflegebedurftigkeit fiihrt, eine signifikante
Depression entwickeln. Tedmann und Kollegen beschrieben 1997 in einer
vergleichenden Studie tiber Patienten mit einer Motoneuronerkrankung im

Vergleich zu Multipler Sklerose, dass in beiden Gruppen eine gleich hohe
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Signifikanz zur Entwicklung einer Depression bestand in Assoziation mit der
zunehmenden Erkrankung und dem Verlust der physiologischen Funktionen
[Tedmann 1997]. Depression wurde auch in einer Studie von Lou und Kolle-
gen bei AlS-Patienten mit einer schlechten Lebensqualitédt festgestellt [Lou
2003]. Rabkin und Kollegen fanden dass eine Major depression zwar eher sel-
ten im fortgeschrittenen Verlauf der ALS auftrete, man jedoch haufig voriiber-
gehende depressive Symptome findet [Rabkin 2005].

In diesem Zusammenhang sollte auf das Gefithl der Hoffnungslosigkeit hin-
gewiesen werden, welches auch bei ALS-Patienten eine bedeutende Rolle in
der Bewertung ihrer Lebensqualitat spielt [Plahuta 2002]. Auch im Vergleich
zu Patienten mit einer metastasierten Tumorerkrankung in der letzten
Lebensphase zeigten ALS-Patienten einen signifikant hoheren Score fiir Hoff-
nungslosigkeit und Suizidgedanken [Clarke 2005].

Die Moglichkeit in der gewohnten héduslichen Umgebung leben zu kénnen
wird sowohl von Patienten als auch Angehorigen beider Gruppen (M+T) als
Hauptvorteil der Heimbeatmung gewertet. In Untersuchungen von Schreiber
und Neudert wurde bereits beschrieben, dass Betroffene und deren Angeho-
rige die Anwendung der nicht-invasiven Heimbeatmung positiv bewerten.

[Schreiber 1999, Neudert 2001].

Trotz der beschriebenen moéglichen Belastungen wiirde der iiberwiegende Teil
der Patienten die Beatmung wieder wahlen (M: 97%, T:81%) bzw. sie einem
anderen Patienten weiterempfehlen (M: 87%, T: 81%). Dies entspricht auch
den bisher veroffentlichten Daten, welche zeigten, dass die Mehrzahl beatme-
ter ALS-Patienten, sowohl nicht-invasiv als auch invasiv beatmet, mit der
Therapie zufrieden seien und diese wieder wéhlen wiirden [Bach 1993,
Cazzolli 1996, Moss 1993]. Jedoch zeigten die Daten von Moss, dass nur die
Halfte der Angehorigen von beatmeten ALS-Patienten die Heimbeatmung fir
sich selbst wihlen wiirden [Moss 1993]. Diese Aussage konnte auch in der
aktuellen Studie bestatigt werden.

Zum Zeitpunkt der Untersuchung war die Dauer der Beatmung in der Gruppe
der tracheotomierten Patienten erheblich hoher (M:14 Monate, T: 34 Monate,
p=0,01). Die nicht invasive Beatmung iiber eine Maske wurde meistens deut-

lich frither im Verlauf der Erkrankung eingesetzt und gilt als palliative Maf3-
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nahme zur Behandlung der Symptome einer chronischen Hypoventilation.
Zudem haben hier die Patienten die Moglichkeit iiber die Dauer und die Fre-
quenz des Einsatzes der Beatmung selbst zu bestimmen. So kénnen sich diese
Patienten z.B. ausschlieflich in der Nacht beatmen. Bei zunehmender respira-
torischer Insuffizienz im Krankheitsverlauf besteht aufierdem die Moglichkeit,
dieser symptomatisch mit Medikamenten entgegenwirken. Dennoch ist auch
hier eine lebensverldangernde Wirkung dieser Therapie nachgewiesen worden
[Aboussouan 1997, Kleopa 1999, Bourke 2003]. Auf der anderen Seite ist die
Einleitung einer invasiven Beatmung tiiber Tracheostoma eine eindeutig
lebensverlangernde Mafinahme. Eine vorzeitige, dem moglichen Wunsch des
Patienten entsprechende, Beendigung der invasiven Beatmung stellt im klini-
schen Alltag nach wie vor ein Problem dar [Borasio 1998]. Dies konnte den
Unterschied in der Beatmungsdauer beider Gruppen (M+T) zum Teil erkla-
ren.

Eine unumgénglichem Fortfithrung der Beatmung iiber 24 Stunden oder gar
die Einleitung einer invasiven Beatmung mittels eines Tracheostoma kann der
Patient durch seinen Willen entgegentreten. Dies bedingt jedoch eine wieder-
holte Aufklarung und gute medikamentose Behandlung der moglichen Atem-

not und Angst.

Spiritualitat

Gerade die Entscheidung fiir oder gegen lebensverldngernde Mafinahmen bzw.
eine willentliche Beendigung einer Therapie stellt Patient, Angehorige und
das Behandlungsteam héaufig vor mehr als nur eine medizinische Entschei-
dung. Oft sind Glaubensgrundsatze oder auch die Intensitit der Zugehorigkeit
zu einer Religionsgemeinschaft ausschlaggebend und haben daher erhebliche
Auswirkungen auf Therapieentscheidungen bei Patient und Angehorigen
[Murphy 2000]. So berichtete ein Patient wahrend eines telefonischen Kontak-
tes im Rahmen der Studie, dass er die bereits begonnene nicht-invasive Beat-
mung nicht einfach abbrechen kénne, da er damit aufgrund seines Glaubens
eine ,Selbsttotung” einleite (personliche Kommunikation). Jedoch lehne er
eine invasive Beatmung ab. Der christliche Glaube und das damit fiir den

Patienten verbundene Verbot der Selbsttotung fithrte zu einer ausgeprégten
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Gewissensfrage, die weit iiber medizinische Indikation und Notwendigkeit
hinausfithrte und damit eine Auseinandersetzung mit Spiritualitat oder Reli-
giositat forderte [Walsh 2003]. Denn gerade in derartigen Grenzsituationen
scheint Spiritualitdt — in unserem Kulturkreis meist auf der Basis christlich
gepragter Religiositdt — eine grofle Hilfe bei der Krankheitsverarbeitung zu

sein.

Spiritualitét vs. (oder) Religiositat

Erst jingst schieden sich die Geister an der schwierigen Begrifflichkeit: bei
der Formulierung der Praambel zur Europdischen Verfassung. Eine einheit-
liche Definition von Spiritualitdt/Religiositat findet sich auch in der Literatur
zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitdat bisher nicht. Meist werden beide
Begriffe synonym gebraucht. Spiritualitat beschreibt dabei ein eher breites
und der Religiositat iibergeordnetes bzw. vorgeschaltetes Konzept, einen ,geis-
tigen Hintergrund“. Wahrend Religiositat als Glaubensiiberzeugung mit Ritu-
alen (Normen und Traditionen) eingebunden in einer Religionsgemeinschaft
verstanden wird, so erscheint Spiritualitat als ein multidimensionales Kon-
strukt mit verhaltenswirksamen kognitiven und emotionalen Aspekten zu sein
[Zwingmann 2005].
Seit den 1970-er Jahren findet sich in der angloamerikanischen Literatur der
Begriff spiritual well-being [spirituelles Wohlbefinden]. So werden in der Lite-
ratur drei Begrindungen beschrieben, die Spiritualitdt/Religiositat als Kom-
ponenten der gesundheitsbezogenen Lebensqualitdat ansehen [Brady 1999,
Mytko 1999]:
1. Spiritualitat/Religiositdat wird von Patienten selbst als wichtiger Aspekt
der Lebensqualitdt benannt
2. Der spirituelle/religiose Bereich stellt eine bedeutende Ressource zur
Verbesserung der Therapieergebnisse dar und kann daher klinisch
niitzlich sein
3. Die Erhebung von Spiritualitdt/Religiositat erbringt zusatzliche
Informationen, die mit psychischen und sozialen Aspekten der

Lebensqualitédt nicht iiberlappen
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Nach neueren Forschungsergebnissen scheint der Einfluss der Spiritualitét
auf die Lebensqualitdt ebenso grof’ zu sein wie der des korperlichen Wohlbe-
findens [Brady 1999]. Auch verschiedene Befragungen im angloamerikani-
schen Sprachraum konnten zeigen, dass Patienten eine Anamnese beziiglich
ihrer spirituellen/religiosen Bediirfnisse begriiien wiirden [Mueller 2001]. In
Deutschland finden sich bisher nur wenige Studien beziiglich Spirituali-
tat/Religiositat im Rahmen der Lebensqualitdtsforschung. In einer Befragung
von Patientinnen mit Mammakarzinom konnte gezeigt werden, dass 84% der
Studienteilnehmerinnen mehr oder weniger stark religios waren und 79% ihre
Religiositat in die Krankheitsverarbeitung miteinbezogen [Miiller 2004].

In der hier vorgestellten Studie hingegen verneinten 71% (T) bzw. 74% (M)
der Patienten die Frage, ob Spiritualitdt sie in der Situation der Erkrankung
mehr beschéftige. Einzig die Bereiche ,,Aktives problemorientiertes Coping"“
und Religiositat/Sinnsuche des FKV zeigten im Vergleich aller Skalen ein dis-
kret besseres Ergebnis.

Da aber Religion und Glaube seit Menschengedenken — und auch heute — eine
besondere Rolle gerade in schwierigen Lebenssituationen spielt, scheint die
Fragestellung dieser Studie dem Thema nicht gerecht zu werden. Denn nicht
die Quantitat sondern die Qualitat einer derartig existentiellen Frage bekommt
eine immer zentralere Bedeutung. Derartige Unterschiede in den Befragungs-
ergebnissen werden auch von anderen Autoren bestitigt. So scheinen die
Ergebnisse nicht nur von der jeweiligen Stichprobe abzuhdngen, sondern
auch durch die Art der Fragestellung und des Antwortmodus zustande kom-
men. Die Fragestellung scheint eher ein Hinweis auf die Schwierigkeiten zu
sein, welche die moderne Medizin mit diesem Thema hat [Theml 2000]. So
beschreiben Weber und Frick zur Bedeutung der Spiritualitdt von Patienten
und Betreuern in der Onkologie, dass in diesem Bereich eine erhebliche Kom-
petenz-Unsicherheit bestehe. Viele Arzte und Schwestern wiirden die spiritu-
ellen Note ihrer Patienten zwar wahrnehmen, fithlten sich aber in puncto
Aus- und Fortbildung nur unzureichend auf diese Aufgabe vorbereitet [Weber
und Frick 2002]. In einer Studie von Tonja Deister gaben nur 13% der Patien-
ten an, dass ihnen Religiositat bei der Krankheitsbewéltigung geholfen habe,
jedoch ordneten 40% die Bedeutung ihrer religiésen Einstellung in der Krank-

heitsbewiltigung in die obersten beiden Kategorien einer sechsstufigen Ant-
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wortskala ein [Deister 2000, Mehnert 2003]. In weiteren deutschen Studien
zur Rolle der Religiositét zeigten sich hingegen eher schwache, inkonsistente
bzw. komplexe oder negative Zusammenhidnge zwischen Religiositit und
Krankheitsbewéltigung [Murken 1998 und 2003, Dorr 2001, Kremer 2001].
Walsh und Kollegen konnten zeigen, dass im Verlauf der Erkrankung eine
deutliche Zunahme des Stellenwertes der Religiositat bei ALS-Patienten zu
erkennen war [Walsh 2005]. Patienten und Angehorige, die Spiritualitat als
eines der finf wichtigsten Bereiche ihrer Lebensqualitit bezeichneten
(SEIQoL-DW), berichteten insgesamt {iber eine bessere Lebensqualitét

[Lo Coco 2005].

Insgesamt konnen somit andersartige oder geringere Einfliisse der Spiritualitat
bzw. Religiositdt auf die Krankheitsverarbeitung und Lebensqualitat auf dem
Hintergrund verschiedener religios-kultureller Hintergriinde nicht ausge-
schlossen werden. Dennoch erscheint auf dem Hintergrund der angloameri-
kanischen Studien eine differenzierte Betrachtung und systematische
Einbeziehung des spirituellen/religiosen Bereichs in die Untersuchung von
krankheitsbezogener Lebensqualitit unumgénglich. Die Ergebnisse dieser
Studie erscheinen als eine weitere Bestatigung dafiir, dass nicht die Intensitat
des personlichen Glaubens, sondern die Funktion des Glaubens als Hilfe bei
der Krankheitsbewaltigung einen wichtigen Aspekt der Lebensqualitdt dar-

stellt.

Sexualitat

Ahnlich wie die Spiritualitit stellt auch die Sexualitit einen wichtigen Aspekt
der Lebensqualitdt dar. Obwohl die Sexualfunktion durch die Erkrankung bei
ALS nicht direkt betroffen ist, beschreiben Patienten dennoch gelegentlich
Probleme in dieser Beziehung. Das Thema Sexualitat spielte bei Initiierung
der Studie 1995 im Rahmen schwerer neurologischer Erkrankungen kaum
eine Rolle, dennoch konnte gezeigt werden, dass in beiden Gruppen der
Patienten ein deutliches Interesse (56% M, 43% T) an der Sexualitdt besteht
und dass diese trotz erheblicher krankheitsbedingter Einschrankungen noch
moglich sei. Auch die Angehorigen der mit einer Maske beatmeten Patienten

dulerten sich dhnlich positiv. Die Ergebnisse der Angehorigen der tracheoto-
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mierten Patienten hingegen zeigten niedrigere Zahlen. Nur noch 20%
bezeichneten Sexualitdt als wichtig und nur bei 5% war diese iiberhaupt
moglich.

In einer Folgestudie von Wasner et al. 2004 konnte ein Riickgang des Interes-
ses und der Aktivitat beziiglich Sexualitdat durch die Erkrankung sowohl bei
den Patienten als auch bei deren Angehorigen gezeigt werden. Als Haupt-
griinde zeichneten sich die muskuldre Schwache und die korperliche Veran-
derung des Kranken ab [Wasner 2004]. Erwahnenswert hierbei ist auch das
hohere Durchschnittsalter der Patienten und ihrer Angehorigen, so dass die
sexuelle Beziehung auch durch das Alter beeinflusst sein konnte. Wasner und
Kollegen fanden jedoch keinen Unterschied zwischen der sexuellen Aktivitat
von ALS-Patienten und ihren Partnern im Vergleich zu 80% der Bundesdeut-

schen im Alter zwischen 40 und 80 Jahren [Wasner 2004, Pfizer 2002].

Belastung der Angehorigen

Der Riickgang des sexuellen Interesses, welches insbesondere bei den Antwor-
ten der Angehorigen tracheotomierter Patienten auffallt, spiegelt einen von
mehreren Hinweisen auf eine durch die hausliche Pflege hervorgerufene
Belastung dieser Menschen wieder. Auflerdem mussten deutlich mehr Ange-
horige der tracheotomierten Patienten ihren Beruf aufgeben (p=0,006) und
mehr als 30% der Angehorigen beurteilten ihre eigene Lebensqualitét schlech-
ter als die ihres meist tetraplegischen, vollkommen pflegebediirftigen, in Voll-
zeit beatmeten Patienten.

Diese Erfahrungen der Angehorigen durch die Pflege ihrer Patienten konnten
auch die Antworten zur fiktiven eigenen Entscheidung beziiglich einer mogli-
chen invasiven Heimbeatmung in einer dhnlichen Situation negativ beein-
flusst haben, denn weniger als die Halfte der Angehorigen wiirden sich fur
eine invasive Beatmung entscheiden. Zu dhnlichen Ergebnissen kamen auch
Moss und seine Kollegen [Moss 1993]. Eine Angehorige in der hier vorgestell-
ten Studie begriindete ihre Entscheidung gegen eine Tracheotomie explizit
mit der Belastung fiir die Familie. Aber auch die vollstdandige Abhéngigkeit

von Pflegepersonen, die dadurch verldngerte Krankheit (,,so lange krank liegen
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zu miissen”) oder aber auch der Mangel an Menschen, die sich in so einer
Situation um einen kiimmern koénnten, waren Griinde zur Ablehnung einer
invasiven Beatmung.

In der vorliegenden Studie konnte kein signifikanter Unterschied beziiglich
der direkten Belastung durch die Pflegetatigkeit im Vergleich beiden Gruppen
(M+T) herausgearbeitet werden. Dennoch bestétigten 63% (M) bzw. 70% (T)
der Angehorigen, dass ihre eigene Gesundheit durch die Pflege der Patienten
in Mitleidenschaft gezogen wiirde. Untersuchungen von Graflel belegen, dass
das Ausmafl der korperlichen Beschwerden bei Pflegepersonen im Vergleich
zu Normwerten einen signifikante héheren Beschwerdeumfang sowie einen
dringenden Entlastungsbedarf aufzeigen [Grafiel 1997].

Diese Hinweise auf eine deutliche Mehrbelastung bei pflegenden Angehérigen
von tracheotomierten Patienten sollten somit zumindest in der Beratung der
Patienten beziiglich einer moglichen invasiven Heimbeatmung bedacht und
angesprochen werden. Die Patienten beider Gruppen sowie die Angehorigen
der tracheotomierten Patienten sahen die Belastung fiir die Familie als einen
deutlichen Nachteil der Heimbeatmung. Im Vergleich dazu sind in der Litera-
tur insgesamt wenig Daten zu der Auswirkung einer Motoneuronerkrankung
auf die pflegenden Angehorigen [Goldstein, 1998 und 1999, Rabkin 2005] zu
finden. Dennoch konnte Laura Goldstein im Jahr 2000 in einer Arbeit tiber
pflegende Angehorige von ALS-Erkrankten zeigen, dass die Belastung der
Angehorigen von dem Einfluss der Erkrankung auf den Alltag bzw. das
gesamte Leben abhangt. Chio und Kollegen bestatigten, dass die Belastung der
Angehorigen direkt mit der Depression und der Lebensqualitat der Angehori-
gen korreliert [Chio 2005]. Interessanterweise erwarten weibliche pflegende
Angehorige weniger Belastung durch die Pflege im Verlauf der Erkrankung
des Patienten als ménnliche Angehorige [Goldstein 2000].

Biniek und Kollegen haben bereits 1994 darauf hingewiesen, dass insbeson-
dere die invasive Dauerbeatmung Schwerstbehinderter die Familien der
Patienten hdufig an den Rand der physischen und psychischen Belastbarkeit
bringen kann [Biniek 1994]. Untersuchungen aus den 90-er Jahren zeigten
auflerdem, dass bei der Indikationsstellung neben den medizinischen Indika-
toren einer Storung der Atemfunktion auch sozialmedizinische Aspekte ver-

mehrt in den Vordergrund riicken [Bocker 1990, Winterholler 1993]. So wurde
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1997 in einer Empfehlung der bayrischen Muskelzentren zur Heimbeatmung
bei neuromuskularen Erkrankungen Erwachsener das Vorhandensein einer
tragfdhigen familidren und sonstigen sozialen Struktur mit der Bereitschaft
einen Grofiteil der Pflege zu ibernehmen zur Voraussetzung fiir eine invasive
Beatmung gemacht [Winterholler1997].

Auch Mitsomoto bestétigte in einer 2005 veroffentlichen Studie zur Versor-
gung von ALS-Patienten in der letzten Lebensphase, dass Informationen tiber
die Lebensqualitdat sowohl der Patienten als auch der sie pflegenden Angeho-

rigen unerlasslich fiir eine optimale Behandlung sind [Mitsomoto 2005].

Selbsthilfeorganisationen

Auf dem Hintergrund der vielschichtigen Auswirkungen einer chronischen
Erkrankung auf den Patienten und seine Angehorigen stellt sich die Frage
nach der Stellung der Selbsthilfeorganisationen. Als erste psycho-soziale
Selbsthilfegruppe wird meist die Entstehung der ,anonymen Alkoholiker*
(AA) in den USA 1935 genannt [Aulbert 1990], die dann nach dem zweiten
Weltkrieg durch die amerikanische Besatzung den Weg nach Deutschland
gefunden hat. In den 70-er Jahren entstand die Deutsche Arbeitsgemeinschaft
Selbsthilfegruppen e.V., die Betroffene als auch Experten bei der Bildung von
Selbsthilfegruppen unterstiitzt [Matzat 1988]. Solche Selbsthilfegruppen sind
in der Regel Solidargemeinschaften von Betroffenen und/oder Angehérigen.

Die Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke (DGM, Im Moos 4, 79112 Frei-
burg, Tel. 07665-94470) ist ein seit vielen Jahren bestehender Selbsthilfever-
band fir Muskelkranke. Auch wenn es sich bei der ALS nicht um eine
Muskelerkrankung im eigentlichen Sinne handelt, so treten doch bei der ALS
dahnliche Probleme wie bei bestimmten Muskelerkrankungen auf. Die Ziele
dieser Organisation sind Beratung der Kranken und ihrer Angehérigen, Infor-
mation und Aufklarung tiber die Erkrankung sowie Intensivierung und Koor-
dinierung der Forschung. Unterstiitzt werden die Gruppen durch
ehrenamtliche Kontaktpersonen, die meist selbst Betroffene oder Angehorige
der Kranken sind. Eine Beratung durch hauptamtliche Sozialarbeiter (wie z.B.

im zweiwochigen Rhythmus in der Motoneuron-Ambulanz in der Neurologi-
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schen Klinik der Ludwig-Maximilian-Universitdt, Miunchen), regionale
Gesprachskreise und eine regelmafliger Rundbrief ermoglichen eine
Unterstiitzung und Mitbetreuung der Patienten und Angehorigen.

In der aktuellen Studie zeigte sich eine deutlich hohere Akzeptanz und erfah-
rene Hilfestellung bei den Angehorigen beider Gruppen im Vergleich zu den
Patienten. Zu dhnlichen Ergebnissen kam auch Hecht in seiner Studie zur
Belastung von Angehorigen [Hecht 2003]. In Gesprachen in der Spezialam-
bulanz fiir Motoneuronerkrankung im Klinikum der Universitait Minchen
erklarten Patienten hé&ufig, dass sie die Selbsthilfegruppen eher meiden
wiirden, um nicht mit dem weiteren Verlauf der Erkrankung konfrontiert zu
werden. Zudem bemerkten einige, dass sie eine Umgebung mit gesunden
Menschen einem Kontakt mit einem Mitbetroffenen vorziehen wiirden. Ange-
horige hingegen erleben mehr Verstdndnis fiir ihre Situation bei gleich oder
ahnlich betroffenen Menschen und empfinden den Erfahrungsaustausch als
sehr hilfreich.

Chronisch kranke Menschen gehen héufig in die innere Migration, treten
damit einen sozialen Riickzug an und entwickeln verschiedenste Bewalti-
gungsstrategien [Beutel 1988]. Viel davon sind auf Vermeidung ausgelegt und
fihren zur Passivitat (,,soziale Schonhaltung“). Aktive und kdmpferische Ver-
haltensweisen mit einer positiv-optimistischen Grundhaltung scheinen dage-
gen prognostisch giinstiger. Selbsthilfegruppen kénnen damit einen gewissen
Schutz gegen Fehlentwicklung in der Krankheitsverarbeitung bieten. Eine
Unterstiitzung und der Hinweis auf bestehende Selbsthilfegruppen sollte
somit durch den behandelnden Arzt geférdert und begriiit werden. Die
Entscheidung trifft der Patient selbst, jedoch erscheint die ,,Schleusenfunk-
tion“ des Arztes dabei essentiell [Moeller 1981].

Aufklarung

Wie schon zu Beginn erwéhnt, gaben 75% der tracheotomierten Patienten an,
keine Aufklarung beziiglich der Ateminsuffizienz erhalten zuhaben. Sie wur-
den somit meist im Rahmen einer Notfallsituation beatmet und tracheoto-
miert, ohne eine vorherige Entscheidung treffen zu koénnen. Insgesamt

duflerten sowohl die Patienten als auch die Angehorigen beider Gruppen zum
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Grofiteil, dass die Aufklarung nicht ausreichend oder nur befriedigend gewe-
sen sei. Auch andere Studien bestétigen, dass Patienten haufig berichten, dass
Arzte vielfach unsicher hinsichtlich der Aufklirung, des Verlaufs sowie der
medizinischen Behandlung der Terminalphase von unheilbaren Erkrankun-
gen sind [Bullinger 1988, Andrae 1994, Mc Cue 1995]. Zum Teil fiithrt dies
dann zu unzureichender Aufklarung und Nichteinleitung von palliativmedi-
zinischen Therapiemafinahmen [Ganzini 1999].

Ursachen hierfiir konnten in der noch weit verbreiteten Meinung liegen, dass
bei dieser schweren Erkrankung aufgrund des fehlenden kurativen Behand-
lungsansatzes eine Beatmung nur eine unnoétige Verldngerung des Leidens
darstelle. Eine Differenzierung zwischen symptomatischen Behandlungsme-
thoden, wie die nicht-invasiuve Beatmung iiber Maske oder die medikamen-
tose Therapie der subjektiven Atemnot mit Morphin und der klar
lebensverlangernden Mafinahme in Form einer invasiven Beatmung iiber Tra-
cheostoma konnte hier eine gute Entscheidungshilfe zur Optimierung der
Patientenversorgung darstellen. Eine wiederholte und ausfiihrliche
Aufklarung der Patienten und ihrer Angehorigen erscheint auf diesem Hinter-
grund unerlasslich [Borasio 1997, Schondorfer 1998]. Zudem konnte in
vorangegangenen Studien gezeigt werden, dass die Terminalphase der
Erkrankung durch eine friedliches Sterben, meist im Schlaf gekennzeichnet
ist [Neudert 2001], sodass die Befiirchtung zu ersticken unbegriindet
erscheint. Auch diese Information sollte ein wichtiger Bestandteil der Termi-
nalaufklarung bei Patienten mit ALS darstellen [Borasio 1997, Oliver 2004].
Simonds bestétigte, dass die meisten Patienten eine Aufklarung iiber ihre
Erkrankung wiinschen, um selbst Entscheidungen treffen zu koénnen

[Simonds 2004].

Lebensqualitat

In dieser Studie, die sowohl aus bereits validierten als auch aus empirisch
zusammengestellten Fragebogen bestand, wurde versucht, die wesentlichen
Komponenten einer gesundheitsbezogenen Lebensqualitatsstudie zu erfillen

[Patrick 1990].
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2001 konnten Neudert und Kollegen zeigen, dass ALS-Patienten Messinstru-
mente, die individuell festgelegte Bereiche der Lebensqualitat abfragen (z.B.
SEIQoL-DW), den allgemein und traditionell angewandten Instrumenten (SIP,
SF-36) vorziehen wiirden [Neudert 2001]. Dies wurde auch in spateren Stu-
dien bestatigt [Bourke 2004, Nelson 2003]. So kamen auch Chio und Kollegen
zu éhnlichen Ergebnissen. Sie verglichen den SEIQoL-DW mit dem MQOL
(McGill Quetionnaire), der zusatzlich auch gesundheitsbezogene Fragen ent-
halt [Chio 2005]. Auch Simmons und Kollegen zeigten, dass die Lebensquali-
tat von ALS-Patienten nicht nur von der Kraft und physikalischen Funktion
abhéngig ist [Simmons 2000]. Hein beschrieb einen Anstieg der mentalen
Leistungsfahigkeit und eine stabile Lebensqualitat trotz progredienter Grund-
erkrankung unter nicht-invasiver Beatmung bei ALS-Patienten, gemessen
anhand des SF 36 [Hein 1999]. All diese Ergebnisse spiegeln das weite Feld
der verschiedenen Komponenten der Lebensqualitat der Patienten und deren
Angehorigen wieder. Lo Coco stellte fest, dass zum besseren Verstandnis der
Probleme in der Versorgung eines ALS-Patienten, eine Untersuchung der
Lebensqualitdt von Patienten und Angehorigen, dem sozialen Umfeld und der
medizinischen Moglichkeiten unverzichtbar ist [Lo Coco 2005].

Der Versuch in dieser Studie sowohl Patienten beider Beatmungsgruppen
(nicht-invasiv tiber Maske und invasiv iiber Tracheostoma) als auch die Aus-
wirkungen auf deren Angehorige zu vergleichen und dabei sowohl physische
als auch psychosoziale Aspekte zu integrieren, fithrte zu einer Fiille von
Daten, die ihrerseits die Vielschichtigkeit der Problematik erahnen lassen.

Die in dieser Studie gewahlten validierten Fragebogen (MLDL, POMS) unter-
suchten verschiedene Bereiche der Lebensqualitit mit den Schwerpunkten
auf psychologischen Faktoren und der Zufriedenheit mit der Lebensqualitat.
Patienten und auch Angehorige zeigten im Vergleich der beiden Gruppen
(M+T) bei diesen Untersuchungen keinen signifikanten Unterschied in der
Beantwortung der Fragen. Die Fragen zur Krankheitsverarbeitung (FKV) wur-
den insgesamt nur maximal mit méafig zutreffend von den Patienten beurteilt.
Einzig die Bereiche aktives problemorientiertes Coping und Religiosi-
tat/Sinnsuche zeigten im Vergleich aller Skalen ein diskret besseres Ergebnis.
Die Untersuchungsergebnisse des MLDL zeigten eine gute Zufriedenheit

(7/10) im Bereich Sozialleben bei beiden Patientengruppen (M+T), wiahrend
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die Bereiche Psyche, Korper und Alltag knapp unter dem Mittelwert von 5/10
eingestuft wurden. Auffallend erschien die deutliche Zufriedenheit der Ange-
horigen der tracheotomierten Patienten im Bereich Kérper mit 7/10 und einer
insgesamt iiberdurchschnittlichen Zufriedenheit in allen Bereichen in beiden
Gruppen (M+T). In der Selbstbeurteilungsskala zur Erfassung der situativen
Gefiihlszustande (POMS) zeigten sowohl Patienten als auch deren Angehorige
in beiden Gruppen eine starke Entsprechung im Bereich Tatendrang, gefolgt
von Miidigkeit und Niedergeschlagenheit. Missmut schien bei keinem der
untersuchten Probanden eine Rolle zu spielen. Insgesamt spiegeln alle drei
Skalen eine relativ gute Lebensqualitdt wieder, wobei sie beziiglich eines
moglichen Unterschiedes zwischen nicht-invasiv beatmeten und tracheoto-
mierten Patienten und deren Angehorigen nicht sensitiv genug zu sein schei-
nen.

Auch in der Einschatzung ihrer eigenen Lebensqualitat auf der numerischen
Skala zeigte sich insgesamt eine durchschnittliche bis gute Lebensqualitat
aller Patienten und Angehorigen. Erst in den krankheitsspezifischen Fragen
zeigte sich eine deutliche Belastung der Angehérigen, insbesondere der Ange-
horigen der invasiv beatmeten Patienten, welches mit den Ergebnissen von
Gelinas und Kollegen vergleichbar ist [Gelinas 1998]. So beurteilte fast ein
Drittel der Angehorigen von invasiv beatmeten Patienten ihre eigene Lebens-
qualitdt schlechter als die des schwer kranken Patienten. Die stdrkere Belas-
tung dieser Angehorigen scheint mit mehreren Faktoren zusammenzuhangen:
erstens mit der langeren mittleren Beatmungsdauer, zweitens mit dem fortge-
schritteneren Erkrankungsstadium der Patienten und drittens mit dem Gefiihl,
chancenlos in der Situation gefangen zu sein (siehe dazu auch Belastung der
Angehorigen).

2003 bestatigten Bourke und Kollegen in ihrer Studie tiber den Effekt der
nicht-invasiven Beatmung, dass diese Behandlung zu einer Verbesserung der
Lebensqualitat fihrt [Bourke 2003]. Ein Mituntersuchung der Angehorigen
wurde dabei nicht durchgefiihrt.

Zusammenfassend fand sich eine gute Lebensqualitat aller Patienten, sowohl
der Patienten mit einer nicht-invasiven Beatmung iiber Maske als auch der
Patienten, die in der Regel 24 Stunden auf eine invasive Beatmung mittels

Tracheostoma angewiesen waren. In der Gruppe der Angehorigen konnten
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insgesamt deutliche Unterschiede in beiden Gruppen herausgearbeitet wer-
den, welche eine schlechtere Lebensqualitat bzw. hohere Belastung der Ange-

horigen tracheotomierter Patienten zeigte.
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E Zusammenfassung

Im Verlauf der Amyotrophen Lateralsklerose kommt es zu einer Beteiligung
der gesamten Willkiirmuskulatur, d.h. auch die Atemmuskulatur wird davon
betroffen, so dass die dadurch entstehende respiratorische Insuffizienz die
héaufigste Todesursache bei ALS darstellt. Wann jedoch die ersten Symptome
der respiratorischen Insuffizienz auftreten, ist individuell sehr unterschied-
lich und kann, wenn auch nur in wenigen Fillen, wie u.a. in dieser Studie
gezeigt werden konnte, als erstes klinisch relevantes Symptom zur Diagnose-
stellung fiithren.

Die Symptome einer respiratorischen Insuffizienz kénnen aber auch lange vor
dem Tod im Verlauf der Erkrankung auftreten und die Lebensqualitat deutlich
beeintrachtigen und somit eine Behandlung erfordern. Durch die vielfaltigen
Ergebnisse dieser Studie konnte ein umfassender Eindruck tiber die Situation
von heimbeatmeten Patienten und ihren Angehorigen in Deutschland gewon-

nen werden;

1. Die nicht-invasive Beatmung tber Maske, ein Instrument zur
Symptomkontrolle und auch Lebensverlangerung, wurde sowohl von
Patienten und als auch deren Angehorigen als eine gute Moglichkeit
zur Behandlung der Symptome einer respiratorischen Insuffizienz
angenommen. Sowohl die Patienten als auch die Angehorigen bewerte-
ten ihre Lebensqualitat relativ hoch.

2. Die invasive Beatmung tiber Tracheostoma wurde hédufig im Rahmen
einer Notfallsituation eingeleitet, ohne dass Patienten und Angehorige
in den Entscheidungsprozess miteinbezogen wurden. Trotzdem zeigten
die Patienten eine gute Lebensqualitat in der Untersuchung, jedoch zu
Lasten einer deutlich hoheren Belastung der Angehérigen.

3. Sowohl Patienten als auch Angehorige beider Gruppen (M+T) werteten
die Moglichkeit in der gewohnten hauslichen Umgebung leben zu kon-

nen als Hauptvorteil der Heimbeatmung
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4. Schulung der behandelnden Arzte, rechtzeitige Aufklarung des Patien-
ten und seiner Angehorigen iiber die Terminalphase der Erkrankung
sowie der Einsatz von Patientenverfiigung und Vorsorgevollmacht
erscheinen in Hinblick auf den zu erwartenden Verlauf der Erkrankung
und die damit verbundene Entwicklung einer progredienten respirato-
rischen Insuffizienz dringend notwendig. Somit kénnte schrittweise
eine dem Patientenwunsch entsprechende Therapie erfolgen und ent-
stehende Probleme, insbesondere in der hduslichen Versorgung, bereits
im Vorfeld ermittelt und ggf. unterstiitzt werden. Eine invasive Beat-
mung iiber ein Tracheostoma wiirde damit letztendlich nur bei Patien-
ten in speziellen Situationen bzw. Indikationen [ultima ratio] und
eingehender Diskussion zum Einsatz kommen und kénnte dann auch
eine gute Symptomkontrolle und Lebensqualitét bieten.

5. Abschlieflend zeigt diese Studie aber auch, dass ein krankheits-spezifi-
sches Messinstrument zur Erfassung der Lebensqualitat, nicht nur bei
ALS, sinnvoll erscheint. Insbesondere die Fokussierung auf die korper-
lichen Probleme der Erkrankung scheint zu einer Verzerrung der tat-
sdchlichen Lebensqualitit zu fithren. Auflerdem sollte bei jeder
Erkrankung, die zu einer Versorgung in der hauslichen Umgebung
fihrt, eine Mituntersuchung der pflegenden Angehorigen unbedingt
eingeplant werden. Nur dadurch kann ein realistisches Bild der Situa-
tion der Erkrankten und ihrer Familien sowie der Behandlungsmetho-

den und deren Nutzen erstellt werden.

Die vorgestellte Studie wirft noch unbeantwortete Fragen und Hypothesen
auf. So konnte angenommen werden, dass die Lebensqualitdt der Familien,
die den Fragebogen nicht beantwortet haben, geringer einzuschatzen ist und
eine Bewertung der Lebensqualitdt nach unter beeinflussen wiirde. Ein weite-
rer Studienbedarf ist hier gegeben. Ebenso scheint die insgesamt kleine
Anzahl der Patienten in beiden Gruppen ein Hinweis auf die auch in
Deutschland und weltweit noch geringe Verfiigharkeit der Heimbeatmung fir
ALS-Patienten zu sein. Ferner sind die verwendeten validierten Fragebogen
zur Lebensqualitat (POMS, MLDL, FKV) moglicherweise nicht sensitiv genug,

um einen Unterschied in kleinen Gruppen darzustellen. Schliefflich war diese
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Studie auf Patienten in Deutschland begrenzt, die im Gegensatz zu Patienten,
wie z.B. in den USA, eine gute professionelle Unterstiitzung in der hduslichen
Pflege erhalten kénnen. Dadurch eroffnen die Ergebnisse im internationalen
Vergleich eine erfreulicherweise positive Perspektive fiir ALS-Patienten und
ihre Angehorigen in Deutschland. Trotz all dieser Kritikpunkte handelte es
sich um die erste Studie, die einen Vergleich der beiden Beatmungsarten und
ihrer Wirkung auf die Lebensqualitat der Patienten und sie pflegenden Ange-
horigen untersuchte. Eine Beschaftigung mit den noch offenen Fragen in wei-

teren Studien erscheint sinnvoll.
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Kompletter Fragebogensatz

a) Anschreiben

b) Anleitung zur Beantwortung des Fragebogens, Fragebogen-Nummer
c) Fragebogen fiir Patienten (P), griines Papier — 19 Seiten

d) Fragebogen fiir Angehorige (A), blaues Papier — 9 Seiten
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-Sklerose (ALS)
und deren Angehorige in der Situation der Heimbeatmung

Liebe ALS-Patienten, liebe Angehorige!

Weltweit, aber vor allem in Europa, den USA und Japan wurden besonders in diesem Jahrhundert
grofde Fortschritte in der Medizin gemacht. Dadurch konnten viele neue Therapieformen entwickelt
und Krankheiten geheilt werden. Trotzdem wird intensiv weiter geforscht, um Methoden zu
verbessern und um den Patienten besser, schneller, wirkungsvoller und ohne zusétzliche Belastung
helfen zu kénnen.

Nach wie vor gibt es aber auch Erkrankungen fiir die es noch keine Behandlungsmoglichkeit gibt,
die zu einer endgiiltigen Ausheilung und damit Gesundheit des Patienten fiihrt. Hier stehen neben
der Ursachenforschung auch die Untersuchungen der verschiedenen Therapien und ihrer Wirkung
im Vordergrund.

So wurde an der Neurologischen Klinik der Universitdt Miinchen im Klinikum Grofihadern ein
spezielles Team unter der Leitung von Dr. G. D. Borasio zur Erforschung der amyotrophen Lateral-
sklerose (ALS) gebildet. Als Teil dieses Programms wird nun in Zusammenarbeit mit anderen
neurologischen Kliniken in der gesamten Bundesrepublik und der Deutschen Gesellschaft fiir
Muskelkranke erstmalig eine umfassende Untersuchung durchgefiihrt, die sich mit der Situation
der Heimbeatmung auseinandersetzt. Diese Therapieform, in den USA weit verbreitet, wird in
Deutschland bisher nur selten bei ALS-Patienten durchgefiihrt.

Fir diese Untersuchung wurde ein Fragebogen fiir den Patienten und einer fiir den pflegenden, und
damit indirekt mitbetroffenen Angehorigen entwickelt. Wir erhoffen uns durch die Auswertung
dieser Daten einen besseren Einblick in die Sorgen und Probleme, die mit der Heimbeatmung
verbunden sind und mochten damit lernen, wie diese Therapieform besser und wirkungsvoller
eingesetzt werden kann.

Mein Name ist Dagmar Kaub-Wittemer. Ich bin staatlich examinierte Krankenschwester und
studiere derzeit Humanmedizin an der Ludwig-Maximilians-Universitat in Miinchen.

Im Rahmen meiner Doktorarbeit unter Leitung von Dr. Borasio fiithre ich diese Untersuchung durch.
Fiir das Gelingen sind wir jedoch auf Ihre ganz personliche Mithilfe angewiesen. Auf der nachsten
Seite finden Sie eine Anleitung, die Thnen beim Beantworten der Fragen helfen soll. Fiir Riickfragen
stehe ich, wie unten angefiihrt, jederzeit zu Ihrer Verfiigung.

Vielen Dank im Voraus fiir Ihre Mitarbeit!

Mit freundlichen Griifden,

Dagmar Kaub-Wittemer
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-Sklerose (ALS)
und deren Angehorige in der Situation der Heimbeatmung

Anleitung zur Beantwortung des Fragebogens

Dieser Fragebogen ist in zwei Teile gegliedert:
— Fragebogen fiir Patienten [P]:  Hier soll ausschliefilich der Patient antworten.

— Fragebogen fiir Angehorige [A]: Mit ”Angehoriger” ist diejenige Person gemeint, die den engsten
Kontakt zum Patienten hat und die Hauptverantwortung fiir seine Pflege tragt (in der Regel wird dies
der Ehepartner sein).

Alle Fragebogen dieser Erhebung werden aus Datenschutzgriinden absolut anonym ausgewertet.
Um sicherzustellen, daf} alle von Thnen ausgefiillten Bléatter als Einheit erfasst werden, bitte ich Sie,
auf jedem Blatt des Patienten- und Angehorigen-Fragebogens die gleiche Fragebogen-Nummer
einzutragen.

Thre Fragebogen-Nummer #

Sollten Sie mehrere Fragebogen-Satze erhalten (haben), senden Sie mir bitte nur einen zuriick, um
das Ergebnis der Erhebungnicht zu verfalschen.

Die z.T. sehr ausfiihrlichen Fragen sind notwendig, um ein moglichst umfassendes Bild tiber die
Auswirkungen der Heimbeatmung auf die Lebensqualitdt zu bekommen. Lassen Sie sich deshalb
Zeit bei der Beantwortung und bearbeiten Sie die einzelnen Abschnitte [A, B, C, D, etc.] getrennt.

Wichtiger Hinweis fiir den Patienten: Sollten Sie den Fragebogen nicht selber ausfiillen konnen, so
bitten wir Sie, anzugeben, wer Thnen beim Ausfiillen geholfen hat. Es sollte, wenn irgendwie
moglich, nicht der Angehorige sein, der auch den Angehorigen-Fragebogen ausfiillt, sondern eine
neutrale Person, z.B. eine Krankenschwester oder -Pfleger.

Fir eventuelle Riickfragen stehe ich IThnen gerne zur Verfiigung. Hierfiir wurde ein Telefon mit
Anrufbeantworter eingerichtet, so dafi Thre Anrufe direkt von mir entgegengenommen werden
konnen: Tel.: 089-91072429. Montag—Donnerstagbinich ab 19 Uhr personlich erreichbar.

Sollten Sie eine Nachricht hinterlassen wollen, bitte ich Sie Ihre Fragebogen-Nummer und Ihre
Telefonnummer, sowie die Uhrzeit, zu der Sie meinen Riickruf wiinschen, auf Band zu sprechen.

Bitte fullen Sie den Fragebogen moglichst vollstandig aus und schicken Sie ihn baldmoglichst
(spétestens 3 Wochen nach Erhalt) zurtick. Ein adressierter und frankierter Riickumschlag liegt bei.

Uber zusétzliche Anmerkungen, Vorschldge oder Kritik wiirde ich mich sehr freuen.

Mit freundlichen Griilen,

Dagmar Kaub-Wittemer

Copyright © 1996 by Dagmar Kaub-Wittemer, cand. med., LMU, Miinchen. Jegliche Vervielfdltigung, auch auszugsweise, nur mit schriftlicher Genehmigung.
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Ausarbeitung:

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

A. Allgemeine Angaben

B b =
Nommman: ¢ Blatt 1 von 18

weiblich D mannlich D

2 Geschlecht:

Familienstand: ledig D verheiratet D
mit Partner D geschieden D verwitwet D

Hochster Schulabschluf3:

Berufsausbildung:

Beruf (falls in Rente, fritherer Beruf):

Beschiftigungsstatus: berufstatig D
Hausfrau/-mann D berentet D
berentet wg. ALS D arbeitslos D

z. Zt. jahrliches Netto-Haushaltseinkommen:
weniger als 18.000 DM D
18.000 DM — 36.000 DM | |
36.000 DM — 72.000 DM | |
72.000 DM — 120.000 DM | |
120.000 DM oder mehr | |

? Wohnort (Bitte nur Postleitzahl):

10 Kiirzeste Entfernung zum néchsten Facharzt
oder Klinik:

ca. km

ﬂ? Versicherungsstatus:

Privat D Allgemein D

Selbstzahler D

97 Welche Pflegeversicherungsstufe haben Sie?

Stufe I D
Stufe II

[ ]
Stufe III D
[]

Stufe III Hartefall

98} Welche Medikamente nehmen Sie ein?

Und wie oft? (Bitte alle Medikamente angeben!)

* Verehrter Patient!

Alle Fragebogen dieser Erhebung werden aus Daten-
schutzgriinden absolut anonym ausgewertet.

Um sicherzustellen, dafl alle von Thnen ausgefillten
Blatter als Einheit erfasst werden, bitte ich Sie, auf
jedem Blatt des Patienten- und Angehorigen-
Fragebogens die gleiche Fragebogen-Nummer einzutra-
gen.

Sie finden Thre Fragebogen-Nummer rechts oben neben
Threr Adresse auf dem Anschreiben.

Sollten Sie mehrere Fragebogen-Satze erhalten (haben),
senden Sie mir bitte nur einen zuriick, um das Ergebnis
der Erhebungnicht zu verfalschen.

Copyright © 1996 by Dagmar Kaub-Wittemer, cand. med., LMU, Miinchen. Jegliche Vervielfdltigung, auch auszugsweise, nur mit schriftlicher Genehmigung.
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Ausarbeitung:

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

B. Grunderkrankung

Wann wurde bei Ihnen eine ALS diagnostiziert?
Monat Jahr

?i Was war das erste Symptom der Erkrankung?

Wann sind die ersten Symptome aufgetreten?
Monat Jahr

éik Was war zu Beginn am stirksten betroffen?

Arme D Beine D Gesicht D

Monat Jahr

Ei Wann wurden Sie iiber ALS aufgeklart?

? Von wem? (Bitte nur Bezeichnung, z.B. Hausarzt)

7i War die Aufklirung fiir Sie ausreichend?

Ja D Nein g

'

@ Wenn nein, warum nicht?

@ Wurden Sie iiber die Atemstorung bei ALS
aufgeklart? Ja D Nein D

10 Wurden Sie iiber die Moglichkeit der Heim-
beatmung aufgeklirt? Ja D Nein D

ﬂ? Waurden Sie iiber die Sterbephase aufgeklart?

Ja D Teilweise D Nein D

Fragebogen-
Nummer: *

C. Art der Beatmung

Blatt 2 von 18

ﬂ Nicht-invasive Beatmung iiber Maske D
2 Beatmung iiber Luftrohrenschnitt D

Wenn Sie bisher iiber eine Maske beatmet
werden: Haben Sie eine Entscheidung bzgl. der
weiteren Therapie getroffen (insbesondere Luft-

rohrenschnitt)?
Ja g Nein D

'

z‘l} Wenn ja, welche?

Wenn Sie iiber den Luftrohrenschnitt beatmet
werden, wurden Sie vorher nicht-invasiv iiber

eine Maske beatmet?
Ja g Nein D

Befinden Sie sich in psychotherapeutischer

Behandlung?
Ja g Nein D

? Wenn j ]a, fiir wie lange?
8

Wenn j ]a, warum?
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Beblostrasse 7

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

D. Symptome vor der Beatmung

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 3 von 18

2

9'] Atemnot

2,
by
S (71}%

000
OO0 4,

beim Verschlucken
bei Anstrengung

in Ruhe

0000 %,
00000

im Liegen

[]
[]
[]

im Sitzen

Inwieweit fithlten Sie sich durch diese
Symptome beeintracht?

«S‘[e[%

g
5
g
beim Verschlucken D
bei Anstrengung D

D000 4,
D000 %,
OO0 «,

in Ruhe D
im Liegen D
im Sitzen D D D

Wie hiufig litten Sie an Atemwegsinfekten
vor Beginn der Beatmung?

circa mal pro Jahr

Wie oft und warum waren Sie in den letzten
2 Jahren vor Beginn der Beatmung
im Krankenhaus?

Wann? Monat Jahr Wie lange?

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Wann? Monat Jahr Wie lange?

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Wann? Monat Jahr Wie lange?

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

$ Andere Beschwerden

Kopfschmerzen
Abgeschlagenheit
Schlafbediirfnis
Konzentrationsstorungen
Depressive Verstimmung
Angstzustinde
Appetitlosigkeit
Nervositat, Zittern
Vermehrtes Schwitzen
Gliederschmerzen
Sehstorungen
Schwindelanfille

Kurze Bewufitlosigkeit
Odeme

@ Inwieweit fiihlten Sie sich dadurch

beeintrachtigt?

Kopfschmerzen
Abgeschlagenheit
Schlafbediirfnis
Konzentrationsstorungen
Depressive Verstimmung
Angstzustiande
Appetitlosigkeit
Nervositat, Zittern
Vermehrtes Schwitzen
Gliederschmerzen
Sehstorungen
Schwindelanfille

Kurze Bewufitlosigkeit
Odeme

OO OO O e,

OO OO OO e,

0106[

0106[

OO OO O U O 4

OO OO OO ] 4

ey,

e,

Y

Y O

S[QI‘&

R M A X

S[QI‘&

N O | A O
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

E. Derzeitige ALS-Symptome

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 4 von 18

ﬂ Wie stark ist bei Thnen die Muskelschwiche

ausgepragt?

F s & F s

3 £ i

5/\\ gg ‘b§ %§ §
F s & & &
F ¥ ¥ F ®

Arme D D D D D
Hinde D D D D D
Beine D D D D D
Fiile D D D D D

52 Inwieweit fiithlen Sie sich dadurch beein-
trachtigt?

St 91-&

Arme é i
Héande D D
i
[ L

Beine

LI ] o
I[N

Fiife

St 61’({.

J} Leiden Sie unter:

20, Ve

OO OO 4e,

Muskelsteifheit
Muskelkrampfe
Verstopfung
Schlafstorungen
Zwangslachen
Zwangsweinen
Speichelflufl
Verschleimung

Sprechstorung

OO OO ey,
o T T
IO OO T s

Schluckstorung

§ Inwieweit fiithlen Sie sich dadurch beein-

trachtigt? . :o& . %5?
Qz; g a,g 5
Muskelsteifheit D D D D
Muskelkrampfe D D D D
Verstopfung D D D D
Schlafstorungen D D D D
Zwangslachen D D D D
Zwangsweinen D D D D
Speichelflu D D D D
Verschleimung D D D D
Sprechstorung D D D D
Schluckstorung D D D D

? Haben Sie eine Magensonde (PEG)?
Ja D seit: Monat Jahr Nein D
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

F. Beginn der Beatmung

Fragebogen-

Nummer: * Blatt 5 von 18

ﬁi Wann wurde die Beatmung begonnen?

Monat Jahr

?i Von wem? (Nur Bezeichnung, z.B. Notarzt)

8 Wo wurde die Beatmung begonnen?
(z.B. Krankenhaus, Intensivstation, Ambulanz)

4} Wurden Sie vorher dariiber aufgeklart?

Ja |:| Nur teilweise D Nein D

E-i War diese Erklarung fiir Sie ausreichend?

Ja |:| Nur teilweise g Nein g
' '

@ Wenn nur teilweise oder nein, was hat Thnen
gefehlt?

7] Schildern Sie bitte mit Thren eigenen Worten
die Umstinde, unter welchen die Beatmung
begonnen wurde:

noch zu Frage 7:

53 Welche Probleme ergaben sich fiir Sie zu
Beginn der Beatmung?
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

G. Symptome seit Beginn der Beatmung

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 6 von 18

9'] Atemnot

S (71}('

g
5
g
beim Verschlucken D
bei Anstrengung D

O0000 4,
OO0000 %,
00000,

in Ruhe D
im Liegen D
im Sitzen D

2 Inwieweit fithlen Sie sich durch diese
Symptome beeintrachtigt?

«S‘[e[%

g
5
g
beim Verschlucken D
bei Anstrengung D

00000 4,
OO0000 %,
00000

in Ruhe D
im Liegen D
im Sitzen D

Wie hiufig leiden Sie an Atemwegsinfekten
seit Beginn der Beatmung?

circa mal pro Jahr

Z"} Andere Beschwerden

Kopfschmerzen
Abgeschlagenheit
Schlafbediirfnis
Konzentrationsstorungen
Depressive Verstimmung
Angstzustinde
Appetitlosigkeit
Nervositat, Zittern
Vermehrtes Schwitzen
Gliederschmerzen
Sehstorungen
Schwindelanfille

Kurze Bewufitlosigkeit
Odeme

beeintrachtigt?

Kopfschmerzen
Abgeschlagenheit
Schlafbediirfnis
Konzentrationsstorungen
Depressive Verstimmung
Angstzustiande
Appetitlosigkeit
Nervositat, Zittern
Vermehrtes Schwitzen
Gliederschmerzen
Sehstorungen
Schwindelanfille

Kurze Bewufitlosigkeit
Odeme

{ 27 6[
ey,
S[QP&

OO OO O e,
OO OO O U O 4

Y
R M A X

§ Inwieweit fiithlen Sie sich dadurch

{ 27 6[
e,
S[QP&

OO OO OO e,
OO OO OO ] 4

Y O
N O | A O
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Ausarbeitung:

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

H. Derzeitige Beatmungssituation

Fragebogen-

Nummer: * Blatt 7 von 18

ﬂ Wer betreut Sie édrztlich?

Allgemeinarzt / Hausarzt D
Internist D
Lungenfacharzt D
Neurologe / Nervenarzt D

Andere: D

2 Wie oft finden Arztbesuche statt?
mal pro Woche

oder mal pro Monat

Wie oft kommt der Arzt zu IThnen nach Hause?
mal pro Woche

oder mal pro Monat
Wie schnell kann dieser Arzt bei Ihnen sein?
ca. Minuten

Wann wurden zuletzt Blutgase gemessen?
vor Wochen

vor Monaten

Fabrikat:

Ausfithrung:

Haben Sie ein Ersatzgerat?

Ja D Nein D

Dauerbeatmung (rund um die Uhr)?

Ja D Nein g

Wenn nlcht

Wieviele Stunden in der Nacht? Std.

Wieviele Stunden am Tag? Std.

T Welchen Beatmungsapparat verwenden Sie?

ﬂ@ In welchen Kérperhaltungen kénnen Sie
beatmet werden?
(z.B. Riickenlage, Seitenlage, im Sitzen etc.)

ﬁ]f Konnen Sie das Beatmungsgerit selbst

bedienen? Ja D Nein g
v

ﬂ@ Wenn nein, warum nicht?

ﬂ?; Welche Art von Maske benutzen Sie?

reine Nasenmaske D
Mundmaske D
Nasen - Mund Maske D
individuell angefertigt D
Standardgrofde D

14} Wie wird die Maske befestigt? (z.B. Gummiband)

ﬂEs Wo wurde IThre Maske angefertigt?

ﬂ? Haben Sie Erfahrung mit mehr als einer

Maske? Ja D Nein D
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

H. Derzeitige Beatmungssituation

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 8 von 18

ﬂ?’ Kommt es wihrend der Zeit der Beatmungs-
g
pause zu Atemnot oder anderen Beschwerden?

Ja g Nein D

ﬂ@ Wenn ja, zu welchen?

ﬂ@ Welche Nebenwirkungen treten wihrend der
Beatmung auf? N

«S‘[e[%

4y,

Undichte Maske
Druckstellen

Hautverdnderungen

[ ]
[ ]
Kieferbeeintrichtigung D
Riickenschmerzen D
Bliahungen D
Panikattacken D
geschwollene Schleimhaut D
trockene Schleimhaut D

OO OO «
N
IO T e,

@ Inwieweit fiithlen Sie sich dadurch
beeintrachtigt? S

2,
6‘[61}{

I [ A R

Undichte Maske
Druckstellen

Hautverinderungen

Riickenschmerzen
Bliahungen

Panikattacken

N T
IO e,

[ ]
[ ]
[ ]
Kieferbeeintrichtigung D
[ ]
[ ]
[ ]
[ ]

geschwollene Schleimhaut

trockene Schleimhaut

LI

2

Hatten Sie seit Beginn der Beatmung Kranken-
hausaufenthalte? Ja g Nein D

Falls ja, brauchten wir bitte fiir jeden Aufent-
halt — soweit Sie sich erinnern kénnen —
folgende Angaben:

1. Krankenhaus-Aufenthalt
Wann? Monat Jahr

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Lagen Sie auf einer Intensivstation?

Ja D Nein D

2. Krankenhaus-Aufenthalt
Wann? Monat Jahr

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Lagen Sie auf einer Intensivstation?

Ja D Nein D

3. Krankenhaus-Aufenthalt
Wann? Monat Jahr

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Lagen Sie auf einer Intensivstation?

Ja D Nein D

4. Krankenhaus-Aufenthalt

Wann? Monat Jahr

Wie lange?

Warum? (z.B. Lungenentziindung)

Lagen Sie auf einer Intensivstation?

Ja D Nein D

Bitte geben Sie evtl. noch weitere Aufenthalte auf einem
gesonderten Blatt an.
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

I. Beatmungspraxis

Kommen Sie mit IThrem Beatmungsgerit gut
?
zurecht? T D Nein

'

2 Wenn nein, warum nicht?

das Gerat ist zu laut
kompliziert zu bedienen

Bedienungsanleitung ungeniigend

I I e

Probleme mit der Maske

Andere Griinde:

£} Wurden Sie iiber den zukiinftigen Verlauf der
Beatmung informiert?

Gut D Ausreichend D Schlecht D Nicht D

£} Haben Sie selbstindig weitere Informationen
eingeholt (z.B. Selbsthilfeorganisationen, Literatur)?

Ja g Nein D

'

5 Wenn ja, welche?

6 Wenn Sie sich heute noch einmal entscheiden
konnten: Wiirden Sie wieder die Heim-
beatmung wihlen?

Ja D Nein D

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 9 von 18

J. Pflegesituation

? Wieviel Pflege bendtigen Sie taglich?

ca. Stunden

Wer pflegt Sie, bzw. welche Hilfen haben Sie?
Krankenschwester D
Angehorige D
andere Personen: D

Krankengymnast/in D
Zivildienstleistender D
Freunde / Bekannte D

Wie hoch ist der zeitliche Pflegeaufwand

o o
der Familie? ca. Stunden/Tag

(A, Welche Familienmitglieder pflegen Sie?

a) Stunden/Tag
b) Stunden/Tag
c) Stunden/Tag

$ Wenn Sie fremde Hilfe erhalten, wie kommen
Sie mit dieser zurecht?

Sehr gut D Gut D Schlecht D Gar nicht D

? Sind Thnen Thre Angehérigen eine gute Hilfe?

Sehr gut D Gut D Schlecht D Gar nicht D

Haben Sie Zusatzkosten fiir privat organisierte
Krankenpflege, fiir welche die Krankenkasse
oder die Pflegeversicherung nicht aufkommt?

Ja D DM / Monat Nein D

? Fiihlen Sie sich insgesamt gut betreut?

Ja D Geht so D Eher nicht D Nein D

Wird auf Thre individuellen Wiinsche und
Anliegen eingegangen?

Ja D Oft D Selten D Nein D
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Ausarbeitung:

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

K. Hausliche Situation

Wie viele Personen (aufler Thnen) leben in

Ihrem Haushalt? P
ersonen

Sind minderjiahrige Kinder zu betreuen?

Ja g Nein D

Wenn ja, sind Sie daran beteiligt?

Ja D Nein D

Mufiten in Threr Wohnung oder Threm Haus
aufgrund ihrer Erkrankung Umbauarbeiten

vorgenommen werden?
Ja g Nein D

'

Wenn ja, welche?
Bad | | Lift | |

Andere:

Rampe D

9 War ein Umzug notwendig?

Ja g Nein D

'

E[.7 Wenn ja, warum?

Umzug zu der Sie betreuenden Person

Die Wohnung war ungeeignet (z.B. Rollstuhl)
In der alten Wohnung war zu wenig Platz

Wohnung konnte/durfte nicht umgebaut werden

OO

andere Griinde:

Wie hoch war bei Threm Umbau / Umzug die
finanzielle Belastung? ca DM

Wieviel hat die Krankenkasse / Pflegeversich-
erung iibernommen? DM

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 10 von 18

L. Berufliche Situation

Nein D

Wenn nein, bitte
weiter mit Frage 5

ﬂ Sind Sie noch berufstitig? Ja D

Wenn ja, in Threm bisherigen Beruf?

Ja g Nein D

'

Wenn ja, mufiten Sie Ihre Beschiftigung an
Ihre neue Situation anpassen (z.B. anderer Auf-
gabenbereich, , Teleworking“)?

Ja D Nein D

Z"} Welche Probleme haben Sie im beruflichen
Alltag durch Thre Erkrankung?

Wenn nein, haben Sie je unter der Beatmung

gearbeitet? Ja g Nein D
'

? Wenn ja, wie lange?
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

M. Freizeitgestaltung, Hobbies

Fragebogen-

Nummer: * Blatt 1 1 von 18

f Haben Sie vor dem Ausbruch Ihrer Krankheit
Sport getrieben?

Ja, aktiv D Nein D

Nur gelegentlich D

52 Haben Sie aktiv am Gesellschaftsleben teil-
genommen? (z.B. Vereine, Konzerte, Kino 0.4.)

Viel D Gelegentlich D Selten D Nie D

f Konnen Sie diesen Aktivititen heute noch

nachgehen? Ja D zum Teil D Nein g

Wenn neln, vermissen Sie diesen Teil Ihres
?
vorherigen Lebens? Ja D Nein D

f Sind Sie viel und gerne verreist?

Ja g Nein D

1’57 Wenn ja, ist Thnen das auch jetzt — Dank der
Heimbeatmung - auch noch moglich?

Ja D Ja, aber eingeschréankt D

Nein D

@ Haben Sie neue Interessen entwickelt?

Musik héren D Lesen D
Computer D Spiele D
Ratsel 1osen D Fernsehen D
Schreiben D CB-Funk D
Andere:

Konnten Sie sich trotz aller Einschrankungen
durch die Krankheit ein fiir Sie zufriedenstel-
lendes Freizeitkonzept einrichten?

Ja D Teilweise D Nein D

1w Beschaftigen Sie sich jetzt vermehrt mit spiri-
tuellen Themen (z.B.Religion, Sinn des Lebens)?

Ja g Nein D

ﬂf Wenn ja, beeinflufit dies Thre Lebensqualitit?
Verbessert D Unverandert D Verschlechtert D

ﬂa Haben Sie es gern, wenn Thre Angehorigen an
Threr jetzigen Freizeitgestaltung teilnehmen?

Ja, immer D Oft D Selten D Nein D

/83 Konnen Sie aufgrund der Heimbeatmungs-
Situation jetzt Dinge tun, die bisher nicht

moglich waren?
Ja Q Nein D

'

ﬂ@: Wenn ja, nennen Sie bitte ein paar Beispiele:

ﬁ]5 Welche Bedeutung hat Sexualitit in Threm
Leben?

Wichtig | |
Keine D

Sehr wichtig D

Wenig D

4@ Inwieweit hat sich Ihr Sexualleben durch die
Erkrankung verandert?

Unverandert D
Nicht mehr méglich D

Verbessert D
Reduziert D
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

N. Soziales Umfeld

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 12 von 18

1 Welche Kommunikationsmittel benutzen Sie?
Hand- und Augenzeichen D Telefon D
Alphabet-Tafel D Computer D
Andere:

Wie zufrieden sind Sie mit den Moglichkeiten
zur Pflege von Sozialkontakten?

Sehr D Geht so D Wenig D Gar nicht D

groBeren Aktionsradius? jal ]  Nein| |

Haben Sie Anschlufy an
Selbsthilfeorganisationen? Ja g Nein D

% Ermdoglicht Thnen die Heimbeatmung einen

Wenn j ]a, welche?

(5 Haben Sie durch die Erkrankung zusitzliche,
neue Kontakte/Freunde gefunden?

Ja []

Nein D

E[.7 Wie hiufig haben Sie Kontakt zu Freunden,
Kollegen oder Nachbarn?

Viel D Wenig D Selten D

Nie | |
Sind diese Kontakte fiir Sie ausreichend?

Ja D Nein D

Sprechen Sie mit Ihren Angehorigen und/oder
Freunden oft iiber Thre Krankheit und die
damit verbundenen Probleme und Sorgen?

Ja D Haufig D Eher selten g Nein Q
'

ﬂ@ Wenn nein oder eher selten, inwieweit fehlt

ﬂf

Ihnen diese Aussprache?

Sehr D Geht so D Wenig D Gar nicht D

Verlassen Sie noch die Wohnung/das Haus?
Ja, so oft es nur geht D Seltener als frither D
Nur fiir wichtige Arztbesuche o.4. D Nein D

Wenn Sie das Haus verlassen, nehmen Sie Thr
Beatmungsgerat mit?

Nie D Kaum D Haufig D Immer D
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1D b -
Nommman: ¢ Blatt 13 von 18

0. Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV)

Im Folgenden geht es darum, festzustellen, wie Sie auf Ihre Krankheit reagieren, wie Sie damit umgehen, wie Sie
damit fertig werden. Kreuzen Sie bitte fiir jeden der folgenden Begriffe an, wie stark er auf Sie zutrifft:

Gar Wenig  Mittel- Ziemlich  Sehr
nicht méafig stark

9 Informationen iiber Erkrankung und Behandlung suchen:
2 Nicht-wahrhaben-wollen des Geschehenen:
8 Herunterspielen der Bedeutung und Tragweite:
& Wunschdenken und Tagtriumen nachhingen:
B Sich selbst die Schuld geben:
B Andere verantwortlich machen:
7 Aktive Anstrengungen zur Losung der Probleme unternehmen:
Einen Plan machen und danach handeln:
© Ungeduldig und gereizt auf andere reagieren:
90 Gefiihle nach auflen zeigen:
91 Gefiihle unterdriicken, Selbstbeherrschung:
922 Stimmungsverbesserung durch Alkohol oder Beruhigungsmittel:
98 Sich mehr gonnen:
14} Sich vornehmen, intensiver zu leben:
95 Entschlossen gegen die Krankheit ankimpfen:
9@ Sich selbst bemitleiden:
47 Sich selbst Mut machen:
U8 Erfolge und Selbstbestitigung suchen:

19 Sich abzulenken versuchen:

N s e Y e o A I B O B A B A
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O

20 Abstand zu gewinnen versuchen:
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

Fragebogen-

Nummer: *

Blatt 14 von 18

0. Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV)

Fortsetzung:

221 Die Krankheit als Schicksal annehmen:

222 Ins Griibeln kommen:

28 Trost im religiosen Glauben suchen:

244 Versuch, in der Krankheit einen Sinn zu sehen:

25 Sich damit triosten, dal es andere noch schlimmer getroffen hat:
Mit dem Schicksal hadern:

27) Genau den arztlichen Rat befolgen:

Vertrauen in die Arzte setzen:

Den Arzten misstrauen, die Diagnose iiberpriifen lassen,
andere Arzte aufsuchen:

80 Anderen Gutes tun wollen:

81 Galgenhumor entwickeln:

82 Hilfe anderer in Anspruch nehmen:

88 Sich gerne umsorgen lassen:

&4 Sich von anderen Menschen zuriickziehen:

85 Sich auf frithere Erfahrungen mit dhnlichen Schicksals-
schligen besinnen:

Was hat Thnen am meisten geholfen, um mit der Krankheit fertig zu werden? 1. Nummer:

Bitte tragen Sie die Nummer der entsprechenden Begriffe ein
(nach der Reihenfolge ihrerBedeutung fir Sie, d.h. auf Platz 1
das, was Thnen am meisten geholfen hat, usw.):

Gar
nicht

N e I O A B A O

Wenig  Mittel- Ziemlich  Sehr
mafig stark

OO0 Ooodntodnnod
OO0 Ooodntodnnod
OO0 Ooodntodnnod
OO0 Ooodntodnnod

2. Nummer:

3. Nummer:
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 15 von 18

P. Psyche (MLDL)

Anweisung: Im folgenden geht es darum, festzustellen, wie zufrieden Sie mit verschiedenen Bereichen Ihres Lebens
in der vergangenen Woche einschliefflich heute waren. Kreuzen Sie bitte jeweils das Kéastchen unter der
Zahl an, die far Sie am ehesten zutrifft.

Sehr Sehr
I Ich bin mit meiner (m/n) unzufrieden zufrieden
0 1 9 10

1 gesundheitlichen Verfassung
2 korperlichen Leistungsfihigkeit
8 geistigen Leistungsfihigkeit
& personlichen Wohlbefinden
B Selbstwertgefiihl
(3 Entspannungsfihigkeit
7/ Erfolg und Anerkennung
& Unterstiitzung und Geborgenheit
durch andere
© Selbstindigkeit im Alltag
1@ Ehe / Partnerschaft
19 Sexualleben
922 Familienleben
18 Freundschaften / Bekanntschaften
94} beruflichen Situation
985 finanziellen Situation
4@ Wohnsituation
917 Freizeit
18 medizinischen Behandlung

19 Umgang mit meiner Krankheit

N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
0ot tondnnodis
NN Y e Y e Y e Y N A I
N Y e Y e Y e I B B B A A A I
N Y e Y Y O o N A 0 A I B B A AR
N Y e Y e Y e B A N A I
0ottt todnnodis
N e e Y e o A I I I N O B A B O I
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O
N Y e Y e Y 0 B B B A N A O

2X) Leben allgemein
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

Q. Psyche (POMS)

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 16 von 18

Anweisung: Sie finden nachstehend eine Liste von Worten, die verschiedene Gefiihle oder Gefithlszustdnde beschreiben.
Bitte lesen Sie sorgfiltig jedes einzelne Wort und kreuzen Sie dann in der entsprechenden Spalte das Kast-
chen an, das am besten Threm Gefiihlszustand in der vergangenen Woche einschliefflich heute entspricht.

41 Zornig
22 Abgeschlafft
8 Ungliicklich
4 Lebhaft
B Unsicher
® Lustlos
7/ Traurig
Aktiv
© Gereizt
9@ VerdrieBlich
99 Betriibt
912 Energisch
18 Angstlich
94 Hoffnungslos
98 Uberreizt
16 Miide
97 Verargert

98 Entmutigt

N Y Y e Y Y N O 8

féal]p{
1]1'0 é{

N Y e Y e Y I I A B

W,
8’1@

N Y Y O Y A B O B A A ¥

N Y e Y e Y Y N B N 9

St 31;{_

NN T T Y e Y e Y Y N B Y

99 Neidisch
2X0) Frohlich
291 Verbittert
2222 Erschopft
28 Schwermiitig
244 Verzweifelt
2B Trige

2X3 Hilflos

227) Ermattet
Munter
Wiitend

&0 Schwungvoll

81 Schlecht gelaunt

872 Minderwertig
88 Erschreckt
&4 Tatkraftig

85 Entkriftet

1‘66111;[

N Y Y Y e I O M B B %
N Y Y Y e Y Y O D O I 9

(55598
Ojg

N I I Oy A B A I B AR

OO0 0O00O0OO0O OO OO O O Ce s,

S[b[}(»

N Y e Y e Y A N
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Ausarbeitung:

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

R. AbschlieBende Stellungnahme

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 17 von 18

Am Ende dieses Fragebogens bitte ich Sie um eine personliche Bewertung der Heimbeatmung.

Lassen Sie sich bei der Beantwortung dieser Fragen bitte nur von Ihren ganz personlichen Gefiihle leiten.

1 Vorteile der Heimbeatmung.
Verkiirzung des Krankenhausaufenthaltes
Leben in der gewohnten Umgebung

Lebensverlangerung

IO

Lebensverbesserung

Andere Vorteile:

9) Nachteile der Heimbeatmung.
Belastung der Familie

grofler Organisationsaufwand

IO

eingeschrinkte Bewegungsfreiheit

Andere Nachteile:

£} Was konnte an der Heimbeatmung fiir ALS-
Patienten verbessert werden?

? Wie empfinden Sie Thre eigene Lebensqualitat?

Wie verhilt es sich Threr Meinung nach mit der

Lebensqualitat Threr Angehorigen?

Z‘l} Positive Auswirkungen der Heimbeatmung
auf Thr Wohlbefinden.

Verbesserung des Allgemeinbefindens

engerer Kontakt zu den Angehorigen

IO

besserer Umgang mit der Krankheit

Andere positive Auswirkungen:

5 Negative Auswirkungen der Heimbeatmung
auf Thr Wohlbefinden.

Privatsphéare der Familie ist nicht mehr gewahrt D
bin mit der Krankheit alleingelassen D

Andere negative Auswirkungen:

(5 Wiirden Sie die Heimbeatmung einem
anderen ALS-Patienten weiterempfehlen?

Ja D Nein D

Sehr Sehr
schlecht gut

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

oo e

o Lt

Copyright © 1996 by Dagmar Kaub-Wittemer, cand. med., LMU, Miinchen. Jegliche Vervielfdltigung, auch auszugsweise, nur mit schriftlicher Genehmigung.



LUDWIG-MAXIMILIANS-UNIVERSITAT MUNCHEN Ausarbeitung: Dagmar Kaub-Wittemer, cand.med.
KLINIKUM GROSSHADERN Staatlich examinierte Krankenschwester

Neurologische Klinik Beblostrasse 7 - D- 81677 Munchen
Direktor Prof. Dr. Th. Brandt Tel.: 089-91072429 — Fax: 089-92401595

Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

Fragebogen-

Nummer: * Blatt 18 von 18

Extrablatt fir zusatzliche Angaben
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Fragebogen fur Patienten mit Amyotropher Lateral-
Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

Fragebogen-
Nummer: *

Fir weitere Informationen wiirden wir unter Umstdnden gerne noch einmal auf Sie
zuriickkommen. Dazu benétigen wir Thren Namen, Thre Adresse und, wenn moglich, Thre
Telefonnummer, um Sie gegebenenfalls erreichen zu kénnen.

Fiir weitere Informationen stehe ich zur Verfiigung:

Name

Adresse

Telefon-Nr.

Wenn Sie mit der Verwertung der Daten einverstanden sind, fillen Sie bitte die folgende
Einwilligungserklarung aus:

Einwilligungserklarung

Ich bin mit der Verwertung der Daten im Rahmen der Untersuchung
einverstanden.

Name

Geburtsdatum

Datum Unterschrift

Wenn Sie diesen Fragebogen nicht selbst ausfiillen konnten, wer hat Thnen dabei geholfen? Bitte
geben Sie keinen Namen an, nur eine Bezeichnung (z.B. Krankenschwester, Haushaltshilfe, 0.4.):
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Ausarbeitung:

Fragebogen flir Angehorige von Patienten mit Amyotropher
Lateral-Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

A. Allgemeine Angaben

weiblich D

2 Geschlecht: ménnlich D
53 Familienstand: ledig D verheiratet D
mit Partner D geschieden D verwitwet D

A} Verwandschaftsgrad zum Patienten:
Ehepartner D Tochter/Sohn D Mutter/Vater D
Lebenspartner D nicht mit Pat. verwandt D

Anderer:

Hochster Schulabschluf} / Berufsausbildung:

Beruf (falls berentet: fritherer Beruf):

berufstatig D
nicht berufstatig D

berentet D arbeitslos D

Falls berufstitig:

Angestellte/r D Beamte/r D Selbsténdig D
Vollzeit D Halbtags D Teilzeit Std./Woche

Falls berufstitig, arbeiten Sie zu Hause?

Nein D

Ja, immer D Ja, iberwiegend D

Beschiftigungsstatus:
Hausfrau/-mann D

10

Fiihlen Sie sich leistungsfihig und gesund?

Ja D Nein Q

'

ﬂf Wenn nein, warum nicht? (Krankheit, Gebrechen)

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 1 von 8

B. Beatmungssituation

Waren Sie mit dabei, als beim Patienten ALS
. . . .
diagnostiziert wurde? Ja D Nein D

Wurden auch Sie von einem Arzt itber die
o
Erkrankung aufgeklart? Ja D Nein D

War diese Erklarung fiir Sie ausreichend?

Ja D Nur teilweise D Nein g
'

Wenn nein, warum nicht?

Wurden Sie von einem Arzt iiber die Heim-
beatmung aufgeklart? Ja D Nein D

Unterstiitzen Sie den Patient aktiv bei der
3 ?
Heimbeatmung? Ja g Nein D

'

7/ Wenn ja, von wem wurden Sie in die korrekte
Bedienung des Beatmungsgerites eingewiesen?

vom Patient selbst D vom behandelnden Arzt D
D Bedienungsanleitung D

vom Hersteller

Andere:

£ Kommen Sie mit der Bedienung des
Beatmungsgerites zurecht? Ja D

Nein D

@ Haben Sie bei technischen Komplikationen zu
jeder Zeit fachliche Unterstiitzung?

(z.B. 24-Std. Kundendienst,

Servicetechniker o.a.) Ja D Nein D

9(0) Haben Sie fiir sich eine Vertretung, die Sie

immer sofort und voll ersetzen kann?

(z.B. bei einem Unfall 0.4.)
Ja D Nein D
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Fragebogen flir Angehorige von Patienten mit Amyotropher
Lateral-Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

C. Pflegesituation

Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 2 von 8

Wieviel Zeit benotigen Sie fiir die Pflege Ihres
ALS-Patienten?

ca. Stunden/Tag

9) Welche Personen helfen Thnen bei der Pflege

und wie lange?

a) Stunden/Tag
b) Stunden/Tag
c) Stunden/Tag
d) Stunden/Tag

@ Wie oft konnen Sie alleine die Wohnung/das
Haus verlassen?

Durchschnittlich Stunden

mal / Woche fiir je

Z"} Wer kitmmert sich wihrend dieser Zeit um
den Patienten?

a) Stunden/Tag
b) Stunden/Tag
c) Stunden/Tag
d) Stunden/Tag

5 Welche Hilfsmittel stehen Ihnen fiir die Pflege
zur Verfiigung? (z.B. Hebeeinrichtung, Spezialbett)

Wie schiitzen Sie Ihre Kenntnisse in der
Krankenpflege ein?

Gut D Gering D

Ausreichend D

{3 Haben Sie als Hilfe zusitzlich angestelltes

W

i

Pflegepersonal?

'

Nein D

Jag

@ Wenn ja, von wem wurden Thnen diese Hilfs-

Person(en) vermittelt?

Hausarzt D

Caritative Institution D

Arzt, Krankenhaus D
Krankenkasse D

Sozialdienst D Nachbarschaftshilfe D
Arbeitsamt D Selbsthilfegruppe D
Freunde, Bekannte D

Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke D
Eigene Initiative (z. B. Zeitungsanzeige) D

Werden die Kosten fiir dieses Personal ganz
von der Krankenkasse itbernommen?
Nein Q

ja| |
Wenn nein, wieviel miissen Sie zuzahlen?

ca. DM / Monat

Haben Sie das Gefiihl, mit der Organisation
der héuslichen Pflege gut beraten zu sein?

Ja D Nein D

Konnte besser sein D

Bitte schildern Sie kurz, welche Titigkeiten
Sie bei der Pflege des Patienten ausfiihren:
Waschen D Baden D Abklopfen D

Ankleiden D Absaugen D Beatmen D
Lagern D das Essen anreichen D

Gymnastik D den Blutdruck messen D
Kaniilenwechsel bei Tracheostoma D

Andere:
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Ausarbeitung:

Fragebogen flir Angehorige von Patienten mit Amyotropher
Lateral-Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

D. Hausliche Situation

q] Erledigen Sie die Hausarbeit alleine?
(Waschen, Kochen, Putzen, Einkaufen)

Ja D Groftenteils D Teilweise D Nein D

52 Hat sich seit Beginn der Erkrankung Thr
Anteil an der Hausarbeit verandert?

Mehr D Gleich D Weniger D

Trifft fiir mich nicht zu D

53 Hatten Sie vor der Erkrankung des Patienten
eine Haushaltshilfe? (z.B. Putzfrau, Zugehfrau)

Ja D Nein D

Z"} Haben Sie jetzt eine Hilfe, die sich ausschlief3-
lich um den Haushalt kiimmert?

Ja g Nein D

'

5 Wenn ja, wie oft kommt die Haushaltshilfe?

mal pro Woche

Welche Kosten entstehen dadurch fiir Sie?

ca. DM / Monat

7 Sind minderjihrige Kinder zu betreuen?

Ja g Nein D

'

? Wenn ja, sind Sie daran beteiligt?

Ja D Nein D

@ Sind noch weitere Personen im Haushalt, die
gepflegt werden miissen und wie lange?
(Grofieltern, Eltern, behinderte oder kranke Kinder)

a) Stunden/Tag
b) Stunden/Tag
c) Stunden/Tag

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 3 von 8

E. Personliche Situation

? Sind Sie berufstatig?

Ja D Nein g

'

Wenn nein, mufiten Sie Ihren Beruf aufgrund
der Pflege des Erkrankten aufgeben?

Ja Q Nein
? Wenn j ]a, ist Thnen das sehr schwer gefallen?

Ja D Nein D

4} Wenn Sle weiter berufstitig sind:
Wer kiimmert sich wiahrend Threr Berufs-
tatigkeit um den Patienten und fiir wie lange?

a) Stunden/Tag
b) Stunden/Tag
c) Stunden/Tag

5 Wie ist der Patient wahrend Ihrer Abwesenheit
versorgt?

Optimal D Gut D Ausreichend D Schlecht D

? Ist Thre Familie auf Ihr Gehalt angewiesen?

Ja D Nein D

E[.7 Wiirden Sie sich selbst in einer dhnlichen
Situation fiir die Heimbeatmung entscheiden?

Ja D Nein g

'

53 Wenn nein, warum nicht?

Wiirden Sie die Heimbeatmung Threm
Patienten nochmals empfehlen?

Ja D Nein D

Copyright © 1996 by Dagmar Kaub-Wittemer, cand. med., LMU, Miinchen. Jegliche Vervielfdltigung, auch auszugsweise, nur mit schriftlicher Genehmigung.



LUDWIG-MAXIMILIANS-UNIVERSITAT MUNCHEN
KLINIKUM GROSSHADERN
Neurologische Klinik
Direktor Prof. Dr. Th. Brandt

Dagmar Kaub-Wittemer, cand.med.
Staatlich examinierte Krankenschwester

Beblostrasse 7 - D- 81677 Munchen
Tel.: 089-91072429 — Fax: 089-92401595

Ausarbeitung:

Fragebogen flir Angehorige von Patienten mit Amyotropher
Lateral-Sklerose (ALS) in der Situation der Heimbeatmung

F. Partnerschaft

1] Wie hat sich seit Beginn der Erkrankung die
Beziehung zu Threm Partner verindert?

verbessert D unverandert D verschlechtert D

%) Haben Sie Zeit fiir gemeinsame Aktivititen?

Ja, oft D Eher selten D Leider nicht D

53 Haben Sie das Gefiihl, alles drehe sich nur um
Ihren Partner und Sie bleiben auf3en vor?

Ja D Oft D Manchmal D Nein D

Haben Sie Freude daran, Thren Angehérigen
zu pflegen und Ihm dadurch die Erkrankung
leichter zu machen?

Ja D Meistens D Manchmal D Nein D

Unternehmen Sie jetzt eher mehr ohne Thren
Partner (Besuche, Reisen, Sport, Kultur etc.)?

Ja D Ofter D Manchmal D Nein D

Leben?

Wichtig | |
Keine D

Sehr wichtig D

Wenig D

Inwieweit hat sich Thr Sexualleben durch die
Erkrankung verandert?

Unverdndert D
Nicht mehr moglich D

Verbessert D
Reduziert D

Sprechen Sie gemeinsam iiber die Zukunft?

Ja D Nein D

Sprechen Sie gemeinsam iiber den Tod?

Ja D Nein D

T Welche Bedeutung hat Sexualitit in Threm

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 4 von 8

G. Belastung/psychische Situation

3'] Wurde die eigene Gesundheit durch Ihre
Pflegetitigkeit in Mitleidenschaft gezogen?

Ja g Nein D

2 Wenn ja, welcher Art?

(z.B. bereits bestehende Krankheiten haben sich
verschlechtert, Schwiche, Ubermiidung, Riicken-
schmerzen, Kreislaufprobleme)

Wie oft wird Thre Nachtruhe gestort?

eher selten D

ca. mal pro Nacht

? Miissen Sie sich personlich einschrinken?

Ja, sehr D Oft D Teilweise D Nein D

5 Hat sich Ihr Kontakt zu Freunden und
N .
Bekannten geindert? ol D Nein D

(3 Haben Sie Kontakt zu Selbsthilfegruppen?

Ja g Nein D

'

E[.7 Wenn ja, welcher Art?

? Sind diese Kontakte fiir Sie hilfreich?

Ja, sehr D Manchmal D Kaum D Nein D

Koénnen Sie mit jemand iiber Thre Situation
sprechen? ol D Nein D

Wie wichtig sind diese Gespriche fiir Sie?

Sehr wichtig D Wichtig D Unwichtig D
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H. Psyche (MLDL)

Anweisung: Im folgenden geht es darum, festzustellen, wie zufrieden Sie mit verschiedenen Bereichen Ihres Lebens
in der vergangenen Woche einschliefflich heute waren. Kreuzen Sie bitte jeweils das Kéastchen unter der
Zahl an, die far Sie am ehesten zutrifft.

Sehr Sehr
I Ich bin mit meiner (m/n) unzufrieden zufrieden
0 1 9 10

1 gesundheitlichen Verfassung
2 korperlichen Leistungsfihigkeit
8 geistigen Leistungsfihigkeit
& personlichen Wohlbefinden
B Selbstwertgefiihl
(3 Entspannungsfihigkeit
7/ Erfolg und Anerkennung
& Unterstiitzung und Geborgenheit
durch andere
© Selbstindigkeit im Alltag
1@ Ehe / Partnerschaft
99 Sexualleben
922 Familienleben
918 Freundschaften / Bekanntschaften
94} beruflichen Situation
985 finanziellen Situation
9@ Wohnsituation
47 Freizeit
18 medizinischen Behandlung

99 Umgang mit meiner Krankheit

N Y e Y e Y N B B A N A I
N Y e Y e Y N B B A N A I
0ot oodtodnnodis
N T Y e Y e e Y Y Y O A I
N Y e Y e e Y B A N A I
N[ Y e Y Y O 0 A I B B A AR I
N Y e Y e e Y Y Y Y N A I
OO0t oodtodnnodis
N e e Y e o Y I D B O B A R I
N Y e Y e Y N B B A N A I
N Y e Y e Y N B B A N A I

2X) Leben allgemein
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Fragebogen-
Nummer: *

Blatt 6 von 8

H. Psyche (POMS)

Anweisung: Sie finden nachstehend eine Liste von Worten, die verschiedene Gefiihle oder Gefithlszustdnde beschreiben.
Bitte lesen Sie sorgfiltig jedes einzelne Wort und kreuzen Sie dann in der entsprechenden Spalte das Kast-
chen an, das am besten Threm Gefiihlszustand in der vergangenen Woche einschliefflich heute entspricht.

5 5
) O
N N
S S0 3 = S0 S
& o £ 5 & P
5 & Y

41 Zornig 19 Neidisch

22 Abgeschlafft 2X0) Frohlich

8 Ungliicklich 291 Verbittert

@ Lebhaft 22 Erschopft
B Unsicher 28 Schwermiitig
® Lustlos 244 Verzweifelt
7/ Traurig 2B Trige
Aktiv 2X3 Hilflos
© Gereizt 2] Ermattet

9@ VerdrieBlich Munter

99 Betriibt

912 Energisch
18 Angstlich
94 Hoffnungslos
98 Uberreizt
16 Miide

97 Verargert

98 Entmutigt

N T Y Y Y e Y e N B B

N Y e Y e Y A I M B

N Y Y N B I B A R A ¥

N Y e Y e Y Y N B N 9

NN T T Y e Y e Y N B N

Wiitend

&0 Schwungvoll

81 Schlecht gelaunt

82 Minderwertig
838 Erschreckt
&4 Tatkraftig

85 Entkriftet

N Y e Y Y e I N B

N Y e Y Y e Y Y N A N O I 9

N I A A i A O B B B B B B B R B
O 00000000 OO OO O O Ce s,
N Y e Y e Y Y N
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I. AbschlieBende Stellungnahme

1D b -
Nommman: ¢ Blatt 7 von 8

Am Ende dieses Fragebogens bitte ich Sie um eine personliche Bewertung der Heimbeatmung.

Lassen Sie sich bei der Beantwortung dieser Fragen bitte nur von Ihren ganz personlichen Gefiihle leiten.

1 Vorteile der Heimbeatmung.
Verkiirzung des Krankenhausaufenthaltes
Leben in der gewohnten Umgebung

Lebensverlangerung

IO

Lebensverbesserung

Andere Vorteile:

9) Nachteile der Heimbeatmung.
Belastung der Familie
grofler Organisationsaufwand

fordert enorm viel Selbstbeherrschung

IO

schlechtere Versorgung

Andere Nachteile:

£} Was konnte an der Heimbeatmung fiir ALS-
Patienten verbessert werden?

? Wie empfinden Sie Thre eigene Lebensqualitat?

Wie verhilt es sich Threr Meinung nach mit der

Lebensqualitit des Patienten?

Z‘l} Positive Auswirkungen der Heimbeatmung
auf Ihre Lebensqualitit.

endlich mehr Zeit fiir Hobbies

engerer Kontakt zu den Angehorigen

LI

besserer Umgang mit der Krankheit

Andere positive Auswirkungen:

5 Negative Auswirkungen der Heimbeatmung
auf Thre Lebensqualitat.

Privatsphéare der Familie ist nicht mehr gewahrt D
bin mit der Krankheit alleingelassen D

Andere negative Auswirkungen:

(5 Wiirden Sie die Heimbeatmung einem
anderen ALS-Patienten weiterempfehlen?

Ja D Nein D

Sehr Sehr
schlecht gut

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

o oL

oo Lt
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Nummer: * Blatt 8 von 8

Extrablatt fir zusatzliche Angaben
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Fragebogen-
Nummer: *

Fir weitere Informationen wiirden wir unter Umstdnden gerne noch einmal auf Sie
zuriickkommen. Dazu benétigen wir Thren Namen, Thre Adresse und, wenn moglich, IThre
Telefonnummer, um Sie gegebenenfalls erreichen zu kénnen.

Fiir weitere Informationen stehe ich zur Verfiigung:

Name

Adresse

Telefon-Nr.

Wenn Sie mit der Verwertung der Daten einverstanden sind, fiilllen Sie bitte die folgende
Einwilligungserklarungaus:

Einwilligungserklarung

Ich bin mit der Verwertung der Daten im Rahmen der Untersuchung
einverstanden.

Name

Geburtsdatum

Datum Unterschrift
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