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Zusammenfassung

Anorektale Malformationen (ARM) sind seltene (ein Fall in 3500-5000
Geburten), angeborene Fehlbildungen des Enddarms. In ihrer Auspragung
reichen sie von einfachen Formen, die leicht therapierbar sind und eine gute
Prognose in Bezug auf eine normale Kontinenzentwicklung haben, bis hin zu
komplexen Formen, deren Behandlung problematisch ist und die eine schlechte

funktionelle Prognose haben.

Fur die operative Therapie der ARM werden zunehmend Standards etabliert
und es liegen Daten Uber gute Ergebnisse vor. Die Datenlage zur psychischen

und sozialen Betreuung von Patienten mit ARM ist sehr viel schlechter.

Daraus ergibt sich die Frage, wie die psychische Belastung, der Bedarf an
postoperativer Betreuung und die Zufriedenheit der betroffenen Familien mit
dieser seltenen Erkrankung im Vergleich zu Gesunden bzw. Patienten mit
anderen chronischen Erkrankungen aussehen. Bei der Durchfiihrung wurden
104 Familien von Patienten mit anorektalen Malformationen, die im
Selbsthilfeverein SoMA e.V. organisiert sind, mittels standardisierter
Fragebdgen zu Starken und Schwachen im Verhalten des betroffenen Kindes
(SDQ), der familiaren Belastung (FaBel) und der gesundheitsbezogenen
Lebensqualitat der jungen ARM- Patienten (HAQL) befragt. Weiter wurden
soziodemographische Daten und Informationen zur individuellen Diagnose
ermittelt und nach dem Therapieangebot und der Zufriedenheit mit der Therapie
gefragt (SoMA).

Hauptergebnis der Untersuchung ist, dass die psychische und familiare
Belastung in Familien von Kindern und Jugendlichen mit ARM der von
schweren chronischen Erkrankungen entspricht. Auffalliges Verhalten tritt bei
Kindern und Jugendlichen mit ARM haufiger auf (19%), als in der
Allgemeinbevolkerung (10%). Die Lebensqualitat der jungen ARM- Patienten ist

fast ausnahmslos (61,5-100%) durch die Erkrankung eingeschrankt. Eine



weiterfUhrende somatische Therapie nach der primaren Operation ist
gewahrleistet und in den meisten Fallen (72-81%) zur Zufriedenheit der
Patienten. Defizite bestehen im Bereich psychologischer Betreuung in Bezug

auf Inanspruchnahme und Zufriedenheit (43-55%).

Im Hinblick auf weitere Studien und Anwendung der Ergebnisse, ware die
Entwicklung und Evaluation eines Psychotherapie-Programms unter
Berucksichtigung der besonderen Bedurfnisse von Kindern und Jugendlichen

mit ARM angezeigt.
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1 Theorie

1.1 Definition der anorektalen Malformation

Anorektale Fehlbildungen sind Entwicklungsdefekte des Enddarms im Stadium
der primitiven Kloake; d.h. der Analkanal und eine unterschiedlich lange Strecke
des Rektums/Kolons sind fehlgebildet, haufig in Kombination mit einer Fistel
zum Urogenitaltrakt, oder einer Verlagerung der Anal6ffnung und Fehlbildungen
weiterer Organe. Umgangssprachlich und in alterer Fachliteratur wird immer
noch von Analatresien als Gattungsbegriff gesprochen, was anatomisch nicht
korrekt ist, da eine komplette Atresie ohne Fistel nur fur einen zahlenmafig
seltenen Subtyp vorliegt (Pena, 2007). In dieser Arbeit wird teils der Begriff
,<Analatresie” im umgangssprachlichen Sinn verwendet, wenn Bezug auf solche

alteren Quellen genommen wird.

1.1.1 Epidemiologie anorektaler Malformationen

Die Haufigkeit anorektaler Malformationen liegt bei 1 : 3500-5000
Neugeborenen. Die Geschlechtsverteilung mannlich zu weiblich liegt bei 60% :
40%. (Willital et al. 2000)

1.1.2 Subtypen anorektaler Fehlbildungen

Es werden hohe und intermediare von tiefen Analatresien unterschieden.
Entscheidend ist die Zuordnung des Rektumblindsackes zum intrapelvinen
Dreieck, gebildet aus der PC-Linie (von der Os pubis-Hinterkante zur Spitze des
Os coccygeum) und I-Punkt (Os ischiadicum). Bei intermediaren Atresieformen
befindet sich der Rektumblindsack innerhalb dieses Dreiecks und liegt tiefer als
die PC-Linie, bei hohen Formen liegt er daruber. Bei tiefen Formen
unterschreitet der Blindsack den |-Punkt (Joppich 2000).
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Die gebrauchlichste Klassifikation ist die nach Wingspread, in die die Hohe der
Atresie und die Muindungen eventuell zusatzlich bestehender Fisteln eingehen
(Stephens et al. 1986). Es ist jedoch zu erwahnen, dass derzeit das dritte
internationale Klassifikationssystem etabliert wird, dass die anorektalen
Fehlbildungen nach dem Vorhandensein und dem Verlauf von Fisteln einteilt
(Holschneider et al.2005) und sich damit an der Einteilung von Pefia (1990)

orientiert.

Tabelle 1 Internationale Einteilung anorektaler Malformationen nach
Wingspread, 1984

Hohe Formen Madchen: anorektale Agenesie mit oder ohne rektovaginale

Fistel, Rektumatresie

Jungen: anorektale Agenesie mit oder ohne

rektoprostatischer Fistel, Rektumatresie

Intermediare Formen  Madchen: rektovestibulare/ rektovaginale Fistel oder Anal-

agenesie ohne Fistel
Jungen: rektobulbare Fistel oder Analagenesie ohne Fistel

Tiefe Formen Méadchen: anovestibulare Fistel, anokutane Fistel,

Analstenose
Jungen: anokutane Fistel, Analstenose
Seltene Formen Madchen: Seltene Fehlbildungen, Kloakenfehlbildungen

Jungen: Seltene Fehlbildungen




Theorie 14

Tabelle 2 Dritte Internationale Klassifikation anorektaler Malformationen
Krickenbeck, 2005

Hauptgruppe Jungen Hauptgruppe Madchen
Perineale (kutane) Fistel Perineale (kutane) Fistel
Rekto-urethrale Fistel Vestibulare Fistel

- bulbar

- prostatisch

Rekto-vesikale Fistel Kloake

Anorektale Malformation Anorektale Malformation
ohne Fistel ohne Fistel

Analstenose Analstenose

Eine bei Madchen auftretende Extremform einer anorektalen Agenesie ist die
Kloakenfehlbildung. Dabei bleibt die Entwicklung des Darm- und
Urogenitalkanals auf einer frihen embryologischen Entwicklungsstufe stehen,
so dass Enddarm, Vagina und Harnrdéhre nicht oder nur unvollstandig

voneinander getrennt sind.

1.1.3 Komorbiditat bei anorektalen Fehlbildungen

Oft (64%, Cushieri et al, 2002) treten in Assoziation mit einer ARM
Malformationen anderer Organe auf. Am haufigsten werden begleitende,
urogenitale Fehlbildungen beschrieben, bei hohen und mittleren Formen der
ARM in 40-60% der Falle, bei tiefen Formen in 21%. Fast ebenso
wahrscheinlich sind assoziierte Wirbelfehlbildungen mit 40% bei hoher und
mittlerer ARM, bzw. 20% der tiefen ARM. Meist handelt es sich um Dysplasien
und Agenesien des Os sacrum oder Os coccygeum. Fehlbildungen anderer
Teile des Magendarmtrakts treten in 15% bzw. 7% auf. Zu jeweils 9% leiden
Kinder mit hoher und mittlerer oder tiefer ARM zusatzlich an einem

angeborenen Herzfehler. Andere Begleitfehlbildungen z.B. der Extremitaten
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oder des Gesichts treten in 20% der Falle von hoher und mittlerer ARM und in
22% der Falle von tiefer ARM auf (Joppich (2000).

1.1.4 Diagnostik bei anorektalen Malformationen

1.1.4.1 Postpartale Friihdiagnostik

Im Rahmen der sogenannten 5-Minuten-Untersuchung (U1) unmittelbar nach
der Geburt wird ein Neugeborenes klinisch untersucht, um sichtbare
Fehlbildungen oder Funktionsstorungen auszuschlieRen. Hierbei zeigt sich bei
einer anorektalen Fehlbildung, oft ein verschlossener After, bzw. eine
fehllokalisierte Offnung. Manchmal wird die Diagnose auch erst spéater gestellt,
z.B. bei ausbleibendem Kindspech (Mekonium) mit klinischer Verschlechterung
des Sauglings. Klinische Hinweise auf das Vorliegen einer Analatresie mit Fistel

konnen auch Austritt von Mekonium aus der Harnrohre oder der Vagina sein.

1.1.4.2 Bildgebende Diagnostik

Liegen klinische Hinweise auf eine anorektale Malformation vor, wird mit einer
weiterfuhrenden bildgebenden Diagnostik die Hohe der Atresie bestimmt und
eventuell vorliegende Fisteln dargestellt. Die so gewonnene Information
bestimmt das weitere therapeutische Vorgehen. Es kommen folgende
Verfahren zur Anwendung: Seitliche Rontgenaufnahme in Knie-Ellenbogenlage,
Sonographie des Rektumblindsackes, sonographisch kontrollierte Punktion und

Fisteldarstellung.

Im Rahmen einer gezielten Diagnostik von Begleitfehlbildungen werden oft
Thorax- und Abdomenubersichtsaufnahmen angefertigt. Mit Hilfe einer
Miktionszystourethrographie werden urologische Stérungen abgeklart. Es kann
eine Chromosomenanalyse durchgeflihrt werden. Bei hohen Fehlbildungen
erfolgt weiter eine Kernspinresonanz-Spektroskopie der Wirbelsaule und des
Spinalkanals, vor allem zur Diagnostik eines sogenannten ,Tethered Cord®, bei
dem das Ruckenmark fixiert ist. Dies kann im Laufe des Wachstums zu

neuronalen Funktionsschadigungen flhren.
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1.1.5 Therapie

1.1.5.1 Operative Korrektur

Die operative Therapie besteht in einer plastischen Rekonstruktion des
Anorektalkanals, wobei, vereinfacht gesprochen, das blind endende Rektum
durch den Sphinkterapparat hindurchgezogen und eine Anastomose zur analen
Haut hergestellt wird. Diese Prozedur wird ,Pullthrough’ oder
Durchzugsoperation genannt. In Abhangigkeit von der diagnostizierten Hohe
der Fehlbildung und dem allgemeinen Gesundheitszustand erfolgt die
Durchzugsoperation primar beim Neugeborenen (binnen 48 Stunden) oder
spater nach Anlage eines Kolostomas. Bei ausreichender Weite einer
perinealen Fistel kann der Eingriff auch elektiv und ohne Kolostoma

durchgefuhrt werden.

Die derzeit empfohlene Methode fur die meisten Subtypen der ARM ist die
Anorektalplastik (bzw. Analplastik) mit posterior-sagittalem Zugangsweg, der
eine gute Einsicht in das OP-Gebiet bietet. Nur sehr hohe Defekte erfordern
zusatzlich einen abdominellen Zugang, der zunehmend auch laparoskopisch
erfolgt. Im Fall einer Kloakenfehlbildung ist ein gesondertes Vorgehen natig.
Unmittelbar entscheidend fir den langfristigen Operationserfolg sind die
Schonung der angrenzenden Strukturen (Harnwege, Genitale, Nerven,
Sphintermuskulatur u.a.), die spannungsfreie Adaptation des Neoanus und
seine Positionierung innerhalb des Sphinkterapparats, ein sorgfaltiger

Fistelverschluss und eine ausreichende Gefassversorgung.

1.1.5.2 Nachsorge

Die Therapie einer Analatresie ist mit der korrigierenden Operation allerdings
nicht abgeschlossen. Im Anschluss an die Operation muss der Analkanal Uber
mehrere Monate intermittierend kalibriert werden, um einer narbigen Stenose
vorzubeugen. Ein eventuell angelegtes Kolostoma wird nach Abheilung der OP-
Wunde und ausreichender Dilatation des Neoanus (nach ca. 2-8 Wochen)
verschlossen. Nach dem Stoma-Verschluss tritt oft eine perianale Dermatitis
auf, da die Haut sich noch nicht an den oft sehr haufigen Stuhl gewohnt hat.

Abhangig von der Fehlbildungsform und Operationstechnik treten mittelfristig
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Inkontinenz und/oder Obstipation bei vielen Kindern auf. Bei unbemerkter,
chronischer Obstipation droht die Ausbildung eines Megasigmoid. Eine
diatetische oder auch medikamentdse Stuhlregulierung ist deshalb zumeist
unabdingbar. Insbesondere bei Patienten mit Kloakenfehlbildung oder rekto-
vesikaler Fistel konnen aulerdem Urin-Inkontinenz und neurogene

Blasenentleerungsstorungen auftreten.

Halten Inkontinenz und Obstipation tUber den Zeitpunkt des physiologischen
~Sauberwerdens” an, muss die Folgetherapie erweitert werden. Hierbei kdnnen
beispielsweise ein systematisches Stuhltraining mit Physio- und Psychotherapie
zum Einsatz kommen. So genannte ,soziale Kontinenz“ Uber 24 Stunden kann
durch tagliche, retrograde Darmspullungen im Rahmen eines ,Bowel
Management Programms’ erreicht werden. Durch eine weitere Operation, die
Anlage eines kontinenten Appendikostoma (z.B. Malone-Stoma), bei dem die
Appendix z.B. im Bereich des Bauchnabels nach aul3en geleitet wird, kdnnen

anterograde Darmspulungen erfolgen (Malone et al. 1990).

Die angeborene, mangelhafte Funktion des Kontinenzorgans hat zudem soziale

und psychische Auswirkungen, die oft ibersehen bzw. verdrangt werden.

1.2 Anforderungen an die therapeutische Versorgung.

Die primare operative Therapie stellt die Uberlebensfahigkeit der
Neugeborenen sicher und kann als die kleinste Form notwendiger Intervention
betrachtet werden. Eine ideale Therapie wurde in der Heilung der Erkrankung
resultieren, die den Patienten ein Leben ohne weitere Einschrankungen, wie
Inkontinenz, erhohtes Risiko fur Harnwegsinfekte aufgrund Refluxneigung,
Einschrankungen bei der Ernahrung zur Beeinflussung der Stuhlkonsistenz,
Schmerzen und belastende Folgebehandlungen ermdglicht. Ziel der Therapie
von Patienten mit angeborenen Malformationen muss es sein, sich den
Anforderungen an eine solche optimale Versorgung, selbst wenn sie sie nicht

vollig erreichen kann, bestmaoglich zu nahern.
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1.2.1 Anforderungen an die somatische Therapie aus Ergebnissen

vorangegangener Untersuchungen.

Die Begriffe anorektale Malformation (ARM) bezeichnet eine Vielzahl
verschiedener Hauptformen anorektaler Fehlbildungen. Eine genaue
anatomisch-topografische Einteilung der unterschiedlichen Fehlbildungen ist
relevant fur eine Kontinenz gewahrleistende, rekonstruktive Operation.
Voraussetzung fur eine ungestorte Kontinenz und Defakation ist die regelrechte
Funktion und Anatomie des Kontinenzapparates, dessen wichtigste neuronale
und muskulare Elemente, nach heutigem Wissensstand, der vegetative
Sphinkterrelaxationsreflex, die sensibel innervierte Analschleimhaut und die
Musculi levator ani und puborectalis sind (Johnson et. Al. 2006/ Knaur,
Gardiner, Duthie 2002). Diese Strukturen sind bei Patienten mit ARM teils nicht
bzw. nur unzureichend angelegt. Aul3erdem birgt die operative Korrektur einer
ARM das Risiko einer weiteren Traumatisierung (Boemers 2002). Schlieflich
kann es zu Komplikationen, wie z.B. Persistenz oder Rezidiv der Fistel nach der
Durchzugsoperation kommen (Pefia, Grasshoff, Levitt 2007).

In 64% der Falle treten assoziierte Fehlbildungen anderer Gewebe und Organe
auf (Alfred Cuschieri and EUROCAT Working Group 2001). Ein Teil der
Fehlbildungen mindert die Kontinenz, wie zum Beispiel das Vorliegen einer
neurogenen Blase oder sakraler Fehlbildungen. Der andere Teil kann die
generelle Gesundheit und Belastbarkeit des Kindes beeintrachtigen, etwa im
Falle eines assoziierten Herzfehlers. Dementsprechend kdnnen die Prognose
und der Therapiebedarf eines Kindes mit einer anorektalen Malformation sehr
unterschiedlich ausfallen. Als zentrale und fur anorektale Malformationen
spezifische Folge soll im weiteren auf das Problem der mangelnden Kontinenz
genauer eingegangen werden. Sozial akzeptable Kontinenz ist Pefia und Levitt
zufolge (Levitt et al. 2007) fur alle Patienten nach operativer Korrektur einer
anorektalen Malformation erreichbar. Es wurden 172 Patienten ohne
physiologisch gegebene Kontinenz und ohne Erfolgsaussicht einer operativen
Revision zur konservativen Therapie ausgewahlt. Als Erfolg wurde das
Erreichen sozial akzeptabler Kontinenz gewertet, die es den Betroffenen
erlaubt, ohne durch Inkontinenz aufzufallen, am o&ffentlichen Leben

teilzunehmen. Entscheidend war eine exakte Diagnostik der Ursache der
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Inkontinenz und eine angepasste Therapie. Patienten mit Inkontinenz und
Obstipation (N=44) bendtigten ein anderes konservatives Behandlungskonzept
als solche mit Inkontinenz und Diarrhoe (N=128). Beide Patientengruppen
haben gute Erfolgsaussichten (93 Prozent der erst genannten beziehungsweise
88 Prozent der zweiten Gruppe erlangten sozial akzeptable Kontinenz). Eine
dritte, besondere Gruppe stellten Patienten mit Pseudoinkontinenz nach
Ausbildung eines Megasigmoid aufgrund chronischer Obstipation (N=29) dar.
Patienten dieser Gruppe erlangten erst nach Resektion des dilatierten
Sigmaabschnitts fekale Kontinenz. Sie hatten dann aber das vergleichsweise
beste Ergebnis (97 Prozent aller Patienten waren kontinent).Wobei Pefia auch
die Erfolgsrate in Bezug auf das primare Erreichen willkurlicher Kontrolle des
Stuhlgangs als sehr hoch beschreibt (Pefia, Hong 2000). Untersucht wurden
1192 von Pefa und seinen Mitarbeitern operierte und nachbetreute Patienten.
Davon waren 75% willkurliche Defakation moglich. Die Halfte dieser Patienten
wurde als vollig kontinent beschrieben. Bei der anderen Halfte trat
gelegentliches Stuhlschmieren auf. In 25% der Falle lag nach der
Durchzugsoperation eine Stuhlinkontinenz vor. In der zuletzt genannten Gruppe

empfiehlt Pefia das eingangs beschriebene, gezielte Bowelmanagement.

Andere Untersuchungen zeigten weniger gute Ergebnisse in Bezug auf die
Kontinenz von Patienten nach Korrektur anorektaler Malformationen. So
untersuchten Diseth und Emblem Jugendliche mit korrigierter hoher (n=16) und
tiefer (n=17) anorektaler Malformation im Alter von 12 bis 20 Jahren (m=15)
ohne Begleitfehlbildungen (Diseth, Emblem 1996). Es waren nur 21 Prozent der
Patienten vollig kontinent, alle mit tiefer Analatresie. 70 Prozent litten unter
persistierender analer Dysfunktion und Stuhlschmieren und 73 Prozent unter

Inkontinenz fur Flatus.

Rintala und Lindahl beschrieben die Kontinenz bei 46 Patienten nach Korrektur
einer hohen oder mittleren Fehlbildung durch PSARP und 40 Patienten mit
tiefer ARM im Vergleich zu 70 bzw. 55 gesunden Kindern. (Rintala et al. 1997).
Bei allen Kindern wurde die Kontinenz mittels Fragebogen zum Auftreten von
Stuhlschmieren, unwillkirlichem Stuhlverlust, Obstipation, sozialen
Einschrankungen und Fahigkeit zur Wahrnehmung und Kontrolle von

Stuhldrang ermittelt und in sehr gute (wie Kontrolle), gute (weniger als zwei
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,2unfalle” im Monat), befriedigende (taglich mehrmaliger Wechsel der
Unterwasche oder Einlagen) bzw. ungenugende Kontinenz (tagliche Einlaufe
bei schwerer Obstipation oder kontinuierlicher Verlust von Stuhl) unterteilt. In
der Patientengruppe korrelierten die Scores des Fragebogens gut mit den
klinischen Befunden und einer manometrischen Untersuchung des analen
Sphinkterapperates. Die Patienten nach Korrektur hoher und mittlerer ARM
hatten in Relationen zu einer gesunden Vergleichsgruppe nur in 35 Prozent der
Falle eine normale Enddarmfunktion. Ebenfalls zu 35 Prozent wurden gute
Ergebnisse in der klinischen und manometrischen Untersuchung erzielt, die
erreichte Punktzahl in Fragebdgen zur Kontinenz war geringer als die der
Vergleichsgruppe. In 22 Prozent der Falle waren die klinischen Ergebnisse
befriedigend und die in den Fragebdgen erzielten Scores im unteren Mittel. Zu
neun Prozent zeigte sich eine ungenugende Kontinenz. Wobei drei Patienten
unter Obstipation und einer unter Inkontinenz litt. Selbst Patienten, die mit einer
tiefen Analatresie geboren worden waren, hatten nur zu 52 Prozent eine
normale Enddarmfunktion und zur Gruppe der Gesunden vergleichbar sehr
gute Scores. 38 Prozent zeigten gute klinische Ergebnisse, trotz geringerer
Punktzahlen im Fragebogen als die Gesunden. Die verbleibenden 10 Prozent
erreichten lediglich befriedigende Ergebnisse. Obstipation trat bei 42 Prozent
der Patienten nach Korrektur einer tiefen Analatresie auf, in der gesunden
Vergleichsgruppe nur bei sieben Prozent. Zehn Prozent der Patienten litten
unter Pseudoinkontinenz durch chronische Obstipation, die bei der
Vergleichsgruppe nicht auftrat. Zu gelegentlichem Einndssen kam es bei 27
Prozent der Patienten und bei 22 Prozent der Gesunden und damit zu keinem

signifkanten Unterschied.

Neben dem reinen Einsatz von Hilfsmitteln und der Anwendung von Bowel
Management Programmen, gab es auch einzelne Versuche mit Biofeedback,
Elektrostimulation und Physiotherapie, die die Kontinenz verbesserten. Der
erzielte Erfolg wirkte sich auf Motivation und Disziplin der Patienten, zur
Weiterfuhrung der die Kontinenz verbessernden Therapie, positiv aus (Ménard
et al. 1997).
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Einen weiteren Ansatz stellte eine, zusatzlich zur konventionellen Therapie
angewandte, spezielle Verhaltenstherapie dar, die auch schon bei 2-5 jahrigen

Kindern Erfolge zeigte (van Kuyk et al. 2000).

1.2.2 Herausforderungen in der psychischen und sozialen Betreuung von
Kindern und Jugendlichen mit chronischen Erkrankungen, aus den

Ergebnissen vorangegangener Untersuchungen

Die Geburt eines Kindes mit einer angeborenen Fehlbildung bedeutet fur Eltern
eine schwere Lebenskrise. Oft sind die Eltern unvorbereitet auf die Diagnose
und die vollig veranderte Situation fur die Familie. Es besteht ein immenser
Bedarf nach sorgfaltig vermittelter Information und auch fur psychosoziale
Unterstutzung (Mayes 2003 / Sharkey 1995 / Farmer et al. 2004).

Die folgende Betreuung eines chronisch kranken Kindes stellt besondere
Anforderungen an die Eltern. Sie mussen einen betrachtlichen Teil ihrer Zeit der
Therapie des kranken Kindes widmen. Diese Zeit fehlt, um sich in gleichem
Mafl} um die Bedurfnisse gesunder Geschwister zu kimmern oder die

Beziehung zum Partner oder Freundschaften zu pflegen (Crowe 1993). Oft

muss ein Elternteil seinen Beruf aufgeben. Die Folge sind finanzielle Einbul3en,
die dadurch noch verstarkt werden, dass Therapien und Hilfsmittel fir das Kind,
die nicht oder nur teils von der Krankenkasse getragen werden, zusatzliche
Kosten verursachen. Diese Belastungen sind permanent. Es gibt fur die Mutter,
die meist die Hauptlast der Versorgung tragen, kaum eine Mdglichkeit, die
Verantwortung abzugeben, ohne von Schuld- und Versagensgefiuhlen geplagt
zu werden. Alle Familienmitglieder miussen Strategien entwickeln, mit der
chronischen Erkrankung eines Kindes oder Geschwisters umzugehen. Die
Vermittlung von Informationen Uber die Erkrankung, der Kontakt zu
spezialisierten und gut informierten Therapeuten und der Austausch mit
anderen betroffenen Familien kdnnen hierbei helfen (Sokol 1995 / Garwick et al.
1998 / Hummelinck et al. 2005/ Schwarzer 2010). Besonders wichtig ist aber
auch, dass die Therapeuten im Verlauf der Behandlung den chronisch kranken

Kindern oder Jugendlichen und ihren Eltern Kompetenz im Umgang mit der
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Erkrankung zugestehen und eng mit ihnen zusammenarbeiten (Nuutila et al.
2006 / Buford 2005 / Carter et al. 2007).

Auch im Fall einer anorektalen Malformation bekommen die Eltern nach der
Geburt eine Diagnose genannt, von der sie meist noch nie etwas gehort haben.
Es folgen Unsicherheit, Angst um die Zukunft des Kindes und der Familie, die
Frage nach der Schuld und die Frage, was weiter geschehen wird. Tatsachlich
hangt der weitere Verlauf der Erkrankung, teils von zuvor beschriebenen
Faktoren, wie dem Ausmal der Fehlbildung und der Qualitat von Diagnostik
und primarer Therapie, ab. Entscheidend ist aber auch die psychosoziale

Unterstutzung der Familien.

Fir die jungen ARM- Patienten selbst bedeutet ihre Erkrankung anders zu sein
als andere Kinder. Haufige Krankenhausaufenthalte schon in der Sauglingszeit
und die damit verbundene Trennung, zumindest von Teilen der Familie, kdnnen
die psychische Entwicklung der Kinder beeintrachtigen. Es folgen mit der
Dilatation des rekonstruierten Anus fur Kind und Eltern unangenehme
Erlebnisse, die fest mit der betroffenen Korperregion assoziiert werden (Diseth
2006). Im Alter von zwei bis drei Jahren ist es den Kindern oft nicht moglich, wie

als normal vorausgesetzt, Sauberkeit zu erlangen.

Die mangelnde Kontinenz stigmatisiert die Kinder in Kindergarten und Schule.
Sport, Ubernachtungen bei Freunden, Ausfliige und Aktivitaten, bei denen nicht
immer eine Toilette in erreichbarer Nahe ist, stellen fur die Kinder eine kaum

meisterbare Herausforderung dar.

So ist es flr die Kinder auch besonders schwer, ein positives Bild von ihrem
Korper und sich selbst zu entwickeln. Anstatt sich beim Spielen und Toben mit
Gleichaltrigen messen und beweisen zu kdnnen, erfahren sie taglich die
vermeintliche eigene Unzulanglichkeit. Sie kdnnen nicht einfach essen, worauf
sie Lust haben, mussen Medikamente nehmen, manchmal Windeln tragen,
leiden 6fter unter Bauchschmerzen, Durchfall oder Verstopfung und sind
vermehrt und langer auf die Hilfe ihrer Eltern angewiesen. Vergleicht man ein

Leben mit solchen Einschrankungen mit der Definition des Begriffs
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Lebensqualitat durch die Weltgesundheitsorganisation (WHO)™, scheint die
personliche Entwicklung und Lebensqualitat eines Kindes mit ARM
zwangslaufig beeintrachtigt. Richtig ist, dass ein ARM- Patient, wie viele
chronisch kranke Kinder und Jugendliche, in einigen Bereichen des taglichen
Lebens besonderen Herausforderungen gegenubersteht (Varni et al. 2007 /
DiGirolamo et al. 1997).

Ebenso zeigt die Definition des Begriffs Lebensqualitat durch die WHO* aber
auch die Chance auf, z.B. durch Anderung der eigenen Wahrnehmung und
Erwartungen, die eigene Lebensqualitat zu erhohen. Dies ist sicherlich eine
erfolgversprechende Ansatzmoglichkeit jungen ARM- Patienten mit einer
ganzheitlichen psycho-physioedukativen Therapie zu helfen, mit ihrem

Handicap zurechtzukommen (Last et al. 2006 / Barlow et al. 1991).

Der Einfluss anorektaler Malformationen, einer resultierenden Inkontinenz oder
notwendige Folgetherapien auf die Psyche von Patienten wurde bisher
kontrovers diskutiert. In der im vorherigen Kapitel erwahnten Studie von Diseth
et al. zeigten unter Verwendung des Youth Self Report - YSR und der Child
Behavior Checklist — CBCL 4-18 73 Prozent der 33 Jugendlichen Zeichen
psychosozialer Beeintrachtigung, 58 Prozent erfullten psychiatrische
Diagnosekriterien. Die Autoren wiesen darauf hin, dass ihren Ergebnissen
zufolge, sowohl Inkontinenz als auch Stuhlschmieren und Angst vor
Flatusinkontinenz zu einer psychischen Beeintrachtigung fihren und forderten
eine somatische, wie auch psychische Betreuung bis ins Erwachsenenalter
(Diseth et al. 1996). Ahnliche Ergebnisse ergab die Befragung, mittels CBCL
und selbst generiertem Fragebogen zur Lebensqualitat, von 71 Kindern (8-16
Jahre) mit fakaler Inkontinenz nach chirurgischer Korrektur einer ARM. In 16,9
Prozent der Falle traten Probleme mit Gleichaltrigen in 18,3 Prozent
Abwesenheit vom Unterricht und in 18,3 Prozent Verhaltensprobleme (CBCL)

“Die Wahrnehmung der eigenen Position eines Individuums im Kontext des
kulturellen- und Wertesystems in welchem derjenige lebt und den Relationen zu den
eigenen Zielen, Erwartungen, Standards und Belangen. Es ist ein weit reichendes
Konzept, beeinflusst auf komplexe Weise durch die physische Gesundheit, den
psychischen Zustand, den Grad der Unabhangigkeit, soziale Beziehungen,
personliche Ansichten und deren Bezug zu entscheidenden Merkmalen der eigenen
Umwelt einer Person.”



Theorie 24

auf, wobei eine Korrelation zum Grad der Kontinenz (66,7% schlecht, 24,7%
mittel, 8,6% gut) festgestellt wurde (Bai et al. 2000).

Andererseits wurden zwar auch mehr Verhaltensauffalligkeiten und emotionale
Probleme als bei Gesunden, aber kein Zusammenhang zur erreichten
Kontinenz beschrieben. Viel mehr liege dem Coping mit der jeweiligen
anorektalen Malformation eine Vielzahl interner und externer Einflusse zu
Grunde (N=160, 6-17 Jahre) (Ludman et al. 1994/1996). Wahrend in einer
anderen Veroffentlichung (56 Kinder, mittleres Alter 10,6 Jahre) nur grenzwertig
auffalliges Verhalten (25% externalisierende Verhaltensstorung, 29%
internalisierende Symptome wie Riickzug und Angstlichkeit, 23% Defizite der
sozialen Kompetenz) und ein erhdhtes Risiko flr Lernschwachen beschrieben
wurde (Ginn-Pease et al. 1991). Kein gehauftes Auftreten von
Verhaltensproblemen beschrieben Hassink und Kollegen. Sie befragten die
Eltern von 109 Kindern im Alter von 1-18 Jahren (M=5,9) 69 Jungen und 40
Madchen mit hoher (N=41), mittlerer (N=10), tiefer (N=58) ARM mit Hilfe der
CBCL 1 1/2-5 und CBCL 4-18, des Nijmegen Questionnaire on Childrearing
Situations (NQSC) und eines semi-strukturierten Interviews. Die Autoren kamen
hierbei zu dem Schluss, dass die Eltern keine groReren Erziehungsprobleme
erfuhren, als die Eltern gesunder Grundschulkinder und nicht vermehrt von
auffalligem Verhalten ihrer Kinder berichten. Allerdings zeigte sich ein héheres
Risiko fur Erziehungsprobleme in Bezug auf altere, inkontinente Sohne und die
Kinder, die Verhaltensauffalligkeiten zeigten (Hassink et al. 1998). Ebenso
unterschiedlich waren die Ergebnisse in Bezug auf die Lebensqualitat von
Patienten mit anorektalen Malformationen. Wahrend einer Studie zufolge keine
Unterschiede in der Lebensqualitat von Patienten mit operierten, hohen
anorektalen Malformationen gegenuber Gesunden bestanden (N=58; 18,1-56,9
Jahre) (Hassink et al. (2000) und erwachsene ARM-Patienten mit dem Grad der
personlich erreichten Kontinenz zufrieden waren, zeigte eine andere
Untersuchung, dass die Lebensqualitat von ARM- Patienten geringer war als
die Gesunder und bei eingeschrankter Kontinenz geringer als bei guter (Bai et
al. (2000).



Theorie 25

In einer neueren Arbeit widmen sich Schmidt et al. dem Thema der
psychiatrischen Komorbiditat und des psychosozialen Betreuungsbedarfes bei
Kindern und Jugendlichen mit anorektalen Malformationen (Schmidt et al.
2010). 30 Kinder und Jugendliche im Alter von 4-17 Jahren, 23 Jungen und
sieben Madchen erhielten, im Rahmen einer Untersuchung in der
Kinderchirurgischen Ambulanz des OHC der Charité Berlin, ein
mehrdimensionales Kinder- und Jugendpsychiatrisches Screening und das
Angebot einer weiteren Kinder- und Jugendpsychiatrischen Diagnostik.

Die 30 Patienten wurden auf der Basis des Fehlbildungstyps (Holschneider et
al. 2005), Begleitfehlbildungen, bisheriger Operationen und bestehender
Komplikationen in zwei Gruppen mit unterschiedlichem Schweregrad geteilt. 23
Patienten wurden als schwer betroffen eingestuft. Eltern und Kinder wurden
gebeten ihren personlichen Gesprachsbedarf mit einem Psychologen
einzuschatzen. Einen erhdohten oder hohen Gesprachsbedarf sahen 22 Eltern
16 davon hatten Kinder, die als schwer betroffen eingestuft waren. Das Angebot
einer erweiterten Diagnostik nahmen die Halfte der Patienten an, es handelte
sich mit einer Ausnahme um als schwer betroffene eingestufte Patienten. Bei
einem Drittel der Patienten wurde eine kinder- und jugendpsychiatrische
Diagnose meist im Sinne internalisierenden Storung vergeben. In drei Fallen
wurde eine hyperaktive bzw. Tic Storung diagnostiziert, die nicht mit der ARM
assoziiert wurde. Entwicklungsstorungen zeigten sich ebenfalls bei knapp
einem drittel der Patienten. Die Intellektuellen Fahigkeiten stellten sich als
uberwiegend durchschnittlich dar. Bei allen Patienten zeigten sich ,abnorme
Psychosoziale Umstande® und eine ,So0ziale Beeintrachtigung”
unterschiedlichen Ausmales. In verschiedenen projektiven Verfahren brachten
die Kinder und Jugendlichen Angste und Sorgen in Bezug auf die ARM und ihre
Folgen hervor, die sie an anderer Stelle nicht hatten ausdricken kénnen. Im
Anschluss wurden den Patienten und ihren Eltern die Ergebnisse der
Diagnostik erlautert und Uber die Maoglichkeiten einer weiteren Behandlung
beraten. Das Autoren-Team empfiehlt eine begleitende Beratung und ggf.
psychotherapeutische Behandlung von Kindern mit ARM und deren Eltern,
besonders in kritischen Lebensphasen, wie direkt nach der Erstdiagnose, zur
Einschulung, zum Schulwechsel und bei beginn der Pubertat.
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Auf Basis unter anderem der oben genannten Publikationen wurde ein sehr
interessantes Modell zur Adaptation und Coping von Patienten mit ARM
entwickelt (Noeker 2010). Es bezieht die unterschiedlichen positiven und
negativen Einflussfaktoren auf physisch- anatomischer, funktioneller,
psychischer und systemischer Ebene mit ein. Und propagiert demzufolge auch
eine interdisziplinare Therapie auf den verschiedenen Ebenen. Besonders
hervorzuheben ist aus der kognitiv-verhaltenstherapeutischen Perspektive der
Stellenwert des sich entwickelnden Korpeschemas der Patienten, sowie
Selbstwirksamkeitsuberzeugung und Copingstrategien, deren Auspragung

unabhangig von der schwere der Erkrankung erscheint.

1.2.3 Zusammenfassung vorangegangener Untersuchungen

Nach der bisherigen Datenlage konnen Patienten, nach der operativen
Korrektur einer anorektalen Malformation, mit Hilfe einer gezielten
Unterstutzungstherapie im Alltag eine sozial akzeptable Kontinenz erreichen.
Es bestehen erfolgreiche Methoden, die wichtigste physische Folge einer ARM,
die Inkontinenz, zu therapieren. Zur psychischen, sozialen und emotionalen
Situation und zum Hilfsbedarf in diesem Bereich liegen speziell fur Patienten mit

ARM bisher weniger und widerspruchliche Daten vor.
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2 Fragestellung

2.1 Ziel der Untersuchung

Die im vorherigen Kapitel angefuhrten Studien zu psychosozialer Belastung von
Patienten mit ARM sind oft klein an Fallzahl (10-33 Patienten bei Diseth et al.
(1994/1996/2006) oder 40, 43, 56, 58 bzw. 71 Patienten bei Rintala (1997), van
Kuyk (2000), Ginn- Pease (1991), Hassink (1998) und Bai (2000) und zudem
fast immer monozentrisch (mit Ausnahme von z.B. Hannemann et al. 2001).
Ziel der durchgefuhrten Querschnittsstudie ist, explorativ einige der Thesen an
einem grolRen, multizentrischen Patientenkollektiv zu Uberprufen. Eine
Adjustierung auf multiples Testen erfolgt nicht. Zum Vergleich dienen die
Normwerte standardisierter Fragebogen. Aus dem Blickwinkel von Eltern, die
sich in einer Selbsthilfegruppe organisiert haben, sollen folgende Fragen geklart

werden:

¢ In welchem Ausmal} und in welcher Weise ist die Lebensqualitat der
Kinder und Jugendlichen durch die Folgen der ARM gemindert?

e Zeigen Kinder und Jugendliche mit ARM Unterschiede im Verhalten im
Vergleich zu einer Gruppe gesunder Kinder? Ist auffalliges Verhalten
vom Grad der Kontinenz abhangig, oder von anderen Faktoren?

e Entspricht die Belastung der Familie eines Kindes mit ARM, der eines

andersartig chronisch kranken Kindes?

e Welche Therapie- und Hilfsangebote bestehen in Bezug auf physische
und psycho-soziale Bedurfnisse der ARM-Patienten und wie ist die

Zufriedenheit mit dem bestehenden Angebot?

Zusatzliche Fragen u. a. zur Relativierung und korrekten Bewertung der

Ergebnisse sind:
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¢ Wie kann die Rate erreichter Kontinenz in der Stichprobe im Vergleich zu
den Ergebnissen anderer Autoren, insbesondere der laut Peina

moglichen Rate sozialer Kontinenz bewertet werden?

e |st die Stichprobe der mittels der Selbsthilfegruppe SoMA e.V.
rekrutierten Kinder und Jugendlichen, mit Kindern und Jugendlichen mit

ARM in Deutschland im allgemeinen vergleichbar?

2.2 Hypothesen, in Form der jeweiligen Nullhypothese
HO und der Alternativhypothese H1

e HO: Kinder mit ARM unterscheiden sich im Vergleich zu Gesunden nicht
im Verhalten.
H1: Auffalliges Verhalten tritt bei Kindern mit ARM haufiger auf, als bei

Gesunden.

e HO: Die Belastung von Familien mit einem Kind mit ARM entspricht der
Belastung in Familien anders chronisch kranker Kinder.
H1: Die Belastung von Familien mit einem Kind mit ARM entspricht nicht

der Belastung in Familien anders chronisch kranker Kinder.

¢ HO: Die psycho-soziale Belastung hangt nicht vom Grad der Kontinenz
ab.
H1: Bei schlechterer erreichter Kontinenz ist die psycho-soziale
Belastung hoher.

e HO: Es besteht kein Unterschied in der Belastung der Familie und dem
Auftreten auffalligen Verhaltens zwischen den Kindern mit und ohne
Psychotherapieherapie.

H1: Kinder mit Psychotherapie zeigen seltener eine Belastung ihrer

Familie und auffalliges Verhalten.

e HO: Es besteht kein Unterschied in der Belastung der Familie und dem
Auftreten auffalligen Verhaltens zwischen den mit der Therapie

Zufriedenen und den Unzufriedenen.
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H1: Bei Zufriedenheit mit der Therapie treten seltener eine Belastung der
Familie und auffalliges Verhalten auf.

Es wird jeweils von der Annahme der Alternativhypothese ausgegangen, mit
Ausnahme der Belastung der Familie. Hier wird angenommen, dass kein
Unterschied zwischen ARM- Patienten und andersartig chronisch Kranken
besteht.
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3 Methode

3.1 Untersuchungsinstrumente

3.1.1 Durchfuhrung und Fragebogen

An die Mitglieder des Selbsthilfegruppen SoMA e.V. wurden folgende vier
Fragebdgen versandt: Der M. Hirschsprung-Analatresie-Quality of life-
Questionaire (HAQL), der Strengths and Difficulties Questionaire (SDQ), der
Familiare Belastung Fragebogen (FaBel) und ein Fragebogen mit
grundlegenden Patientenangaben und offenen Fragen. Das
Forschungsvorhaben (Auftragsnummer 143/2004) wurde durch die Ethik-
Kommission der Medizinischen Fakultat der Charité -Universitatsmedizin Berlin,
Campus Virchow- Klinikum genehmigt. In einem Anschreiben wurde den Eltern
die Studie und ihre Ziele erklart und eine kurze Anleitung zum Ausfullen der
Fragebdgen gegeben. Ausserdem wurden Angaben zum Datenschutz gemacht
und um die Dokumentation der Aufklarung zum Datenschutz und des
Einverstandnisses mit der Teilnahme gebeten.

3.1.1.1 M. Hirschsprung and Anal Atresia quality of life questionaire (HAQL)

Der HAQL wurde entwickelt als Messinstrument flr die Lebensqualitat speziell
von Menschen mit anorektalen Fehlbildungen. Er besteht aus 58 ltems von

denen 48 die folgenden 11 Skalen bilden:
Laxative Diat (2 Items)
Obstipierende Diat (2 Items)
Auftreten von Diarrhée (2 ltems)
Auftreten von Obstipation (1 Item)
Fekale Kontinenz (8 Items)

Kontinenz fur Urin (4 Items)
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Soziale Funktion (3 ltems)
Emotionale Funktion (6 Items)
Korperbild (2 Items)

Physische Symptome (9 Items)
Stoma

Relevante Skalen des HAQL zeigen eine ausreichende Konstruktvaliditat mit
dem SF-36, einem unspezifischen Fragebogen zur Lebensqualitat
(Korrelationskoeffizient >0,4). Aulderdem unterscheiden die einzelnen Skalen
zwischen Subgruppen von Patienten mit unterschiedlicher Auspragung der
ARM. Lediglich die Reliabilitat der beiden Diatskalen und der Skala fur das

Auftreten von Diarrhoe sind teils eingeschrankt (Hanneman et al. 2001).

3.1.1.2 Strengths and Difficulties Questionaire (SDQ)

Der SDQ ist ein Fragebogen, der als Screening- Methode fur auffalliges
Verhalten bei chronisch kranken Kindern eingesetzt werden kann (Hysing et al.
2007).

Im verwendeten Fragebogen werden die Eltern gefragt, ob wahrend der letzten
sechs Monate 25 verschiedene Beispiele flr positiv oder negativ auffallendes
Verhalten nie, teilweise oder eindeutig auf ihr Kind zutrafen. Wobei je nach
Antwort 0-2 Punkte vergeben werden. Je funf ltems werden in den funf Skalen

Verhaltensprobleme
Hyperaktivitat
Verhaltensprobleme mit Gleichaltrigen
Emotionale Probleme
Pro-soziales Verhalten
zusammengefasst. Einige Items werden dabei umkodiert.

Die Summe der Punkte aller ltems, ohne die Skala Pro-soziales Verhalten,
ergibt den so genannten Gesamtproblemwert, der umso hoher ausfallt, je

auffalliger das Verhalten des Kindes ist.
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Der SDQ-Fragebogen wird inzwischen vielfaltig eingesetzt und wird unter

www.sdginfo.com inklusiv Auswertungsanweisung angeboten. Sobald in einer

einzelnen Skala ein Wert erreicht wird, der jenseits der 90. Perzentile der
Referenzpopulation liegt, wird er als auffallig gewertet, jenseits der 80.
Percentile als grenzwertig. Neben der hier verwendeten Elternversion, existiert
auch eine ahnlich konstruierte Version fur Lehrer und fur Jugendliche ab 11

Jahre.

Far die Normierung des SDQ in Deutschland wurde die Zuordnung zu den
einzelnen Kategorien in Anlehnung an die fur die Feldstichprobe berichteten
Pravalenzen so gewahlt, dass der Gesamtproblemwert fur etwa 80% der
Normierungsstichprobe unauffallig, fir 10% grenzwertig und fur 10% auffallig
ist. In den funf Skalen, aus deren ersten vier der Gesamtproblemwert gebildet
wird, sind je 85% der Norm unauffallig, die restlichen 15% fraglich oder deutlich
auffallig (Woerner et al. 2004). Dementsprechend geben die Autoren den cut-off
der Rohwerte flr grenzwertiges bzw. auffalliges Verhalten in zwei Skalen
namlich Verhaltensprobleme und Verhaltensprobleme mit Gleichaltrigen um
einen Punkt hoher an, als in der Auswertungsanweisung, da sonst ein falsch
hoher Anteil als auffallig gewertet wird.
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Tabelle 3 Definition der SDQ-Beurteilung in der Normierungs-Stichprobe

(N=930)
Bezeichnung der Skala Anteil unauffilliger Anteil fraglich Anteil deutlich
Kinder auffalliger Kinder auffalliger Kinder

Verhaltensauffalligkeiten 85% 7,5% 7,5%

Emotionale Probleme 85% 7,5% 7,5%
Verhaltensprobleme mit 85% 7,5% 7,5%

Gleichaltrigen

Hyperaktivitat 85% 7,5% 7,5%

Pro-soziales Verhalten 85% 7,5% 7,5%
Gesamtproblemwert 80% 10% 10%

3.1.1.3 Familidre Belastungs Fragebogen (FaBel)

Beim FaBel handelt es sich um die amerikanische Impact on family scale
(Stein, Jessop 2003), Stein, Riessman (1980), Williams et al. (2006)] die ins
Deutsche Ubertragen und innerhalb des deutschen Kulturraums validiert wurde
(Ravens-Sieberer et al. 2001).

Der FaBel besteht aus 33 Items, die zu fuinf Skalen und einem Gesamt-Score

zusammengefasst werden konnen. Mit den einzelnen Skalen werden die
tagliche soziale Belastung (15 Items)
finanzielle Belastung (4 Items)
personliche Belastung u. Zukunftssorgen (5 ltems)
Bewaltigungsprobleme (3 ltems)
Belastung der Geschwister (6 Items)

dargestellt.
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3.1.1.4 Basis-Fragebogen

In Zusammenarbeit mit Mitgliedern der Selbsthilfegruppe SoMA e.V. wurde
ausserdem ein Basis-Fragenkatalog erstellt, um grundlegende Informationen zu
den Patienten und ihrem sozialen Umfeld zu ermitteln. Mit ihm werden der
Fehlbildungstyp (nach Wingspread und Krickenbeck) und assoziierte
Begleitfehlbildungen erfragt. Es werden soziodemographische Daten wie Alter,
Familienkonstellationen und Beruf der Eltern ermittelt. AuRerdem werden in
dem Fragebogen die Eltern nach ihren Erfahrungen zum Therapieverlauf und
ihrer Zufriedenheit mit der Betreuung durch die Therapeuten befragt. Ziel ist es,
die so ermittelte individuelle Wahrnehmung der Eltern, mit den objektiv
erfassten Daten zur Lebensqualitat, Starken und Schwachen des Kindes und

familiarer Belastung in Relation zu setzen.

3.2 Studienteilnehmer

Die Stichprobe rekrutiert sich aus ARM-Patienten, die selbst bzw. deren
Angehdrige Mitglieder des Selbsthilfevereins SOMA e.V sind und bei denen die
Betroffenen zur Zeit der Erhebung zwischen drei und 17 Jahre alt waren. Der

Rucklauf von 373 verschickten Fragebogen betrug 104 Bogen.

3.2.1 Alter und Geschlecht der Kinder und Jugendlichen

Eingeschlossen wurden Kinder und Jugendliche im Alter zwischen drei und 17
Jahren. Kinder, die junger als drei Jahre waren, wurden nicht in die Stichprobe
aufgenommen, da bei ihnen physiologisch noch keine Kontinenz fur Faeces
besteht, die Beurteilung der Kontinenzleistung aber ein wichtiger Bestandteil
der Befragung ist. Das durchschnittliche Alter betragt 7,58 Jahre. Die meisten
Kinder sind zum Zeitpunkt der Befragung zwischen vier und sieben Jahren alt.
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Altersverteilung der Kinder und Jugendlichen
stratifiziert nach Geschlecht
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Abb. 1 Altersverteilung innerhalb der Gruppe der 104 SoMA-Kinder.
Von den 104 Kindern und Jugendlichen sind 63 Jungen und 41 Madchen.

3.2.2 Familienkonstellation

Die meisten Kinder und Jugendlichen leben mit beiden Eltern in einem Haushalt
(82%). 15% der Kinder werden allein von der Mutter aufgezogen, 1% von einem
allein erziehenden Vater. Bei der leiblichen Mutter aber nicht dem biologischen

Vater leben 2% der Kinder und Jugendlichen.

3.2.3 Zahl der Geschwister

29 % der 104 Kinder haben keine Geschwister. 62 % der Kinder und
Jugendlichen haben keine jungeren Geschwister.

3.2.4 Alter der Mutter bei der Geburt

Das durchschnittliche Alter der Mutter bei der Geburt des betroffenen Kindes
betragt 28 Jahre und entspricht damit dem bundesdeutschen Durchschnitt.
(Statistisches Bundesamt Wiesbaden (16.01.2007) Allgemeine und

Regionalstatistiken Durchschnittliches Gebaralter der Frauen). Die jlingste
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Mutter war 21 Jahre, die alteste 39 Jahre alt zum Zeitpunkt der Geburt. In finf
Prozent der Fragebdgen wird keine Angabe zum Alter der Mutter gemacht.

3.2.5 Bildungsniveau und Beruf der Eltern

Alle Eltern, die an der Befragung teilgenommen haben, gehoren eher der hohen
und mittleren Bildungsschicht an. 39% sind Akademiker 61% gehen Berufen
nach, die mindestens einen Realschulabschluss voraussetzen. In

medizinischen Berufen arbeiten 18% der Eltern.

3.2.6 Art und Auspragung der anorektalen Malformation

Es handelt sich um Patienten mit unterschiedlichen Diagnosen, wobei es sich in
79 % der Falle um anorektale Malformationen unterschiedlicher Hohe handelt,
16 % der Kinder haben Kloakenfehlbildungen und in 5 % besteht eine andere
angeborene Erkrankung des Intestinums, zum Beispiel ein Morbus

Hirschsprung.

Von den Kindern mit ARM haben 22 % eine tiefe, 13 % eine mittlere und 59 %
eine hohe Form. In 6 % werden keine Angaben zur Hohe der Fehlbildung

gemacht.

Bei den Kindern und Jugendlichen mit Kloakenfehlbildungen wird unterschieden
zwischen Formen, bei denen ein gemeinsamer urogenitorektaler Abschnitt von
mehr bzw. weniger als drei Zentimeter Lange besteht. Beide Formen treten mit
einer Haufigkeit von drei Fallen (je 18 %) auf. In gut einem Drittel aller
kloakalen Fehlbildungen (N=6 bzw. 35 %) liegt eine vollstandige
Kloakenextrophie vor. Funf der Kloakenfehlbildungen (29 %) sind nicht naher

bezeichnet.

Bei einem Fall von M. Hirschsprung wird eine langstreckige Ausdehnung
angegeben, in allen anderen Fallen ist die genaue Auspragung unbekannt.
Teils bestehen auch hier zusatzlich Fisteln zum Perineum oder

Urogenitalsystem.

Im Vergleich dazu liegen in einer literarischen Quelle, die sich auf der
Untersuchung von 665 Kindern an den kinderchirurgischen Universitatskliniken

von Erlangen und Munster und dem ,Hospital for sick children, Great Ormond
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Street, London® grundet, andere Daten zur Verteilung der einzelnen HOhen
analer Atresien vor. In der genannten Quelle werden zu 45,6% tiefe, zu 10,4%
mittlere und zu 44,0% hohe Formen von Analatresien beschrieben (Willital et al.
2000).
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Tabelle 4 Form der anorektalen Fehlbildung nach Héhe und Fistel

Form der Fehlbildung Anzahl
Tiefe Form Fistel perineal 7
rectobulbar 1
vestibular 4
vaginal 1
Vesico-cervical 2
keine 2
unbekannt 1
Mittlere Form Fistel  perineal 1
rectobulbar 3
vestibular 2
vaginal 3
keine 1
unbekannt 1
Hohe Form Fistel  perineal 2
rectobulbar 14
rectoprostatisch | 3
vestibular 1
vaginal 3
vesical 4
vesico-cervical 11
keine 2
unbekannt 8
andere Form Fistel perineal 2
vestibular 1

vesico-cervical

unbekannt
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3.2.7 Zusatzliche Fehlbildungen und angeborene Erkrankungen

Nur 16 % der jungen ARM-Patienten in der Selbsthilfegruppe haben keine
weiteren Fehlbildungen, damit sind diese Falle in der Selbsthilfegruppe
epdemiologisch (36%) deutlich unterreprasentiert. Die durchschnittliche Zahl an
begleitenden Fehlbildungen und angeborenen Erkrankungen liegt bei neun,
wobei die meisten Kinder und Jugendlichen ein bis funf Begleitfehlbildungen
haben. Die hochste Anzahl an weiteren Malformationen neben der ARM wird
mit 14 berichtet.

Mit 26 % bzw. 24 % kommen begleitende Nierenfehlbildungen und vesico-
urethraler Reflux am haufigsten vor. 23 % der Kinder und Jugendlichen haben
ein VATER- oder VACTERL- Syndrom, 7% ein anderes Malformationssyndrom,
wie ein kaudales Regressionssyndrom, oder die Cuarino-Trias und bei 3 %
besteht eine genetische Aberration, wie z. B. ein Down Syndrom. Ebenfalls
haufig treten mit 21 % assoziierte Fehlbildungen der Geschlechtsorgane und
die fehlende Anlage des Os coccygeum mit 19 % auf. In 11 % der Falle ist das
Os coccygeum angelegt, aber deformiert. Je 16 % der SOMA- Kinder haben
andere Knochen- und Wirbelfehlbildungen, Extremitatenfehlbildungen, eine
Osophagusatresie, leiden an einer neurogenen Blase oder haben andere, nicht
naher beschriebene Begleitfehlbildungen. Fehlbildungen der Blase liegen in 15
% der Falle vor. In 14 % wird die Situation zusatzlich durch ein Tethered Cord
schwieriger und in weiteren 4% durch andere neurologische Fehlbildungen. Mit
Herz und Gefalfehlbildungen wurden 13 % der Kinder geboren. Genauso
haufig sind Malformationen des Os sacrum. Bei 5 % der Kinder liegt eine
vollstandige Aplasie des Os sacrum vor. Mit einer Hypospadie wurden 12 %
der Kinder geboren. Ebenfalls zu 12 % ist die ARM mit Fehlbildungen der
oberen Harnwege und zu 11 % mit einer Fehlbildung der unteren Harnwege
assoziiert. In 10 % besteht oder bestand eine 6sophagotracheale Fistel.
Ohrfehlbildungen treten in 8 % der Falle auf und andere Kopf- und
Gesichtsfehlbildungen in 4 %.

Im Vergleich zu der zuvor erwahnten Quelle (Willital et al. 2000), die an den
Unikliniken Erlangen, Minster und in London behandelte Falle angeborener,
anorektaler Malformationen beschreibt, liegen in der Gruppe von in SoMA e.V.
organisierten Patienten mehr und schwerere Begleitfehlbildungen vor.
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Tabelle 5 Zuséatzliche Fehlbildungen:Vergleich der SoMA-Patienten und in der
Literatur beschriebener Gruppen von ARM-Patienten (Willital et al.
2000, Cushieri et al. 2002).

SoMA Willital Cushieri
Haufigkeit Haufigkeit Haufigkeit
Schwere tiefe Komplexes Syndrom
der Form o
Fehlbildung  einer 19% -
ARM
Wirbelbegleitfehlbildung 10% 20% 7.2%
Extremitaten- oder
Gesichtsfehlbildung 24% 22%
Herz- oder .
GefaRfehlbildungen: 5% - 6%
Neurologische Fehlbildung 10% 11.39%
(] - ,J7/0
gastrointestinale
Begleitfehlbildung 10% 7% 9%
Urogenitale
Begleitfehlbildung 43% 21% 8,3+17,9%
Andere Fehlbildung: 5% -
mittlere  Komplexes Syndrom
und
hohe o
Form 34% -
einer
ARM
Wirbelbegleitfehlbildung 54% 40%
Extremitaten- oder
Gesichtsfehlbildung 22% 20%
Herz- oder
GefaRfehlbildungen: 16% 9%
Neurologische Fehlbildung 299
b -
gastrointestinale
Begleitfehlbildung 21% 15%
Urogenitale
Begleitfehlbildung 68% 40-60%
Anderes: 21% -

*zusétzlich 26,5% cardioseptale Vitien
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3.3 Statistische Auswertung

Die Analysen wurden mit SPSS Version 12 durchgeflhrt.

Alle Ergebnisse wurden deskriptiv in Form von absoluten und relativen
Haufigkeiten dargestellt. In dieser Arbeit wird von signifikanten Ergebnissen
gesprochen, wenn der p-Wert bei Unterschiedstests <0.05 erreicht. Diese
inferenzstatistischen Auswertungen sind rein explorativ zu verstehen, da keine
Adjustierung auf multiples Testen stattfand. Die Gruppenvergleiche wurden
mittels Chi-Quadrat-Unabhangigkeitstest und Mann-Whitney U-Test
durchgefuhrt. Abhangigkeit von maglichen Covariablen wurde mittels Mantel-
Haenzel Test Uberpruft. Der Vergleich der Normwerte des FaBel und der in der
SoMA- Gruppe erhobenen FaBel-Werte, in Unkenntniss der Rohwerte der
Norm, erfolgte mittels Vergleich der Effektstarken. Die Auspragungen der
einzelnen Skalenrohwerte des SDQ und des FaBel wurden zur Interpretation
der Ergebnisse in die je zwei Untergruppen, auffallig und unauffallig aufgeteilt.
Die Teilung des SDQ erfolgte gemass der Cut- off Werte der originalen
Auswertungsanleitung, die grenzwertigen Ergebnisse wurden hierbei den
unauffalligen zugeschlagen. Analog erfolgte die Aufteilung der Rohwerte des
FaBel. Da die Vergleichsruppe des FaBel nicht durch Gesunde, sondern
ebenfalls chronisch Kranke gebildet wird, wurde ein enger cut-off auf der Basis

einer Standardabweichung gewahlt.

4 Ergebnisse

4.1 Therapieverlauf

4.1.1 Zahl der Operationen und Alter bei der Durchzugsoperation

Die meisten der Kinder sind zum Zeitpunkt der Datenerhebung drei (19,2%)
oder vier (20,2%) mal operiert worden. Die héchste Anzahl liegt bei einem

Patienten mit 30 Operationen.
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4.1.2 Aufklarung zur Diagnose und Prognose

4.1.2.1 Aufklérung der Eltern zur ARM ihres Kindes

In 52% der Falle geben die Eltern an, vor der Operation eine Erlauterung zur
Fehlbildung ihres Kindes bekommen zu haben. 38% der Eltern wurden teilweise
uber die Fehlbildung aufgeklart. Vier Prozent der Eltern verneinen, eine solche

Erklarung bekommen zu haben.

4.1.2.2 Prognose zur zu erwartenden Kontinenz

30% der Eltern wurde auch eine Prognose im Hinblick auf die zu erwartende
Kontinenz ihres Kindes gegeben. 38% der Eltern haben teilweise eine
Prognose erhalten. Bei 26% der Kinder wurde den Eltern keine Prognose
genannt. 3% der Elternpaare wissen nicht mehr, ob eine Prognose gestellt

wurde oder nicht.

4.1.2.3 Zutreffen der vor der Durchzugsoperation gestellten Prognose

24% der Eltern empfinden die vor der Operation gestellte Prognose heute als
richtig. Dass die damalige Prognose teilweise zutrifft, finden 30% der Eltern. Bei
20% der Kinder hat sich die Kontinenz, nach Meinung der Eltern, nicht wie
prognostiziert entwickelt. 4% der Eltern wissen nicht, wie sie die Zuverlassigkeit

der Prognose beurteilen sollen.

4.1.3 Nachsorge nach der endgiltigen Korrektur- Operation

Eine regelmaliige, medizinische Nachsorge im Bezug auf die Darmfunktionen
erhalten 24% der Kinder. 59% der Kinder erhalten keine regelmafige
Nachsorge, obwohl nur 14% der betroffenen Eltern keinen Bedarf fur eine

Folge-Therapie sehen.

Bei den Kindern, die eine solche Nachsorge erhalten, wird sie meist seit dem 1.
Lebensjahr (13%) oder noch friher (6%) durchgefihrt. Nur in Ausnahmen ist

eine solche Therapie erst im Alter von zwei Jahren oder spater begonnen
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worden. Nur in einem Fall wurde eine solche Nachsorge erst im Alter von 16
Jahren begonnen.

4.1.3.1 Nachsorgetherapie nach der Durchzugsoperation

Das Ergebnis der Nachsorge bezeichnen 6% der Eltern als sehr gut. Etwa 16%
der Eltern nennen die Ergebnisse gut. 9% Eltern empfinden die Ergebnisse als
mafig. Und in einem Prozent liegen laut Angabe der Eltern schlechte

Ergebnisse vor. Von der Mehrheit (68%) der Eltern wurden keine Angaben zum

Ergebnis der Nachsorge gemacht.

Mehr Nachsorge wunschen sich jedoch 55% der befragten Eltern.

4.1.3.2 MaBnahmen zum Erreichen sozial akzeptabler Kontinenz

Nur in sieben Prozent der Falle nach Korrektur der ARM bedarf es keiner
weiteren Therapiemal3nahmen, um eine sozial akzeptable Kontinenz zu
erreichen. In allen anderen Fallen bedarf es des Einsatzes eines oder auch
mehrerer Hilfsmittel, Medikamente und Malihahmen zur Verbesserung der

Kontinenz.

Am haufigsten, von allen in der Nachsorge angewandten MalRnahmen, werden
mit je 50% rektal durchgefuhrte Spulungen, Windeln und teils beides eingesetzt,
um sozial akzeptable Kontinenz zu erreichen. Dabei gibt es keinen

unterschiedlich haufigen Gebrauch der beiden Methoden in den verschiedenen

Altersgruppen.

Mit mittlerer Haufigkeit werden Homoopathie (22%), nicht ndher genannte
Therapiemethoden (22%), Beckenbodengymnastik (21%), kleine Klistiere
(18%), Laxantien (18%), urologische Medikation (17%), Blasenkatheter (17%),
Suppositorien (16%) und spezielle Diat (15%) angewendet.

Seltener finden Medikamente gegen Diarrhoe (11%), Osteopathie (9%),
sonstige Medikamente (7%), Analtampons (6%), Biofeedback (6%),
Fulreflexzonenmassage (6%), anterograde Darmspulungen nach Malone (3%)
und Akupunktur (1%) Anwendung.
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Bei der anterograden Darmspulung nach Malone wird Spulflissigkeit mittels
einer kunstlichen Darmfistel in einen proximalen Darmabschnitt eingebracht. Es
handelt sich somit um eine aufwendige und invasive Methode zur Provokation
der Darmentleerung. Die drei Kinder, die mit der Methode nach Malone
therapiert werden, haben alle komplizierte Formen der ARM. Das sind im
Einzelnen ein funfjahriger Junge mit einer hohen ARM und einer Fistel zur
Blase. Zusatzlich liegen bei ihm eine Fehlentwicklung des Os coccygeum und
des Os sacrum, ein vesicouretraler Reflux, eine neurogene Blase und genitale
Fehlbildung vor. Ein zehnjahriges Madchen mit ARM unbekannter Hohe und
vestibularer Fistel hat auRerdem noch ein Tethered Cord Syndrom, eine sakrale
Fehlbildung, eine Nierenfehlbildung und eine neurogene Blase. Das dritte Kind
ist ein sechsjahriger Junge mit einem Sinus urogenitales, einer Fistel zur Blase,

Blasen- und anderen Fehlbildungen.

4.1.4 Therapieangebot in der Nachsorge

Die Kinder und Jugendlichen werden nach der initialen operativen
Therapie zumeist von einem oder mehreren Therapeuten weiter
behandelt.

Eine Folgebetreuung durch den behandelnden Chirurgen nach der Pull-
through Operation haben 87% der Kinder erhalten. 84% der Patienten
werden durch ihren Haus- oder Kinderarzt betreut. 73% der Familien sind
auf Unterstutzung durch Kindergartenpersonal angewiesen. Von
Erfahrungen mit Hilfe durch andere betroffene Familien berichten 55%
der Eltern der Selbsthilfegruppe. 51% der Kinder sind bei einem anderen
Chirurgen, als dem der den Pull-through durchgefuhrt hat, in
Behandlung. 46% der Kinder und ihrer Eltern erhalten in
unterschiedlichem Ausmal} Unterstlitzung durch Lehrer/-innen. In 40%
bestehen Erfahrungen mit spezieller Betreuung durch Pflegekrafte.
Physiotherapie erhalten 37% der Kinder. 31% der Kinder sind in
urologischer Behandlung und 31% der Eltern werden oder wurden von
einem Stomatherapeuten unterstutzt. 29% der Eltern haben alternative

Therapiemethoden fur ihre Kinder ausprobiert und 23% gehen zu einem



Ergebnisse 45

Heilpraktiker. 19% der Familien haben eine Ernahrungsberatung
erhalten. An einer Ergotherapie nehmen 18% der Kinder teil. In
Psychotherapie sind 18% der Kinder und Jugendlichen, davon 9% bei
einem Psychologen und 7% bei einem Kinder- und Jugendpsychiater.
(Abgesehen davon, dass in der Gruppe der Kinder, die in
psychotherapeutischer Behandlung sind, keine Einzelkinder vorkommen,
bestehen keine Unterschiede zwischen Kindern mit und ohne
Psychotherapie.) 4% der Eltern haben Hilfe bei einem Sozialarbeiter
gesucht (siehe Abb. 2).

4%

18% Sozialarbeiter
18% O Psychotherapeut
[ primarer Chirurg
Erndhrungsberatung
Heilpraktiker
31% Urologe
31% B Padiater (Hausarzt)
37% @ secundarer Chirurg
40% H Pflegefachkraft
46% A Alternative Therapien
51% B Kindergarten
E Stomatherapeut
73% Ergotherapeut
184% E Physiotherapeut
- ﬁa 87% Schule
andere Betroffene

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Abb. 2 Angebot und Annahme der Therapie und Hilfe fiir Patienten mit ARM
4.1.5 Zufriedenheit mit der Folgetherapie nach ARM-Korrektur

Die Unterstiitzung durch Arzte, professionelle Therapeuten, Pddagogen und
Laienhelfer wird von den Eltern insgesamt Uberwiegend positiv bewertet. Die
Eltern sind in 46% mit dem in Anspruch genommen Hilfsangebot zufrieden und
in 31% sogar sehr zufrieden. Allerdings werden von 16% die Unterstutzung

durch Therapeuten und Helfer als unzufriedenstellend empfunden und 7% der
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Eltern sind mit der Behandlung, die ihre Kinder erfahren haben, sogar sehr

unzufrieden.

Die Unterstltzung durch einzelne Therapeuten und Helfer wird wie folgt
beurteilt:

Der allergrofRte Teil der Eltern empfindet den Austausch mit anderen
betroffenen Eltern (95%) als hilfreich. Fast ebenso gut bewertet wird die Hilfe
durch Schulen (92%), sowie Physio- und Ergotherapeuten (je 89,5%) . Auch mit
der Betreuung durch einen Stomatherapeuten (87,5%), Hilfe im Kindergarten
(85,5%), Angebote alternativer Therapien (83%) und Unterstutzung durch
Pflegekrafte (81%) sind die Eltern Uberwiegend zufrieden und sehr zufrieden.
Zu mehr als zwei Drittel positive Erfahrungen werden in der Betreuung durch
Chirurgen, die nicht an der Pull-through Operation beteiligt waren (77%),
Padiater und Hausarzte (72%), Urologen (72%) und Heilpraktiker (71%)
angegeben. Beratung durch einen Okotrophologen wird nur in 65% als hilfreich
empfunden. Und nur 64,5% der Eltern fuhlen sich durch den Chirurgen, der die
primare ARM-Korrektur durchgeflhrt hat, zufriedenstellend weiter betreut. Die
geringste Zufriedenheit besteht mit dem Therapie- und Hilfsangebot durch
Psychotherapeuten (55,5%), Sozialarbeiter (50%) und Psychiater (43%). Wobei
letztere, die einzige Gruppe von Therapeuten ist, bei denen die negative

Beurteilung durch die Eltern, gegenuber der positiven Uberwiegt (siehe Abb. 3).
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Abb. 3 Zufriedenheit mit dem Therapie- und Hilfsangebot flir Patienten mit
ARM
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4.2 Fragebogen zur Lebensqualitat von Patienten mit

M. Hirschsprung oder Analatresie (HAQL)

Die Lebensqualitat aller Kinder ist durch die ARM mehr oder weniger stark
eingeschrankt. Die Ergebnisse des HAQL beschreiben, welcher Anteil der
jungen ARM-Patienten, wie haufig und in welchen Bereichen des taglichen

Lebens durch die Erkrankung beeintrachtigt ist.

Vor allem die emotionale Belastung durch die ARM ist stark ausgepragt. So
leiden 89% der Kinder und Jugendlichen sehr oft unter Schamgefuhlen, Angst
und dem Geflhl, anders und ungeliebt zu sein. Diese Gefuhle kommen bei 6%
oft und bei 3% ab und zu vor. 2% der Kinder und Jugendlichen haben nie
solche negativen Geflihle im Zusammenhang mit ihrem Handicap (siehe Abb.
4).

emotionale Belastung
100% -

90%

70% 1
60% 1
50% -

89%
40% A

20%

10% -

0,
0% T o% T S T [ 2% 1

sehr oft oft abundzu nie

Abb. 4 Emotionale Belastung der Kinder und Jugendlichen mit ARM
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Eine besondere Einschrankung der Lebensqualitat wird durch die
unvollstandige Kontinenz bedingt. Es ist fur 72% der jungen ARM-Patienten
sehr oft sehr wichtig in der Nahe einer Toilette zu sein. Es ist nicht moglich,
uneingeschrankt zu spielen, zu rennen und schon Belastungen wie Lachen
oder Husten konnen zu unwillkirlichem Verlust von Stuhl fuhren. 19% der
Kinder und Jugendlichen erfahren diese Probleme oft, bei 7% treten sie ab und
zu auf. In 2% der Falle kommt es nie zu Einschrankungen durch mangelnde
fakale Kontinenz. (siehe Abb. 5)

Inkontinenz Faezes

80%

70%

60% -

50% 1

40%

72%

30%

20% A

10% 1 19%

7%
0% T T T 7%

sehr oft oft ab und zu nie

Abb. 5  Minderung der Lebensqualitat durch Stuhlinkontinenz
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Durchgehende Probleme mit der Urin-Kontinenz treten seltener auf. Allerdings
kommt es immerhin bei 61% der Kinder und Jugendlichen sehr oft zu
unwillkirlichem Verlust von Urin oder Stressinkontinenz beim Spielen und
Rennen, bei emotionaler Erregung oder beim Husten und Niesen. Bei 23%
besteht oft eine derartige Urininkontinenz und bei 2% ab und zu. Gar keine
Probleme in Bezug auf Urinkontinenz haben 14% der Kinder und Jugendlichen.
(siehe Abb. 6)

Inkontinenz Urin

70%

60% -

50% 1

40%

62%

20%

10% 1

0% : : 2%

sehr oft oft ab und zu nie

Abb. 6 Minderung der Lebensqualitat durch Urininkontinenz
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Frei von Einschrankungen sozialer Aktivitaten ist keiner der befragten ARM-
Patienten. Fur 31% der Kinder und Jugendlichen ist es oft nicht moglich, Sport
zu treiben, in die Schule zu gehen, oder Freunde zu besuchen aus Angst vor

maoglicher Inkontinenz. Fur 69% trifft das sogar sehr oft zu (siehe Abb. 7).

soziale Einschrankungen

80%

70% 1

60% -

50% 1

40%

69%

30% 1

20% A
31%

10% 1

0% T T Oou
sehr oft oft ab und zu nie

D
13

Abb. 7 Soziale Einschrédnkungen durch Folgen der Malformation
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Unter physischen Symptomen der ARM wie z.B. Bauchschmerzen oder
Meteorismus leiden 62% der jungen Patienten sehr oft, 32% oft, 5% ab und zu
und 1% nie (siehe Abb. 8).

physische Symptome

70%

60% -

50% 1

40% A

62%

20%
32%

10% 1

5%
0% ; T T . — A

sehr oft oft ab und zu nie

Abb. 8 Minderung der Lebensqualitéat durch physische Symptome der ARM
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Fast alle der Kinder und Jugendlichen mit einer ARM zeigen Anzeichen einer
Korperschemastorung. So empfinden sich 49 % sehr oft und 46 % oft weniger
schon als andere Kinder und sind mit ihrem Korper unzufrieden. Nur jeweils 2

% haben solche Gedanken nur ab und zu oder nie (siehe Abb.9).

Korperschemastorung

60%

50% 1

40%

30% A

49%
46%

20% 1

10% A

0% : : 2% ‘ 2%

sehr oft oft ab und zu nie

Abb. 9 Auftreten von Zeichen einer Kérperschemastorung
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Alle Kinder und Jugendlichen missen oft oder sehr oft bestimmte
Nahrungsmittel zu sich nehmen bzw. meiden, anstatt zu essen, worauf sie Lust
haben. Wobei Obstipation als Folge unkontrollierten Nahrungsmittelgenusses

ein groReres Problem darstellt als Diarrhoe.

Dennoch leiden 57% der jungen ARM- Patienten sehr oft unter Diarrhoe.
Obstipation tritt hingegen bei keinem der Kinder und Jugendlichen sehr oft auf.
Bei 40% kommt es oft zu Diarrhoe und bei 66% zu Obstipation. 15% leiden ab
und zu an Obstipation. Vollig frei von Problemen mit Diarrhoe sind 3% der
Patienten, in Bezug auf Obstipation trifft das sogar auf 19% zu (siehe Abb. 10 u.
11).

Diarrhoe

60%

50% 1

40%

30% A

57%

20% 40%
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0% T T 0% T

sehr oft oft ab und zu nie

Abb. 10 Minderung der Lebensqualitat durch das Auftreten von Diarrhoe
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Tabelle 6 Erreichte Kontinenz, dargestellt durch das Auftreten von Obstipation,
Diarrhoe und Stuhlentleerungsstérungen binnen sieben Tagen

An wie viel Tagen in den
vergangenen 7 Tagen hat
Ihr Kind spontan
Stuhlgang gehabt?
(Stuhlschmieren nicht

dazu gezahlt.)

An wie viel Tagen in den
vergangenen 7 Tagen
hat Ihr Kind pro Tag vier
Mal oder 6fter Stuhlgang
gehabt?

An wie viel Tagen in den
vergangenen 7 Tagen
hat sich lhr Kind verstopft
geflhlt, konnte aber nicht

allen Stuhl loswerden?

an 0 Tagen, also nicht
ein Mal in den letzten 7

Tagen

an 1 Tag
an 2 Tagen
an 3 Tagen
an 4 Tagen
an 5 Tagen
an 6 Tagen

an 7 Tagen

%

20%

18%

11%

6%

8%

8%

4%

26%

%

67%

4%

3%

6%

1%

4%

14%

%

56%

14%

15%

3%

2%

2%

1%

7%
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4.3 Fragebogen zu Starken und Schwachen (SDQ)

In allen Skalen des SDQ zeigen deutlich mehr als 10% der Kinder und
Jugendlichen mit ARM auffallige Werte. Eine Ausnahme bildet die positive
Skala fur prosoziales Verhalten. Verhaltensauffalligkeiten wie Wutanfalle,
Ungehorsam, haufiges Streiten sind bei 20% auffallig ausgepragt. Emotionale
Probleme z.B. Angstlichkeit, Sorgen, Ungliicksgefiihle sind bei 17% in
auffalligem Mal} vorhanden. Probleme im Umgang mit Gleichaltrigen
(Hanseleien, kaum Freunde) haben 16% der Kinder und Jugendlichen. Auffallig
viele Anzeichen fur Hyperaktivitat (impulsiv, leicht ablenkbar, zappelig) zeigen
sich bei 23%. In Bezug auf den Gesamtproblemwert sind 15% der Kinder und
Jugendlichen auffallig (siehe Tab. 7).

Unter Bertcksichtigung der von Woerner et al. (2002) angegebenen
Kategoriengrenzen tritt auffalliges Verhalten mit 9,6% bei Kindern mit ARM
kaum haufiger auf, als mit 7,5% in der Normierungsstichprobe. Auch im
Verhalten gegenuber Gleichaltrigen gibt es kaum Unterschiede gegenuber der
Normgruppe. 83,7 % der Kinder und Jugendlichen sind unauffallig. 3,8% zeigen
fraglich Merkmale auffalligen Verhaltens und 12,5% verhalten sich

Gleichaltrigen gegenuber deutlich auffallig.
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Tabelle 7 Interpretation der SDQ-Rohwerte und Prozentrangwerte bei Kindern
mit ARM (N=104)

Bezeichnung der Skala Anteil unauffalliger Anteil fraglich Anteil deutlich
Kinder auffélliger Kinder auffélliger Kinder

Verhaltensauffalligkeiten 67,3% 12,5% 20,2%

Emotionale Probleme 70,2% 12,5% 17,3%

Verhaltensprobleme mit 74% 9,6% 16,3%

Gleichaltrigen

Hyperaktivitat 69,2% 7,7% 23,1%
Pro-soziales Verhalten 80,8% 9,6% 9,6%
Gesamtproblemwert 66,3% 18,3% 15,4%

Tabelle 8 Standard: Interpretation der SDQ-Rohwerte und Prozentrangnormen
etabliert in einer Population von 930 Schulkindern.

Bezeichnung der Skala Anteil unauffalliger Anteil fraglich Anteil deutlich
Kinder auffalliger Kinder auffalliger Kinder
Verhaltensauffalligkeiten, Emotionale 80% 10% 10%

Probleme, Verhaltensprobleme mit
Gleichaltrigen, Hyperaktivitat, Pro-
soziales Verhalten, Gesamtproblemwert

4.3.1 Starken und Schwachen im Verhalten und soziodemographische

Parameter.

Die Einstufung der Kinder und Jugendlichen in einerseits unauffalliges und
grenzwertiges oder andererseits auffalliges Verhalten anhand der Ergebnisse
des SDQ in Bezug auf Verhaltensprobleme, Hyperaktivitat, Verhaltensprobleme
mit Gleichaltrigen, Emotionale Probleme und Pro-soziales Verhalten sind
uberwiegend unabhangig vom Alter und Geschlecht des Kindes, dem Alter der
Mutter, ob das Kind ein Einzelkind ist oder nicht, von einem alleinerziehenden
Elternteil versorgt wird, der psychischen Belastung der Eltern und von der Zahl
der durchgefuhrten Operationen.

Die einzige Ausnahme bilden Verhaltensprobleme, die bei jingeren Kindern

signifikant haufiger auftreten (p=0,022).
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4.3.2 Starken und Schwachen im Verhalten und Schwere der Erkrankung.

Die Schwere der Erkrankung wird erfasst durch die Anzahl der durchgeflhrten
Operationen (Basis-Fragebogen) und der Haufigkeit von, sowie dem
Leidensdruck durch Obstipation und Diarrhoe (HAQL).

Kinder und Jugendliche zeigen vermehrt hyperaktives Verhalten, bei einer

héheren Anzahl von Operationen (p=0,014).

Probleme im Umgang mit Gleichaltrigen sind ausgepragter bei haufigem
Auftreten von Obstipation (p=0,016) und bei hohem Leidensdruck durch
Obstipation (0,007) und Diarrhoe (p=0,021). Das gleiche qilt fur Hyperaktivitat
und die Haufigkeit des Auftretens von Obstipation (p=0,003), Leidensdruck
durch Obstipation (p=0,006) und Leidensdruck durch Diarrhoe (p=0,004).
Emotionale Probleme nehmen signifikant zu mit steigender Haufigkeit des
Auftretens von Diarrhoe (p=0,003) und vermehrtem Leidensdruck durch
Diarrhoe (p=0,001) und Obstipation (p=0,010) (Siehe Tab.9).

Tabelle 9 Psychosoziale Faktoren und Grad der erreichten Kontinenz

Haufigkeit von Leidensdruck unter Haufigkeit von Leidensdruck unter
Obstipation Obstipation Diarrhoe Diarrhoe
MittLRang p MittLRang p MittLRang p MittLRang p
Umgang mit u. (87) 49,70 ,016 49,35 ,007 49,90 ,021
Gleichaltrigen
a.(17) 66;85 68,62 65,82
Hyperaktivitdt —u. (80) 48,13 ,003 48,45 ,006 48,28 ,004
a.(24) 67,06 66,00 66,56
Emotionale u. (86) 49,39 ,010 48,87 ,003 48,28 ,001
Probleme
a. (18) 67,36 69,86 72,64

Mann-Whitney U-Test (u.=unauffallig, a.=auffallig)
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4.3.3 Starken und Schwachen im Verhalten und Therapieangebot und —

zufriedenheit

Fir einige Therapeutengruppen zeigen sich bessere, also weniger auffallige
Ergebnisse im SDQ unter der Behandlung und bei Zufriedenheit mit der

Therapie:

Bei Zufriedenheit mit dem Chirurgen, der die Durchzugsoperation durchgefuhrt
hat, tritt auffalliges Verhalten gegenuber Gleichaltrigen seltener auf (p=0,009),
siehe Tab.10. Das gleiche gilt bei Behandlung durch einen Ergotherapeuthen
(p=0,007), siehe Tab.11.

Weniger Kinder und Jugendliche zeigen ein auffalliges Mal® an Hyperaktivitat
bei Weiterbehandlung durch den Chirurgen, der die Durchzugsoperation
durchgefuhrt hat (p=0,036), siehe Tab.12.

Weniger Kinder und Jugendliche leiden unter emotionalen Problemen in der
Gruppe, in der Zufriedenheit mit der Therapie oder Hilfe durch Urologen
(p=0,035), Hausarzt (p=0,017), Pflegefachkrafte (p=0,040) oder andere
betroffene Eltern (p=0,049) besteht, siehe Tab.16-19.

Bei Zufriedenheit mit der Betreuung durch einen Urologen (p=0,038) ebenso
wie durch einen Stomatherapeuten (p=0,012), tritt eine Verminderung pro-

sozialer Verhaltensweisen seltener auf, siehe Tab.23 u. 24.

Unter den ARM Patienten in Ergo- und Psychotherapie finden sich mehr mit

auffaligen Ergebnissen im SDQ:

In der Gruppe von Kindern und Jugendlichen, die eine Ergotherapie erhalten,

gibt es mehr Hyperaktive (p=0,037), siehe Tab.13.

Unter den Kindern und Jugendlichen, die sich in Psychotherapie befinden,
finden sich mehr mit emotionalen Problemen (p=0,008), siehe Tab.20.

Der Zusammenhang von Hyperaktivitat mit ergotherapeutischer Behandlung
(p=0,023 u. p=0,014) und emotionalen Problemen mit Psychotherapie (p=0,008
u. p=0,033) ist dabei unabhangig vom Geschlecht und Alter der Kinder und
Jugendlichen signifikant, siehe Tab. 14/15 u. 21/22.
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Tabelle 10 Umgang mit Gleichaltrigen und Zufriedenheit mit dem zuerst
operierenden Chirurgen

Therapie operierender Chirurg Summe
unzufrieden zufrieden
Umgang mit unauffallig 23 54 77
Gleichaltrigen
auffallig 9 4 13
Summe 32 58 90

Fisher’s exakter Test p = 0,009

Tabelle 11 Umgang mit Gleichaltrigen und Ergotherapie

Ergotherapie Summe
nicht erhalten erhalten
Umgang mit unauffallig 39 12 51
Gleichaltrigen auffallig 3 7 10
Summe 42 19 61

Fisher’s exakter Test p = 0,007
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Tabelle 12 Hyperaktivitat und Behandlung durch einen weiteren Chirurgen

Therapie durch zweiten Chirurgen Summe
nicht erhalten erhalten
Hyperaktivitat unaufféllig 16 37 53
auffallig 1 16 17
Summe 17 53 70
Fisher’s exakter Test p = 0,036
Tabelle 13 Hyperaktivitdt und Ergotherapie
Ergotherapie Summe
nicht erhalten erhalten
Hyperaktivitat unauffallig 35 11 46
auffallig 7 8 15
Summe 42 19 61

Fisher’s exakter Test p = 0,037

Tabelle 14 Hyperaktivitat und Ergotherapie stratifiziert nach Geschlecht

SDQ-Skala Bewertung Ergotherapie Keine Summe
Ergotherapie
Jungen Hyperaktivitat unauffallig 20 6 26
auffallig 8 6 14
Madchen Hyperaktivitat unauffallig 12 2 14
auffallig 2 5 7

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,023 ¢?=5,161
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Tabelle 15 Hyperaktivitat und Ergotherapie stratifiziert nach Alter

Alter SDQ-Skala Bewertung Ergotherapie Keine Summe
Ergotherapie

3-6 Jahre Hyperaktivitat unauffallig 15 1 16
auffallig 7 3 10

7-12 Jahre Hyperaktivitat unaufféllig 12 6 18
auffallig 3 7 10

13-17 Jahre Hyperaktivitat unaufféllig 5 1 6
auffallig 0 1 1

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,014 »2=0,014

Tabelle 16 Emotionale Probleme und Zufriedenheit mit Urologen

Therapie durch Urologen Summe
unzufrieden zufrieden
Emotionale unauffallig/grenzwertig 5 21 26
Probleme auffallig 4 2 6
Summe 9 23 32

Fisher’s exakter Test p = 0,035

Tabelle 17 Emotionale Probleme und Zufriedenheit mit Haus- oder Kinderarzt

Therapie durch Hausarzt Summe
unzufrieden zufrieden
Emotionale unauffallig/grenzwertig 17 58 75
Probleme auffallig 7 5 12
Summe 24 63 87

Fisher’s exakter Test p = 0,017
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Tabelle 18 Emotionale Probleme und Zufriedenheit mit Krankenschwestern

und-pflegern
Therapie durch Pflegekrafte Summe
unzufrieden zufrieden
Emotionale unauffallig/grenzwertig 5 32 37
Belastung auffallig 3 2 5
Summe 8 34 42

Fisher’s exakter Test p = 0,040

Tabelle 19 Emotionale Probleme und Zufriedenheit mit der Hilfe durch andere

Betroffene
Hilfe durch andere Eltern Summe
unzufrieden zufrieden
Emotionale unauffallig/grenzwertig 1 48 49
Probleme auffallig 2 6 8
Summe 3 54 57

Fisher’s exakter Test p = 0,049

Tabelle 20 Emotionale Probleme und psychotherapeutische Behandlung

Psychotherapie Summe
nicht erhalten erhalten
Emotionale unaufféllig/grenzwertig 41 7 48
Probleme auffallig 3 5 8
Summe 44 12 56

Fisher’s exakter Test p = 0,008
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Tabelle 21 Emotionale Probleme und Psychotherapie stratifiziert nach

Geschlecht
Geschlecht SDQ-Skala Bewertung  Keine Psychotherapie = Summe
Psychotherapie
Jungen emotionale unauffallig 28 32
Probleme auffallig 3 7
Madchen emotionale unauffallig 13 16
Probleme 1

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,008 y?=7,013

auffallig 0

Tabelle 22 Emotionale Probleme und Psychotherapie stratifiziert nach Alter

Alter SDQ-Skala Bewertung Keine Therapie Therapie Summe
3-6 Jahre emotionale unauffallig 20 1 21
Probleme auffallig 2 0 2
Summe 22 1
7-12 Jahre emotionale unaufféllig 17 3 20
Probleme auffallig 1 3 4
Summe 18 6
13-17 Jahre emotionale unaufféllig 4 3 7
Probleme auffallig 0 2 2
Summe 4 5

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0.033 y%=4,554
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Tabelle 23 Prosoziales Verhalten und Zufriedenheit mit Urologen

Therapie durch Urologen Summe
unzufrieden zufrieden
Prosoziales unauffallig/grenzwertig 5 21 26
Verhalten auffallig 4 2 6
Summe 9 23 32

Fisher’s exakter Test p = 0,038

Tabelle 24 Prosoziales Verhalten und Zufriedenheit mit Stomatherapeuten

Hilfe durch Stomatherapeut Summe
unzufrieden zufrieden
Prosoziales unauffallig/grenzwertig 2 28 30
Verhalten auffallig 2 0 2
Summe 4 28 32

Fisher’s exakter Test p = 0,012
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4.4 Fragebogen zur familiaren Belastung (FaBel)

Im Vergleich der Mittelwerte, der einzelnen Skalen des FaBel, zwischen der
Gruppe der Mitglieder von SoMA e.V. und einer Gruppe von Familien chronisch
kranker Kinder (Ravens-Sieberer et al. 2001) zeigt sich kein signifikanter
Unterschied der Effektgrofe.

Die Belastung der Familienangehorigen von Kindern mit ARM ist ahnlich wie die

von Familien anderer chronisch kranker Kinder, siehe Tab.25.

Tabelle 25 Mittelwertsunterschied der Skalen des FaBel bei Familien
allgemein chronisch kranker Kinder und bei Familien von Kindern

mit ARM.

Referenzstichprobe eigene Stichprobe EffektgroRe

n M sd n M sd Cohens d
tagl soz Bel 256 1,98 0,69 104 1,88 0,59 0,15577533
pers Bel 256 2,13 0,71 104 2,24 0,6 -0,16734999
fin Bel 256 1,71 0,74 104 1,73 0,77 -0,02648484
Bel Geschw 256 1,55 0,56 104 1,59 0,5 -0,07535108
Probl Bewalt 256 1,67 0,69 104 1,87 0,62 -0,30490852
Belast total 256 1,93 0,54 104 1,93 0,48 0

Die gegebenen Effektgrél3en unter 0,2 indizieren keinen Unterschied der
Mittelwerte zwischen den beiden Stichproben.

4.4.1 Familiare Belastung und soziodemographische Parameter

Die familiare Belastung, das heildt im einzelnen die tagliche soziale Belastung,
die finanzielle Belastung, personliche Belastung und Zukunftssorgen, Belastung
der Geschwister, Probleme bei der Bewaltigung und die daraus resultierende
totale familiare Belastung sind unabhangig vom Alter und Geschlecht des
Kindes oder Jugendlichen sowie davon, ob das betroffene Kind Geschwister
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hat, von einem alleinerziehenden Elternteil versorgt wird und der subjektiven

psychischen Belastung der Eltern.

Die Belastung der Geschwister ist signifikant hdher bei hdherem Alter der
Mutter (p=0,021).

4.4.2 Familiare Belastung und Schwere der Erkrankung.

Die Erfassung des Ausmaldes der Erkrankung erfolgt wie zuvor in Kapitel 4.3.2.

dargestellt.

Fast alle Skalen des FaBel zeigen eine auffalligere Auspragung, je hoher die
Anzahl der durchgeflhrten Operationen [tagliche soziale Belastung (p=0,021),
finanzielle Belastung (p=0,024), personliche Belastung und Zukunftssorgen
(p=0,007), Probleme bei der Bewaltigung (0,035)] sind.

Die Belastung der Geschwister steigt mit zunehmendem Alter der Mutter bei
der Geburt des erkrankten Kindes (p=0,021).

Weiter ist die tagliche soziale Belastung bei haufigerem Auftreten von
Obstipation (p=0,008) und starkerem Leidensdruck durch Obstipation (p=0,007)
und Diarrhoe (p=0,009) hoher. Die Belastung der Geschwister (p=0,036) wie
auch die finanzielle Belastung (p=0,012) steigt, je haufiger Diarrhoe auftritt. Die
personliche Belastung korrelliert mit dem Leidensdruck unter Obstipation
(p=0,039), siehe Tab.26.

Bewaltigungsprobleme zeigen keine Abhangigkeit von Obstipation und

Diarrhoe.
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Tabelle 26 Abhéngigkeit der familidren Belastung vom Grad der erreichten

Kontinenz
Haufigkeit von Leidensdruck unter Haufigkeit von Leidensdruck unter
Obstipation Obstipation Diarrhoe Diarrhoe
MittLRang p MittLRang p MittLRang p MittLRang p
Tagl. soziale u. (N=80) 47,06 ,008 46,95 ;007 49,69 47.14 ,009
Belast
elastung a (N=20) 64,52 64,70 53,75 63,95
Geschwister- u. (N=61) 36,12 - 36,22 - 35,02 036 36,15 -
belast:
elastung a. (N=12) 4146 40,96 47,08 41,33
Finanzielle u.(N=82) 4865 = - 4791 - 47,11 012 48,05 -
Belastung
a. (N=17) 56,50 60,09 63.94 59,41
Personliche u.(N=85) 4888 -——- 48,36 039 4879 4890 -
Belast
elasiung a. (N=15) 59,70 62,63 60,17 59,57

Mann-Whitney U-Test (u.=unauffallig, a.=auffallig)

4.4.3 Familiare Belastung und Therapieangebot/ —zufriedenheit

In den Gruppen mit Betreuung durch Urologen (p=0,015) bzw. Hausarzt
(p=0,027) ist extreme tagliche, soziale Belastung seltener, siehe Tab.27/28.

Bei Weiterbehandlung durch den Chirurgen, der die Durchzugsoperation
durchgefuhrt hat, ist eine ausgepragte finanzielle Belastung der Familie
(p=0,049) seltener, siehe Tab.37.

Vermehrte Belastung der Geschwister ist bei Zufriedenheit mit dem Chirurgen,
der die Durchzugsoperation durchgeflhrt hat, seltener (p=0,022). Siehe Tab.31.
Das gilt ebenso fir finanzielle Belastung (p=<0,001) und die totale familiare
Belastung (p=0,005), siehe Tab.35 u. 47.

Eine hohe finanzielle Belastung ist in der Gruppe, in der das Kind durch den
Haus-oder Kinderarzt weiter betreut wird, ebenfalls seltener (p=0,032), siehe
Tab.38.

Die personliche Belastung und Zukunftssorgen sind geringer bei Zufriedenheit
mit einem Heilpraktiker (p=0,029), siehe Tab.42.
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Bei den Familien die Hilfe durch eine Ernahrungsberatung suchen ist die
personliche Belastung hoher (p=0,012), siehe Tab.44

Stabil gegenuber dem Einfluss der Kovariaten Geschlecht und Alter zeigte sich
der Zusammenhang zwischen der Zufriedenheit mit dem Chirurgen, der die
Durchzugsoperation vorgenommen hat, und der Belastung der Geschwister
(p=0,022 u. p=0,023), siehe Tab.31/32, sowie der finanziellen Belastung der
Familie (p=<0,001 u. p=<0,001), siehe Tab.35/36. Ebenso ist die finanzielle
Belastung in allen Altersgruppen (p=0,033) und beiden Geschlechtern
(p=0,045) geringer bei Betreuung durch einen Haus- oder Kinderarzt, siehe
Tab.39/40. Das gleiche gilt fur die personliche Belastung und die Zufriedenheit
mit der Behandlung durch einen Heilpraktiker (p=0,029 u. p=0,009), siehe
Tab.42/43.

Auch der Zusammenhang zwischen personlicher Belastung und
Inanspruchnahme einer Ernahrungsberatung ist unabhangig von Geschlecht
(p=0,024) und Alter (p=0,26) signifikant. Allerdings ist der Anteil an Familien mit
hoher personlicher Belastung relativ gréf3er, in der Gruppe derer, die eine

Ernahrungsberatung erhalten oder erhielten, siehe Tab.45/46.
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Tabelle 27 Té&gliche soziale Belastung und urologische Nachsorge.
Therapie durch Urologen Summe
nicht erhalten erhalten

tagl. soziale unauffallig/grenzwertig 19 29 48

Belastung auffallig 7 1 8

Summe 26 30 56

Fisher’s exakter Test p = 0,015

Tabelle 28 Téagliche soziale Belastung und Behandlung durch Haus- oder
Kinderarzt
Therapie durch Hausarzt Summe
nicht erhalten erhalten
tagl. soziale unauffallig/grenzwertig 5 69 74
Belastung auffallig 5 14 19
Summe 10 83 93
Fisher’s exakter Test p = 0,027
Tabelle 29 Téagliche soziale Belastung und Ergotherapie
Ergotherapie Summe
nicht erhalten erhalten
tagl. soziale unauffallig/grenzwertig 34 11 45
Belastung auffallig 6 7 13
Summe 40 18 58

Fisher’s exakter Test p = 0,049
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Tabelle 30 Belastung der Geschwister und Zufriedenheit mit dem zuerst

operierenden Chirurgen

Therapie durch operierenden Summe
Chirurgen
unzufrieden zufrieden

Belastung der unauffallig/grenzwertig 16 35

Geschwister auffallig 8 3

Summe 24 38

Fisher’s exakter Test p = 0,014

Tabelle 31 Unterschiede in der Belastung der Geschwister und Zufriedenheit

mit dem Chirurgen stratifiziert nach Geschlecht

Geschlecht FaBel-Skala Bewertung unzufrieden zufrieden mit  Summe
mit Chirurg Chirurg
Jungen Belastung der  unauffallig Anzahl 12 19 31
Geschwister
% 1% 95% 84%
auffallig Anzahl 5 1 6
% 29% 5% 16%
Madchen Belastung der  unauffallig Anzahl 4 16 20
Geschwister
% 57% 89% 80%
auffallig Anzahl 3 2 5
% 43% 11% 20%

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,022 %%=5,264
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Tabelle 32 Belastung der Geschwister und Zufriedenheit mit dem Chirurgen

stratifiziert nach Alter

Alter -Skala Bewertung unzufrieden mit zufrieden mit Summe
Chirurg Chirurg
3-6 Jahre Belastung der unaufféllig Anzahl 6 15 21
Geschwister
% 60% 83% 75%
auffallig Anzahl 4 3 7
% 40% 17% 25%
7-12 Jahre Belastung der unauffallig Anzahl 7 16 23
Geschwister % 70% 0% 89%
auffallig Anzahl 3 0 3
% 30% 0% 12%
13-17 Jahre Belastung der unaufféllig Anzahl 3 4 7
Geschwister
% 75% 100% 88%
auffallig Anzahl 1 0 1
% 25% 0% 13%

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,023 ¢?=5,2

Tabelle 33 Belastung der Geschwister und Zufriedenheit mit einem

Heilpraktiker
Therapie durch Heilpraktiker Summe
nicht erhalten erhalten
Belastung der unaufféllig/grenzwertig 25 10 35
Geschwister auffallig 3 6 9
Summe 28 16 44

Fisher’s exakter Test p = 0,044
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Tabelle 34 Finanzielle Belastung und Zufriedenheit mit dem zuerst
operierenden Chirurgen

Therapie durch operierenden Summe

Chirurgen

unzufrieden zufrieden
finanzielle unauffallig/grenzwertig 21 53 74
Belastung auffallig 10 1 11
Summe 31 54 85

Fisher’s exakter Test p = <0,001

Tabelle 35 Finanzielle Belastung und Zufriedenheit mit dem Chirurgen
stratifiziert nach Geschlecht

Geschlecht FaBel-Skala Bewertung unzufrieden zufrieden mit ~ Summe

mit Chirurg Chirurg

Jungen finanzielle unauffallig Anzanhl 15 33 48
Belastung % 68% 100% 87%
auffallig Anzahl 7 0 7
% 32% 0% 13%
Madchen finanzielle unaufféllig Anzahl 6 20 26
Belastung % 67% 95% 87%
auffallig Anzahl 3 1 4
% 33% 5% 13%

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=<0,001 %*=5,755
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Tabelle 36 Finanzielle Belastung und Zufriedenheit mit dem Chirurgen

stratifiziert nach Alter

Alter FaBel-Skala Bewertung Unzufrieden mit zufrieden mit Summe
Chirurg Chirurg
3-6 Jahre finanzielle unauffallig Anzahl 5 27 32
Belastung
% 42% 100% 82%
auffallig Anzahl 7 0 7
% 58% 0% 18%
7-12 Jahre finanzielle unauffallig Anzahl 13 23 36
Belastung % 93% 100% 97%
auffallig Anzahl 1 0 1
% 7% 0% 3%
13-17 Jahre finanzielle unaufféllig Anzahl 3 3 6
Belastung
% 60% 75% 67%
auffallig Anzahl 2 1 3
% 40% 25% 33%

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=<0,001 %*=13,732

Tabelle 37 Finanzielle Belastung und weitere Behandlung durch den ersten

Chirurgen.
Therapie durch operierenden Summe
Chirurgen
nicht erhalten erhalten
finanzielle unauffallig/grenzwertig 6 73 80
Belastung auffallig 4 9 15
Summe 10 85 95

Fisher’s exakter Test p = 0,049
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Tabelle 38 Finanzielle Belastung und Behandlung durch Haus- oder

Kinderarzt
Therapie durch Hausarzt Summe
nicht erhalten erhalten
finanzielle unauffallig/grenzwertig 6 73 79
Belastung auffallig 4 9 13
Summe 10 82 92

Fisher’s exakter Test p = 0,032

Tabelle 39 Finanzielle Belastung und Behandlung durch den Hausarzt

stratifiziert nach Geschlecht

Geschlecht FaBel-Skala Bewertung Therapie durch  keine Therapie Summe
Hausarzt durch Hausarzt
Jungen finanzielle unauffallig 3 46 49
Belastung -
auffallig 3 6 9
Summe 6 52 58
Madchen finanzielle unauffallig 3 27 30
Belastung .
auffallig 1 3 4
Summe 4 30 34

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,045 y2=4,021 n=92
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Tabelle 40 Finanzielle Belastung und Behandlung durch den Hausarzt
stratifiziert nach Alter

Alter FaBel-Skala Bewertung Therapie durch keine Therapie Summe
Hausarzt durch Hausarzt
3-6 Jahre finanzielle unauffallig 2 31 33
Belastung s
auffallig 4 4 8
Summe 6 35 41
7-12 Jahre finanzielle unauffallig 4 34 38
Belastung auffallig 0 2 2
Summe 4 36 40
13-17 Jahre unauffallig 0 8 8
auffallig 0 3 3
Summe 0 1 11

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,033 y2=4,534 n=92

Tabelle 41 Persénliche Belastung und Zufriedenheit mit einem Heilpraktiker

Therapie durch Heilpraktiker Summe
unzufrieden zufrieden
personliche unauffallig/grenzwertig 17 20
Belastung auffallig 0 4
Summe 17 24

Fisher’s exakter Test p = 0,003
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Tabelle 42 Persénliche Belastung und Zufriedenheit mit einem Heilpraktiker
Stratifiziert nach Geschlecht

Geschlecht FaBel-Skala Bewertung unzufrieden zufrieden Summe

mit Heilpraktiker mit Heilpraktiker

Jungen Persénliche unauffallig 2 9 11
Belastung -
auffallig 4 0 4
Summe 6 9 15
Madchen Personliche unauffallig 1 8 9
Belastung
auffallig 0 0 0
Summe 1 8 9

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,029 %?=4,786 n=24

Tabelle 43 Persénliche Belastung und Zufriedenheit mit einem Heilpraktiker
stratifiziert nach Alter

Alter FaBel-Skala Bewertung unzufrieden zufrieden Summe

mit mit Heilpraktiker

Heilpraktiker

3-6 Jahre Personliche unauffallig 1 9 10
Belastung -
auffallig 2 0 2
Summe 3 9 12
7-12 Jahre Personliche unauffallig 2 7 9
Belastung auffallig 2 0 2
Summe 4 7 11
13-17 Jahre Personliche unauffallig 0 1 1
Belastung .
auffallig 0 0 0
Summe 0 1 1

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,009 %= n=24
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Tabelle 44 Persénliche Belastung und Erndhrungsberatung

Erndhrungstherapie

Summe

nicht erhalten

erhalten

44

13

persénliche unauffallig/grenzwertig
Belastung auffallig
Summe

57

Fisher’s exakter Test p = 0,012

Tabelle 45 Persénliche Belastung und Erndhrungsberatung stratifiziert nach

Geschlecht
Geschlecht FaBel-Skala Bewertung Erndhrungs- Keine Summe
therapie Erndhrungs-
therapie
Jungen Persénliche unauffallig 24 6 30
Belastun
g auffallig 3 7 10
Summe 27 13 40
Madchen Personliche unauffallig 10 4 14
Belastung .
auffallig 2 1 3
Summe 12 5 17

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,024 y2=5,08 n=57
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Tabelle 46 Persénliche Belastung und Erndhrungsberatung stratifiziert nach

Alter
Alter FaBel-Skala Bewertung Ernahrungs- Keine Summe
therapie Ernahrungs-
therapie
3-6 Jahre Persénliche unaufféllig 14 5 19
Belast
elasiing auffallig 3 2 5
Summe 17 7 24
7-12 Jahre Personliche unauffallig 16 5 21
Belastung auffallig 2 5 7
Summe 18 10 28
13-17 Jahre Personliche unauffallig 4 0 4
Belastung .
auffallig 0 1 1
Summe 4 1 5

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,026 y?=4,934 n=57

Tabelle 47 Gesamte Belastung und Zufriedenheit mit dem zuerst operierenden

Chirurgen
Therapie durch operierenden Summe
Chirurgen
unzufrieden zufrieden
Totale familiare unaufféllig/grenzwertig 22 49 71
Belastung auffallig 9 3 12
Summe 31 52 83

Fisher’s exakter Test p = 0,005
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Tabelle 48 Gesamtbelastung und Zufriedenheit mit dem Chirurgen stratifiziert
nach Geschlecht

Geschlecht FaBel-Skala Bewertung unzufrieden mit  zufrieden mit Summe
Chirurg Chirurg

Jungen Totale Belastung unaufféllig 15 30 45
auffallig 7 2 9
Summe 22 32 54

Madchen Totale Belastung unauffallig 7 19 26
auffallig 2 1 3
Summe 9 20 29

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0.013 %?=6,238 n=83

Tabelle 49 Gesamtbelastung und Zufriedenheit mit dem Chirurgen stratifiziert

nach Alter
Alter FaBel-Skala Bewertung unzufrieden mit zufrieden mit Summe
Chirurg Chirurg

3-6 Jahre Totale Belastung unauffallig 7 24 31
auffallig 5 2 7
Summe 12 26 38

7-12 Jahre Totale Belastung unauffallig 12 21 33
auffallig 2 1 3
Summe 14 22 36

13-17 Jahre Totale Belastung unauffallig 3 4 7
auffallig 2 0 2
Summe 5 4 9

Cochran-Mantel-Haenszel Test: p=0,009 y?=6,786 n=83
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5 Diskussion

Das Hauptanliegen dieser Arbeit ist, psychosoziale Belastungen bei Kindern

und Jugendlichen mit ARM zu erfassen.

Die Hauptergebnisse sind: Die Lebensqualitat ist bei Kindern und Jugendlichen
mit ARM generell eingeschrankt. Im Bezug auf Starken und Schwachen im
Verhalten der Kinder fallen vor allem emotionale Probleme und haufiges
Auftreten von Hyperaktivitat auf. Die psychosoziale Belastung der Familie
entspricht der anders chronisch erkrankter Kinder und Jugendlicher. Die
psychosoziale Belastung der Erkrankten und deren Angehorigen ist bei
Nachsorge-Betreuung (,follow-up®) durch Chirurgen, Hausarzte und Urologen
geringer als ohne Nachsorge. Das gleiche gilt fur die Zufriedenheit mit der
Therapie, d.h. bei groBerer Zufriedenheit ist die psychosoziale Belastung
geringer. Es zeigte sich auch, dass Kinder und Jugendliche mit hGherer
psychosozialer Belastung haufiger in psycho-, ergo- oder

ernahrungstherapeutischer Behandlung sind.
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5.1 Diskussion der fiinf zentralen Fragen zur
Versorgungssituation und Therapiezufriedenheit von
Kindern und Jugendlichen mit ARM

5.1.1 In welchem AusmaR und in welcher Weise ist die Lebensqualitat der

Kinder und Jugendlichen mit ARM gemindert?

Die Lebensqualitat aller befragten Kinder und Jugendlichen ist in Folge der
anorektalen Malformation beeintrachtigt. Die Beeintrachtigungen betreffen
sowohl die physische Gesundheit, als auch den psychischen Zustand und die
sozialen Beziehungen der Kinder und Jugendlichen.

Unter den psychischen Folgen der anorektalen Malformation, die die
Lebensqualitat (HAQL) der betroffenen Kinder und Jugendliche beeinflussen,
ragt vor allem die emotionale Belastung, z.B. durch Schamgefuhle, hervor (cf.
Abb. 4). Das bestatigt sich auch in der Frage nach Starken und Schwachen im
Verhalten der Kinder (SDQ). Auch der Bereich der Kérperwahrnehmung ist
maldgeblich fur die verminderte Lebensqualitat der Kinder und Jugendlichen (cf.
Abb. 9).

In Bezug auf soziale Beziehungen ist auffallig, dass ausnahmslos alle Kinder
und Jugendlichen oft oder sogar sehr oft in ihren sozialen Aktivitaten
eingeschrankt sind (cf. Abb. 7).

Korperliche Folgen der ARM wie Inkontinenz, Stuhlunregelmafigkeiten und
Krankheitssymptome wie Bauchschmerzen mindern die Lebensqualitat aller

Befragten.

In Bezug auf die physische Gesundheit ist die erlangte Stuhlkontinenz von
zentraler Bedeutung flr die spezifische Erfassung der Lebensqualitat mit ARM.
Anders als von Hassink (Hassink et al. 2000) beschrieben und damit im Sinne
der Ergebnisse Bai’s (Bai et al. 2000), erfahren die meisten Kinder und
Jugendlichen in SOMA e.V. Einschrankungen durch mangelnde Kontinenz.
Dabei gibt es allerdings einzelne Ausnahmen und die sozialen
Einschrankungen und emotionalen Probleme lassen sich nicht restlos durch
mangelnde Stuhlkontinenz erklaren. Eine mogliche Erklarung ist die



Diskussion 84

uberraschend hohe Anzahl Kinder und Jugendlicher, die haufig (83%) unter
Urininkontinenz leiden (cf. Abb. 6). Demgegenuber beschrieb z. B. Rintala
(1997) nur gelegentliches Einnassen bei 27% der untersuchen Patienten. Die
erhdhte Rate an Inkontinenz fur Urin lasst sich zur Halfte durch ein ebenfalls
gehauftes Vorliegen urogenitaler Begleitfehlbildungen erklaren (cf. Tabelle 5).
Des weiteren kommen z.B. iatrogene Ursachen, wie von Boemers (2002)
beschrieben, in Frage. Weitere Minderung der Lebensqualitat bedingen
physische Symptome, wie z.B. Schmerzen ( Abb. 8) und
Stuhlunregelmassigkeiten. Wobei Diarrhoe subjektiv als grofiere Belastung
wahrgenommen wird als Obstipation (cf. Abb. 10 u. 11). (Allerdings kann mittels
der gestellten Fragen nicht im Detail zwischen z.B. echter Diarrhoe und

Pseudodiarrhoe in der Folge anhaltender Obstipation unterschieden werden.)

Die Minderung der Lebensqualitat durch die Folgen der ARM entspricht der
Erwartung des Autors und bestatigt die Ergebnisse von Bai et al. (2000)

genauso wie Noeker’s biopsychosoziales Adaptationsmodell (2010).

Besonders hervorzuheben ist die ausgepragte emotionale Belastung der Kinder
und Jugendlichen. Sie imponiert als einer der wichtigsten Faktoren der
Lebensqualitatsminderung in dieser Befragung und wurde in den

vorangegangenen Untersuchungen nicht bericksichtigt.

5.1.2 Zeigen Kinder und Jugendliche mit ARM Unterschiede im Verhalten
im Vergleich zu einer Gruppe gesunder Kinder? Ist auffalliges Verhalten

vom Grad der Kontinenz abhangig oder von anderen Faktoren?

Die besondere Bedeutung der emotionalen Belastung bestatigen auch die
Fragen nach Starken und Schwachen im Verhalten (SDQ). Vor allem
emotionale Probleme und Hyperaktivitat treten bei Kindern mit ARM mit héherer
Wahrscheinlichkeit auf, als bei einer gesunden Vergleichsgruppe. Unter
Verwendung der originalen Auswertungsanleitung und cut-off Werte (die zur
besseren Vergleichbarkeit der gewonnenen Daten beibehalten wurden) fallen

auch die Auspragungen generell auffalligen Verhaltens und auffalligen



Diskussion 85

Verhaltens gegenuber Gleichaltrigen Uberdurchschnittlich haufig pathologisch
aus. Unter Berucksichtigung der Ergebnisse der Normierung des SDQ in
Deutschland (Woerner et al. 2004) erreichen die beiden letztgenannten Skalen
nicht haufiger auffallige Werte, als in der Norm. (cf. Kap. 4.3, Tab.7, Tab.8)
Dass es sich nicht um ein zufallig gehauftes Auftreten emotionaler Probleme
und hyperaktiven Verhaltens handelt, zeigen der Zusammenhang mit der
Anzahl der Operationen und des Ausmales der verbleibenden
Kontinenzprobleme. Vom Grad der Kontinenz und noch mehr vom subjektiv
empfundenen Leidensdruck abhangig sind v.a. das Ausmal} emotionaler
Probleme und das Auftreten hyperaktiver Symptome, wie auch Probleme im
Umgang mit Gleichaltrigen. (cf. Kap.4.3.2) Fir eine Assoziation mit der
anorektalen Malformation spricht auch, dass das Verhaltnis der Geschlechter
weder fur emotionale Probleme, fur die ein Vorherrschen bei Madchen erwartet
wurde, noch fur Hyperaktivitat, die sonst bei Jungen gehauft auftritt, der

Verteilung in der Allgemeinbevodlkerung entspricht.

Die zuvor zusammengefassten Ergebnisse entsprechen nicht denen Diseths
(Diseth et al. 1996), denen zufolge in 58% der Falle psychiatrisch
Diagnosekriterien erfullt waren und eine somatische, wie auch psychische
Betreuung bis ins Erwachsenenalter gefordert wurde. Genau so wenig finden
die Ergebnisse Hassinks Bestatigung, nach denen keine Unterschiede im
Verhalten von gesunden und Kindern mit ARM bestandenen und lediglich fur

einzelne Kinder ein erhdhtes Risiko fur Erziehungsprobleme bestand.

Der ermittelte Anteil Kinder und Jugendlicher, die auffalliges Verhalten generell
sowie im Umgang mit Gleichaltrigen zeigen (nur unter Verwendung der
originalen Grenzwerte), bestatigt die Ergebnisse von Bai et al. (2000), die im
weiteren von ihren Autoren als gehauftes Auftreten aufalligen Verhaltens in
Abhangigkeit vom Grad der Inkontinenz interpretiert wurden. In Bezug auf
emotionale Probleme entsprechen die hier ermittelten Zahlen, den Ergebnissen
zweier vorangegangenen Studie. Das Screening mit Hilfe des SDQ zeigte in der
Untersuchung von Schidt et al. (2010) ebenfalls ein gehauftes Vorkommen
emotionaler Probleme und Hyperaktiven Verhaltens. In einer weiterfuhrenden
kinder- und jugendpsychiatrischen Diagnostik konnten diese Diagnosen

genauer differenziert und bestatigt werden. Im Folgenden bewerteten Schmidt
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et al. die emotionalen Stérungen als ,abhangige” die hyperaktiven Symptome
als ,unabhangige“ Diagnosen in Bezug auf die ARM. Ginn-Pease et al. (1991)]
berichten Uber das Auftreten internalisierende Symptome in vergleichbarer
Haufigkeit. die Rate hyperaktiven Verhaltens ist etwas hoher als
externalisierende Symptome bei Ginn- Pease (1991). Anders als Bai (2000) und
Diseth (1996) interpretiert Ginn- Pease dieses Ergebnis als grenzwertig, nicht
als pathologisch. Diese Interpretation deckt sich mit der Definition emotionaler
Stoérungen des Kindesalters durch die ICD-10 Klassifikation psychischer
Storungen, der zu Folge emotionale Storungen des Kindesalters (F93) in erster
Linie Verstarkungen normaler Entwicklungstrends darstellen. In diesem Sinne
soll z.B. die Diagnose ,Stérung mit sozialer Angstlichkeit des Kindesalters* nur
vergeben werden , wenn solche Angste in der friihen Kindheit auftreten und
sowohl im Ausmal} ungewohnlich ausgepragt als auch mit sozialer
Beeintrachtigung verbunden sind"“.

Im Ausblick auf eine mdgliche psychotherapeutische Betreuung von Kindern mit
ARM halt die Autorin im Sinne Hassinks (1998) eine Behandlung einzelner,
besonders gefahrdeter Kinder und Jugendlicher fur sinnvoll. Ein solches
Vorgehen setzt eine standardisierte psychologische Diagnostik im Rahmen der
Nachsorge einer ARM voraus, wie sie von Schmidt et al (2010) empfohlen
wurde. Dem gegenuber wirden junge Patienten mit ARM generell von
emotionaler Unterstutzung , z. B. durch Starkung der sozialen Kompetenz und
der Moglichkeit korperlicher Aktivitat, auch zur Entwicklung eines positiven

Selbstbildes, profitieren.

5.1.3 Entspricht die Belastung der Familie eines Kindes mit ARM der

eines andersartig chronisch kranken Kindes?

Die Belastung von Familien mit einem Kind mit ARM ist ahnlich wie bei anderen
chronisch kranken Kindern, wie der Vergleich der Effektstarken zeigt (cf. Kap.
4.4, Tab. 22). Auch hier zeigt sich eine Abhangigkeit von krankheitsspezifischen
Faktoren, reprasentiert durch die Zahl der Operationen und die Kontinenz. Fir
die Familie steigt in héchstem Mal die tagliche soziale Belastung mit

haufigerem Auftreten von Obstipation und Diarrhoe beim betroffenen Kind.
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Weniger deutlich aber signifikant ist die starkere Belastung der Geschwister,
sowie die hohere finanzielle Belastung bei haufigerem Auftreten von Diarrhoe.
Mit dem subjektiven Leidensdruck durch Obstipation steigt die personliche
Belastung. (cf. Kap. 4.4.2) Das Coping der Familie ist hingegen unabhangig

vom Grad der Kontinenz.

Die psychosoziale Belastung der Familien von Kindern mit ARM wurde auch
von Schmidt et al (2010) ermittelt. Dabei zeigten etwa die Halfte der 30 Familien
eine aussergewohnlich starke finanzielle Belastung. Schmidt et al. vermuten
dies evil. als Ausdruck einer Belastung, die nicht anderweitig zum Ausdruck
gebracht werden konnte.

Die hier gewonnen Erkenntnisse legen nahe, dass fur Familien in denen ein
Kind mit ARM lebt, genauso wie fur Familien anders chronisch kranker Kinder
gilt, dass v.a. anfangs ein hoher Bedarf an Information besteht und im Verlauf
der Erkrankung zusammen mit professionellen Therapeuten, aber auch
anderen Betroffenen Coping-Strategien entwickelt werden (Sokol 1995 /
Garwick et al. 1998 / Hummelinck et al. 2005 / Nuutila et al. 2006 / Buford 2005/
Carter et al. 2007).

Das zeigt die Moglichkeit auf, unabhangig von einer Optimierung der
physischen Therapieergebnisse, die individuelle Belastung der Familie zu

reduzieren.

5.1.4 Kontinenz im Vergleich zu anderen Stichproben

Der Therapieerfolg in Bezug auf die Kontinenz erreicht nicht das von Pefa
(2000) beschriebene Niveau. Der Anteil an Patienten, die sehr oft unter
Stuhlinkontinenz leiden, entspricht eher der Gruppe von Patienten, die Peha zur
gezielten Reevaluation und Einsatz eines Bowelmanagements vorschlagt
(Pena, Hong (2000). Im Vergleich zu dem von Pena propagierten
Bowelmanagement, das ganz auf Windeln oder Vorlagen verzichtet, finden in
der SoMA- Stichprobe dem Bowelmanagement vergleichbare rektale
Spulungen und Windeln jeweils zur Halfte Anwendung (cf. Kap. 4.1.3.2.). So

wird auch dem Ziel eines solchen Programms, der Minimierung sozialer
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Einschrankungen durch Inkontinenz, nicht entsprochen. Bei keinem der
Befragten kommt es nie oder nur gelegentlich zu sozialen Einschrankungen

durch Inkontinenz (cf. Tab. 7).

Urininkontinenz ist haufiger ein Problem als von Rintala (1997) beschrieben.
Wobei urogenitale Begleitfehlbildungen in der Gruppe der SoMA Mitglieder
auch etwa doppelt so haufig sind wie in anderen Gruppen beschrieben. Das
konnte darauf hindeuten, dass gerade die starkere Belastung durch die
zusatzliche, ebenfalls zu Inkontinenz fihrende Fehlbildung, Familien veranlasst,

Hilfe in einer Selbsthilfegruppe zu suchen.

5.1.5 Welche Therapie- und Hilfsangebote bestehen in Bezug auf
physische und psycho-soziale Bedurfnisse der ARM-Patienten und wie ist
die Zufriedenheit mit dem bestehenden Angebot?

Die weitere Betreuung durch Chirurgen, Haus- und Kinderarzte ist zum
uberwiegenden Teil gegeben. Eine psychologische Betreuung hingegen findet

nur in wenigen Fallen statt (cf. Abb. 2).

Hohe Zufriedenheit besteht vor allem mit der Hilfe durch andere Betroffene. Das
grofdte Defizit in Bezug auf eine zufriedenstellende Betreuung wird fur die
Behandlung durch Psychotherapeuten und Psychiater angegeben (cf. Abb. 3).
Ob die Ursachen dieser Unzufriedenheit in einem unzureichenden
Behandlungsprogramm, unrealistischen Erwartungen oder z.B. auch speziellen
Personlichkeitsztugen der befragten Eltern liegen, ware in der weiteren
Evaluation der Therapie- und Hilfsangebote fur Patienten mit ARM zu klaren.

Das Angebot an und die Zufriedenheit mit unterschiedlichen Folgetherapien,
nach der primaren Durchzugsoperation, zeigen einen Zusammenhang mit der
psychosoziale Belastung der Kinder und Jugendlichen und ihrer Familien. Teils
bestatigt sich die Annahme, dass die psychosoziale Situation unter Therapie
besser ausfallt. Im Falle dreier Therapieformen, namlich im einzelnen
Psychotherapie, Ergotherapie und Ernahrungsberatung, ist jedoch das

Gegenteil der Fall (cf. Kap. 4.3.3). Bei Zufriedenheit mit der erhaltenen
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Behandlung und Hilfe ist die psychosoziale Belastung, so wie erwartet, immer

geringer als bei Unzufriedenheit.

Besondere Bedeutung kommt demnach der Behandlung des Chirurgen, der die
Durchzugsoperation durchgefiihrt hat, Haus- und Kinderarzten, Urologen,
Stomatherapeuten, Pflegekraften, Heilpraktikern und der Hilfe durch andere
betroffene Eltern zu. In Bezug auf das Verhalten der Kinder und Jugendlichen
zeigt sich lediglich ein Zusammenhang mit Hyperaktivitat und emotionalen
Problemen, den Skalen des SDQ die unter Verwendung der strengeren cut-off
Werte nach Woerner (2004) unter den ARM-Patienten in erhohtem Maf}
auffallig sind. Zwischen Therapieangebot und —zufriedenheit und der
psychosozialen Belastung der Familie zeigt sich in allen Bereichen ein
Zusammenhang mit Ausnahme der Skala flr Bewaltigungsprobleme/ Coping.
Wobei zwei von drei Items der Skala eher familieninterne

Bewaltigungsresourcen abfragen.

Entgegen der Erwartung fallen die Skalen des SDQ flr emotionale Belastung
bei Psychotherapie und fur Hyperaktivitat bei Ergotherapie, signifikant
schlechter aus. Der Effekt ist der deutlichste unter allen Therapieformen und
bleibt auch bei Aufteilung der Stichprobe in weitere Subgruppen (nach Alter und
Geschlecht) bestehen. Das kann zum einen als eine niedrige Effektivitat der
Therapie gewertet werden, zum anderen kann es auch bedeuten, dass diese
Therapien nicht von der breiten Mehrheit in Anspruch genommen werden,
sondern dort, wo Bedarf fur sie besteht. Fir ersteres konnte die geringe
Zufriedenheit mit dem psychotherapeutischen Angebot sprechen, dem
entgegen steht die hohe Zufriedenheit mit der Ergotherapie. Ware der zweite
Fall voll erflllt, erhielten alle Kinder und Jugendlichen mit auffalligen Scores flr
Hyperaktivitat Ergotherapie und alle mit emotionalen Problemen
Psychotherapie. Tatsachlich erhalten beide ihre Relevanz v.a. durch die hohe

Zahl unauffalliger Kinder und Jugendlicher ohne entsprechende Therapie.
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5.1.6 Fazit

Abschlie3end bleiben also vor allem zwei Punkte in Bezug auf die
Versorgungssituation und Therapiezufriedenheit von Patienten nach Korrektur

anorektaler Malformationen zu vermerken:

Die Zufriedenheit und die Versorgung in Form einer somatischen Folgetherapie
ist relativ hoch. Der Vergleich mit den Ergebnissen von Pena (2000) Iasst
jedoch vermuten, dass eine grof3e Zahl der in SOMA e.V. organisierten
Patienten von einem gezielten Bowelmanagementprogramm profitieren wirde.
Fir eine genaue Evaluation ware ein, dem von diesem Autor verwendeten,

vergleichbares Setting notig.

Deutlichere Versorgungsdefizite bestehen in Bezug auf die psychische
Betreuung. Zwar ist nur ein Teil der Patienten psychisch auffallig, aber es
besteht vor allem im Bereich Hyperaktivitat und emotionaler Probleme der
Kinder und Entwicklung familiarer Copingstrategien ein Defizit in der
Versorgung und hohe Unzufriedenheit mit der Therapie. Die Ergebnisse deuten
darauf hin, dass vor allem von einer Unterstitzung im Sinne einer Bearbeitung
emotionaler Probleme und Steigerung des Selbstwertgefiihls und Hilfe bei der
Entwicklung von Bewaltigungsmechanismen alle ARM-Patienten und ihre

Familien profitieren wurden.

5.2 Einschrankungen der Generalisierbarkeit der

Ergebnisse

Die Stichprobenauswahl ist vorgegeben durch das Kollektiv der Mitglieder in
SoMA e.V. Damit ist die Stichprobe evtl. selektiv in Bezug auf Faktoren wie den
Schweregrad der anorektalen Malformation, das Vorkommen begleitender
Fehlbildungen oder den Bildungsgrad und das Engagement der Eltern. In der
SoMA sind vor allem Familien von Kindern und Jugendlichen mit schwereren
Formen einer ARM (cf. Kap.3.2.6) und mit mehr Begleitfehlbildungen
versammelt (cf. Kap.3.2.7). AuBerdem haben sich Uberdurchschnittlich viele

Eltern mit hohem Bildungsniveau und aus medizinischen Berufen dem
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Selbsthilfeverein angeschlossen (cf. Kap.3.2.5). Unter Beachtung dieser
Besonderheiten der Stichprobe liefert die Kooperation mit SOMA e.V. dennoch
eine wertvolle Datenbasis zur Versorgung von Patienten mit ARM, da sie von

einzelnen Operationszentren unabhangig ist.

Bei der Befragung handelt es sich um ein Pilotprojekt. Deshalb wurde bei der
Wahl der Methode, zugunsten der deutschlandweiten Datengewinnung, auf
eine klinische Untersuchung verzichtet. Es wurden lediglich anamnestische
Informationen zur Form der Fehlbildung und Kontinenzfunktion ermittelt. Es
erfolgte keine Randomisierung und keine Bildung von Kontrollgruppen. Eine
Replikation der Ergebnisse durch eine randomisierte, kontrollierte Studie auf
Basis der hier gewonnen Daten, ware notig, um eine generalisierbare Aussage

treffen zu konnen.

Eine Ruckbefragung bei inkonsistenten Angaben und bei fehlendem Rucklauf
war aus Datenschutzrechtlichen Grunden leider nicht moglich.

Die Ergebnisse dieser Arbeit lassen haufig keinen Rickschluss auf die
Richtung der Verursachung zu. So kénnte z.B. die Korrelation
psychotherapeutischer Behandlung mit vermehrten emotionalen Problemen,
einerseits auf den besonderen Bedarf einer Psychotherapie in diesen Fallen
hindeuten, andererseits auch auf die Insuffizienz der Therapie. Fragen wie
diese mussten in weiteren Studien gezielt untersucht werden, z.B. durch eine

Studie mit Warte-Kontrollgruppen.

5.3 Starken der Arbeit

An der vorliegenden Arbeit ist positiv hervorzuheben, dass sie sich einem nach
gegenwartigem Stand des Wissens der Autorin wenig beachteten Thema
zuwendet: besonderen Aspekten psychosozialer Belastungen bei Kindern und
Jugendlichen mit ARM.

Dabei wurden deutschlandweit, Uber mehrere Institutionen und Behandler
hinweg Daten gesammelt. Eine Stichprobe von diesem Umfang wurde nach

aktuellem Wissen bisher zu diesem Thema in Deutschland nicht untersucht. Die
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Arbeit berucksichtigte explizit die Perspektive der Patienten und ihrer
Angehdrigen durch die Auswahl der Stichprobe (Selbsthilfegruppe) und der
Fragebdgen. Daneben wurden aber auch stérungsspezifische Aspekte
bertcksichtigt, indem mit dem HAQL ein Fragebogen fur Patienten mit ARM

ausgewahlt wurde.

5.4 Ausblick

In der Folge ware eine kontrollierte Studie zur Entwicklung von Kindern und
Jugendlichen mit ARM und emotionalen Problemen oder Hyperaktivem
Verhalten unter psychotherapeutischer Behandlung winschenswert. Eine
solche Studie kdnnte z.B. mit Wartelisten-Gruppen bei Therapieangeboten zur

Bedingungskontrolle angelegt werden.
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