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Abstrakt

Hintergrund: Patienten mit progredienter cerebellirer Ataxie leiden unter einer
Koordinationsstorung der Willkiirmotorik, welche nach wenigen Jahren Krankheitsverlauf
individuell unterschiedlich zu teils schweren Funktionsbeeintrachtigungen im Alltag fiihrt.
Wenige Studien zeigen daraus resultierende Komorbidititen und die Auswirkungen auf die
Lebensqualitit von Ataxiepatienten auf. Es ist kaum etwas zur Rolle einer Dysphagie im

Hinblick auf die Lebensqualitdt bekannt.

Zielstellung: Die vorliegende Studie hatte das Ziel, Daten zur Ausprigung des Symptoms
Dysphagie und seiner Beziehung zur Lebensqualitit und zum Erndhrungsstatus bei Patienten mit

cerebellarer Ataxie darzustellen.

Methoden: Hierzu wurden 190 Patienten der Ataxieambulanz der Neurologischen Klinik der
Charité-Universitdtsmedizin Berlin mit typischer Symptomatik einer cerebelldren, progredienten
Ataxieerkrankung gebeten, einen validierten Fragenkatalog zu beantworten. Dieser bestand aus
Fatigue Severity Scale (FSS), Beck Depressions Inventar-I1I (BDI-II), Gesundheitsfragebogen
(PHQ-D), Fagerstrom-Test fiir Nikotinabhingigkeit (FTND), Alcohol Use Disorders
Identification Test (AUDIT), MONICA-Erndhrungshaufigkeitsfragebogen und Swallowing-
Quality of Life (SWAL-QoL) sowie Ergdnzungen durch eigene meist nominal skalierte Fragen.
Es konnten 119 giiltige Fragebogen ausgewertet werden. Anhand der Daten des SWAL-QoL
erfolgte eine Einteilung der Kohorte in Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Patienten. Mann-
Whitney-U-Tests und Chi-Quadrat-Tests zum Vergleich verschiedener Merkmale beider
Gruppen und die Spearman-Korrelationen zur Darstellung von Zusammenhdngen, sowie die

Korrektur nach Bonferroni-Holm wurden angewendet.

Ergebnisse: Eine Dysphagie trat in 16,8% der Gesamtkohorte auf. Es bestand eine Diskrepanz
zwischen Dysphagie als von Patienten aufgefiihrtes Symptom (n = 1) und der Anzahl von
Patienten mit relevanter Dysphagie nach SWAL-QoL (n = 20). In der Dysphagiekohorte (n = 20)
kam es mit 35% hédufiger zu ungewolltem Gewichtsverlust (n = 7) als in der Nicht-
Dysphagiekohorte (7%, n = 7). Gleichzeitig war die Dysphagie signifikant mit einer subjektiven
Einschrinkung des Gesundheitszustandes und der gesundheitsbezogenen Lebensqualitit

assoziiert, ohne dabei die Erndhrungsgewohnheiten zu beeinflussen.

Schlussfolgerung: Ein Teil der Ataxiepatienten zeigte relevante Schluckstdrungen und eine

Assoziation mit reduzierter Lebensqualitit. Die erhaltenen Daten ermuntern, Ataxiepatienten
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gezielt auf Dysphagie zu untersuchen und damit zum Beispiel die Prophylaxe von

Folgeerkrankungen zu verbessern.
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Abstract

Background: Patients with progressive cerebellar ataxia suffer from incoordination of body
movements. After only a few years of disease progression they show a complex spectrum of
symptoms with individually different levels of functional impairment in their everyday life.
Previous studies showed that patients often developed comorbidities due to functional
impairment with reduced quality of life. Little is known about the specific role of dysphagia in

these patients and their quality of life.

Objective: Our study was designed to collect information about dysphagia prevalence in patients

with ataxia and it's association with quality of life as well as nutritional status.

Methods: 190 patients with typical symptoms of cerebellar, progressive ataxia presented to the
outpatient clinic of the Department of Neurology at Charité Universitaetsmedizin Berlin, Berlin,
Germany, and were asked to answer a series of validated questionnaires. These questionnaire
were the Fatigue Severity Scale (FSS), Beck Depression Inventory II (BDI-II), Patient Health
Questionnaire (PHQ-D), Fagerstrom Test for Nicotine Dependence (FTND), Alcohol Use
Disorders Identification Test (AUDIT), MONICA-Food frequency questionnaire and
Swallowing-Quality of Life (SWAL-QoL) questionnaire and the addition of our own frequently
nominal scaled questions. We assessed 119 available inventories. Depending on the SWAL-QoL
scores the cohort was divided into two groups and a series of Mann Whitney U tests and Chi-
squared tests were performed between these groups of dysphagia and non-dysphagia patients.
Spearman correlations and method of Bonferroni-Holm were used for the representation of

contexts.

Results: A dysphagia was shown in 16.8 per cent of ataxia patients. A mismatch existed between
subjective dysphagia (n = 1) and total number of patients suffering from dysphagia acquired by
SWAL-QoL (n = 20). Unintentional weight loss was more frequent in the dysphagia group (35
per cent) than in the non-dysphagia cohort (7 per cent). We found dysphagia to correlate to
subjective reduction of well-being and health-related quality of life, without a significant

relationship between nutritional status and dysphagia.

Conclusion: A part of the ataxia patient groups showed relevant dysphagia with impact on
quality of life. The data obtained warrant further research on screening for dysphagia in patients

with cerebellar ataxia in order to optimize their treatment and the prevention of sequelae.
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1.Einfithrung

1.1 Einfiihrung in das Thema

Der Fachbegriff cerebellire Ataxien, bezeichnet eine Gruppe von neurologischen
Koordinationsstorungen, die sich in unkontrollierten und unregelmifBigen Bewegungen zeigen
und auf eine Funktionsstorung im Kleinhirn oder seine Bahnen zuriick zu fiihren sind. Die
Einteilung erfolgt nach erblichen und nicht erblichen Erkrankungsursachen, wobei die
Verfligbarkeit und Durchfiihrung von molekulargenetischen Tests in den letzten Jahren stark zur
Klassifikation von erblichen Ataxien, sporadisch degenerativen Ataxien und erworbenen Ataxien
beigetragen hat. Typisch fiir erblich bedingte degenerative, cerebelldre Ataxien sind der
progressive Verlauf der Erkrankungen und der Ausschluss einer fokalen symptomatischen
Ursache, wie tumordsen, infarzierenden, infektiosen oder demyelinisierenden Prozessen. Je nach
klinischem Beschwerdebild erfolgt die Auswahl der weiteren Diagnostik. Der
Erkrankungsbeginn und der Stammbaum spielen hierbei eine wesentliche Rolle. Liegt ersterer
vor dem 25. Lebensjahr und sind keine weiteren Familienmitglieder betroffen, ist eine dem
autosomal-rezessiven Erbgang folgende Ataxie wahrscheinlich. Sind jedoch Eltern oder direkte
Nachkommen ebenfalls betroffen, so handelt es sich wahrscheinlich um eine autosomal-
dominant vererbte spinocerebelldre Ataxie. Zeigen Betroffene einen Erkrankungsbeginn im
Erwachsenenalter mit sporadischem Auftreten kann, eine erworbene Ataxie durch Noxen wie
Alkoholabusus beziehungsweise durch entziindliche Prozesse wie metabolische Stérungen,
Autoimmunerkrankungen, Enzephalitiden oder postinfektioser Genese vorliegen (1) und wenn
diese und genetische Ursachen ausgeschlossen sind, wird diese Gruppe als Sporadische Ataxie

mit Adult Onset (SAOA) bezeichnet.

1.2 Erblich bedingte Ataxien

Erbliche Ataxien sind monogenetische Erkrankungen. Es wird zwischen autosomal-rezessiven,
autosomal-dominanten, den x-chromosomalen und den mitochondrialen Ataxien differenziert,
wobei zwischen den hiufiger auftretenden autosomal-dominanten spinocerebelldren Ataxien
gegeniiber den ebenfalls autosomal-dominant vererbten episodischen Ataxien unterschieden
werden muss. In der Weltbevolkerung haben die hereditiren Ataxien unterschiedliche
Haufigkeiten. Beispielsweise ist die Pravalenz von spinocerebelldren Ataxien in der japanischen
Bevolkerung mit ca. 18,5 auf 100.000 Individuen hoch, dagegen die in der kaukasischen

Bevolkerung hiufig vertretene Friedreich-Ataxie in Japan eine Raritét (2).
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1.2.1 Autosomal-rezessive Ataxien

Der typische Erkrankungsbeginn liegt meist vor dem 20. Lebensjahr, in milderer Auspriagung
sind jedoch auch erste Symptome erst 1im  Erwachsenenalter  beschrieben.
In Mitteleuropa ist die von dem deutschen Pathologen Nicolaus Friedreich zwischen 1863 und
1877 zuerst dokumentierte und nach ihm benannte Friedreich-Ataxie (FRDA) mit einer
Pravalenz von ca. 3:100.000 vertreten. Bei der FRDA kommt es zur homozygoten, intronischen
GAA-Repeat-Expansion von 67 bis 1700 Repeats im Frataxin auf Chromosom 9, wodurch die
Bildung des mitochondrialen Proteins Frataxin gestort ist. Es resultieren Stérungen im
intrazelluliren Eisenstoffwechsel, wodurch die Abldufe der mitochondrialen Atmungskette
beeintrachtigt sind. Das 18 kDa groBe Protein Frataxin wird vor allem in der inneren,
mitochondrialen Membran von spinalen Fasertrakten, wie den Hinterstringen, Pyramiden- und
spinocerebelliren Bahnen exprimiert, als auch in denen des peripheren Nervensystems, sowie
der Leber, des Pankreas und des Herzens. Die ubiquitér gestorte Frataxinsynthese dufert sich in
einem klinisch sehr variablen Phénotyp (3). Das Hauptsymptom ist die Ataxie, die sich vor allem
im Gangbild, beziehungsweise in Koordinationsstérungen zunéichst der unteren Extremitdten mit
Verlust der Muskeleigenreflexe und meist positivem Babinski-Zeichen zeigt. Die periphere
Affektion der FRDA &duBert sich weiterhin in einem Verlust der Propriozeption mit distal
betonten atrophischen Paresen, was vor allem bei der typischen Friedreich-Ataxie zur Skoliose
und Hohlfussbildung fiihrt. Im weiteren Krankheitsverlauf zeigen sich eine Mitbetroffenheit der
oberen Extremitdten, eine ataktische Sprechstérung, sowie HoOr- und Sehstérungen. In
schwereren Verlaufsformen mit schneller Progression der Erkrankung treten klinisch auch
Zeichen einer hypertrophen Kardiomyopathie und die Entwicklung eines Diabetes mellitus auf.
Im Gegensatz zur FRDA zeigen andere, seltener autosomal-rezessive Ataxien, in der cerebralen

Bildgebung meist eine Atrophie des Kleinhirns (1).

1.2.2 Autosomal-dominante Ataxien

In der Gruppe der spinocerebelliren Ataxien (SCA) sind ca. 40 unterschiedliche
Mutationslokalisationen bekannt, wobei bei SCA 1,2,3,6,7,12 und 17 eine verldngerte CAG-
Repeat-Sequenz zu verldngerten Polyglutaminketten im jeweils encodierten Protein fiihrt (4,5).
Je linger die Repeat-Sequenz, desto eher tritt ein Krankheitsbeginn, und desto rascher das
Fortschreiten des Erkrankungsbildes ein, wobei die inter-individuelle Variation hoch ist (4,5).
Bei SCA 5, SCA 14 und SCA 27 bestehen in den betroffenen Genen Punktmutationen, seltener
Deletionen. Das spezifische pathogenetische Wissen ist noch sehr begrenzt. Die Privalenzraten

der SCAs in Europa reichen von 0,9 bis 3,0 auf 100.000 Individuen, wobei die Varianten SCA 1,
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SCA 2, SCA 3 und SCA 6 am hiaufigsten vertreten sind (1). Die Erkrankungsraten werden
jedoch als unterschitzt in der Literatur angegeben und hinzu kommen noch nicht genetisch
identifizierbare Formen, denn ca. ein Drittel der Familien mit typischem Phénotyp einer
autosomal-dominanten cerbelldren Ataxie (ADCA) nach Harding (6), wurde bisher in allen

genetisch-verfiigbaren Tests negativ getestet (7).

Spinocerebelldre Ataxien dullern sich in einem breiten, neurologischen Symptomspektrum, deren
Phénotypen sich teilweise stark iiberschneiden. Dabei stehen Gang-, Stand- und Rumpfataxie,
cerebelldre Dysarthrie, Okulomotorikstérungen, Retinopathie, Atrophien des Nervus Opticus,
Storungen der Propriozeption und des extrapyramidalen, motorischen Systems, kognitive
Defizite und Polyneuropathien im Vordergrund. Der Erkrankungsbeginn der SCA-s liegt meist
in der vierten Lebensdekade, wobei auch Verldufe mit Beginn in der Kindheit oder im hdheren
Erwachsenenalter zu finden sind. In der Bildgebung lédsst sich nach mehreren Jahren eine
Atrophie der Kleinhirnrinde und der mittleren Kleinhirnstiele und bei einigen Formen auch des

Hirnstammes und weiterer Hirnregionen erkennen (7).

1.2.3 Sporadisch-degenerative Ataxien

Manifestiert sich eine progressive Ataxie im Erwachsenenalter und sind ein genetischer
Hintergrund oder auslosende Entziindungen, sowie weitere endogene oder exogene Einfliisse
nicht eruierbar, spricht man von einer sporadisch auftretenden Ataxie des Erwachsenenalters
unklarer Atiologie (SAOA). In der Regel handelt es sich dann um eine Ausschlussdiagnose. Mit
einer Privalenz von 6,9 bis 8,4 auf 100.000 Einwohner Mittel- und Westeuropas, stellt sie die
hiufigste Ataxieform dar. Der Krankheitsbeginn liegt in etwa um das 50. Lebensjahr, wobei die
Lebenserwartung im Gegensatz zu anderen Ataxievarianten kaum eingeschrinkt ist. Da die
Ursache und Pathogenese der SAOA nicht geklért sind, ist die Frage, ob es sich um eine oder um
mehrere Erkrankungen handelt, unbeantwortet. Klinisch stehen Koordinationsstérungen von

Bewegungen im Vordergrund. Teilweise treten auch Propriozeptionsstorungen auf (8).

Im Gegensatz zur SAOA haben Betroffene mit Multisystematrophie (MSA) einen wesentlich
rascher progredienten Verlauf der Erkrankung. Zusitzlich zu zentralen Bewegungsstorungen
kommt es hier zu Beeintrichtigungen des autonomen Nervensystems mit einer Urininkontinenz
oder orthostatischen Hypotonie, die zu Beginn der Erkrankung jedoch auch fehlen konnen. Steht
bei der Multisystematrophie das Parkinson-Syndrom mit schlechtem Ansprechen auf L-Dopa-
Gabe im Vordergrund, wird sie als MSA-P bezeichnet. Fiir diese Arbeit ist nur die MSA-C mit

cerebelldr- dominierender Symptomatik von Bedeutung. Die Pravalenz der MSA liegt bei etwa 4
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zu 100.000 Individuen, worunter in Europa die Erkrankten zu zirka ein Fiinftel die cerebelldre
Variante (MSA-C) aufweisen. Die Erkrankung beginnt meist in der sechsten Lebensdekade und
fiihrt nach etwa zehn Jahren Krankheitsverlauf zum Tod. In Japan hingegen weisen etwa 70 %
der Fille von Multisystematrophie einen cerebelliren Schwerpunkt auf. Bildmorphologisch

fallen bei der MSA-C insbesondere Volumendefizite im Hirnstamm und Kleinhirn auf (8—10).
1.3 Erworbene Ataxien

1.3.1 Ataxie durch alkoholische Kleinhirndegeneration

Zu den erworbenen Ataxien gehoren die aufgrund von langjéhrigem Alkoholmissbrauch und
darauf folgender Kleinhirndegeneration verursachten Ataxien (AKD). Hierbei prisentiert sich
das klinische Krankheitsbild mit im Vordergrund stehender Ataxie vor allem in der Betroffenheit
der unteren Extremititen. Dysarthrie und Okulomotorikstérungen sind im Vergleich zu
spinocerebelldren Ataxien meist nur gering ausgeprigt. Ist der Alkoholabusus anhaltend, ldsst
sich eine Progression individueller Dynamik dokumentieren. Verzichten Betroffene jedoch auf
das schidigende Agens ist mindestens eine Abschwichung, oft jedoch ein Stillstand der
Progression zu beobachten. Die toxische Wirkung von Alkohol und seinen Derivaten, sowie ein
Mangel an Thiamin fithren zur Schadigung zentraler Neurone. In der Bildgebung lésst sich eine

globale Hirnatrophie, sowie eine wurmbetonte Kleinhirnatrophie feststellen (8).

1.3.2 Paraneoplastisch und immun-vermittelte Kleinhirndegeneration

Die Paraneoplastische Kleinhirndegeneration (PCD) kann der Diagnose eines Tumors um Jahre
vorausgehen, dieser Umstand erschwert die Diagnose der PCD. Héufig ist der Krankheitsverlauf
subakut mit Plateauphase und das Ausmal} der Ataxie ist bildmorphologisch nicht ausreichend
erklarbar. Teilweise geht die immunvermittelte PCD mit der Produktion von paraneoplastischen
Autoantikdrpern gegen neuronale Strukturen einher. Das Auftreten von Anti-Yo-Antikorpern
beispielsweise ist gegen Purkinjezellen gerichtet und ist mit gyndkologischen Tumoren und

Brustkrebs assoziiert (8).

Eine cerebelldre Ataxie kann auch durch ein polyglandulédres endokrines Autoimmun-Syndrom,
wobei Antikdrper gegen Glutaminsdure-Decarboxylase (GAD) im Serum zirkulieren, ausgelost
werden. Die anti-GAD Ataxie zeigt einen progressiven Verlauf und teilweise eine cerebellére

Atrophie in der Bildgebung (8).
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1.3.3 Medikament6s und infektios bedingte cerebrale Degeneration

Infektionserkrankungen mit einhergehender Enzephalitis beispielsweise mit Flaviviren zeigen
dagegen ein diffuses Muster in der Magnetresonanztomographie, oft mit Beteiligung beider
Thalami, des Hirnstammes und der Basalganglien. Charakteristisch bei der Herpes Enzephalitis
ist eine Signalerh6hung in den T2-gewichteten Sequenzen der Magnetresonanztomographie im
Bereich der anterioren und medialen Temporallappen, sowie der Frontallappen mit oft
asymmetrischer Struktur. Postinfektios ldsst sich vor allem bei Kindern mit Hilfe der
Magnetresonanztomographie noch eine bilaterale Hyperintensitét der cerebelliren Hemisphiren
mit Odem darstellen (11). Typisch fiir die Stoffwechselerkrankung Morbus Wilson dagegen ist
eine hohe Signalintensitit der Bildmorphologie in den T2-gewichteten Sequenzen der

Magnetresonanz im Bereich des Putamen, Globus pallidus und Thalamus (11).
14 Theoretischer Hintergrund

1.4.1 Symptomspektren von Ataxieerkrankungen
Zu den klassischen und am héaufigsten auftretenden Symptomen von Ataxiepatienten zidhlen die

Gang- und Standataxie, sowie die Extremitédtenataxie und die Feinmotorikstérung (12).

Jedoch ist das Kleinhirn nicht nur fiir die Koordination von Gang- und Standbild von Bedeutung,
sondern auch essentiell fiir die Steuerung anderer Bewegungsabldufe des Korpers. Patienten mit
cerebelldrer Ataxie zeigen daher, je nach Fortschreiten der Erkrankung, Defizite in der
Abstimmung von Reizwahrnehmung und entsprechender Bewegungsaktion. Die Fihigkeit zu
Sprechen erfordert ebenso eine prizise Koordination verschiedener Muskelgruppen. Daher
lassen sich zum Teil eine gesteigerte Sprachmonotonie, ein unprédziser Ausdruck von
Konsonanten und Vokalen, sowie ldngere Sprechpausen als Korrelat der Dysarthrie bei
Ataxiepatienten feststellen (13). Sprache und die Moglichkeit Sprechen zu konnen sind jedoch
fiir die Teilhabe und den Austausch am gesellschaftlichen Leben sehr bedeutsam. Es gibt hier
jedoch nur wenige Arbeiten, die sich mit der Sprache von Ataxiepatienten und deren

Auswirkungen beschiftigen.

Die Arbeitsgruppe von Schalling und Hartelius zeigte in ihrer Analyse von verschiedenen SCA-
Patienten, dass Sprechstérungen zu ungefahr fiinf Prozent in der Erstsymptomatik vor Patienten
mit Gangunsicherheiten benannt werden, und dass Individuen mit MSA-C ein rascheres
Fortschreiten von Sprechstdrungen beklagen. Vor allem bestitigte sich deren Vermutung, dass

die Fahigkeit zur Artikulation in der individuellen Betroffenheit durch die Ataxieerkrankung eine
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grof3e Rolle spielte (14). Bestehen Artikulationsbeschwerden so liegt die Vermutung nahe, dass
auch die Deglutition nicht ungehindert abléuft.

Zu den am hiufigsten vorkommenden Ataxien in Mitteleuropa, beispielsweise SCA 1, 2, 3, und
6, liegen Daten zu Studien mit strukturierten Interviews vor, in denen neben einer permanenten
Gangunsicherheit der Betroffenen auch Visuseinschrdnkungen, Dysarthrie,
Propriozeptionsstdrungen, Paresen, vermehrte Miidigkeit und Schlafstérungen mit Restless-legs-
Symptomatik, ~ Miktionsbeschwerden ~ und  Ubelkeit  beschrieben ~ wurden  (15).
In der umfangreichen, lédnderiibergreifenden Multi-Center-Studie 2005/06 mit 526 Patienten
dokumentierten Schmitz-Hiibsch et al. umfassend klinische Phénotypen zu SCA 1, 2, 3 und 6
und deren entscheidende Auspridgung (12). Zum Beispiel wiesen SCA 2 Betroffene einen
Zusammenhang zwischen langeren CAG-Repeat-Expansionen, zeitigem Krankheitsbeginn und
einer grofleren Wahrscheinlichkeit der Muskelatrophie und okulomotorischen Stérungen auf.
Patienten mit SCA 6 zeigten darin im Durchschnitt zwei nicht ataktische Symptome, wie
Missempfindungen im Bereich der Extremitdten und Miktionsstérungen, die quantitativ mit der
Erkrankungsdauer zunahmen (12). Dariiber hinaus verdeutlichte die Arbeitsgruppe um Schmitz-
Hiibsch mittels Befragungen durch Gesundheitsfragebogen, speziell im ,,EQ-5D-Fragebogen®,
dass von 526 Ataxiepatienten der Multi-Center-Studie 86% an Einschrdnkungen der Mobilitdt
und etwa 46% an Depressionen beziehungsweise Angsten leiden. Zudem wurden Limitationen
bei 68% von ihnen in der Verrichtung gewohnlicher Tatigkeiten des téglichen Lebens
dokumentiert (16). Die Evaluation einer Dysphagie erfolgte hierbei nur ergidnzend in der
Erfassung cerebelldrer Symptome im ,,INAS-Score* (,,Inventory of Non-Ataxia Signs*) (17) und
stand nicht im Fokus der Erhebungen (16). Fiir sporadische Ataxien konnte ebenso in einer
kleineren Kohorte ein Zusammenhang zwischen allgemeinem Gesundheitsstatus und Depression

durch Abele und Klockgether aufgezeigt werden (18).

Die Kollegen stellten umfassen dar, dass ein Fortschreiten der cerebelldren Ataxie, insbesondere
eine einhergehende Gangstorung, mit Einschrinkungen im Alltag verbunden ist und zu der

Entwicklung von Depression und Angstgefiihlen beitragen kann (12,16,18,19).

Ebenso treten kognitive Defizite meist milderer Ausprigung bei Patienten mit SCA auf. Hierbei
sind Stérungen des cerebrocerebralen Austausches bei gleichzeitiger cerebelldrer Degeneration
und Atrophie des Hirnstammes, der Pons und des Kleinhirns zu beobachten, wobei das Ausmaf}

der Betroffenheit des Pons eine wichtige Rolle spielt (20,21,7).
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Anhand der facettenreichen Beschwerdebilder von Ataxiepatienten konnte der Versuch
naheliegen, die einzelnen Ataxieformen klinisch genauestens zu charakterisieren, um eine
eindeutige Diagnose zu ermdglichen. Dies gelingt jedoch durch die hohe Uberschneidung der
individuellen Krankheitsbilder der einzelnen progredienten, cerebelldren Ataxien nicht immer.
Bei Bedarf konnte, das Einverstindnis des Patienten vorausgesetzt, eine molekulargenetische
Testung die Zuordnung zu einer bestimmten Ataxieform erreichen. Dennoch wird héufig in der
klinischen Arbeit deutlich, dass immer noch ein Grofiteil der Patienten mit degenerativer,
cerebelldrer Ataxie lange Zeit nach einer Erkldrung fiir ihre Beschwerden sucht, und dass die
Ursachen zum Teil (noch) unbekannt sind. Eine genaue Anamneseerhebung ist hierbei essentiell
fiir die weitere drztliche Betreuung der Betroffenen, die vor allem einen hohen Leidensdruck

durch die meist alltdglich prasenten Beschwerden aufweisen.

1.4.2 Physiologie des Schluckaktes

Verantwortlich fiir die Innervation zur Koordination des Schluckaktes sind Areale in der Néhe
der motorischen Hirnnervenkerne. Der komplexe Vorgang des Schluckens wird vor allem im
Mesencephalon und der Medulla oblongata durch die Regionen Nucleus substantiae reticularis,
Nucleus tractus spinalis et mesencephalicus n. trigemini koordiniert (22). Afferenzen werden
hier vor allem vom Nervus laryngeus superior zum Nucleus tractus solitarii und zum Nucleus
ambiguus geleitet. Die Hirnnerven VI, VII und XII sind fiir die Weiterleitung der efferenten
Impulse an den Oropharynx verantwortlich (23). Der Schluckakt kann in eine orale, pharyngeale
und Osophageale Phase unterteilt werden. In der oralen Phase schiebt die Zunge den
Nahrungsbolus in den Rachen. Bei gleichzeitigem Verschluss des Nasopharynx und der
Epiglottis durch Zuriickklappen in der pharyngealen Phase passiert der Bolus den oberen
Osophagussphinkter. In der 6sophagealen Phase wird der Bolus durch Peristaltik in Richtung
Magen-Darm-Trakt befordert (23).

1.4.3 Ernihrung und Dysphagie

Eine Schliisselfunktion zur Bewertung der Erndhrung nimmt die Analyse der tdglichen
Nahrungsaufnahme in Form von Qualitit und Quantitét ein. Die Evaluation des Erndhrungsstatus
und der tdglichen Nahrungsaufnahme wurde in einer mehrere deutsche Kliniken umfassende
Studie mit 1886 hospitalisierten Patienten zwischen 2000 und 2003 durchgefiihrt (24) und zeigte
Assoziationen von Mangelerndhrung mit ldngerem Krankenhausaufenthalt und nimmt mit
zunehmendem Alter bei hospitalisiertem Patienten zu. Dabei wurde nicht nur der Body-Mass-

Index (BMI) bewertet, sondern auch erkrankungsrelevante Aspekte (24).
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Jensen und Kollegen empfahlen ebenso die Betrachtung der krankheitsspezifischen
Mangelerndhrung bei Vorliegen von chronischen Erkrankungen (25). Die Leitlinien der
Deutschen Gesellschaft fiir Erndhrungsmedizin greifen diesen Aspekt auf und definieren die
krankheitsspezifische Mangelerndhrung unterstiitzend mittels drei unabhingiger Kriterien: dabei
sind ein BMI von kleiner 18,5 kg/m? oder ein unbeabsichtigter Gewichtsverlust von mehr als
10% in den letzten 3 bis 6 Monaten oder ein BMI von kleiner 20 kg/m? und ein unbeabsichtigter
Gewichtsverlust von mehr als 5% in den letzten 3 bis 6 Monaten relevant (26). Defizite in der
Koordination motorischer Fahigkeiten von cerebelliren Ataxien sind bekannt und kénnen auch
die Erndhrungsfahigkeit durch Kau- oder Schluckprobleme betreffen (13). Diese kdnnen zur
reduzierten quantitativen und qualitativen Nahrungsaufnahme fiihren und den Erndhrungsstatus

nachhaltig negativ beeinflussen (27).

1.4.4 Dysphagie bei anderen neurodegenerativen Erkrankungen

Eine neurogene Dysphagie stellt einen wichtigen Risikofaktor fiir das Auftreten einer Aspiration
wiahrend der Nahrungsaufnahme dar und tritt sehr hdufig bei Schlaganfallpatienten auf (28).
Mangelernédhrung ist bei Patienten mit akutem Schlaganfall mit einem signifikant hoheren
Mortalitdtsrisiko assoziiert (29). Zudem zeigen diese betroffenen Patienten nach dem vaskuldren
Ereignis ein schlechteres Ergebnis in den Punkten Belastbarkeit und Alltagsbewiltigung nach
rehabilitativer Therapie (30). Zusitzlich dokumentierten Gomes und Kollegen, dass der
Krankenhausaufenthalt von Patienten nach iiberstandenem Schlaganfall mit Mangelerndhrung

gegeniiber Patienten mit suffizienter Nahrungsaufnahme verlédngert (29) ist.

Andere chronisch degenerative Erkrankungen des Zentralnervensystem wie beispielsweise die
amyotrophen Lateralsklerose (ALS) zeigen in der Literatur ein gehduftes Beieinander von
Muskelschwiéche, Gewichtsverlust und Verringerung der Nahrungsaufnahme. Die Arbeitsgruppe
um Sonja Korner arbeitete in einer retrospektiven Studie den Korpergewichtsverlust als stark
negativ beeinflussenden Faktor in Bezug auf das Uberleben der ALS-Erkrankung heraus (31).
Dysphagie spielte hierbei bei knapp zwei Drittel der Patienten mit Korpergewichtsverlust von -

mindestens 3 Kilogramm seit Krankheitsbeginn eine Rolle (31).

Die Evaluation von Schluckstdrungen haben sich McHorney et al. zur Aufgabe gemacht. Hierbei
wurde ein ,,Swallowing-Quality of Life“-Fragebogen (SWAL-QoL) zur nicht-interventionellen
Diagnostik von Dysphagien konzipiert, der neben der Aspirationspneumonie weitere mogliche
Einfliisse von Schluckbeschwerden auf die Lebensqualitdt von Betroffenen beriicksichtigt (32-

34).
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Carneiro et al. untersuchten die Lebensqualitit von Morbus Parkinson Patienten mit
unterschiedlichem Schweregrad der Erkrankung unter Beriicksichtigung des Schluckvermogens.
Hierbei nutzten sie den SWAL-QoL-Fragebogen. Sie stellten eine Zunahme an relevanter

Dysphagie mit fortgeschrittenem Stadium der Parkinsonerkrankung fest (35).

Die Arbeitsgruppe um Plowman-Prine beschéftigte sich mit den Auswirkungen einer Dysphagie
auf die Lebensqualitit von idiopathischen Parkinsonpatienten mit Schwerpunkt der etwaigen
Entwicklung einer Depression. Es gelang ihnen, signifikante Zusammenhdnge zwischen
Schluckstorungen, deren Einfluss auf die allgemeine Lebensqualitit und der Pravalenz von
Depressionen der Betroffenen unter Verwendung des SWAL-QoL-Fragebogens darzustellen.
Eine ndhere Betrachtung des moglichen Einflusses von Schluckstérungen auf die Zufuhr von
Nahrungsmitteln, beispielsweise durch Anpassung der Nahrungsmitteltextur, fand nicht statt

(36).

1.4.5 Dysphagie und cerebellire Ataxie

Zur Evaluation von Dysphagie unter Ataxiepatienten existieren zur Zeit wenig Daten.

Die Arbeitsgruppe um Ramid-Torrenta untersuchte in einer sechsjidhrigen Beobachtungsstudie
23 Patienten mit progressiver Ataxie auf Funktionsstorungen des Schluckaktes gegeniiber 23
gesunden Probanden und dokumentierte mdgliche, mit Schluckstérungen in Zusammenhang
stehende, Komplikationen. Ein GroBteil der dort untersuchten Patienten préasentierte wiahrend des
Schluckvorganges ,,Husten oder Verschlucken*, ohne eine relevante Beziehung zur
Krankheitsdauer, Alter, Geschlecht oder Invalidititsgrad aufzeigen zu konnen. Drei der 23
Patienten hatten zu Studienbeginn bereits Erfahrungen mit rezidivierenden Bronchitiden. 21
Ataxiepatienten konnten iiber sechs Jahre begleitet werden. Von ihnen zeigten zehn nach diesem
Zeitraum wiederkehrende Bronchitiden und drei erhielten ein neu verordnetes Didtregime als
Folge einer Lungenentziindung. Die Vertreter rezessiver Ataxieformen (zum Beispiel:
Friedreich-Ataxie) hatten keine Komplikationen, wohingegen vier der sieben Patienten mit SCA
1 im Studienzeitraum Infektionen des Respirationstraktes aufwiesen. Ein Missverhéltnis
zwischen subjektivem Empfinden von Schluckstérungen und tatsédchlichen Schwierigkeiten des
Schluckvorganges, objektiviert mittels digitaler Radiographie, konnte dokumentiert werden (37).
Die digitale Radiographie ist ein schnelles Bildgebungsverfahren, das mittels Rontgenstrahlen
mehrere Bildern pro Sekunde erzeugt und eine rdumliche Auflésung zur Darstellung von
Schluckstorungen ermoglicht (38). Ramio-Torrenta et al. konnten bei keinem Probanden eine

normale digitale Radiographie feststellen, wobei der Schwerpunkt in der Bewiltigung der
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pharyngealen Phase lag (37). Ist der Oropharynx in seiner Schluckfunktion beeintrachtigt und
der Epiglottisschluss unvollstindig, so ist eine Aspiration von Nahrungsbrei erleichtert und

begiinstigt Aspirationspneumonien (23, 37).

Genis et al. stellten in der Analyse einer groflen, an SCA 1 erkrankten, spanischen Familie unter
allen Betroffenen Schluckstorungen fest, die jedoch fiir die Betroffenen subjektiv nicht im
Vordergrund standen. Dennoch ist beachtlich, dass von 22 Erkrankten vierzehn nach einer
mittleren Erkrankungsdauer von 15,8 Jahren (+/- 6,5 Jahren) verstarben und urséchlich hierfiir zu
78% eine Pneumonie angegeben war (39). In der Analyse von SCA-1-Patienten dokumentierten
Genis et al. einen Gewichtsverlust bei neun von 22 Erkrankten, jedoch lie sich kein
Zusammenhang zu Schluckbeschwerden herstellen (39). Der Gewichtsverlust setzte etwa nach
mittlerer Erkrankungsdauer der Ataxie ein, was bei etwa der Hilfte der Patienten im weiteren

Verlauf zur Kachexie fiihrte (39).

Lefton-Greif et al. untersuchten 51 Patienten mit Ataxia-Teleangieektasia videofluoroskopisch.
Die Videofluoroskopie zeichnet den gesamten Schluckvorgang eines Bolus, angereichert mit
einem Kontrastmittel, unter Rontgenstrahlung und mit Hilfe eines Videoendoskopes auf (40).
Von den 51 untersuchten Patienten wurde bei gut einem Viertel eine Aspiration aufgrund einer
Dysphagie dokumentiert. Gleichzeitig zeigten die Patienten, die aspirierten ein geringeres
Korpergewicht, als solche ohne Aspiration. Dariiber hinaus ergaben sich Hinweise auf einen
geringen Erndhrungsstatus mit zunehmendem Alter der Patienten (40). Die Ataxia-
Teleangieektasia gehort zu den rezessiven Ataxien, wodurch sich die Erkrankung meist in der
frithen Kindheit manifestiert (1). Unter dem Aspekt von Schluckstdrungen sind jedoch die
anatomischen Verhéltnisse des Pharynx im Kindesalter im Vergleich mit denen eines
Erwachsenen differenziert zu betrachten. Die Erkenntnisse der Studie von Lefton-Greif et al.
konnen daher kaum auf cerebelldre, progrediente Ataxien mit Dysphagien und deren

Komorbidititen im Erwachsenenalter iibertragen werden.

In welchem Ausmal} Schluckstérungen bei cerebelldren, progressiven Ataxieformen auftreten, ist
nicht zuletzt wegen der geringen Prévalenzraten in der Bevilkerung unzureichend dokumentiert.
In Bezug auf die Ataxieerkrankung diskutierte Chiharu Isono in einer kleinen, retrospektiven
Studie mit 14 an SCA 6 erkrankten Patienten, dass fiir vier Patienten mit einer geringeren Anzahl
an pathologischen Tripletwiederholungen der Krankheitsbeginn im Vergleich zu den anderen
Patienten relativ spit mit 74 Jahren zu verzeichnen war, doch dass sie eine stirker und schneller

fortschreitende Dysphagiesymptomatik aufwiesen, als die anderen Studienteilnehmer (41).
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Vogel et al. untersuchten die Schluckakt-bezogene Lebensqualitit von 33 Patienten mit
Friedreich-Ataxie. Hierbei konnten sie bei 91,6% der Probanden klinische Hinweise einer
Schluckstérung erdrtern und diskutierten einen Zusammenhang zwischen Sprech- und

Schluckstorungen. Ein Bezug zur Erndhrungssituation der Patienten wurde nicht hergestellt (42).

1.4.6 Lebensqualitit und Kleinhirnataxie

Die Untersuchung der Lebensqualitit von Patienten mit der Symptomatik einer spét
beginnenden, progressiven, cerebelldren Ataxieerkrankung setzt eine ndhere Auseinandersetzung
mit dem Begriff der Lebensqualitit, die subjektiv durch das einzelne Individuum unterschiedlich
gepragt sein kann, jedoch in bestimmten Kernqualititen klar definierbar ist, voraus.
Den Terminus Lebensqualitit prigte die Weltgesundheitsorganisation (WHO) maligeblich und
beschrieb verschiedene Einflussfaktoren (43): ,,an individuals perception of their position in life
in the context of the culture and value systems in which they live and in relation to their goals,

expectations, standards and concerns* (43).

Die Auswirkungen des Einkommens, des Lebens in Frieden und des Umfeldes sind bei der
Darstellung der Lebensqualitit der Patienten in Bezug auf ihre Ataxieerkrankung eher

unerheblich.

Guyatt et al. gebrauchten den Begriff der ,Health-related Quality of Life* um physische,
psychische und soziale Faktoren, die zur Lebensqualitidt aus subjektiver Sicht der Probanden
beitragen, neben dem individuellen Gesundheitszustand zu erfassen. Sie empfahlen allgemeine
und spezifische Messinstrumente, wobei letztere filir eine bestimmte Fragestellung gewdhlt

werden sollten, zur Evaluation zu gebrauchen (44).

1.5  Fragestellung und Zielsetzung

Die Therapieoptionen einer cerebelliren Ataxie sind nicht sehr breit gefachert. Nicht-
pharmakologische Mdglichkeiten stellen im Wesentlichen regelméBige Ergo- und Physiotherapie
dar. Auf medikamentdser Ebene kann symptomatisch versucht werden, beispielsweise durch die
Anwendung von Baclofen die Frequenz und Intensitit von Muskelkrdmpfen, unter denen
Patienten mit Ataxien hiufig begleitend leiden, zu reduzieren. Bei mangelnden Therapieoptionen
der cerebelldren Ataxie kommt der Einschitzung der Lebensqualitit des Patienten und
moglichen Einflussfaktoren in der klinischen Arbeit eine wichtige Rolle zu. Im Vordergrund
steht hier die individuelle, subjektive Wahrnehmung der tatséchlichen Lebensqualitit, die in
unterschiedlichen Lebenszeitabschnitten differieren kann. In erster Linie kommt der

Befriedigung von Grundbediirfnissen eine wichtige Bedeutung zu. Hierzu gehort die
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Nahrungsaufnahme und deren Umsetzung im Alltag. Ziel dieser Arbeit ist es, die Relevanz von
Dysphagien unter Patienten mit cerebelldrer Ataxie ohne apparative Diagnostik zu erfassen und
eine mogliche, daraus resultierende Belastungssituation im Alltag sowie eventuelle

Auswirkungen auf den Erndhrungsstatus herauszuarbeiten. Dabei ergeben sich folgende Fragen:

Leiden Patienten mit progredienter, cerebellirer Ataxie im Erwachsenenalter unter einer

Dysphagie?

Gibt es Unterschiede im Essverhalten oder den Erndhrungsgewohnheiten von Ataxiepatienten

mit Schluckstérungen gegeniiber nicht Betroffenen?
Sind Schluckbeschwerden in diesem Falle mit weiteren Erkrankungen assoziiert?
Mit welchen anderen Stérungen hdngen die Schluckstérungen zusammen?

Welchen Einfluss hat die Dysphagie bei Ataxiepatienten auf die ,,Health-related Quality of

Life*?

Hieraus abgeleitet werden in der vorliegenden Arbeit folgende Hypothesen untersucht:
(A) Ein relevanter Anteil von Ataxie-Patienten leidet an einer Dysphagie.
(B)  Es gibt bestimmte Faktoren, wie Alter, Geschlecht oder Erkrankungsdauer, die

mit einer Dysphagie assoziiert sind.

(C)  Appetitminderung, Gewichtsverlust und ein niedriger BMI sind mit einer

Dysphagie assoziiert.
(D)  Dysphagie ist mit einer Verschlechterung des Erndhrungsmusters assoziiert.

Im Folgenden werden der Fragebogenkatalog und der genaue methodische Aufbau der
durchgefiihrten Studie im zweiten Kapitel dargelegt. Das darauffolgende Kapitel befasst sich mit
den Ergebnissen. Das vierte Kapitel diskutiert die Ergebnisse der Studie und beinhaltet eine sich

daraus ergebende Schlussfolgerung.

2. Methodik

2.1 Studiendesign und —kohorte
Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine nicht interventionelle Beobachtungs-Studie
zum Thema Schluckstérungen und Lebensqualitidt von Ataxiepatienten. Die Beantwortung der

oben genannten Fragestellung war Teil eines Fragebogenkataloges (sieche Anhang), der an die
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betreffenden Patienten verschickt wurde. Die Antworten von insgesamt 119 Patienten der

Spezial-Ambulanz der Charité-Universitditsmedizin Berlin wurden statistisch ausgewertet.

Die Studie wurde von der Ethikkommission der Charité-Universitidtsmedizin Berlin unter dem
Namen EPIDAX — diagnostische, prognostische und therapeutische Marker von progredienten
Ataxieerkrankungen (EA1/185/13) genehmigt und ist konform mit der aktuellen Version der
Deklaration von Helsinki 1964. Alle Teilnehmer gaben nach vorangehender Information und

Aufklarung zur EPIDAX-Studie ihr schriftliches Einverstdndnis zur Teilnahme.

In der Ataxie-Ambulanz der Klinik fiir Neurologie der Charité-Universitdtsmedizin Berlin
werden Patienten mit Gangunsicherheit oder einem sonstigen Hinweis fiir eine cerebellére
Ataxie durch niedergelassene Neurologen oder durch klinikinterne Zuweisung aus der Charité
vorstellig. Fiir diese Studie ausgesucht wurden 190 Probanden, die die Symptomatik einer
progredienten, cerebelliren Ataxie in der Hochschulambulanz fiir Ataxieerkrankungen der
Charité vom 18.11.11 bis 11.04.14 zeigten. Ausschlusskriterien stellten ein akutes Ereignis im
Zusammenhang mit dem Auftreten einer Ataxie, eine Demenz oder progrediente, kognitive
Storungen dar. Patienten, die die deutsche Sprache nicht in Wort und Schrift beherrschten,
wurden nicht eingeschlossen. Die Diagnose einer progredienten, cerebelldren Ataxie wurde
durch erfahrene Neurologen/-Innen der Neurologischen Klinik der Charité-Universititsmedizin
Berlin nach klinischer, korperlicher Untersuchung anhand festgelegter klinischer Parameter und

gegebenenfalls genetischer Untersuchung gestellt.

Die Kohorte setzte sich aus Patienten mit hereditirer, spit beginnender, cerebelldrer Ataxie
(G11.2, ICD-10), cerebelldrer Ataxie mit defektem DNA-Reparatursystem einschlieBlich Ataxia
teleangiektasia (G11.3, ICD-10), sonstiger nicht ndher bezeichneter cerebelldrer, hereditirer
Ataxie (G11.8- 11.9, ICD-10), sowie Ataxie durch vorwiegend das Zentralnervensystem
betreffende Systematrophien, bei paraneoplastischer Neubildung, (G13.1, ICD-10) zusammen.
Weiterhin wurden Patienten mit Multisystematrophie vom cerebelldrem Typ (G23.3, ICD-10),
als auch Degeneration des Nervensystems durch Alkohol mit alkoholbedingter, cerebelldrer

Ataxie (G31.2, ICD-10) in die Kohorte eingeschlossen.

2.2 Methodische Vorgehensweise

Zunichst erfolgte die Beobachtung und Erfassung der Symptomspektren von Ataxiepatienten
durch Hospitationen in der Spezial-Ambulanz der Charité-Universititsmedizin Berlin. Anhand
von Erhebungen etablierter Scores fiir Ataxiepatienten, beispielsweise ,,Scale for the assessment-

and rating of ataxia“ (SARA) (45) in der Hochschulambulanz, iiber Literaturrecherche in
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,Online Mendelian Inheritance in Man* (OMIM-Datenbank) (46-51) und iiber ,,Medical Subject
Headings* (MeSH-Terms), in ,,PubMed-Datenbanken* wurden anhand von Symptomspektren

bekannter Ataxieformen unterschiedliche Frageitems zusammengestellt.

Verwendung fanden im Fragebogenkatalog fiir Ataxiepatienten validierte und wissenschaftlich
etablierte Fragebogen erginzt um Aufzihlungen der Symptome, der Einschitzung der
Krankheitsschwere und -dauer. Ein erster Entwurf des Fragebogens wurde zehn Ataxiepatienten
zur Priifung der Akzeptanz und des Verstidndnisses hinsichtlich der Fragen nach dem Besuch der

Sprechstunde und ihrem vorherigem Einverstdndnis vorgelegt.

Die Neurologische Klinik fiihrt die elektronischen Patientenakten mit Hilfe der
Computersoftware SAP ERPO Version 6.0 (SAP Corp., Palo Alto, CA, USA), mit der sich eine
Liste aller Patienten, die sich vom 18.11.2011 bis zum 11.04.2014 in der Ataxie-
Hochschulambulanz der Charité mit einer spit beginnenden cerebelldren Ataxie vorstellten,

reproduzieren liel3.

2.2.1 Datenerfassung und —auswahl

Im néchsten Schritt wurden zehn pseudonymisierte Fragebogen in einem Probelauf an
entsprechende Patienten der Ataxie-Spezialsprechstunde mit einem kurzem Anschreiben, einer
Erlauterung der durchgefiihrten Studie und jeweils einem Formular zur Einverstédndniserkldrung
fiir den Patienten und der Neurologischen Klinik der Charité zusammen mit einem adressierten
und frankierten = Riickumschlag sowie der Bitte um  Teilnahme  versendet.
Von zehn Fragebogenkatalogen wurden sieben zuriickgesandt und es konnten die Ergebnisse von
sechs Probanden mit giiltiger Einverstdndniserkldarung beriicksichtigt werden. Es erfolgte eine
Analyse und Auswertung der entsprechenden Patientendaten mit Hilfe der Computerprogramme
Microsoft Excel© und IBM SPSS Statistics© Version 22.0 (IBM Corp, Armonk, NY, USA). Es
wurden lediglich kleine Anpassungen des Layouts zur Optimierung vorgenommen, wonach
weitere 180 pseudonymisierte Fragebogenkataloge mit Anhang versendet wurden (Vergleiche

Abbildung 1).
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Pretest: 10 Probanden nach d. Sprechstunde

FB an 10 Probanden versendet

7 FB ziiriick (70%)

1 Nicht
einver-
standen

6 Giiltige FB (60%)

FB an weitere 180 Probanden versendet

3 FB
Nicht
zustellbar

126 FB zuriick (70%)

11 Nicht
einver-
standen

1 FB Antworten nicht verwertbar

FB erneut zugestellt

4
115 Beantwortete FB (~64%) FB wieder zuriick

l |

Uberpriifung d. Einschlusskriterien

Aus-
schluss v.
2 Pro-
banden

\ 4
119 Probanden m. giiltiecem FB (62,6%)

Abbildung 1: Flussdiagramm zum Ablauf der Studie; FB: Fragebogen
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Von 190 versendeten Fragebogenkatalogen wurden insgesamt 133 Antworten gezédhlt. Dies
entspricht einer Riicklaufquote von 70%. Dazu kamen drei nicht-zustellbare Fragebogen. Sieben
Befragte iibersandten den Fragebogen ausgefiillt ohne Einverstindniserkldrung. Hier wurden den
betreffenden Personen erneut die Unterlagen zugestellt. Diese erreichten beantwortet unsere
Klinik wiederum vollstindig. Ein Exemplar eines Fragebogens erreichte uns mit fehlenden
Antworten auf mehreren Seiten. Dieser wurde dem entsprechenden Probanden erneut zugestellt
mit der Bitte, diesen zu komplettieren. Dieser Fragebogen erreichte uns ein zweites Mal
postalisch. Nach erneuter Uberpriifung der Einschlusskriterien aller einzelnen Teilnehmer
konnten vollstidndig ausgefiillte und somit auswertbare Fragebdgen von insgesamt 119 Patienten
mit giiltiger Einverstdndniserklirung und Symptomatik einer spit beginnenden Ataxie

beriicksichtigt werden.

2.2.2 Umgang mit fehlenden Angaben

Der fiir diese Arbeit entwickelte Fragebogenkatalog war mit bis zu 217 Fragen sehr
umfangreich. Daher fiihrten die Uberlegungen in der Planung der Studie zu der Mdglichkeit den
Probanden mit hohem Interesse an der Evaluation des individuellen Beschwerdebildes, nach
vorherigem schriftlich erkldrtem Einverstindnis telefonisch zu kontaktieren, um die Daten
moglichst vollstindig auswerten zu konnen. Tatsdchlich fielen in der Sichtung der
zuriickgesandten Fragebdgen vereinzelt unbeantwortete Fragen auf, die vermutlich {ibersehen
wurden. Gelegentlich widersprachen sich Antworten oder waren nicht eindeutig geduBert
worden, wodurch je nach weggefallener Antwort die restlichen Antworten des ganzen
Einzelfragebogens nicht gewertet werden konnten. Probanden, die sich vorher schriftlich mit
einem telefonischen Riickruf einverstanden erklart hatten, wurden daher telefonisch zeitnah nach
Riicksendung des Fragebogens kontaktiert. Sie wurden zu den fehlenden Antworten in Form
eines erginzenden, telefonischen Interviews, das stets nach dem gleichen Schema ablief zu den
fehlenden Antworten befragt, worauthin die fehlenden Informationen entsprechend ergénzt,
protokollarisch dokumentiert und gekennzeichnet wurden. Insgesamt wurden nach diesem

Procedere 65 Probanden zuriickgerufen.

2.3  Fragebogenkatalog fiir Patienten

Innerhalb eines Gesamtfragebogens zur Erfassung der Symptomspektren bei Ataxiepatienten
wurde im Rahmen dieser Arbeit das Thema Dysphagie bei Ataxie bearbeitet. Der
Gesamtfragebogenkatalog ist im Anhang dargestellt und beinhaltet fiinf Abschnitte (A-E), in
denen personliche Angaben, Beschwerden, Risikofaktoren und Familiengeschichte, Erndhrung,

Schluckstorungen und Therapien, sowie Fragen zur Gestaltung des Fragebogenkonstruktes
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gestellt werden. Verwendung finden hierbei die bereits vielfach verwendeten validierten
Einzelfragebogen ,,Fatigue Severity Scale® (FSS) (52,53), ,.Beck’'s Depression Inventar-I1*
(BDI-II) (54), Gesundheitsfragebogen ,Patient Health Questionnaire* (PHQ-D) (55),
»Fagerstrom-Test fiir Nikotinabhingigkeit“ (FTND) (56,57) ,,Alcohol Use Disorders
Identifikation Test™ (AUDIT) (58,59), MONICA-Erndhrungshéaufigkeitsfragebogen (60,61) und
der ,,Swallowing-Quality of Life-Fragebogen* (SWAL-QoL) (32-34,62,63).

Der hier in dieser Arbeit ausgewertete Teil des Gesamtfragebogens zu Dysphagie bei Ataxie
umfasst allgemeine Daten zur Person aus dem ersten Fragebogenabschnitt, Angaben zum
vielfiltigen Symptomspektrum von Ataxiepatienten, mit Erfassung der subjektiven
Beeintrachtigung durch die Erkrankung und dessen Dauer. Zur Erhebung erndhrungsspezifischer
Daten wurden der MONICA-Erndhrungshaufigkeitsfragebogen (60,61) und der wvalidierte
Fragebogen beziiglich Schluckstérungen und deren Einfluss auf die Lebensqualitit (SWAL-
QoL) (32-34,62,63) im Abschnitt D des Gesamtfragebogens verwendet und wird im Folgenden

genauer erldutert.

2.3.1 Fragebogen zu Schluckstorungen - ,,Swallowing-Quality of Life* (SWAL-QoL)

Der von McHorney et al. 2002 in drei Phasen entwickelte Fragebogen zur Evaluation von
Schluckstorungen (32-34) und deren Einfluss auf die Lebensqualitit fand in der deutschen
validierten und auf Verstindlichkeit gepriiften Fassung in dieser Arbeit Anwendung (62,63).
Der SWAL-QoL besteht aus insgesamt 44 Items und kann in folgende zehn Doménen gegliedert

werden:
- Belastung (2 Items)
- Essensdauer (2 Items)
- Essensgenuss (3 Items)
- Essensauswabhl (2 Items)
- Soziale Funktionen (5 Items)
- Angst (4 Items)
- Psychische Gesundheit/ Depression (5 Items)

- Kommunikation (2 Items)
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- Miidigkeit/Fatigue (3 Items)
- Schlaf (2 Items)

Die Evaluation der Dysphagiesymptomatik umfasst vierzehn Items, die quantitativ bewertet und
denen ein moglicher, ursichlicher Schwerpunkt (Os, Pharynx, Saliva) zugeordnet werden kann.
Dabei schlieen die Faktorenbereiche ,,Os* drei, ,,Saliva® zwei und der Bereich ,,Pharynx*

sieben Items ein (34).

Zusétzlich konnen das Vorhandensein einer Nahrungssonde, die Zusammensetzung der Nahrung,
sowie eine subjektive Beschreibung des Gesundheitszustandes ermittelt werden.
Die Bewertung der einzelnen Items kann der Proband selbst anhand der vorgegebenen
fiinfstufigen Likert-Skalierung vornehmen, wobei ,,1* fiir den ,,unvorteilhaftesten* und ,,5* fiir
den ,,vorteilhaftesten* Zustand steht. Die Formulierungen der vorzunehmenden Bewertungen

andern sich hierbei zwischen den Doménen (sieche Tabellen 1-5).

Bezogen auf den letzten Monat: Wie sehr treffen die folgenden Feststellungen auf Sie zu?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Trifft  Trifft weit-  Trifft Trifft Trifft
vollstindig  gehend etwaszu  kaumzu  iiberhaupt
Zu zu nicht zu
An den meisten Tagen kiimmere 1 2 3 4 5

ich mich nicht darum, ob ich
esse oder nicht esse.

Tabelle 1: Auszug aus der SWAL-QoL Domdine "Belastung” (Siehe Fragebogen im Anhang S.
129 Abschnitt D ,, Erndhrung, Schluckstorungen und Therapien“ Nummer 7b)

Bezogen auf den letzten Monat: Wie sehr haben Sie die folgenden Probleme als Folge IThrer
Schluckbeschwerden erlebt? (Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Fast immer Oft Manchmal Fast Niemals
niemals
Husten 1 2 3 4 5
Verschlucken  oder  Wiirg-/ 1 2 3 4 5

Erstickungsanfille beim Essen

Tabelle 2: Auszug aus dem Symptomstatus des SWAL-QoL (Siehe Fragebogen im Anhang S. 130
Abschnitt D ,, Erndhrung, Schluckstorungen und Therapien “ Nummer 7c)
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Im Folgenden bitten wir Sie zwei Fragen dariiber zu beantworten, wie lhre Schluck-
beschwerden Thre Erndhrung bzw. Thr Essen im letzten Monat beeintréchtigt haben. (Kreuzen

Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)
Stimmt nur ~ Stimmt

Stimmt Stimmt Bin mir
absolut nicht ein wenig liberhaupt
sicher nicht
1 2 3 4 5

Herauszufinden, was ich essen
und was ich nicht essen kann, ist

fiir mich ein Problem.

Tabelle 3: Auszug aus der SWAL-QoL Domdne "Essensauswahl"(Siehe Fragebogen im Anhang
S. 131 Abschnitt D ,, Erndhrung, Schluckstorungen und Therapien “ Nummer 7d)

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft haben die beiden folgenden Feststellungen auf Sie

zugetroffen?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)
Die ganze  Fast die Einen Einen Niemals
Zeit ganze Zeit gewissen  geringen
Teil der Teil der
Zeit Zeit
Andere Menschen haben es 1 2 3 4 5
schwer mich zu verstehen.
1 2 3 4 5

Es ist fiir mich sehr schwer, klar
und deutlich zu sprechen.
Tabelle 4: Die SWAL-QoL Domdne "Kommunikation"(Siehe Fragebogen im Anhang S. 131
Abschnitt D ,, Erndhrung, Schluckstorungen und Therapien “ Nummer 7e)

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft trafen die folgenden Feststellungen fiir Sie wegen lhrer

Schluckbeschwerden zu? (Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Oft Manchmal Kaum Niemals

Immer
zutreffend

zutreffend zutreffend zutreffend zutreffend
Meine Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5
deprimieren mich.

Tabelle 5: Auszug aus der SWAL-QoL Domdne "Psychische Gesundheit"(Siehe Fragebogen im
Anhang S. 132 Abschnitt D ,, Erndhrung, Schluckstorungen und Therapien “ Nummer 7g)
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In der Auswertung wird jedem Item ein Punktwert von ,,0“ bis ,,4“, wobei ,,0° der Schlechteste
und ,,4“ der Beste reprisentiert, zugeordnet. Es werden Skalensummenwerte fiir jede Doméne
gebildet, indem alle Punkte jedes einzelnen Items einer Domine summiert werden. Dieser
Summenwert wird als Prozentsatz des maximal moglichen Punktewertes der entsprechenden
Doméne ausgedriickt. So ldsst sich fiir jede Domine ein Punktewert ermitteln, der linear auf eine
metrische Skala von ,,0 bis 100 libertragen wird, hierbei stellt ,,0“ den ,,unvorteilhaftesten* und
,100% den ,,vorteilhaftesten* Zustand dar, der beurteilt und verglichen werden kann. Fiir diese
Arbeit wurde die Gesamtpunktzahl des SWAL-QoL aus der Summe der oben benannten ersten
siecben Domédnenpunktewerte geteilt durch sieben berechnet, um die Relevanz einer
Schluckstoérung beurteilen zu konnen (32-34,64). Hierbei erfolgte unter Berticksichtigung eines
Grenzwertes (,,Cut-Off-Wert*) von 70 Punkten (65) die Einteilung der Probanden in Betroffene
mit Schluckstorungen und Betroffene ohne Schluckstérungen. Diese beiden Personengruppen
wurden hinsichtlich der erhobenen Daten zur Lebensqualitit und Symptomatik der Ataxie im

Anschluss verglichen.

Zur Auswertung und Vergleichbarkeit der Daten des SWAL-QoL dieser Studie wurden die
Daten der erhaltenen Gruppen (Dysphagie/Nicht-Dysphagie) nach Einteilung entsprechend des
»Cut-offs* (< 70) metrisch umgerechnet und mit den Daten einer Vergleichsgruppe (n > 100)
einer gesunden Kohorte (66), nach Ubermittlung und freundlicher Genehmigung der
Weiterverwendung fiir den angegebenen Zweck durch den Kollegen Rico Rinkel in den
Niederlanden, verglichen. Der Kontakt zu Herrn Rico Rinkel erfolgte auf eigene Initiative. Aus
den erhaltenen Rohdaten zu jedem Teilnehmer der Kontrollgruppe wurde der Mittelwert und die

Standardabweichung berechnet.

2.3.2 Fragebogen zur Erniahrung - ,,Ernahrungs-Héufigkeits-Fragebogen*

Im Zusammenhang einer Erndhrungserhebung fiir eine umfangreiche Herz-Kreislaufstudie in
Augsburg 1984/85 wurde ein Erndhrungs-Haufigkeits-Fragebogen entwickelt (MONICA-
Projekt), dessen Auswertung iiber einen Erndhrungsmusterindex erfolgte (61). Drei
Querschnittsstudien dienten der Validierung dieses Erndhrungsmusterindex, der die
Empfehlungen der Deutschen Gesellschaft fiir Erndhrung hinsichtlich einer Erndhrung zur
Pravention von Herz-Kreislauf-Erkrankungen widerspiegelte. Dieser validierte Erndhrungs-
Haufigkeits-Fragebogen iiber 16 Lebensmittelgruppen fand auch in dieser Arbeit Anwendung
und ermoéglichte nach Bildung des ,kumulativen Index“, basierend auf den
Verzehrsempfehlungen der Deutschen Gesellschaft fiir Erndhrung, die Bewertung des

Erndhrungsmusters der Ataxiepatienten (64). Zur Indexbildung wird jede Lebensmittelgruppe
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hinsichtlich der Verzehrshaufigkeit dreistufig bewertet und einem Punktewert zugeordnet

(Tabelle 6).

Bewertung Punktewert
Optimale, ,,richtige* Verzehrshiufigkeit 2
Normale, ,,mittlere” Verzehrshaufigkeit 1

Abweichende, ,,falsche* Verzehrshiufigkeit 0

Tabelle 6: Dreistufige Bewertung des Erndhrungs-Hdufigkeits-Fragebogens (61)

Dabei steigt der kumulative Index mit der Anndherung des Erndhrungsverhaltens an die
Empfehlungen fiir eine gesunde Erndhrung. Es ergab sich folgende Bewertungsmatrix, mit
dessen Hilfe jeder ausgefiillte Fragebogen nach der Methode von Winkler et al. (60,61) bewertet
wurde (siche Tabelle 7).

Eine maximale Punktzahl von 32 Punkten konnte so bei 16 Lebensmittelgruppen erreicht
werden. Da der Erndhrungsmusterindex nicht normal verteilt vorlag, wurde als Lagemal3 der
Median mit dem jeweiligen Minimum und Maximum berechnet. Oberhalb einer Punktzahl, die
der 75. Perzentilen entspricht, ist das Erndhrungsverhalten als ,,Giinstig” zu bezeichnen. Ein
giinstiges Erndhrungsmuster trigt in Ubereinstimmung mit den aktuellen Verzehrempfehlungen
der Deutschen Gesellschaft fiir Erndhrung zum Wohlbefinden, guter Leistungsfahigkeit und zur
Gesunderhaltung des menschlichen Korpers bei (61,67). Wird der Punktbereich zwischen der 25.
und 75. Perzentile des Erndhrungsmusterindex erreicht, herrscht ein ,Normales®
Erndhrungsverhalten vor. Ein Punktewert unter der 25. Perzentilen legt ein ,,Unglinstiges*

Erndhrungsverhalten nahe (61).



34

Methodik
Wie hdufig nehmen Sie die Fast Mehrmals Etwa  Mehrmals Einmal im  Nie
folgenden Nahrungsmittel zu tdglich inder einmalin im Monat Monat
sich? Woche der oder

Woche seltener
Fleisch (ohne Wurstwaren) 0 1 2 2 1 0
Waurstwaren, Schinken 0 1 2 2 1 0
Fisch 1 2 2 1 0 0
Kartoffeln 2 1 0 0 0 0
Teigwaren 2 1 0 0 0 0
Reis 2 1 0 0 0 0
Salat oder Gemdiise, roh zubereitet 2 1 0 0 0 0
Gemiise, gekocht 2 1 0 0 0 0
Frisches Obst 2 1 0 0 0 0
Schokolade, Pralinen 0 0 1 1 2 2
Kuchen, Gebick, Kekse 0 0 1 1 2 2
Salzige Knabbereien wie 0 0 1 1 2 2
gesalzene Erdniisse, Chips, etc.
Vollkornbrot, Schwarzbrot, 2 1 0 0 0 0
Knéckebrot
Haferflocken, Miisli, Cornflakes 2 2 1 1 0 0
Eier 0 1 2 2 2 2
Milch einschlieBlich Buttermilch 2 1 0 0 0 0

Tabelle 7: Bewertungsmatrix zur Beurteilung des Erndhrungsmusters des Erndhrungs-
Hdaufigkeits-Fragebogens: 0 = ungiinstiges Erndhrungsmuster, 1 = normales Erndhrungsmuster,

2 = optimales Erndhrungsmuster

2.3.3 Gesamtfragebogen — Angaben zur Person, Symptomatik und Therapie

Im Gesamtfragebogen wurden die KorpergroBe, das Korpergewicht, das Geschlecht und das
Geburtsjahr durch den Patienten angegeben. Zur Klirung des sozialen Umfeldes sollten die
Teilnehmer aus den vorgegebenen Antworten ankreuzen, welche Wohn- und Lebenssituation auf

sie zutrifft, welchen Schulabschluss sie besitzen, beziehungsweise welchen Beruf sie erlernt
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haben, und seit wann sie in Deutschland leben. Weiterhin erfasste eine dichotome Frage eine
etwaige Arbeitsunfahigkeit und falls diese zutreffend war, baten wir um die Angabe nach wie

vielen Jahren Krankheitsverlauf die Arbeitsunfahigkeit festgestellt wurde.

Fir diese Arbeit erfolgte die Berechnung des Body-Mass-Index (BMI) anhand der
Patientenangaben nach der Formel ,,K6rpergewicht in Kilogramm geteilt durch Korpergrofie in

Quadratmetern® um Informationen zum Erndhrungsstatus zu erhalten (68).

Die Patienten mit Kleinhirnataxie bei hereditirer, spdt beginnender cerebelldrer Ataxie,
Multipler Systematrophie vom cerebellirem Typ, Cerebelldrer Ataxie mit defektem DNA-
Reparatursystem, einschlieBlich Ataxia teleangiektasia, Ataxie durch vorwiegend das
Zentralnervensystem betreffende Systematrophien, Ataxie bei paraneoplastischer Neubildung,
sowie alkoholbedingter cerebelldrer Ataxie, zeigten ein vielfdltiges und unterschiedlich stark
betroffenes Beschwerdemuster in der Spezialsprechstunde der Hochschulambulanz der Klinik
fir Neurologie an der Charité-Universititsmedizin Berlin, so dass deren Abfrage eine
Herausforderung darstellte. In Anlehnung an die Arbeit von Globas et al. (15) wurden
hinsichtlich frilh auftretender potentieller Symptome einer spinocerebelliren Ataxie
Antwortmoglichkeiten angeboten. Zusitzlich wurde um die Angabe des Alters der
Erstpriasentation der Symptome gebeten. Es handelte sich dabei um vierzehn Items, sowie eine
offen gestellte Frage, um eine beliebige subjektive Krankheitserscheinung zu benennen.
AnschlieBend wurde in offen formulierten Fragen nach den ersten bemerkten
Krankheitsanzeichen und den ersten behindernden Krankheitsanzeichen, sowie der momentanen
Hauptbeschwerde gefragt. Die Angabe von Hilfsmitteln im Alltag erfolgte in dichotomer
Nachfrage der Nutzung einer Gehhilfe und eines Rollstuhls und einer Altersangabe bei

Erstverwendung der Hilfsmittel.

Die Gehstrecke, die zum Befragungszeitpunkt zuriickgelegt werden konnte, die Sturzhdufigkeit,
sowie ein moglicher Gewichtsverlust wurden ordinal skaliert erfragt. Wobei, falls zutreffend, der
Gewichtsverlust mittels dichotomer Fragen hinsichtlich Beabsichtigung und Appetit nidher

erlautert werden sollte.

Das Auftreten und die Stidrke chronischer Schmerzen sollte anhand der gebrauchlichen
numerischen Rating-Skala (0- 10) abgebildet werden (69,70). Das gleiche Prinzip fand bei der
Frage nach der individuellen Gedichtnisleistung und dem Gefiihl, durch die Erkrankung

beeintrichtigt zu sein, Anwendung (siche Fragebogen im Anhang).
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Im Fragebogenkatalog wurde die regelméfBige Einnahme von Arzneimitteln abgefragt. Die
Probanden wurden aufgefordert, wenn zutreffend, nach Maoglichkeit den Namen und die
Dosierung der Priparate anzugeben, beziechungsweise die Beschwerden zu nennen, weshalb die
Medikamente eingenommen wurden, falls der Name nicht bekannt sei. Eigens formuliert wurde
auch die Frage nach einer durchgefiihrten Therapie der Betroffenen, wobei die
Antwortmoglichkeiten: Physiotherapie, Ergotherapie, Schwimmen, Logopédie, Fitnesstraining in
Eigenregie und ,,Gar keine dieser Therapien“ vorgegeben wurden, mit der Bitte, die etwaigen

Stunden pro Woche anzugeben.

Erginzend hierzu wurden Daten zur moglichen Verdanderung der korperlichen Aktivitdten seit

Beginn der Ataxieerkrankung erhoben.

2.3.4 Gesamtfragebogen — weitere Einzelfragebogen
Weitere Einzelfragebogen des Gesamtfragebogens, die nicht in dieser Arbeit ausgewertet, jedoch

in Anbetracht der Vollstindigkeit Erwédhnung finden, werden im Folgenden erlautert.
Fatigue Severity Scale

Die Fatigue Severity Scale (FSS) ist ein validierter Fragebogen und wurde zur Evaluation von
Miidigkeit bei Patienten mit Multipler Sklerose und Systemischen Lupus erythematodes 1989
entwickelt (71). Der FSS-Fragebogen besitzt eine hohe Reliabilitit (Cronbachs alpha, a = 0,93)
(53) und untersucht neun unterschiedliche Aussagen hinsichtlich der Schwere der Miidigkeit
wiahrend der vergangenen Woche an unterschiedlichen Alltagsherausforderungen. Dabei wird
jeder Aussage eine zwischen ,,1- Stimme gar nicht zu* und ,,7- Stimme vollkommen zu“
abstufende Bewertung zugeteilt. Aus diesen neun Items ldsst sich ein Gesamtwert bestimmen,
der, geteilt durch die Anzahl der Fragen, einen Mittelwert angibt. Valko et al. verwendeten hier
einen ,,Cut-off-Wert“ von ,> 4“ in der deutschen Version, ab dem von problematischer
Miidigkeit bei neurologischen Patienten gesprochen werden kann (52,53). Diese Arbeit folgte

der gleichen Annahme.
Gesundheitsfragebogen fiir Patienten (PHQ-D)

Zum Screening nach psychischen Stérungen verwendete diese Arbeit den PHQ-D in Kurzform.
Der PHQ-D ist ein validierter Fragebogen mit einer hohen Reliabilitit (Cronbachs alpha, o=
0,89) (55). Der PHQ-D ermoglicht Aussagen zu depressiven Stérungen, Panikstérungen und zur
psychosozialen Funktionsfahigkeit, wobei zwischen einer kategorialen und kontinuierlichen

Diagnostik  unterschieden werden kann. In der Kurzversion besteht das erfragte
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Depressionsmodul aus neun Items, die in Bezug auf die letzten zwei Wochen abgestuft von
,,Uberhaupt nicht“, ,, An einzelnen Tagen®, iiber ,,An mehr als die Hilfte der Tage* bis ,,Beinahe
jeden Tag* untersucht werden (siehe Fragebogen im Anhang S. 108 Abschnitt B ,,Beschwerden*

Nummer 19).

In der kategorialen Diagnostik findet die Auswertung auf Syndromebene statt (72) und
ermoglicht die Diagnose einer ,,Major Depression® oder das Vorherrschen ,,anderer depressiver
Syndrome®. Die kontinuierliche Diagnostik des PHQ-D bildet hingegen Skalensummenwerte
aufgrund der numerischen Bewertung einzelner Items und ermdglichen die An- oder

Abwesenheit einer depressiven Storung, sowie dessen Schweregrad zu bestimmen (72).
Beck Depressions Inventar-1I (BDI-II)

Der letzte Teil zur Erfassung der Beschwerden bildet der BDI-II in dieser Arbeit. Dieses
Messinstrument ermdoglicht dem Patienten, zu 21 Themenbereichen jeweils eine Antwort in
Form von abgestuften Aussagen zu wéhlen, die in den letzten zwei Wochen am besten auf die
eigene Person zugetroffen haben (73). Zu dem Bereich ,, Traurigkeit* beispielsweise wie ,,Ich bin
nicht traurig® (0 Punkte), ,,Ich bin oft traurig® (1 Punkt) und ,,Ich bin stindig traurig* (2 Punkte)
sowie ,,Ich bin so traurig oder ungliicklich, dass ich es nicht aushalte* (3 Punkte) werden Punkte
zugeordnet, die zur Auswertung zu einer Gesamtpunktzahl zusammengefasst werden. Dabei
handelt es sich analog zu den ,,Cut-Off-Werten* nach der S3-Leitlinie fiir Unipolare Depression
bei ,,0 < 13 Punkten* um ,keine“, beziechungsweise um eine ,klinisch unauffillige oder
remittierte Depression®. ,,13 bis 19 Punkte* zeigen ein ,,leichtes, depressives Syndrom®, ,,20 bis
28 Punkte® ein ,,Mittelgradiges und ,, > 29 Punkte* ein ,,schweres depressives Syndrom* auf

(54,74).
Risikofaktoren

Komorbidititen der Teilnehmer wurden in teils vorgegebener Form dichotom erfragt,
gegebenenfalls mit der Bitte, das Jahr des Beschwerdebeginns anzugeben. Nach einer positiven
Familienanamnese fiir Ataxieerkrankung, Demenz, neurologischen oder autoimmun-bedingten

Erkrankung wurde dichotom gefragt, wobei der Verwandtschaftsgrad anzugeben war.

In eigenen Fragen wurde eine mogliche Exposition der Ataxiepatienten gegeniiber toxischen
Einfliissen und Nikotin im Besonderen erfragt, wobei, wenn zutreffend, der Beginn und das
Ende der Exposition abgefragt wurden. Zur weiteren Einschédtzung des Nikotinkonsums wurde

die Kohorte gebeten, den Fagerstrom Test fiir Nikotinabhéngigkeit (56) fiir den Zeitraum im
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Leben zu beantworten, in dem mindestens ein Jahr lang geraucht wurde. Der Test besteht aus
sechs Fragen zum Rauchverhalten, wobei jede Antwort einem bestimmten Punktewert entspricht
und die Gesamtpunktzahl Aufschluss iiber die Nikotinabhingigkeit des Probanden gibt. Ein
Gesamtpunktwert von ,,0- 2 erkldrt eine ,,sehr niedrige®, von ,,3- 4 eine ,,niedrige, von ,,5%
eine ,,mittlere”, von ,,6- 7 eine ,,hohe* und von ,,8- 10 eine ,,sehr hohe* Nikotinabhéngigkeit
(56,57).

Der von der WHO entwickelte Selbstauskunfts-Fragebogen zur Identifikation einer Alkohol
bezogenen Storung (AUDIT) umfasst zehn Fragen (58,59). Die vorgegebenen Antworten pro
Frage sind ordinal skaliert beispielsweise von ,,Nie* bis ,,Taglich oder fast tiglich“, wobei jeder
Antwort einen Punktwert von ,,Null“ bis ,,Vier* zugeteilt bekommt um eine Gesamtpunktzahl zu
bilden. Das Gesamtergebnis hilt fiir Ménner und Frauen unterschiedliche ,,Cut-Off-Werte* (8
beziehungsweise 5) bereit, ab dem von einem schédlichen Alkoholkonsum ausgegangen wird
(59). Die Informationen, aus dem in einer deutschen Version validierten AUDIT-Fragebogens,
wurden in dieser Arbeit noch um drei weitere Fragen zur Einschitzung des Zeitraumes des

Alkoholkonsums erginzt.

2.3.5 Gestaltung des Fragebogens

Im letzten Abschnitt des Fragebogenkataloges sollten die Teilnehmer ihre Erwartungshaltung
gegeniiber der Spezialsprechstunde der Hochschulambulanz der Charité-Universititsmedizin
Berlin anhand vorgegebener Aussagen mitteilen, sowie Stellung zur Verstindlichkeit des
Fragebogens beziehen. Von Interesse waren hierbei auch die Informationen, ob der
Ataxiepatient, beziehungsweise die Ataxiepatientin, den Fragebogen allein oder unter
Zuhilfenahme von anderen Personen vervollstindigt hatte. Die Mdoglichkeit eines offenen

Kommentars zum Fragebogen war an dessen Ende gegeben.

2.4  Allgemeiner Teil zur Statistik

Zur Beschreibung der Ergebnisse wurden unterschiedliche statistische Mittel eingesetzt.
Aufgrund der Datenstruktur steht die Angabe von absoluten und relativen Haufigkeiten im
Vordergrund.

Zur Auswertung qualitativer Merkmale, wie z.B. Geschlecht, fanden Histogramme Anwendung.
Quantitative Merkmale, wie z.B. Gewicht, wurden mit Hilfe von Balkendiagrammen und/ oder

Histogrammen dargestellt.

Fiir allgemeine Patientendaten wie Alter, BMI und Erkrankungsdauer wurde jeweils der

arithmetische Mittelwert gebildet. Es wurde die Variationsbreite durch Minimum und Maximum
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der entsprechenden Werte angegeben und der Abstand der Messwerte vom Mittelwert durch die

Standardabweichung quantifiziert.

Von Bedeutung fiir diese Arbeit ist die statistische Untersuchung auf Unterschiede zwischen
Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Patienten, sowie zwischen Nicht-Dysphagie-Patienten und
einer Normkohorte (66). Zur Uberpriifung der Hypothese fanden verschiedene Signifikanztests
Anwendung, die im Folgenden beschrieben werden. Das Signifikanzniveau wurde mit Hilfe des
p-Wertes festgelegt und fiir diese Arbeit als kleiner 0,05 bestimmt. Das bedeutet, dass die
Wahrscheinlichkeit eines zufillig entstandenen Ergebnisses beziehungsweise Wertes kleiner ist
als 5%. Zur Fehlerkorrektur der Datenauswertung des Erndhrungs-Haufigkeits-Fragebogens
wurde der Fehler 1. Ordnung bzw. 2. Ordnung mit Hilfe der Bonferroni-Holm-Korrektur zur
Verifizierung oder Ablehnung der Nullhypothese eingesetzt. Hierzu wurden die entsprechenden
p-Werte der einzelnen Lebensmittelgruppen festgelegt und jeweils mit dem Gesamtniveau

verglichen (75).

Aufgrund der Annahme, dass Patienten der Nicht-Dysphagie-Gruppe in den einzelnen
intervallskalierten ~Merkmalen, entsprechend der Dominen des SWAL-QoL, bei
Normalverteilung und dhnlichen Standardabweichungen gegeniiber der Normkohorte der
Arbeitsgruppe um Rinkel et al. keine signifikant unterschiedlichen Werte zeigen (76), wurde ein
t-Test durchgefiihrt. Der t-Test gehort zu den parametrischen Tests und wird im Gegensatz zum

nicht-parametrischen Test bei normal verteilten Daten angewandt (77).

Eine Bedingung zur Giiltigkeit und Durchfithrung des t-Tests ist die Gleichheit der Varianzen.
Eine Mbglichkeit zur Uberpriifung der Varianzhomogenitit ist der Levene-Test (76).
Bei einem signifikanten Ergebnis unterscheiden sich die Varianzen und die Nullhypothese muss
verworfen werden. Zur Beurteilung der Relevanz der erhaltenen signifikanten Ergebnisse wurde

die Effektstirke speziell der Korrelationskoeffizient nach Cohen berechnet (78).

Der Mann-Whitney-U-Test dagegen ist ein Rangsummentest zur Beurteilung eines signifikanten
Zusammenhanges fiir zwei unabhingige Stichproben, bei dem eine Normalverteilung der Daten
eines mindestens ordinalskalierten Merkmals nicht vorausgesetzt wird. Jedem Merkmal wird je
nach Hohe des Wertes ein Rang in der jeweiligen Stichprobengruppe zugeschrieben und es
werden Rangsummen gebildet. Zur Beurteilung kann in der vorliegenden Arbeit die
asymptotische Signifikanz mit entsprechendem p-Wert, bei einer StichprobengréBe beider
Gruppen grofer als 30 der z-Wert zusammen mit dem zweiseitigen Signifikanzniveau,

herangezogen werden. Bei einem signifikanten Ergebnis unterscheiden sich die Varianzen und
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die Nullhypothese muss verworfen werden. Zur Berechnung der Effektstirke kann erneut der

Korrelationskoeftizient nach Cohen berechnet werden (76,78).

Der CHI-Quadrat-Test (x*>-Test) diente zur Analyse der Hiufigkeiten zweier Merkmale, wie
relevante Dysphagie oder Vorliegen einer Nicht-Dysphagie, hinsichtlich zweier mdglicher
Ausprigungen, wie beispielsweise: An- oder Abwesenheit von Appetitverdnderungen. Da der
»X>-Test einen Vierfeldertest mit Priifung auf Normalverteilung darstellt, miissen mindestens
80% der zu erwartenden Hiufigkeiten mindestens 5 betragen. Sind diese Anforderungen in den
Auspragungen der Teststatistik beispielsweise fliir Appetitverdnderungen nicht immer erfiillt, ist
als Alternative der Fisher-Exakt-Test anzuwenden. Dieser vergleicht ebenso das Auftreten von

Haufigkeiten bei einer sehr kleinen Stichprobe (76).

Zur Verdeutlichung der Bewertung einzelner Lebensmittelgruppen des Erndhrungs-Haufigkeits-
Fragebogens gaben wir unter der Annahme nicht symmetrisch verteilter ordinalskalierter
Antwortmoglichkeiten den Median mit der Interquartilsabstand an.
Der Median bildet zwei gleich groBBe Hilften der Daten anhand einer Rangfolge und wird nicht

durch starke Abweichungen von Einzelwerten beeinflusst (76).

Zur Abschitzung eines Zusammenhangs zwischen erreichtem Punktwert im SWAL-QoL mit
einhergehendem Vorliegen einer Dysphagie beziehungsweise. Nicht-Dysphagie und
ordinalskalierten Parametern der Lebensqualitit wurde jeweils der Korrelationskoeffizient nach

Spearman ermittelt.

Generell sind ein linearer Zusammenhang in Form einer positiven Korrelation, was bedeutet,
beide Variablenausprigungen sind gleichsinnig, oder einer negativen Korrelation, im Sinne von
die Variablenauspriagungen divergieren in ihren Werten, moglich (76). Zur Beurteilung des
erhaltenen Ergebnisses werden erneut die Effektstirken nach Cohen (78) berechnet, dabei
bedeutet = 0,10 einem schwachen Effekt, = 0,30 einem mittleren Effekt und r= 0,50 einem
starken Effekt (78). Basierend auf den signifikanten Korrelationen der bivariaten Analyse nach
Spearman wurde die Vermutung einer Beeinflussung der Lebensqualitit fiir die Gehstrecke, die
Erkrankungsdauer, das Erndhrungsmuster, der Auspragung der Schluckstorung und Ausmal} der
Depressivitiat und Miidigkeit angestellt. Zur Evaluation eines Zusammenhanges, der seitens der
Probanden gedullerten Symptomatik, bisher nicht bekannter Faktoren (Schluckstérungen,
Erndhrungsgewohnheiten) auf die Lebensqualitit wurde eine stufenweise multiple

Regressionsanalyse durchgefiihrt (76). Dabei fanden die Faktoren Krankheitsdauer, Diagnose,
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Mobilitdt, Schluckstérungen, Miidigkeit und das Vorliegen von depressiven Stérungen

attributiert zur Lebensqualitét bei einem Signifikanzniveau von p< 0,05 Beachtung.

3. Ergebnisse
3.1 Kohortenbeschreibung

3.1.1 Allgemeine Patientendaten

Das Geschlechterverhéltnis war in der Kohorte nahezu ausgeglichen (Tabelle 8). Das
durchschnittliche Alter der Teilnehmer lag bei 58,4 Jahren. Der BMI lag im Mittel bei 25,4
kg/m? Korpergewicht (KG). Die mittlere Krankheitsdauer betrug zum Erhebungszeitpunkt 10,9
Jahre.

Mittelwert Max Min SD (+/-) N=119/%
Alter in Jahren: 58,4 84 24 13,5
Geschlecht: Méanner 60/ 50,4
Frauen 59/ 49,6
BMI (kg/m?): 25,4 51,4 15,7 5,1 119/100
Erkrankungsdauer in 10,9 34 1 8,5 119/100

Jahren:

Tabelle 8: Kohortenbeschreibung der Ataxiepatienten

Die Gehstrecke, die die Probanden mit Hilfe zweier Personen zuriicklegen konnten, wurde
abgefragt und von 117 Individuen beantwortet. 18,3% von ihnen hatten die Antwortmoglichkeit
,unter 200 m* angekreuzt. 27,8% der Befragten sahen sich zum Zeitpunkt der Befragung in der

Lage mit oben benannter Unterstiitzung eine Gehstrecke von ,,> 5 km* hinter sich zu lassen.

Strecke N=117(%)
<200 m 21(18,3)
<500 m 14 (12,2)
<1 km 33 (27,8)
<5 km 16 (13,9)
>5 km 33 (27,8)
Tabelle 9: Angegebene Gehstrecke der Ataxiepatienten, die mit Hilfe zweier Personen

zurtickgelegt werden kann, ,, N — Anzahl der Ataxiepatienten und Angabe in Prozent“
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3.1.2 Diagnose und Symptomatik

Eine genetisch gesicherte Ataxie konnte bei 29,4% der Probanden mittels Gennachweis
identifiziert werden. Bei rund 39% der Patienten konnte kein Gennachweis fiir die in
Deutschland hiufigsten genetischen Ataxieformen (SCA 1, 2, 3, 6) erbracht werden. Ménner
wurden zudem auf ein Fragiles-X-assoziiertes Ataxie-Syndrom (FXTAS) getestet. Knapp 10%
der Patienten der Spezial-Ambulanz wiinschten keine genetische Diagnostik bis zum Tag der
Datenerhebung. Die Diagnosen der Studienteilnehmer verteilten sich, wie in Tabelle 10

aufgefiihrt.

Genetische, spit beginnende Ataxie, N =42
Patienten m. nachgewiesener Gen-Mutation fiir autosomal-dominante Ataxien, N = 34

SCA1 SCA2 SCA3 SCA6 SCAl14 SCA17 SCA 5, EA2
11, 27,
28

N 12 3 4 4 4 2 4 1

Patienten mit positiver Familienanamnese fiir autosomal-dominante Ataxien ohne
Gennachweis, N = 8

Klinisch charakterisiert als SCA Klinisch charakterisiert als EA
N 7 1
Genetische, friih beginnende Ataxie, N = 4
Patienten mit positivem Gennachweis, N = 1
Ataxie mit Teleangiektasien
N 1
Patienten mit positiver Familienanamnese, N = 3
Rezessive Ataxie Mitochondriale Ataxie
N 2 1
Sporadische Ataxie, N = 57

Degenerative, spét beginnende Ataxie (SAOA) ohne Anhalt fiir genetische Ursache,
N=33

Patienten mit wahrscheinlicher MSA-C, N =9
Patienten mit immunvermittelter Ataxie, N =9
Alkoholinduzierte Ataxie, N =6
Ataxie unklarer Ursache, N =16
Tabelle 10: Diagnosen der Ataxiepatienten, ,,N — Anzahl der Ataxiepatienten
Es gaben 33,6% (N = 39) von 118 Ataxiepatienten an, ein (N = 22) bis neun (N = 1) weitere von

einer Ataxieerkrankung betroffene Familienmitglieder zu kennen.
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Auf die Frage zur Erstsymptomatik der Erkrankung an die Gesamtkohorte, wurde die
Gangunsicherheit mit 59% weitaus am hédufigsten benannt, danach folgten mit etwa 13%
Gleichgewichtsstdrungen, eine undeutliche Aussprache (10%), Schwindel (8%), eine Schwéche
der Arme und Beine (6%), sowie Doppelbilder (5%). Eine Mehrfachnennung war hier moglich,

wobei alle 119 Teilnehmer erste Krankheitsanzeichen im Fragebogen benannten.

Im Gegensatz hierzu, gaben nur 117 Probanden an, unter ersten behindernden
Krankheitsanzeichen zu leiden. Unter diesen Antworten fand sich die Gangunsicherheit mit 65%
ebenfalls  weitab  filhrend. @ Ergénzend  wurden  mit  absteigender  Relevanz
Gleichgewichtsstorungen (16%), eine undeutliche Aussprache (8%), eine Schwiche der Arme
und Beine (8%), sowie Schwindel (7%) erwéhnt. Drei Patienten erklirten, dass Miidigkeit zu
ihren ersten behindernden Krankheitsanzeichen gehorte. Auch bei der Angabe der
Hauptbeschwerde (Mehrfachnennung moglich) wurde die Gangunsicherheit mit Abstand am

hiufigsten eingetragen (Vergleiche Abbildung 2).
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Abbildung 2: Prdvalenz (%) der Hauptbeschwerde in der Gesamtkohorte (Mehrfachnennung
moglich): Gangunsicherheit wurde am hdufigsten benannt — geringe Relevanz der Dysphagie

subjektiv

Darauf folgten in absteigender Reihenfolge Gleichgewichtsstorungen, eine undeutliche
Aussprache, eine Schwiche der Arme und Beine, Schwindel und eine undeutliche Handschrift

(Vergleiche Abbildung 2). Ein Patient erkldrte hierbei, dass Schluckbeschwerden zu der eigenen
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momentanen Hauptbeschwerde gehoren. Nahezu alle Probanden erkldrten, unter mindestens

einer Hauptbeschwerde zu leiden. Lediglich ein Patient gab keine einzige Hauptbeschwerde an.

Zur Erhaltung physischer Bewegungsabldufe gaben 74% der Teilnehmer an, regelmifBig

physiotherapeutischen Ubungen nachzugehen.
3.2 Relevante Dysphagie

3.2.1 Auswertung des SWAL-QoL

Die Auswertung des SWAL-QoL ermoéglichte die Darstellung dysphagiespezifischer
Auswirkungen auf die Lebensqualitét in zehn unterschiedlichen Doménen, wobei ein ,,Cut-Off-
Wert“ von 70 der maximalen Gesamtpunktzahl von 100 als Screening-Methode fiir eine

Schluckstorung angesehen wurde (65).

N /% MW SD

Belastung 119/100 83,7 242
Essensdauer 119/100 80,7 29,9
Essensgenuss 119/100 90,1 18,8
Essensauswahl 119/100 92,8 19,3
Soz. Funkt. 118/99,2 88,6 22,7
Angst 118 /99,2 84,9 20,5
Psych. 118/99,2 89,2 20,0
Gesundh.

Miidigkeit 118/99,2 61,5 25,0
Kommunikation 118/99,2 68,9 32,9
Schlaf 118 /99,2 71,7 28,3

Tabelle 11: Mittelwert (MW) des SWAL-QoL-Domdnen-Summenscores mit Standardabweichung
(SD) fiir die Gesamtkohorte der Ataxiepatienten (N), wobei ,, 100 der Zustand ohne
Schluckbeschwerden und ,,0“ den schlechtesten Zustand bei Dysphagie mit stdndigen

Beschwerden in den erfragten Domdnen darstellt.

Der erste Itembereich ,Belastung™ zeigte bei rund 20% der Befragten einen auffilligen
Punktewert unter 70. In der nidheren Betrachtung zeigte sich, dass die Zustimmungen zu der

Aussage ,,Mit meinen Schluckbeschwerden zurechtzukommen, ist sehr schwer flir mich einen
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hoéheren Beitrag zum Doménenpunktwert leisteten, als ,,Meine Schluckbeschwerden haben mein
Leben erheblich durcheinander gebracht“. Im Bereich ,,Nahrungsbegehren* waren es 14,3% mit
einem auffdlligen Punktewert. Dabei trugen die Antworten zu den Feststellungen ,,An den
meisten Tagen kiimmere ich mich nicht darum, ob ich esse oder nicht esse®, ,,Ich bin nur noch
selten hungrig® und ,,Ich habe iiberhaupt keine Freude mehr am Essen in annidhernd gleichem
Verhiltnis zu diesem Eindruck bei. Beziiglich der zur Nahrungsaufnahme benétigten Zeit
zeigten 24,4% der Befragten ein auffilliges Ergebnis. Hierbei traf vor allem der Umstand ,,Eine
lingere Zeit zum Essen zu bendtigen als andere Menschen® auf knapp 30% der Befragten zu und
war damit priagend fiir die Doméne der ,,Essensdauer. Bei der Nahrungsauswahl hingegen
prasentierten nur 9,2% der Ataxiepatienten einen auffilligen Wert, wobei die Formulierungen
,,Herauszufinden, was ich essen und was ich nicht essen kann, ist fiir mich ein Problem* und ,,Es
ist schwierig flir mich Speisen zu finden, die ich gerne mag und die ich auch essen kann* in etwa
gleichrangig beurteilt wurden. Die Doméne ,,Angst und Geisteszustand* prasentierten in Bezug
auf Schluckstérungen bei 21,8% bzw. 12,6% unserer Ataxiepatienten auffillige Ergebnisse. Hier
standen vor allem die Aussagen ,,Ich weil} nie, wann ich mich verschlucken werde oder wann es
zu einem Wiirge- oder Erstickungsanfall kommen wird* und ,,Es irritiert mich, dass ich beim
Essen oder Trinken so vorsichtig sein muss® im Vordergrund, wobei die ,,Angst sich beim
Trinken zu verschlucken oder einen Wiirge- oder Erstickungsanfall zu bekommen® o&fter
Erwédhnung fand als ,,die Angst sich beim Essen zu verschlucken®. Bei 13,4% der Probanden war
der Punktwert des Umgangs in Bezug auf das Leben in der sozialen Gemeinschaft in
Zusammenhang mit Dysphagien auffillig niedrig. Der Doméinenwert der ,,sozialen Funktionen*
wurde aus fiinf Aussagen zu den Schwerpunkten ,,Auswérts Essen gehen®, , Fiihrung eines
Gesellschaftlichen Lebens®, ,,Verdnderung der Berufs- und Freizeitaktivititen®, ,,Befinden bei
geselligen Zusammenkiinften* und ,,Soziale Rolle im Familien- und Freundeskreis® mit jeweils

dhnlicher Gewichtung gebildet.

Im Gegensatz zu den bisher genannten Doménen des SWAL-QoL erreichte die Kohorte in den
Doménen ,Miidigkeit“ (61,3%), ,,Kommunikation“ (46,2%) und ,,Schlaf* (42,0%) deutlich
haufiger Werte unterhalb des ,,Cut-off-Bereiches®. Zur Bewertung der Miidigkeit fand vor allem
die Frage ,Fiihlten Sie sich schwach? gegeniiber ,,Fiihlten Sie sich miide?* und ,,Fiihlten Sie
sich erschopft? deutliche Zustimmung. Innerhalb der Aussagen zur Doméne des Schlafes
erklarten die Befragten stirker von Durchschlafstorungen als von Einschlafstérungen betroffen
gewesen zu sein. In der Betrachtung der Kommunikationsdoméne konnte eine subjektiv starker

empfundene Schwere der Ataxiepatienten hinsichtlich der eigenen Artikulationsfdhigkeit
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dokumentiert werden, als gegeniiber der zweiten Aussage dieser Doméne nach der Meinung,
,wie schwer es anderen Menschen fillt, sie zu verstehen®. Da diese drei Summenwerte
(Miidigkeit, Schlaf, Kommunikation) sich im Ergebnis sehr von denen der anderen sieben
Doménen  unterschieden und kein direkter Zusammenhang zwangsldaufig mit
Schluckbeschwerden impliziert werden konnte, wurde in dieser Arbeit der Einbezug der
Dominen ,,Miidigkeit”, ,,Kommunikation* und ,,Schlaf* in der Klassifizierung von Dysphagie-

und Nicht-Dysphagie-Patienten zur Bildung der Gesamtpunktzahl verzichtet (64).

SwalQol -Domine

I
2

Mittelwert
Fehlerbalken: +/- 1 SD

Abbildung 3: SWAL-QoL-Domdnen Summenscore fiir die Gesamtkohorte der Ataxiepatienten
mit Standardabweichung (SD) wobei ,, 100 der Zustand ohne Schluckbeschwerden und ,,0“ den
schlechtesten Zustand bei Dysphagie mit stindigen Beschwerden in den erfragten Domdnen

darstellt.

Bei einem Grenzwert des SWAL-QoL von unter 70 Punkten erfolgte die Zuordnung des
Individuums zur Dysphagie-Gruppe, gleich oder oberhalb dieses Grenzwertes erfolgte die

Zuordnung zur Nicht-Dysphagie-Gruppe (65).
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3.2.2 Ataxiepatienten mit Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Symptomatik im Vergleich
zur Normkohorte

Insgesamt konnten unter von 119 Teilnehmern 117 vollstindig ausgefiillte SWAL-QoL-
Fragebogen ausgewertet werden. Demnach ergab sich eine Anzahl von 20 Individuen in der
Dysphagie-Gruppe und 97 Personen zéhlten anhand des Gesamtwertes der sieben Doménen zu

den Nicht-Dysphagie-Patienten (Vergleiche Tabelle 12).

Dysphagie Nicht-Dysphagie Normkohorte Mann-Whitney-U; p
SWAL-QoL MW SD N MW SD N MW SD N Nicht-Dysphagie
Doméne gegeniiber
Normkohorte
Belastung 52,5 21,3 20 89 17,0 97 52 10,5 107 0,211

Essensdauer 68,1 285 20 93 18,0 97 6,7 12,4 109 0,719

Essensgenuss 304 27,1 20 5,7 133 97 84 13,4 109 0,020

Essensauswahl 33,8 344 20 1,7 6,2 97 5,6 11,0 109 0,003

Soz. Funkt. 52,0 24,8 20 3,0 94 97 3,7 87 107 0,632

Angst 475 173 20 84 13,7 97 104 14,1 109 0,222
Psych. 473 230 20 33 6,7 97 44 10,0 107 0,510
Gesundheit

Miidigkeit 542 243 20 352 24,0 97 262 18,5 110 0,010

Kommunikation 64,4 24,1 20 24,2 30,2 97 52 98 109 0,000

Schlaf 344 31,1 20 27,1 27,6 97 33,5 23,5 110 0,010

Tabelle 12: Mittelwert (MW) des SWAL-QoL-Domdnen-Summenscores mit Standardabweichung
(SD) fiir die Normkohorte (66) und Dysphagie-, Nicht-Dysphagie-Patienten, wobei ,,0“ den
Zustand ohne Schluckbeschwerden und ,, 100 den schlechtesten Zustand bei Dysphagie mit

standigen Beschwerden in den erfragten Domdnen darstellt. ,, N — Anzahl der Ataxiepatienten *
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Rinkel et al. bewertete den Zustand ohne Schluckbeschwerden mit ,,0¢ und mit ,,100° den
schlechtesten Zustand bei Dysphagie mit stindigen Beschwerden in den erfragten Doménen.
Zum Vergleich der erhaltenen SWAL-QoL-Werte dieser Studie mit den Daten der SWAL-QoL-
Normkohorte von Rinkel et al. musste die Bewertung der linearen Skala dieser Studie von ,,0*
bis ,,100“, wobei ,,100° den Zustand ohne Schluckbeschwerden wund ,,0“ den schlechtesten
Zustand bei Dysphagie mit stindigen Beschwerden in den erfragten Doménen darstellt zu ,,0%,
entsprechend dem Zustand ohne Schluckbeschwerden, und ,,100, den schlechtesten Zustand bei
Dysphagie mit stindigen Beschwerden in den erfragten Doménen bewertend, umgekehrt werden,

um die Werte von Rinkel et al. nicht zu verdndern (66).

Normkohorte Nicht-Dysphagie Dysphagie

Schlaf—] |
Miicligkeit—) |
Angsi—_j
Essensgenuss-_j
Essensdauer'j
]
1
]
I
|

Essensauswahl=)

SwalQol-Dominen

EBelastung—]
Kommunikation={
Psych. Gesundheit—]

Soziale Funktion—]

Mittelwert

Quelle: Normkohorte: Rinkel et. al.

Abbildung 4: Mittelwert SWAL-QoL fiir einzelne Domdnen der Normkohorte, Nicht-Dysphagie-
und Dysphagiegruppe, sortiert nach Rangfolge der Normkohorte (Rinkel et al.(66)), wobei ,, 0
der Zustand ohne Schluckbeschwerden und ,, 100 den schlechtesten Zustand bei Dysphagie mit

standigen Beschwerden in den erfragten Domdinen darstellt

In den folgenden Ausfithrungen geht es um die Auswertung der Ergebnisse nach Aufteilung der
Kohorte in Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Patienten und Vergleich mit der Normkohorte
entsprechend den Berechnungen der Antworten des SWAL-QoL (sieche Methoden 2.3.1).
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Belastung

Essensdauer

Essensgenuss

Essensauswahl

Soz. Funkt.

Angst

Psych.
Gesundh.

Miidigkeit

Kommunikation

Schlaf

Varianzgleichheit

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen

Angenommen

Nicht
angenommen
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Levene-Test
Varianzgleichheit
F Sig (p)
9,884 0,002
5,603 0,019
1,789 0,183
44,979 0,000
1,510 0,221
1,940 0,165
8,050 0,005
6,534 0,011
166,484 0,000
3,790 0,053

d.

T-Test fiir die Mittelwertgleichheit

Sig
(2-
seitig)

0,066
0,071

0,243
0,252

0,142
0,141

0,002
0,001

0,539
0,540

0,285
0,284

0,327
0,319

0,003
0,003

0,000
0,000

0,071
0,074

95% Konfidenzintervall der

Differenz

Unterer
-7,531
-7,615

-6,735
-6,821

-0,927
-0,925

1,523
1,590

-1,728
-1,736

-1,752
-1,746

-1,196

-1,157

-14,872
-14,963

-25,050
-25,350

-0,563
-0,632

Oberer
0,238
0,322

1,715
1,801

6,439
6,436

6,515
6,448

3,296
3,304

5,926
5,920

3,369

3,530

-3,134
-3,043

-12,940
-12,641

13,504
13,573

Tabelle 13: Test bei unabhdngigen Stichproben in Bezug auf einzelne Domdnen des SWAL-QoL
der Nicht-Dysphagie-Gruppe (Einteilung nach ,, Cut-off*(66)) und Normkohorte SWAL-QoL

(66)
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In der Gesamtbetrachtung fillt auf, dass die Mittelwerte der Gruppen in der Doméne des
Schlafes am dichtesten beieinander liegen (sieche Abbildung 4). Fiir die Normkohorte gegeniiber
der Nicht-Dysphagie-Gruppe ergibt sich jedoch im Mann-Whitney-U-Test bei &hnlicher
Individuenanzahl kein signifikanter Unterschied beider Stichproben. Interessant ist, dass der
Mittelwert in der Doméne des Schlafes in der Normkohorte grofer ist, als in der Nicht-
Dysphagie-Gruppe und in der Dysphagiegruppe héher liegt als in der Normkohorte. Ahnlich
verhélt es sich in der Betrachtung der Doménen zur psychischen Gesundheit und Angst, Sozialen

Funktion, Essensauswahl und Essensgenuss (Vergleiche Tabelle 12).

Die Ergebnisse der Doménen fiir Essensauswahl, Miidigkeit und Kommunikation der Nicht-
Dysphagie-Gruppe (Einteilung nach ,,Cut-off (65)) und Normkohorte SWAL-QoL (66)
unterscheiden sich signifikant im ,,t-Test“ fiir unabhéngige Stichproben. Hierbei sind die
Varianzhomogenitéten nicht gleich und p ist jeweils kleiner als 0,05 (Vergleiche Tabelle 13).
Die Nullhypothese, dass sich die Ataxie Nicht-Dysphagie-Gruppe und die Normkohorte (66) im
Merkmal Kommunikation, Miidigkeit und Essensauswahl nicht relevant unterscheiden, muss

abgelehnt werden.
3.3  Dysphagie versus Nicht-Dysphagie

3.3.1 Allgemeine Daten

In der Betrachtung der Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Gruppe war das Geschlechterverhiltnis
innerhalb der Gruppen nahezu ausgeglichen. Zehn Maénner und zehn Frauen zdhlten zur
Dysphagie-Gruppe. Es verteilten sich 49 Frauen und 48 Minner auf die Nicht-Dysphagie-
Gruppe.

Der BMI lag in der Dysphagie-Gruppe bei 23,6 kg/m? Korpergewicht (SD = 5,29) gegentiber
25,67 kg/m?> Korpergewicht (SD = 5,03) in der Nicht-Dysphagie-Gruppe. Der Unterschied war
statistisch nicht signifikant (p = 0149, Vergleiche Tabelle 14).

Der iiberwiegende Anteil der Teilnehmer der Fragebogenstudie zeigte entsprechend
Normalgewicht (41,2%, N = 49) bei einem BMI von 18,5- 24,99 kg/m? Korpergewicht, dicht
gefolgt von Teilnehmern mit Ubergewicht (40,3%, N = 48) mit 25- 29,99 kg/m? (79). Bei 12,6%
(N = 15) der Gesamtkohorte lie§ sich anhand der Angaben die Diagnose Adipositas (BMI ab
30,0 kg/m?) ermitteln. Insgesamt lag bei 5,9% der Kohorte (N = 7) nach Berechnung des BMI
Untergewicht (Korpergewicht unter 18,5 kg/m?) vor, worunter zwei Erkrankte an hochgradigem

Untergewicht Grad II litten (K6rpergewicht unter 13,0 kg/m?, Vergleiche Tabelle 14) (79).
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Alter in Jahren: 20

Geschlecht: 10/10
Manner/Frauen

Erkrankungsdaue 20
r in Jahren:

BMI (kg/m?): 20
Untergewicht 4

Normalgewicht 7

Ubergewicht/ 9

Adipositas

Dysphagie
% MW
54,7
9,5
100 23,6
20
35
45

51

Nicht-Dysphagie

SD N % MW SD
12,7 97 58,9 13,6
48/49
7,3 97 10,9 8,6
5,3 97 100 25,7 5,0
3 3
42 43
52 54

Mann-
Whitney-U
(p)
0,173

0,967
0,635

0,149

Tabelle 14: Klinische Kohortenparameter Dysphagie versus Nicht-Dysphagie Mittelwert (MW)

mit Standardabweichung (SD) fiir die Kohorte der Ataxiepatienten (N) mit vollstindig
ausgefiilltem Fragebogen (N = 117)

$

&

Altersklassen (Jahre)
8

Ataxiepatienten
eteilt nach
SWAL-Qol-Score

[ racre Oysphage
Do :

Abbildung 5: Verteilung der Altersklassen bei Patienten mit Dysphagie und Nicht-Dysphagie

Die Altersklasse von 70- 79 Jahren ist unter den Dysphagiepatienten im Verhéltnis zu

Nichtdysphagiepatienten wesentlich geringer vertreten als die Altersklasse 60- 69 Jahre.
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Wihrend in der Altersklasse der 40- 49-Jéhrigen das Verhiltnis sich zueinander umgekehrt
darstellt (Vergleiche Abbildung 5).

In der Dysphagie-Gruppe zeigen Patienten statistisch signifikant hdufiger Untergewicht als in der
Nicht-Dysphagie-Gruppe (p = 0,018). Im Hinblick auf Ubergewicht bzw. Adipositas verhilt es
sich umgekehrt ohne statistische Signifikanz (p = 0,988) (Vergleiche Abbildung 6).

Vorliegen
einar
Dysphagie

DJs
Etien

Prozent

A uu Noe r t Uberge
Body Mass Index Klassifikation

Abbildung 6: Verhdltnis Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Patienten in Bezug zur
Klassifizierung des BMI anhand Leitlinien fiir Diagnostik und Therapie der Essstorungen: S3-
Leitlinie (79) Untergewicht, Normalgewicht und Untergewicht/Adipositas

3.3.2 Dysphagie, Appetit und Gewichtsverlust
Zur Erfassung eines bei Erndhrungsproblemen naheliegenden Gewichtsverlustes wurde dieser
riickblickend fiir die letzten zwolf Monate mit vorgegebenen Antwortmdglichkeiten erfragt

(siche Tabelle 15).

In einer ergéinzenden dichotomen Frage, die von allen Probanden mit Gewichtsverlust (N =21 in
den letzten 12 Monaten zu beantworten war, zdhlten wir 14 (N) von ihnen, die den Verlust an
Korpergewicht als ungewollt deklarierten. Alle sieben Dysphagie-Probanden gaben an, den
Gewichtsverlust nicht gewollt zu haben (Vergleiche Tabelle 15 und Abbildung 10).
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In der Analyse aller Betroffenen mit einem Gewichtsverlust von 3 kg und mehr hinsichtlich des
Appetits und des subjektivem Empfindens einer Reduktion der Nahrungsaufnahme durch den
Fisher's Exakt Test ldsst sich jeweils kein signifikantes Ergebnis darstellen (p > 0,05). Hier ist es
wahrscheinlicher, dass sich die Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Gruppe nicht unterscheiden.
Aufgrund der erhaltenen kleinen Gruppen nach Beantwortung der Fragen zum Gewichtsverlust,
Appetitverdnderung und Nahrungsaufnahme konnte bei einem zu erwartendem Wert unter 5 kein
x>-Test angewendet werden Hier kam der Fisher's Exakt Test zur Beurteilung der
Merkmalsverteilung zur Anwendung. Werden alle Probanden der Dysphagie- und Nicht-
Dysphagiegruppe hinsichtlich einer Verringerung der Nahrungsaufnahme unabhingig vom
angegebenen Korpergewichtsverlust betrachtet, zeigt sich im 2-seitigen x>-Test ein signifikantes
Ergebnis. Aufgrund dieser Unterschiede im Vierfeldertest spielt die Verringerung der

Nahrungsaufnahme eine gewisse Rolle und wird im Diskussionsteil ndher erortert.

Dysphagie  Nicht-Dysphagie x*-Test Fisher-Exakt-Test

N % N % Wert  Asymp. Sig. 2-seitig 1-seitig
2-seitig

Kein 13 65 83 85,6 - - 0,050 0,037
Gewichtsverlust
bis < 3kg
Gewichtsverlust 7 35 14 14,5
> 3kg
Gewichtsverlust 0/7 7/7 - - 0,047 0,030
beabsichtigt:
Ja/Nein
Verdnderung des 6/1 6/8 - - 0,159 0,078
Appetits: Ja/Nein
Gewichtsverlust 5/2  71/29 10/4 71/29 - - 1,0 0,686
>3kg und
Nahrungsauf-

nahme verringert:
Ja/Nein

Gesamtkohorte:  9/11  45/55 22/75 22,7/77,3 4,241 0,039 - -
Nahrungsauf-

nahme verringert:

Ja/Nein

Tabelle 15: Darstellung von Appetit und Gewichtsverlust zwischen Dysphagie- und Nicht-
Dysphagie-Betroffenen (N = Anzahl), Chi-Quadrat-Test (x>-Test) bzw. ,4-Felder Tafel*

angewandt, bei Werten unter 5 wurde der Fisher's Exakt Test benutzt.

Zum Erhebungszeitpunkt wurde ein BMI im Normbereich bei der tiberwiegenden Zahl der

Patienten mit Gewichtsverlust (N = 21) bestimmt. Bei vier Probanden lag der BMI im Bereich
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des Untergewichts, wohingegen neun Individuen mit gleichzeitigem Gewichtsverlust BMI-Werte

fiir Ubergewicht und Adipositas zeigten.

Gewichtsverlust in der Gesamtkohorte (n=119)

.MW
Gewichtsverlust < 39
D Gewnhtsvertust » %g

Abbildung 7: Kreisdiagramm Uberblick zum Gewichtsverlust aller Ataxiepatienten in
Prozentanteilen
Nicht-Dysphagie-Patienten (n= 97) Gewichtsverust

.Kdl‘
D Gewichtsveriust > 3g

Abbildung 8: Kreisdiagramm Gewichtsverlust der Nicht-Dysphagie-Patienten in Prozentanteilen
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Gewichtsverust
h
Dysphagiepatienten (n=20) mjen Sowitsvnsy
D Gewichtsveriust > 3g

Abbildung 9: Kreisdiagramm Gewichtsverlust der Dysphagie-Patienten in Prozentanteilen
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Abbildung 10: Zusdtzliche Frage an Ataxiepatienten, die einen Gewichtsverlust angegeben

haben: ,,War der Gewichtsverlust von Ihnen gewollt? (siehe Fragebogen im Anhang S. 106
Abschnitt B Beschwerden Frage 15)



56
Ergebnisse

Eine Appetitminderung gaben 12 von 21 Befragten mit Gewichtsverlust an. Dabei ist innerhalb
der Dysphagiegruppe der Anteil der Individuen mit Appetitverdnderung doppelt so groB3, als in
der Nicht-Dysphagie-Gruppe (Siehe Abbildung 11).

100%~
“Hat sich
Ihr Appetd
n den
letzten 12
Monaten
80% — varanden?”
BEnein
= I
60%
€
3
~N
g
o
40%-
20%
“-

Abbildung 11: Zusdtzliche Frage zur Appetitverdnderung an Ataxiepatienten, die einen
Gewichtsverlust angegeben haben: "Hat sich Ihr Appetit in den letzten 12 Monaten verdndert?"

(siehe Fragebogen im Anhang S. 106 Abschnitt B Beschwerden Frage 16)

Unter allen beantworteten Fragebogen (N = 119) zidhlten wir 31 Betroffene, die eine
Verringerung der Nahrungsaufnahme in den letzten 12 Monaten angaben. Die Ernéhrung per os
stellte zum Befragungszeitpunkt flir nahezu alle teilnehmenden Ataxiepatienten den Weg der
alleinigen Nahrungszufuhr dar. Ohne dass die Frage nach der Quantitét erfolgte, gaben lediglich
zwel von ihnen an, {liber eine perkutane, endoskopische Gastrostomie-Sonde (PEG-Sonde)
erndhrt zu werden. In nur einem Fragebogen blieb die Frage nach der enteralen Ernédhrungsform

unbeantwortet.

Unter den Patienten mit einer Dysphagie bei gleichzeitigem Gewichtsverlust von mehr als drei
Kilogramm in den letzten 12 Monaten (N = 7) wurden weiterhin fiinf Individuen gez&hlt
(71,43%), die angaben, zum Befragungszeitpunkt eine geringere Nahrungsmenge als vor zwolf
Monaten  zu  verzehren.  Unter den  Nicht-Dysphagie-Betroffenen = mit  einer

Korpergewichtsreduktion von mehr als drei Kilogramm innerhalb der letzten 12 Monate waren
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es 71,43% (N

57

10), die weniger alen und insgesamt 14,5% (N = 14), die einen

Korpergewichtsverlust verzeichneten (Vergleiche Abbildung 12).

Prozent

100%

20%

*Essen Sie
weniger als
vor 12
Monaten?*

ENen
Ow

Abbildung 12: Zusdtzliche Frage zur Menge der Nahrungsaufnahme an Ataxiepatienten, wenn

gleichzeitig ein Gewichtsverlust bestand: (siehe Fragebogen im Anhang S. 106 Abschnitt B

Beschwerden Frage 17)

3.3.3 Dysphagie und Ernihrungsmuster

Der Sub-Fragebogen zur Erfassung des Erndhrungsmusters wurde von 118 Teilnehmern

komplett ausgefiillt. Die Verzehrhaufigkeiten von 24 Lebensmitteln wurden erfragt. Der Grof3teil

der Kohorte konsumierte diese Lebensmittel entsprechend den Empfehlungen der deutschen

Gesellschaft fiir Erndhrung (67).

N % Min | Max | MW M [SD(+/-)| Mann-W-U [2-seitig, p-Wert|
EMI 118 | 100 7 24 14,56 | 14,5 | 3,757 704,50 0,061
Giinstig 48 40,7 16 24 - - - - -
Normal 25 (21,2 14 15 - - - - -
Unglinstig | 45 | 38,1 7 13 - - - - -

Tabelle 16: Erndhrungsmusterindex (EMI) Klassifikation der Gesamtkohorte in ,, Giinstig*,

,Normal*, , Ungiinstig“, sowie Angabe von Minimum (Min) und Maximum (Max), Mittelwert

(MW) und Standardabweichung (SD) und zweiseitigen Mann-Whitney-U-Test (Mann-W-U).
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Aufgrund der Verzehrhdufigkeiten von 16 erfragten Lebensmitteln und deren erstellten
Erndhrungsmusterindices wurden 118 Erndhrungsmuster bewertet (60,61). Hier zeigte sich bei
40,7% der Kohorte ein ,,Giinstiges* bzw. bei 21,2% ein ,,Normales* Erndhrungsmuster. 38,1%
wiesen anhand der Angaben ein ,,Ungiinstiges* Erndhrungsmuster auf. Signifikante Unterschiede
in der Bewertung des Erndhrungsmusterindex zwischen der Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-
Gruppe konnten mittels Mann-Whitney-U-Test bei einem p-Wert von 0,061 nicht festgestellt
werden (Vergleiche Tabelle 16).

50%=

Vorliegen
einer
Dysphagie
Bua
ENein
40%=

Prozent

10%

Ungtinstig Normal Gunstig
Erndhrungsmusterindex Bewertung

Abbildung 13: : Bewertung des Erndhrungsmusterindex in "Ungiinstiges", "Normales" oder

,, Glinstiges * Erndhrungsmuster

In der Betrachtung der Erndhrungsmuster beider Gruppen zeigen 50% (N = 10) der Dysphagie-
Betroffenen ein ,,Ungiinstiges* Erndhrungsmuster, in der Gruppe der Nicht-Dysphagie-
Teilnehmer sind es 36% (N = 35). Lediglich 25% (N = 5) der Dysphagie-Gruppe prisentierten
ein ,,Glinstiges* und 25% (N = 5) ein ,,Normales* Erndhrungsmuster. In der Gruppe der Nicht-

Betroffenen waren die Anteile hoher (Vergleiche. Abbildung 13).
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Dysphagie Nicht-Dysphagie
n | MW [SD(+/-) M Min | Max | n | MW |SD(+/-)| M | Min | Max
EMI | 20 | 13,10 3,824 | 13,5 8 22 1 96 | 14,83 | 3,715 | 15,0 7 24
Tabelle 17: : Angabe von Median (M), Minimum (Min) und Maximum (Max), Mittelwert (MW)

und Standardabweichung (SD) des Erndhrungsmusterindex (EM]I) fiir die Dysphagie- und Nicht-

Dysphagie-Gruppe

Dysphagie Nicht-Dysphagie

Median [IQR] Median [IQR]
Fleisch 2,5 1[2-3] 3,0 1[2-3]
Wurst 2,0 1,5 [1-2,5] 2,0 1[1-2]
Fisch 4,0 2 [3-5] 4,0 2 [3-5]
Kartoffeln 2,0 1[1-2] 2,0 1[2-3]
Teigwaren 3,0 1 [2-3] 3,0 2 [2-4]
Reis 4,5 2 [3-5] 4,0 2 [3-5]
Salat 3,0 3 [2-5] 2,0 2 [2-4]
Gemiise, gekocht 2,5 1,5[2-3,5] 2,0 1[2-3]
Obst 2,5 3,5[1,5-5] 1,0 1[1-2]
Schokolade 3,0 2,5[1,5-4] 3,0 2 [2-4]
Kuchen 3,0 2 [2-4] 3,0 2 [2-4]
Salziges 5,0 2 [4-6] 5,0 1 [4-5]
Vollkornbrot 2,5 3 [2-5] 2,0 2 [1-3]
Haferflocken 5,5 1 [5-6] 5,0 3 [3-6]
Eier 3,0 1[3-4] 3,0 1[3-4]
Milch 2,0 2,5 [1-3,5] 3,0 41-5]

Tabelle 18: Erndhrungsmusterindex mit Angabe des Median 1-6, wobei 1= "Fast tdglich", 2=
"Mehrmals in der Woche", 3= "Etwa einmal in der Woche", 4= "Mehrmals im Monat", 5=

"Einmal im Monat oder seltener", 6= "Nie", sowie der ,, Inter-Quartils-Range*“ (IQR)

Signifikante Unterschiede innerhalb der Lebensmittelgruppen des Erndhrungsmusterindex fiir
Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Probanden und unter Beriicksichtigung eines moglichen
Fehlers der 1. Ordnung ergaben sich nach Bonferroni-Holm-Korrektur bei einem p-Wert
unterhalb des Signifikanzniveaus von 0,05 fiir die Items Obst und Vollkornbrot (Vergleiche
Tabelle 19).
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Mann-Whitney-U-Test 2-seitig, p-Wert
Obst 555,00 0,001
Vollkornbrot 622,50 0,008

Tabelle 19: Ergebnisse Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Patienten im Mann-Whtiney-U-Test in

Bezug auf ausgewdhlte Items des Erndhrungsmusterindex nach Bonferroni-Holm-Korrektur

3.4 Diagnose und Symptomatik bei relevanter Dysphagie

Unter den Patienten mit klassifizierter Dysphagie fanden sich, jeweils genetisch gesichert, fiinf
Teilnehmer mit SCA 1, je einer mit SCA 3 und SCA 14. Bei zwei Teilnehmern wurde eine MSA
vom cerebelldren Typ diagnostiziert, bei einem weiteren zeigte sich die Diagnose der MSA-C
aufgrund der typischen Symptomatik, nach Ausschluss von SCA 1-3, 6 und FXTAS, als sehr
wahrscheinlich an (9). Ein Patient mit Ataxie und Dysphagie litt unter paraneoplastischer
Kleinhirn-Erkrankung bei Hodgkin-Lymphom, ein Weiterer unter einem am ehesten Anti-
Gliadin-Antikorper assoziiertem cerebelliren Syndrom. Eine genetische Untersuchung erfolgte
bei beiden nicht. Vier Probanden stellten sich mit dem klinischen Bild der SAOA vor, worunter
zwei von ihnen bisher auf die hdufigsten Formen spinocerebelldrer Ataxien in Mitteleuropa,
SCA 1-3, 6, und FXTAS, getestet worden sind. Ein Proband zeigte klinisch in der Sprechstunde
der Charit¢ das Bild einer Kleinhirnataxie. Die bisherige genetische Diagnostik war jedoch
unauffillig. Eine cerebelldre Ataxie unklarer Genese prisentierte ebenso ein weiterer Proband,
der bisher auch auf SCA 1-3, 6 und FXTAS negativ getestet wurde, wobei eine autosomal-
rezessive Ataxieform bisher nicht ausgeschlossen werden konnte. Ein weiterer Patient der
Dysphagie-Betroffenen zeigte klinisch ein pancerebelldres Syndrom. Bei gleichzeitigem
Alkoholabusus in der Anamnese erfolgte bisher keine genetische Untersuchung. Der letzte
Patient der Dysphagie-Gruppe prisentierte klinisch ein progredientes, spinocerebelldres
Syndrom, mit linksbetonter beidseitiger Tetraspastik. Hier bestand zur Datenerhebung der
Verdacht auf eine seltene spinocerebellédre Ataxie, wobei sich die bisherige genetische
Untersuchung beziiglich SCA 1-3, 6 unauffillig zeigte. Eine genetische Untersuchung auf
FXTAS erfolgte bisher nicht.

Die Gruppe der Dysphagie-Betroffenen wéhlte unter den vorgegebenen Antwortmdoglichkeiten
zur Symptomatik geschlossen (N = 20) ,,Schwierigkeiten bei der deutlichen Aussprache* als
auch eine ,,undeutliche Handschrift“ aus, wohingegen die ,,Nicht-Betroffenen* die Antwort je
nur zu knapp zwei Drittel ankreuzten. Patienten mit Dysphagie beklagten zu 90,0% (N = 18) eine
Schwiche der Arme und Beine gegeniiber der Gruppe ohne Dysphagie (66,7%, N = 64). Die

Probanden mit Schluckbeschwerden benannten haufiger in absteigender Wertigkeit ,,Unruhige
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Beine“, ,,Ein verindertes Kilte- oder Wirmegefithl in den Armen und/oder Beinen®,
»Schwierigkeiten den Urin zu halten* und ,,Doppelbilder. Zwischen Dysphagie- und Nicht-
Dysphagie-Klassifizierten zeigten sich innerhalb der jeweiligen Gruppe in nachfolgenden
Symptom-Items, geordnet nach absteigender Wertigkeit, nahezu keine quantitativen
Unterschiede in der Aufzihlung: ,Gangunsicherheit”, ,Reduzierte Sehschirfe®,
»Schlafstorungen®, ,,Taubheitsgefiihl in den Armen und/oder Beinen®, ,Kribbeln der Arme

und/oder Beine®, , Probleme beim Wasserlassen®, ,,Episodisch auftretende Ubelkeit*.

3.5 Gesundheitsbezogene Lebensqualitiit

"Wie lang ist die Gehstrecke, die Sie mit Hilfe zweier Personen
zuriicklegen kénnten in Metern/ Kilometern ?"

Gesamtkohorte Nicht-Dysphagie Dysphagie

> Skm

<5km

< 1km

Gehstrecke

] .
—

< 500m

< 200m

J | J T | T ) 1 1] T \J
0% 10% 20% 30% 40% S0% 0% 10% 20% 30% 40% S0% 0% 10% 20% 30% 40% S0%

Abbildung 14: Darstellung des Anteils der Probanden der Nicht-/ Dysphagie- und
Gesamtkohorte, die eine Ldinge der Gehstrecke von "< 200 m", "< 500 m", "< 1 km", "< 5 km",
"> 5 km" mit Hilfe zweier Personen zuriicklegen konnten in Prozent (%), Frage Abschnitt B

., Beschwerden “ Nummer 9 des Fragebogens (siehe S. 105 im Anhang).

Innerhalb der Dysphagie-Gruppe stellte sich die Mobilitdt im Alltag eingeschriankter dar. Hier

zeigte sich, dass 80% (N = 16) mit Schluckstorungen angaben, nur eine Gehstrecke unter einem
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Kilometer mit Hilfe zweier Personen zuriicklegen zu konnen. Weiterhin bendtigten 85% der
Gruppe (N = 17) eine Gehhilfe und 45% (N = 9) von ihnen einen Rollstuhl.
Dagegen sind es in der Nicht-Dysphagie-Gruppe nur knapp 54% (N = 51), die sich nicht in der
Lage fiihlten, mittels zweier Personen eine Gehstrecke, die ldnger als einen Kilometer ist,
zuriickzulegen. Eine Gehhilfe wurde in dieser Gruppe nur von 50,5% (N = 49) benétigt und ein

Rollstuhl von lediglich 15,5% (N = 15) genutzt.

Auf einer Skala von ,,0“ (,,Sehr stark™) bis ,,10“ (,,Gar nicht) sollte das Gefiihl der
Beeintrachtigung durch die Ataxieerkrankung erfasst werden. Nahezu 85% aller Befragten
wihlten einen Wert von ,,0-5%, wobei schon allein 17,1% auf die Antwortmdglichkeit ,,0° fiir

,»Sehr star

nicht™ (N = 0).

entfielen. Dagegen entschied sich keiner der Befragten fiir die Abstufung ,,Gar

Subjektive Einschitzung der Lebensqualitit
Gesamtkohorte Nicht-Dysphagie Dysphagie

10- "Gar nicht™

H_DUDD___

Gefiihl der Beeintrichtigung

Y
§.
§-
g-
&
3
&
&

Abbildung 15: Prozentuale Darstellung der Bewertung des subjektiven Gefiihls der
Beeintrdichtigung durch die Ataxieerkrankung von "0" ("Sehr stark") bis "10" ("Gar nicht") fiir
die Probanden der Nicht-/ Dysphagie- und Gesamtkohorte, Frage Abschnitt B ,, Beschwerden
Nummer 13. des Fragebogens (siehe S. 106 im Anhang).

Trotz unterschiedlicher Relevanz einer eventuellen Schluckstérung bestand in beiden Gruppen

das subjektive Gefiihl der Beeintrachtigung durch die Grunderkrankung der Ataxie. So gaben
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75% (N = 15) der Dysphagie-Betroffenen auf einer Skala von ,,0 (,,Sehr stark®) bis ,,10“ (,,Gar
nicht*) einen Wert von ,,0° (N = 6) tiber ,,1*“ (N = 6) bis ,,2“ (N = 3) an, sich durch die Ataxie-
Erkrankung beeintrachtigt zu fiihlen.

Hingegen stellten sich die Werte innerhalb der Nicht-Dysphagie-Gruppe tliber die gesamte Hélfte
des ersten Teils der Skala (,,0 - 5%) anndhernd gleichférmig dar, wobei sich fiir die Skalenwerte
»0 - 2% 39,1% (N = 38) der Mitwirkenden entschieden. In beiden Gruppen gab es jedoch kein
Individuum mit der Angabe ,,durch die Erkrankung nicht beeintrachtigt zu sein (Vergleiche

Abbildung 15).

3.5.1 Ernihrungsstatus

Die zwei Probanden, die jeweils mit einer Nahrungssonde ausgestattet waren, verteilten sich auf
beide Gruppen. 30% (N = 6) der Patienten mit einer Dysphagie erklérten, in der letzten Woche
vor dem Befragungszeitpunkt ,,Weiche, leicht zu kauende Nahrung* zu sich genommen zu
haben, wobei sich ein Weiterer ,,hauptsidchlich per Sonde* erndhrte. Im Vergleich hierzu, belief
sich der Anteil der Probanden der Nicht-Dysphagie-Gruppe, der ,,Weiche, leicht zu kauende
Nahrung® zu sich nahm auf 3,1% (N = 3). Eine Angabe zur hauptsidchlichen oder
ausschlieflichen Erndhrung iiber eine Nahrungssonde gab es hier nicht. In Bezug auf den
Konsum von Fliissigkeiten unterschiedlicher Viskositit bemerkten zwei Individuen mit
Dysphagie (10%), dass sie ,,Uberwiegend Fliissigkeiten tranken, die etwa so dick sind wie
beispielsweise Tomaten- oder Aprikosensaft™. Innerhalb der Nicht-Dysphagie-Gruppe duf3erte

dies nur ein Proband (1%).

3.5.2 ,,Swallowing-Quality of Life*“ (SWAL-QoL)

In der Analyse der Antworten zu den einzelnen Fragen des SWAL-QoL lagen die Schwerpunkte,
die zur tatsdchlichen Punkteverteilung und zur Klassifizierung der Dysphagie-Gruppe beitrugen,
vor allem in den Wortlauten ,,Trifft weitgehend zu“ zu dem Aspekt ,Mit meinen
Schluckbeschwerden zurechtzukommen ist sehr schwer fiir mich® (50%, N = 10) und ,,Trifft

vollstindig zu“ bei ,,Ich brauche linger zum Essen als andere Menschen® (50%, N = 10).

Quantitativ dhnlich zeigten sich die Aussagen hinsichtlich der Fahigkeit zur Artikulation von
Dysphagiebetroffenen (Vergleiche: Abbildung 16), wobei 30% (N = 6) angaben ,,Die ganze
Zeit“, bezogen auf den letzten Monat, Beschwerlichkeiten erlebt zu haben und ein knappes,

weiteres Drittel beschrieb es fiir ,,Fast die ganze Zeit*.
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"Es ist fUr mich sehr schwer, klar und deutlich zu sprechen.”
0%
Ataxiepatienten
eingeteilt nach
SWAL-QolL-Score
50%— [ Nicht-Dysphagie
DOloysphagie
40%
€
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20%~
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Niemals  Einen geringen Einen Fast die ganze Die ganze Zeit
Teil der Zett gem Teil Zeit

Abbildung 16: Balkendiagramm zur prozentualen Darstellung der Antwortméglichkeiten des
SWAL-QoL: "Niemals", "Einen geringen Teil der Zeit", "Einen gewissen Teil der Zeit", "Fast die
ganze Zeit" und "Die ganze Zeit" fiir Nummer D.7.e.2 des Fragebogens "Es ist fiir mich sehr
schwer, klar und deutlich zu sprechen.“(siehe Anhang S. 131 Abschnitt D ,, Erndhrung,
Schluckstorungen und Therapien ) fiir die Probanden der Nicht-/ Dysphagiekohorte.

In diesem Punkt, die Artikulation betreffend, présentierten auch Individuen der Nicht-
Dysphagie-Kategorie zu knapp 10% (N = 9) ,.Die ganze Zeit* und weitere 11,3% (N = 11) ,,Fast
die ganze Zeit* Beschwerden. Hierunter erklédrten auch 16,5% (N = 16) ,,Einen gewissen Teil der

Zeit* Artikulationsbeschwerden gehabt zu haben.

Die Angst sich zu Verschlucken spielte in der Punktewertbildung der Dysphagie-Patienten
ebenso eine groBe Rolle. Hinsichtlich ,Ich weil nie, wann ich mich verschlucken werde*
stimmten 35% (N = 7) von ihnen mit ,,Fast immer* und ein weiteres knappes Drittel (N = 6) mit
,Oft™“ zu. In der ndheren Betrachtung sprachen sich, quantitativ vergleichbar, viele Dysphagie-
Patienten fiir die Bedeutung des Verschluckens beim Essen (,,Fast immer* iiber ,,Oft* bis

,Manchmal“ 70%, N = 14) (Vergleiche: Abbildung 17), als auch fiir das Verschlucken von
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Flissigkeiten (,,Fast immer* {iber ,,Oft“ bis ,,Manchmal®“ 65%, N = 13) aus. In der Nicht-
Dysphagie-Gruppe wurden Antworten, die ,,Die Angst sich beim Trinken zu verschlucken*
ausdriicken. hoher frequentiert gezahlt (,,Fast immer* {iiber ,,Oft* bis ,,Manchmal* 14,4%, N =
14) als gegeniiber der Angst sich beim Essen zu verschlucken (,,Fast immer* iiber ,,Oft bis

»Manchmal“ 8,3%, N = 8) (Vergleiche: Abbildung 17).

"Ich habe Angst mich beim Essen zu Verschlucken oder einen Wiirge-/
Erstickungsanfall zu bekommen."

80% -
Ataxiepatienten
eingeteilt nach

| SWAL-QoL-Score
[l Nicht-Dysphagie
Ooysphagie
60%

e

c

N

N 40%

—_

o

20%=
n L]

Niemals Kaum Manchmal oft Fast immer

Abbildung 17: Balkendiagramm zur prozentualen Darstellung der Antwortméglichkeiten des
SWAL-QoL: "Niemals", "Kaum", "Manchmal”, "Oft" und "Fast immer" fiir Nummer 7 f des
Fragebogens , Ich habe Angst mich beim Essen zu Verschlucken oder einen Wiirge-/
Erstickungsanfall zu bekommen. (siehe Anhang S. 132 Abschnitt D , Erndhrung,
Schluckstorungen und Therapien ) fiir die Probanden der Nicht-/ Dysphagiekohorte.

In der Betrachtung der Fragen zur psychischen Gesundheit des SWAL-QoL, wird deutlich, dass
sich Dysphagie-Patienten aufgrund ihrer Schluckbeschwerden hiufiger deprimiert fiithlen (70%,
N = 14) als nicht Betroffene (1%, N = 1). 75% (N = 15) der Dysphagie-Klassifizierten erkléarten
,»Es irritiert mich, dass ich beim Essen oder Trinken so vorsichtig sein muss* und 60% (N = 12)

zeigten eine gewisse Frustrationstendenz im Hinblick auf die Schluckstorungen. 45% (N = 9) der
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Dysphagie-Kategorie duBlerten sogar eine spiirbare Ungeduld im Umgang mit sich und den
Schluckbeschwerden.

Inwiefern Schluckstérungen die Erfiillung sozialer Funktionen behindern, zeigte sich deutlich
unter den Dysphagie-Betroffenen (Vergleiche Abbildung 18). 50% (N = 10) von ihnen
verifizierten die Aussage ,,Wegen der Schluckstérungen nicht mehr zum Essen auszugehen®,
wohingegen 98,9%  der Teilnehmer ohne  Schluckstérungen dies  verneinten.
Ein subjektives Gefiihl der Erschwerung in der Fiihrung eines gesellschaftlichen Lebens
empfanden 40% (N = 8) der Dysphagie-Patienten. Ein weiteres Viertel unter ihnen, gab bei
dieser Nachfrage an, sich nicht sicher zu sein. Auch hier stimmte der grote Anteil der Nicht-
Dysphagie-Patienten (96,9%, N = 94) der Aussage nicht zu. 40% (N = 8) der Dysphagie-
Betroffenen gaben an, dass sich die Freizeitaktivititen wegen der Schluckbeschwerden geéndert
haben, als auch gesellige Zusammenkiinfte oder Treffen aus dem selben Grund nicht mehr als
angenehm empfunden werden. Ein Viertel (N = 5) der Dysphagie-Gruppe beschrieb sogar eine
Anderung der Rolle im Familien- oder Bekanntenkreis aufgrund der Schluckbeschwerden

bemerkt zu haben und 30% (N = 6) waren in der Entscheidung in diesem Punkt unentschlossen.

Ein Verlust an Freunde in der Teilhabe an Freizeitaktivititen und an geselligen
Zusammenkiinften, sowie eine Anderung der sozialen Rolle zeigten die Nicht-Dysphagie-
Klassifizierten jeweils mit mindestens iiber 97% (N > 95) keine Zustimmung zu diesen

Aussagen.

In der zeitlichen Betroffenheit von Schwiche néherten sich beide Gruppen stirker an. Hier
duBerte der grofite Anteil der Nicht-Dysphagie-Gruppe (37%, N = 36) sich ,,Einen gewissen Teil
der Zeit* schwach gefiihlt zu haben, wohingegen die meisten Dysphagie-Patienten (35%, N = 7)
diese Empfindung ,Fast die ganze Zeit beklagten”. Lediglich 21,6% der Patienten mit
unauffalliger Deglutition erklérten, sich ,,Niemals im letzten Monat schwach gefiihlt zu haben*
(Vergleich zur Dysphagiegruppe: 0%). Das Problem von empfundener Miidigkeit verifizierte der
grofite Teil der Nicht-Dysphagie-Gruppe zu einem Dirittel fiir nur ,,Einen geringen Teil der Zeit*
und der GroBteil der Dysphagie-Gruppe zu einem dhnlichen Prozentsatz bei etwas stdrkerer

Betroffenheit (,,Einen gewissen Teil der Zeit®).
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"Ich gehe wegen meiner Schluckbeschwerden nicht mehr zum Essen aus."

100% - .
Ataxiepatienten
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Ich stimme Ich stimme Ich bin mir nicht ich stimme zu  Ich stimme
Uberhaupt nicht  nicht zu sicher absolut zu
2u

Abbildung 18: Balkendiagramm zur prozentualen Darstellung der Antwortméglichkeiten des
SWAL-QoL "Ich stimme iiberhaupt nicht zu", "Ich stimme nicht zu", "Ich bin mir nicht sicher”,
"Ich stimme zu" und "Ich stimme absolut zu" fiir Nummer 7.h des Fragebogens "Ich gehe wegen
meiner Schluckbeschwerden nicht mehr zum Essen aus." (siehe Anhang S. 133 Abschnitt D
, Erndhrung,  Schluckstorungen und Therapien®) fiir die Probanden der Nicht-/
Dysphagiekohorte.

In der Betrachtung der Ein- und Durchschlafstorungen zeigten beide Gruppen dhnliche
Verteilungsmuster im Schweregrad, wobei die Antworten mit absteigender Intensitit der
Schlafstorungen sich quantitativ hdufiger darstellten. Jeweils die Hélfte einer Gruppe gab an, im
letzten Monat keine Einschlafstorungen bemerkt zu haben, bei den Durchschlafstorungen waren
es mindestens jeweils 35%. Dysphagie-Patienten fiihlten sich zu einem Viertel ,,.Die ganze Zeit*
erschopft, wobei die quantitative Verteilung der Antworten iiber die Schweregrade anndhernd
gleichformig war. Im Gegensatz hierzu stellte jeweils ein Viertel der Nicht-Dysphagie-Gruppe

das Gefiihl der Erschopfung ,,Einen gewissen Teil der Zeit* und ,,Niemals* bezogen auf den
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letzten Monat fest. Der grofite Teil der Gruppe (34%, N = 33) fiihlte sich ,,Einen geringen Teil
der Zeit* erschopft.

Die Gruppe der Dysphagie-Betroffenen dokumentierte hoch signifikant deutlich niedrigere
Skalensummenwerte flir pharyngeale Schlucksymptomatik (r = 0,854), welche Ausdruck einer
hoheren Schwere der Symptomatik darstellen, gegeniiber der Nicht-Dysphagie Gruppe. In den
Spearman-Korrelationskoeffizienten etwas abgeschwiécht doch deutlich signifikant (p < 0,01),
wurden niedrigere Skalensummenwerte fiir ,,Speichel” (r = 0,610) und ,,Oral* (r = 0,577) in der
Dysphagie-Gruppe  registriert.  Patienten mit  Dysphagie-Klassifikation  prédsentierten
hochsignifikant niedrigere Gesamtwerte in allen drei Symptomerfassungsskalen des SWAL-QoL
(p < 0,001), die fiir den Bereich ,,Pharynx* von 17,86 bis 82,14, fiir ,,Speichel* von 0,0 bis 100
und fiir ,,Oral* zwischen 8,33 bis 100 lagen. In der Gruppe der Dysphagie-Patienten priasentierte
sich der Husten als fithrendes Symptom (Abbildung 19).

Zu dem Problem sich Riuspern zu miissen duflerten sich die Dysphagie-Betroffenen mit ,,Fast
immer* (10%), ,,Oft* (30%) und ,,Manchmal® (35%) deutlich stirker gegeniiber der Nicht-
Dysphagie-Gruppe. Es folgten mit absteigender Héufigkeit die Symptomatiken ,,Nahrung bleibt
in der Kehle stecken®, ,Verschlucken oder Wiirg-/Erstickungsanfille beim Trinken® und
,verschlucken oder Wiirg-/Erstickungsanfille beim Essen®. , Austritt von Nahrung oder
Fliissigkeit aus der Nase* sowie ,,Probleme beim Kauen“ wurden am geringsten in beiden

Gruppen beklagt.

Therapeutische Verfahren, wie Physiotherapie und Logopéddie wahrzunehmen, setzt in erster
Linie nach Erhalt der drztlichen Verordnung ein freiwilliges Engagement der Individuen mit
entsprechenden Einschrinkungen voraus. Inwiefern Betroffene einer Ataxieerkrankung angaben
logopadische Therapien durchgefiihrt zu haben, wird im Folgenden erldutert. Patienten der
Dysphagie-Gruppe gaben an zu 65% (N = 13) einer regelmifBigen logopaddischen Behandlung
nachzugehen. In der Gruppe der Nicht-Betroffenen waren es lediglich 29,9% (N = 29).
Ergotherapie wurde den erhaltenen Daten entsprechend unter den Dysphagie-Betroffenen
hiufiger verfolgt (45%, N = 9) gegeniiber der Wahrnehmung der Therapien durch die Nicht-
Dysphagie-Gruppe (22,7%, N = 22).
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Abbildung 19: Balkendiagramm zur prozentualen Darstellung der Antwortméglichkeiten
"Niemals", "Fast niemals", "Manchmal”, "Oft" und "Fast immer" des SWAL-QoL fiir Nummer
7.c.1 des Fragebogens "Wie hdiufig haben Sie das gesundheitliche Problem des Hustens als
Folge Ihrer Schluckbeschwerden erlebt?", (siehe Anhang S. 130 Abschnitt D ,, Erndhrung,
Schluckstérungen und Therapien “) fiir die Probanden der Nicht-/ Dysphagiekohorte.

3.5.3 Zusammenhang zwischen Dysphagie und Patient-health-Related-Quality of Life

Zum erhobenen ,,Geflihl der Beeintrdchtigung durch die Erkrankung® mittels zehnstufiger
Likert-Skala wurde in dieser Arbeit eine schwache, jedoch signifikante, positive Korrelation zum
Gesamtwert des SWAL-QoL aus sieben Dominen dargestellt (r = 0,386). Ahnlich, jedoch im
Positivbereich, verhielt es sich gegeniiber der Frage zum ,,Allgemeinen Gesundheitszustand* (r =
0,350). Eine allenfalls schwache doch  signifikante  Positiv-Korrelation  des
Gesamtsummenwertes der sieben Doménen des SWAL-QoL zeigte sich mit r = 0,232 in Bezug
auf den erhobenen Erndhrungsmusterindex-Score. Dahingegen ergab sich in der Beziehung der
sieben Domédnen zum Gewichtsverlust in den letzten zwolf Monaten ein Wert von r = -0,180
(Vergleiche Tabelle 20). Die Spearman-Korrelation ergab hier eine allenfalls schwache
Korrelation (r = 0,232, p <0,01) zwischen den Erndhrungsmusterindizes-Scores und den SWAL-

QoL-Gesamtpunktwerten fiir sieben Domédnen. Die Punkteskalen der Erndhrungsmuster
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korrelierten weder mit dem Gesamtskalensummenwert fiir Dysphagiesymptomatik noch mit

einer der drei Faktorenskalen (,,Pharynx®, ,,Speichel®, ,,Oral®).

Korrelation  nach ~ Spearman-Rho  der
Gesamtpunktzahl SWAL-QoL aus 7 Doménen

Body-Mass-Index 0,110
Symptombeginn 0,178
Krankheitsdauer -0,057
Erndhrungsmusterindex 0,232*
Gehstrecke 0,308
Beeintrachtigung durch die Erkrankung 0,386**
Gewichtsverlust -0,180
Allgemeiner Gesundheitszustand 0,350**
Orale Symptom-Items (SWAL-QoL) 0,577**
Speichel Symptom-Items (SWAL-QoL) 0,610%**
Pharynx Symptom-Items (SWAL-QoL) 0,854
Symptom-Items, gesamt (SWAL-QoL) 0,851*%*

Tabelle 20: Korrelationen nach Spearman-Rho verschiedener Parameter in Bezug zur
Gesamtpunktzahl des SWAL-QoL aus 7 Domdnen, *: signifikant bei einem Signifikanzniveau von

p< 0,05; **: signifikant bei einem Signifikanzniveau von p< 0,05

Im Whitney-U-Rangsummentest ergaben sich im Vergleich beider Dysphagiegruppen
signifikante Unterschiede, fiir eine kiirzere Gehstrecke, die mit Hilfe zweier Personen
zuriickgelegt werden konnte (p <0,01), flir ein stirkeres ,,Gefiihl durch die Erkrankung
beeintrachtigt zu sein“ (p < 0,05), als auch fiir einen Gewichtsverlust von mehr als 3 Kilogramm

in den letzten zwdlf Monaten (p < 0,05) in der Dysphagiegruppe.

Hinsichtlich der Gesamtpunktzahl im ermittelten Erndhrungsmusterindex ergab sich im Mann-
Whitney-U-Rangsummentest kein signifikanter Zusammenhang (p = 0,061) zwischen den beiden
Kategorien, wobei nach Zuordnung der Erndhrungsmuster (,,Ungiinstig*, ,,Normal®, ,,Glinstig*)
entsprechend dem Gesamtergebnis der Kohorte sich auch kein signifikanter Zusammenhang

darstellen lie} (p = 0,141).

Zur Einschdtzung, ob Schluckstérungen oder andere Parameter, wie die Féhigkeit eine
bestimmte Gehstrecke mit Hilfe zweier Personen zuriick zu legen, einen Einfluss auf die
dependente Variable Lebensqualitdt haben, sollte durch die Multiple lineare Regressionsanalyse

erklart werden (p = 0,0001, korrigiertes R*? = 0,18, F = 13,16, Standardfehler 2,12). Die
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Ergebnisse dokumentieren eine hohere Bewertung der eigenen Lebensqualitit seitens der
Patienten, je besser sie sich fortbewegen und desto hoher die erreichte Gesamtpunktzahl des
SWAL-QoL aus 7 Domédnen (wobei ,,100* der Zustand ohne Schluckbeschwerden und ,,0 der
nicht wiinschenswerte Zustand mit Dysphagie darstellt). Eine Abhingigkeit der Dysphagie
beziehungsweise der individuell moglichen zuriicklegbaren Gehstrecke von anderen Parametern,
wie Miidigkeit, Depressivitdt, Krankheitsdauer, Erndhrungsmuster und Genese der Ataxie

konnten hierbei nicht aufgezeigt werden.

3.5.4 Weitere die Lebensqualitit beeinflussende Faktoren

Uber Schmerzen groBer gleich fiinf von zehn auf der numerischen Analogskala berichteten 40%
(N = 8) der Dysphagie-Gruppe und nur 17,5% (N = 17) innerhalb der Gruppe ohne
Schluckbeschwerden.

Eine Evaluation des psychischen Status mit Hilfe des PHQ-D offenbarte in der kategorialen
Bewertung, dass die Hélfte der Dysphagie-Betroffenen zum Befragungszeitpunkt kein
depressives Syndrom aufwies, jedoch je 20% von ihnen (je N = 4) ein ,,Major depressives
Syndrom* bzw. ,,Andere depressive Syndrome* in der Auswertung erbrachten. Zwei Individuen
der Dysphagie-Gruppe (10%) présentierten ein Paniksyndrom, darunter zeigte ein Betroffener

zusétzlich in der Analyse ein ,,Major depressives Syndrom®.

75,3% (N = 73) der ,,Nicht-Dysphagie-Gruppe* zeigten kein depressives Syndrom, wobei sich
bei 12,4% (N = 12) ein ,,Major depressives Syndrom* und bei weiteren 9,3% (N = 9) ,,Andere
depressive Syndrome® abzeichneten. Interessanterweise stellte sich in der kontinuierlichen
Auswertung des PHQ-D hinsichtlich der Depressivitit ein ausgeprigteres Ergebnis dar. Die
Dysphagie-Gruppe lieB sich in einen ,,Milden* Schweregrad mit einem Anteil von 45% (N = 9),
einen ,,Mittleren mit 35% (N = 7) und einen ,,Ausgeprigten” Schweregrad mit 20% (N = 4)
hinsichtlich der Depressivitdt einteilen. Im Gegensatz zur Dysphagie-Gruppe dokumentierte
diese Arbeit bei 26,8% (N = 26) der ,Nicht-Dysphagie-Gruppe* die Abwesenheit von
Depressivitit. In der Auspridgung des geringsten Schweregrades mit der Bezeichnung ,,Mild*
waren bei den Nicht-Dysphagie-Teilnehmern 44,3% (N = 43) von Depressivitit betroffen,
weitere 18,6% (N = 18) entfielen auf ,,Mittlere®, 8,2% (N = 8) auf ,,Ausgeprigte” und 2,1% (N =
2) sogar auf ,,Schwerste® Auspriagung von Depressivitit. Wie stark die erfragten Symptomatiken
im PHQ-D die Bewiltigung des Alltags erschwert haben, beantworteten 45% der Patienten mit
Schluckstorungen mit ,,Relativ stark erschwert, je 25% mit ,,Etwas erschwert™ und ,,Sehr stark
erschwert* und ein Individuum mit ,,Uberhaupt nicht erschwert™ (5%). Die Ataxiepatienten ohne

Schluckbeschwerden bildeten in der Kategorie ,,Etwas erschwert™ mit 40,6% (N = 39) den
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groBiten Anteil innerhalb der Gruppe aus. Mit 26,0% wog in der Nicht-Dysphagie-Gruppe die
Antwortmdglichkeit ,,Uberhaupt nicht erschwert” gleich auf mit der Antwort ,Relativ stark
erschwert”. 8,3% (N = 8) der Nicht-Dysphagie-Gruppe kreuzten die Antwort ,,Sehr stark

erschwert* an.

Trotz depressiver Symptomatik der Dysphagie-Gruppe antworteten auf die Frage nach der
regelmifigen Medikation drei Individuen, ein Antidepressivum einzunehmen und nur ein
Teilnehmer zwei Antidepressiva regelmdfig zu applizieren. Von den zuerst Benannten
verneinten wiederum zwei die Antwort auf die Frage: ,Leiden oder litten Sie an einer
Depression?*.

So gaben zwolf Probanden mit Schluckbeschwerden an kein Antidepressivum einzunehmen und

vier Befragte duerten sogar iiberhaupt keine Medikamente einzunehmen.

Es zeigte sich eine signifikante negative Korrelation nach Spearman zwischen dem
Skalensummenwert fiir Depressivitdt im PHQ-D und dem Gesamtwert des SWAL-QoL aus
sieben Dominen (r = -0,418). Die Korrelation zwischen der SWAL-QoL-Punktzahl und dem
ermittelten Schweregrad der Depressivitit aus dem PHQ-D ist schwécher ausgeprigt (r = -
0,341), aber signifikant bei einem Niveau kleiner 0,01. Die Ergebnisse der erginzenden letzten
Frage im PHQ-D ,,Wie stark die benannten Symptomatiken die Arbeit, den Haushalt und das
soziale Leben erschweren® korrelieren signifikant (p < 0,01) nach Spearman mit dem
Gesamtscore des SWAL-QoL fiir sieben Dominen (r = -0,477) als auch mit dem in dieser Arbeit

abgefragten Gefiihl der Beeintrachtigung durch die Erkrankung (r = -0,407) negativ.

Korrelationen mit den Gesamtwerten aus der FSS und dem BDI-II lagen bei einem
Signifikanzniveau unter 0,01 bei r = -0,410 bzw. r = -0,426. Die subjektiv empfundene
Schmerzintensitit korrelierte nach Spearman nicht mit dem Gesamtwert des SWAL-QoL aus

siecben Doménen (r =-0,129).

Im Whitney-U-Rangsummentest ergaben sich im Vergleich beider Dysphagiegruppen
signifikante Unterschiede, wobei hohere Skalensummenwerte flir Depressivitit (PHQ-D, p <
0,01), eine hohere Punktzahl im FSS (p < 0,01) und fiir BDI-II (p < 0,01), als auch fiir eine
hohere Intensitit an chronischen Schmerzen zu leiden (p < 0,05) in der Dysphagiegruppe zu
verzeichnen waren. Im Mann-Whitney-U-Test wurde ebenfalls ein hoch signifikanter
Zusammenhang (p < 0,001) zwischen der Dysphagie-/Nicht- Dysphagie-Einstufung und den
Ergebnissen des PHQ-D beziiglich der Erschwerung von Arbeit, Haushalt und soziales Leben

gesehen.
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118 Teilnehmer &uBerten ihre erfragte Erwartungshaltung im Fragebogen an die
Spezialsprechstunde fiir Ataxiepatienten der Charité-Universititsmedizin Berlin. Die
Auswertung erbrachte, dass 84% (N = 100) der Probanden angaben, ,,Keine vollkommene
Beseitigung ihrer Erkrankung zu erwarten®, jedoch etwa zwei Drittel der Befragten (N = 78)
ankreuzten, eine ,,Verringerung ihrer Krankheitserscheinung® zu erwarten. Etwa die Hilfte der
Teilnehmer (N = 62) dieser Studie favorisierten ,,Eine Anleitung im Umgang mit ihrer
Erkrankung® und ein Drittel (N = 41) ,,Eine Diagnose fiir ihre Erkrankung* zu erhalten.
Lediglich 10,9% (N = 13) der Befragten legten ,,Keine Erwartungen an die Behandlung der
Spezialsprechstunde* dar und sogar fiinf Teilnehmer empfanden die ,,Behandlungen fiir sinnlos*.
Eine ,,Einschitzung des individuellen Erkrankungsverlaufes* zu erfahren, spielte fiir gut die
Halfte der Befragten eine bedeutende Rolle. 9,2% der Probanden (N = 11), empfanden die
Gestaltung des vorliegenden Fragebogenkataloges teilweise unverstdndlich. Dabei wurde vor
allem Kritik am AUDIT geéduflert. Diese bestand laut Kommentar der Mitwirkenden meist darin,
dass ein Teil der Befragten keinen Alkohol mehr zum Befragungszeitpunkt konsumierte, und die
Beantwortung in Form einer Verneinung der ersten Frage des AUDIT zu Unverstidndnis der
Relevanz dessen darauf folgender neun Fragen fiihrte. Ein Fiinftel der Teilnehmer bekundete den
prasenten  Fragebogen als zu lang in der  Ausfihrung zu  empfinden.
62,2% (N = 74) der Ataxiepatienten gaben an, den Fragebogen allein beantwortet und ausgefiillt
zu haben. Gut ein Viertel der Teilnehmer (N = 32) erwéhnte bei Eintragungen der eigenen

Antworten in den Fragebogen Hilfe erhalten zu haben.

4. Diskussion

4.1 Diskussion der Analyse
Die vorliegende Arbeit zeigt eine relevante Dysphagie bei 17% der Ataxiepatienten
einhergehend mit ungewolltem Gewichtsverlust und Einschrankungen der gesundheitsbezogenen

Lebensqualitit ohne signifikante Beeinflussung der Erndhrungsgewohnheiten.

4.1.1 Allgemeine Daten der Kohorte

Das Geschlechterverhiltnis der 119 Teilnehmer mit cerebelldrer Ataxie war ausgeglichen,
wodurch eventuelle geschlechtsspezifische Einfliisse als ausgeglichen betrachtet werden kdnnen.
In landeriibergreifenden Studien zur spinocerebelliren Ataxie konnten ebenso keine
Unterschiede zwischen Mannern und Frauen beziiglich der Lebensqualitdt dokumentiert werden
(16). Das durchschnittliche Alter zum Befragungszeitpunkt lag mit 58,4 Jahren (+13,5 SD) im

Vergleich mit anderen Studien zum Gesundheitszustand gegeniiber autosomal-dominanter
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Ataxie (50,72 Jahre +14,17 SD), (16) und cerebellirer Ataxie (53,14 Jahre £12,44 SD) (80)
etwas hoher. Wobei die mittlere Erkrankungsdauer von 10,9 Jahren sich an die Arbeiten von

Schmitz-Hiibsch et al. anndherte (10,82 Jahre 6,16 SD) (16).

Der mediane BMI der Kohorte von 25,4 kg/m? Korpergewicht (Min. 15,7 kg/m? KG, Max. 51,4
kg/m* KG) bewegte sich im Vergleich zu reprisentativen Werten fiir die Gesamtbevolkerung
Deutschlands erhoben durch die Studien zur Gesundheit Erwachsener in Deutschland (DEGS)
2008- 2011 durch das Robert-Koch Institut (81) und durch Selbstauskunft im Sozio-
O0konomischen Panel (SOEP) im Jahre 2002 nahezu im gleichen Bereich. Wurden die BMI-
Werte des SOEP, basierend auf Selbstauskunft, den standardisierten, wissenschaftlich erhobenen
Indices des SOEP gegeniiber gestellt, lagen die tatsdchlich ermittelten BMI bei Ménnern und
Frauen zirka drei bis fiinf Prozent iiber der Selbsteinschitzung jener Individuen (82). Diese
Abweichung der BMI lésst sich vermutlich auch auf die vorliegende Arbeit libertragen. Dabei
werden die Auswirkungen hinsichtlich der Bewertung und Klassifikation von Ataxiepatienten als

geringfiigig eingeschitzt.

4.1.2 Potentieller Bias

Der Umgang mit fehlenden Angaben (siche Methodenteil 2.2.2) kann in gewisser Weise zur
Verzerrung der Ergebnisse fithren. Insbesondere sind hier Informations- und Selektionsbias zu
nennen (83). Selektionsfehler, trotz Rekrutierung aus dem Pool von Ataxiepatienten der
Spezialambulanz der Charité-Universititsmedizin Berlin eines definierten Zeitraums, konnen
beispielsweise aus Griinden der Krankheitsschwere entstehen. Denkbar wére, dass Patienten, die
besonders schwer von der Ataxieerkrankung betroffen sind, nicht antworteten kdnnen oder
Patienten, die besonderes leicht betroffen sind, aufgrund einer subjektiv geringen
Krankheitswahrnehmung die Fragen des Fragebogenskataloges nicht beantworten wollten und so
nicht teilgenommen haben (84-86). Der Vergleich der erhobenen SWAL-QoL-Daten dieser
Studie mit SWAL-QoL Daten von gesunden Kontrollprobanden (66) diente der Kontrolle des
Selektionsbias (83).

Um Verzerrungen im Bereich der Datengewinnung gering zu halten, wurde ein Pritest
durchgefiihrt, mit dem Ziel mdgliche Fehlerquellen rechtzeitig zu erkennen und zu korrigieren
(86).

Die zeitliche Verzogerung der Datenerhebung im ergénzenden, standardisierten, telefonischen
Interview bei unbeantworteten Fragen birgt die Moglichkeit, diese durch Erkldren des

Untersuchers klarer zu beantworten, widerspriichliche Antworten schneller zu entdecken und zu
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hinterfragen, um eine hohere Anzahl von einzelnen Subfragebdgen in die Bewertung mit
einzubeziehen und die Reprisentativitit zu erhdhen. Das ergénzende, telefonische Interview
verlief stets nach dem selben Schema. Dabei wurde nochmals die Kooperationsbereitschaft des
Probanden erfragt, auf eine neutrale Gespriachsfithrung, sowie eine dem Fragebogen
entsprechend identische Formulierung der Items geachtet, um eine Verzerrung der Antworten
moglichst gering zu halten. Doch trotz der zeitnahen Kontaktaufnahme nach Riicksendung des
Fragebogens und der telefonischen Befragung zu einzelnen Items, kann eine geringe
Abweichung der getroffenen Aussagen der Teilnehmer in der telefonischen Befragung,
gegeniiber der Antwortpréiferenz bei Erstkontakt des Fragebogenkataloges zu den selben Items

nicht ausgeschlossen werden.

Insgesamt war die Riicklaufquote im Vergleich zu anderen Fragebogenstudien bei
Ataxiepatienten mit 70% hoch (80,87-88). 30% der Patienten antworteten nicht (,,Non-
Response-Bias*). Genauere Aussagen iiber die Gesamtkohorte insbesondere zu genetisch
definierten Diagnosen lieen sich durch hohere Fallzahlen treffen, jedoch ist die Pravalenz der
einzelnen Erkrankungen gering und die Datensammlung wiirde sich {iber einen sehr langen
Zeitraum erstrecken beziehungsweise bei multizentrischer Erhebung deutlich aufwindiger in der

Durchfiihrung erweisen (1,3,7).

4.2  Besonderheiten der Gesamtkohorte

Unter den Symptomen, die die Probanden zu Beginn ihres Erkrankungsverlaufes bemerkten,
wurden vor allem Gangunsicherheit und Gleichgewichtsstorungen benannt, gefolgt von einer
undeutlichen Aussprache, Schwindel, einer Schwiche der Arme und/ oder Beine, sowie
Doppelbildern. Globas et al. konnte durch strukturierte Interviews mit Probanden und deren
Angehorigen Gangstorungen bei 66% der untersuchten 287 SCA-Patienten als initial
geschilderte Krankheitsanzeichen dokumentieren. Darauf folgten Krimpfe der Muskulatur zu
9% und eine Dysarthrie der Probanden zu 5% in der Aufzdhlung (15). Knapp 59% der hier
untersuchten Gesamtkohorte benannte Gangstorungen als Erstsymptom, was gegeniiber den
Ergebnissen von Globas et al. etwas geringer ausfiel und darin begriindet sein konnte, dass der
Anteil an SCA-Probanden in der Gesamtkohorte sich nur auf ein Drittel belduft (Vergleiche
Tabelle 10). Insgesamt liegen die Werte nahe beieinander und unterstiitzen die Vermutung der
fiihrenden Rolle von Gangstéorungen bei Ataxiepatienten in der Beeintrichtigung der
Lebensqualitét.

Uberraschend waren die Ergebnisse dieser Arbeit hinsichtlich der Datenlage zur Dysarthrie, die

bei Vorgabe der Antwortmoglichkeit mit rund 10% doppelt so hdufig in der Primdrsymptomatik
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Erwédhnung fand, als in der Arbeit von Globas et al. mit knapp 5% (15). Griinde hierfiir diirften
in dem schon erwidhnten Anteil der SCA-Probanden als auch an der zunéichst offenen, dann sich
anschlieBenden, geschlossenen Fragestellung mit vorgegebener Antwortmdglichkeit in der

Erhebung von Globas et al. liegen (15).

4.3  Dysphagie in der Gesamtkohorte
Innerhalb der Ataxiekohorte erfasste die vorliegende Arbeit unterschiedliche Auspriagungen von
Symptomen. Die Ergebnisse dieser Studie beschreiben relevante Schluckstorungen fiir etwa ein

Sechstel der untersuchten Ataxiepatienten.

Auffallig war, dass sehr wenige Patienten ihre Dysphagie als vorrangies Symptom angaben,
wihrend erst die Auswertung des SWAL-QoL einen relevanten Anteil an Dysphagie Leidender
erfassen konnte. Dies mag daran liegen, dass bei Ataxie-Patienten andere Symptome, wie die
Gangstorung, die am hiufigsten genannnt wurde, so sehr im Vordergrund stehen, dass weitere
auch klinisch und prognostisch hoch relevante Symptome, wie eine Dysphagie, weniger
Beachtung finden. Dies wird auch im Mangel an Literatur zum Thema illustriert und

verdeutlicht, dass ein gezieltes Screening auf Dysphagie bei Ataxie Sinn machen konnte.

4.4 Aspekte der SWAL-QoL Ergebnisse in der Gesamtkohorte

Zur Evaluation der Dysphagie wurde in dieser Arbeit der SWAL-QoL verwendet. Keage et al.
zeigte in der Bewertung von 9 Selbstauskunftsfragebogen in Bezug auf progrediente
neurologische Storungen, dass sich der SWAL-QoL gut zur Erfassung von subjektiven
Schluckstorungen eigne (89). Im Vergleich mit 8 Fragebogen (DYMUS- Dysphagia in Multiple
Sclerosis Questionnaire, Dysphapark Questionnaire, EAT-10- Eating Assessment Tool, ROMP-
Radboud Oral Motor Inventory for PD, SDQ- Swallowing Disturbance Questionnaire, SSQ-
Sydney Swallow Questionnaire, DegHI- The Deglution Handicap Index, DHI- The Dysphagia
Handicap Index) schnitt der SWAL-QoL in der Gesamtbetrachtung der Reliabilitét, Validitdt und
klinischen Anwendung am besten ab. Cronbachs é-Koeffizient lag in seinen Erhebungen in vier
Doménen iiber oder gleich 0,9 (,,Psychologische Gesundheit* und ,,Soziale Funktionen® 0,94 bis
0,74 fiir die Doméne ,,Angst®) (89). Die Beantwortung der Fragen des SWAL-QoL kann durch
den Patienten selbst, durch einen Interviewer oder durch eine andere dritte Person erfolgen und
liegt in validierter deutscher Ubersetzung vor (63,89). In 44 Items werden 10 Bereiche im
Zusammenhang mit ,,Essen” zur Lebensqualitdt mit unterschiedlicher Bewertungsmdglichkeit

(5-Punkt-Likert-Skala) abgefragt (siche hierzu auch 2.3.1 im Methodenteil) (32-34).



77
Diskussion

Finizia et al. zeigten in der Validierung der schwedischen Version des SWAL-QoL bei Patienten
mit neurologischen und onkologischen Erkrankungen im Vergleich zur Kontrollgruppe, nur
geringe Unterschiede in den Doménen ,Miidigkeit und ,,Schlaf* bei einer insgesamt hohen

Betroffenheit (64).

Die Auswertung des SWAL-QoL dieser Arbeit zeigte ebenfalls in den Doménen ,,Schlaf* und
»Miidigkeit“ eine auffallend hohe Betroffenheit der gesamten Ataxiekohorte. Doch die
unmittelbare Genese von Schlafstorungen impliziert nicht das Vorhandensein von
Schluckstorungen und Schlafstorungen. Diese Hypothese wird durch Betrachtung der
auffilligeren Werten der Normkohorte von Rinkel et al. (66) im Vergleich gegeniiber
Ataxiepatienten ohne relevante Schluckstérungen dieser Arbeit unterstiitzt (Vergleiche Tabelle
12 und Abbildung 4). Schlafstorungen wiederum konnen in der Folge mit einer erhohten

Miidigkeit einhergehen.

In Anbetracht der Ergebnisse der FSS (hier nicht dargestellt), die mit dem Schweregrad der
Dysphagie-Betroffenen positiv korrelierten, ldsst sich jedoch ein Zusammenhang zwischen

Ausmal} der Dysphagie und den erreichten Scorewerten vermuten.

Demzufolge ist die Miidigkeit zwar in der Bewertung der Lebensqualitit des SWAL-QoL
notwendig, jedoch fiir den Zweck der Dysphagie-Klassifikation von Ataxiepatienten nicht
geeignet. Vor diesem Hintergrund wurde auf den Einbezug der Item-Doménen ,,Schlaf und
,Midigkeit“ des SWAL-QoL zur Einteilung der Dysphagie- und Nicht-Dysphagie-Gruppe
verzichtet. Des Weiteren erreichten nahezu die Héilfte der Patienten mit Kleinhirnataxie dieser
Studie in der Doméne zur Kommunikation des SWAL-QoL-Fragebogens einen auffilligen
Punktewert. Da jedoch eine Sprachstérung nicht zwingend mit einer Schluckstorung einhergehen
muss, wurde die Domine der ,,Kommunikation* in der Zuordnung der Patienten zur Dysphagie-

beziehungsweise Nicht-Dysphagiegruppe ebenfalls nicht beriicksichtigt.

In einer Studie mit Patienten mit Amyotropher Lateralsklerose (ALS) wurde gezeigt, dass unter
17 Patienten mit Amyotropher Lateralsklerose (90), wovon drei Patienten eine schwere
Dysarthrie und sogar ein Patient unter einer Anarthrie litten, in der Evaluation von
Schluckstorungen mittels SWAL-QoL sich kein Patient mit einer schweren Dysphagie befand
(90).

Im t-Test zeigen die Nicht-Dysphagie-Gruppe und die Normkohorte (66) signifikante

Unterschiede in den SWAL-QoL Dominen Kommunikation, Miidigkeit und Essensauswahl,
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weshalb Einschrinkungen von Ataxie-Patienten in jenen Doménen noch nicht zu einer
relevanten Dysphagie fithren miissen, jedoch eine Beeintrichtigung mit Krankheitswert

gegeniiber der Normkohorte in Betracht gezogen werden muss.

Weiterhin zeigten Franceschini et al. fiir Patienten mit ALS (90) und die Kollegen von Vogel et
al. fiir Patienten mit Friedreich-Ataxie (42) in ihren Untersuchungen zu Schluckstérungen und
damit verbundener Lebensqualitit stark positive Korrelationen zwischen dem motorischen

Aktivititsgrad und Sprechstorungen.

Hinsichtlich der Bewertung der Lebensqualitit sind multiple Faktoren bedeutend. In Bezug auf
die Gesundheit spielen gegenwirtige Symptome und Behinderungen eine entscheidene Rolle.
Die Befragten dieser Studie nannten Gangstdrungen als hiufigste Hauptbeschwerde, sowie als
héufigstes Erstsymptom ihrer Erkrankung. Ist ein Individuum kdorperlich nicht in der Lage sich
uneingeschriankt fortzubewegen, ist ein wichtiges Bediirfnis nach eigener Selbststindigkeit und

Freiheit beeintrichtigt (91).

In Untersuchungen zur Lebensqualitdt von Patienten mit cerebelldrer Ataxie wird haufig die
Abhingigkeit von der Benutzung eines Rollstuhls oder Gehhilfen angegeben. Abele et al. zeigten
in einer kleinen Kohorte (N = 16) einen signifikanten Zusammenhang zwischen Patienten mit
SAOA, die auf Gehhilfen oder einen Rollstuhl angewiesen waren und einem einhergehenden
hoheren, medianen Punktwert im BDI, gleichbedeutend mit einer erhohten Schwere eines
depressiven Syndroms, im Vergleich zu Patienten mit identischer Diagnose ohne

Hilfsmittelgebrauch (18).

Mehr als die Hélfte der Teilnehmer dieser Arbeit verifizierten die Nutzung einer Gehhilfe, dies
spricht flir eine hohe Relevanz der Gangstorungen und ist hinweisend auf eine durch die
Gangstorung erschwerte Verrichtung der Dinge des alltidglichen Lebens. Regelhaft sind eine

vermehrte Kraftanstrengung und eine ldngere Ausdauer notig.

Die Nachfrage nach einem nicht beabsichtigten Korpergewichtsverlust innerhalb der letzten
zwOlf Monate wurde von knapp einem Fiinftel der Ataxiepatienten bejaht. Knapp die Hilfte der
Individuen mit Gewichtsverlust berichtete gleichzeitig iiber eine Verminderung des Appetits.
Eine objektive Messung des Appetits ist schwierig. Moglicherweise existieren jedoch
unbewusste Faktoren, die die Nahrungsaufnahme in Qualitdt und Quantitit beeinflussen.
Demnach konnen beispielsweise verdnderte Essgewohnheiten bzw. das Erndhrungsverhalten

ursdchlich fiir einen Gewichtsverlust sein. Es ist aber auch denkbar, dass die Abnahme der
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Intensitdt von korperlicher Aktivitdt aufgrund von Gangunsicherheit oder fehlendem Antrieb bei
bestehender  depressiver  Stimmungslage mit einem entsprechenden Abbau der
Skelettmuskulatur, resultierend aus dessen geringeren Beanspruchung, einher geht. Aufgrund der
typischen Symptomatik der cerebelldren Ataxie und der oben beschriebenen Begleitumstinde

lieBe sich der Gewichtsverlust hier vor allem durch einen Muskelabbau erkldren.
4.5  Vergleich der Dysphagiekohorte versus Nicht-Dysphagiekohorte

4.5.1 Ernihrung, Korpergewicht und Dysphagie

Auftillig in der Betrachtung des Korpergewichtes ist, dass der Anteil der Untergewichtigen
prozentual in der Dysphagiegruppe bei 20% liegt und innerhalb der Nicht-Dysphagie-Gruppe nur
bei etwa 3%. Zudem sind unter den Untergewichtigen innerhalb der Dysphagie-Gruppe 2
Individuen mit hochgradigem Untergewicht. Der etwas geringere BMI in der Dysphagiegruppe
erreichte jedoch keine statistische Signifikanz. Limitierend fiir die Beurteilung konnten hierbei
die unterschiedlichen Gruppengréfen sein, sowie der Umstand, dass die Erhebung des

Korpergewichtes und der Korpergrof3e zur Berechnung des BMI nicht standardisiert erfolgte.

In der Auswertung der Ergebnisse zur Erndhrungshiufigkeit von 16 Lebensmitteln und darauf
folgender Einstufung der Erndhrung anhand einer Bewertungsmatrix (60,61) zeigten Patienten
mit Schluckbeschwerden tendenziell eine ungiinstigere Erndhrung. Nach Einteilung der
Gesamtkohorte in ein gilinstiges, normales und ungiinstiges Erndhrungsmuster analog des EMI
und angewandtem Mann-Whitney-Test konnten keine signifikanten Unterschiede zwischen
zwischen Dysphagie und Nicht-Dysphagie gezeigt werden. In der Betrachtung der einzelnen
Items der Lebensmittelgruppen bei Patienten mit relevanter Dysphagie fiel auf, dass diese
angaben, Obst, Vollkornbrot, Reis, Salat, gekochtes Gemiise und Haferflocken seltener zu essen,
als die Nicht-Dysphagie-Patienten. Unterschiede fiir die Lebensmittelgruppen betreffend Obst
und Vollkornbrot konnten nach Beachtung eines mdglichen Fehlers ,,1. Ordnung® und Korrektur
durch die Bonferroni-Holm-Methode nicht bestitigt werden. Hierbei ist zu bemerken, dass der
Vergleich der Angaben des Erndhrungs-Haufigkeits-Fragebogens mit tatsdchlichen
Verzehrmengen und konsumierten Lebensmitteln der einzelnen Individuen nicht Gegenstand
dieser Arbeit war und somit keine Riickschliisse oder Bewertung einer ausreichenden

zugefiihrten Kalorienmenge analog des Bedarfes gestellt werden konnen.

Nachvollziehbar ist jedoch die Beeinflussung von Schluckbeschwerden auf die Auswahl von
Lebensmitteln. Correa et al. beschrieb bei allen 20 Dysphagie-Betroffenen Probanden von

insgesamt 40 Patienten mit Machado-Joseph Erkrankung eine Bevorzugung von
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Nahrungsmitteln beziehungsweise Speisen mit einer weicheren Beschaffenheit zum leichteren
Schlucken (92). Die Verzehrmengen von rohem Gemiise oder Obst, Fleisch und Vollkornbrot
scheinen sich daher, abgesehen von mitteleuropdischen Gewohnheiten, in Grenzen zu halten.
Jedoch unterliegt weiche, leicht zu kauende Kost meist schon einigen Verarbeitungsprozessen,
wie Zerkleinern, Vorgaren, Zugabe von Zusatzstoffen, wodurch sich Verdnderungen in der
Nahrstoffdichte ergeben konnen (93). Louzada et al. haben gezeigt, dass mit zunehmendem
Anteil hoch verarbeiteter Lebensmittel sich der Proteinanteil in der Nahrung reduziert (94). In
Kombination mit einer vorherrschenden Gangstdrung und daraus folgendem Bewegungsmangel
konnte eine unausgewogene Erndhrung infolge von Schluckbeschwerden langfristig gesehen zu

einem negativen Faktor in der Progredienz der Erkrankung werden (37).

Eine weichere Beschaffenheit der Nahrung zum leichteren Schlucken bevorzugten auch alle 20
von Dysphagie Betroffenen Probanden mit Machado-Joseph Erkrankung in einer Studie von
Correa et al. (92). Ein Gewichtsverlust von mehr als drei Kilogramm seit Beginn der
Schluckstorung der insgesamt 40 Patienten mit Machado-Joseph Erkrankung, wovon 20 klinisch
inapphérent in Bezug auf die Grunderkrankung und 20 an einer Dysphagie litten, spielte in jener

Studie keine Rolle (92).

Beachtenswert sind daher die Empfehlungen der deutschen Gesellschaft fiir Erndhrung, die
darlegen, wie die Gewichtung des Verzehrs einzelner, unterschiedlicher Lebensmittel zu
korperlichem Wohlbefinden und Gesundheit beitragen konnte. Diese Empfehlungen werden in
der Bewertungsmatrix des Erndhrungsmusterindex von Winkler et al. beriicksichtigt (61).
Hieraus ergab sich fiir gut ein Drittel der Gesamtkohorte dieser Arbeit ein ungiinstiges
Erndhrungsmuster. Die Folgen eines ungiinstigen Erndhrungsmusters konnen sich auf
unterschiedliche Art und Weise duflern. Zum einen kann durch eine vermehrte Kohlenhydrat-
und Fettzufuhr, und der damit verbundenen vermehrten Kalorienzufuhr, das Korpergewicht
ansteigen, wenn dies den Kalorienbedarf iibersteigt. Zum anderen sind die Féhigkeiten des
Korpers hinsichtlich der korpereigenen Proteinsynthese durch eine einseitige Erndhrung mit
einem Ungleichgewicht an essentiellen und nicht-essentiellen Aminosduren physiologisch
limitiert. Demzufolge schreiben die Ergebnisse des Erndhrungs-Haufigkeits-Fragebogens ein
ungiinstiges Erndhrungsmuster einem Teil der Ataxiepatienten zu, jedoch sollte in weiteren
Untersuchungen eine genauere Aussage zur konsumierten Menge und damit verbundener
Evaluation der Nahrungszufuhr erfolgen. Denn es besteht in der vorliegenden Auswertung auch
die Moglichkeit, dass ein normales bzw. optimales Erndhrungsmuster vorliegt, jedoch dieses

durch eine Zufuhr von zu geringen Nahrungsmittelmengen einen an Kalorienmangel und in der
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Folge einen Korpergewichtsverlust nach sich zieht. Hinzu kommt, dass der Erndhrungs-
Haufigkeits-Fragebogen schon iiber 25 Jahre alt ist und eine Anpassung der Bewertungsmatrix

mindestens diskutiert werden miisste.

Schluckbeschwerden spielen in der Betrachtung der Erndhrung eine wichtige Rolle.
Empfehlungen zur gesunden Erndhrung (67) konnen nur optimal genutzt werden, wenn die
Féhigkeit sich zu erndhren erhalten ist. Angefangen von Beschwerlichkeiten, die ein
Ataxiepatient mit Gangstorungen bei der Beschaffung von Nahrungsmitteln erfahrt, iiber die
Moglichkeiten der Zubereitung, als auch die Féhigkeit die Nahrung aufzunehmen, kénnen

Storungen auftreten.

4.5.2 Lebensqualitit bei relevanter Dysphagie

Zur Evaluation der Schluckstérungen und damit verbundener Einfliisse auf die Lebensqualitét
wurde der SWAL-QoL verwendet. Dieser Fragebogen wurde in der Reliabilitdt und Validitét
unter neurologischen Patienten gepriift (34,63). Die Moglichkeit, einzelne Interaktionsbereiche
des Lebens in Form von Dominen auswerten zu kdnnen, ist sehr positiv und hilfreich, um die
Betroffenen addquater unterstiitzen zu konnen. Die Doméne ,Belastung“ durch
Schluckbeschwerden erfragt das Ausmal} des Gefiihls der Behinderung und ob es gelungen ist,
trotz Dysphagie den bisherigen Tagesablauf zu bewéltigen. Hier gab ein Fiinftel der Befragten
Schwierigkeiten an. Noch vor der subjektiv empfundenen Belastung der Schluckproblematik im
Alltag erklérte knapp ein Viertel der Ataxiepatienten, viel Zeit zum Essen zu bendtigen und sich
mit anderen Mitmenschen dahingehend verglichen zu haben. Verifizierungen auf die
Formulierungen ,,Ich brauche ldnger zum Essen als andere Menschen* und ,,Es kostet mich
unendlich viel Zeit eine Mahlzeit zu essen® lassen einen hohen Leidensdruck vermuten und
machen wahrscheinlich, dass Probanden mit einem niedrigen Punktwert in dieser Doméne sogar
das Einnehmen von Mahlzeiten in fremder Gesellschaft meiden, um nicht negativ aufzufallen.
Fiir diese These sprechen auch die Ergebnisse der Itemdoméne ,,Soziale Funktionen®. Hier gaben
13% der Teilnehmer an, stirkere Verdnderungen im Zusammenleben in der Gemeinschaft
bemerkt zu haben. 9,3% stimmten der Aussage zu, ,,Wegen der Schluckbeschwerden nicht mehr
auszugehen. Der Prozentanteil ist als sehr hoch einzuschédtzen, vor allem wenn bedacht wird,
dass er in Bezug zur Dysphagie steht und auch noch andere Symptomatiken bei Patienten mit
cerebelldrer Ataxie bestehen, beispielsweise das ataktische Gangbild, weshalb seitens der
Betroffenen der Offentlichkeit und vielleicht sogar Freundschaften aus Angst vor Vorurteilen aus

dem Weg gegangen wird.
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Carneiro et al. untersuchten die Lebensqualitdt von 62 Parkinson Patienten mit unterschiedlicher
Krankheitsschwere, wendeten dabei den SWAL-QoL an und verglichen die erhaltenen Werte mit
denen von 41 gesunden Kontrollpersonen. Es zeigte sich auch dort, dass die Doméne mit Fragen
zur Essensdauer am deutlichsten zwischen den beiden Gruppen differierte. Zu diskutieren wére
hier, ob dabei die Dysphagie eine fithrende Rolle spielt oder die Bradykinesie des Morbus
Parkinson. Es folgten in absteigender Reihenfolge geringere Punktwerte von Parkinson-Patienten
im Vergleich zur Kontrollgruppe in den Dominen Kommunikation, Miidigkeit, Angst, Schlaf
und Essensauswahl. Je fortgeschrittener das Stadium der Parkinsonerkrankung desto niedriger,

also beeintréchtigter, stellten sich die betroffenen Patienten im jeweiligen Punktwert dar (35).

Die Arbeitsgruppe um Li Pyn Leow zeigte mittels SWAL-QoL ebenso bei 32 Patienten mit
idiopathischem Parkinson-Syndrom im Vergleich zu 32 Gesunden Probanden, wobei letztere
zusdtzlich in zwei Gruppen mit einem Durchschnittsalter von 25,1 Jahren und 72,8 Jahren
eingeteilt wurden, dass an idiopathischem Parkinson-Syndrom-Erkrankte bis auf die
Untergruppe Schlaf signifikante Unterschiede in allen Domidnen im Vergleich zu Gesunden
aufweisen (95). Die Konsistenz und Beschaffenheit der zugefiihrten Nahrung spielte bei den
Betroffenen Parkinson-Syndrom-Patienten eine grof3e Rolle in deren Auswahl. Zudem erklarten
die Patienten in der Beantwortung des SWAL-QoL, dass Schluckprobleme negative Einfliisse
auf ihr Sozialverhalten hétten (95). Li Pyn Leow et al. zogen Schluckstérungen als bedeutenden,

die Lebensqualitit beeinflussenden Faktor, in Betracht (95).

Bei anderen chronisch degenerativen Erkrankungen des Zentralnervensystems, wie der
amyotrophen Lateralsklerose (ALS), gibt es ein gut untersuchtes Auftreten von Gewichtsverlust
und Schluckstérungen einhergehend mit einem eher ungiinstigen Einfluss auf die Lebensqualitit.
In einer Beobachtungsstudie von Sonja Korner et al. mit 121 ALS-Patienten konnte bei iiber 50
Prozent der Probanden (N = 68) ein Gewichtsverlust von mindestens 3 kg Kdrpergewicht seit
Krankheitsbeginn detektiert werden (31). Jedoch litten nur 42 ALS-Patienten mit
Gewichtsverlust an einer Dysphagie (31). Zudem zeigten die von Gewichtsverlust betroffenen
ALS-Patienten auffillig schlechtere Punktwerte im Beck’s Depression’s Inventar und eine
signifikant schlechtere Bewertung in den Bereichen ,,Physische Gesundheit* und ,,Vitalitit im
SF-36-Gesundheitsfragebogen (31). Der Korpergewichtsverlust war ein stark negativer
signifikanter Faktor in Bezug auf das Uberleben der ALS-Erkrankung (31). Nur ein Drittel der
Patienten mit Gewichtsverlust nahmen Nahrungsergdnzungsmittel zu sich. Den Kollegen gelang
es eine inverse Korrelation zwischen Aufnahme von Nahrungserginzungsmitteln, wie

hochkalorische Zusatznahrung oder Vitamine, und Schwere der Erkrankung aufzuzeigen. Dabei
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schriecben sie den Einfluss des sozialen Umfeldes auf den Konsum von
Nahrungsergdnzungsmitteln und damit einhergehenden geringeren Schweregrad der ALS eine

gewisse Rolle zu (31).

Angst stellt in der Symptomatik von Ataxiepatienten ebenso einen Schwerpunkt dar. Die
Befiirchtungen, sich beim Essen oder Trinken zu verschlucken oder eine Lungenentziindung zu
bekommen, sind dabei nicht fithrend. Die Zustimmung zur Aussage ,,Ich weill nie, wann ich
mich verschlucken werde oder wann es zu einem Wiirge-/ Erstickungsanfall kommen wird®,
driickt die Furcht vor der Unberechenbarkeit der Dysphagie aus. Es ldsst sich eben nicht
bestimmen oder vorhersagen, wann die Schluckbeschwerden auftreten, weshalb das Gefiihl der
Angst bzw. Unsicherheit seitens der Betroffenen intensiv erlebt wird und sich mdglicherweise
ein individuelles Vermeidungsverhalten entwickelt. Therapeutisch gibt es die Moglichkeit diesen

negativen Gefiihlen mit Schlucktraining oder medikamentds zu begegnen.

Nicht zu wissen, wann und ob man sich das nidchste Mal verschluckt, lasst Zweifel an der

Hoffhung auf Besserung und Pessimismus aufkommen.

Zwar lasst sich das Schlucken an sich auf natiirlichem Wege nicht vermeiden, jedoch lassen sich
unterschiedliche Strategien identifizieren, um sicherer den Schluckakt zu begehen. Hier wire
zum Finen die Auswahl der zugefiihrten Nahrungsmittel so zu wéhlen, dass sie das Schlucken
erleichtern. Hierbei wiren Fliissigkeiten mit einer hoheren Viskositit oder leicht zu kauende,

eventuell bereits zerkleinerte Nahrung denkbar.

Ein Vergleich von 20 Patienten mit Machado-Joseph-Ataxie und 20 gesunden Probanden durch
die Arbeitsgruppe um Correa, zeigte, dass es fiir alle untersuchten Ataxieerkrankten leichter war,
breiige Kost gegeniiber fliissiger Kost oder solcher mit eher festerer Beschaffenheit

aufzunehmen (92).

Ramié-Torrenta et al. berichteten in ihrer Studie zu Schluckstorungen bei Patienten mit
degenerativer Ataxieerkrankung, dass die Verwendung von Dickungsmitteln nicht sehr verbreitet
ist und erst in fortgeschrittenen Stadien der Dysphagie, wenn der Trinkvorgang dauerhaft mit
Husten einhergeht, die Anwendung dieser wieder in Betracht gezogen wird (37). Die vorliegende
Auswertung ergab hinsichtlich der weicheren Kost und dickfliissigen Getrianke fiir die
Gesamtkohorte eine untergeordnete Bedeutung. Ein deutlich groBerer Anteil der Probanden
favorisierte die Steigerung hinsichtlich der fiir eine Mahlzeit bendtigten Verzehrzeit als Strategie

um Schluckbeschwerden zu minimieren. Eine Schwiche dieser Vermutung, dass nicht offen
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nach Bewiltigungsstrategien bei Schluckbeschwerden gefragte wurde.
Unterstiitzung findet die Annahme der verldngerten Verzehrzeit auch in den Arbeiten von Vogel
et al. zu Schluckstérungen bei Patienten mit Friedreich-Ataxie, die aufzeigten, dass die hdufigste
Strategie im Umgang mit Schluckbeschwerden die Konzentration auf den Ablauf der Deglutition
ist. Dazu gehoren das eigentliche Kauen und die Koordination von Atem- sowie

Zungenbewegungen (42).

Genis et al. untersuchten eine groBe, spanische Familie, die 22 von SCA 1 betroffene
Familienmitglieder mit Schluckstérungen aufwies. Beachtlich ist, dass von 22 Erkrankten
vierzehn nach einer mittleren Erkrankungsdauer von 15,8 Jahren (+/-6,5 Jahren) verstarben.
Urséchlich hierfiir war zu 78% eine Pneumonie angegeben (39). Inwiefern es sich dabei um eine
Aspirationspneumonie handelte ist nicht dokumentiert, jedoch sollte diese Kategorie der
Pneumonie in Anbetracht der Ataxiesymptomatik in Erwédgung gezogen werden. Fiihren
Lungenentziindungen zum Tod des Patienten ist dies eine Komplikation, deren Ursache sich
héufig schleichend entwickelt und dann abrupt das Leben beendet. Eine erfolgreiche Therapie
wird schwieriger je schlechter der Allgemeinzustand des Patienten ist. So kommt der Prophylaxe
einer Pneumonie eine erhdhte Bedeutung zu, welches im Falle von Ataxiepatienten voraussetzt,

eine Dysphagie friihzeitig zu erkennen.

Die Arbeitsgruppe um Chiharu Isono zeigte per Videofluoroskop, dass Patienten mit der
Diagnose einer SCA 3 schwerer von Schluckstérungen der pharyngealen Phase des Schluckaktes
betroffen sind als Patienten, die an SCA 6 erkrankt waren (96). In einer spiteren kleinen
retrospektiven Studie von SCA 6 Patienten (N = 14) konnte Chiharu Isono fiir den
iiberwiegenden Teil der Patienten eine milde Auspridgung einer Dysphagie aufzeigen. Fiir vier
der 14 SCA 6 Patienten wurde ein schnelles Fortschreiten der Dysphagie erfasst, zudem war bei
einem von ihnen seit iiber 10 Jahren die Diagnose eines Diabetes mellitus Typ II bekannt. Die
Arbeitsgruppe um Isono sieht beziiglich der Komorbiditit Diabetes mellitus einen mdglichen

Triggerfaktor der Entwicklung und des Fortschreitens einer Dysphagie (41).

Der SWAL-QoL-Fragebogen erfragt zwar viele mogliche Umsténde des Schluckaktes, jedoch
bleibt die Frage nach einer moglichen Odynophagie der Betroffenen unbeantwortet. Zwar wurde
bereits durch Neuroimaging-Studien (37) gezeigt, dass die Probleme wihrend der Deglutition
von Patienten mit degenerativer Ataxie vor allem in der oralen und pharyngealen Phase zu
finden sind, jedoch sollte eine belastende Komponente durch Schmerzen nicht ausgeschlossen

werden.
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Immerhin gaben 21% der Befragten an unter Schmerzen mit der Stirke fiinf von zehn auf der
numerischen Analogskala und hoher zu leiden, wobei der Anteil innerhalb der Dysphagiegruppe
wesentlich hoher ist, als in der Gruppe ohne Schluckbeschwerden. Aufgrund der nicht
evaluierten Schmerzlokalisation ist ein direkter Zusammenhang nicht beurteilbar. In Anbetracht
der hoheren Privalenz der ,,Restless-legs-Symptomatik™ und des verstirkten Vorkommens von
»Schwichegefiihl in den Armen und/oder Beinen* bei Ataxiepatienten mit Dysphagie konnte die
Vermutung angestellt werden, dass diese hdufiger von Muskelschmerzen betroffen sind, als

Ataxiepatienten ohne Beschwerden der Deglutition.

Eine relevante Dysphagie wird in der vorliegenden Arbeit bei 20 Individuen beschrieben.
Hiervon beanspruchen zwei Drittel regelmdfig eine logopéddische Behandlung. Anhand der
vorliegenden Daten kann nicht gekldrt werden, weshalb das letzte Drittel jener Therapie nicht
nachgeht. Vielfache Griinde, wie beispielsweise Verfiigbarkeit und individueller Aufwand,
sowie Zweifel an der Effektivitdt und mangelnde Adhirenz logopéddischer Behandlungen, Scheu
vor den Kosten als auch unzureichende #rztliche Betreuung sind denkbar. Ahnlich stellen sich
die Ergebnisse der Nachfrage zur Durchfilhrung von Ergotherapien dar. Innerhalb der
Dysphagie-Gruppe ist die Beteiligung mit 45% an ergotherapeutischen Ubungen doppelt so
hoch, als in der Nicht-Dysphagie-Gruppe, was auch hier Anhalt fiir einen groBeren Leidensdruck
der Betroffenen im Bereich der Ausfiihrung von feinmotorischen Bewegungsabldufen sein
konnte. Der GroBteil der Gesamtkohorte geht entsprechend der Angaben regelméBig
physiotherapeutischen Ubungen nach. Progressive, cerebellire Ataxien finden vor allem analog
zu den vorliegenden Ergebnissen in Gangstorungen Ausdruck, die, wie bereits erldutert, die
Lebensqualitédt stark einschrinken. Womoglich profitieren die Patienten in ihrer subjektiven
Betrachtungsweise am ehesten von physiotherapeutischen Konzepten, was diese hohe

Therapieadhédrenz erkléren konnte.

Ilg et al. zeigten in ihren Studien zu Langzeiteffekten von Koordinationstraining in einer kleinen
Gruppe von Patienten mit degenerativer Ataxie, dass sich die funktionelle Leistungstahigkeit
durch regelméfige Belibung wieder steigern ldsst und so ein Verlust der letzten zwei Jahre und

langer wieder kompensiert werden kann (97,98).

Die jéhrlichen Kosten, die durch medizinische Behandlungen entstehen, betragen nur ein
Bruchteil derer, die durch friihzeitiges Ausscheiden der Betroffenen aus der Berufstétigkeit

entstehen (99).
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Die Datenlage zur Effektivitit von logopadischen Anwendungen bei Patienten mit progredienter,
cerebelldrer Ataxieerkrankung ist begrenzt. In der Annahme, dass Dysphagiebetroffene in der
Auseinandersetzung mit jenem Thema und durch Erlernen und Uben spezifischer Techniken
auch hier langfristig profitieren, konnte dies auch eine Verbesserung des Erndhrungsstatus mit
sich ziehen. Eingehend wurden Beobachtungen von Ramio-Torrenta et al. zu Dysphagien und
einem gehduften Auftreten von Aspiration und rezidivierenden Bronchitiden beschrieben (37).
Die Arbeitsgruppe um Lefton-Greif dokumentierte ein signifikant erniedrigtes Korpergewicht
bei Patienten mit Ataxie-Teleangieektasie und gleichzeitiger Aspirationsneigung (40). Der BMI
von Dysphagiepatienten war in dieser Arbeit tendenziell niedriger gegeniiber Nicht-Betroffenen.
So ldsst sich vermuten, dass durch logopadische Beiibung von Patienten mit progredienter,
cerebelldrer Ataxie die Schwere der Dysphagien gemildert und womdoglich das Korpergewicht
gesteigert werden kann. Diese Arbeit spricht sich daher fiir weitere Analysen des
Erndhrungsstatus und eventuell einhergehender Dysphagien bei Patienten mit progredienter,
cerebelldrer Ataxie zur Verbesserung der Lebensqualitdt aus. Zudem konnten die Ergebnisse des
SWAL-QoL genutzt werden, um den Erfolg der logopéddischen Behandlung interdisziplindr
darzustellen bzw. dem Patienten mogliche Einschrinkungen im Schluckakt zu verdeutlichen, um

gezielter einzelne Komponenten der Lebensqualitéit zu verbessern.

Insgesamt ist der SWAL-QoL Fragebogen als ,,Screening-Tool“ von Schluckstdrungen und
deren Relevanz im Patientenalltag in der Ataxiesprechstunde in Erwdgung zu ziehen.
Insbesondere dann, wenn bereits ein Verdacht besteht und klinische oder apparative
diagnostische Verfahren nicht zeitnah zur Verfiigung stehen. Eine durchschnittliche
Bearbeitungszeit von 15 Minuten (34,89) ermdglicht auch kurzfristig die Durchfiihrung zum

Sprechstundentermin durch den Patienten selbst (32-34).

Weitere Vorteile sind, dass der SWAL-QoL Fragebogen bei progredienten neurologischen
Erkrankungen, wie idiopathischem Parkinson-Syndrom und Spinocerebelldrer Ataxie, erprobt ist
(34,35,100) und alle Bereiche neben der  Nahrungsaufnahme, die  die
Weltgesundheitsorganisation zur Bewertung der Funktionsfdhigkeit, Behinderung und
Gesundheit empfiehlt (101), wie kulturelle und soziale Aspekte, als auch psychologische und
physische Gegebenheiten, mit einbezieht. Der SWAL-QoL Fragebogen ist bereits in mehreren
Sprachen validiert und einsetzbar (89). Limitierend fiir den Einsatz des Fragebogens in der
Spezial-Sprechstunde fiir Ataxiepatienten kann widerum auch die 15 Minuten Bearbeitungszeit
sein. Dies ist abhéngig von der Organisation der Sprechstunde und von der Einstellung als auch

der Konzentrationsféhigkeit des Patienten. Zudem kann der Wortlaut oder die Lénge der Fragen
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und Antworten je nach Lesefdhigkeit und individueller Moglichkeit Texte zu verstehen

limitierend fiir die Beantwortung und Vervollstindigung der Fragen sein.

Plowman-Prine und Kollegen untersuchten Parkinson-Patienten mit Dysphagie und Nicht-
Dysphagie und konnten nur fiir die Doménen Psychische Belastung, Soziale Funktion und
Belastung signifikant geringere Punktwerte aufzeigen (36). Es sei daher denkbar, dass sich

bestimmte Erkrankungen charakteristischerweise nur in bestimmten Doménen niederschlagen.

Unterstiitzend im klinischen Alltag bei Verdacht auf eine Schluckstdrung konnte auch die nicht
invasive, kostengiinstige und leicht durchzufiihrende cervikale Auskultation mit einem
Stethoskop sein (92). Die Identifizierung von Schluckstérungen mit Hilfe eines Stethoskops
stimmt mit der fluoroskopischen Detektion von Schluckstérungen zu 22- 84% in Sensitivitit
und zu 62- 92% in Spezifitdt iiberein. Die starken Differenzen sind vor allem abhingig von der
Erfahrung des Untersuchers und von der Textur des Nahrungsbolus (102). Im Falle eines
auffilligen Befundes mit mehrfachem Schlucken, wie bei allen 20 Machado-Joseph-Erkrankten
der Arbeitsgruppe um Correa et al. (92) konnte im nédchsten klinischen Schritt auf die
Durchfiihrung des SWAL-QoL gelenkt werden, um die Schluckstérung nichtinvasiv genauer zu

evaluieren und deren Relevanz einzuschétzen.

Es fehlen Studien, die die prognostische Bedeutung des SWAL-QoL in der Einschédtzung von
Dysphagien bei Ataxiepatienten beleuchten.

4.6  Zusammenfassung

Die vorliegende explorative Studie beschiftigte sich mit 190 Patienten, die sich im Zeitraum von
29 Monaten in der Spezial-Ambulanz der Charité-Universititsmedizin Berlin mit dem
Krankheitsbild einer progredienten cerebelldren Ataxieerkrankung vorstellten. Insgesamt wurden
hiervon 119 Patienten mit Hilfe einer Fragensammlung aus standardisierten, sowie eigens
gestalteten Fragebogen untersucht. Der Schwerpunkt lag in der Evaluation des Symptoms
Dysphagie bei Patienten mit cerebelldrer Ataxie und dessen Einfluss auf die Lebensqualitit und

des Erndhrungszustands.

Hervorzuheben ist, dass viel weniger Patienten eine Dysphagie als wichtiges Symptom frei
auflisten, als dann mit Hilfe des SWAL-QoL der Gruppe der Patienten mit relevanter Dysphagie
zugeordnet werden konnten. Insgesamt zeigt dies, in Anbetracht der anzunehmenden
prognostischen Bedeutung einer Dysphagie, wie wichtig ein Dysphagie-Screening sein kann.

Insgesamt leidet ein relevanter Teil der Ataxiepatienten unter einer Dysphagie, die mit
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Beeintrachtigungen des Gesundheitszustandes, einem ungewollten Gewichtsverlust und einer
verminderten Lebensqualitit im Dysphagie-Kollektiv assoziiert sind. Die individuelle
Betroffenheit ist sehr unterschiedlich und schlief3t auch die Teilhabe am gesellschaftlichen Leben
ein. Angste sich zu Verschlucken und die Vermeidung gesellschaftlicher Interaktion aufgrund
von Dysphagie und Dysarthrie sind im Dysphagiegruppe priavalent. Zudem ergaben sich
Hinweise auf ein ungiinstigeres Erndhrungsmuster, die zu einer Verschlechterung des
Erndhrungszustandes flihren koénnen. Die Intensitdt logopéddischer und physiotherapeutischer

Ubungen zur Stabilisierung der Beschwerden zeigte Optimierungspotential.

Diese Arbeit zeigt die Notwendigkeit weiterer wissentschaftlicher Arbeiten zur Verbesserung der
Diagnose und der prognostischen Bedeutung des Symptoms Dysphagie bei Ataxiepatienten und
deren therapeutischer Optimierung bei Fortschreiten der Erkrankung. Der SWAL-QoL ist hierbei
eine weiter zu untersuchende Moglichkeit, Verdnderungen von Schluckvorgingen und dessen
Bedeutung auf die Lebensqualitit aus Sicht des Patienten in der é&rztlichen Betreuung zu

evaluieren und Behandlungsstrategien je nach Schwere der Symptomatik zu entwickeln.
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Fragenkatalog fiir Patienten mit Kleinhirnataxie

Pseudonym: Ausfiilldatum:

A) Fragen zu Ihrer Person

1. Wie groB sind Sie in Metern?

2. Wie schwer sind Sie in Kilogramm?

kg

3. Was ist Ihr Geburtsjahr?

4. Bitte geben Sie Thr Geschlecht an.

Mainnlich Weiblich

[ ] [ ]

5. In welchem Land sind Thre Eltern geboren?

Mutter In Deutschland

[ ]

In einem anderen Land

[]

Anderes Land (bitte angeben):

[]

Vater In Deutschland

[ ]

In einem anderen Land

[]

Anderes Land (bitte angeben):

[ ]

6. Seit wann leben Sie hauptsédchlich in Deutschland?

Seit meiner Geburt [ ]

Seit (bitte Jahreszahl angeben)

Keine Angabe [ ]
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Wohn- und Lebenssituation:

7. Wie war Thre Lebenssituation VOR der Ataxie-Erkrankung?

Privathaushalt, alleine

Privathaushalt, nicht alleine

Betreutes Wohnen

Seniorenheim

Pflegeheim

Unbekannt

8. Wie ist [hre AKTUELLE Wohn- und Lebenssituation?

Privathaushalt, alleine

Privathaushalt, nicht alleine

Betreutes Wohnen

Seniorenheim

Pflegeheim

Unbekannt

Ausbildung:

9. Welchen hochsten allgemeinbildenden Schulabschluss haben Sie?

Ich bin von der Schule abgegangen ohne Hauptschulabschluss (Volksschulabschluss)

Ich habe den Hauptschulabschluss (Volksschulabschluss)

Ich habe den Realschulabschluss (Mittlere Reife)

Ich habe den Abschluss der Polytechnischen Oberschule 10. Klasse (vor 1965: 8.
Klasse)

Ich habe die Fachhochschulreife

Ich habe die allgemeine oder fachgebundene Hochschulreife/Abitur (Gymnasium
bzw. EOS)

Ich habe einen anderen Schulabschluss, und zwar

Keine Angabe
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10. Wieviele Jahre haben Sie insgesamt mit dem Besuch allgemeinbildender Schulen und/oder
Berufsausbidung und/oder Studium verbracht?

Jahre

11. Fragen zum Beruf :

Nr. Welchen Beruf haben Sie Was war darin Thre Haupttitigkeit? Wie lange haben
ausgeiibt? (Kurze Beschreibung) Sie den Beruf/ die
Tatigkeit
ausgelibt?  (Bitte
Angabe in Jahren)

12. Sind Sie aufgrund Ihrer Erkrankung arbeitsunfahig?

Ja Nein

[ ] [ ]

13. Wenn ja: Nach wie vielen Jahren Krankheitsverlauf wurden Sie arbeitsunfdhig?
Jahren
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B) Beschwerden

Fiir uns ist es wichtig in welchem =zeitlichen Zusammenhang das Auftreten Ihrer
Symptome liegt und bitten Sie daher in der folgenden Tabelle anzugeben in welchem Alter
in Jahren Sie folgende Anzeichen ungefihr bemerkt haben. Haben Sie eines der Symptome
nicht bemerkt oder Sie wissen das Alter nicht, ist in der Spalte zu dem entsprechenden
Symptom ein Kreuz zu setzen. In den Grau unterlegten Feldern ist nichts einzutragen.

1. Wann haben Sie folgende Anzeichen bei sich bemerkt? Bitte das Alter angeben!

Haben Sie... Bemerkt : Alter in Bemerkt, aber Nicht bemerkt
Jahren angeben  weil} das Alter nicht

a. ... Doppelbilder? [ ] [ ]
b. ... eine reduzierte Sehschérfe? [ ] [ ]
¢. ... Schwierigkeiten bei der

deutlichen =~ Aussprache  von [ ] [ ]

Wortern oder Satzen?

d. eine undeutliche [ ] [ ]
Handschrift?

e. ... cine episodisch auftretende [ ] [ ]
Ubelkeit?

f. ... eine Schwiche der Arme und [ ] [ ]

/oder Beine?

g. ... ein Kribbeln oder
"Ameisenlaufen" der Arme und / [ ] [ ]
oder Beine?

h. ... ein Taubheitsgefiihl in den [ ] [ ]
Armen und / oder Beinen?

i. ... ein verdndertes Kilte- oder

Wirmegefiihl in den Armen und / [ ] [ ]

oder Beinen?
j- ... unruhige Beine? [ ] [ ]

k. ... eine Gangunsicherheit? [ ] [ ]
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L. ... Schlafstorungen, wie Ein- und

Durchschlafschwierigkeiten oder [ ] [ ]
Alptraume?

m. Probleme beim [ ] [ ]
Wasserlassen?

n. ... Schwierigkeiten den Urin zu [ ] [ ]
halten?

o. Keine dieser Beschwerden, [ ]

sondern (Bitte hier Eintragen):

Modifiziert nach:Early symptoms in spinocerebellar ataxia type 1, 2. 3. and 6.

Globas C, du Montcel ST, Baliko L, Boesch S, Depondt C, DiDonato S, Durr A, Filla A,
Klockgether T, Mariotti C, Melegh B, Rakowicz M, Ribai P, Rola R, Schmitz-Hubsch T,
Szymanski S, Timmann D, Van de Warrenburg BP, Bauer P, Schols L.;Mov Disord. 2008 Nov
15;23(15):2232-8.

2. Was war bei Ihnen das erste bemerkte Krankheitsanzeichen?

3. Was war bei Thnen das erste Sie behindernde Krankheitsanzeichen?

4. Was ist momentan Thre Hauptbeschwerde?

5. Bendtigen Sie eine Gehhilfe (z.B. einen Gehstock oder Rollator)?

Ja Nein

[ ] [ ]

6. Wenn ja, wie alt waren Sie als Sie diese Gehhilfe zum ersten Mal bendtigten?

Jahre
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7. Benotigen Sie einen Rollstuhl?

Ja Nein

[ ] [ ]

8. Wenn ja, wie alt waren Sie, als Sie zum ersten Mal (dauerhaft) einen Rollstuhl nutzten?

Jahre

9. Wie lang ist die Gehstrecke, die Sie mit Hilfe zweier Personen zuriicklegen konnten in Metern
/ Kilometern?

<200 m <500 m <1km <5 km > 5 km

[ ] [ ] [ ] [ ] [ ]

10. Sind Sie in den letzten 12 Monaten gestiirzt? Wenn ja, wie haufig?

Ja, ich bin gestiirzt

Nein 1-2 mal bis zu 10 mal mehr als 10 mal

[ ] [ ] [ ] [ ]

11. Leiden Sie unter chronischen Schmerzen? Falls ja: wie stark sind Thre Schmerzen?
Bitte eine Zahl ankreuzen.

Kein Schmerz «— — — —  Stéarkster sich vorstellbarer Schmerz

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

t1 t1 t1 o1 t1 ©t1 *©1 *01 [©1 [1 1[1]

12. Wie wiirden Sie Thre Geddchtnisleistung beschreiben?

Bitte eine Zahl ankreuzen.

Schlecht — — — — Sehr gut

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

tJ1 t1 t1r o1 t1 t1 *©1 *1 [©1 [1 1[1]
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13. Wie stark fiihlen Sie sich durch Thre Erkrankung beeintréchtigt?

Bitte eine Zahl ankreuzen.

Sehr stark — — — — Gar nicht

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

t1r c1 ¢t1vr o1 o1 o1 o1 o1 °©1 [©1 [°1]

14. Haben Sie innerhalb der letzten 12 Monate an Gewicht verloren? Wenn ja, wie viel (in
Kilogramm)?

Nein Ja, und zwar

<3 kg <6kg <10kg <15kg <20kg >20kg

[ ] [ ] [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]

Wenn ,,Nein“ weiter mit Frage 17!

15. War der Gewichtsverlust von Thnen gewollt?

Ja Nein
[ ] [ ]
16. Hat sich Thr Appetit in den letzten 12 Monaten verdndert?
Ja Nein
[ ] [ ]
17. Essen Sie weniger als vor 12 Monaten?

Ja Nein

[ ] [ ]
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18. “Miidigkeitsskala” - Fatigue Severity Scale

In der folgenden Tabelle finden Sie neun Aussagen. Bitte geben Sie an inwiefern diese auf Sie

wihrend der vergangenen Woche zutreffen.

Bitte kreuzen Sie eine Zahl an.

Stimme gar nicht zu

Ich bin weniger motiviert, wenn ich 1
miide bin.

Korperliche Bewegung macht mich 1
miide.

Ich ermiide rasch. 1
Meine Miidigkeit beeintrachtigt 1

meine korperliche Leistungsfahigkeit.

Meine Miidigkeit bereitet mir oft 1
Probleme.

Meine Miidigkeit verhindert 1
langerdauernde korperliche

Tatigkeiten.

Meine Miidigkeit beeintriachtigt mich, 1
gewisse Pflichten und
Verantwortungen zu erfiillen.

Meine Miidigkeit gehort zu den drei 1
Beschwerden, die mich am meisten
behindern.

Meine Miidigkeit beeintrachtigt 1

meine Arbeit, meine Familie oder
mein soziales Leben.

2

«—

— Stimme vollkommen zu

5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7
5 6 7

Englische Originalversion von Lauren B. Krupp, MD; Nicholas G. LaRocca, PhD; Joanne Muir-

Nash, RN; Alfred D. Steinberg, MD, 1989.

Deutsche Ubersetzung und Validierung: Validation of the Fatigue Severity Scale in a Swiss

Cohort

Philipp O. Valko, MD1; Claudio L. Bassetti, MD1; Konrad E. Bloch, MD2; Ulrike Held, PhD3;
Christian R. Baumann, MD1, Sleep. 2008 November 1; 31(11): 1601-1607.
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19. Gesundheitsfragebogen fiir Patienten (Kurzform PHQ- D)

Bitte beantworten Sie folgende Fragen in dieser Tabelle. Pro Aussage bitte ein Kreuz setzen.

1. Wie oft fiihlten Sie sich im Verlauf der letzten Uberhaupt An Anmehr Beinahe

2 Wochen durch die folgenden Beschwerden nicht  einzelnen alsdie jeden Tag
beeintriachtigt? Tagen  Hilfte der

Tage
a. Wenig Interesse oder Freude an Thren [ ] [ ] [ ] [ ]
Tatigkeiten
b. Niedergeschlagenheit, Schwermut oder [ ] [ ] [ ] [ ]
Hoffnungslosigkeit
¢. Schwierigkeiten, ein- oder durchzuschlafen, oder [ ] [ ] [ ] [ ]

vermehrter Schlaf

d. Miidigkeit oder Gefiihl, keine Energie zu haben [ ] [ ] [ ] [ ]
e. Verminderter Appetit oder iberméaBiges [ ] [ ] [ ] [ ]
Bediirfnis zu essen

f. Schlechte Meinung von sich selbst; Gefiihl, ein [ ] [ ] [ ] [ ]
Versager zu sein oder die Familie enttduscht zu

haben

g. Schwierigkeiten, sich auf etwas zu [ ] [ ] [ ] [ ]
konzentrieren, z. B. beim Zeitunglesen oder

Fernsehen

h. Waren Ihre Bewegungen oder Thre Sprache so [ ] [ ] [ ] [ ]

verlangsamt, dass es auch anderen auffallen wiirde?
Oder waren Sie im Gegenteil ,,zappelig® oder
ruhelos und hatten dadurch einen stirkeren

Bewegungsdrang als sonst?

i. Gedanken, dass Sie lieber tot wiren oder sich [ ] [ ] [ ] [ ]
Leid zufiigen mdchten?

Bitte beantworten Sie folgende Fragen in dieser Tabelle.
I1. Fragen zum Thema ,, Angst®. Nein Ja

a. Hatten Sie in den letzten 4 Wochen eine Angstattacke [ ] [ ]

(plotzliches Gefiihl der Furcht oder Panik)?
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Wenn ,,NEIN“, gehen Sie bitte weiter zu Frage III. S. 8.

b. Ist dies bereits frither einmal vorgekommen? [ ] [ ]

c. Treten manche dieser Anfille vollig unerwartet auf —d. h. in [ ] [ ]
Situationen, in denen Sie nicht damit rechnen, dass Sie
angespannt oder beunruhigt reagieren?

d. Empfinden Sie diese Anfille als stark beeintrachtigend [ ] [ ]
und/oder haben Sie Angst vor erneuten Anfallen?

e. Litten Sie wihrend IThres letzten schlimmen Angstanfalls [ ] [ ]
unter Kurzatmigkeit, Schwitzen, Herzrasen oder -klopfen,

Schwindel oder dem Gefiihl, der Ohnmacht nahe zu sein,

Kribbeln oder Taubheitsgefiihlen, Ubelkeit oder

Magenbeschwerden?

II1. Wenn eines oder mehrere der im Fragenkomplex I und II (Nr. 19) beschriebenen
Probleme bei Ihnen vorliegen, geben Sie bitte an, wie sehr diese Probleme es IThnen
erschwert haben, Ihre Arbeit zu tun, Ihren Haushalt zu regeln oder mit anderen Menschen
zurecht zu kommen:

Uberhaupt nicht Etwas erschwert Relativ stark erschwert ~ Sehr stark erschwert
erschwert

Deutsche Ubersetzung und Validierung des Brief Patient Health Questionaire (Brief PHQ) durch
B. Lowe, S. Zipfel und W. Herzog, Medizinische Universititsklinik Heidelberg
(Englische Originalversion: Spitzer, Kroenke & Williams, 1999).

20. Beck'sches Depressions-Inventar (BDI-II)

Die folgende Tabelle enthidlt 21 Gruppen von Aussagen. Bitte lesen Sie jede dieser Gruppen von
Aussagen sorgfaltig durch und suchen Sie sich dann in jeder Gruppe eine Aussage heraus, die
am besten beschreibt, wie Sie sich in den letzten zwei Wochen, einschlieBlich heute, gefiihlt
haben. Kreuzen Sie die Zahl neben der Aussage an, die Sie sich herausgesucht haben (0, 1, 2
oder 3) an. Falls in einer Gruppe mehrere Aussagen gleichermallen auf Sie zutreffen, kreuzen Sie
die Aussage mit der héheren Zahl an. Achten Sie bitte darauf, dass Sie in jeder Gruppe nicht
mehr als eine Aussage ankreuzen, das gilt auch fiir Gruppe P (Verdanderungen der

Schlafgewohnheiten) oder Gruppe R (Verdnderungen des Appetits).
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A. Traurigkeit

Ich bin nicht traurig.

Ich bin oft traurig.

Ich bin sténdig traurig.

Ich bin so traurig oder ungliicklich, dass ich es nicht aushalte.

B. Pessimismus

Ich sehe nicht mutlos in die Zukunft.

Ich sehe mutloser in die Zukunft als sonst.

Ich bin mutlos und erwarte nicht, dass meine Situation besser wird.

Ich glaube, dass meine Zukunft hoffnungslos ist und nur noch schlechter wird.
C. Versagensgefiihle

Ich fiihle mich nicht als Versager.

Ich habe héufiger Versagensgefiihle.

Wenn ich zuriickblicke, sehe ich eine Menge Fehlschlige.

Ich habe das Gefiihl, als Mensch ein volliger Versager zu sein.

D. Verlust von Freude

Ich kann die Dinge genauso gut genieBBen wie friiher.

Ich kann die Dinge nicht mehr so genieflen wie friiher.

Dinge, die mir frither Freude gemacht haben, kann ich kaum mehr genief3en.

Dinge, die mir frilher Freude gemacht haben, kann ich iiberhaupt nicht mehr
genielen.
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E. Schuldgefiihle

Ich habe keine besonderen Schuldgefiihle.

Ich habe oft Schuldgefiihle wegen Dingen, die ich getan habe oder hitte tun sollen.
Ich habe die meiste Zeit Schuldgefiihle.

Ich habe stindig Schuldgefiihle.

F. Bestrafungsgefiihle

Ich habe nicht das Gefiihl, fiir etwas bestraft zu sein.
Ich habe das Gefiihl, vielleicht bestraft zu werden.
Ich erwarte, bestraft zu werden.

Ich habe das Gefiihl, bestraft zu sein.

G. Selbstablehnung

Ich halte von mir genauso viel wie immer.

Ich habe Vertrauen in mich verloren.

Ich bin von mir enttéuscht.

Ich lehne mich véllig ab.

H. Selbstvorwiirfe

Ich kritisiere oder tadle mich nicht mehr als sonst.
Ich bin mir gegeniiber kritischer als sonst.

Ich kritisiere mich fiir all meine Méngel.

Ich gebe mir die Schuld fiir alles Schlimme, was passiert.
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I. Selbstmordgedanken

Ich denke nicht daran, mir etwas anzutun.

Ich denke manchmal an Selbstmord, aber ich wiirde es nicht tun.
Ich mochte mich am liebsten umbringen.

Ich wiirde mich umbringen, wenn ich die Gelegenheit dazu hitte.
J. Weinen

Ich weine nicht ofter als friiher.

Ich weine jetzt mehr als friiher.

Ich weine beim geringsten Anlass.

Ich mochte gern weinen, aber ich kann nicht.

K. Unruhe

Ich bin nicht unruhiger als sonst.

Ich bin unruhiger als sonst.

Ich bin so unruhig, dass es mir schwer fallt, stillzusitzen.

Ich bin so unruhig, dass ich mich stindig bewegen oder etwas tun muss.

L. Interessenverlust

Ich habe das Interesse an anderen Menschen oder an Téatigkeiten nicht verloren.

Ich habe weniger Interesse an anderen Menschen oder Dingen als sonst.

Ich habe das Interesse an anderen Menschen oder an Dingen zum groften Teil

verloren.

Es fillt mir schwer, mich tiberhaupt fiir irgendwas zu interessieren.
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M. Entschlussunfihigkeit

Ich bin so entschlussfreudig wie immer.

Es fallt mir schwerer als sonst, Entscheidungen zu treffen.

Es fallt mir sehr viel schwerer als sonst, Entscheidungen zu treffen.
Ich habe Miihe, liberhaupt Entscheidungen zu treffen.

N. Wertlosigkeit

Ich fiihle mich nicht wertlos.

Ich halte mich fiir weniger wertvoll und niitzlich als sonst.

Verglichen mit anderen Menschen fiihle ich mich viel weniger wert.

Ich fiihle mich vollig wertlos.

O. Energieverlust

Ich habe so viel Energie wie immer.

Ich habe weniger Energie als sonst.

Ich habe so wenig Energie, dass ich kaum noch etwas schaffe.
Ich habe keine Energie mehr, um iiberhaupt noch etwas zu tun.
P. Verinderungen der Schlafgewohnheiten

Meine Schlafgewohnheiten haben sich nicht veridndert.

Ich schlafe etwas mehr als sonst.

Ich schlafe etwas weniger als sonst.

Ich schlafe viel mehr als sonst.

Ich schlafe viel weniger als sonst.

Ich schlafe fast den ganzen Tag.

Ich wache 1-2 Stunden frither auf als gew6hnlich und kann nicht mehr einschlafen.

1a

1b

2a

2b

3a

3b
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Q. Reizbarkeit

Ich bin nicht reizbarer als sonst.

Ich bin reizbarer als sonst.

Ich bin viel reizbarer als sonst.

Ich fiihle mich dauernd gereizt.

R. Verinderungen des Appetits

Mein Appetit hat sich nicht verdndert.

Mein Appetit ist etwas schlechter als sonst.

Mein Appetit ist etwas grofer als sonst.

Mein Appetit ist viel schlechter als sonst.

Mein Appetit ist viel groBBer als sonst.

Ich habe tiberhaupt keinen Appetit.

Ich habe stindig HeiBhunger.

S. Konzentrationsschwierigkeiten

Ich kann mich so gut konzentrieren wie immer.

Ich kann mich nicht mehr so gut konzentrieren wie sonst.
Es fallt mir schwer, mich lingere Zeit auf irgend etwas zu konzentrieren.
Ich kann mich iiberhaupt nicht mehr konzentrieren.

T. Ermiidung oder Erschopfung

Ich fiihle mich nicht miider oder erschdpfter als sonst.

Ich werde schneller miide oder erschopft als sonst.

Fiir viele Dinge, die ich tliblicherweise tue, bin ich zu miide oder erschopft.

Ich bin so miide oder erschopft, dass ich fast nichts mehr tun kann.

1a

1b

2a

2b

3a

3b
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U. Verlust an sexuellem Interesse

Mein Interesse an Sexualitit hat sich in letzter Zeit nicht verdndert.

Ich interessiere mich weniger fiir Sexualitét als friiher.

Ich interessiere mich jetzt viel weniger fiir Sexualitét.

Ich habe das Interesse an Sexualitét vollig verloren.

Quelle: © Harcourt Test Service GmbH 2006, Frankfurt/Main

O) Risikofaktoren und Familiengeschichte

1. Leiden oder litten Sie an einer der folgenden Erkrankungen?

Nein Ja Weil} nicht/ Falls ja: Bitte Jahr des
unsicher Beschwerdebeginns/ der
Erstdiagnose angeben
Schilddriisenunterfunktion [ 1 ([ ] [ ]
Schilddriiseniiberfunktion [ 1 |[ 1 [ 1]
Rheumatoide Arthritis [ 1 |[ 1 [ ]
Andere
Autoimmunerkrankung:
[ 1 ([ ] [ ]
Diabetes mellitus Typ 1 [ 1 | 1 [ ]
Diabetes mellitus Typ 2 [ 1 | 1 [ ]
Depression [ 1 [ 1] [ ]
Psychose mit [ 1 ([ ] [ ]
Wahnvorstellungen
Panikattacken [ 1 [ 1] [ ]
EBstérung (Bulimie) [ 1 ([ ] [ ]
EBstorung (Anorexia nervosa) [ ] [ ] [ ]
Lungenentziindung [ 1 ([ ] [ ]
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Bosartige Tumorerkrankung,
falls ja welche [ 1 ([ ] [ ]
Leberzirrhose [ 1 |[ ] [ ]
Andere Lebererkrankung:

[ 1 ][] [ ]
Alkoholentzugssyndrom [ ] [ ] [ ]
(Zittern, schneller Puls)
Nierenerkrankung:

[ 1 ][] [ ]

2. Gibt es weitere Betroffene in Ihrer Familie mit

Anzahl der
Betroffenen

A) Ihrer Ataxie-Erkrankung

ja. [ ]

nein [ ]

Vater

[ ]

Mutter

[ ]

Geschwister des Vaters

Geschwister der Mutter

GroBeltern viterlicherseits

Grof3eltern miitterlicherseits

Thre Schwestern

Thre Briider

Thre Kinder

Anzahl der
Betroffenen

B) Einer Demenz

ja. [ ]

nein [ |

Vater

[ ]

Mutter

[ ]

Geschwister des Vaters

Geschwister der Mutter

GroBeltern viterlicherseits
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Grof3eltern miitterlicherseits

Thre Schwestern

(z.B. Hashimoto-
Schilddriisenerkrankung,
Rheumatoide Arthritis, Lupus
erythematodes, Multiple Sklerose
u.a.)

Ihre Brider
Ihre Kinder
Anzahl der
Betroffenen und Art
der Erkrankung

C) Einer anderen Vater [ ]
Bewegungsstorung/

Mutter [ ]
neurologischen Systemerkrankung
(z.B. Parkinson) Geschwister des Vaters
. Geschwister der Mutter
ja. [ 1]
nein [ ] GroBeltern viterlicherseits

GrofBeltern miitterlicherseits

Ihre Schwestern

Ihre Brider

Ihre Kinder

Anzahl der
Betroffenen und Art
der Erkrankung

D) Einer Autoimmuner- Vater [ ]
krankung Mutter [ ]

Geschwister des Vaters

Geschwister der Mutter




Anhang Fragebogenkatalog

118

ja [ ]

nein [ |

Grof3eltern véterlicherseits

GroBeltern miitterlicherseits

Ihre Schwestern

Thre Briider

Thre Kinder

3. Waren Sie in Threm Leben Giftstoffen ausgesetzt?

Ja

[ ]

Nein

[ ]

Falls ja:

Welcher Stoff Wie lange (Jahr Beginn-Jahr | Auf welchem Wege
Ende) (Hautkontakt, Einatmen)

1. bis

2. bis

3. bis

4. Rauchen Sie zur Zeit Zigaretten, Pfeiffe oder Zigarren?

Nein, nie geraucht

[ ]

Wenn Sie nie geraucht haben, bitte weiter mit Frage 11 auf Seite 17 !

Nein, aber frither habe ich regelmdBig geraucht (regelmiflig =
mehr als 1 Zigarette pro Tag liber einen ldngeren Zeitraum)

[ ]

Ja, und zwar:

[ ]

Zigaretten Etwa  Stiick pro Tag
Pfeife Etwa  Stiick pro Tag
Zigarren Etwa  Stiick pro Tag

Keine Angabe

[ ]
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6. Wie alt waren Sie als Sie mit dem regelmaBigen Rauchen begannen?

Jahre

7. Hat es in Threr Raucherzeit Phasen gegeben, in denen Sie das Rauchen schon mal aufgegeben
haben? Wenn ja, fiir wie lange insgesamt?

Nein [ ]
Ja Jahre
Keine Angabe [ ]

Wenn Sie zur Zeit nicht rauchen, aber friiher geraucht haben, dann beantworten Sie bitte
noch die Fragen 8, 9 und 10 zum Thema Rauchgewohnheiten!

8. Wie alt waren Sie als Sie mit dem Rauchen aufgehort haben?

Jahre

9. Wie viel haben Sie frither durchschnittlich téglich geraucht?

Etwa Zigaretten/ Zigarren/ Pfeife pro Tag

10. Bitte beantworten Sie den folgenden Fagerstrom-Test fiir den Zeitraum in Ihrem Leben, in
dem Sie mindestens 1 Jahr geraucht haben:

Fagerstrom Test fiir Nikotinabhiingigkeit - FTND

Nachfolgend finden Sie eine Reihe von Aussagen, die im Zusammenhang mit dem Rauchen
zutreffen konnen. Bitte kreuzen Sie die fiir Sie jeweils zutreffenste Aussage an.

a. Wann rauchen Sie Ihre erste Zigarette nach dem Aufstehen?

Innerhalb von 5 Minuten [ ]
Innerhalb von 6 bis 30 Minuten [ ]
Innerhalb von 31 bis 60 Minuten [ ]

Es dauert ldnger als 60 Minuten [ ]
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b. Finden Sie es schwierig, an Orten, wo das Rauchen verboten ist (z.B. in der Kirche, in der
Bibliothek, im Kino, usw.) darauf zu verzichten?

Ja [ ]
Nein [ ]
c. Auf welche Zigarette wiirden Sie nicht verzichten wollen?

Die Erste nach dem Aufstehen [ ]
Eine andere [ ]

d. Wie viele Zigaretten rauchen Sie pro Tag?

Mehr als 30 [ ]
21-30 [ ]
11-20 [ ]
10 oder weniger [ ]

e. Rauchen Sie in den ersten Stunden nach dem Erwachen im Allgemeinen mehr als am Rest
des Tages?

Ja [ ]
Nein [ ]

f. Kommt es vor, dass Sie rauchen, wenn Sie krank sind und tagsiiber im Bett bleiben
miissen?

Ja [ ]

Nein [ 1]

Ubersetzung nach Heatherton TF, Kozlowski LT, Frecker RC & Fagerstrom KO (1991) The
Fagerstrom Test for Nicotine Dependence: a revision of the Fagerstrom Tolerance
Questionnaire. Br J Addiction 86: 1119-1127. Auswertung nach Fagerstrom KO, Heatherton TF,
Kozlowski LT (1991) Nicotine Addiction and Its Assessment. Ear, Nose and Throat Journal, 69
(11) 763-768
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11. AUDIT-Fragebogen

Bitte beantworten Sie die folgenden Fragen so genau, wie mdglich fiir die Zeit in Threm Leben
in der Sie Alkohol tranken.

Als Mengeneinheit wird hier von ,,Standarddrink* gesprochen. 1 Standarddrink entspricht 1 Glas
bzw. 1 Dose (0,3 1) Bier oder 1 Glas (1/8 1) Wein/Sekt oder 1 Schnaps (mit ca. 40%
Alkoholgehalt, z.B. Korn, Rum, Schnaps, Weinbrand oder ahnliches).
Bitte kreuzen Sie an, was fiir Sie am ehesten zutrifft. In die Grau unterlegten Felder ist nichts
einzutragen.

a. Wie oft nehmen Sie nie einmal im  2- bis 4- 2-bis 3-  4-mal oder
alkoholische Getranke zu sich? Monat oder  mal im mal pro oOfters pro
seltener Monat Woche Woche

[ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
b. Wenn Sie Alkohol trinken, wie
viele Glaser trinken Sie dann 1-2 3-4 5-6 7-9 10 oder
iiblicherweise an einem Tag? (1 mehr
Glas Alkohol entspricht 0,3 1 Bier
oder Most oder 1/8 Wein/Sekt [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
oder 1 einfachen Schnaps (2 cl).)
c. Wie oft trinken Sie sechs oder nie seltener als einmal pro einmal pro téglich oder
mehr Gldser Alkohol bei einer einmal pro ~ Monat Woche  fast tiglich
Gelegenbheit, z.B. beim Monat
Abendessen, auf einer Party
usw.? (1 Glas Alkohol entspricht [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
0,3 1 Bier oder Most oder 1/8
Wein/Sekt oder 1 einfachen
Schnaps (2 cl).
d. Wie oft stellten Sie im Verlauf nie seltener als einmal pro einmal pro tiglich oder
der letzten 12 Monate fest, dass einmal pro ~ Monat Woche  fast tdglich
Sie mit dem Trinken nicht mehr Monat
aufthoren konnen, wenn Sie
einmal damit angefangen haben? [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
e. Wie oft hinderte Sie im Verlauf nie seltener als einmal pro einmal pro tédglich oder
der letzten 12 Monate Thr einmal pro  Monat Woche  fast tdglich
Alkoholkonsum, das zu tun, was Monat
von Thnen erwartet wurde?

[ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
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f. Wie hédufig haben Sie im nie seltener als einmal pro einmal pro téglich oder
Verlauf der letzten 12 Monate am einmal pro ~ Monat Woche  fast tiglich
Morgen ein erstes Glas Alkohol Monat

getrunken, um in Gang zu

kommen, nachdem Sie am Vortag [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
viel getrunken hatten?

g. Wie oft empfanden Sie in den nie seltener als einmal pro einmal pro tiglich oder
letzten 12 Monaten Schuld- oder einmal pro  Monat Woche  fast tdglich
Reuegefiihle, nachdem Sie Monat
getrunken hatten? [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
h. Wie oft war es Ihnen in den nie seltener als einmal pro einmal pro tédglich oder
letzten 12 Monaten unmoglich, einmal pro ~ Monat Woche  fast tiglich
sich an das zu erinnern, was am Monat
Vorabend geschah, weil Sie [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]
getrunken hatten?
i. Sind Sie oder jemand anderer nein ja, aber ja, in den
schon einmal verletzt worden, nicht in den letzten 12
weil Sie getrunken hatten? letzten 12 Monaten
Monaten

L] [ ] [ ]
j- Hat sich ein(e) Angehorige, nein ja, aber ja, in den
ein(e) Freund(in), ein(e) Arzt nicht in den letzten 12
(Arztin) oder eine andere Person letzten 12 Monaten
aus dem Gesundheitsbereich Monaten
schon einmal besorgt {iber Thren
Alkoholkonsum geéduB3ert oder [ ] [ ] [ ]

vorgeschlagen, dass Sie den
Konsum einschrinken sollten?

Originalversion von Babor TF, de la Fuente JR, Saunders J, Grant M: The Alcohol Usel5:45-58,
1996

RUMPF ET AL., Disorders Identification Test: Guidelines for Use in the Primary HealthCare.
WHO  Publication No. 89.4. Geneva, World Health Organization, 1989
Bohn JB, Babor TF, Kranzler HR: The Alcohol Use Disorders Identification Test (AUDIT):
Validation of a screening instrument for use in medical settings. J Stud Alcohol 56:423-432,
1995

Dybek, 1., Bischof, G., Grothues, J., Reinhardt, S., Meyer, C., Hapke, U., John, U., Broocks, A.,
Hohagen, F., and Rumpf, H.-J. The reliability and validity of the Alcohol Use Disorders
Identification Test (AUDIT) in a German general practice population sample. J. Stud. Alcohol
67:473-481, 2006
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12. Wie lange war die Zeit in der Sie Alkohol tranken? Bitte geben Sie die Anzahl der Monate
oder Jahre an.

Anzahl Zeit
Monate

Jahre

13. Wann war die Zeit in der Sie Alkohol tranken zu Ende? Bitte geben Sie den Monat und das
Jahr an.

14. Trinken Sie aktuell noch Alkohol?

Ja Nein

[ ] [ ]

D) Ernihrung, Schluckstéorungen und Therapien

1. Haben Sie jemals regelmifBig Medikamente, Hormon-, Vitamin- oder Mineralstoffpréparate
vom Arzt verordnet oder frei in der Apotheke gekauft eingenommen (Einschlieflich
Pille,Hormonpflaster,  -spritzen,  homoopathische = Mittel, = Vitamin C  Tabletten,
Kopfschmerzmittel usw.)?

Ja Nein

[ ] [ ]

2. Geben Sie bitte den genauen Namen und die Wirkstoffstirke des Medikaments, Hormon-,
Vitamin- oder Mineralstoffpriparates an. Schauen Sie gegebenenfalls auf der Umverpackung
oder in der Gebrauchsinformation nach:
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Name des
Medikaments/
Vitamins/
Mineralstoff-
préaparates

Dosis Anzahl Dosen | Dauer der VOR der SEIT
Einnahme Ataxie- BEGINN
(z.B. (zB.1x Erkrankung | der Ataxie-
100mg) | tdglich oder (z.B.5 begonnen Erkrankung
bei Bedarf) Jahre) begonnen

[ ]

[ ]

10.

1.

12.
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Name des Dosis Anzahl Dosen | Dauer der VOR der SEIT
Medikaments/ Einnahme Ataxie- BEGINN
Vitamins/ (z.B. (M Erkrankung | der Ataxie-
Mineralstoff- 100mg) | téglich oder (z.B. 5 begonnen | Erkrankung
priparates bei Bedarf) Jahre) begonnen
13. [ ] [ ]
14. [ ] [ ]
15. [ ] [ ]
16. [ ] [ ]
17. [ ] [ ]
18. [ ] [ ]
19. [ ] [ ]

20.
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3. Wenn Sie den Namen nicht wissen, kreuzen Sie bitte die Beschwerden an, gegen die Sie

Medikamente nehmen. Mehrfachnennungen sind moglich.

Beschwerden:

Schmerzen

Bluthochdruck
Zuckerkrankheit/ Diabetes
Depressionen
Schlafstérungen
Gedachtnisprobleme
Wechseljahresbeschwerden

Andere, und zwar (bitte Eintragen):

NEIN

Ja, und
zZwar:

Dauver der VOR der

Einnahme  Ataxie-
Erkrank-

(z.B.5 ung

Jahre) begonnen

4. Wie oft machen sie folgende Therapien zur Behandlung Ihrer Ataxie-Erkrankung?

Physiotherapie Stunden/Woche
Ergotherapie Stunden/Woche
Schwimmen Stunden/Woche
Logopédie Stunden/Woche
Fitnesstraining in Eigenregie Stunden/Woche

Gar keine dieser Therapien

[ ]

SEIT
BEGINN

der

Ataxie-
Erkrank-

ung

begonnen

[
[

]
]
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5. Welcher der folgenden 4 Sétze beschreibt den Grad Threr korperlichen Betédtigung aul3erhalb
Ihrer beruflichen Titigkeit VOR und SEIT der Ataxie-Erkrankung am besten?

VOR SEIT
der der
Ataxie | Ataxie
Keine wochentliche korperliche Betétigung [ ] [ ]
Nur leichte korperliche Betdtigung in den meisten Wochen [ ] [ ]
Starke korperliche Betétigung® von mind. 20 Min Dauer ein- bis zweimal pro
Woche [ ] [ ]
Starke korperliche Betitigung* von mind. 20 Min Dauer dreimal oder haufiger | [ ] [ ]
pro Woche
Weil} nicht [ ]

*Starke korperliche Betitigung verursacht Kurzatmigkeit, eine hohe Herzfrequenz und
Schwitzen.

6. Ernihrungs-Hiufigkeits-Fragebogen: MONICA/KORA — Food-Frequency- Fragebogen:
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Wie hiufig nehmen Sie die folgenden Nahrungsmittel zu sich?

Fast taglich ~ Mehrmals in Etwa einmal Mehrmals
der Woche in der Woche im Monat

Fleisch (ohne Wurstwaren) [ [ [ [
Warstwaren, Schinken [ [ ] [ [
Gefliigel [ [ [ [
Fisch L L] LL L
Kartoffeln [ [ ] [ [
Teigwaren [ W L L
Reis e
Salat oder Gemilse, roh zubereitet [ [ ] [ [
Gemiise, gekocht [ [ ] [ [
Frisches Obst [ [ ] [ [
Schokolade, Pralinen [ [ ] [ [k
Kuchen, Gebick, Kekse [ [ ] [ [k
Sonstige SiiBwaren (Bonbons, u..) [ [ [ [

Salzige Knabbereien wie

gesalzene Erdniisse, Chips, etc. |:|1 |:|2 |:|3 |:|4
Weillbrot, Mischbrot, Toastbrot |:|1 |:|2 |:|3 |:|4

Vollkormbrot, Schwarzbrot, Knsickebrot [ [ ] [ [k
Haferflocken, Miisli, Cornflakes i [ [k
Quark, Joghurt, Dickmilch e [ [
Kiise I I N
Eier I I S I e
Milch einschl. Buttermilch e [ [
Obstséifte, sonstige Erfrischungsgetréinke

(Limonade, Cola-Getréinke u..) [ [ [ [
Mineralwasser L [ [ [k

Diétlimonade, sonst. Didtgetranke |:|1 |:|2 |:|3 |:|4

Einmal im Monat Nie

oder seltener
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7. Lebensqualitit von Personen mit Schluckbeschwerden - SWAL-QoL

a) Im Folgenden finden Sie zwei allgemein gehaltene Feststellungen, die auf Personen mit
Schluckbeschwerden zutreffen konnen.

Bezogen auf den letzten Monat: Wie sehr treffen die folgenden beiden Feststellungen auf Sie zu?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Trifft Triftt Trifft etwas Trifft kaum Trifft
vollstindig weitgehend zu zu iiberhaupt
zZu zZu nicht zu
Mit meinen Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5
zurechtzukommen, ist sehr
schwer fur mich.
Meine Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5

haben mein Leben erheblich
durcheinander gebracht.

b) Im Folgenden sind Probleme mit dem tdglichen Essen aufgefiihrt, {iber die Personen mit
Schluckbeschwerden bisweilen berichten.

Bezogen auf den letzten Monat: Wie sehr treffen die folgenden Feststellungen auf Sie zu?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Trifft Trifft Trifft etwas Trifft kaum Trifft
vollstdndig weitgehend zu Zu iiberhaupt
zu zu nicht zu
An den meisten Tagen kiimmere 1 2 3 4 5
ich mich nicht darum, ob ich esse
oder nicht esse.
Ich brauche langer zum Essen als 1 2 3 4 5
andere Menschen.
Ich bin nur noch selten hungrig. 1 2 3 4 5
Es kostet mich unendlich viel Zeit 1 2 3 4 5
eine Mahlzeit zu essen.
Ich habe iiberhaupt keine Freude 1 2 3 4 5

mehr am Essen
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¢) Im Folgenden sind einige gesundheitliche Probleme aufgefiihrt, die Personen mit
Schluckbeschwerden haben konnen.

Bezogen auf den letzten Monat: Wie sehr haben Sie die folgenden Probleme als Folge Threr
Schluckbeschwerden erlebt?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Fast immer Oft Manchmal Fast Niemals
niemals

Husten 1 2 3 4 5
Verschlucken oder Wiirg-/ 1 2 3 4 5
Erstickungsanfille beim Essen
Verschlucken oder Wiirg-/ 1 2 3 4 5
Erstickungsanfille beim Trinken
Zéhen Speichel oder Schleim 1 2 3 4 5
Wiirgreiz 1 2 3 4 5
“Sabbern” 1 2 3 4 5
Probleme mit dem Kauen 1 2 3 4 5
UbermiBige Speichel- oder 1 2 3 4 5
Schleimbildung
Notwendigkeit zu rduspern 1 2 3 4 5
Nahrung bleibt in Ihrer Kehle 1 2 3 4 5
stecken
Nahrung bleibt in Threm Mund 1 2 3 4 5
stecken
Herauslaufen von Nahrung oder 1 2 3 4 5
Fliissigkeit aus Threm Mund
Austritt von Nahrung oder 1 2 3 4 5
Fliissigkeit aus Ihrer Nase
Aushusten von 1 2 3 4 5

steckengebliebener Nahrung oder
Fliissigkeit
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d) Im Folgenden bitten wir Sie zwei Fragen dariiber zu beantworten, wie Thre
Schluckbeschwerden Thre Erndhrung bzw. Ihr Essen im letzten Monat beeintrachtigt haben.

(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Stimmt Stimmt Bin mir Stimmtnur  Stimmt
absolut nicht sicher ein wenig {iiberhaupt
nicht
Herauszufinden, was ich essen 1 2 3 4 5
und was ich nicht essen kann, ist
fiir mich ein Problem.
Es ist schwierig fiir mich Speisen 1 2 3 4 5

zu finden, die ich gerne mag und
die ich auch essen kann.

e) Die beiden folgenden Feststellungen beziehen sich darauf, ob Ihre Verstaindigung mit
anderen Menschen durch Thre Schluckbeschwerden beeintriachtigt ist.

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft haben die beiden folgenden Feststellungen auf Sie
zugetroffen?

(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Die ganze  Fast die Einen Einen Niemals
Zeit ganze Zeit gewissen  geringen
Teil der Teil der
Zeit Zeit
Andere Menschen haben es 1 2 3 4 5
schwer mich zu verstehen.
Es ist fiir mich sehr schwer, klar 1 2 3 4 5

und deutlich zu sprechen.
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f) Im Folgenden finden sich einige Probleme, die Personen mit Schluckbeschwerden eventuell
erwihnen.

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft haben Sie Folgendes erlebt?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Fast immer Oft Manchmal Kaum Niemals

Ich habe Angst, mich beim Essen 1 2 3 4 5
zu verschlucken oder einen

Wiirge- /Erstickungsanfall zu

bekommen

Ich befiirchte eine 1 2 3 4 5
Lungenentziindung bekommen zu
konnen

Ich habe Angst mich beim 1 2 3 4 5
Trinken zu verschlucken oder

einen Wiirge- /Erstickungsanfall

zu bekommen.

Ich weil} nie, wann ich mich 1 2 3 4 5
verschlucken werde oder wann es

zu einem Wiirge-

/Erstickungsanfall kommen wird.

g)

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft trafen die folgenden Feststellungen fiir Sie wegen Ihrer
Schluckbeschwerden zu?

(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Immer Oft Manchmal Kaum Niemals
zutreffend zutreffend zutreffend zutreffend zutreffend

Meine Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5
deprimieren mich.

Es irritiert mich, dass ich beim 1 2 3 4 5
Essen oder Trinken so vorsichtig

sein muss.

Ich bin durch meine 1 2 3 4 5

Schluckbeschwerden entmutigt.




133
Anhang Fragebogenkatalog

Meine Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5
frustrieren mich.

Ich werde im Umgang mit 1 2 3 4 5
meinen Schluckbeschwerden
ungeduldig.

h) Im Folgenden geht es um Thr gesellschaftliches Leben im letzten Monat.

Wie sehr wiirden Sie den folgenden Aussagen zustimmen bzw. nicht zustimmen?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Ich stimme Ich stimme Ich bin mir Ich stimme Ich stimme
absolut zZu nicht sicher nichtzu  iiberhaupt
zu nicht zu

Ich gehe wegen meiner 1 2 3 4 5
Schluckbeschwerden nicht mehr
zum Essen aus.

Meine Schluckbeschwerden 1 2 3 4 5
machen es mir schwer, ein gesell-
schaftliches Leben zu fithren.

Meine {iblichen Berufs- oder 1 2 3 4 5
Freizeitaktivititen haben sich

wegen meiner

Schluckbeschwerden geédndert.

Gesellige Zusammenkiinfte (z.B. 1 2 3 4 5
an Feiertagen oder bei Treffen im

Freundes-/ Bekanntenkreis) kann

ich wegen meiner Schluck-

beschwerden nicht genief3en.

Meine Rolle im Familien-/ 1 2 3 4 5
Freundeskreis hat sich wegen

meiner Schluckbeschwerden

geédndert.
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i)

Bezogen auf den letzten Monat: Wie oft haben Sie die folgenden gesundheitlichen
Symptome festgestellt?
(Kreuzen Sie bitte jeweils die zutreffende Zahl an.)

Die ganze  Fast die Einen Einen
Zeit ganze Zeit gewissen  geringen
Teil der Teil der
Zeit Zeit

Fihlten Sie sich schwach? 1 2 3 4
Hatten Sie Probleme beim 1 2 3 4
Einschlafen?
Fihlten Sie sich miide? 1 2 3 4
Hatten Sie Probleme mit dem 1 2 3 4
Durchschlafen?
Fiihlten Sie sich erschopft? 1 2 3 4
)

Nehmen Sie zur Zeit Nahrung oder Fliissigkeit iiber eine Nahrungssonde zu sich?
(Kreuzen Sie bitte die zutreffende Zahl an.)

Nein

Ja

Niemals
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k)
Welche Art und Zusammensetzung von Nahrung haben Sie in der letzten Woche am haufigsten zu
sich genommen?

(Kreuzen Sie bitte im Folgenden den Buchstaben an, dessen Beschreibung hierfiir am ehesten
zutriftt.)

Ich esse normale Nahrung. Die umfasst eine breite Palette einschlieflich Speisen, A
die schwer zu kauen sind, wie Fleisch, Karotten, Brot, Salat, "Knabberzeug" etc.

Ich esse weiche, leicht zu kauende Nahrung wie z.B. Auflauf, Konservenfriichte, B
weiche gekochtes Gemiise, Hackfleisch, cremige Suppen etc.

Ich esse Nahrung, die mit einem Mixer zerkleinert oder durch den "Wolf" gedreht C
wurde oder Pudding-dhnliche Nahrung oder piirierte Kost

Ich erndhre mich hauptsédchlich iiber eine Sonde, esse aber gelegentlich Speiseeis, D
Pudding, Apfelmus oder Ahnliches

Ich erndhre mich ausschlieflich Uber eine Sonde E

)

Welche Art von Fliissigkeiten haben Sie in der letzten Woche am hdufigsten zu sich genommen?
(Kreuzen Sie bitte im Folgenden den Buchstaben an, dessen Beschreibung hierfiir am ehesten
zutriftt.)

Ich trinke Fliissigkeiten wie Wasser, Milch, Tee, Apfelsaft oder Kaffee. A
Ich trinke tiberwiegend Fliissigkeiten, die etwa so dick sind wie z.B. Tomaten- oder B
Aprikosensatft.

Ich trinke iiberwiegend Fliissigkeiten, die etwa so dick sind, wie dicke Bananenmilch C

oder wie Honig. Solche Fliissigkeiten sind schwer durch einen Strohhalm
anzusaugen.

Ich trinke iiberwiegend Fliissigkeiten, die so stark angedickt sind, dass sie Pudding D
dhneln.

Ich trinke keine Fliissigkeiten, sondern nehme sie iiber eine Sonde zu mir. E
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m)
Wie wiirden Sie ganz allgemein Thren Gesundheitszustand beschreiben?

(Kreuzen Sie bitte die zutreffende Zahl an)

Schlecht 1
Einigermallen gut 2
Gut 3
Sehr gut 4
Ausgezeichnet 5

Englische Originalversion:McHorney C.A., Bricker D.E. & Kramer A.E. & Rosenbek, J.C. &
Robbins, J. & Chignell, K.A. & Logemann, J.A. & Clarke, C. (2002). The SWAL- QOL
outcomes tool for oropharyngeal dysphagia in adults: III. Documentation of reliability and
validity. Dysphagia, 17, 97-114

Deutsche Ubersetzung Dr. Mario Prosiegel, Neurologisches Krankenhaus Miinchen, Tristanstr.
20, 80804 Miinchen
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E) Fragen zur Gestaltung des Fragebogens:

1. Was erwarten Sie von der Behandlung in der Spezialsprechstunde der Charité
(Mehrfachnennung moglich)?

| Bitte ankreuzen

[
[

]
]

Vollkommene Beseitigung meiner Erkrankung/ Symptome durch Therapien
Verringerung meiner Krankheitserscheinungen durch Therapien

Anleitung im Umgang mit meiner Erkrankung

ich habe keine Erwartungen

ich halte die Behandlungen fiir sinnlos

eine Diagnose fiir meine Erkrankung

eine Einschitzung des weiteren Verlaufes meiner Erkrankung

2. Wie fanden Sie diesen Fragebogen?

| Bitte ankreuzen

[
[

]
]

Versténdlich
Unverstindlich — Vor allem Frage/n Nummer:
Zu lang

Das fehlt mir:

3. Dieser Fragebogen wurde ausgefiillt . . .

| Bitte ankreuzen

[
[

]
]

von mir, dem Patient/der Patientin, beantwortet und ausgefiillt.

die Fragen wurden von mir, dem Patient/der Patientin, beantwortet und durch
eine 2. Person meines Vertrauens entsprechend eingetragen.

von mir, dem Patient/der Patientin, zusammen mit
bearbeitet.

von einer 2. Person fiir mich, dem Patient/der Patientin, beantwortet und
ausgefiillt.
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4. Kritik/ Kommentar:

Vielen Dank fiir Ihre Teilnahme!
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Eidesstattliche Versicherung

,»Ich, Nina Hanisch, versichere an Eides statt durch meine eigenhdndige Unterschrift, dass ich die
vorgelegte Dissertation mit dem Thema: ,,Dysphagie und Lebensqualitit bei Patienten mit
cerebelldrer Ataxieerkrankung®™ / ,,Dysphagia and quality of life in patients with cerebellar
ataxia” selbststdndig und ohne nicht offengelegte Hilfe Dritter verfasst und keine anderen als die

angegebenen Quellen und Hilfsmittel genutzt habe.

Alle Stellen, die wortlich oder dem Sinne nach auf Publikationen oder Vortrdgen anderer
Autoren/innen beruhen, sind als solche in korrekter Zitierung kenntlich gemacht. Die Abschnitte
zu Methodik (insbesondere praktische Arbeiten, Laborbestimmungen, statistische Aufarbeitung)
und Resultaten (insbesondere Abbildungen, Graphiken und Tabellen) werden von mir
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Ich versichere ferner, dass ich die in Zusammenarbeit mit anderen Personen generierten Daten,
Datenauswertungen und Schlussfolgerungen korrekt gekennzeichnet und meinen eigenen Beitrag
sowie die Beitrdge anderer Personen korrekt kenntlich gemacht habe (siche Anteilserklérung).
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korrekt kenntlich gemacht.

Meine Anteile an etwaigen Publikationen zu dieser Dissertation entsprechen denen, die in der
untenstehenden gemeinsamen Erklarung mit dem/der Erstbetreuer/in, angegeben sind. Fiir
samtliche im Rahmen der Dissertation entstandenen Publikationen wurden die Richtlinien des
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eingehalten. Ich erkldre ferner, dass ich mich zur Einhaltung der Satzung der Charité —

Universitdtsmedizin Berlin zur Sicherung Guter Wissenschaftlicher Praxis verpflichte.

Weiterhin versichere ich, dass ich diese Dissertation weder in gleicher noch in dhnlicher Form

bereits an einer anderen Fakultit eingereicht habe.

Die Bedeutung dieser eidesstattlichen Versicherung und die strafrechtlichen Folgen einer



140
Eidesstattliche Versicherung

unwahren eidesstattlichen Versicherung (§§156, 161 des Strafgesetzbuches) sind mir bekannt

und bewusst.

Datum Unterschrift
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Anteilserklirung

Nina Hanisch hatte folgenden Anteil an den folgenden Publikationen:

Publikation 1: Hanisch N*, Ronnefarth M* , Brandt AU, Mahler A, Endres M, Paul F, Doss S.
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*geteilte Erstautorenschaft
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Unterschrift des Doktoranden/der Doktorandin



142
Lebenslauf

Lebenslauf
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meiner Arbeit nicht veroffentlicht.*
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