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Abstract

In dieser Bachelorarbeit soll die psychosoziale Situation von Kindern und Jugendlichen
mit juveniler Neuronaler Ceroid-Lipofuszinose (JNCL) untersucht werden. Sie ist eine der
haufigsten, erblichen neurodegenerativen Stoffwechselerkrankungen bei Kindern und
Jugendlichen. Die Hauptsymptomatiken sind Blindheit, Epilepsie und Demenz. Diese Er-
krankung ist nicht heilbar und flhrt zu einem frihen Tod der Betroffenen. Oftmals erfolgt
die erste Diagnose beim Augenarzt, da zuerst die Erblindung eintritt. Beim Kinderneurolo-
gen erfolgt schliellich die endglltige Diagnose JNCL. Nun gilt es, das betroffene Kind und
seine Angehorigen so gut wie mdglich zu unterstitzen. Dies geschieht auf medizinischer,
schulischer/padagogischer, psychologischer, sowie psychosozialer Basis. Bezlglich der
medizinischen Unterstlitzung sind sowohl die Spezialsprechstunde fiir neurodegenerative
Erkrankungen im Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf (UKE), sowie Ma3nahmen wie
Physio-, Ergo oder Logopadie hilfreich. In manchen Fallen sind auch die MalRnahmen der
sozialmedizinischen Versorgung notwendig. In der Schule ist eine an das betroffene Kind
angepasste Form der Beschulung wichtig. Zur psychologischen Begleitung und Konfliktlo-
sung kann die supportive Psychotherapie genutzt werden. Selbsthilfegruppen und die
Beratung durch Sozialpddagogen in der Schule oder Behindertenwerkstatt ibernehmen
die psychosoziale Versorgung der betroffenen Kinder und Angehdérigen. An zwei Fallbei-

spielen soll die praktische Umsetzung der Unterstlitzungsmaoglichkeiten gezeigt werden.
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1. Einleitung

In dieser Bachelorarbeit soll auf die psychosoziale Situation von an Juveniler Neuronaler
Ceroid-Lipofuszinose (JNCL) erkrankten Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen,
sowie deren Angehorigen in Deutschland eingegangen werden.

Neben den normalen Entwicklungsaufgaben in der Kindheit und Adoleszenz mussen sie
Ruckschlage, wie den Verlust des Augenlichts und korperlicher und geistiger Fahigkeiten
verkraften. Dies stellt nicht nur fiir sie, sondern auch fir Eltern, Lehrer und andere profes-
sionelle und nicht-professionelle Helfer eine grolRe Herausforderung dar, die immer wieder
aufs Neue bewaltigt werden muss.

Dieser Themenbereich ist sehr bedeutsam, da diese Erkrankung sehr selten auftritt. Be-
sonders fur den Bereich psychosoziale Unterstitzung (vornehmlich im Bereich Psycholo-
gie/ Rehabilitationspsychologie) steht noch sehr wenig Material zur Verfigung, auf das
sowohl Betroffene selbst, als auch professionelle Helfer zuriickgreifen kdnnen. In dieser
Bachelorarbeit sollen alle derzeit verfigbaren Unterstitzungsmdglichkeiten fur Patienten
mit JNCL zusammengetragen werden, sodass eine Sammlung entsteht, die sowohl fur die
Betroffenen selbst, als auch fir ihre Helfer nitzlich ist. Weiterhin ist es wichtig, dass das
Krankheitsbild der JNCL noch bekannter wird, sodass es in den verschiedenen Einrich-
tungen wie z.B. Schulen, kinderarztlichen Fachpraxen/ Kinderkliniken, sowie Werkstatten
und Tageseinrichtungen ggf. besser und vor allem so friih wie mdglich erkannt werden
kann. Dadurch kénnte den betroffenen Kindern und Jugendlichen viel Leid erspart werden.
Weiterhin kénnte man so adaquat auf die speziellen Bedurfnisse dieser Kinder und Ju-
gendlichen eingehen und bei auftretenden, krankheitsspezifischen Problemen entspre-
chend reagieren.

Diese Arbeit ist in folgende Kapitel untergliedert:

Im folgenden Kapitel werden das Krankheitsbild und die drei Hauptsymptomatiken Blind-
heit, Epilepsie und Demenz ndher beschrieben. Es folgen Kapitel, in denen die einzelnen
Bereiche der Versorgung dieser Kinder und Jugendlichen auf medizinischer, padago-
gisch/ schulischer, psychologischer, sowie psychosozialer Ebene dargestellt werden. Im
Anschluss daran werden zwei Fallbeispiele vorgestellt, die einen praktischen Bezug zu
der in den voran gegangenen Kapiteln dargestellten Versorgung von Patienten mit JNCL
herstellen sollen. Zum Schluss der Arbeit erfolgt ein Fazit, in dem die herausgearbeiteten

Ergebnisse noch einmal zusammengefasst, ausgewertet und diskutiert werden.
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2. Exkurs

Mein personliches Interesse an dieser Erkrankung entstand wahrend eines Praktikums in
einer Einrichtung fur Menschen mit geistiger Behinderung. Dort bin ich einer jungen Frau
mit diesem Krankheitsbild wieder begegnet, zu der ich einen personlichen Bezug hatte.
Bis zu diesem Praktikum wusste ich jedoch noch nicht, dass sie an JNCL erkrankt war.
Umso gréRer war fir mich der Schock, als die Mitarbeiter der Einrichtung mich Gber ihren
Zustand und das Krankheitsbild informierten und ich sie schlieRlich das erste mal seit Jah-
ren wieder traf. Ich war sehr erschittert dariber, wie sehr sie die Erkrankung verandert
hatte und wie wenig doch von dem Menschen, den ich einmal kannte Ubrig geblieben war.
Dennoch hatte ich noch eine kurze, aber sehr intensive Zeit mit ihr, bevor sie dann ein
halbes Jahr nach unserem Wiedersehen starb.

Aufgrund dieses ersten, doch sehr intensiven Kontaktes mit JNCL, begann ich, Informa-
tionen Uber dieses Krankheitsbild zu sammeln. Ich fand heraus, dass es viele Informatio-
nen Uber medizinische Probleme gibt, wahrend Uber die psychologische und soziale Si-
tuation jedoch sehr wenig Material existiert. So entwickelte sich nach und nach die Idee,
meine Bachelorarbeit zu diesem Thema zu schreiben. Meine Motivation besteht darin, zu
verstehen, was diese Erkrankung mit den Betroffenen macht und ich méchte herausfinden,
welche Mdglichkeiten es gibt, sie und ihre Angehdrigen zu unterstiutzen. AulRerdem sehe
ich diese Arbeit als eine Form der Bewaltigung dieser einschneidenden Erfahrung und
schliellich des Todes meiner Bekannten an. Ich begann mich nun intensiv mit dem The-
ma JNCL zu beschéaftigen und absolvierte im Jahr 2011 im Rahmen meines Studiums ein
Praktikum im Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf (UKE, die eine spezielle Sprech-
stunde fir diese Erkrankung anbieten). In Hamburg konnte ich viele nitzliche Informatio-
nen zu dieser Thematik sammeln, beispielsweise Uber die Unterstutzungsmoglichkeiten
fur an JNCL erkrankte Kinder und deren Angehdrigen. Des Weiteren hatte ich dort die
Méoglichkeit, mich mit verschiedenen Fachleuten auszutauschen und Kontakte zu knupfen,
die fir die Erstellung meiner Bachelorarbeit sehr hilfreich waren. Wahrend meiner Prakti-
kumszeit konnte ich auch einige an JNCL erkrankte Kinder und Jugendliche begleiten,

von denen ich in einem spateren Kapitel zwei Falle anonymisiert vorstellen werde.
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3. Juvenile NCL

In diesem Kapitel soll zunachst ndher auf das Krankheitsbild der Neuronalen Ceroid-
Lipofuszinose im Allgemeinen eingegangen werden. Spater werden in drei Unterkapiteln
die wesentlichen Symptomatiken der Krankheit erlautert. Im Folgenden wird der Name der

Erkrankung nur noch mit NCL oder JNCL abgekirzt werden.

3.1. Uberblick

Die verschiedenen Formen der NCL z&hlen zu den haufigsten erblichen neurodegenerati-
ven Stoffwechselerkrankungen im Kindes- und Jugendalter. Die Inzidenz liegt laut Kohl-
schitter, Goebel und Schulz (2005) bei 1: 30.000 Lebendgeborenen. Diese Erkrankungen
werden autosomal rezessiv vererbt und sind derzeit noch nicht heilbar, weshalb sie zu
einem frihen Tod flhren. Daher ist eine frihe Diagnostik wichtig, da den Betroffenen
durch palliativmedizinische Maflnahmen geholfen werden kann und die betroffenen Fami-
lien gegebenenfalls genetisch und allgemein beraten werden kénnen. Gemeinsam sind
allen Formen der NCL der stetige Visusverlust, sowie das Auftreten von Demenz und Epi-
lepsie (Kohlschutter et al., 2005). Dies geschieht aufgrund des Zellabfallstoffes Lipophus-
zin, was sich im neuronalen Gewebe ablagert und somit zu dem beschriebenen geistigen
und korperlichen Verfall der Betroffenen flhrt. Der Ausbruch der Erkrankung erfolgt, je
nach Form zwischen dem spaten Sauglings- und dem friilhen Schulalter, wobei sich die
Kinder vor dem Beginn der Erkrankung ihrem Alter entsprechend entwickeln.

Die Formen der NCL lassen sich, neben atypischen Formen in: eine infantile Form (auch
Jansky-Bielschowsky), eine juvenile Form (auch Spielmeyer-Vogt — oder Battenkrankheit
genannt), sowie eine seltene adulte Form (auch Kufs-Syndrom genannt) gliedern (Kohl-
schitter et al., 2005).

Die Juvenile NCL, beginnt im frihen Schulalter. Erste Anzeichen sind hier Visusverlust
durch Retinopathie beginnend mit ca. 6 Jahren, sowie das Einsetzen der Demenz, ge-
kennzeichnet durch unerwartetes Absinken der schulischen Leistungen der Betroffenen
(Kohlschitter et al., 2005). Spater kommen eine Grand-Mal-Epilepsie, sowie parkinsonar-
tige Bewegungsstérungen hinzu. Des Weiteren entwickeln 75 Prozent der Betroffenen
psychiatrische Auffalligkeiten, wie z.B. depressive Zustande oder psychotische Phanome-
ne mit Halluzinationen. Im Verlauf der Erkrankung tritt auch der geistige und korperliche

Abbau der Patienten immer mehr in den Vordergrund, bis sie irgendwann schlie3lich voll-
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stédndig auf die Hilfe Anderer angewiesen sind. Die Lebenserwartung dieser Patienten
liegt im Schnitt zwischen 30 und 40 Jahren (Kohlschitter et al., 2005; Seeliger, Ruther,
Apfelstedt-Sylla, Schlote, Wohlrab & Zrenner, 1997).

Die Behandlungsmaéglichkeiten der Erkrankung beschranken sich auf palliative MafRnah-
men, sowie Begleitung der Betroffenen und ihrer Familien. Besonders im kinderpsychiatri-
schen Bereich steht die Behandlung der psychotischen Symptome, sowie der abendli-

chen Unruhe im Vordergrund (Kohlschutter et al. 2005).

3.2 Blindheit

Die Blindheit, in der Literatur auch als Amaurose bezeichnet, ist eines der ersten auftre-
tenden Symptome der JNCL und stellt neben unerklarlichem Absinken der schulischen
Leistungen, eines der ersten erkennbaren Merkmale der Erkrankung fir die Betroffenen

selbst, aber auch fur deren Bezugspersonen dar.

,Blindheit wird durch eine Sehscharfe von 1/50 bis 0 definiert. Neben der vollkom-
menen Erblindung beinhaltet der Begriff nach den vom Bundesministerium fur Ge-
sundheit und Soziale Sicherung (2004) herausgegebenen Anhaltspunkten fir die
arztliche Gutachtertatigkeit auch eine Norm-Sehschéarfe, die auf dem besseren
Auge zwischen 2% (1/50) und 0 liegen kann.“ (Quester, 2008, S. 140).

Der Deutschen Ophthalmologischen Gesellschaft zufolge gilt eine Person als blind, wenn,
auch nach optimaler Korrektur auf ihrem besseren Auge lediglich ein Visus von zwei Pro-
zent der vollen Sehscharfe erreicht werden kann (Lienert, 2007). 90 Prozent der betroffe-
nen Personen, verfiigen Uber ein Restsehvermoégen, wahrend die restlichen 10 Prozent
keine Lichtscheinwahrnehmung mehr haben. Dieses Restsehvermdgen kann bei den ver-
schiedenen Personen unterschiedlich ausgepragt sein, angefangen bei dem Erkennen
von Lichtquellen, wie z.B. Deckenlampen oder Sonnenlicht, bis hin zum Wahrnehmen von
grolen Gegenstanden in Form von Umrissen, dem Auffinden von Lichtquellen, z.B. einem
Fenster, sowie dem Lesen von Schwarzschriftbuchstaben mit Unterstitzung vergréRern-
der Hilfsmittel (Lienert, 2007). Weitere Kriterien sind nach Lienert (2007) u.a. Schwierig-
keiten bei der Orientierung ohne fremde Hilfe in unbekannter Umgebung, Erwerben eige-
ner Vorstellungen ausschliefllich durch den Einsatz des Hor- und Tastsinnes, sowie die
Nutzung von blindentechnischen Hilfsmitteln wie z.B. dem Langstock oder fur das Schrei-
ben und Lesen, der von Louis Braille entwickelten Brailleschrift. Bei den Kindern und Ju-

gendlichen mit JNCL liegt die Ursache fiur die Erblindung, wie oben bereits erwahnt, in
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einer Retinopathie, einer Degeneration der Netzhaut die durch die Grunderkrankung ver-

ursacht wird.

3.3. Epilepsie

Neben der auftretenden Blindheit und Demenz, stellt auch die sich im Laufe der Erkran-
kung einstellende Epilepsie einen gravierenden Einschnitt fir die Betroffenen Kinder und
Jugendlichen dar. Nach Quester (2008) wird der Begriff epileptischer Anfall folgenderma-

Ren definiert:

,2Hierbei handelt es sich um eine krankhafte Reaktionsform des Gehirns infolge irri-
tierender oder schadigender Reize, verursacht durch unterschiedliche zerebrale
und sonstige Erkrankungen. Die Reiz-Antwort ist der Anfall infolge voribergehen-
der Ubererregbarkeit und Spontanentladung zahlreicher Neurone (Depolarisation).
In Abhangigkeit von der Lokalisation, der Anzahl der beteiligten Neurone und dem
Grad der Ausbreitung im Gehirn kommt es zu unterschiedlichen Formen und Aus-
pragungen epileptischer Anfalle. Die Spontanentladung der Neurone kann hierbei
auf einen lokalen Bereich beschrankt bleiben, gréfiere Hirnbereiche umfassen o-
der sich Uber beide Hirnhemispharen ausbreiten (Generalisierung). Entsprechend
unterschiedlich sind die Anfallsbilder, bei denen Verhalten, Motorik, Gefiihlsemp-

findungen u.a. gestort sein kénnen.“ (Quester, 2008, S.297).

Fir epileptische Anfalle kann es laut Quester (2008) verschiedene Ursachen geben. Zum
einen kann es sich hier um akute Stérungen im Gehirn, um so genannte Gelegenheitsan-
falle handeln, zum Anderen kann hierfur aber auch eine chronische Erkrankung verant-
wortlich sein, was dann als Epilepsie bezeichnet wird. Die Ursachen hierflir kbnnen toxi-
sche, entzundliche, verletzungsbedingte, sowie stoffwechselbedingte cerebrale Stérungen
sein, wobei letztere die Anfallsursache fur die an JNCL erkrankten Kinder und Jugendli-

chen darstellt.
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3.4. Demenz

Im Folgenden soll nun die Demenz, die im Laufe der JNCL sowohl fur die Betroffenen
selbst als auch fir die Angehoérigen immer prasenter wird, beschrieben werden. Quester

(2008) definiert den Begriff der Demenz folgendermallen:

.Der Begriff der Demenz beschreibt einen fortschreitenden Verfall intellektueller
und kognitiver Funktionen. Nicht oder kaum beeintrachtigt sind dagegen das Be-
wusstsein und die Wahrnehmung. Bei den Betroffenen fallt ein zunehmend redu-
ziertes Erinnerungsvermdgen auf, das im Zusammenhang mit der fortschreitenden
Erkrankung von zunehmenden Beeintrachtigungen der intellektuellen Fahigkeiten
charakterisiert ist. Neben diesen Beschwerden finden sich auch Auffalligkeiten des
Verhaltens und Veradnderungen der Personlichkeitsstruktur.” (Quester 2008, S.
291)

Dabei unterscheidet sich der Abbau der Hirnleistungen je nach Form der Erkrankung. Die
Ursachen fir eine dementielle Erkrankung sind vielseitig. Unter Anderem kdnnen hier
GefaRerkrankungen, Autoimmunerkrankungen, aber auch die Degeneration des zentralen
Nervensystems die Ursache einer Demenzerkrankung darstellen. Bei der Degeneration
des zentralen Nervensystems kommt es zu einer Schadigung von Zelleigenschaften der
bislang noch funktionstiichtigen Neuronen, was zu Funktionsstérungen fuhrt, die weitrei-
chende Teile des Gehirns betreffen (Quester, 2008). Diese Ursache der Demenz durch
Neurodegeneration trifft am ehesten auf die an JNCL erkrankten Kinder und Jugendlichen
zu, da es hier durch das sich im neuronalen Gewebe absetzende Lipophuszin ebenfalls
zu weitreichenden Schadigungen im Gehirn kommt, die die Ursache fur die vorliegende

Demenz darstellen.
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4. Medizinische Versorgung von Patienten mit JNCL und deren Angehérigen

In diesem Kapitel soll es darum gehen, die medizinische Begleitung der Patienten und
ihrer Angehdrigen naher zu beschreiben. Dabei wird auf die Ermittlung und das Uberbrin-
gen der Diagnose eingegangen. Folgend werden Mdglichkeiten der medizinischen Beglei-
tung, sowie therapeutische Interventionen fiir betroffene Kinder und Jugendliche betrach-
tet.

4.1. Allgemeines

Das erste sichtbare Krankheitszeichen, das sich bei den Betroffenen und ihrem Umfeld
bemerkbar macht, ist, wie in Kapitel 2 bereits naher beschrieben, die plotzliche Ver-
schlechterung des Sehvermoégens, woraufhin meist ein Augenarzt konsultiert wird. Er
spielt eine wichtige Rolle bei der Erkennung dieser Erkrankung (Ruther, Gal & Kohlschiit-
ter, 2006). Oft wird die Diagnose JNCL hier zuerst gestellt, bzw. in Betracht gezogen. Ist
diese Erkrankung dem Arzt bereits bekannt, werden die Betroffenen an eine Kinderklinik
oder einen Kinderneurologen verwiesen, um die weitere Diagnostik in die Wege zu leiten.
Da viele Augenarzte aber nicht ausreichend mit diesem Krankheitsbild vertraut sind, wird
oft lediglich die bereits beschriebene Retinopathie diagnostiziert und die Sehverschlechte-
rung mittels Sehhilfen zu kompensieren versucht (Kohlschitter, 2001). Der Kontakt zu
einer Kinderklinik, bzw. zu einem Kinderneurologen erfolgt oft erst dann, wenn die Kinder
eine Schule fir Blinde und sehbehinderte Schiler besuchen und dort auf Sonderpadago-
gen treffen, die mit der Symptomatik dieser Erkrankung vertraut sind und somit eventuelle
erste Zeichen der Erkrankung erkennen kdnnen. Den Eltern der betroffenen Kinder wird
nahe gelegt, mit ihrem Kind einen Kinderneurologen aufzusuchen, um eine auf die Fahig-
keiten und Bedirfnisse abgestimmte Férderung besser ermdéglichen zu kdénnen, wobei
hier noch nicht auf eine JNCL hingewiesen wird (Gaul, 2001). In der Kinderklinik wird
dann mittels Blutuntersuchung ermittelt, ob eine JNCL vorliegt oder nicht (Kohlschutter,
2001).
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4.2. Mitteilung der Diagnose

Bestatigt sich bei einem Kind die Diagnose JNCL, werden die Eltern zu einem Gesprach
in die Kinderklinik gebeten. Da diese Erkrankung sehr schwerwiegend ist, wird fir das
Diagnosegesprach ein Zeitraum von mindestens einer Stunde eingeplant. Dieses Ge-
sprach sollte in einer moéglichst ruhigen Atmosphare stattfinden und mdgliche Stérungen
von auflen ausgeschlossen werden (Heim, 2001). Den Eltern wird erklart, was auf sie
zukommen wird und welche Méglichkeiten ihnen finanziell zur Verfugung stehen bzw. wo
sie sich hinwenden kénnen, um den Alltag mit einem mehr und mehr auf Hilfe angewiese-
nen Kind meistern zu kénnen. Weiterhin sollte in einem solchen Gesprach auch auf die
Erblichkeit dieser Erkrankung eingegangen werden, da dies fur die betroffenen Familien
eine wichtige Rolle in der weiteren Familienplanung spielt (Heim, 2001). Die Aufklarung
der Eltern Uber das Ausmal der Erkrankung sollte in diesem Gesprach bereits in vollem
Umfang erfolgen und in keiner Weise bagatellisiert werden. Die Eltern sollen die Mdglich-
keit bekommen sich auf zukiinftige Krankheitssymptome und die damit verbundenen Ein-
schrankungen einstellen zu kénnen (Kohlschitter, 2001). Allerdings sollte bei der Aufkla-
rung auch darauf geachtet werden, inwieweit die Eltern Aufklarung wiinschen, wie auf-
nahmefahig sie nach dem Uberbringen der Diagnose sind und ob es sinnvoll ist, das Ge-
sprach an einem anderen Termin fortzusetzen (Heim, 2001).

Das Uberbringen einer solchen Diagnose erfordert auf Seiten des Arztes bzw. der Arztin
ein hohes MalR an Einfuhlungsvermdgen und Fingerspitzengefuhl, da eine solche Nach-
richt fur die Eltern oft ein Schock ist, den sie erst einmal verarbeiten missen. Daher ist es
wichtig, eine so schwerwiegende Diagnose so schonend wie moglich zu Uberbringen, sich
Zeit fur die Fragen der Eltern zu nehmen, auf emotionale Reaktionen einzugehen, aber
auch zu erkennen, wenn die Eltern nicht mehr aufnahmefahig sind und es besser ist, das
Gesprach an einem anderen Termin fortzusetzen (Heim, 2001). Aus diesem Grund wird
meist auch noch ein zweiter Termin vereinbart, um noch einmal die Gelegenheit zu ge-
ben, Fragen zu stellen, wenn die Eltern die Nachricht einigermalen verarbeitet haben. Oft
ergeben sich noch einige Fragen, wenn der erste Schock voruber ist. Je mehr es dem
Arzt gelingt, auf die Fragen und Bedurfnisse der Angehdrigen einzugehen, desto grofier
ist das Vertrauensverhaltnis das zwischen Arzt und Angehorigen entsteht. Dies ist eine

wichtige Basis fur die Weiterbehandlung wahrend des Krankheitsverlaufs (Heim, 2001).

Die betroffenen Kinder selbst werden Uber ihre Erkrankung und das genaue Ausmal je-
doch nicht aufgeklart, da sich dies negativ auf ihre psychische Verfassung und somit auch

auf den Krankheitsverlauf auswirken wirde. Wenn jedoch eine Aufklarung erfolgt, so ge-
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schieht dies zum Schutz der Kinder nicht in vollem Umfang und nur soweit es notwendig
ist. Dennoch ist ein gewisses Mall an Aufklarung und ein moglichst offener Umgang mit
der Erkrankung wichtig, da die Kinder, nicht zuletzt aufgrund von Verhalten und Reaktio-
nen ihres Umfeldes oft selbst spilren, dass sie sich von anderen Kindern unterscheiden.
Zuzuglich erschweren Tabuisieren und ein verkrampfter Umgang mit der Erkrankung die
Situation noch (Gombault, 2001). Aulerdem ist es bei offenem Umgang mit der Erkran-
kung meist einfacher, die Kinder zur Mitarbeit bei der Therapie zu motivieren, wenn sie

wissen, was mit ihnen passiert und wofir es gut ist.

4.3. Medizinische Begleitung und Therapiemdglichkeiten

Wie ebenfalls schon in Kapitel 2 erwahnt, ist derzeit noch keine Therapie fur die JNCL
verfugbar, dennoch gibt es verschiedene Méglichkeiten, die Kinder palliativmedizinisch zu
begleiten.

So kdénnen die verschiedenen Symptomatiken der betroffenen Kinder, wie beispielsweise
die Epilepsie oder auch psychiatrische Auffalligkeiten, medikamentés behandelt werden,
wodurch das Leben der Patienten und deren Angehdrigen wieder etwas erleichtert und
angenehmer gestaltet werden kann (Kohlschutter et al., 2005). Weiterhin kénnen auch
Interventionen wie beispielsweise Physiotherapie, Ergotherapie, Logopadie und in man-
chen Fallen auch Reittherapie, hilfreich sein, um sprachliche und motorische Fahigkeiten
so lange wie moglich zu erhalten. Dies machen die in Kapitel 8 dargestellten Fallbeispiele
deutlich.

Einen weiteren Teil dieser Begleitung stellt die jahrliche Verlaufskontrolle dar, wie zum
Beispiel im Rahmen der NCL-Sprechstunde des Universitatsklinikum Eppendorf (UKE).
Zu dieser erscheinen die Kinder einmal im Jahr in der Klinik. Im Rahmen dieser Sprech-
stunde wird untersucht, ob und inwieweit die Erkrankung weiter fortgeschritten ist. Diese
Sprechstunden finden regulédr zweimal in der Woche statt. Hier kbnnen auch Probleme
diskutiert werden, die sich in der letzten Zeit, aufgrund der Erkrankung ergeben haben
und evtl. nach Lésungen, auf psychologischer oder auch medikamentéser Basis, gesucht
werden. Weiterhin werden die Eltern auch bei der Beantragung von Hilfsmitteln fir ihre
Kinder unterstutzt. Durch die Erstellung von medizinischen Gutachten kann oft eine positi-
ve und schnelle Ldsung fiur die Betroffenen erzielt werden, da Hilfsmittel oft sehr schnell
bendtigt werden. Lange Bearbeitungszeiten kdnnen dazu flhren, dass die Krankheit so-
weit fortschreitet, dass das beantragte Hilfsmittel (wenn es dann bewilligt wurde) vom Be-

troffenen nicht mehr genutzt werden kann. Neben den festen Terminen der NCL-
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Sprechstunden haben die Eltern auch jeder Zeit die Mdglichkeit, bei Fragen oder akuten

Problemen telefonischen Kontakt zu den Kollegen des NCL-Teams aufzunehmen.

Eine weitere Mdglichkeit der Unterstlitzung bietet die sozialmedizinische Nachsorge. Sie
sorgt fiir einen reibungslosen Ubergang vom Krankenhaus in die hausliche Pflege. Diese
Maflnahme beginnt bereits wahrend des stationaren Aufenthaltes und wird nach der Ent-
lassung zuhause weitergefuihrt. Sie richtet sich unter anderem an Kinder mit chronischen
Erkrankungen, sowie an schwerkranke und sterbende Kinder (Podeswik, Porz, Groeger &
Thyen, 2009).

Ein Beispiel fir die sozialmedizinische Nachsorge ist im Universitatsklinikum Eppendorf
(UKE) der so genannte Kinderlotse. Dies ist ein Verein der sich um die Pflege und Bera-
tung von Fruhgeborenen, chronisch Kranken, sowie Kindern und Jugendlichen, die sich in
der palliativen Phase befinden kimmert. Er ermdglicht es, schwerkranken Kindern und
ihren Angehdrigen, die Erkrankung so gut es geht in den Alltag zu integrieren. Hier wer-
den u.a. chronisch- und schwerstkranke Kinder nach der Entlassung aus dem Kranken-
haus weiter betreut. Neben ehrenamtlichen Helfern arbeiten im Kinderlotsen erfahrene
Arzte, Krankenschwestern und Sozialarbeiterinnen, die die Eltern u.a. in der Pflege ihrer
Kinder anleiten, da diese neue Situation oft eine Herausforderung darstellt. In Pflegekur-
sen kdénnen Eltern und Geschwister lernen, wie sie dem betroffenen Kind am besten hel-
fen kdnnen. Diese kdnnen sowohl als Pflegekurs im Krankenhaus, als auch als individuel-
le Mallnahme am Heimatort, an bis zu sechs Terminen erfolgen. Die Kosten hierflr wer-
den von den Krankenkassen tbernommen. Des Weiteren konnen durch den Kinderlotsen
auch noch wahrend des Klinikaufenthaltes Anschaffungen von fir die Pflege bendtigten
Hilfsmitteln, in die Wege geleitet werden, damit ein méglichst reibungsloser Ubergang
vom Krankenhaus in die hausliche Pflege ermdglicht werden kann. AuRerdem unterstit-
zen die Mitarbeiter dieses Vereins die Familien auch bei der Beantragung notwendiger
MaRnahmen oder Hilfsmittel fir das betroffene Kind, da dies neben den zu erlernenden
pflegerischen Tatigkeiten ebenfalls eine Herausforderung flr die Angehorigen darstellt
(Kinderlotse e.V., 2008).
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5. Padagogische Begleitung von an JNCL erkrankter Kinder und Jugendlicher

Im Folgenden wird auf die Begleitung von an JNCL erkrankten Kindern und Jugendlichen
im Schulbereich eingegangen, da diese Erkrankung meist eine groRe Herausforderung fir
die begleitenden Padagogen darstellt. Dabei wird sowohl die Eingliederung der Betroffe-
nen in den fir sie passenden Schulbereich und spater die schulische Betreuung beleuch-
tet. Hierbei wird sich hauptsachlich am Beispiel der Blinden und Sehbehindertenschule in
Hamburg orientiert werden, da hier ein groRer Erfahrungsschatz im Umgang und in Be-

gleitung dieser Schiler gesammelt wurde.

5.1. Eingliederung in den passenden Schulbereich

Aufgrund der sich im Laufe der Erkrankung immer wieder verandernden kognitiven Fahig-
keiten der Betroffenen, muss die Schulform hier immer wieder neu an die Fahigkeiten und
Bedurfnisse angepasst werden. Dies ist fir das betroffene Kind meist mit einigen Klas-
senwechseln und mit haufig wechselnden Bezugspersonen verbunden. In vielen Fallen
kommen die betroffenen Kinder, aufgrund der auftretenden Schwierigkeiten beim Sehen
von einer normalen Grundschule auf eine Schule fur Blinde und sehbehinderte Schuler
oder werden, wenn die Sehbehinderung schon friher auftritt gleich in eine Blindenschule
eingeschult (Gaul, 2001).

Dort werden sie zunachst in eine normale Grundschulklasse aufgenommen. Wurde die
Diagnose JNCL gestellt, muss Uberlegt werden, wie es mit dem betroffenen Schiler wei-
tergehen soll. In der Blinden- und Sehbehindertenschule in Hamburg wird versucht, das
erkrankte Kind solange wie moglich in seiner bisherigen Klasse zu beschulen, damit es
nicht von heute auf morgen aus seiner vertrauten Umgebung gerissen wird. Dies ist bis
zum vierten oder funften Schuljahr mdglich, so lange das Kind dort sozial gut eingebun-
den ist und die kognitiven Unterschiede noch nicht so grof3 sind, sodass das erkrankte
Kind sich uberfordert fihlt (Gaul, 2001). Zu Beginn kénnen diese Defizite auch noch mit
beispielsweise vereinfachten Aufgabenstellungen abgefedert werden. Werden die Defizite
und somit die Unterschiede zu den Klassenkameraden jedoch grof3er, wird ein Wechsel in
den Mehrfachbehindertenbereich der Blindenschule notwendig. Dies kann Gber mehrere
Schuljahre erfolgen. In der Blindenschule in Hamburg geschieht dies schrittweise, damit
das Kind Zeit hat, sich an die neue Umgebung und die neuen Bezugspersonen zu ge-

wohnen.
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Zunachst wird ein Kontakt zu der zuklnftigen Klassenlehrerin des Kindes hergestellt.
Hierbei nimmt die zukinftige Lehrerin Kontakt zum Kind auf. Dies ist wichtig, da die neue
Lehrerin so schon viele Informationen tber das Kind bekommt, die fir die spatere Arbeit
wichtig sind. Der nachste Schritt ist, dass das Kind nun einige Stunden in der Woche in
der neuen Klasse verbringt, um auch die neuen Klassenkameraden kennen zu lernen.
Diese Stunden werden zumeist in Fachern absolviert, in denen es besondere Schwierig-
keiten hat. Nach und nach werden die Stunden, die das Kind in der neuen Klasse ver-
bringt erhéht (Gaul, 2001).

Zu Beginn sind die kognitiven Unterschiede zwischen dem erkrankten Kind und den neu-
en Klassenkameraden relativ gro3 und es kann von seinen bisher erworbenen Erfahrun-
gen noch lange Zeit profitieren. Dies andert sich jedoch wahrend des Krankheitsverlaufs.
Mit dem Ende der Grundschule erfolgt dann der Wechsel in die neue Klasse. Zunachst
kann das betroffene Kind noch einige Stunden in seiner alten Klasse verbleiben, um dort
geschlossene Freundschaften so lang wie mdglich aufrecht zu erhalten. Wahrend des
weiteren Krankheitsverlaufes wird aber auch das immer weniger werden (Gaul, 2001). In
den folgenden Jahren wird das erkrankte Kind dann in der Abteilung flir mehrfach behin-
derte Schuler weiter beschult, was bis zum frihen Erwachsenenalter mdglich ist. Norma-
lerweise betragt die Schulpflicht in Hamburg neun Jahre, danach kann jedoch auf Antrag

die Schulzeit fur das betroffene Kind noch verlangert werden (Gaul, 2001).

AnschlieRend erfolgt, je nach Fortschritt der Erkrankung, der Ubergang in eine Einrichtung
fur Menschen mit geistiger Behinderung oder in eine Pflegeeinrichtung. Auch hier wird mit
Hilfe der Schule versucht, eine individuelle L6sung zu finden. Nach dem Wechsel in die
neue Einrichtung kénnen die jungen Erwachsenen noch von einem Padagogen der Schu-
le weiter betreut werden (Gaul, 2001). In manchen Fallen ist es den Jugendlichen auf-
grund der fortgeschrittenen Erkrankung nicht mehr méglich, die Schule zu besuchen, so-
dass eine vorzeitige Ausschulung notwendig wird. In einem solchen Fall kann in manchen
Einrichtungen, wie beispielsweise im Landesbildungszentrum fir Blinde in Hannover,

auch eine Betreuung durch einen vertrauten Lehrer zuhause erfolgen (Reinlédnder, 2001).
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5.2. Schulische Betreuung

Wahrend des Krankheitsverlaufes wird eine individuelle, an die Erkrankung angepasste
Foérderung des betroffenen Kindes notwendig. Hierzu ist es wichtig, dass die begleitenden
Padagogen mit der Erkrankung und ihrem Verlauf einigermafen vertraut sind. Gombault

(2001) differenziert im Verlauf der Erkrankung drei Phasen:

(1) die Phase der Erblindung
(2) die Phase des Abbaus der geistigen Fahigkeiten
(3) die Pflegephase

Wahrend der Phase der Erblindung sind die geistigen und kognitiven Fahigkeiten der Be-
troffenen noch gut, sodass sie noch viele Fahigkeiten und Fertigkeiten erwerben kénnen.
Wahrend der zweiten Phase nehmen die geistigen Fahigkeiten immer mehr ab und die
Demenz tritt immer mehr in den Vordergrund. Neue Fertigkeiten konnen gar nicht mehr
oder nur noch sehr mihsam erlernt werden. Allerdings bleiben Interessengebiete oder an
starke Emotionen geknipfte Ereignisse noch lange als so genannte Gedachtnisinseln
erhalten. Nach und nach werden diese Gedachtnisinseln fur die Betroffenen immer be-
deutsamer, sodass sie immer mehr auf diese fixiert sind. Sie stellen einen Teil einer eige-
nen Welt dar, in der die betroffenen Kinder und Jugendlichen sich sicher und geborgen
fuhlen und in die sie sich immer mehr zuriickziehen. In der dritten Phase, der so genann-
ten Pflegephase haben die Betroffenen die meisten ihrer Fahigkeiten und Fertigkeiten

verloren und sind nun véllig auf die Hilfe anderer angewiesen (Gombault, 2001).

In der ersten Phase kdnnen die betroffenen Kinder noch eine normale Grundschulklasse
besuchen, da hier die kognitiven Fahigkeiten noch nicht so stark von denen ihrer Klas-
senkammeraden abweichen. Im Verlauf der zweiten Phase wird, wie oben bereits be-
schrieben, zum Einen die Umschulung in den Mehrfachbehindertenbereich, aber auch
aufgrund der Demenz immer mehr eine Individualbetreuung des betroffenen Kindes not-
wendig (Gombault, 2001). Aufgabenstellungen mussen nun immer wieder an den Schiler
angepasst oder in mehrere Teilbereiche zerlegt werden. Hier ist zum einen das Anknup-
fen an die vorhandenen Gedéachtnisinseln, aber auch das Schaffen von Ritualen, in Form
von BegrufRungsritualen oder bestimmten Codewdrtern hilfreich. Dies ist fir die erkrank-
ten Kinder eine Orientierungshilfe und vermittelt ihnen mehr Sicherheit im Schulalltag
(Gombault, 2001).
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Neben dem Erhalten und Férdern der Gedachtnisinseln, steht auch das méglichst lange
Erhalten der Selbstandigkeit der an NCL erkrankten Kinder und Jugendlichen im Vorder-
grund. Um dies maoglichst lange gewahrleisten zu kdnnen, werden verschiedene Interven-
tionen wie beispielsweise Physiotherapie, Training der Sinne, sowie Mobilitatstraining und
Training der lebenspraktischen Fertigkeiten durchgefihrt. Diese MaRnahmen sollen es
den Kindern ermdoglichen, sich so lange wie moglich selbst in ihrer Umgebung zurecht zu
finden, kleinere Handlungen in ihrem Alltag wie beispielsweise Einnehmen der Mahlzei-
ten, Toilettengénge, sowie das An- und Ausziehen selbst zu Ubernehmen. Sie vermeiden,
dass die Kinder und Jugendlichen schneller als notwendig auf die Hilfe anderer angewie-
sen sind und somit erneut an Selbstbestimmung verlieren (Gombault, 2001).

Doch nicht nur die Férderung und Erhaltung der Selbstandigkeit und das Aufrechterhalten
der vorhandenen Gedachtnisinseln, sondern auch die Begleitung und Bewaltigung der
durch die Krankheit bedingten Verluste, spielen eine zentrale Rolle bei der Begleitung an
JNCL erkrankter Kinder und Jugendlicher. Sie missen in der padagogischen Arbeit be-
rucksichtigt werden. Gerade bei weiteren Schiben der Erkrankung und damit verbunde-
nen Veranderungen bendtigen sie die Hilfe der Padagogen. Sie kénnen die Betroffenen in
diesen, fir sie schweren Situationen auffangen, zuhdéren oder einfach nur da sein und die
Traurigkeit und Einsamkeit mit ihnen teilen, die die Erkrankung mit sich zieht (Gombault,
2001).

Doch trotz aller Individualitédt und ihrer begrenzten Lebenszeit ist flr diese Kinder vor al-
lem auch ein mdglichst hohes Mal an Normalitat wichtig. Ziel ist, die ihnen bleibende Zeit
so sinnvoll wie moglich zu gestalten. Hier geht es viel weniger um das Vermitteln von In-
halten, als vielmehr um die Teilhabe am gemeinschaftlichen Leben (Gombault, 2001).
AbschlieRend lasst sich sagen, dass die padagogische Betreuung an juveniler NCL er-
krankter Kinder zwar nach und nach ein hohes Mal} an Individualitat erfordert, aber auch
die Teilhabe an der Gemeinschaft wichtig ist, um ihnen, trotz der fortschreitenden Erkran-

kung einen so normalen Schulalltag wie méglich gestalten zu kénnen.
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6. Psychologische Begleitung von an JNCL erkrankten Kindern und Jugendlichen

Neben der medizinischen und padagogischen Unterstitzung der an JNCL erkrankten
Kinder und Jugendlichen, ist auch die psychologische Begleitung ein wichtiger Baustein in
der Versorgung der Betroffenen und deren Angehérigen. Allerdings missen hier mehrere
Faktoren beachtet werden. Zum einen handelt es sich, wie in den vorherigen Kapiteln
bereits erwahnt, bei der Erkrankung dieser Kinder und Jugendlichen um eine lebenslimi-
tierende Erkrankung, die den Betroffenen Stick fur Stiick sowohl die Selbstandigkeit und
Selbstbestimmung, als auch die eigene Persodnlichkeit nimmt. Zum anderen spielt hier
naturlich auch der durch die Erkrankung immer fortschreitende geistige Verfall der Betrof-
fenen eine entscheidende Rolle fir eine psychologische Begleitung. Im Folgenden soll auf
die Bereiche psychologische Begleitung von schwerkranken und sterbenden Kindern,
sowie die Betreuung von Menschen mit geistiger Behinderung eingegangen werden, da
beide Bereiche fir die psychologische Begleitung dieser Kinder und Jugendlichen wichtig
sind. Weiterhin wird auf die Mdglichkeiten der psychologischen Begleitung bei Kindern

und Jugendlichen mit JNCL eingegangen.

6.1. Psychologische Begleitung sterbender Kinder

Bevor mit einer adaquaten psychologischen Begleitung der schwerkranken und sterben-
den Kinder begonnen werden kann, muss zuerst sichergestellt sein, dass alle Bereiche
der palliativen Versorgung ausreichend abgedeckt sind. Dies betrifft vor allem die Berei-
che der Medizin, also der Schmerztherapie, sowie den Bereich der Pflege. Der dritte Be-
reich, der bei der Palliativversorgung von sterbenden Kindern abgedeckt sein sollte, ist
der psychosoziale und spirituelle Bereich. Die Versorgung schwerkranker und sterbender
Kinder kann sowohl ambulant, als auch stationar in einem Kinderhospiz erfolgen. Wobei
im Gegensatz zu einem Hospiz flir Erwachsene, der Fokus in einem Kinderhospiz nicht
vornehmlich auf Sterbebegleitung liegt. Die meisten der Kinder in einem Hospiz sind Kin-
der mit einer Stoffwechsel- oder einer neurodegenerativen Erkrankung. Fur diese Kinder
wird eine so genannte Entlastungspflege angeboten (Henkel et al., 2005).

Fir die professionellen Begleiter sterbender Kinder und Jugendlicher kénnen bei der psy-
chologischen und psychosozialen Begleitung Modelle, wie Sterbephasen hilfreich sein.
Sie koénnen helfen, das betroffene Kind oder den Jugendlichen und seine emotionalen

Reaktionen besser zu verstehen.

Psychosoziale Unterstltzung von Kindern und Jugendlichen mit
Juveniler Neuronaler Ceroid-Lipofuszinose



Ein Beispiel fir ein solches Modell sind die Sterbephasen von Elisabeth Kibler-Ross. Sie

unterteilt den Sterbeprozess in flinf Phasen:

(1) Nicht-Wahrhaben- Wollen der Situation.
In dieser Phase reagiert der Betroffene mit Verneinung und Isolation auf die vor-
liegende Situation.

(2) Auflehnung
Nach der Isolation folgt die Phase, in der der Betroffene versucht, sich gegen die
vorliegende Situation aufzulehnen. Er reagiert mit Wut und Zorn auf seine Progno-
se.

(3) Verhandeln
In dieser Phase versucht der Betroffene, um jedes bisschen Lebenszeit zu ver-
handeln, z.B. noch einmal Weihnachten erleben oder die Hochzeit des eigenen
Kindes. Hier kann es aber auch darum gehen, mdgliche lebensrettende oder le-
bensverlangernde MalRnahmen in Anspruch zu nehmen, um das Leben zu verlan-
gern oder die Erkrankung vielleicht doch noch zu besiegen.

(4) Depression
Nach dem Verhandeln folgt oft die Phase der Depression, in der der Betroffene mit
Trauer und Ruckzug auf seine Situation reagiert.

(5) Annahme der Situation
In dieser Phase beginnt der Betroffene, die Situation zu akzeptieren und sich ihr
anzupassen. Hier besteht auch keine Hoffnung mehr auf Lebensverlangerung o-

der Lebensrettung, auch wenn Angehdrige versuchen, diese zu erhalten.

(Kubler-Ross, 1969)

Nach Di Gallo und Birgin (2006) existieren solche Sterbephasen auch bei Kindern, sind
jedoch nicht so stark ausgepragt, wie bei erwachsenen Menschen. Sie verlaufen auch
nicht chronologisch, sondern kdnnen in unterschiedlichen Reihenfolgen auftreten.

Wichtig fur die Begleitung von sterbenden Kindern und Jugendlichen ist nicht nur ein ver-
trauensvolles, respektvolles Verhaltnis, sondern auch die bedingungslose Bereitschaft, fir
den Betroffenen da zu sein. In diesen Prozess der Sterbebegleitung eines Kindes oder
Jugendlichen sollte méglichst das ganze soziale System, also alle Bezugspersonen wie
Familie, Verwandte, aber auch wenn mdéglich Freunde einbezogen werden. So kénnen die
Last und die Probleme, die diese schwere Zeit mit sich bringt von allen gemeinsam getra-
gen werden. In manchen Familien gelingt dies durch das eigene soziale Netzwerk und

ohne die Hilfe professioneller Helfer, wahrend andere der Unterstitzung von Psychologen,
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Seelsorgern oder anderen helfenden Berufsgruppen bedirfen. Diese kénnen bestehende
Kommunikationsprobleme I6sen oder durch Konflikte gefahrdete Beziehungen klaren (Di
Gallo & Burgin, 2006).

Fir die begleitenden Psychologen, Psychotherapeuten oder anderen professionellen Hel-
fer ist es unbedingt notwendig, eine Balance zwischen Mitgefihl und Distanz zu finden.
Gelingt dies nicht, ist eine professionelle Arbeit mit dem Kind und dessen Angehdrigen
nicht mehr moéglich. Sowohl eine zu starke emotionale Identifikation mit dem Betroffenen
und seiner Situation, als auch eine zu starke Distanzierung, beispielsweise durch Angste
auf Seiten des Therapeuten wirden die Beziehung zwischen dem Psychologen oder The-
rapeuten und dem betroffenen Kind zerstéren. Die Patienten kdnnen sich emotional nicht
gehalten flhlen, da der Therapeut durch zu starke ldentifikation mit dem Betroffenen und
dessen Schicksal entweder selbst in die Destruktivitdt des Kindes oder Jugendlichen hi-
neingezogen wird, oder durch zu starke Distanz den Kontakt verliert (Di Gallo & Burgin,
2006).

Ebenfalls sollten professionelle Helfer die Haltungen und Entscheidungen der Angehori-
gen akzeptieren, beispielsweise, ob sie ihr schwerkrankes Kind Uber seine Situation auf-
klaren und ob sie mit ihm Uber das Sterben sprechen méchten oder nicht. Sie kénnen in
dieser Frage eine beratende Funktion Ubernehmen und die Beteiligten ermutigen, Uber
ihre Angste und Sorgen zu sprechen und so versuchen, eine Tabuisierung der Thematik
zu vermeiden. Die Entscheidung dariber liegt jedoch letztendlich bei den Betroffenen
selbst. Eigenméachtiges, von den Angehdrigen nicht gewlnschtes Intervenieren konnte
hier die Beziehung zwischen professionellen Helfern und Betroffenen zerstéren (Di Gallo
& Biirgin, 2006).

6.2. Psychologische Begleitung von Menschen mit geistiger Behinderung

Hier soll speziell auf die psychologische Begleitung von Menschen mit geistiger Behinde-
rung eingegangen werden. Dieser Aspekt ist von Bedeutung, da aufgrund der immer wei-
ter fortschreitenden Demenz der Betroffenen eine geistige Behinderung resultiert. Aller-
dings ist zu Beginn noch eine psychologische Betreuung moglich. In manchen Fallen
kénnen die betroffenen sogar bis ins Erwachsenenalter psychologisch begleitet werden,
weshalb hier auch auf die psychologische Begleitung von erwachsenen Menschen mit

geistiger Behinderung eingegangen werden soll.
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6.2.1. Erwachsene Menschen mit geistiger Behinderung

Die psychologische Begleitung geistig behinderter Menschen in Deutschland hat sich erst
in den 70erjahren des 20. Jahrhunderts etabliert. Davor wurden psychische Auffalligkeiten
dieses Klientels ausschlieRlich durch die geistige Behinderung erklart. Es herrschte die
Meinung vor, dass Menschen mit einer geistigen Behinderung aufgrund ihrer kognitiven
Fahigkeiten nicht therapiefahig sind. Mittlerweile werden u.a. Verhaltenstherapie, Ge-
sprachstherapie, sowie systemische Verfahren als psychotherapeutische Malinahmen bei
Menschen mit geistiger Behinderung eingesetzt (Buchner, 2006). Jedoch ist die Anzahl
der Therapeuten, die eine psychotherapeutische Behandlung fir Menschen mit einer gei-
stigen Behinderung anbieten noch gering, was die Suche nach einer guten psychothera-
peutischen Behandlung fir diese Klientel erschwert. Weiterhin stellt nach Buchner (2006)
auch die Finanzierung einer therapeutischen MalRnahme fiir viele der Betroffenen eine
grol3e Herausforderung dar.

Wichtig fir eine psychotherapeutische Behandlung von Menschen mit einer geistigen Be-
hinderung ist, wie bei jeder anderen Person auch, eine intrinsische Motivation. Nur, wenn
der Betroffene selbst diese MaRnahme wirklich will, kann eine Therapie erfolgreich sein,
wie in einer Studie von Buchner (2006) gezeigt wurde. Kommt diese Motivation jedoch
nicht von der betroffenen Person, sondern wird von auf3en, z.B. von Betreuern oder An-
gehorigen erzwungen, so ist der Erfolg einer Therapie eher gering. Der Nutzen dieser
Intervention wird nicht erkannt und somit kein Sinn in der Durchfiihrung gesehen, was
meist zu einem Abbruch der Therapie fihrt (Buchner, 2006).

Eine gute Beziehung zwischen Patient und Therapeutin ist ein weiterer Baustein fur eine
gute psychotherapeutische Behandlung geistigbehinderter Menschen. Laut Buchner
(2006) besteht diese in einem soliden Vertrauensverhaltnis und einem guten Kommunika-
tionsklima. Viele der Patienten hoben hervor, dass die Therapeutin im Gegensatz zu einer
Betreuerin an die Schweigepflicht gebunden ist. In der Therapie besprochene Inhalte
wurden nicht an Dritte weitergegeben, was es den Betroffenen erleichterte, sich der The-
rapeutin anzuvertrauen. Weiterhin wurde die Beziehung und das damit verbundene Ver-
trauensverhaltnis zwischen Therapeut und Patient hier durch Aktivitaten aulierhalb der
Praxis wie etwa Besuche in Restaurants gefordert (Buchner, 2006).

Ein weiterer Punkt, der von Buchner (2006) aufgegriffen wurde, war der nachhaltige Erfolg
der Psychotherapie bei Menschen mit geistiger Behinderung. Die Befragten auferten,
dass sie nach der Therapie selbstbewusster seien und jetzt besser mit Konfliktsituationen
umgehen koénnten. Sie verflgten Uber bessere Mdéglichkeiten, Konflikte durch Kommuni-
kation zu bewaltigen, anstatt ihnen aus dem Weg gehen, bzw. diese durch kdrperliche

Aggressionen zu klaren (ebd.).
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6.2.2. Kinder und Jugendliche mit geistiger Behinderung

Laut einem Bericht der Zeitschrift fur Kinderpsychiatrie und Psychotherapie von Frank
Haller aus dem Jahr 2007, betragt die Pravalenz der Kinder mit einer geistigen Behinde-
rung in Deutschland 0,6%. Das Risiko, psychisch oder somatisch zu erkranken, ist bei
diesen Menschen mit einer drei- bis viermal so hohen Pravalenz erheblich hoéher, als bei
Menschen ohne geistige Behinderung. Die haufigsten psychischen Stérungen sind hier
schizophrene Erkrankungen

Weiterhin weisen sie vermehrt Verhaltensauffalligkeiten wie selbst- und fremdaggressives
Verhalten auf (HaR3ler, 2007).

Fir diese Kinder und Jugendlichen ist eine umfassende Versorgung mit kurativen und
rehabilitativen MaBnahmen wichtig. So kann ihnen ein moglichst selbstbestimmtes und
selbstandiges Leben ermoglicht werden (HaRler, 2007). Zu diesen Mallnhahmen zahlt
auch die Durchfiihrung einer Psychotherapie.

Nach dem achten Sozialgesetzbuch (Kinder- und Jugendhilfe) haben junge Menschen
das Recht auf Forderung ihrer Entwicklung, sowie auf eine Erziehung zu eigenstandigen
und gesellschaftsfahigen Persdnlichkeiten (Buchner, 2006). Um diese im Sozialgesetz-
buch fir Kinder- und Jugendhilfe formulierten Ziele zu erreichen, ist in manchen Fallen
eine ambulante Psychotherapie notwendig, etwa dann, wenn die Teilhabe am gesell-
schaftlichen Leben nicht gewahrleistet ist. Dies ist beispielsweise dann der Fall, wenn die
seelische Gesundheit eines Kindes langer als sechs Monate von der dem Alter entspre-
chenden Norm abweicht. Eine solche ambulante Psychotherapie kann als Erziehungshilfe
und fur Kinder mit einer seelischen Behinderung als Eingliederungshilfe deklariert werden.
Sie kann bei verschiedenen Kostentragern, wie beispielsweise der Krankenkasse bean-
tragt werden und muss vom Jugendamt als notwendig angesehen werden (Buchner,
2006).

Die angewandten Verfahren bei Kindern und Jugendlichen mit geistiger Behinderung be-
inhalten laut Literatur Verhaltenstherapie und integrative Verfahren. Viele der Kinder und
Jugendlichen mit geistiger Behinderung leiden zum einen an traumatischen Erfahrungen
(wie zum Beispiel hausliche Gewalt), aber auch an Verletzungen des Selbstwertes (Buch-
ner, 2006). Es geht hier darum, die Quellen dieser negativen Gefiuhle zu ermitteln und mit
Hilfe gezielter Trainingsstrategien zur Verhaltensdnderung und Persoénlichkeitsstarkung,
den Weg fur eine Teilhabe am gesellschaftlichen Leben, also in diesem Fall Schule oder
Familie wieder zu ermdglichen. Dies erfordert auch eine Einbeziehung des nahen Umfel-
des des Kindes, wobei der Fokus hier hauptsachlich auf der Einzelarbeit mit dem Kind
liegt (Buchner, 2006).
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Fur eine Verhaltensanderung des Kindes oder Jugendlichen mit einer geistigen Behinde-
rung ist nicht zuletzt die Beziehung zwischen Therapeut und Patient von groer Bedeu-
tung. Meist ist diese sehr intensiv und sollte mdglichst viele positive Einfliusse enthalten.
Auch eine langfristige Behandlung dieser Kinder und Jugendlichen fiihrt nicht zu einer
Therapiemudigkeit (Buchner, 2006). Ein Ende der Therapie und der damit einhergehende
Abschied von der Therapeutin wird von den Patienten eher mit Unverstandnis aufgenom-
men. Fur viele der Kinder und Jugendlichen ist es hilfreich zu wissen, dass die Therapeu-
tin auch nach Abschluss der Therapie flr sie erreichbar ist. Viele der Patienten nehmen
dies auch in Anspruch, weshalb der Kontakt noch Uber lange Zeit bestehen bleibt (Buch-
ner, 2006).

6.2.3. Begleitung von an JNCL erkrankter Kinder und Jugendlicher mit Hilfe

supportiver Psychotherapie

Eine hilfreiche Form der psychologischen Begleitung von an JNCL erkrankten Kindern
und Jugendlichen bietet die supportive Psychotherapie. Sie wird zur Begleitung dieser
Kinder und Jugendlichen auch am UKE durchgeflhrt.

Das Wort supportiv kommt aus dem Englischen (to support) und bedeutet tbersetzt un-
terstitzen, helfen, férdern oder begleiten (Freyberger, Nordmeyer & Freyberger, 1996).
Die supportive Psychotherapie ist eine Form der analytischen Psychotherapie. Sie dient
dazu, Personen mit psychischen Problemen im Alltag zu begleiten und bestehende Kon-
flikte zu I6sen. Allerdings steht hier nicht primar das Erlangen von Einsicht und Reife,
sondern eher die Starkung des Ichs im Vordergrund (Freyberger et al., 1996). In der sup-
portiven Psychotherapie werden Reimer und Riger (2006) zufolge, Elemente aus ver-
schiedenen Therapierichtungen wie beispielsweise der Verhaltenstherapie genutzt. Einige
Beispiele fur Interventionstechniken sind u.a. Beratung, Entlastung, Belohnung, Grenzset-
zung, Stitzung und Ermutigung. Weiterhin kénnen auch Interventionstechniken aus den
Bereichen der Padagogik und des Krisenmanagements eingesetzt werden (Reimer & Ri-
ger, 2006). Wahrend des Therapieprozesses erhalt der Patient Unterstlitzung bei der Be-
waltigung bestehender Konflikte. Hierfur sollte die Beziehung zwischen Patient und The-
rapeut positiv, jedoch nicht Gberfordernd fiir den Patienten sein. Man spricht hier auch von
der so genannten erganzenden supportiven Arbeitsbeziehung, die dem Patienten bei der
Bewaltigung seines Konflikts helfen soll (Freyberger et al., 1996). Weiterhin werden in der
supportiven Psychotherapie direktivere Beziehungselemente genutzt, als es normalerwei-
se in einer tiefenpsychologisch fundierten Psychotherapie Ublich ware. Sie sollen helfen,

die Symptome oder bestehenden Konflikte zu lindern oder zu beseitigen und somit die
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Abwehr des Patienten zu stabilisieren. Dies ist notwendig, da der Patient aufgrund seiner
psychischen Verfassung nicht in der Lage ist, eine konfliktbearbeitende Therapie durchzu-
fuhren. Neben der Durchfiihrung einer supportiven Psychotherapie kann das regelmaRige
Ausliben von Entspannungstibungen, wie beispielsweise autogenem Training, ebenfalls
zur Linderung der psychischen Symptomatik beitragen (Reimer & Riger, 2006).
Besonders gut eignet sich diese Form der Psychotherapie vor allem fiur zwei Patienten-
gruppen. Dies sind zum Einen Patienten mit psychosomatischen Stérungen, aber auch
Patienten mit chronischen Erkrankungen. Laut Freyberger et al. (1996) zeichnet sich die
Ich-Schwache bei diesen beiden Patientengruppen durch verminderte Frustrationstole-
ranz, ein herab gesetztes Wahrnehmungsvermdgen, sowie durch insuffiziente Abwehr
aus. Ausgepragte Zige einer Ich-Schwache lassen sich vor allem bei chronischen Er-
krankungen beobachten. Wahrend diese bei Personen mit akuten Erkrankungen nur vo-
ribergehend beobachtbar ist, weisen Personen mit einer chronischen Erkrankung jedoch
kontinuierlich eine Ich-Schwache auf (Freyberger et al., 1996). Mit Hilfe der supportiven
Psychotherapie kann diese Schritt flr Schritt abgebaut werden. Auch kénnen wahrend der
Therapie Angste und Sorgen des Patienten bezlglich der Erkrankung besprochen und
bearbeitet werden, was bei den Betroffenen fir psychische Entlastung sorgt. Weiterhin
kann auch hier die Einbeziehung des nahen Umfeldes des Patienten hilfreich sein, da hier
oft durch unzureichende Kenntnisse tUber die Therapie eine Verunsicherung vorherrschen
kann. Dies wiederum kann sich negativ auf die Motivation des Patienten auswirken. Diese
Verunsicherungen der nahen Angehdrigen lassen sich meist durch ein bis zwei gemein-
same Sitzungen abbauen (Freyberger et al., 1996).

Fir ein an JNCL erkranktes Kind oder einen Jugendlichen ist diese Form der Psychothe-
rapie deshalb gut geeignet, da sie ihn, wie oben bereits beschrieben, im Alltag begleiten
und unterstitzen kann. Aufgrund der immer weiter voranschreitenden Erkrankung verliert
der Betroffene mehr und mehr die in der Kindheit erworbenen Fahigkeiten. Dies schlief3t
auch die kognitiven Fahigkeiten ein, mit denen er im Normalfall Schicksalsschlage, wie
den Verlust des Augenlichts gut verarbeiten konnte. Hierdurch konnen sich psychische
Auffalligkeiten und Konflikte entwickeln, die einer psychologischen Intervention bedirfen.
Jedoch sind diese psychischen Auffalligkeiten nicht durch standardisierte Therapieverfah-
ren zu heilen, da sie zum einen durch die Krankheit bedingt sind und zum anderen die
kognitiven Fahigkeiten zur Selbstreflektion fehlen. Sie gehen, wie oben bereits erwahnt
durch den krankheitsbedingten geistigen Verfall immer mehr verloren. Hier kann eine be-
gleitende psychologische Intervention wie die supportive Psychotherapie sowohl fir das
Kind, als auch fur die Angehdrigen hilfreich sein. Der Psychotherapeut kann den betroffe-

nen Jugendlichen bei der Bewaltigung der immer neu auftretenden Schicksalsschlage zur
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Seite stehen und mit Hilfe der oben bereits beschriebenen Beziehungselemente entlasten
und stabilisieren. Dennoch sollte

vor Beginn einer solchen Therapie immer geschaut werden, in welcher Krankheitsphase
sich der Betroffene befindet, bzw. wie weit der geistige Verfall schon voran geschritten ist.
Ist dies geschehen muss entschieden werden, ob und inwieweit eine psychologische In-

tervention sinnvoll ist.
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7. Psychosoziale Versorgung von Kindern und Jugendlichen mit JNCL und ihren

Angehorigen

Wenn ein Kind an JNCL erkrankt, ist das nicht nur fur das betroffene Kind selbst, sondern
auch fur die Angehdrigen ein grol3er Einschnitt in ihr bisheriges Leben. Es ergeben sich
Probleme, die fur das nahe Umfeld des erkrankten Kindes, aber vor allem fur Eltern und
Geschwister sehr belastend sein kénnen. Beispiele hierfir kénnen die Zeit zwischen Un-
tersuchung und Mitteilung der Diagnose JNCL, Verschlechterung des Gesundheitszu-
standes des Kindes, aber auch in spateren Krankheitsphasen eine starke Belastung und
Abhangigkeit durch den immer héher werdenden Pflegeaufwand des Kindes sein (Rhein-
lander, 2001). Daher ist neben medizinischer, padagogischer und psychologischer Be-
treuung auch ein psychosoziales Angebot hilfreich. Die psychosoziale Versorgung von
Kindern und Jugendlichen mit JNCL und deren Angehérigen kann in verschiedenen For-
men stattfinden. Zum einen kann sie in den verschiedenen Einrichtungen wie Schule,
Werkstatt, Pflegeeinrichtung usw. von Sozialarbeitern tbernommen werden, die die Kin-
der, aber auch die Angehdrigen der Betroffenen durch Begleitung und Beratungsangebote
unterstutzen. Hier wird vor allem den Angehdrigen ein Raum geboten, Uber die krank-
heitsbedingten Probleme im Alltag zu sprechen und, wenn der Wunsch besteht, Kontakt
zu anderen betroffenen Familien aufzunehmen, um sich mit ihnen auszutauschen (Rhein-
lander, 2001).

Eine weitere Mdglichkeit der psychosozialen Unterstiitzung bieten auch Selbsthilfegrup-
pen, in denen sich Betroffene Uber Probleme und hilfreiche Tipps im Alltag, etwa Uber die
Beantragung notwendiger Hilfsmittel und MaRnahmen fiir ihre Kinder austauschen kon-
nen. In einer Selbsthilfegruppe treffen sie auf andere Personen, die ahnliche Probleme
haben und daher die Situation, in der sich die Betroffenen befinden sogar noch besser
verstehen kdnnen, als professionelle Helfer. Somit kénnen sie neben praktischen Alltag-
stipps auch emotionale Unterstitzung leisten (Schindelhauer-Deutscher & Henn, 2009). In
den letzten Jahren griindeten sich in Deutschland immer mehr Selbsthilfegruppen, sodass
Deutschland laut Schindelhauer-Deutscher und Henn (2009) hier eine Spitzenposition
einnimmt. Mittlerweile gibt es zu fast jedem sozialen und gesundheitlichen Themengebiet
eine Selbsthilfegruppe (Schindelhauer-Deutscher & Henn, 2009). Vor allem fir den Be-
reich geistige Behinderung existiert mittlerweile ein weitreichendes Netz an regionalen
und Uberregionalen Selbsthilfegruppen, die sich mit verschiedenen Krankheiten und Syn-
dromen befassen. Bei manchen dieser Erkrankungen ist die geistige Behinderung ledig-

lich eine Begleiterscheinung der Ursprungserkrankung. Fur die Suche nach einer passen-
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den Selbsthilfegruppe eignen sich am besten Internetdatenbanken. Aus diesem grof3en
Pool an Angeboten kénnen Angehorige und/oder Betroffene das Richtige fur sich finden
(Schindelhauer-Deutscher & Henn, 2009).

Laut Schindelhauer-Deutscher und Henn (2009) verfolgen Selbsthilfegruppen drei wichti-
ge Ziele. Das erste Ziel ist, die Betroffenen, die neu hinzukommen aufzufangen und ihnen
zu zeigen, dass sie mit ihrem Problem nicht allein da stehen. Auf diese Weise ist es mog-
lich, die Betroffenen aus der Isolation herauszuholen.

Das zweite groRRe Ziel ist das Zurickgewinnen der Lebensqualitat und Lebensfreude. Die
Betroffenen sollen ermutigt werden, ihre Einschréankung in ihr Leben zu integrieren.

Das dritte Ziel ist es, Fachwissen uber die Erkrankung und dazugehdérige Themengebiete
zu vermitteln. Dies kann zum einen durch Mitglieder, durch Literatur, aber auch durch
geschultes Fachpersonal geschehen. Neben den regelmafRigen Treffen und dem fachli-
chen Austausch der Selbsthilfegruppe kénnen auch Freundschaften geknipft und ge-
meinsame Freizeitaktivitdten unternommen werden. Gemeinsame schéne Momente tra-
gen einerseits zur Entlastung bei und spenden andererseits neue Kraft flr die Probleme
im Alltag (Schindelhauer-Deutscher & Henn, 2009).

Eine Selbsthilfegruppe fiir die an JNCL erkrankten Kinder und Jugendlichen und deren
Angehdérigen ist die NCL-Gruppe Deutschland-e.V. Sie ist ein Verein, der sich um die Be-
lange dieser Kinder und Jugendlichen kiimmert und besteht aus vier regionalen Gruppen.
Der Verein wurde im Jahr 1989 gegrundet und ist seitdem Anlaufpunkt fur immer mehr
betroffene Familien. Diese regionalen Gruppen treffen sich mehrmals im Jahr, um sich
Uber die Erkrankung und dazugehoérige Themen auszutauschen. Daruber hinaus bietet
dieser Verein auch noch verschiedene Angebote flr die betroffenen Kinder und Jugendli-
chen, sowie deren Angehérige an. So werden beispielsweise jedes Jahr so genannte Mut-
ter- und Vaterwochenenden durchgefihrt, die zum Informationsaustausch, aber auch zum
Knipfen von Kontakten dienen. Fir die betroffenen Kinder und Jugendlichen werden
zweimal im Jahr so genannte gastweise Unterbringungen (Gus) durchgefiihrt. Dies sind
zehntagige Kurzurlaube fur die Kinder, in denen verschiedene Freizeitaktivitdten unter-
nommen werden. Der Betreuerschlissel auf diesen Freizeiten ist sehr hoch, sodass die
Aktivitdten auf die Bedurfnisse und Wiinsche der Kinder und Jugendlichen abgestimmt
werden kénnen. Die Finanzierung der Gus kann in manchen Féllen vom Sozialamt Uber-
nommen werden. Einmal im Jahr findet eine dreitdgige Fachtagung zum Thema NCL statt.
Hier wird aus verschiedenen Fachbereichen Uber neue Erkenntnisse berichtet. Des Wei-
teren gibt es auch eine Vereinszeitschrift, die so genannte Mitgliederinfo, in der z.B. Uber
geplante und vergangene Aktivitaten, sowie Uber wissenschaftliche Erkenntnisse berichtet
wird (NCL-Gruppe Deutschland e.V., 2008).
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8. Fallbeispiele

An den folgenden Fallbeispielen soll nun gezeigt werden, wie die in den vorangegange-
nen Kapiteln beschriebenen Versorgungsmadglichkeiten fur Kinder und Jugendliche mit
JNCL umgesetzt werden. Weiterhin soll gezeigt werden, wie unterschiedlich die Verlaufe
dieser Erkrankung sein kdnnen. Bei den beiden Fallbeispielen handelt es sich um zwei
Patienten, die im UKE betreut wurden. Beide sind ungefahr im gleichen Alter und leiden
an JNCL. Von beiden Jugendlichen liegt eine Einverstandniserklarung der Eltern vor, dass
die Berichte Uber ihre Kinder anonymisiert in dieser Arbeit verwendet werden dirfen. Die

Namen der Kinder wurden aus diesem Grund geandert.

8.1. Paul

Bei Paul wurde die Erkrankung sehr frih im Alter von sechs Jahren festgestellt. Bei ihm
war zunachst eine Sehminderung aufgefallen und da sein sechs Jahre alterer Bruder
ebenfalls an JNCL erkrankt war, brachte seine Mutter ihn 2000 in die NCL-Sprechstunde.
Dort erfolgte ein Blutausstrich, um ihn auf die Krankheit zu testen, wodurch sich die Dia-
gnose der JNCL schlieRlich bestatigte. Aufler der Sehminderung zeigte Paul zu diesem
Zeitpunkt keine anderen Symptome der Erkrankung.

Unter der Belastung der schweren Erkrankung beider Kinder, einer genetisch bedingten
lebenslimitierenden chronisch fortschreitenden neurologischen Erkrankung, kam es 2001
zum Auszug des Kindesvaters und schlieRlich 2003 zur Scheidung der Eltern. Beide Kin-
der haben ihren Lebensmittelpunkt bei der Mutter gehabt und ihren Vater regelmafRlig an
den Wochenenden und in den Ferien besucht.

Im Jahr 2005 wurde Paul nach einem Grandmal-Anfall, mit Verdacht auf Gehirnerschitte-
rung in der Notaufnahme vorgestellt, da er aufgrund des Anfalls aus dem Bett gefallen
und mit dem Kopf aufgekommen war. Die Mutter berichtete, dass Paul schon im Jahr zu-
vor einige Anfalle gehabt hatte. Sie wollte jedoch aufgrund von Nebenwirkungen und der
Angst ihres Sohnes, so zu werden wie sein Bruder so lange wie mdglich eine medikamen-
toése antiepileptische Therapie zur Behandlung der Anfalle hinauszégern. Nach diesem
Anfall 2005 entschied man sich jedoch wegen einer manifesten Epilepsie, die im Rahmen
einer JNCL auftreten kann, eine medikamentése antiepileptische Therapie bei Paul zu
beginnen, wodurch die Anfalle sistierten.

Im Jahr 2006 wurde fir Paul eine arztliche kinderneurologische Stellungnahme verfasst.

Aufgrund der zunehmenden Sehminderung und nach sich ziehenden Erblindung in den
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kommenden Jahren sollte er ein Langstocktraining erhalten, um sich in seiner Umgebung
besser orientieren zu kénnen. Bei einer solchen Diagnose, wird dies von den Kassen oft
abgelehnt, mit der Begriindung, dass Patienten mit einer Demenzerkrankung haufig ag-
gressiv reagieren und mit dem Stock sich selbst, aber auch andere gefahrden kénnten.
Dafiir gibt es jedoch keine wissenschaftlichen Belege. Die Erfahrungen aus der NCL-
Sprechstunde und der Blindenschule zeigen, dass solche Bedenken unbegriindet sind.
Von 2006 bis 2008 fanden supportive psychotherapeutische Gesprache mit Paul und EI-
terngesprache im UKE bei Herrn Dr. med. Richterich statt. Paul litt unter einer Anpas-
sungsstoérung (F43.2), die sich vor allem spater auch durch den Auszug des alteren, Bru-
ders 2007 deutlich gebessert hat. 2006 zeigte sich bei Paul schon eine beginnende De-
menz, sowie nach klinischem Eindruck etwa kognitive Fahigkeiten im Lernbehindertenbe-
reich.

Im Jahr 2009 ist Paul wieder in der NCL-Sprechstunde. Hier zeigt sich eine nahezu kom-
plette Erblindung und leichte Demenz mit leichter Beeintrachtigung des Alltags. Geplant
ist ein Wechsel aus dem Kleinklassenverband im Geistig-Behinderten-Bereich der Blin-
denschule, in die Werkstatt fur behinderte Menschen. Dies geschieht bei Paul vor Vollen-
dung des 16. Lebensjahres, da es fur ihn so besser mdglich ist, die Werkstatttatigkeit zu
erlernen. AuRerdem gibt es in der Blindenschule Schwierigkeiten. Paul ist dort unzufrie-
den und lasst sich schwer unterrichten. Bei einem Termin beim Arbeitsamt soll er seinen
Wunsch vortragen. Zu diesem Zeitpunkt ist Paul verhaltnismaRig leistungsfahig, seine
Sprache ist leicht verwaschen, aber gut verstandlich. Weiterhin kann er auch noch zwi-
schen hell und dunkel unterscheiden. Allerdings haben die Grand-mal-Anfalle wieder zu-
genommen, sodass er auf ein anderes Medikament umgestellt wurde. In der Werkstatt
habe Paul seine jetzige Partnerin, eine 33 Jahre alte leicht geistig behinderte und roll-
stuhlpflichtige Frau kennen gelernt. Beide &uferten auch bald den Wunsch eine ge-
schlechtliche Beziehung leben zu wollen. Die Mutter habe hierzu fir ihren Sohn sexual-
therapeutische Beratungsgesprache bei einen Therapeuten, der auf leicht geistig Behin-
derte spezialisiert ist, organisiert und ihn dort alle seine Fragen beantworten lassen, um
nicht seine Intimsphare zu verletzen. Die Eltern und die Betreuer unterstiutzen die Bezie-
hung und sorgen fiir ungestérte Momente.

Das letzte Mal war Paul im Mai dieses Jahres in der NCL-Sprechstunde. Er besucht seit
Anfang 2010 fir acht Stunden taglich die Werkstatt, zu der er morgens von einem Fahr-
dienst gebracht und am Nachmittag auch wieder nach Hause gefahren wird. Insgesamt
gefallt es ihm dort sehr gut, allerdings brauchte er einige Zeit, bis er sich dort richtig ein-
gewohnte, wie ich in einem Gesprach mit der Mutter erfahren habe. Die Krampfanfalle

sind, seit der Umstellung der Medikamente nicht mehr aufgetreten.
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Weiterhin lasst sich Paul schwer zum Bewegungstraining motivieren. Dies ware jedoch
notwendig, da Paul unter leichtem Ubergewicht leidet. In der NCL-Sprechstunde wurde
vereinbart, dass er regelmafig, mdglichst mehrmals in der Woche auf dem Laufband trai-
nieren soll. Bei Paul scheint die Erkrankung einen milderen und langsameren Verlauf zu
haben. Zusatzlich erhalt er bei Bedarf supportive psychotherapeutische Gesprache bei
Frau Hartmann, um tber seine Angste, Sorgen und Befiirchtungen zu sprechen.

Als ich Paul im letzten Jahr besuchte, war er am Anfang noch ein wenig zurtickhaltend,
was sich jedoch schnell legte. Er zeigte mir sein Zimmer, fihrte mir einige seiner Spielsa-
chen vor, spielte mit mir Karten und war sehr interessiert an meiner Braillezeile, mit der
man sowohl lesen, als auch schreiben kann. Weiterhin erzahlte er mir auch von seiner
Freundin, die er in der Werkstatt kennen gelernt hat und freute sich sehr auf ein Wochen-
ende, das sie gemeinsam bei ihm zuhause verbringen wollten. Weiterhin ist Paul sehr
interessiert an technischen Geraten und hat einige Hilfsmittel, u.a. ein Handy mit Sprach-
ausgabe, das ihm ermdglicht, selbstandig Freunde oder Betreuer anzurufen.

Auf mich machte Paul einen verhaltnismaRig selbststdndigen Eindruck. Ich war dartber
sehr erstaunt, da Patienten in seinem Alter haufig schon sehr schwer dement sind und
auch nicht mehr laufen und nur noch sehr wenig sprechen kénnen. Paul ist jedoch noch
sehr mobil, besucht weiterhin die Werkstatt und befindet sich kognitiv im leicht geistigbe-
hinderten-, in manchen Bereichen sogar noch im Lernbehindertenbereich. Er nutzt seinen
Langstock und kann auch noch die Punktschrift lesen und ein wenig schreiben, was er mir
beim gemeinsamen Karten spielen und im Umgang mit meiner Braillezeile bewiesen hat.
Weiterhin ist Paul Mitglied im Verein der NCL-Gruppe Deutschland-e.V., wo er auch an
den verschiedenen Aktivitaten teilnimmt, die fir die Kinder und Jugendlichen dort angebo-
ten werden.

Paul war mir gegenuber nach kurzer anfanglicher Unsicherheit sehr interessiert und auf-
geschlossen. Er ist den Kontakt zu fur ihn fremden Menschen gewohnt, da die Familie
aufgrund der Erkrankung der Kinder verschiedene Betreuer beschaftigt und sich haufiger
um Studenten kimmert, die sich fir das Thema JNCL interessieren. Er war, im Gegen-
satz zu den anderen Kindern, die ich wahrend meiner Zeit im UKE kennenlernen durfte
sehr aktiv. Er stellte mir viele Fragen, war sehr wissbegierig, an seiner Umwelt interessiert
und suchte aktiv den Austausch mit seinem Umfeld.

In den meisten Fallen habe ich fur die betroffenen Kinder, Jugendlichen und deren Eltern,
die ich kennen gelernt habe oft sehr starkes Mitgefliihl empfunden. Bei diesen Kindern war
die Erkrankung schon weiter fortgeschritten und der Gesundheitszustand dem entspre-
chend schon relativ schlecht. Im Fallbeispiel Sarah, siehe Kapitel 8.2 ist das sehr schén
zu sehen. Im Fall Paul war dies jedoch nicht der Fall. Er hat bei mir einen sehr positiven

Eindruck hinterlassen. Trotz seiner Erkrankung ist er sehr selbstadndig und kann sein Le-
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ben bis jetzt ohne gréRere Einschrankungen leben und geniefl3en. Ich gehe davon aus,
dass er, so lange es sein Gesundheitszustand erlaubt, seinen Weg relativ eigenstandig
gehen wird.

Mittlerweile hat Paul die Ausbildungsphase in der Werkstatt fiir Menschen mit geistiger
Behinderung abgeschlossen. Kurz vor Abschluss der Ausbildung vereinbarte er selbstan-
dig und ohne Unterstitzung der Mutter einen Termin mit der Gruppenleitung, um seine
spatere berufliche Zukunft in der Werkstatt zu besprechen. Mittlerweile Ubt er eine Tatig-
keit aus, die sehr viel motorisches Geschick erfordert. In seiner Werkstatt ist er der einzi-
ge, der diese Tatigkeit ausfuhren kann. Als nachstes grofles Ziel ist ein Auszug aus dem

Elternhaus in eine Wohngruppe fur Menschen mit geistiger Behinderung geplant.

8.2. Sarah

Sarah wurde 1994 als zweites von drei Kindern geboren. Sie hat noch einen Zwillingsbru-
der und eine altere Schwester, die beide gesund sind.

Zum ersten Mal wurde sie im Jahr 2001 im Gesundheitsamt zum Sprechtag fir Hor- und
Sprachgeschadigte vorgestellt, da sie in ihrer sprachlichen Entwicklung Auffalligkeiten
zeigte. Sie wurde in der Schule zurickgestuft und besuchte zu diesem Zeitpunkt die Vor-
klasse. Die Behandlung der Sprachprobleme erfolgte hier in Form von Ergotherapie. Par-
allel befand sich Sarah zu diesem Zeitpunkt auch in augenarztlicher Behandlung. Das
Ergebnis der Untersuchung im Gesundheitsamt ergab, dass Sarah verschiedene Sprach-
auffalligkeiten und damit einhergehende Verhaltensunsicherheiten aufwies.

Im Jahr 2003 erfolgte eine Sprachintensivtherapie im Rahmen einer stationaren Rehabili-
tationsmafRnahme. Sarah besuchte zu diesem Zeitpunkt seit einem Jahr eine Sprachheil-
klasse. Weiterhin fallt auf, dass bei ihr die Merkfahigkeit eingeschrankt ist und sie Proble-
me beim dreidimensionalen Sehen hat.

Sarah besuchte seit 2003 eine Schule fur blinde und sehbehinderte Kinder. Weiterhin
erfolgt in diesem Jahr ein stationéarer Aufenthalt im UKE, da der Verdacht auf eine Auf-
merksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstérung bestand, dort wurde jedoch eine neurodege-
nerative Abbauerkrankung vermutet. Im Jahr 2004 erfolgte schlieRlich der erste Kontakt
zu Herrn Prof. Dr. med. Kohlschutter, worauf es zur Diagnose JNCL kam. Auf3erdem zeig-
te Sarah im Alter von zehn Jahren bereits erste Anzeichen einer Demenz. Krankengym-
nastik, Ergotherapie und Logopadie wurden aufgrund der Diagnose ausgesetzt. Stattdes-
sen, geht sie einmal in der Woche zum therapeutischen Reiten, was ihr grolRen Spal}
macht.

2005 wurde Sarah zur jahrlichen Verlaufskontrolle im UKE vorgestellt. Ihre Sehfahigkeit
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nimmt weiter ab, sie kann sich in gewohnter Umgebung jedoch noch gut orientieren. An-
sonsten geht es ihr zu diesem Zeitpunkt gut, sie besucht weiterhin die Blindenschule, wo
sie sich auch wohlfiihlt. Inre motorischen Fahigkeiten sind gut, es wurde die Anschaffung
eines Tandems empfohlen. Zu diesem Zeitpunkt zeigte sie ein einmaliges Krampfereignis.
Im Rahmen der Grunderkrankung Sarahs, besteht aktuell bereits die Pflegestufe .

2006 erfolgte ein weiterer stationarer Aufenthalt im UKE im Rahmen der jahrlichen Ver-
laufskontrolle. Sie zeigte bis zu diesem Zeitpunkt keine Krampfanfélle, weshalb hierfur
keine medikamentdse antiepileptische Therapie bendtigt wurde. Weiterhin erfolgte erst-
malig eine Kinder- und jugendpsychiatrische Vorstellung und es wurde mit einer medika-
mentdsen Therapie begonnen, da Sarah seit etwa zwei Jahren unter rezidivierenden
massiven Angst- und Panikattacken, mit deutlichen Durchschlafstérungen litt. Sie wache
regelmafig gegen ein Uhr nachts zitternd und desorientiert auf, schreiend nach den Eltern
rufend und lasse sich nur im Bett der Eltern beruhigen. Danach kann sie nachts wieder
besser durchschlafen, schlaft allein in ihrem Bett und wacht gelegentlich nur noch einmal
kurz in der Nacht auf, ohne zu schreien und schlafe von selbst wieder ein. Die Eltern be-
schreiben ebenfalls, dass Sarah am Tage ohne ersichtlichen Grund unter plétzlichen
Stimmungswechseln leide, es treten entweder Wutanfélle auf und sie entlade sich verbal
und korperlich aggressiv, oder sie leide unter flinf bis zehn minltigen , Traurigkeitsanfal-
len“ mit heftigen Weinen und sei ,in sich gekehrt* und untréstbar. Oft kapsele sie sich ab
und sitze dann in ihrem Zimmer und fihre Dialoge bzw. ,plappere” undeutlich und unzu-
sammenhangend vor sich hin. Sarah kdnne seit eineinhalb Jahren nicht mehr schreiben,
jedoch an guten Tagen noch im Zahlenbereich von eins bis zehn subtrahieren und addie-
ren. Die Eltern nutzen seit der Diagnosestellung der Tochter regelmaRig seelsorgerische
Gesprache bei den beiden Pastorenarbeitgebern der Mutter und tragen ihr Schicksal be-
wundernswert. Beide leben im Moment und mochten nicht so weit vorausschauen. Den
Anschluss an eine Selbsthilfegruppe mit anderen betroffenen Eltern kénnen sie sich beide
nicht vorstellen. Sarah erwache mit Angst- und Panikattacken, rufe die Eltern, erhalte nun
Tavor (Benzodiazepin) und schlafe im eigenen Bett ein. Im Verlauf nach telefonischer
Rucksprache wird festgelegt, dass Sarah fest zur Nacht einmal zwei Milligramm Tavor
erhalte, seither schlafe sie durch.

Im Januar 2008 wird Sarah erneut in der NCL-Sprechstunde vorgestellt. Es wird berichtet,
dass die Anfalle seit Ende 2007 etwa einmal im Monat auftreten. Wegen der mittlerweile
manifesten Epilepsie wurde nun mit einer medikamentésen Therapie zur Behandlung der
Krampfanfalle begonnen. Ansonsten geht es ihr weitestgehend jedoch gut und sie schlafe
im eigenen Bett durch. Die Stimmung sei ausgeglichener, sie zeige kaum noch aggressi-
ve Impulsdurchbriche. Wutausbriche und korperlich aggressive Durchbriiche kdnnen

seitens der Mutter durch wirksame Bewaltigungsstrategien weitestgehend vermieden
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werden. Sarah lasse sich wieder gut in den Familienalltag integrieren und helfe z.B. gerne
der Mutter beim Putzen und Tisch decken. Sie geht weiterhin zum therapeutischen Reiten
und reitet auBerdem noch alle zwei Wochen auf ihrem eigenen Pferd. Des Weiteren un-
ternimmt sie auch regelmaRig mit ihren Eltern Ausflige mit dem Tandem. Die Eltern ha-
ben inzwischen eine Haushaltshilfe, die zweimal pro Woche fiir 3 Stunden am Tag Sarahs
Mutter unterstutzt.

Im Mai 2008 erfolgt ein weiterer kurzfristiger stationarer Aufenthalt im UKE, da Sarah sich
in den letzten zwei Monaten motorisch und sprachlich deutlich verschlechtert habe. Sie
zeige aulerdem, nach Angaben der Eltern, eine immer wieder auftretende Schiefhaltung
des Rumpfes nach rechts. Weiterhin ist ihr Gang jetzt kleinschrittig und sie laufe dadurch
unsicher und schlechter. Sarah benétige Hilfe beim Duschen, An- und Ausziehen mache
sie jedoch noch alleine. Sie ist akustisch schlechter zu verstehen, verschluckt einzelne
Silben und wiederholt am Satzende mehrfach einige Silben oder Woérter. Aullerdem sei
das Sehen fast vollstandig erloschen, sie kénne aber hell und dunkel unterscheiden.
Krampfanfalle seien nicht mehr aufgetreten. Sarah schlafe nach wie vor gut und leide
nicht mehr unter Angst- oder Panikattacken. Auf der Klassenfahrt habe sie nachts vor
Heimweh geweint und habe im Zimmer der Lehrerin schlafen missen. Sie gehe gerne zur
Schule und male wunderschdne bunte Bilder aus dem Gedachtnis.

Im April 2009 erfolgt erneut die jahrliche Verlaufskontrolle in der NCL-Sprechstunde im
Rahmen eines stationaren Aufenthalts im UKE. Sarah zeigt sowohl dystone Bewegungs-
stérungen als auch eine Hypokalzamie, gegen letzteres erhalte sie jetzt zusatzlich Kalzi-
umbrausetabletten. Sie ist weiterhin anfallsfrei. Sie leide jedoch trotz der Medikation wie-
der unter zunehmenden Angst- und Panikattacken am Tage und in der Nacht, wobei sie
sich jedoch noch leicht beruhigen und ablenken lasst, so dass eine Umstellung der Medi-
kation erfolgt und schlief3lich im Verlauf Abhilfe schafft. Die Hilfsmittelversorgung ist laut
Bericht der Eltern zu diesem Zeitpunkt ausreichend: Sie haben eine Autorampe zur Auf-
fahrt des Hauses sowie einen Rollstuhl fiir Sarah. Weiterhin bekommt sie Hippotherapie,
Physiotherapie, Ergotherapie sowie Logopadie, wobei einiges davon in der Schule statt-
findet. Ebenfalls treten einige Monate spater erneute Probleme des Schlafverhaltens so-
wie Regressionen in Sprache und Motorik auf.

Im Juli 2010 erfolgt dann ein geplanter 18-tdgiger Aufenthalt im UKE zur Diagnostik der
neuaufgetretenen und zunehmenden Parkinsonsymptome und unklaren Unruhezustan-
den mit starken Angst- und Panikattacken. Weiterhin leidet Sarah am Tage teilweise unter
plétzlichen depressiven Verstimmungen und beginnt scheinbar grundlos zu weinen. Sie
kann jetzt immer schlechter laufen und traut sich, auch in ihr bekannten Umgebungen,
nicht mehr allein zu gehen. Weiterhin fallt ein leichter Tremor in den Handen auf. In der

Physiotherapie trainiert sie wahrend des stationaren Aufenthaltes und spéater zuhause das

Psychosoziale Unterstltzung von Kindern und Jugendlichen mit
Juveniler Neuronaler Ceroid-Lipofuszinose



Stehen und Laufen. Bei der psychiatrischen Exploration und den Beobachtungen auf der
Station wird schnell klar, dass Sarah im Rahmen ihrer fortschreitenden Grunderkrankung
aktuell unter einer akuten Psychose mit akustischen und optischen Halluzinationen mit
einhergehendem Wahn und Angst- und Panikattacken leide. Sarah wirke oft abwesend
und starre ins Leere, sald in unbequemer Haltungsstarre schrag nach hinten geneigt mit
kompensierter Kopfneigung nach rechts auf dem Bett und stiitzte sich ungelenk mit bei-
den Handen ab. In dieser Position male sie auch, denn sie selbst findet es nicht unbe-
quem. Sie lasst sich nicht in der Haltung korrigieren und schwer mandvrieren, verweigert
das Laufen und fordert den Rollstuhl. Sarah zeigte im Gesprach einen Rededrang, sie
berichtet, dass sie ihr bekannte und unbekannte Menschen im Krankenzimmer sehe und
beginne mit Ihnen zu sprechen, vor manchen habe sie Angst, mit anderen lache sie und
teilweise weine und schreie sie, da diese Menschen sie bedrohen und beschimpfen wir-
den. Wenn Sie darauf hingewiesen werde, dass niemand da sei, dann ist sie unkorrigier-
bar und werde leicht reizbar und witend mit verbalen Impulsdurchbriichen. Sarah kann zu
diesem Zeitpunkt noch recht verstandlich sprechen. Sie antwortet auf gezielte Fragen,
gelegentlich noch in langeren Satzen, meist aber in Drei- oder Zweiwortsatzen oder Ein-
zelwértern. Als psychiatrische Diagnose erhielt Sarah zu diesem Zeitpunkt eine mittelgra-
dige Demenz mit zusatzlicher psychiatrischer Symptomatik, vorwiegend halluzinatorisch,
bei mittelgradiger Beeintrachtigung des Alltages. Die dystone Bewegungsstérung mit star-
rer unbequemer Kopf- und Rumpfschiefhaltung wurde aus kinder- und jugendpsychiatri-
scher Sicht als hochverdachtig beginnende Katalepsie im Rahmen einer schon langer
bestehenden unbehandelten psychotischen Entgleisung der Patientin gewertet. Retro-
spektiv betrachtet, kiindigte diese sich wohl schon im Sommer 2006 als Prodromalstadi-
um an. Daher erfolgte ab dem 23.07.11 zlgig die Umstellung der psychopharmakologi-
schen Medikation auf eine neuroleptische Therapie, worauf Sarah im Hinblick auf die
SchlafanstoBung und Halluzinationen ansprach.

Im Herbst 2010 erfolgt von Seiten der Kinderneurologen ein individueller experimenteller
Heilversuch, Sarah unter der Vorstellung eines mdglichen Dopaminmangels auf L-Dopa,
ein gangiges Antiparkinsonmedikament, einzustellen, um die eingetretene Bewegungs-
starre zu l6sen. Unter der Therapie nimmt jedoch die Bewegungssteifigkeit der Klientin
weiter zu und seit etwa Dezember lauft Sarah keine einzigen Schritte mehr. Die Eltern
werten dieses zunachst als Verschlechterung der Grunderkrankung und beginnen sich an
diesen Zustand anzupassen.

Mitte Mai 2011 stellen die Eltern Sarah notfallmaRig in der kinder- und jugendpsychiatri-
schen Ambulanz im UKE vor, da zunehmende Angst- und Panikattacken und Halluzina-
tionen aufgetreten seien. Die Kinderpsychiaterin nimmt eine Anderung der Medikation

Sarahs vor, worunter die psychiatrische Symptomatik sistiert.
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Im Juni erfolgte durch Frau Hartmann und nach Ricksprache mit den Kinderneurologen
eine akute stationdre Aufnahme Sarahs, bei Vorliegen einer akuten lebensbedrohlichen
Exsikkose bei zunehmender Nahrungs- und Flussigkeitsverweigerung uber etwa drei Ta-
ge. Sie musste durch eine intravendse Flissigkeitstherapie behandelt werden und eine
Magensonde gelegt werden, da sie das Schlucken von Nahrung und Flussigkeit plétzlich
aktiv verweigerte und somit eine selbstandige Nahrungsaufnahme vorldufig nicht mehr
moglich gewesen war. Nach einer erneuten Umstellung der Medikation zeigte Sarah keine
extrapyramidale Bewegungsstérung mehr und lief wieder einige Schritte selbststandig,
war der Pflege gegeniber zugewandter und konnte aktiv nach Gegenstanden greifen.
Leider kam es in Folge der verschiedenen kindergastroentrerologischen und kinderchirur-
gischen Interventionen zu Komplikationen, so dass Sarah sich mittlerweile seit zwolf Wo-
chen immer wieder auf der kinderneurologischen Station bzw. der allgemeinen Kinderin-
tensivstation mit verschiedenen Komplikationen befindet und nicht nach Hause entlassen
werden kann. Fur die Eltern, besonders der Kindesmutter, die ihre Tochter die ganze Zeit
in Hamburg begleitet hat, zehrt dieser Zustand an den Nerven und beide wissen, dass es
mit jeder kinderchirurgischen Intervention oder Infektion flir Sarahs komplette Erholung
schlechter, teilweise sogar lebensbedrohlich aussieht. Ohne dieses akute Bauchproblem
wirde sich Sarah in einem recht guten Zustand im Rahmen ihrer Grunderkrankung befin-
den, sie koénnte einige Schritte laufen, Einzelwoérter und Zweiwortsatze sprechen, vermut-
lich auch selbststandig essen und trinken und zur Schule gehen und waére psychiatri-

scherseits beschwerdefrei.

Die Zeit, die ich selbst mit Sarah verbringen konnte, war flr mich sehr schén, aber auch
sehr bewegend. Ich finde es bewundernswert, wie die Familie mit Sarahs Schicksal, aber
auch mit der aktuellen Situation umgeht und Sarah so gut sie kann unterstitzt. Die Mutter
war, wie schon oben erwahnt, die ganze Zeit bei ihrer Tochter im Krankenhaus, wahrend
der Vater und die Geschwister regelmaRig zu Besuch kamen.

Wenn Sarah einen guten Tag hatte, konnte man gut mit ihr in Kontakt treten. Wenn es ihr
gut ging konnte sie auch einige Worte sprechen und z.B. kommunizieren, wenn sie auf
den Toilettenstuhl gesetzt werden wollte. Weiterhin hatte ich auch einige Male die Mog-
lichkeit, Sarah bei verschiedenen Sitzungen mit dem Musiktherapeuten zu begleiten, wo
sie teilweise versuchte, die Lieder mitzusingen, an guten Tagen aktiv nach Personen und
Gegenstanden griff und auch selbst musizierte. Am stérksten reagierte sie jedoch, wenn
wir mit ihr das Werder-Bremen-Lied gesungen haben, da sie das aus ihrer Kindheit kann-
te. Hier sang sie aktiv mit, sodass man Teile des Textes verstehen konnte und hob sogar
bei einer bestimmten Textstelle die Arme.

Die meiste Zeit ging es ihr jedoch, aufgrund der oben bereits geschilderten Symptomatik
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sehr schlecht, sodass sie oft schrie und sich vor Schmerzen verkrampfte. Manchmal lief3
sie sich dann zeitweise durch Streicheln und gutes Zureden beruhigen, was jedoch nicht
lange funktionierte, da sie sich meistens bald darauf wieder, vermutlich aufgrund einer
neuen Schmerzwelle erneut verkrampfte und zu klagen begann. Im GroRen und Ganzen
war die Zeit mit Sarah jedoch fir mich sehr spannend. Wir hatten, neben einigen schwie-
rigen Momenten auch viele schone Augenblicke, in denen sie gut mit mir im Kontakt war.

Auch der Kontakt zu Sarahs Familie war fir mich sehr angenehm. Ich fand es sehr nett,
dass sie es mir ermdglicht haben, Sarah in der Zeit die ich im UKE verbracht habe, ein
wenig zu begleiten. Ich finde, dass dies in einer solchen Situation durchaus nicht selbst-
verstandlich ist. Ende des letzten Jahres ist Sarah schlief3lich im Alter von 17 Jahren ver-

storben.
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9. Fazit

In dieser Arbeit ging es darum, die psychosoziale Unterstitzungsmadglichkeiten von an
JNCL erkrankten Kindern und Jugendlichen, sowie deren Angehdrigen darzustellen. Es
zeigte sich, dass in verschiedenen Bereichen wie Medizin, Schule, aber auch psychothe-
rapeutische Unterstltzung fir diese Kinder und Jugendlichen méglich ist. Die in Kapitel 8
vorgestellten Fallbeispiele haben gezeigt, wie die oben beschriebenen Unterstutzungs-
mdglichkeiten von den Betroffenen und ihren Angehérigen genutzt werden. Desweiteren
sollte aber auch verdeutlicht werden, dass diese Erkrankung nicht bei jedem gleich ver-
lauft. Bei einigen zeigt sich sehr schnell ein ausgepragtes Krankheitsbild, andere kdnnen
sehr lange Zeit ohne groRRere Einschrankungen mit der Erkrankung leben.

Interessant war auch flr mich zu sehen, wie die Eltern der beiden vorgestellten Jugendli-
chen mit der Erkrankung ihrer Kinder umgegangen sind. Pauls Mutter setzt sich zum Bei-
spiel sehr stark fir die Unterstitzung und Férderung ihrer Kinder ein. Sie versucht, ihnen
vieles zu bieten, um ihnen ein moglichst selbstandiges und selbstbestimmtes Leben mag-
lich machen zu kdénnen. Beispiele hierfir sind, dass Paul die Beziehung zu seiner Freun-
din so intensiv ausleben kann, aber auch der friihzeitige Wechsel Pauls aus der Schule in
eine Werkstatt fir Menschen mit geistiger Behinderung. Weiterhin waren Pauls Eltern
eine Zeit lang ebenfalls Mitglieder in der Selbsthilfegruppe flir an NCL erkrankte Kinder
und haben auch hier die Unterstitzungsmdglichkeiten fur sich und ihre Kinder wahrge-
nommen.

Bei der Erstellung dieser Arbeit fiel jedoch auf, dass zwar zu den medizinischen Fakten
eine Fulle an Material existierte, zu den psychologischen und psychosozialen Inhalten
jedoch nicht viele wissenschaftliche Materialien vorhanden waren. Viele meiner Informa-
tionen habe ich durch mein Praktikum im UKE oder durch Gesprache mit den Eltern der
an JNCL erkrankten Kinder und Jugendlichen bekommen. Eine Erklarung hierfir kénnte
das seltene Vorkommen und der damit einhergehende niedrige Bekanntheitsgrad dieser
Erkrankung sein. Dennoch bin ich der Meinung, dass man die psychologische Versorgung
von an JNCL erkrankten Kindern und Jugendlichen noch weiter erforschen sollte, um die-
se zu optimieren und wenn moglich zu erweitern.

Einen gréReren Fokus wirde ich hier jedoch auf die Versorgung der Angehdrigen legen.
Gerade Eltern und Geschwister sind durch die Erkrankung des Kindes sehr stark belastet
und bendtigen Unterstlitzung. Hier muss genauer untersucht werden, wie hoch der Bedarf
an Unterstitzung der betroffenen Angehdrigen ist, wie diese Unterstitzung aussehen

muss, in welchen Bereichen sie notwendig ist und in welcher Form und durch wen sie
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erfolgen muss. Hierzu muss jedoch erst einmal geklart werden, inwieweit die Angehdrigen
mit dem jetzigen Unterstitzungsangebot, beispielsweise durch die Selbsthilfegruppen
zufrieden sind, wo Licken in der Versorgung sind und was sich die Betroffenen selbst an
Unterstutzung winschen. Aus diesen Ergebnissen kann dann ein Modell erarbeitet wer-
den, mit dessen Hilfe die Unterstitzung der Angehdérigen noch optimaler gestaltet werden
kann. Dies kdnnte eine Thematik fir die anstehende Masterthesis sein.

Des Weiteren denke ich auch, dass die bisher bestehenden Unterstutzungsmoglichkeiten
fur Kinder und Jugendliche mit JNCL weiter verbreitet werden missten, um diese noch
bekannter zu machen. Dies kdnnte meiner Meinung nach durch eine Vernetzung der ver-
schiedenen Unterstlitzungsangebote mdglich gemacht werden. So kénnten Betroffene z.B.
von ihrer Blindenschule, der Schule fur mehrfach behinderte Schiler oder auch einer
Kinderklinik an ihrem Heimatort an die NCL-Spezialsprechstunde, sowie an eine Selbsthil-
fegruppe in ihrer Region vermittelt werden und sich dort mit anderen Betroffenen tber
weitere Unterstitzungsmadglichkeiten fir sich und ihre Kinder austauschen. So kdnnte die
Versorgung der Betroffenen noch schneller und optimaler gestaltet werden.

AbschlielRend ist zu sagen, dass zwar eine psychosoziale Versorgung von Kindern und
Jugendlichen mit JNCL und deren Angehdérigen existiert, diese jedoch noch weiter er-
forscht und ausgebaut werden muss, um die betroffenen Familien optimal unterstiitzen zu

konnen.
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