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Kurzreferat

Uber die Lebensumstande der zunehmenden Zahl erwachsener Patienten mit Spina
bifida gibt es nur unzureichende Kenntnisse. Es wurde ein Fragebogen erarbeitet,
der Fragen zur Anamnese, den Barthel-Index sowie Fragen beziiglich der Lebens-
umstande enthélt. Der Fragebogen wurde per Post u.a. allen erwachsenen Mitglie-
dern einer Selbsthilfegruppenorganisation zugesandt und eine Onlineversion des
Fragebogens veroffentlicht. 271 Patienten wurden in die Studie eingeschlossen. Das
durchschnittliche Alter betragt 27 Jahre. Fast 50% der Teilnehmer geben ein lumba-
les Lahmungsniveau an. Die Befragten machten Angaben zu Operationen aufgrund
assoziierter Erkrankungen. Der Median des Barthel Index lag bei 55, was davon
zeugt, dass mehr als die Halfte der Teilnehmer bei den Aktivitdten des taglichen Le-
bens auf Hilfe angewiesen sind. Je ca. 30% der Teilnehmer arbeiten in einem norma-
len Arbeitsverhaltnis oder in einer beschitzenden Werkstatt. Die Arbeitslosenquote
liegt deutlich tber der Deutschlands. Bezuglich der Wohnsituation und in finanzieller
Hinsicht sind viele Teilnehmer auf die Unterstlitzung ihrer Eltern angewiesen. 89%
der Befragten sind mit ihrer gesamten Lebenssituation ausreichend zufrieden. Die
drangendsten Probleme der Teilnehmer betreffen Fragen der arztlichen Versorgung,
Arbeit und Wohnsituation. Der Barthel Index korreliert besser als das Lahmungsni-
veau mit assoziierten Erkrankungen und der Lebenssituation. Es wird deutlich, dass
auch erwachsene Patienten mit Spina bifida vielfach auf Hilfe angewiesen und in di-
versen Lebensbereichen Verbesserungen notwendig sind. In Bezug auf die medizini-
sche Versorgung sehen viele Teilnehmer Defizite. Dies gehort zu den wichtigsten

Problemen der Befragten.

Schliisselwoérter

Spina  bifida/Myelomeningozele, Erwachsene, Barthel-Index, Alltagsaktivita-

ten/Aktivitaten des taglichen Lebens, Outcome
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1 Einfdhrung

1.1 Neuralrohrdefekte (NRDs)
1.1.1 Definition

Neuralrohrdefekte, auch als Dysraphien bezeichnet, entstehen durch einen partiell
oder ganz ausbleibenden Verschluss des Neuralrohrs in der Embryonalperiode. Sie
kénnen auf der gesamten Lange des Neuralrohres lokalisiert sein. Abhangig vom
Ausmal} des Defektes und seiner Lokalisation werden mehrere Entitaten unterschie-

den.
1.1.2 Entitaten

NRDs werden in folgende Entitaten unterteilt:

e Anenzephalus

e Zephalozele

e Spina bifida (SB)
Bei einer Anenzephalie liegen durch ein Ausbleiben des Verschlusses der Schadel-
decke ausgedehnte Defekte des Gehirns, der Meningen, des Schadeldaches und der
daruber liegenden Haut vor. Ein gleichzeitiges Auftreten einer Enzephalozele oder
einer Spina bifida ist moglich. Die Lebenserwartung von mit Anenzephalie gebore-
nen Kindern betragt nur wenige Tage(1). Die Pravalenz liegt in der EU bei 3.75 Ge-
burten mit Anenzephalus pro 10.000 Geborene(2).
Eine Meningo-Enzephalozele ist durch einen in der Mittellinie gelegenen Defekt des
knéchernen Schadels charakterisiert. Hierbei kommt es zu einer Vorwoélbung der
Meningen und des Gehirns mit einer mdglichen Lage des Defektes von frontal Gber
parietal bis okzipital. Enzephalozelen treten in Europa mit einer Préavalenz von 1,15
pro 10.000 auf(2). Die Lebenserwartung variiert aufgrund unterschiedlicher Auspréa-
gungen sehr stark. Da bei frontaler Lokalisation meist nur ein geringer Prolaps des
Gehirns vorliegt, ist sie oft kaum vermindert. Okzipitale Lasionen kdnnen hingegen
eine grol3e Menge Hirngewebe enthalten und mit Mikrozephalie und Hydrozephalus
einhergehen, was die Lebenserwartung deutlich verringern kann(3).
Im Gegensatz zu den beiden erstgenannten Entitaten befindet sich bei der Spina
bifida der Verschlussdefekt im Bereich des Spinalkanals durch fehlende dorsale Fu-

sion der Wirbelbdgen. Dies trifft auf eine Reihe von Erkrankungen zu, fur die der Be-



griff Spina bifida als Oberbegriff dient. Eine detailliertere Darstellung erfolgt in Kapitel
1.2.1.

1.1.3 Atiologie und Pathogenese

Die Entstehung der NRDs ist polygen-multifaktoriell. Die mdglichen Ursachen lassen
sich in vier Gruppen gliedern: genetisch bedingt, umweltbedingt, erndhrungsbedingt
und multifaktoriell.

Genetische Ursachen kdnnen Chromosomenstérungen, wie beispielsweise Trisomie
13 und 18 oder Turner-Syndrom, sein. NRDs bei monogenen Erkrankungen treten
meist im Rahmen eines syndromalen Komplexes auf, wie z.B. beim autosomal-
dominant vererbten Waardenburg-Syndrom Typ | und Il oder dem autosomal-
rezessiv vererbten Meckel-Gruber-Syndrom. Weitere Beispiele flir eine monogene
Ursache sind die Homozygotie fur den 677C->T Polymorphismus des MTHFR
(Methylentetrahydrofolatreduktase)-Gens bei der Mutter, die zu einem 2-fachen Risi-
ko fur die Geburt eines Kindes mit einem NRD fihrt(4), ebenso gibt es mehrere
SNPs (single nucleotide polymorphism/ Einzelnukleotid-Polymorphismus) des Gens
fur den Glukosetransporter GLUT1, die mit einem erhéhten Risiko fur SB assoziiert
sind(5).

Verschiedene umweltbedingte Einflisse erhéhen das Risiko fur das Auftreten von
NRDs. Hierzu zahlen u.a. Alkohol, Carbamazepine, Valproinsaure, Hyperthermie und
Diabetes mellitus, Hypervitaminose A und maternale Infektionen, z.B. mit Rételn oder
dem Cytomegalievirus.

Zu den ernahrungsbedingen Ursachen zahlen Folsduremangel (s. Kapitel 1.2.7) so-
wie Vitamin B12-, Selen- und Zinkmangel.

Dass ein Teil der NRDs multifaktorieller Genese sind, zeigt sich z.B. durch die Ge-

schlechterverteilung und die Haufigkeitsunterschiede zwischen sozialen Klassen(6).
1.2 Spina bifida
1.2.1 Entitaten

Wie oben bereits angedeutet, umfasst der Begriff Spina bifida mehrere Krankheits-
bilder. Es erfolgt eine weitere Unterteilung SB aperta und SB occulta.
Liegt eine SB aperta (SBA) (auch offene SB oder SB cystica) vor, besteht ein direkter

Kontakt zwischen Meningen oder Rickenmark und der Umgebung. Urséchlich ist ein



fehlender dorsaler Verschluss der Wirbelbdgen im betroffenen Teil der Wirbelsaule,
so dass der Defekt nicht durch intakte Haut tberdeckt wird. Die Meningen und/oder
das Ruckenmark prolabieren durch die nicht geschlossenen Wirbelbdgen. Hierzu
zahlen u.a. Myelomeningozele (einzelne Segmente betroffen), die tiber 90% der SBA
umfasst(7), Myelozele (vollstandiges Freiliegen der Neuralplatte) und Rachischisis
(ausbleibender Verschluss Uber alle Segmente hinweg). Der typische klinische As-

pekt einer Myelomeningozele wird in Abbildung 1 dargestellt.

Abbildung 1: Klinischer Aspekt einer Myelomeningozele (zur Verfligung gestellt von
D. Class, Klinik fur Neurochirurgie, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg)

Bei SB occulta (oder auch geschlossene SB) fehlt der Verschluss der Wirbelbdgen
ebenfalls, die dariber liegende Haut ist aber intakt. Sie kann aber Zeichen wie einen
Naevus bzw. Muttermal, einen Porus an der Haut, ein au3erlich sichtbares Lipom
oder ein auffalliges Haarbischel aufweisen. Zu dieser Form der SB gehdren u.a.
Dermalsinus, Meningozele und die verschiedenen Typen der spinalen Lipome. Eine
SB occulta im lumbalen und sakralen Bereich ohne klinische Symptome liegt bei bis

zu 10% der Bevolkerung vor. Zur weiteren Ubersicht siehe Tabelle 1.



Tabelle 1: klinische Klassifikation spinaler Neuralrohrdefekte nach McComb(8)

offene Neuralrohrdefekte geschlossene Neuralrohrdefekte
e Myelomeningozele e Meningozele
e Myeloschisis » posterior
e Hemimyelomeningozele - lumbal
- sakral
- thorakal
= posterior
- zervikal

begrenzte dorsale Myeloschisis
= anterior

- sakral
e Myelozystozele
e Lipomatdse Malformationen
e Abnormes Filum terminale
e Kongenitaler Dermalsinus
e Split cord-Malformationen
¢ Neurenterische Zyste
e Mit kaudaler Regression assoziierter

Neuralrohrdefekt

1.2.2 Epidemiologie

Die Pravalenz von SB ist weltweit sehr unterschiedlich (s. Tabelle 2). Es ist nicht be-
kannt, welche Ursachen dazu fuhren. In Sachsen-Anhalt erfolgt die Erfassung ange-
borener Fehlbildungen und Anomalien im Rahmen des Fehlbildungsmonitorings.
Durch Meldungen von Geburts-, Kinder- und Frauenkliniken, pathologisch-
anatomischen und humangenetischen Instituten und Praxen sowie Einrichtungen der
pra- und postnatalen Diagnostik werden die Daten erhoben. Die Pravalenz von SB
lag innerhalb des Erfassungsgebietes des Fehlbildungsmonitorings Sachsen-Anhalt
im Jahr 2011 bei 1,2 pro 10.000 Geborenen(9). Dieser Wert liegt allerdings deutlich
unter der Basispréavalenz (Durchschnittswert der letzten Jahre) der Region Sachsen-
Anhalt von 6,1 (Zeitraum 1999-2010) und ebenso unterhalb der ermittelten Basispra-

valenz von EUROCAT (4,66). Innerhalb Europas schwanken die Werte der Gesamt-



pravalenz beispielsweise zwischen 1,66 in Kroatien (Zagreb) und 9,44 in Mainz(10).

Die weltweit héchsten Raten finden sich in Irland und Wales mit 3-4 pro 1.000 Gebo-
renen. In den USA lag die Pravalenz im Jahr 2006 bei 3,05. Hier wurde im Jahr 1998

die verpflichtende Anreicherung von Mehl mit Folséure eingefihrt, woraufhin die Pra-

valenz um 31% sank(11). Zum Sinken der Rate tragen auf3erdem eine verbesserte

Pranataldiagnostik und Abtreibungen bei, woflr ein schon vor der Einfihrung der

Folsaureprophylaxe negativer Trend spricht(12). In den USA besteht das hdchste

Risiko fur die hispanische Bevolkerung und das geringste Risiko fur Afroamerikaner

sowie die asiatische Bevdlkerung(13).

Tabelle 2: Unterschiede der Pravalenz von Spina bifida nach Mitchell et al.(14)

Zeitraum Pravalenz (pro 1.000)
Unterschiede zw. Landern
England und Wales 1996 0,31
Finnland 1996 0,41
Norwegen 1996 0,57
Nordliche Niederlande 1996 0,63
Regionale Unterschiede
Nordchina 1992-93 2,92
Sudchina 1992-93 0,26
Zeitliche Unterschiede
Ostliches Irland 1980 2,7
Ostliches Irland 1994 0,6

Die Haufigkeit von Neuralrohrdefekten wird vermutlich durch ein héheres Alter der

Mutter im Sinne eines Anstiegs beeinflusst(15). Bei Verwandten 1. Grades betragt

das Risiko einer Wiederholung eines NRD 3-5%. Das Wiederholungsrisiko ist héher,




wenn bei dem betroffenen Verwandten eine SB mit Hydrozephalus vorliegt, als wenn
dieser nicht vorhanden ist(16).

Von SB sind mehr Madchen als Jungen betroffen, wobei sich das Verhaltnis bei kra-
nialen NRDs, wie z.B. Anenzephalie, noch deutlicher zum weiblichen Geschlecht hin
verschiebt(17). Beim weiblichen Geschlecht liegen durchschnittlich schwerere neuro-
logische Lasionen vor, wobei die Vermutung geauf3ert wurde, dass das Langzeit-

Uberleben dadurch nicht vermindert ist(18).
1.2.3 Embryologie

Die Entstehung einer SB liegt im fehlenden Verschluss des Neuralrohres innerhalb
des 22. und 28. Tages der Schwangerschaft begrindet. Durch den fehlerhaften
Schluss findet die sich im Normalfall anschlielende Entwicklung der umgebenden
Muskulatur und Knochen nicht statt. Zum zeitlichen Ablauf des Neuralrohrschlusses
existieren mehrere Modelle.

Nach dem klassischen ,Reildverschlussmodell® ist der Verschluss ein kontinuierlicher,
bidirektionaler Prozess, ausgehend von der zervikalen Region.

Das von van Allen et al. entwickelte, auf Versuchen an Mausen basierende, Modell
postuliert finf verschiedene Regionen, von denen aus der Verschluss des Neuralroh-
res stattfindet(19).

1.2.4 Diagnose

Die Diagnose einer SB aperta beim Neugeborenen ist aufgrund des charakteristi-
schen Bildes eine Blickdiagnose. Mittlerweile wird die Diagnose allerdings in der
Mehrzahl der Falle wahrend der Schwangerschaft gestellt. Hierfur wird in erster Linie
die Sonografie und ggf. Feinsonografie genutzt. Auf diesem Weg werden die meisten
Falle noch vor der 23. SSW diagnostiziert. Sonografische Zeichen fur das Vorliegen
einer Spina bifida sind indirekte zerebrale Zeichen, wie Ventrikulomegalie, das
Jlemon sign“ (Einkerbung der frontalen Schadelknochen), das ,banana sign“ (bana-
nenférmig gebogenes, dysmorphes und hypoplastisches Zerebellum) und die Oblite-
ration/Nichtvorhandensein der Zisterna magna. Die beiden letztgenannten weisen die
grol3te Zuverlassigkeit auf. Die indirekten Zeichen treten nur bei SB aperta auf. Di-
rekte Zeichen sind eine C- oder U-Form der dorsal nicht geschlossenen Wirbel, eine
unterbrochene Linie der Haut mit oder ohne Meningozele und Abspreizung der late-

ralen Processus(20).



Eine weitere diagnostische Madoglichkeit liegt in der Bestimmung des Alpha-
Fetoproteins (AFP) im Serum der Mutter. Dieses Glykoprotein wird im Dottersack, im
Gastrointestinaltrakt und in der Leber des Fotus gebildet. Wahrend der Schwanger-
schaft tritt es im Fruchtwasser und auch im Serum der Schwangeren auf. Im Laufe
der Schwangerschaft kommt es zu einem Anstieg der AFP-Werte. Erhohte Werte
sind immer mit einer Erkrankung verbunden und treten bei NRDs und unvollstandi-
gem Bauchwandverschluss auf. Eine Bestimmung des AFP im Fruchtwasser wird nur
vorgenommen, wenn bei einer vorherigen Schwangerschaft bereits ein NRD aufge-
treten war.

Nachgeburtlich erfolgt die Diagnose einer SB aperta durch den sichtbaren Defekt.
Eine SB occulta wird (sofern keine neurologischen Symptome auftreten) haufig nur

zufallig diagnostiziert.
1.2.5 Klinische Symptomatik

Patienten mit SB leiden zumeist unter verschiedenen kdrperlichen Beeintrachtigun-
gen. Diese kdnnen sehr unterschiedlich stark ausgepragt sein und hangen maf3geb-
lich von der Lasionshéhe ab. Im Folgenden werden die haufigsten assoziierten Er-

krankungen naher erlautert.
1.2.5.1 Motorische und sensorische Funktionsdefizite

Je nach Hohe der Schadigung des Rickenmarks liegen bei Patienten mit SB sehr
unterschiedliche Grade der motorischen und sensorischen Funktionsausfalle vor,
wobei das Ausmal der Funktionsstdrung nicht direkt kongruent mit der Hohe der La&-
sion sein muss und ein Divergieren des sensiblen und motorischen Lahmungsni-
veaus typisch ist. Die Fahigkeit zu gehen ist unterschiedlich stark eingeschrankt. Bei
tiefen lumbalen und sakralen Lasionen ist das Gehen meist mdglich. Je weiter kranial
die Schadigung des Rickenmarks liegt, desto haufiger sind die Patienten von Geh-
hilfen (wie Unterarmgehstitzen oder orthopédischen Schienen) oder vom Rollstuhl
abhangig. AuRerdem verlieren einige der Kinder, die das Gehen erlernt haben, diese
Fahigkeit wieder. Hierflr scheint es verschiedene Ursachen zu geben, wovon eine
die Entwicklung eines Tethered cord-Syndroms ist(21) (s. Kapitel 1.2.5.5).

Von Geburt an liegt eine schlaffe Lahmung der betroffenen Muskeln vor, spater kann
sich eine Spastik entwickeln. Bei den oft unterschiedlich betroffenen Muskelgruppen

eines Gelenkes hilden sich leicht Kontrakturen.



1.2.5.2 Hydrozephalus (HC)

Unter einem Hydrozephalus versteht man die Erweiterung der liqguorgefillten Raume
durch ein Ungleichgewicht bei Produktion und Abfluss des Liquor cerebrospinalis. Bis
zu 90% der Patienten mit SB entwickeln im Laufe ihres Lebens einen HC, wobei sich
ein Teil schon wéahrend der Schwangerschaft bildet und somit bereits zur Geburt vor-
liegt. Je weiter kranial sich die SB befindet, desto haufiger entwickelt sich ein HC
(22).

Die Ursache des HC liegt wesentlich in der Chiari-Fehlbildung Typ 1l (s. Kapitel
1.2.5.3) oder einer Aquaduktstenose. Hat eine Erhohung des Hirndruckes stattge-
funden, ist dies nach Williams ein selbst erhaltender Prozess, bei dem durch den er-
hohten Druck eine Kompression der Venen stattfindet, was zu einem verminderten
vendsen Riuckstrom aus dem Gehirn fuhrt. Hierdurch erfolgt eine Flissigkeitseinlage-
rung in das Gewebe, wodurch der Druck wiederum erhéht wird(23).

Heute hat der HC vor allem Einfluss auf den 1Q, da kognitive Einschrankungen bei
Individuen mit SB vor allem abhangig von der Schwere und den Komplikationen des
HC sind(24-25).

Die Therapie des HC besteht in der Regel in der Anlage eines ventrikulo-
peritonealen oder -atrialen Shunts, welche bei 70-75% der Patienten notwendig
wird(26-28). Nach einer Shuntanlage ist der Patient meist lebenslang von diesem
abhangig. Im Verlauf des Lebens kénnen auch nach langen Intervallen lebensbe-
drohliche Komplikationen, wie Infektion oder Verschluss des Systems auftreten(29-
30).

1.2.5.3 Chiari-MalformationTyp Il

Die Chiari-Malformation Typ Il tritt bei den meisten der Individuen mit SB auf(31). Die
weiteren Typen der Chiari-Fehlbildung sind in der Regel nicht mit
Myelomeningozelen (MMC) assoziiert, wobei einzelne Falle mit Chiari-O-
Malformation  (neurologische  Auffalligkeiten und ggf. Ausbildung einer
Syringohydromyelie ohne oder mit nur sehr geringer tonsillarer Herniation) bekannt
sind. Durch eine Verkleinerung der Fossa posterior(32) ist das Zerebellum
hypoplastisch und der Kleinhirnwurm wird nach kaudal in das Foramen magnum ver-
lagert, was zur Verdrangung und Kompression der Medulla oblongata und Elongation
des IV. Ventrikels fihrt. Die Einbeziehung der Medulla hat zur Folge, dass die kauda-

len Hirnnerven einen aszendierenden Verlauf nehmen und somit gedehnt werden. Es



kommt zu Defekten bei der Myelinisierung und einer Hypoplasie der Hirnstammker-
ne. Aul3erdem kann sich durch die kaudale Elongation des IV. Ventrikels ein Hydro-
zephalus entwickeln. Zudem treten bei bis zu 50% der Patienten Veranderungen der
Schadelbasis und der Halswirbelsaule (z.B. Klippel-Feil-Syndrom, Atlantoaxiale As-
similation) auf.

Typische Symptome, die bei einer Chiari-Fehlbildung Typ Il auftreten, sind Kopf-
schmerzen (v.a. bewegungsabhéangig und beim Husten oder Niesen), Stérungen des
Gehors, des Gleichgewichts, im visuellen Bereich und kaudaler Hirnnerven (z.B. Hei-
serkeit, Schluckstérungen, Apnoe (s. auch Kapitel 1.2.5.6). Erfolgt bei typischer
Chiari-Fehlbildung Typ Il keine adadquate Therapie im Kindesalter entwickelt sich un-
ter Umstanden bei Kindern und Jugendlichen ein langsam progredientes senso-
motorisches Defizit mit Spastik in den oberen Extremitaten. Hierbei ist auch die mog-
liche Entstehung einer Syringohydromyelie durch eine Beeintrachtigung der
Liquorzirkulation am kranio-zervikalen Ubergang zu berticksichtigen. Des Weiteren
werden durch die zerebellaren Dysmorphologien eine Verschlechterung des Timings
bei der Wahrnehmung und Motorik(33) sowie eine verminderte Fllssigkeit der Spra-
che(34) hervorgerufen.

Die Therapie der Wabhl ist beim Vorliegen schwerer und/oder progredienter Sympto-
me die kraniospinale Dekompression mit dem Ziel der Entlastung der neuronalen
Strukturen in diesem Bereich und einer Verbesserung der Liquorzirkulation im Ni-
veau des Foramen magnum bzw. der Zisterna magna. Hierzu kann eine

Laminektomie bzw. Laminoplastie im Bereich der Halswirbelsaule notwendig werden.
1.2.5.4 Neurogene Blasen- und Stuhlentleerungsstérungen

Bei vielen der Individuen mit SB treten Blasen- und/oder Mastdarmstérungen auf(35-
36). Da ein Teil der Innervation aus den sakralen Segmenten erfolgt (parasympathi-
sches Reflexzentrum S2-4), werden diese Nerven auch bei weit kaudal gelegenen
spinalen Defekten geschadigt.

1.2.5.4.1 Neurogene Blasenstdrung

Bei Individuen mit SB tritt nur selten das bei kompletter Querschnittidhmung ,klassi-
sche” Lasionsmuster (spastischer oder schlaffer Lahmungstyp) auf, sondern es fin-
den sich gemischte/inkomplette Lasionen. Dies fuhrt zu einem individuellen Krank-

heitsbild bei jedem Betroffenen. Eine besondere Rolle spielt hierbei die Detrusor-



Sphinkter-Dyssynergie (DSD), die bei 1/3 der Patienten vorkommt(37). Durch eine
Schadigung des oberen Motorneurons wird die Reaktion des sakralen Miktionszent-
rums nicht durch zentrale Zentren abgeschwacht. Es resultiert eine Blasenentlee-
rungsstérung mit Restharnbildung und hohen intravesikalen Dricken durch gleichzei-
tige Kontraktion des Musculus detrusor vesicae und Musculus sphincter vesicae
externus bei Miktionsanstrengung.

Allgemein umfassen die Symptome Harninkontinenz (standig oder in Abhangigkeit
von der Blasenflllung) sowie Restharnbildung und Erhéhung des intravesikalen Dru-
ckes. Die Restharnbildung kann zudem rezidivierende Harnwegsinfekte zur Folge
haben. Die Erhohung des intravesikalen Druckes ist h&aufig verbunden mit
vesikoureteralem Reflux (VUR). Langzeitfolgen sind Nierenschaden, die eine chroni-
sche Niereninsuffizienz bis zum Nierenversagen hervorrufen. Prognostisch ungtnsti-
ge Faktoren sind Detrusorhyperreflexie, DSD, niedrige Blasencompliance und hoher
intravesikaler Druck(38).

Eine Therapie der neuropathischen Blase erfolgt medikamentts sowie bei Bedarf
auch operativ. Allen Therapieoptionen liegen als gemeinsame Ziele die Vermeidung
von Restharnbildung, Kontinenz und das Verhindern von Harnwegsinfekten sowie
Nierenschaden  zugrunde. Als Medikamente stehen  Muskelrelaxantien,
Anticholinergika und Alpharezeptorenblocker zur Verfiigung. Alternativ kann auch die
Blasenentleerung durch Triggermechanismen (z.B. Berthrung des Unterbauches
oder der Oberschenkelinnenseite) trainiert werden, allerdings werden durch darauf-
folgende gleichzeitige Kontraktion des Detrusors und der Beckenbodenmuskulatur
oft hohe intravesikale Drlicke erreicht. Im Fall einer Hyporeflexibilitat von Sphinkter
und Detrusor bestehen die Therapiemdglichkeiten bspw. aus einem artifiziellen
Sphinkter oder Vorderwurzelstimulator. Bei zu geringem Blasenvolumen, erhéhtem
intravesikalen Druck oder Dilatation des oberen Harntraktes wird eine Blasenaug-
mentation (Autoaugmentation oder mittels lleum oder Sigma) notwendig. Im Falle
eines zu hohen Auslasswiderstandes kann dieser durch eine Operation am
Sphinkterapparat gesenkt werden. Aullerdem besteht die Maoglichkeit der
supravesikalen Harnableitung. Hier stehen inkontinente Verfahren (lleum- und Kolon-
Conduit) sowie kontinente Verfahren (Mainz-Pouch, Kock-Pouch, lleum-Ersatzblase)
zur Verfigung.

Viele Patienten nutzen heute das Verfahren der clean intermittent catheterization

(CIC; ,intermittierender Blasenkatheterismus®)(36), um zumindest teilweise soziale
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Kontinenz zu erreichen. Hiermit ist das Freisein von Inkontinenz in sozialen Situatio-
nen, auch bei Anwendung von CIC, gemeint(3). Die CIC wurde in den 1970er Jahren
von Lapides et al. entwickelt(39). Die Methode kann bereits frih angewandt und spéa-
ter auch von den Betroffenen allein durchgeftihrt werden. Bei bis zu 90% der Patien-
ten kann mit diesem Verfahren in Kombination mit antimuskarinergen Medikamenten

Kontinenz erreicht werden(40).
1.2.5.4.2 Neurogene Stuhlentleerungsstérung

Auch das Reflexzentrum zur Stuhlentleerung liegt im sakralen Bereich des Ricken-
marks (S2-4) und durch die Schadigung der kortikalen Bahnen bei SB fehlt die zent-
rale Beeinflussung der Reflexe. Die mit den neuronalen Schadigungen einhergehen-
den Symptome umfassen Obstipation und Stuhlinkontinenz. Damit verbunden treten
auch Enterokolitis und Rektumprolaps gehauft auf.

Die Obstipation wird durch verminderte Kolonmotilitat infolge des neurogenen Darms
(,slow transit constipation®) hervorgerufen. Zur Inkontinenz tragen sowohl fehlende
Sensibilitat als auch eine Sphinkterschwache und die neurogene Stdrung der
Rektumfunktion bei.

Zur Therapie der Obstipation gehoéren ein hoher Ballaststoffgehalt der Nahrung,
Stuhlweichmacher und ein konsequentes ,Darmprogramm?®. Dieses umfasst Einlaufe,
Suppositorien und rektale Stimulation, mit dem Ziel einer vollstandigen Leerung des
Kolons innerhalb von 24 Stunden. Die Einlaufe kénnen retro- und antegrad erfolgen.
1990 wurde der ,Malone Antegrad Continence Enema“ (MACE) entwickelt(41). Durch
ein kontinentes Appendikostoma oder die heute haufiger verwendete Button-
Enterostomie kann taglich ein Einlauf erfolgen. Weitere Optionen sind eine
Zoekostomie oder ein lleum-Conduit.

Die Inkontinenz wird symptomatisch mittels Windeln oder Analtampons therapiert.
Die Nahrung sollte keine abfiihrenden Lebensmittel enthalten und auch abfiihrende
Medikamente sollten vermieden werden. Je nach Grad der Innervationsausfalle kann
mittels Beckenbodentraining oder Biofeedback die Sphinkterkontrolle verbessert
werden. Operativ steht bspw. eine Grazilismuskelplastik zur Verfigung. Durch das
oben erwahnte Darmprogramm werden Kontinenzraten zwischen 70 und 90% er-
reicht(42, 3).

11



1.2.5.5 Tethered cord-Syndrom

Beim Tethered cord-Syndrom (TCS) treten Symptome aufgrund einer Fixierung des
Ruckenmarks auf. Es liegt eine perimedullare Verwachsung des Ruckenmarks mit
der Dura oder des zur Defektdeckung verwendeten Faszien- bzw.
Duraersatzmaterials vor, welche bereits intrauterin stattfinden und dann zuséatzlich zu
den angeborenen neurologischen Defiziten beitragen kann. Weitere Ursachen sind
Verwachsungen nach dem operativen Verschluss des NRD und Infektionen. Durch
die Fixierung des Ruckenmarks wird dessen physiologische Aszension im Laufe des
Wachstums sowie die freie Beweglichkeit im Rahmen von Bewegungen verhindert.
Symptomatische sekundare Verwachsungen (nachdem die angeborenen Verwach-
sungen wahrend des Verschlusses der spinalen Lasion geldst wurden) treten bei ca.
einem Drittel der Individuen auf(42). Durch die eingeschrankte Verschiebbarkeit des
Ruckenmarks in kraniokaudaler Richtung kommt es bei Bewegungen zu einem Zug
in eben diese Richtung. Dies fuhrt durch epipial gelegenes Kollagen zur Kompressi-
on des Ruckenmarks und somit zu einer verminderten Durchblutung. Die Ischamie
verursacht bei wiederholtem und/oder langerem Auftreten Infarkte und nachfolgend
neue Funktionsdefizite. Symptome, die im Rahmen eines TCS auftreten, sind u.a.
Ruckenschmerzen (v.a. bei korperlicher Belastung), muskulare Schwéche, Atrophie,
Kontrakturen oder Spastik der Beinmuskulatur, neu aufgetretene Sensibilitatsstorun-
gen und progressive Skoliose. Somit ist es die zweithaufigste Ursache fur neurologi-
sche Veranderungen im Kindesalter(43). Aul3erdem kénnen sich bereits vorhandene
Blasen- und Mastdarmentleerungsstorungen verschlechtern, wobei ein TCS hierfur
nach dem zweiten Lebensjahr die haufigste Ursache ist(44). Bei 73% der Patienten
mit einem TCS treten mehrere der genannten Symptome auf. Die Therapie der Wahl
ist eine operative Myelolyse mit dem Ziel, perimedullare Verwachsungen zu lésen.
Hierdurch stellt sich in den meisten Fallen eine Besserung der Symptome ein, was
jedoch seltener auf Kontrakturen und Skoliose zutrifft(45).

1.2.5.6 Weitere assoziierte Erkrankungen

Wahrend der haufigen Krankenhausaufenthalte und bei der CIC ist die Latexaller-
gie, die bei Personen mit MMC gehauft auftritt, zu berlcksichtigen. Die IgE-
vermittelte Allergie tritt mit klinischen Symptomen bei mindestens 15% der Betroffe-
nen auf, wobei latexspezifische Antikérper sogar bei 48% nachgewiesen werden

kénnen. Die Haufigkeit nimmt mit steigendem Alter und der Anzahl der chirurgischen
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Eingriffe zu(46). Die Spannbreite der Symptome reicht von einer leichten allergischen
Reaktion mit Urtikaria bis zum anaphylaktischen Schock. Praventiv sollten ab der

Geburt Latexexpositionen méglichst vermieden werden.

Endokrine Defizite, die beispielsweise durch einen erhohten intrakraniellen Druck
oder im Rahmen einer Chiari-1l-Fehlbildung auftreten, kdnnen bei einem Teil der Pa-
tienten eine Reduktion der Koérpergrof3e durch verminderte GH(growth hormon/
Wachstumshormon)-Sekretion(47-48) und einen frithen Beginn der Pubertat(48)

zur Folge haben.

Bei Individuen mit SB treten des Weiteren einige orthopadische Erkrankungen ge-
hauft auf. An den unteren Extremitaten sind sowohl die groRen Gelenke wie Hiifte
(Kontrakturen, Sub-/Luxationen) und Knie (Kontrakturen, Genu valgum) als auch
Sprunggelenke und FuRRe (Pes equinus, Pes equinovarus, Deformierung des
Calcaneus) betroffen. Beispielsweise finden sich bei der Geburt bei 50% der Kinder
FuRdeformitéaten, deren Haufigkeit im Verlauf des Lebens weiter zunimmt. Einen
starken Einfluss auf die Lebensqualitat hat auch die bei 40-60%(22, 49) der Patien-
ten vorhandene Skoliose, deren Schweregrad mit der Hohe der neurologischen L&si-

on korreliert.

Wie bereits in Kapitel 1.2.5.3 Chiari-Malformation Typ Il angedeutet, leidet ein Teil
der SB-Patienten unter Atemstérungen bis hin zur Schlafapnoe, die sowohl zentrale
als auch obstruktive Ursachen hat(50). Obstruktive Schlafapnoe kann eine Steige-
rung des intrakraniellen Druckes zur Folge haben(51). Allerdings ist nicht bekannt, ob
die Shuntfunktion hierdurch beeinflusst wird. Eine Syringomyelie tritt bei bis zu 48%
der Erwachsenen mit Spina bifida auf(52) und kann zu Atemstérungen wahrend des
Schlafes beitragen, insbesondere, wenn es zu einer Hirnstammbeteiligung
(Syringobulbie) kommt. Die Haufigkeit von schlafbezogenen Atemstdrungen bei Indi-
viduen mit SB ist nicht genau bekannt, allerdings gibt es Hinweise darauf, dass sie
aufgrund nicht durchgefihrter Diagnostik, wie einer Polysomnografie, deutlich zu sel-

ten diagnostiziert werden(53).

Verstarkenden Einfluss auf eine Schlafapnoe kann auch die besonders bei erwach-

senen SB-Patienten haufig auftretende Adipositas nehmen. Wahrend bei Kindern
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und Jugendlichen die Anzahl Adip6ser nicht erhoht ist, haben 35-37% der Erwach-
senen einen Body-Mass-Index von >30. Hiervon sind signifikant h&aufiger Frauen be-
troffen(54-55).

Neben korperlichen Einschrankungen finden sich auch kognitive Veranderungen.
Diese sowie verminderte motorische Fahigkeiten sind umso ausgepragter, je weiter
kranial der spinale Defekt lokalisiert ist(56). Vermehrt treten bei Individuen mit SB
Defizite in den Bereichen Feinmotorik, Aufmerksamkeit, Geschwindigkeit von Infor-
mationsverarbeitung und eine flache Lernkurve auf. Einen Einfluss hierauf haben das

Vorhandensein einer Chiari-Malformation Typ Il und eines Hydrozephalus(24, 57).
1.2.6 Therapie

Therapeutisch erfolgt derzeit im Universitatsklinikum Magdeburg als Standardthera-
pie nach einer geplanten Sectio caesarea in der meist 37. Schwangerschaftswoche
der mikroneurochirurgische Verschluss des spinalen Defektes. Diese Operation soll-
te innerhalb der ersten 24-48 Lebensstunden erfolgen, um das freiliegende neurale
Gewebe vor weiterer Schadigung zu schitzen und eine Infektion zu verhindern. Die-
ses Vorgehen muss allerdings immer in Abh&ngigkeit vom Zustand des Kindes nach
der Geburt, dem Geburtszeitpunkt selbst (i.d.R. Frihgeburtlichkeit) und der GroRRe
des zu verschlieBenden Defekts individuell auf das zu versorgende Kind abgestimmt
werden.

Ein weiterer Therapieansatz ist der Verschluss des Hautdefektes bereits in utero mit
der Theorie positiver Auswirkungen auf die neurologischen Funktionen und auch hin-
sichtlich der Entwicklung eines behandlungsbedirftigen Hydrozephalus sowie einer
Chiari-Malformation Typ Il. Diskutiert wird unter anderem, dass sich hierdurch eine
normale Ausdehnung des Ventrikelsystems und weniger Zeichen einer Hirnstamm-
kompression entwickeln(58-59). Allerdings treten nach der fetalen Operation haufiger
Komplikationen und Frithgeburten auf(60, 59). Es ist nach derzeitigem Kenntnisstand
in Deutschland noch keine allgemeine Empfehlung hinsichtlich dieser fetalchirurgi-
schen Anséatze zu geben.

AulRer dem primér erforderlichen Verschluss des spinalen Defektes kann sich eine
weitere operative Behandlungsindikation bei shuntpflichtigem Hydrozephalus (s. Ka-
pitel 1.2.5.2), einer Chiari-Malformation Typ Il mit Syringo-Hydromyelie (s. Kapi-
tel1.2.5.3) oder einem Tethered cord-Syndrom ergeben (s. Kapitel 1.2.5.5).
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1.2.7 Pravention

Eine Préavention von NRDs ist durch pra- und postkonzeptionelle (bis zum 3.
Schwangerschaftsmonat) Folsdureeinnahme mdoglich. Hierdurch wird sowohl das
erstmalige als auch das erneute Auftreten von NRDs um bis zu 70% vermindert(61-
63).

Diese deutliche Reduktion hat dazu gefihrt, dass in 50 Landern (u.a. USA, Kanada,
Chile) Mehl obligat mit Folsaure angereichert wird. In diesen Landern konnte durch
diese MalRnahme die Pravalenz von Spina bifida um 23-53% gesenkt werden(13,
64).

In Deutschland, wie auch in der gesamten Européischen Union, gibt es keine Ver-
pflichtung zur Anreicherung von Lebensmitteln mit Folsdure, sondern seit 1995 eine
Empfehlung zur Folsaureprophylaxe, wobei sich bspw. in Sachsen-Anhalt kein

Pravalenzabfall nach der Empfehlung feststellen liel3(65).
1.2.8 Entwicklung der Lebenserwartung und Todesursachen

In den vergangenen Jahrzehnten hat sich die Lebenserwartung von Kindern, die mit
SB geboren werden, in den Industrielandern stark erhdht. Es wird sogar geschatzt,
dass die Mehrheit von Individuen mit SB heute Erwachsene sind(66).

Von Patienten, die zwischen 1963 und 1971 operiert wurden, Uberlebten 58% bis
zum 12.-19. Lebensjahr(18). Im weiteren Verlauf erreichten 46% dieser Kohorte das
35. Lebensjahr(67). Bereits bei Kindern, die zwischen 1975 und 1979 geboren wur-
den, erhohte sich der Anteil derer, die mindestens 18 Jahre alt werden, auf 75%(42).
Heute wird geschatzt, dass mehr als 85% aller Kinder mit SB das Erwachsenenalter
erreichen(68).

Die Uberlebensrate wird vor allem von den assoziierten Erkrankungen beeinflusst.
Hier ist vor allem der Hydrozephalus zu nennen. So lag in der Studie von Tennant et
al. die 20-Jahre-Uberlebensrate bei SB ohne Hydrozephalus bei 86,7% und mit
Hydrozephalus bei 50% (69) (s. Abbildung 2).
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Abbildung 2: 20-Jahre-Uberlebensrate nach Tennant et al.(69)

AulRRerdem tragt ein hoheres sensibles Lahmungsniveau ebenfalls zu einer hdheren
Mortalitat bei(70).

Die haufigsten Todesursachen von Individuen mit SB unterscheiden sich altersab-
hangig. Wahrend im Kindesalter Shuntprobleme bzw. Hydrozephalus Uberwie-
gen(18), ist bei Individuen tUber dem 16. Lebensjahr Nierenversagen durch renale
Komplikationen die haufigste Todesursache(71). Auch hier zeigt sich eine Abhéangig-
keit vom Lahmungsniveau. Bei einer Lage der Lahmung oberhalb des 10. thorakalen
Segments tritt Nierenversagen haufiger als Todesursache auf, wohingegen zumin-
dest altere Daten darauf hinweisen, dass bei darunter beginnenden LA&hmungen kar-

diorespiratorische Ursachen dominieren(18).
1.3 Fragestellung

Die Versorgung von Kindern mit SB ist durch interdisziplindre Betreuung in speziali-

sierten Zentren gesichert und sowohl die gesundheitliche als auch die gesamte Le-
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benssituation sind Thema vieler Veroffentlichungen(72-74). Hier wird deutlich, dass
SB eine komplexe Erkrankung darstellt, die viele Bereiche des Lebens beeinflusst
und pragt. Die dringende Notwendigkeit der regelméafigen Behandlung und Betreu-
ung endet somit nicht mit dem 17. Lebensjahr, sondern sie muss auch im Erwachse-
nenalter kontinuierlich fortgefihrt werden. Sowohl fur die Betroffenen als auch fur
pflegende Angehdrige und betreuende Arzte andern sich im Laufe der Zeit die Anfor-
derungen(75) durch eine geanderte Lebenssituation der Patienten einerseits und den
Krankheitsverlauf (Progress bereits vorhandener und Entwicklung neuer Erkrankun-
gen) andererseits. Doch Uber beides, Lebenssituation und Krankheitsverlauf im Er-
wachsenenalter, gibt es bisher nur wenige umfassende Studien, die meist nur eine

geringe StudiengroRe aufweisen.

Ziel der Arbeit ist es, den Krankheitsverlauf und die Lebenssituation von Erwachse-
nen mit SB in verschiedenen Bereichen darzustellen und hierdurch besonders prob-
lembehaftete Schwerpunkte herauszuarbeiten. Erganzend werden die Teilnehmer
um ihre eigene Einschéatzung besonders schwerwiegender Probleme gebeten. Zu-
satzlich dient der Barthel-Index zur Feststellung der Selbststandigkeit der Teilnehmer
und es soll eingeschatzt werden, inwieweit dieser Wert mit Einschrankungen in den

verschiedenen Lebensbereichen korreliert.
2 Material und Methoden

2.1 Erstellung der ausgesandten Fragebdgen

Es wurde ein Fragebogen erstellt, der 34 Fragen beziglich verschiedener Themen-
komplexe enthalt. Die Fragen enthalten sowohl vorgegebene Antwortmdoglichkeiten
als auch Textfelder fur selbst formulierte Antworten (s. Anlage 1).

2.1.1 Barthel-Index (BI)

Ein Teil des Fragebogens umfasst die 10 Fragen des Barthel-Index (Frage 15 bis
24). Dieser, im Jahr 1965 veroffentlichte, Fragebogen dient der Abschéatzung der Fa-
higkeit einer Person, sich selbst zu versorgen bzw. der Pflegebedirftigkeit(76). Der
Schwerpunkt liegt mehr auf kérperlichen als auf kognitiven Fahigkeiten, somit wer-
den Aktivitdten des taglichen Lebens erfasst. Den Antwortmaoglichkeiten sind Punkt-

werte von 0 bis 10 bzw. 15 zugeordnet (s. Anlage 5), aus denen ein Gesamtwert ge-
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bildet wird, wobei dieser im Bereich von 0 (vollstdndig pflegebedurftig) bis 100
(selbststandig) liegt. Es gibt keine feststehende Wertung der Ergebnisse, allerdings
wird der Wert 60 als Grenze zwischen geringer und starker Abhangigkeit einge-
schatzt(77). Der Bl ist weit verbreitet und wird in vielen Kliniken und Rehabilitations-
einrichtungen bei Patienten mit neurologischen Erkrankungen genutzt. Er ist mehr-
fach fur SB-Patienten eingesetzt worden(52, 78). Sowohl Selbst- als auch Fremdein-

schatzung sind moglich(79).
2.1.2 Erganzende Fragen zu Anamnese und Lebenssituation

Die erste Frage umfasst die Zustimmung zur anonymen Verwendung der Daten im
Rahmen dieser Dissertation. Den Teilnehmern wurden mehrere Diagnosen zur Aus-
wahl vorgegeben, woraus sie die auf sie zutreffenden auswahlen sollten. Hier wur-
den im Rahmen einer moglichen spateren weiteren Verwendung des Fragebogens
auch die Diagnosen  kindlicher Hydrozephalus ohne Spina bifida“ und
,Enzephalozele® aufgefuhrt. Die weiteren Fragen des Fragebogens setzen sich zu-
sammen aus Fragen zur Person und Krankheitsgeschichte (Fragen 2 bis 13, 25) so-
wie zur aktuellen Lebenssituation (Fragen 26 bis 34) (s. Anlage 1). Frage 14 nimmt
Bezug auf das Vorhandensein einer Pflegestufe. Die Einstufung wird durch den Me-
dizinischen Dienst der Krankenkassen vorgenommen. Hierbei entspricht Stufe | er-
heblicher Pflegebedurftigkeit, Stufe Il Schwerpflegebedurftigkeit und Stufe |llI
Schwerstpflegebedurftigkeit. Erst nach Erstellung und Versand bzw. Veréffentlichung
des Fragebogens erfolgte zum 1. Januar 2017 die Umstellung der Klassifikation von
Pflegestufen auf Pflegegrade. Daher kann dieser Anderung in der vorliegenden Ar-

beit nicht Rechnung getragen werden.
2.2 Datenerhebung

Um den Betroffenen den Zugang zum Fragebogen moglichst leicht zu gestalten wur-
den mehrere Wege zur Verbreitung gewahlt.

2.2.1 Postalischer Versand

Die Datenerhebung erfolgte zum einen durch postalischen Versand des Fragebo-
gens und einen Onlinefragebogen. Per persdnlichem Anschreiben (s. Anlage 2) mit
beigefligtem Schreiben fur Patienten (s. Anlage 3) und Fragebogen wurden folgende

Einrichtungen mit der Bitte um Weiterleitung des Fragebogens an dort bekannte Pa-
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tienten kontaktiert: alle padiatrischen und urologischen Kliniken in Sachsen-Anhalt,
die neurochirurgischen Kliniken in Deutschland (nach Verzeichnis der deutschen Ge-
sellschaft fir Neurochirurgie), die Sozialpadiatrischen Zentren Magdeburg (Chefarz-
tin Dr. med. B. Brett), im Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara in Halle/Saale
(Chefarztin Dr. med. C. Fritzsch).

Neben dem Anschreiben von Arzten, die Patienten mit SB betreuen, wurden von der
Erkrankung Betroffene direkt kontaktiert, indem alle erwachsenen (ab dem vollende-
ten 17. Lebensjahr) Mitglieder der Arbeitsgemeinschaft Spina bifida und Hydrozepha-
lus e.V. (ASBH) angeschrieben wurden. Die Mitglieder erhielten ein Anschreiben der
ASBH (s. Anlage 4), das Anschreiben flr Patienten (s. Anlage 3), den Fragebogen
sowie einen frankierten und an die Universitatsklinik fir Neurochirurgie der Otto-von-
Guericke-Universitat Magdeburg adressierten Rickumschlag. AuRerdem wurden alle
Mitglieder der ASBH durch einen Artikel im vierteljahrlich erscheinenden ASBH-Brief
uber die Studie informiert. Der Versand der Fragebdgen an die Mitglieder der ASBH
erfolgte durch einen vom Vorstand der ASBH beauftragten externen Versanddienst-
leister, so dass die Anonymitat der Teilnehmer gewahrt blieb. Auf diesem Weg wur-
den 933 Mitglieder der ASBH kontaktiert, wovon 227 ausgefullte Fragebdgen an die
Universitatsklinik fir Neurochirurgie in Magdeburg zuriickgeschickt wurden. Es wur-
den die Fragebdgen berlcksichtigt, die innerhalb von drei Monaten (bis einschlie3-
lich 31.07.2013) eingingen.

Es ist nicht mdglich auszuschlieRen, dass Teilnehmer sowohl den digitalen als aus
den postalischen Fragebogen genutzt haben und ihre Daten somit mehrfach einge-
flossen sind. Jedoch war im, den Fragebdgen beiliegenden, Anschreiben deutlich
gemacht worden, dass das Ausfiillen des Onlinefragebogens und der postalischer
Versand des Fragebogens gleichwertige Optionen zur Teilnahme waren. AuRerdem
waren Doppeltnennungen, die alle Freitextkommentare betroffen hétten, offensicht-

lich geworden.
2.2.2 Onlinefragebogen

Um die Betroffenen auf verschiedenen Wegen zu erreichen, wurde neben dem Ver-
sand der Fragebodgen ein Onlinefragebogen im Programm ,EvaSys Education Suite”
(Electric Paper Evaluationssysteme GmbH, Lineburg, Deutschland) erstellt. Das An-

schreiben an die Patienten beinhaltete die dazugehorige Uniform Resource Locator
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(URL; entspricht der Internetadresse), so dass alle Teilnehmer die Wahl zwischen
Onlinefragebogen und der Papierversion des Fragebogens hatten.

Der Link wurde auRerdem im Sternchenforum (www.sternchenforum.de) veroffent-

licht. Dieses Forum dient als Austauschplattform fur Erkrankte mit SB und Eltern be-
troffener Kinder. Des Weiteren wurde die URL sowie die Dokumentenversion des
Fragebogens an die ,Gesellschaft fiir Spina bifida und Hydrozephalus Osterreich*
(SBHO) und die ,Schweizerische Vereinigung zugunsten von Personen mit Spina
bifida und Hydrozephalus“ (SBH Schweiz) geschickt. Die SBHO leitete diese per E-
Mail an ihre Mitglieder mit der Bitte um Kontaktaufnahme weiter.

Per E-Mail, incl. URL und Dokumentenversion des Fragebogens, wurden, als Klini-
ken, mit denen eine enge Kooperation seitens der Universitatsklinik fir Neurochirur-
gie Magdeburg besteht, folgende Einrichtungen direkt angeschrieben: das Kinder-
neurologische Rehabilitationszentrum HELIOS Klinikum Brandenburg-Hohenstiicken
(Arztl. Direktor Dr. med. M. Kohler) sowie das Neurologische Rehabilitationszentrum
Magdeburg und Flechtingen (Chefarzt Prof. Dr. med. M. Sailer). Ferner wurden die
Mitglieder des Arbeitskreises Neuropadiatrie und Kinderepileptologie Sachsen-Anhalt
(ANKE) angeschrieben, in deren langjahriger Betreuung ebenfalls Patienten mit SB
stehen. In die Auswertung flossen 44 Datensatze aus dem Onlinefragebogen ein.

2.3 Datenverwaltung und statistische Auswertung

Die in Papierform vorliegenden Fragebdgen wurden mit Hilfe des Programms
,EvaSys survey automation suite scanstation V3.3 eingescannt und in eine ,Micro-
soft Excel 2007“-Tabelle (Microsoft, Redmond, Washington, USA) uberfuhrt. Stich-
probenartig wurde das korrekte Einscannen der Daten Gberpruft.

Die Daten des Onlinefragebogens wurden lUber das Programm EvaSys Education
Suite abgerufen und mit der Datenbank der eingescannten Fragebdgen zusammen-
gefluhrt.

Da die Angabe des Lahmungsniveaus in einem Freitextfeld erfolgte, variierte die Ge-
nauigkeit der Angaben stark. Fur die Auswertung wurden die Angaben nach folgen-
den Standards in ein einheitliches Format gebracht. Bei Angabe verschiedener Seg-
mente (z.B. ,L3-4%) wurde das hdchste gewertet, weil mindestens von einer Teilscha-
digung ab diesem Segment ausgegangen werden kann. Bei nicht eindeutigen Anga-
ben wurde der Wert nicht beriicksichtigt. Wurde eine Korperregion, der eindeutig ein

Segment zugeordnet werden kann, angegeben, wurde das entsprechende Segment
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berutcksichtigt (z.B. Angabe ,ab Bauchnabel® entspricht ,Th 10%). Aufgrund der sakra-
len Lage der Reflexzentren zur Blasen- und Stuhlentleerung wurden Angaben zum
Lahmungsniveau, die Blasen- und/oder Mastdarml@hmungen beinhalteten, gemein-
sam mit konkreten Angaben zum sakralen Lahmungsniveau zur Gruppe ,sak-
ral/Blase, Darm“ zusammengefasst. Bei Angabe der Anzahl der Operationen wurden
nur genaue Angaben (im Sinne der Angabe einer konkreten Zahl) beriicksichtigt. Ei-
nen Sonderfall stellt die Frage nach der Anzahl der Wirbelsaulenoperationen dar.
Hier wurde bei jedem Teilnehmer von mindestens einer Operation ausgegangen, da
bei allen Teilnehmern ein Verschluss der MMC stattgefunden haben sollte, auch
wenn der Zeitraum, in dem dies erfolgte, stark variieren kann(27). Dementsprechend
wurde auch bei den Teilnehmer eine Operation gewertet, die ,nein“ angegeben ha-
ben und ,mehrfach“ gewertet, wenn zwar eine Operation angegeben wurde, diese
aber nicht im Geburtsjahr stattgefunden hatte. Hierbei wurde das minimale Risiko in
Kauf genommen, dass es bei kurz vor der Jahreswende geborenen und erst nach
dem Jahreswechsel operierten Kindern zu einer doppelten Zéahlung dieser Operation
kommt.

Bei allen Fragen zu denen mittels Freitext eine Anzahl erfragt wurde, wurde bei der
Angabe ,mindestens X" die genannte Zahl ,X* Ubernommen. Ungenaue Aussagen,
wie ,oft* oder ,mehrmals®, wurden nicht in die Auswertung einbezogen. Wurden bei
der Frage nach Aus- und Weiterbildung mehrere Antworten angekreuzt, wurde fur
die Auswertung die hochste Qualifizierung tbernommen. Die Antworten von Teil-
nehmern, die bei der Frage zur Arbeit mehrere Antworten auswéhlten, wurden nicht
gewertet. Die Antworten im Freitextfeld der Frage nach weiteren Hobbies wurden zu
thematischen Gruppen zusammengefasst. Ein- und Zweifachnennungen oder nicht
eindeutige Angaben wurden unter ,sonstige“ zusammengefasst. Auch die Angaben
der Freitextfelder der letzten Frage, also beztglich der drdngendsten Probleme, wur-
den Obergruppen zugeordnet. Eine Wichtung der Reihenfolge der Nennungen erfolg-
te nicht.

Unterstutzt durch das Institut fur Biometrie und medizinische Informatik der medizini-
schen Fakultat der Universitat Magdeburg wurde die Tabelle zur Durchfihrung der
U- und H-Tests in das Statistikprogramm SPSS (IBM, Armonk, New York, USA) im-
portiert. Die ANOVA-Analysen wurden mit dem Programm Minitab (Minitab Inc, State
College, Pennsylvania, USA) durchgeflhrt.
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3 Ergebnisse

3.1 Charakterisierung der Studienteilnehmer

Insgesamt haben sich 306 Personen an der Umfrage beteiligt. Hiervon haben 15,4%
(N = 47) den Onlinefragebogen genutzt. Der Nutzung ihrer Angaben im Rahmen die-
ser Dissertation haben 88,6% (N = 271) zugestimmt. Im Folgenden werden aus-

schlie3lich die Angaben dieser Teilnehmer ausgewertet.

56,1% (N = 152) der Teilnehmer sind weiblich und 43,2% (N = 117) mannlich. Zwei
Teilnehmer haben keine Angabe zu ihrem Geschlecht gemacht. Die Geschlechter-
verteilung unterscheidet sich in der Gruppe derer, die der Verwendung ihrer Daten
nicht zugestimmt haben, nur unerheblich (weiblich = 51,4%, ménnlich = 42,9%, 2 Mal
keine Angabe zum Geschlecht).

Die Altersverteilung aller Teilnehmer stellt Abbildung 3 dar.
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Abbildung 3: Altersverteilung aller Studienteilnehmer

Da der Schwerpunkt dieser Arbeit auf Individuen mit SB liegt, ist in Abbildung 4 die
Altersverteilung der Teilnehmer aufgeflhrt, die als Diagnose ,Spina bifida“ angege-
ben haben. Zur weiteren Erlauterung, welche Teilnehmer hier eingeschlossen sind,

siehe Kapitel 3.2.
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Abbildung 4: Altersverteilung der Teilnehmer mit SB

Das Alter der Teilnehmer mit SB betragt durchschnittlich 27 Jahre (Median: 26 Jahre,
Standardabweichung (SD): 7,0). Die jingsten Teilnehmer sind 18 Jahre alt, der altes-
te 49 Jahre. Der Anteil der bis 20-jahrigen betragt somit 12,3%. 18% der Studienteil-
nehmer waren zum Zeitpunkt des Ausflillens des Fragebogens tber 40 Jahre alt.

3.2 Diagnosen

Im Bereich der Diagnoseangabe waren Mehrfachnennungen maoglich. Zwei Teilneh-
mer gaben keine Diagnose an. Ihre Daten werden im weiteren Verlauf nicht bertck-
sichtigt.

Die Diagnose ,kindlicher Hydrozephalus ohne SB* wahlten 2,2% (N = 6) und
.Enzephalozele” wurde als einzige Diagnose von 0,7% (N = 2) ausgewahlt. Da der
Fokus dieser Arbeit auf Individuen mit SB liegt, werden auch diese Daten nicht ein-
bezogen.

Von den verbleibenden 261 Teilnehmern gaben 80,1% (N = 209) die Diagnose ,Spi-
na bifida mit Hydrozephalus® an.

AulRerdem fuhrten 38,7% (N = 101) Spina bifida aperta/Myelomeningozele als Diag-
nose an. Wobei 49 Teilnehmer sowohl SB aperta/Myelomeningozele als auch SB mit
Hydrozephalus angewéhlt haben. Es ist somit davon auszugehen, dass nur bei den

verbleibenden 19,2% (N = 52) eine SB ohne Hydrozephalus vorliegt.
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»2Arnold-Chiari-Fehlbildung® wurde von 32,3% (N = 87) angegeben. All diese Teil-
nehmer wéhlten als Diagnose auch SB oder SB mit Hydrozephalus aus. In dieser

Gruppe entsprechen sie einem Anteil von 33,3%.
3.3 Ldhmung und LA&hmungsniveau

Die Teilnehmer gaben an, ob eine LAhmung vorliegt und, im Falle einer positiven
Antwort, ab welchem Segment die Lahmung auftritt. Bei 91,6% (N = 239) der Teil-
nehmer besteht eine Lahmung. Im Gegensatz dazu gaben 6,1% (N = 16) an, keine
Lahmung zu haben und 2,3% (N = 6) machten keine Angabe.

Die Verteilung der separat angegebenen Lasionshoéhe ist in Abbildung 5 dargestellt.
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Abbildung 5: Verteilung des Lahmungsniveaus

Die Mehrheit der Teilnehmer (46,3%) weist ein lumbales Lahmungsniveau auf, ge-
folgt vom thorakalen (18,4%) und sakralen Lahmungsniveau bzw. Stérung der Inner-
vation von Blase und/oder Mastdarm (7,7%). Der Anteil nicht eindeutiger Angaben
betrug 11,1% (N = 29). Aul3erdem kreuzten zwar 10,3% (N = 27) der Teilnehmer an,

eine LA&hmung zu haben, machten aber keine weitere Angabe.
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3.4 Nebenerkrankungen und Operationen
3.4.1 Hydrozephalus

Tabelle 3 gibt eine Ubersicht Gber die Angaben der Teilnehmer zu Operationen auf-

grund eines Hydrozephalus.

Tabelle 3: prozentuale Verteilung der Angaben zu Operationen aufgrund eines

Hydrozephalus

Antwort Anzahl Verteilung [%]
Ja 45 17,2
Mehrfach 163 62,5
Nein 52 19,9
keine Angabe 1 0,4

Insgesamt fuhrten also 79,7% (N = 208) Teilnehmer an aufgrund eines Hydrozepha-
lus operiert worden zu sein. Dies entspricht 95,9% der Teilnehmer, die die Diagnose
HC angegeben haben.

Nach Anzahl und Zeitpunkt der OPs befragt, ergab sich folgende Verteilung der Ope-
rationshaufigkeit (s. Abbildung 6), wobei hier die Angabe ,keine OP*“ nicht mit aufge-
fuhrt ist. Unter Berucksichtigung aller Angaben mit genauer Aussage bezuglich der

Anzahl, erfolgten durchschnittlich 2,06 Operationen.
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Abbildung 6: prozentuale Verteilung der Operationshéaufigkeit aufgrund eines Hydro-

zephalus

Bei 68,2% (N = 178) der Teilnehmer kann eine Aussage dariber getroffen werden,
ob die HC-OP im Geburtsjahr erfolgte. Dies ist bei 58,2% (N = 152) aller Teilnehmer
der Fall.

Die Angaben von 65,9% (N = 172) der Teilnehmer lassen eine Aussage uber Opera-
tionen aufgrund eines Hydrozephalus im Erwachsenenalter zu. Hieraus ergibt sich,
dass 14,2% (N = 37) nach dem 18. Lebensjahr eine solche OP hatten.

3.4.2 Wirbelsaulenoperationen

Danach gefragt, ob sie an der Wirbelsaule operiert worden waren, antworteten
52,5% (N = 137) mit ,ja“, 20,3% (N = 53) mit ,mehrfach® und 24,9% (N = 65) mit
.,nein“. 2.3 % (N = 6) machten keine Angabe. Mdgliche Operationen, die von den
Teilnehmern hier bertcksichtigt wurden, sind bspw. der Verschluss der MMC, Opera-
tionen aufgrund von Skoliose, Tethered cord, Diastematomyelie oder Bandscheiben-

prolaps.

Offensichtlich berlcksichtigte also ein grof3er Teil der Teilnehmer, die mit ,nein® ant-
worteten, den Verschluss der Zele nicht, da, wie unter Kapitel 1.2.6 dargestellt, in der
Regel innerhalb der ersten 24-48 Lebensstunden ein operativer Defektverschluss
durchgefuhrt wird. Unter Einbeziehung der Angaben zu Operationsdaten fehlt bei
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48,3% (N = 126) diese Operation in der Angabe ,ja/nein/mehrfach®. Bei 8,4% (N =
22) ist keine Aussage hieriber moglich, da keine Angaben zu Operationsdaten ge-

macht wurden.
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Abbildung 7: prozentuale Verteilung der Anzahl an Wirbelsaulenoperationen

Uber die Anzahl von Wirbelsaulenoperationen und deren Verteilung gibt Abbildung
7ADbbildung 7 Auskunft. Der gréf3te Teil der Teilnehmer (55,6%) ist im Laufe des Le-
bens einmal an der Wirbelsaule operiert worden. Gefolgt von 27,6%, die sich zwei-
mal einer solchen Operation unterzogen. Nur 1,2% wurden mehr als funf Mal an der

Wirbelsaule operiert.
3.4.3 Chiari-Fehlbildung Typ I

Der Anteil der Teilnehmer, die angaben wegen einer Chiari-Malformation operiert
worden zu sein betragt 13,8% (N = 36) (Auswahl der Antwortmdglichkeit ,ja“). Bei
1,9% (N = 5) sind mehrere Operationen durchgefuhrt worden. Von den 4,6% (N = 12)
der Teilnehmer, die bei dieser Frage keine Angabe machten, hatte keiner zuvor
Chiari-Malformation als Diagnose angegeben. Somit hatten 47,1% der Teilnehmer
mit Diagnose Chiari-Malformation auch eine Operation aufgrund dessen gehabt. 37
Teilnehmer gaben mindestens ein Operationsjahr an. Das Alter der Teilnehmer zum

Zeitpunkt der OP lag zwischen dem Jahr der Geburt und dem 35. Lebensjahr. Im
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ersten Lebensjahr wurden 7 Teilnehmer (18,9%) operiert. Die grof3te Anzahl an Ope-
rationen aufgrund einer Chiari-Malformation betrug 5.

Die unten stehende Tabelle 4 prasentiert einen Uberblick tiber den Zusammenhang
zwischen Operationen aufgrund einer Chiari-Fehlbildung Typ 1l (Chiari-1I-OP) und
solchen aufgrund eines HC (HC-OP).

Tabelle 4: Verhaltnis von Operationen aufgrund einer Chiari-Fehlbildung Typ Il und

Operationen aufgrund eines Hydrozephalus (Angaben in Prozent)

HC-OP Gesamt
ja mehrfach nein keine Angabe

Chiari-OP

ja 2,7 10,3 0,8 0,0 13,8
mehrfach 0,0 1,9 0,0 0,0 1,9
nein 14,2 47,1 18,4 0,0 79,7
keine Angabe 0,4 3,1 0,8 0,4 4,6
Gesamt 17,2 62,5 19,9 0,4 100,0

Nahezu 50% der Teilnehmer hatten mehrere HC-OPs, aber keine aufgrund einer
Chiari-1I-Malformation. Von den Teilnehmern, die die Frage nach einer Chiari-1I-OP
mit ,ja“ beantworteten, hatte allerdings der grof3te Anteil (10,3% aller Teilnehmer)
mehrere HC-OPs. Bei Teilnehmern mit mehreren Chiari-1I-OPs gab es keinen, der
nicht mehrfach eine HC-OP hatte.

3.4.4 Tethered cord-Syndrom

Die Frage nach einer Operation aufgrund eines TCS verneinten 67,0% (N = 175) der
Teilnehmer, 21,5% (N = 56) antworteten mit ,ja“ und weitere 6,5% (N = 17) mit
,mehrfach®. Keine Angabe machten 5,0% (N = 13). Anhand der Angaben zum Ope-
rationszeitpunkt ergibt sich, dass bei 86,8% (N = 66) mindestens eine OP vor dem
18. Lebensjahr stattgefunden hat.

3.4.5 Andere Operationen

AulRerdem wurden die Teilnehmer gebeten anzugeben, ob sie noch weitere Operati-
onen, die bisher nicht erfragt worden waren, hatten. Dies bejahten 82,8% (N = 216)
und 13,4% (N = 35) verneinten die Frage. Keine Antwort gaben 3,8% (N = 10).
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In der unten stehenden Tabelle 5 sind die von den Teilnehmern angegebenen weite-
ren Operationen und die Haufigkeit der Nennung dargestellt. Nicht enthalten sind
vom Krankheitsbild der SB unabhangig zu sehende Operationen (z.B. Tonsillekto-
mie, Zirkumzision, Sectio caesarea) und nur vereinzelt genannte Operationen (z.B.
Tracheotomie).

Tabelle 5: Verteilung der Haufigkeit weiterer Operationen

Operation Anzahl der Nennungen Haufigkeit [%]

FuRR-Operationen
Urolog. Operationen

Muskelverkirzungen/Tenotomien

Huft-Operationen 48 18,4

Leistenbruch

Dekubitus

Kontinenz Darm

Schielen 10 3,8

Knie-Operationen

Oberschenkelfraktur 9 3,4
Hodenhochstand

gynakologische Operationen 7 2,7
lleus

3.5 Krankenhausaufenthalte

Die folgende Frage bezog sich auf die Krankenhausaufenthalte der Teilnehmer, die
insgesamt und zum Zeitpunkt des Ausfillens des Fragebogens, in den vergangenen
12 Monaten, stattgefunden hatten. Die Verteilung der Anzahl aller Krankenhausauf-
enthalte ist in Abbildung 8 ersichtlich. Der Anteil der Teilnehmer, die keine Angabe
gemacht haben (9,6%; N = 25) und deren Angabe zu ungenau war, um sie einer
Gruppe zuzuordnen (10,7%; N = 28), ist nicht mit dargestellt.
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Abbildung 8: Verteilung der Gesamtzahl der Krankenhausaufenthalte

Bei den meisten Teilnehmern haben bis zu zehn Krankenhausaufenthalte stattgefun-
den (16,5% bis 5 Aufenthalte, 29,9% funf bis zehn Aufenthalte). Allerdings berichten
17% der Teilnehmer von mehr als 16 Krankenhausaufenthalten, 3,8% sogar von
uber 30.

Mit Bezug auf einen Krankenhausaufenthalt innerhalb der letzten 12 Monate gab der
groRte Teil der Teilnehmer an, nicht im Krankenhaus gewesen zu sein (65,9%; N =
172). Bei 16,1% (N = 42) hat ein Krankenhausaufenthalt stattgefunden, bei 7,3% (N
= 19) zwei Aufenthalte und bei 3,1% (N = 8) mindestens drei Aufenthalte. Keine An-
gabe machten hier 7,7% (N = 20).

3.6 Antiepileptische Medikation

Eine durch die Grunderkrankung, einschlie3lich eines sich entwickelnden HC und
mogliche Komplikationen, wie Ventilinsuffizienz, Uber- und Unterdrainageprobleme
hervorgerufene Begleiterkrankung, die selbst funktionelle Einschréankungen hervorru-
fen kann, ist eine symptomatische Epilepsie. Nach antiepileptischer Medikation be-
fragt, geben 13% (N = 34) an, unter einer solchen Medikation zu stehen, 85,4% (N =
223) verneinten die Frage und 0,4% (N = 1) geben an, es nicht zu wissen. 1,1% (N =

3) machten bei dieser Frage keine Angabe.
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3.7 Psychotherapeutische/psychologische Behandlung

Psychische Veranderungen treten zum einen als Komorbiditat auf, kénnen zum an-
deren aber auch durch Komplikationen und die chronischen Belastungen im Rahmen
der SB verursacht werden. Ein auswertbares und vergleichbares Mal3 fur die Haufig-
keit und den mdoglichen Schweregrad psychischer Beeintrachtigungen sind eine oder
mehrere Behandlungen durch Psychologen oder Psychotherapeuten. Die vorgege-
benen Antwortmdglichkeiten bei der Frage nach einer solchen Therapie lauten: nein,
1-2 - mal, 3-5 - mal und mehr als 5 - mal. Die Frage wurde von 73,2% (N = 191) mit
,nein“ beantwortet. Mit ,ja“ antworteten insgesamt 24,1% (N = 63), wobei 15,7% (N =
41) 1-2 Mal angaben, 2,3% (N = 6) 3-5 Mal und 6,1% (N = 16) mehr als 5 Mal. 2,7%

(N = 7) gaben keine Antwort. Eine grafische Darstellung der Antwortverteilung findet

sich in Abbildung 9.
[

Ja, mehr als 5 mal
6%

Nein

Ja, 1-2 mal
16%

keine Angabe
3%

Ja, 3-5 mal
2%

Abbildung 9: Verteilung der Haufigkeit von psychotherapeutischen/psychologischen
Behandlungen bei Individuen mit SB

3.8 Pflegestufe

Eine Moglichkeit, die Pflegebedurftigkeit einer Person einzuschétzen, die in Deutsch-
land vor allem von Behdorden verwendet wird, sind Pflegestufen. Die Teilnehmer wur-
den gebeten anzugeben, ob ihnen eine Pflegestufe zugebilligt wurde. Die Verteilung
der Antworten ist in Abbildung 10 dargestellt.
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Abbildung 10: Verteilung Pflegestufen

Es zeigt sich, dass am haufigsten die Einstufung in Pflegestufe Il vorliegt (33,3%).
Pflegestufe Il wurde am wenigsten vergeben (14,6%).

3.9 Barthel-Index

Im Folgenden werden die Antwortverteilungen der zum Barthel-Index gehdrenden

Fragen dargestellt.
3.9.1 Essen

Die erste Frage des Barthel-Index bezieht sich auf die Hilfsbedurftigkeit beim Essen.
Hier gaben 78,2% (N = 204) an unabh&ngig zu sein. Weitere 15,3% (N = 40) benotig-
ten geringe Hilfe und 2,3% (N = 6) waren total hilfsbeddrftig. Keine Angabe wurde
von 4,2% (N = 11) gemacht.

3.9.2 Baden/Duschen

Die Verteilung der Hilfsbedurftigkeit beim Baden und Duschen stellt sich folgender-
mafen dar: 42,9% (N = 112) bendtigen keine Hilfe und 54,4% (N = 142) benétigen
Hilfe. 2,7% (N = 7) antworteten nicht.
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3.9.3 Waschen und Korperpflege

Die dritte Frage innerhalb des Barthel-Index bezieht sich auf das Waschen des Ge-
sichts, Kdmmen, Rasieren bzw. Schminken und Zahneputzen. Dies wird von 82,0%
(N = 214) allein durchgefthrt, 14,9% (N = 39) bendétigen Hilfe. Keine Antwortmdglich-
keit wurde von 3,1% (N = 8) angekreuzt.

3.9.4 An-und Auskleiden

Beim An- und Auskleiden ist ein grol3erer Teil der Teilnehmer auf Hilfe angewiesen.
Diese Tatigkeit wird von 57,9% (N = 151) unabhangig durchgefihrt, 33,3% (N = 87)
sind teilweise hilfsbedurftig und 7,3% (N = 19) sind total hilfsbedirftig, wobei 1,5% (N
= 4) keine Angaben machten.

3.9.5 Toilettenbenutzung

Unabhangig von den Fragen nach Kontinenz wurde die Selbststandigkeit bei der Toi-
lettenbenutzung erfragt. Vollkommen selbststandig sind in diesem Bereich 49,4% (N
= 129), hingegen bendtigen 26,1% (N = 68) Hilfe und 18,4% (N = 48) kbnnen eine
Toilette/einen Nachtstuhl nicht benutzen. 6,1% (N = 16) beantworteten diese Frage

nicht.
3.9.6 Urinkontrolle

Die néchste Frage bezog sich auf die Urinkontrolle. Nur 11,1% (N = 29) gaben an
urinkontinent zu sein, wohingegen 24,1% (N = 63) teilweise inkontinent und 63,6% (N

= 166), vollstandig inkontinent wahlten. Nur 1,1% (N = 3) machten keine Angabe.
3.9.7 Stuhlkontrolle

Die Frage nach der Stuhlkontrolle ergab ahnliche Werte: 17,2% (N = 45) sind stuhl-
kontinent, 29,1% (N = 76) sind teilweise inkontinent und 52,9% (N = 138) sind voll-
standig inkontinent fur Stuhl. Auch hier war der Anteil derer, die keine Antwortmog-

lichkeit wahlten, mit 0,8% (N = 2) sehr gering.

Setzt man die Angaben zur Urin- und Stuhlinkontinenz in Beziehung zueinander,

ergibt sich folgende Tabelle (siehe Tabelle 6).
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Tabelle 6: Verhéaltnis von Stuhl- und Urinkontrolle

Stuhlkontrolle Gesamt
kontinent teilweise inkontinent
(n) inkontinent (n) (n)

Urinkontrolle

kontinent (n) 7% (17) 3% (8) 2% (2) 12% (27)
teilweise 6% (16) 15% (39) 3% (8) 24% (63)
inkontinent (n)

inkontinent (n) 5% (12) 11% (29) 48% (125) 64% (166)
Gesamt 18% (45) 29% (76) 53% (135) 100% (256)

Hier zeigt sich, dass bei 48% (N = 125) der Teilnehmer, die sowohl Angaben zur
Stuhl- als auch Urinkontrolle machten, in beiden Bereichen eine vollstandige Inkonti-
nenz vorlag. AuBerdem fand sich bei 15% (N = 39) eine teilweise Stuhl- und Urinin-

kontinenz. Insgesamt waren nur 7% (N = 17) in beiden Bereichen kontinent.
3.9.8 Bett-/Roll-/Stuhltransfer

Zur Mobilitat tragt nicht nur die etwaige Abhéngigkeit von Hilfsmitteln zur Fortbewe-
gung bei, sondern auch die Fahigkeit zum Transfer auf einen Stuhl, in ein Bett etc.
(,Bett-/Roll-/Stuhltransfer”). Solche Bewegungen bewerkstelligen 62,8% (N = 164)
der Teilnehmer unabhéangig. Mehr oder weniger grof3e Hilfe wird von 31,4% der Teil-
nehmer bendtigt (10,7% [N = 28] minimale Assistenz oder Supervision, 20,7% [N =
54] kénnen sitzen, brauchen fir den Transfer aber Hilfe). Die Auswahliméglichkeit
sbettlagerig“ wurde nicht gewahlt. Von 5,7% (N = 15) wurden keine Angaben ge-

macht.
3.9.9 Bewegung

Im Bereich ,Bewegung® verteilten sich die Antworten wie in Abbildung 11 dargestellit.
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Abbildung 11: Verteilung der Antworten beziglich der Bewegung

Die grof3ten Gruppen sind somit die der Rollstuhlfahrer, die sich unabh&ngig mindes-
tens 50 Meter fortbewegen kdénnen und diejenigen, die unabhangig mindestens 50
Meter gehen kénnen. Somit erreichen mehr als 75% eine Mobilitat, die tUber einen

Radius von 50 Metern hinaus reicht.
3.9.10 Treppensteigen

Die letzte Frage des Barthel-Index bezieht sich auf das Treppensteigen. Dies ist
38,3% der Teilnehmer (N = 100) unabhangig, ggf. unter Verwendung einer Gehhilfe,
maoglich. 7,3% (N = 19) kénnen mit Hilfe oder Supervision Treppen steigen. Die mit
52,5% (N = 137) gro3te Gruppe umfasst jedoch die Teilnehmer, die nicht Treppen
steigen konnen. Keine Antwort gaben 1,9% (N =5) der Teilnehmer.

3.9.11 Ergebnis Barthel-Index

Von den 261 Teilnehmern, deren Angaben hier bertcksichtigt werden, beantworteten
207 (entspricht 79,3%) alle Fragen, die im Barthel-Index beinhaltet sind. Bei diesen
Teilnehmern wurde der Gesamtwert des Barthel-Index bestimmt. Eine grafische Dar-

stellung der Ergebnisse zeigt Abbildung 12.
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Abbildung 12: Boxplot Barthel-Index

Der Median liegt mit 55 (KI: 52,33-62,14; SD = 25,1) sehr nah an der Grenze zwi-
schen geringer und starker Abhangigkeit, somit ist bei mehr als der Halfte der Teil-
nehmer von einer starken Abhangigkeit von Hilfe auszugehen. Der geringste Wert

betrug 5. Er wird von funf Teilnehmern (2,4%) erreicht. Den Maximalwert von 100

erfullen 2,9% (N = 6).

Die drei Fragen, bei denen am haufigsten keine Angaben gemacht wurden,

Toilettennutzung (23 Mal), Transfer (18 Mal) und Bewegung (17 Mal).
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Abbildung 13: Verteilung der Werte des Barthel-Index
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Die obige Abbildung 13 stellt die Verteilung der erreichten Barthel-Index-Werte sowie
deren Summierung dar. Deutliche Peaks finden sich bei den Werten 30, 35 und 80,

wohingegen der Wert 10 bei keinem Teilnehmer vorliegt.
3.10 Kommunikation

Sowohl durch die Grunderkrankung als auch durch die Auswirkungen eines Hydro-
zephalus, bspw. im Rahmen einer symptomatischen Chiari-lI-Malformation, kann die
Kommunikation der SB-Patienten erschwert werden, was das alltagliche Leben
ebenfalls deutlich beeinflussen wirde. Eine erschwerte Kommunikation wurde von
10,7% (N = 28) angegeben, wohingegen 87,0% (N = 227) keine Schwierigkeiten bei
der Kommunikation hatten. Die Antwortmdglichkeit ,keine Kommunikation mdglich”

wurde nicht ausgewahlt. AuRerdem machten 2,3% (N = 6) keine Angabe.
3.11 Aus- und Weiterbildung

Art und Erfolg von Aus- und Weiterbildung sind pragend flr den gesamten Lebens-
weg. Sie zeugen vom Mal} der Integrationsfahigkeit einer Gesellschaft. Bei der Frage
zur Erfassung der Aus- und Weitebildung waren folgende Antwortmdglichkeiten vor-
gegeben: Berufsausbildung begonnen, Studium begonnen, Berufsausbildung abge-
schlossen, Studium abgeschlossen, Studium/Ausbildung abgebrochen. Bei Nichtzu-
treffen dieser Moglichkeiten konnte ,wirde gerne Ausbildung/Studium machen“ aus-

gewahlt und per Freitext angegeben werden, warum dies bisher nicht mdglich war.

Wie in Abbildung 14 sichtbar, hat der mit 42,1% (N = 110) gro3te Teil der Teilnehmer
eine Berufsausbildung abgeschlossen. Nur 2,3% (N = 6) wahlten ausschlie3lich
»Studium/Ausbildung abgebrochen®. Insgesamt 30,7% (N = 80) machten keine An-
gabe bei dieser Frage. Hierzu z&hlen auch die 9,2% (N = 24), die die zusatzliche
Maglichkeit ,wlrde gerne ein(e) Ausbildung/Studium machen® wahlten, wobei 3 Teil-
nehmer (1,7%) diesen Wunsch angaben, obwohl sie zuvor eine der anderen Ant-

wortmaoglichkeiten ausgewéahlt hatten.
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Abbildung 14: Verteilung der Antworten beziglich Aus- und Weiterbildung

Die Mdglichkeit zu kommentieren, warum dies bisher nicht mdglich gewesen war,
wurde von 48 Teilnehmern genutzt. Am haufigsten genannt wurden Einschrankun-
gen der kognitiven Leistungsfahigkeit (20 Mal; 7,6%). Von 13 Teilnehmern (5%) wur-
de zum Zeitpunkt der Beantwortung der Fragen noch eine Schule besucht. Kérperli-
che oder gesundheitliche Einschrédnkungen waren acht Mal (3%) der Grund und bei
funf Teilnehmern fehlte Unterstitzung (z.B. durch die Eltern oder es fehlten Ausbil-
dungsplatze). Im Fall von drei Teilnehmern beschranken formale Griinde die Ausbil-
dung oder ein Studium, wie bspw. das Fehlen eines ausreichend qualifizierenden
Abschlusses fur die gewinschte Ausbildung.

Unter Nichtbertucksichtigung des Anteils derer, die keine Angabe machten, ergibt
sich folgende Verteilung: 16,6% Berufsausbildung begonnen, 7,7% Studium begon-
nen, 60,8% Berufsausbildung abgeschlossen, 11,6% Studium abgeschlossen, 3,3%

Studium/Ausbildung abgebrochen.
3.12 Arbeit

Einen wichtigen Teil des Lebens, welcher auch grof3en Einfluss auf die Lebensquali-
tat hat, stellt die Arbeit dar. Die Anteile derer, die eine (feste) Arbeitsstelle hatten und
derer, die in einer beschitzenden Werkstatt arbeiteten, waren nahezu gleich groi3
(30,3% (N = 79) bzw. 28,4% (N = 74)). Noch in Ausbildung befanden sich 17,2% (N =

45) und 11,9% (N = 31) gaben an arbeitssuchend oder -los zu sein. Eine Berentung
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lag bei 5,7% (N = 15) vor und 1,9% (N = 5) kreuzten an, dass Arbeit nicht moglich
war. Keine Angabe wurde vonl12 Teilnehmern (4,6%) gemacht.

Im Freitextfeld wurde von 45 Personen eine Begrindung angegeben, warum es flr
sie nicht moglich ist zu arbeiten, obwohl sie dies bevorzugen wirden. Die Antworten
lassen sich in folgende Kategorien gruppieren (in Klammern Anzahl der Nennungen;
prozentualer Anteil): keine Stelle gefunden (26; 10%), kérperliche Einschrankungen
(15; 5,7%), kognitive Einschrankungen (7; 2,7%) und fehlende/mangelhafte Ausbil-

dung (1; 2,2%). Ein Teil der Teilnehmer hat mehrere Griinde angegeben.
3.13 Freizeit
3.13.1 Mitgliedschaft in einem Verein

Durch korperliche Einschrankungen kann die Freizeitgestaltung auf unterschiedliche
Weise eingeschrankt werden. Um verschiedene Aspekte der Freizeitgestaltung zu
berucksichtigen, wurden sowohl konkrete Fragen zur Mitgliedschatft in einem Verein,
einer Selbsthilfegruppe, zu sportlicher Aktivitat, regelméaRigem Kontakt zu Freunden
und zum Musizieren gestellt als auch die Mdéglichkeit gegeben, in einem Freitextfeld
weitere Hobbies zu nennen. Die Frage nach einer Vereinsmitgliedschaft bejahten
41,4% (N = 108). Keine Vereinsmitglieder sind 53,3% (N = 139) und 5,4% (N = 14)

beantworteten diese Frage nicht.
3.13.2 Mitgliedschaft in einer Selbsthilfegruppe

Mitglieder in einer Selbsthilfegruppe sind 25,3% (N = 66), 67,8% (N = 177) vernein-
ten die Frage und 6,9% (N = 18) antworteten nicht. Da zu erwarten war, dass ein
grof3er Teil der Teilnehmer Mitglied in der ASBH ist, scheint ein Teil der Betroffenen
die ASBH nicht als Selbsthilfegruppe wahrzunehmen oder nutzt die Angebote der

regionalen Gruppen nicht.
3.13.3 Sport

Deutlich mehr Teilnehmer treiben in ihrer Freizeit Sport, namlich 55,9% (N = 146).
Wohingegen 41,0% (N = 107) keiner sportlichen Betatigung nachgehen und 3,1% (N

= 8) auf die Frage nach sportlicher Betéatigung nicht antworteten.
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3.13.4 RegelmaRiger Kontakt zu Freunden

Nach einem regelmalligen Kontakt zu Freunden gefragt, gaben 76,6% (N = 200) an,
dass dieser stattfindet, aber 19,2% (N = 50) verneinten die Frage. Keine Antwort auf

diese Frage wurde von 4,2% (N = 11) gegeben.
3.13.5 Musik

Die Frage, ob sie Musik machten, beantworteten 20,7% (N = 54) mit ,ja“, 72,0% (N =
188) mit ,nein“ und 7,3% (N = 19) gar nicht.

3.13.6 Weitere Hobbies

Des Weiteren hatten die Teilnehmer die Moglichkeit, in einem Freitextfeld sonstige
Hobbies anzugeben. Hier aul3erten sich 157 Teilnehmer (60,2%). Die folgende Ta-

belle 7 zahlt die am haufigsten genannten Hobbies auf.
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Tabelle 7: sonstige Hobbies

Hobby

Anteil [%0]

Anzahl

Computer/Internet
Sport

Offentliche Veranstaltungen
Musik horen
Familie/Freunde
Behindertensport
Handarbeit/Basteln
Reisen

Fernsehen

Natur

(Haus-)Tiere
Sprachen
Denksport
Ehrenamt
Fotografie

Sonstige

12,3 32

9,2 24

7,7 20

5,7 15

3,1

2,3

2,3

10,4 31

Zumeist genannt wurden als Freizeitbeschaftigung der Computer bzw. die Nutzung

des Internets genannt. Obwohl bereits vorher die Frage nach Sport gestellt wurde,

wurde Sport noch einmal besonders haufig genannt, wobei ein Teil der Teilnehmer

explizit behindertengerechten Sport aufzdhlte. Innerhalb der finf am haufigsten ge-

nannten Hobbies findet sich auch das gemeinsame Verbringen von Zeit mit Familie

und Freunden.

3.14 Wohnsituation

Bei der Frage nach der Wohnsituation ergab sich folgende Antwortverteilung inner-

halb der vorgegebenen Antworten (s. Tabelle 8):
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Tabelle 8: Wohnsituation

Wohnsituation Anteil [%] Anzahl
Bei Eltern 55,6 145
Allein 20,7 54
Mit (Ehe-)Partner 11,5 30
Wohngemeinschaft 54 14
Pflegeeinrichtung 4,2 11
Keine Angabe 2,7 7

Die drei haufigsten genannten Antworten bezuglich der Wohnsituation waren somit
das Wohnen bei den Eltern, allein und mit (Ehe-)Partner. Nur 4,2% der Teilnehmer

leben in einer Pflegeeinrichtung.
3.15 Partnerschaft

Fiur die meisten Menschen gehort zu einem glucklichen und erfillten Leben eine
Partnerschaft. Korperliche Einschrankungen und offensichtliche Behinderungen er-
schweren das Finden eines Partners und kénnen eine Beziehung auf Dauer belas-
ten. Der Anteil, der Teilnehmer, die verheiratet sind oder in einer langjahrigen Part-
nerschaft leben, betragt 10,0% (N = 26). Die Antwortmaoglichkeit ,Partnerschaft” ha-
ben 9,6% (N = 25) gewahlt, 67,8% (N = 177) haben keine Partnerschaft. 12,6% (N =

33) machten keine Angabe.
3.16 Versorgung im zeitlichen Verlauf und in finanzieller Hinsicht
3.16.1 Versorgungssituation aktuell und in der Vergangenheit

Um eine Einschatzung bezuglich der Versorgungssituation, und zwar nicht in finanzi-
eller Hinsicht, treffen zu kénnen, wurden die Teilnehmer um eine Einschatzung dies-
beziglich zum aktuellen Zeitpunkt (Zeitpunkt beim Ausflllen des Fragebogens) und
in der Vergangenheit (zeitlich nicht eingeschrankter Zeitrahmen vor dem Zeitpunkt
beim Ausflllen des Fragebogens) gebeten. Wie Abbildung 15 zeigt, waren die Unter-
schiede zwischen dem jetzigen Zeitpunkt und der Vergangenheit sehr klein (maximal

4,9% Differenz zu Ungunsten der aktuellen Versorgung bei ,Verbesserungen noétig“)
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und zu beiden Zeitpunkten schatzte die Mehrheit der Teilnehmer ihre Versorgungssi-

tuation als ,gut® ein (aktuell: 59,8%; in der Vergangenheit: 62,8%).
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Abbildung 15: Vergleich der Versorgungssituation aktuell und in der Vergangenheit
3.16.2 Zusammensetzung der finanziellen Versorgung

Zur Erfassung der Zusammensetzung der finanziellen Versorgung von Personen mit
SB sollten die Teilnehmer angeben, ob sie sich finanziell selbst versorgen, staatliche
Unterstitzung/Rente beziehen oder durch die Eltern/Familie versorgt werden. Es wa-
ren Mehrfachnennungen maglich. Eine Ubersicht der Verteilung der Zusammenset-
zung der finanziellen Mittel gibt Abbildung 16.
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Finanzierung des Lebensunterhaltes
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Abbildung 16: Ubersicht tiber die Zusammensetzung der Bezugsquellen der finanzi-
ellen Mittel (Staat ja bzw. nein = Teilnehmer erhalten finanzielle Unterstitzung durch

den Staat/Rentenzahlung bzw. keine staatliche finanzielle Unterstiitzung)

Nur 2% (N = 4) der Teilnehmer haben keine der drei Antwortmdglichkeiten gewéhlt.
Folgender Anteil der Teilnehmer hat angegeben, dass die Finanzierung des Lebens-
unterhaltes nur durch eine der drei Auswahliméglichkeiten erfolgt: 22% (N = 58)
Selbstversorgung, 27% (N = 71) durch Eltern/Familie, 14% (N = 36) staatliche Unter-
stutzung/Rente. Mehr als die Hélfte der Teilneher [59% (N = 153)] haben keine Mittel
aus Selbstversorgung. Finanzielle Mittel aus allen drei Quellen werden von 4% (N =

10) bezogen.
3.16.3 Lebensunterhalt

Die Teilnehmer wurden gebeten einzuschatzen, ob ihnen ausreichend finanzielle Mit-
tel fir den Lebensunterhalt zur Verfligung stehen. Hier stimmten 67,0% (N = 175) der
Teilnehmer zu. Allerdings verbleiben somit 24,1% (N = 63), bei denen dies nicht der

Fall war. Keine Antwort auf diese Frage gaben 8,8% (N = 23).
3.16.4 Zusatzlich abzudeckende Kosten durch die Erkrankung

Durch die Erkrankung entstanden 62,1% (N = 162) der Befragten Kosten, die sie mit
eigenen finanziellen Mitteln decken mussten. Dies wurde von 29,5% (N = 77) ver-

neinten und 8,4% (N = 22) beantworteten diese Frage nicht.

44



3.17 Gesamte Lebenssituation

Die Antworten auf die Frage nach der gesamten Lebenssituation verteilten sich wie
folgt: 63,6% (N = 166) zufrieden, 24,9% (N = 65) weniger zufrieden, 6,5% (N = 17)
unzufrieden und 1,1% (N = 3) sehr schlecht. Insgesamt 3,8% (N = 10) machten keine

Angabe. Eine grafische Darstellung dieser Verteilung findet sich in Abbildung 17.
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Abbildung 17: Verteilung der Einschatzung der gesamten Lebenssituation

3.18 Drangendste Probleme

Abschliel3end wurden die Teilnehmer gebeten, ihre drei drangendsten Probleme an-

zugeben. Hierfur standen drei Freitextfelder zur Verfigung. Nach Gruppierung der

Antworten unter Oberbegriffe ergab sich folgende Verteilung (s. Tabelle 9):
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Tabelle 9: Drangendste Probleme von Erwachsenen mit SB

Problemfeld Haufigkeit [%] Anzahl der Nennungen

Arztliche Versorgung

Arbeit 18,0 47
Kontinenz 111 29
Gesundheitliche  Probleme/ 9,2 24
Nebenerkrankungen

Selbststandigkeit

Partnerschaft 8,4 22

Hilfsmittelversorgung

Probleme mit Krankenkasse/ 6,5 17

Behdrden
Soziale Kontakte
Finanzen

Akzeptanz in der Gesellschaft

Schmerzen 2,3 6

Hieraus geht deutlich hervor, dass die beiden am haufigsten betroffenen Themenfel-
der die arztliche Versorgung (19,5%) und Arbeit (18,0%) sind. Auch Probleme in Be-
zug auf Wohnsituation (12.6%), Kontinenz (11,1%) und Mobilitat (10,7%) wurden von
den Teilnehmern haufig genannt. Diese Frage wurde von 26,4% nicht beantwortet.

3.19 Zusammenhange des Lahmungsniveaus mit den erhobenen Para-

metern

Bekanntermaf3en hat das Lahmungsniveau besonderen Einfluss auf das Ausmal der

funktionellen Einschrankungen sowie das Auftreten von assoziierten Nebenerkran-
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kungen. Inwieweit signifikante Zusammenhange zu diesen und weiteren Fragestel-

lungen bestehen, stellt Tabelle 10 dar.

Tabelle 10: Signifikate Zusammenhange des Lahmungsniveaus mit verschiedenen

Parametern (alpha = 0,05)

Parameter

p-Wert Test

Operation aufgrund Hydrozephalus
Anzahl Wirbelsaulen-OP

Operation aufgrund Chiari-llI-Fehlbildung
Pflegestufe

Essen*

Baden*

Waschen*

An- und Auskleiden*
Toilettenbenutzung*

Urinkontrolle*

Stuhlkontrolle*
Bett-/Roll-/Stuhltransfer*

Bewegung*

Treppensteigen*

Kommunikation

Arbeit

Hobby Fernsehen

Wohnsituation

Versorgungssituation aktuell
Selbststéndige finanzielle Versorgung

Finanzielle Versorgung durch Eltern

Diagnose Spina bifida mit Hydrozephalus

0,005 H-Test

0,001 H-Test

0,001 H-Test

U-Test

0,002

0,000 H-Test

0,000 H-Test

0,000 H-Test

0,018 U-Test

0,009

U-Test

0,038 H-Test

0,001 U-Test

* Bestandteil des Barthel-Index
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Es besteht also ein Zusammenhang zwischen der Hohe des Lahmungsniveaus und
dem Auftreten der Nebenerkrankung Hydrozephalus ebenso wie einer Operation
aufgrund dieser. Eine eindeutige Korrelation zeigt sich auch bei allen Einzelfragen
des Barthel-Index und bei erschwerter Kommunikation. Im finanziellen Bereich finden
sich Korrelationen bei der selbststandigen finanziellen Versorgung und Versorgung
durch die Eltern.

Bei den nicht aufgefuhrten Items liegen keine signifikanten Zusammenhange vor.
Besonders hervorzuheben ist hierbei der nicht vorhandene Zusammenhang zwi-

schen Lahmungsniveau und Einschatzung der gesamten Lebenssituation.
3.20 Zusammenhange des Barthel-Index mit verschiedenen Parametern

Da der Barthel-Index ein MaR fir die Selbststandigkeit der Teilnehmer ist, kann die
Korrelation seines Wertes mit den Ergebnissen der anderen erfragten Themengebie-
te Aufschluss daruber geben, wie sehr eine durch SB hervorgerufene, eingeschréank-
te Selbststandigkeit Einfluss auf diverse Lebensbereiche hat. AuRerdem lassen sich
die Auswirkungen von Nebenerkrankungen wie Hydrozephalus und Chiari-
Malformation nachweisen. Signifikante Zusammenhange werden in Tabelle 11 dar-

gestellt.

48



Tabelle 11: Signifikante Zusammenhénge des Barthel-Index mit verschiedenen Pa-
rametern (alpha = 0,05)

Parameter p-Wert Test

Nebendiagnose Hydrozephalus

[

Nebendiagnose Chiari-lI-Fehlbildung 0,003 U-Test

Vorliegen eine Lahmung

Lahmungsniveau 0,000 H-Test

Operation aufgrund Hydrozephalus

Anzahl Wirbelsaulen-OP 0,010 H-Test

Kommunikation

Ausbildung 0,001 H-Test

Arbeit

Sport in der Freizeit 0,001 U-Test

Musik machen in der Freizeit

Lesen in der Freizeit 0,023 U-Test

Musik horen in der Freizeit

Wohnsituation 0,000 H-Test

Eigene finanzielle Versorgung

Finanzielle Unterstitzung durch Eltern 0,000 U-Test

Finanzielle Unterstlitzung durch den
Staat/Rente

Auch hier liegen bei den nicht in Tabelle 11 aufgefuhrten Items keine Korrelationen
vor. Wie oben dargestellt, geht das Vorliegen der Nebenerkrankungen Hydrozepha-
lus und Chiari-1l-Fehlbildung mit einem signifikant niedrigeren Ergebnis des BI ein-
her.

AulRerdem ist in Tabelle 11 ersichtlich, dass Einschrankungen im alltaglichen Leben
und in der Selbststandigkeit, wie sie der Bl verdeutlicht, in diversen Lebensbereichen
zu signifikanten Veranderungen fihren.
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Ausfuhrlicher sollen die Verteilung des Bl in Bezug auf Lahmungsniveau, Ausbildung,

Arbeit und Wohnsituation dargestellt werden.
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Abbildung 18: Boxplot zur Verteilung des Barthel-Index in Bezug auf das LA&hmungs-

niveau

In Abbildung 18 ist der Boxplot zur Verteilung des Bl in Bezug auf das Lahmungsni-
veau dargestellt. Der Eindruck eines Zusammenhangs zwischen der Hohe des Lah-
mungshiveaus und dem Ergebnis des Barthel-Index wird von der ANOVA-Analyse
bestatigt. Besonders hohe Bl-Werte werden von Teilnehmern ohne Lahmung und mit
sakralem L&hmungsniveau erreicht. Die niedrigsten Bl-Werte haben Individuen mit
Lahmungen auf Hohe L2 und L1 sowie thorakalem Lahmungsniveau. (siehe Anlage
6).

Abbildung 19 verdeutlicht die Verteilung des Barthel-Index im Hinblick auf die Ausbil-
dung. Die ANOVA-Analyse ergab signifikant hohere Bl-Werte bei Individuen, die ein
Studium begonnen oder abgeschlossen hatten. Besonders deutlich durch niedrigere
Bl-Werte abzugrenzen sind hiervon die Teilnehmer, die ein Studium/eine Ausbildung

abgebrochen haben.

50



100

80 ‘

60

40

Barthel Index

20

(=]

#@:\ Qeo (on #@o &o
© o o N o~
X & RN
& ¢ & & S
& N o & 4
P o q'a P é}\\)@
6\}(@5 &k -\6\}0 6\0& C}\)
\:39\ é"fb\) v‘-"&\ g \QX
A x
& & & & N
¢ o ‘@b S

Abbildung 19: Boxplot zur Verteilung des Barthel-Index in Bezug auf die Ausbildung

Wie Abbildung 20 andeutet, gibt es mit Bezug auf die Arbeitssituation groRe Uber-
schneidungen zwischen den Antwortgruppen bezlglich des durchschnittlichen BI-
Wertes. Signifikant bessere Werte werden von Teilnehmern angegeben, die sich in
Ausbildung befinden und eine (feste) Arbeitsstelle haben. Signifikant schlechter sind
die Bl-Werte der Teilnehmer, die angaben in einer beschiitzenden Werkstatt zu ar-

beiten und bei denen Arbeit nicht mdglich ist.
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Abbildung 20: Boxplot zur Verteilung des Barthel-Index in Bezug auf die Arbeitssitua-
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Abbildung 21: Boxplot zur Verteilung des Barthel-Index in Bezug auf die Wohnsitua-

tion
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Auch bei den Bl-Werten der Wohnsituation gibt es groRe Uberschneidungen der BI-
Werte zwischen den verschiedenen Wohnsituationen der Teilnehmer (s. Abbildung
21). Signifikant bessere Bl-Werte erreichen allein lebende Teilnehmer, wohingegen
bei den Eltern und in einer Pflegeeinrichtung lebende Teilnehmer signifikant niedrige-
re Bl-Werte erzielten.

4 Diskussion
4.1 Studien zu erwachsenen Patienten mit SB

Personen mit SB erreichen heute zu einem groRen Anteil das Erwachsenenalter(42).
Dies ist der Tatsache zu verdanken, dass sich ein grofRer Teil der Forschung im Be-
reich SB auf das Kindesalter konzentriert hat. Erwachsene mit SB haben allerdings
zum Teil andere Bedurfnisse(75, 80) und die Schwerpunkte in der Versorgung und
Betreuung der Betroffenen verlagern sich(81). Bisher gibt es aber nur wenige Studi-
en, die die Lebenssituation, die Gute der medizinischen Versorgung und die fuhren-
den Probleme im Leben Erwachsener mit SB darstellen. Hervorzuheben sind hierbei
die Arbeiten von Hunt et al.(u.a. 67, 82, 83), wodurch der langfristige Krankheitsver-
lauf einer (mittlerweile erwachsenen) Kohorte von SB-Patienten nachvollziehbar wird.
Auch Hetherington et al.(84) und McDonnell et al.(85) beinhalten verschiedene As-
pekte des Lebens der Individuen mit SB. Andere Studien betrachten zumeist einzel-
ne Aspekte, wie Morbiditat und Mortalitat(71), Adipositas(54) oder konzentrieren sich

auf ein Fachgebiet, wie z.B. Veenboer et al. auf urologische Fragestellungen(86).
4.2 Zusammensetzung der Studienteilnehmer

306 Personen haben sich an der Studie beteiligt. Unter Bertucksichtigung der Zu-
stimmung zur Auswertung der Daten im Rahmen dieser Dissertation wurden die An-
gaben von 271 Teilnehmern verwendet. Die meisten verfligbaren Studien zu SB mit
einem ausschliel3lich erwachsenen Patientenkollektiv umfassen deutlich geringere
Teilnehmerzahlen [max. 115 Teilnehmer bei (42, 87, 88)]. Einen &hnlichen Umfang
wie diese Arbeit haben z.B. die Studien von McDonnell et al.(85) und Holland et
al.(89), wobei in beiden Arbeiten auch nicht erwachsene Teilnehmer eingeschlossen

sind.
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Die Altersverteilung weist einen deutlichen Schwerpunkt bei den 20- bis 35-J&ahrigen
auf, jedoch ist fast ein Funftel der Studienteilnehmer alter als 40 Jahre. Viele andere
Studien fokussieren sich auf junge Erwachsene, so dass die Teilnehmer haufig nicht
das 25. Lebensjahr Gberschritten haben (z.B. 90- 92) und Webb weist explizit auf die
geringe Anzahl von Studien mit Betroffenen im héheren Erwachsenenalter, beson-
ders Uber dem 40. Lebensjahr, hin(75).

4.3 Diagnosen

Mit 78,1% entspricht die Haufigkeit des Vorliegens eines HC den in der Literatur ver-
offentlichten Werten von meist 63-85%(67, 71). Die Chiari-Malformation Typ Il findet
sich bei vielen Patienten mit SB(31), wobei nur ein Teil der Betroffenen eine hier-
durch verursachte Symptomatik entwickelt(52). Somit erscheinen die 33,3% der Teil-
nehmer dieser Studie, die diese Diagnose angaben, als geringe Zahl. Hier ist zu
vermuten, dass beim verbleibenden Teil der Teilnehmer bisher aufgrund fehlender
entsprechender Symptome keine spezifische Diagnostik erfolgte. Auf die operative

Versorgung wird unter Kapitel 4.5.3 eingegangen.
4.4 La&hmung und LAhmungsniveau

Die Gruppierungen des Lahmungsniveaus unterscheiden sich zwischen verschiede-
nen Studien stark und werden zum Teil nicht genau definiert (bspw. Angabe
,<thorakolumbal®), so dass ein Vergleich erschwert wird. Unter Berlicksichtigung von
Studien, die ebenfalls die Unterteilung thorakal/lumbal/sakral nutzen, ist in dieser Ar-
beit der Anteil von Teilnehmern mit thorakalem Lahmungsniveau leicht erh6ht(93-
95), wobei sich in anderen Studien auch deutlich héhere Werte fanden(96). Dem ge-
genuber steht ein jeweils relativ geringer Anteil mit lumbalem und sakralem L&h-
mungsniveau(93-95). Die Ursache dafur ist teilweise sicher im mit 10,3% relativ gro-
3en Teil der Teilnehmer zu suchen, deren Angabe nicht eindeutig innerhalb der Ab-
stufungen eingeordnet werden konnte (bspw. Angabe ,lumbosakral). Insgesamt fin-

det sich jedoch eine weitgehend typische Verteilung des LAhmungsniveaus.
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4.5 Nebenerkrankungen und Operationen
4.5.1 Hydrozephalus

In der Literatur liegen die Angaben zur Haufigkeit der Shuntversorgung meist zwi-
schen 68 und 86%(42, 94). Somit befinden sich die Angaben der Teilnehmer der
Studie innerhalb dieses Bereiches. Die Haufigkeit von Shuntrevisionen weist eine
deutlich gro3ere Spannbreite auf [von 58,7% bei Mirzai et al.(97) bis 95% bei
Bowman et al.(42)]. Sowohl die Anzahl an Revisionen als auch die Verteilung der
H&aufigkeiten entsprechen den Ergebnissen &hnlicher Untersuchungen(42, 98). Die
mit 58,2% geringe Anzahl [vgl. (99-100)] der im ersten Lebensjahr mit einem Shunt
versorgten Teilnehmer ist mit hoher Wahrscheinlichkeit darauf zurtickzufiihren, dass
nur bei einem Teil der Teilnehmer das Operationsdatum sicher nachvollzogen wer-
den kann. Zur Haufigkeit von Operationen im Erwachsenenalter finden sich nur sehr
wenige Angaben. Reddy et al. geben an, dass bei 37% ihrer Teilnehmer die erste
Shuntrevision im Erwachsenenalter stattgefunden hat(101), wobei hier zu berick-
sichtigen ist, dass es sich um eine heterogene Patientengruppe in Bezug auf die Ur-
sache des Hydrozephalus handelt. Dass ein nicht zu vernachlassigender Anteil der
Teilnehmer von 14,2% im Rahmen des Fragebogens angegeben hat, dass auch
nach dem 18. Lebensjahr Operationen aufgrund eines Hydrozephalus durchgefihrt
worden sind, unterstreicht die auch im Erwachsenenalter vorhandene Bedeutung

eines Hydrozephalus.
4.5.2 Wirbelsaulenoperationen

Der mit rund 25% grol3e Anteil Teilnehmer, die die Frage nach Operationen an der
Wirbelsaule verneinten und somit bspw. den operativen Verschluss der MMC nicht
einbezogen, zeugt davon, dass die Formulierung der Frage zu ungenau ist.

Eine Aufschlisselung der Operationsursachen beim verbleibenden Teil der Teilneh-
mer, insbesondere den 38,7%, die mehr als eine OP hatten, ist anhand der ausge-
werteten Daten nicht méglich. Hier ware bei erneuter Verwendung des Fragebogens

eine spezifischere Fragestellung notwendig.
4.5.3 Chiari-Malformation Typ I

Wie Dbereits erwahnt, entwickelt nur ein Teil der Patienten mit einer Chiari-

Malformation Typ Il eine Symptomatik, die eine operative Dekompression notwendig

55



macht. Die 17,6% der Teilnehmer dieser Studie, bei denen eine solche Operation
erfolgte, entsprechen im Umfang den hierzu bisher publizierten Daten anderer Studi-
en (42, 74, 102).

Mehrfach ist vermutet worden, dass es einen Zusammenhang zwischen dem symp-
tomatisch Werden einer Chiari-Malformation Typ Il und einer Shuntdysfunktion gibt
(103-104). Aufgrund der groben zeitlichen Angaben, die die Teilnehmer machten
(Jahreszahlen), ist ein direkter Vergleich kaum maoglich. Ein groRer Anteil von Teil-
nehmern hatte neben einer Chiari-1I-OP mehrere HC-OPs. AufRerdem hatten alle
Teilnehmer mit mehreren Chiari-1I-OPs auch mehrere HC-OPs. Somit kann ein Zu-

sammenhang zumindest vermutet werden.
4.5.4 Tethered cord-Syndrom

Der Anteil von 28% der Teilnehmer dieser Studie, die aufgrund eines TCS mindes-
tens einmal operiert worden sind, liegt im Bereich bereits veroffentlichter Daten(42,
105). In einer schwedischen Studie fanden sich starke regionale Unterschiede in Be-
zug auf die Haufigkeit von Operationen eines TCS mit einer Schwankungsbreite von
15 bis 65%)(106). Dies kann ein Hinweis darauf sein, dass in verschiedenen Zentren
die Indikation zur Operation bei TCS unterschiedlich bewertet wird. Eine 6rtliche Auf-
schlisselung ist im Rahmen dieser Studie nicht mdglich. Es ist typisch, dass die
meisten Operationen aufgrund eines TCS vor dem 18. Lebensjahr durchgefuhrt wer-
den(99). Zur Haufigkeit von Revisionsoperationen finden sich nur wenige Daten. In
der Studie von Bowman et al. lag die Rate bei 6,6%(43) und Marreiros et al. fanden
eine Revisionsrate von 7,1%(27). Zwar handelte es sich hierbei um eine Untersu-
chung bei Kindern, doch da Revisionsoperationen vor allem im Kindesalter notwen-
dig werden(105), ist es plausibel, dass der Wert in der vorliegenden Arbeit mit 6,5%

nicht héher ausfallt.
4.5.5 Andere Operationen

Entsprechend des bereits in Kapitel 1.2.5.6 aufgefiihrten haufigen Auftretens von
Fehlstellungen im Bereich der unteren Extremitaten finden auch haufig Operationen
zu deren Therapie statt. So fanden sich bei Broughton et al. bei 89% der Teilnehmer
mit thorakaler oder lumbaler Lokalisation der SB Ful3deformitaten(107). In dieser
Studie wurden bei 77,7% der Ful3e mit Deformitaten Operationen durchgefiihrt. Da in
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der vorliegenden Arbeit keine Selektion beziiglich des LAhmungsniveaus durchge-
fuhrt wurde, war hier ein niedrigerer Wert zu erwarten.

Obwohl urologische Operationen von den Teilnehmern dieser Studie an zweiter
Stelle der haufigsten Operationen genannt wurden, finden sich hierzu wenig ver-
gleichbare Daten. In der Studie von Jgrgensen et al. mit jugendlichen Patienten war
bereits bei 31% eine urologische Operation erfolgt(108), bei Lemelle et al. wurden
sogar 55% der Teilnehmer operativ behandelt(109). Im Gegensatz dazu waren bei
Marreiros et al. nur bei 19% der Patienten urologische Operationen durchgefihrt
worden(27). Hier ist jedoch zu bertcksichtigen, dass der Schwerpunkt dieser Arbeit
auf Operationen im Kindesalter lag. Diese grof3en Unterschiede sind vermutlich auf
die ebenfalls von Jgrgensen et al. angesprochenen unterschiedlichen Therapiekon-
zepte zurtickzufuhren. Liptak et al. bestatigten jedoch erst kirzlich, dass Erkrankun-
gen des Urogenitaltraktes sowie muskuloskeletale Erkrankungen zu den h&ufigsten
Nebenerkrankungen von SB-Patienten gehtren(110). Einen weiteren Einfluss auf die
Haufigkeit von Operationen kdnnen Revisionsoperationen haben, wie beispielhaft die
Arbeit von Loftus et al. zeigt(111). Eine diesbezlgliche Fragestellung lasst sich mit
den Daten dieser Arbeit nicht beantworten, sollte aber zur weiteren Verbesserung

der Qualitat der medizinischen Versorgung in Zukunft weiter untersucht werden.
4.6 Krankenhausaufenthalte

Die meisten Teilnehmer gaben an, im Laufe ihres Lebens 6 - bis 10 - mal im Kran-
kenhaus gewesen zu sein. Dies liegt tUber dem Wert von Kinsman et al., deren Pati-
enten am haufigsten ein Mal stationar im Krankenhaus behandelt wurden(112). Hier-
bei ist jedoch zu bericksichtigen, dass der dort betrachtete Zeitraum 11 Jahre um-
fasste und nicht die gesamte Lebenszeit der Teilnehmer.

In Bezug auf Krankenhausaufenthalte innerhalb der letzten 12 Monate stellen Wilson
et al. fest, dass zwar ein einmaliger stationdrer Aufenthalt in der Normalbevolkerung
haufiger ist, wohingegen zwei oder mehr Aufenthalte haufiger bei Individuen mit SB
vorkommen(113). Entsprechend der Auswertung des Fragebogens betrifft dies 10,4
% der Teilnehmer. Bei diesen Teilnehmern kann, aufgrund der zu vermutenden
Schwere der Krankheit und den von einem stationdren Krankenhausaufenthalt aus-
gehenden Belastungen und Einschréankungen, eine hohen Krankheitslast und deutli-

che Hurden im Alltag, wie z.B. im Beruf, vermutet werden.
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4.7 Antiepileptische Medikation

Immerhin 13% der Teilnehmer erhalten eine antiepileptische Medikation. Dieser An-
teil entspricht den in anderen Studien veroffentlichten Werten von 11 bis 18,5(71,
114). Diese Angabe lasst keine Aussage uber die Anfallshaufigkeit und den Verlauf
zu, bestatigt aber, dass ein Teil der Teilnehmer mit SB mit dem Risiko, welches mit
einer Epilepsie einher geht, und auch moéglichen Nebenwirkungen der antiepilepti-
schen Medikation leben muss. AulRerdem ist nachgewiesen, dass zumindest bei Kin-

dern mit SB, bei denen eine Epilepsie vorliegt, die Lebensqualitat vermindert ist(73).
4.8 Psychotherapeutische/psychologische Behandlung

Nahezu ein Viertel der Teilnehmer gab an, sich bereits mindestens ein Mal in psy-
chotherapeutischer/psychologischer Behandlung befunden zu haben. Die hierzu fuh-
renden Diagnosen wurden nicht erfragt, aber die Vulnerabilitat, bspw. fur depressive
Symptomatik, ist seit Langem bekannt(115) und wurde auch im Rahmen aktueller
Studien mit erwachsenen Patienten bestatigt(110, 116). Aul3erdem kann aus der
Praxis gefolgert werden, dass das Ausmald psychischer Beeintrachtigungen maogli-
cherweise deutlich héher ist. Hier sind zudem auch die Hirden, die vor dem Beginn
einer solchen Behandlung liegen, von der zun&chst notwendigen personlichen Ak-
zeptanz einer Therapie bis zu langen Terminwartezeiten reichend, zu bericksichti-
gen. Die Betroffenen belastet somit zu dem Stigma der Behinderung und chroni-
schen Erkrankung eine, auch heutzutage noch mit Vorurteilen behaftete, psychische

Erkrankung.
4.9 Pflegestufe

Bei der durch die Teilnehmer am haufigsten genannten Pflegestufe handelt es sich
um Stufe Il. Im Vergleich zu allen erteilten Pflegestufen in Deutschland tber alle Al-
tersgruppen hinweg zeigt sich, dass die Pflegestufe | bei den Teilnehmern dieser
Studie deutlich seltener, die Stufen Il und Il dafiir h&ufiger vergeben wurden (Quelle:

Gesundheitsberichterstattung des Bundes, www.gbe-bund.de, Artikel ,Wie haben

sich Angebot und Inanspruchnahme der Gesundheitsversorgung verandert? Ge-
sundheit in Deutschland, 2015 zuletzt abgerufen am 16.11.2017). Auch nach den

standardisierten Kriterien der Pflegestatistik des Statistischen Bundesamtes ben6tigt
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also nahezu die Halfte der Teilnehmer mindestens drei Mal taglich Hilfe bei alltagli-

chen Tatigkeiten.
4.10 Barthel-Index
4.10.1 Essen

Vergleichbare Erhebungen zur Hilfsbedurftigkeit von Patienten mit SB bei der Nah-
rungsaufnahme finden sich in der Literatur wenige. In der Studie von Liptak et al.
werden die hier erhobenen Zahlen bestatigt(110). Vergegenwartigt man sich, welch
ein grundlegender Bestandteil des Lebens, einschlie3lich der damit einhergehenden
sozialen Interaktionen, das Essen ist, werden die Einschrankungen, denen 17,6%

der Teilnehmer ausgesetzt sind, deutlich.
4.10.2 Baden/Duschen

54,4% der Teilnehmer gaben an, beim Baden und Duschen Hilfe zu benétigen. Diese
Zahl liegt nur leicht Gber den Werten, die Lonton et al.(117) und auch Jenkinson et
al.(88) berichten. Auch in diesem Bereich wirkt sich fehlende Selbststandigkeit nega-
tiv auf die gesundheitsbezogene Lebensqualitdt (health-related quality of life)
aus(72).

4.10.3 Waschen und Kdrperpflege

Auch zu selbststandigem Waschen und Korperpflege finden sich wenige vergleichba-
re Daten. Bei Buffart et al. berichteten 53% der Teilnehmer von Problemen bei der
Korperpflege(118). Der grof3e Unterschied zum Wert der vorliegenden Arbeit lasst
sich mit grof3er Wahrscheinlichkeit darauf zurlckfihren, dass in der Studie von
Buffart et al. nicht allein die Fahigkeit zur Kérperpflege, sondern auch weitere Aspek-
te der Selbstfiirsorge mit eingeflossen sind. Wie auch bei den vorhergehenden Fra-
gen wirken sich Probleme negativ auf die gesundheitsbezogene Lebensqualitat
aus(72).

4.10.4 An- und Auskleiden

Im Vergleich zu den Arbeiten von Roach et al. und Liptak et al., in denen sich 84%
bzw. 85% der Befragten selbst ankleiden(110, 119), ist der Anteil der hilfebedurftigen
Teilnehmer in der vorliegenden Arbeit deutlich hoher. Da sich im Vergleich der Studi-
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en die Verteilung des Lahmungsniveaus nicht im Sinne geringerer funktioneller Ein-

schrankungen unterscheidet, scheint dieser Faktor keine fuhrende Rolle zu spielen.
4.10.5 Toilettenbenutzung

18,4% der Teilnehmer antworteten, dass eine Toiletten- oder Nachtstuhinutzung
nicht moglich ist. Ein moéglicher Grund hierfir kann z.B. die regelm&Rige Durchfih-
rung der CIC und Nutzung eines MACE oder ein hoher Grad an Inkontinenz sein,
was dazu fuhren kann, dass die Teilnehmer den Eindruck keiner ,normalen Toilet-

tennutzung haben.
4.10.6 Urinkontrolle

Die Angaben zur Urinkontinenz schwanken in der Literatur stark von 30%(120) bis
68,7%(121). Diese Unterschiede kommen sowohl durch unterschiedliche Definitio-
nen und unterschiedlich genaue Aufschliisselung der Angaben als auch uneinheitli-
che Berucksichtigung der CIC zustande. Die Teilnehmerangaben dieser Studie lie-
gen mit 11,1% allerdings deutlich unter den oben genannten Werten, so dass sich
fast 2/3 der Befragten als inkontinent bezeichnen. Auch aus diesen Angaben geht
nicht hervor, in welche Gruppe sich Teilnehmer einordnen, die die CIC durchfihren.
Insgesamt ist bei der Mehrheit der Teilnehmer von einer deutlichen Einschrankung in
Bezug auf die Urinkontrolle im Alltag auszugehen.

4.10.7 Stuhlkontrolle

Auch in Bezug auf die Stuhlkontrolle finden sich stark differierende Werte. So berich-
ten Valtonen et al. Uber 20,8% stuhlkontinente Patienten(122), wohingegen in der
Studie von Lemelle et al. 88,3% der Teilnehmer stuhlkontinent sind(121). Somit liegt
der Wert dieser Studie von 17,2%, ebenso wie bei der Urinkontrolle, unter den Er-
gebnissen vergleichbarer Studien.

Bertcksichtigt man Stuhl- und Urinkontrolle sind 7% der Teilnehmer vollstandig kon-
tinent, womit der Anteil deutlich unter dem vergleichbarer Untersuchungen liegt
[11,1% bei Mirzai et al.(97) und 24% in der Studie von Malone et al.(35)].

4.10.8 Bett-/Roll-/Stuhltransfer

Im Vergleich zur Studie von Mirzai et al. (15,4% bettlAgerige Patienten)(97) fanden
sich hier keine Teilnehmer, die diese Antwort gaben. Allerdings bendtigt fast ein Drit-
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tel der Befragten Hilfe beim Bett-/Roll-/Stuhltransfer. Eine Tatsache, die im alltagli-
chen Leben, besonders aber auch im Berufsleben, flir die Betroffenen eine deutliche

Einschrankung darstellt.
4.10.9 Bewegung

Der Anteil der Teilnehmer, die ,unabhangiges Gehen Uber mindestens 50 Meter* an-
gegeben haben, ist im Vergleich zur Literatur mit 35,6% relativ hoch. Im Vergleich
finden sich meist Werte zwischen 23,5% und 30%(102, 114, 123), wohingegen der
Anteil der Rollstuhlfahrer einen relativ niedrigen Umfang hat (vgl. 83, 117, 124). Fir
eine erstaunlich hohe Anzahl von 14,2% ist eine Fortbewegung tber 50 Meter nicht
maoglich. In Anbetracht der technischen Ausstattungsmadglichkeiten von Rollstiihlen
scheint dies ein groRer Anteil zu sein. Jedoch kdnnen Kontrakturen und ein schwieri-

ger Transfer hierauf einen Einfluss haben.
4.10.10 Treppensteigen

Wie bei der bereits im vorigen Kapitel diskutierten eingeschrankten Mobilitat zu er-
warten ist, ist bei vielen Teilnehmern das Treppensteigen eingeschrankt. Fur Uber die
Halfte der Befragten ist dies gar nicht mdglich. Dies bestétigen auch die Untersu-
chungen von Leger(125) und Buran et al.(96), bei denen das Treppensteigen im
Rahmen der Einschatzung der funktionellen Unabhangigkeit jeweils zu den schlech-

testen Werten zahlte.
4.10.11 Ergebnis Barthel-Index

Wenige Studien mit SB-Patienten haben bisher den Barthel-Index als Instrument ge-
nutzt. McDonnell et al. wendeten den modifizierten Barthel-Index an(52). Der Median
des Bl in dieser Studie liegt im Verhaltnis deutlich tber dem Median in der vorliegen-
den Arbeit. Auch Padua et al. nutzten den Barthel-Index(78). Mit einem Median von
80 ist das Ergebnis noch besser als das der Studie von McDonnell et al.. Es ist an-
zumerken, dass der Umfang beider Arbeiten deutlich geringer ist als der der vorlie-
genden Arbeit.

Insgesamt kann vermutet werden, dass mehr als die Hélfte der Teilnehmer in ihrer
Selbststandigkeit deutlich eingeschrankt sind und regelméfig auf Hilfe angewiesen
sind. Im Vergleich ist dies als sehr hoher Wert zu interpretieren(s. 99, 125). Auch bei
Oakeshott et al. bendtigen nur 35% der Befragten taglich Pflege(83).
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4.11 Kommunikation

Bei Patienten mit SB kann sowohl die motorische Sprachproduktion(34) beeintrach-
tigt sein als auch die Verarbeitung verbaler und nonverbaler Informationen(126-127),
so dass die Kommunikationsfahigkeit eingeschrankt sein kann. Die Kommunikation
wurde von 10,7% der Teilnehmer dieser Studie als erschwert empfunden. Dies ist ein
geringerer Anteil als bei van Verhoef et al.(91), in deren Studie 55,8% bezliglich des
Verstehens und 83,0% bezuglich des Ausdruckes vollstandig unabhéngig waren.
Offensichtlich empfindet der grol3te Teil der Teilnehmer die zu erwartenden Defizite
nicht als einschrankend.

4.12 Aus- und Weiterbildung

Da 12,3% der Teilnehmer zwischen 18 und 20 Jahre alt sind und die am starksten
vertretene Altersgruppe die der 20- bis 25-Jahrigen ist, war zu erwarten, dass ein Teil
der Befragten eine Berufsausbildung oder ein Studium durchfiihren. Mit 42,1% hat
ein etwas geringerer Anteil eine abgeschlossene Berufsausbildung als im bundes-
deutschen Durchschnitt (Jahr 2014). Der Anteil derer mit abgeschlossenem Studium
ist allerdings nur halb so grol3 wie in der Gesamtbevolkerung(128). Ein Vergleich mit
Studien mit SB-Patienten wird durch den unterschiedlichen Aufbau der Bildungssys-
teme und differierende Alterszusammensetzung erschwert. Mit fast einem Drittel ist
der Anteil der Teilnehmer besonders grof3, die keine der Antwortmdglichkeiten wahl-
ten. Dass 7,6% der Teilnehmer Einschrankungen der kognitiven Leistungsfahigkeit
als Hindernis fur eine Ausbildung/ein Studium angaben, spiegelt sich in der negati-
ven Selbsteinschatzung beziglich Arbeitskompetenz und akademischen Bestrebun-
gen wider(96) und wird bspw. durch eine verminderte Geschwindigkeit der Informati-
onsverarbeitung und eine flache Lernkurve(57) bestétigt. Besonders unter Beriick-
sichtigung der Angaben aus dem Barthel-Index (s. Kapitel 3.9.11 und Kapitel
4.10.11) erscheinen 3%, bei denen korperliche oder gesundheitliche Einschrankun-

gen eine weitere Qualifikation verhindern, als geringer Wert.
4.13 Arbeit

Die Angaben zu den Anteilen der Befragten, die jeweils eine ,normale“ Arbeitsstelle
haben, in einer beschitzenden Werkstatt arbeiten, arbeitslos sind, berentet sind und

bei denen keine Arbeit moglich ist, differieren zwischen den verschiedenen Studien
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stark. Mit Bezug auf eine ,normale”, feste Arbeitsstelle liegen die meisten Werte aber
zwischen 24% und 44%(67, 129-130). In diesem Bereich befindet auch der Anteil in
der vorliegenden Arbeit. Ein ahnlich grol3er Anteil der Teilnehmer arbeitet in einer
beschitzenden Werkstatt. Die Angaben hierzu streuen in vergleichbaren Veroffentli-
chungen deutlich starker [von 9,3% in der Studie von Hunt et al.(114) tber 15% bei
Barf et al.(81) bis 45,8% bei Hurley und Bell(131)]. Eine mégliche Ursache hierfir
sind nationale Unterschiede in der Verbreitung beschitzender Werkstatten. In vielen
Studien liegt der Anteil arbeitsloser Teilnehmer mit Werten bei 50%(94-95, 119) deut-
lich hoher als in dieser Arbeit. Im Vergleich zur Arbeitslosenquote in Deutschland im
Jahr 2013, die bei 7,7% lag(132), ist jedoch ein deutlich gro3erer Teil SB-Patienten
arbeitslos. Zur Haufigkeit der Zahlung von Invalidenrente finden sich wenige Daten.
Diese ubertreffen den Anteil in der vorliegenden Arbeit (5,7%) aber weit (47%(120)
und 59%(102)). Auch hier sind am ehesten nationale Besonderheiten zu bertcksich-
tigen, die diese grof3en Unterschiede hervorrufen.

Entgegen dem Bereich Aus- und Weiterbildung (vgl. Kapitel 4.12) werden kognitive
Einschrankungen nur als dritthaufigstes Hindernis bei der Arbeitssuche angegeben.
Genauere Angaben, weshalb 10% nannten, keine Stelle gefunden zu haben, mach-
ten die Teilnehmer nicht. 5,7% der Teilnehmer gaben koérperliche Einschréankungen
als Ursache fur das Fehlen einer Arbeitsstelle an. Da die Wahrscheinlichkeit einer
festen, regularen Beschaftigung mit dem Schweregrad der Erkrankung sinkt(93,

117), ware mit einem hoheren Wert zu rechnen gewesen.
4.14 Freizeit
4.14.1 Mitgliedschaft in einem Verein

Im Jahr 2014 waren ca. 44% der deutschen Bevolkerung Mitglied eines Ver-
eins(133). Somit liegt der Anteil der Teilnehmer in dieser Studie mit 41,4% nur gering
darunter. Dieser Wert entspricht nicht dem Eindruck, der bspw. durch die Studie von
Tew et al. entsteht, in der nur ein ,vernachlassigbarer Teil der Befragten Mitglied in

einem Verein speziell fur Behinderte® ist(134).
4.14.2 Mitgliedschaft in Selbsthilfegruppen

Es gibt bisher keine Daten dartber, wie grof3 der Anteil der in Selbsthilfegruppen or-

ganisierten Personen mit SB ist. In der deutschen Bevdlkerung wird, unabhangig von
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der betreffenden Erkrankung, von einem Anteil von 2% ausgegangen(133). Naturlich
ist zu erwarten, dass bei Patienten mit einer chronischen und das gesamte Leben
derart beeinflussenden Erkrankung ein gré3erer Teil als in der Normalbevélkerung
im Rahmen von Selbsthilfegruppen organisiert ist. Zudem ist es wahrscheinlich, dass
in dieser Studie der Anteil Uberschatzt wird, da die Teilnehmer unter anderem auf-
grund ihrer Mitgliedschaft in der Selbsthilfegruppenorganisation ASBH kontaktiert

wurden.
4.14.3 Sport

Mehr als die Halfte der Teilnehmer treibt in der Freizeit Sport. Eine Differenzierung,
ob es sich hierbei um Sportangebote speziell fir behinderte Menschen handelt, ist
bei dieser Frage nicht mdglich. Einige Teilnehmer haben Sport auch bei der Frage
nach sonstigen Hobbies genannt (s. hierzu Kapitel 4.14.6). Haufig wird die Teilnah-
me an sportlichen Aktivitdten als erschwert empfunden(118), wobei jedoch gerade
Sport, aber auch andere Aktivitdten als Moglichkeit, die eigene Selbststandigkeit zu
erweitern, von den Patienten als wichtig empfunden wird(135). Somit sind der Aus-
bau und die Férderung von Mdglichkeiten zur sportlichen Betatigung auch fur Perso-
nen mit korperlicher Behinderung sowohl zum Erhalt der kdrperlichen als auch der
geistigen Gesundheit und Steigerung der Lebensqualitat wichtig.

4.14.4 Regelmaliger Kontakt zu Freunden

Fehlende Selbststandigkeit und mangelndes Selbstvertrauen, hervorgerufen durch
die durch SB verursachten Einschrankungen, erschweren soziale Kontakte(81) und
kénnen zu Isolation fihren. Zu Qualitdt und Quantitat sozialer Beziehungen von Pati-
enten mit SB finden sich unterschiedliche Ansichten(84, 117, 136), wobei haufig ge-
wisse Schwierigkeiten beschrieben werden. In dieser Studie gab fast 1/5 der Befrag-
ten an, nicht regelméRig Kontakt zu Freunden zu haben. Dennoch tberwiegt der An-
teil derer mit regelm&Rigem Kontakt. Auch in der Studie von Leger berichten 90% der
Teilnehmer, in der Freizeit Zeit im ihren Freunden zu verbringen(125). Aussagen
Uber die Qualitat dieser Freundschaften sind im Zeitalter der zunehmenden Verbrei-
tung der sozialen Medien nur eingeschrankt moglich, was nattrlich auch fir Men-

schen ohne Behinderung gilt.
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4.14.5 Musik

Die Frage nach dem Musizieren in der Freizeit wurde als ein Beispiel fur eine selbst-
standige, aktive Freizeitgestaltung gewahlt. Mit knapp tber 20% der Teilnehmer liegt
der Anteil derer, die in der Freizeit musizieren, Uber dem Durchschnitt in der Ge-
samtbevolkerung (13% geben an, mindestens einmal monatlich zu musizieren)(137).
Dies ist positiv zu werten, da Selbstbewusstsein und Selbstwirksamkeit, als das Ver-
trauen in die eigenen Fahigkeiten und darin mit Herausforderungen umgehen zu
kénnen, gestarkt werden konnen. Dies kann sowohl durch eine gemeinschaftliche
Aktivitat, durch eventuelle Auftritte bei Konzerten, als auch, bedingt durch eine gene-
relle Wertschatzung des Musizierenkdnnens in der Gesellschaft, hervorgerufen wer-

den.
4.14.6 Weitere Hobbies

Das am haufigsten genannte Hobby ist die Nutzung von Computer und Internet, wel-
che auch in der Gesamtbevoilkerung regelmafilig und mit steigendem Zeitaufwand
genutzt werden(138-139). Insbesondere fir Personen mit kdrperlichen Einschran-
kungen bieten diese Medien vielféltige, zum Teil barrierefreie Beschaftigungsmog-
lichkeiten.

Obwohl zuvor bereits die Frage nach sportlicher Betatigung gestellt wurde, nannten
7,7% der Teilnehmer explizit behindertengerechten Sport als Hobby. Offensichtlich
umfasst dies nur einen geringen Teil der Befragten, die zuvor angaben, in der Frei-
zeit Sport zu treiben. Eine genaue Aussage uber den Anteil von Betroffenen, die Be-
hindertensport betreiben, ist somit nicht méglich.

Mehr als 10% der Teilnehmer gaben den Besuch offentlicher Veranstaltungen (wie
Konzerte, FulRballspiele, etc.) als Hobby an. Offensichtlich werden die damit mogli-
cherweise verbundenen Schwierigkeiten und Hurden, bspw. durch Transport oder
fehlende Barrierefreiheit, von diesen Teilnehmern als nicht zu grof3 empfunden.
Insgesamt umfassen die genannten Hobbies ein breites Interessengebiet, inklusive
Aktivitaten, bei denen flr Personen mit kdrperlichen Einschrankungen Erschwernisse
zu erwarten sind (z.B. Reisen). Hierbei ist jedoch zu berlcksichtigen, dass sich zu
dieser Frage ca. 60% der Teilnehmer &ufRerten und somit der verbleibende Teil der
Teilnehmer in einer nicht zu vernachlassigenden Anzahl keine weiteren Freizeitaktivi-

taten hat.
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4.15 Wohnsituation

Mehr als die Halfte der Teilnehmer lebt bei den Eltern. Ein vergleichbarer Anteil fin-
det sich auch in den meisten vergleichbaren Studien(71, 81, 140), wobei die Ursache
fur eine deutlich dartber hinaus gehende Zahl meist in einer gro3eren Anzahl junger
Teilnehmer zu suchen ist(125, 141). Ca. 1/5 der Befragten lebt allein. Eine Angabe,
ob bei Bedarf Hilfe zur Verfigung steht, gibt es innerhalb der vorgegebenen Ant-
wortmdoglichkeit nicht. In anderen Studien gibt es deutliche Unterschiede in der Hau-
figkeit dieser Wohnsituation (14-41%) (88, 102, 114). Gemeinsam mit einem Partner
leben 11,5% der Teilnehmer, was im Vergleich ein eher geringer Anteil ist(83, 121),
wobei sich auch Studien finden, in denen nur ca. 3% gemeinsam mit einem Partner
leben(42, 114). Die kleinste Gruppe lebt in einer Pflegeeinrichtung. Deren Anteil ist in
den meisten Studien &hnlich grof3(42, 121, 129).

Bei gesunden Erwachsenen wirde man, auch wenn man bertcksichtigt, dass die
Halfte der Teilnehmer junger als 26 Jahre ist, erwarten, dass ein deutlich kleinerer
Teil bei den Eltern lebt und bekanntermalRen wiinscht sich ein Teil der Teilnehmer in
einer eigenen Wohnung zu leben(117). Da besonders der Auszug aus der elterlichen
Wohnung ein Teil des Erwachsenwerdens ist, der ein grof3es Mal3 an Selbststandig-
keit und die Fahigkeit erfordert, sich (auf verschiedenen Ebenen) selbst zu versor-
gen, offenbart sich hier, wie viele Betroffene auch im Erwachsenenalter auf die elter-

liche Unterstlitzung angewiesen bleiben.
4.16 Partnerschaft

Die Antwortverteilung bei der Frage nach einer Partnerschaft entspricht den Ergeb-
nissen vergleichbarer Arbeiten(81, 102, 120). Im Vergleich zur Normalbevdlkerung
zeigen sich jedoch gravierende Unterschiede (bspw. deutlich groRerer Anteil Verhei-
rateter; Quelle: Statistisches Bundesamt). Somit gibt es auch in diesem Bereich deut-
liche Erschwernisse fur Personen mit SB, was auch durch eine bei vielen Betroffenen
vorhandene Unzufriedenheit(142) sowie den selbst empfundenen Einfluss von SB in

diesem Lebensbereich(143) bestatigt wird.
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4.17 Versorgung im zeitlichen Verlauf und in finanzieller Hinsicht
4.17.1 Versorgungssituation aktuell und in der Vergangenheit

Da viele Teilnehmer mehr oder weniger regelmaRig auf fremde Hilfe angewiesen
sind, beeinflusst die Versorgungssituation die Lebensqualitdit mafRgeblich. Wie der
Barthel-Index gezeigt hat, sind Personen mit SB bei vielen Aktivitaten des taglichen
Lebens auf Unterstitzung angewiesen. Da mehr als die Halfte der Teilnehmer bei
den Eltern lebt, ist davon auszugehen, dass in der Mehrzahl dieser Falle die tagliche
Versorgung durch die Eltern geleistet wird, wie auch in der Studie von Leger(125).
Sowohl aktuell (78,6%) als auch in der Vergangenheit (82,0%) schatzen mehr als 3/4
der Teilnehmer ihre Versorgungssituation mindestens als ausreichend ein. Somit ist
in den meisten Fallen eine Versorgung ausreichender Qualitat gesichert und es fin-
det sich auch mit zunehmendem Alter (der Teilnehmer ebenso wie der Eltern) kaum
eine Verschlechterung. Spezielle Aussagen zur medizinischen Versorgung sind nicht
maoglich. In Hinblick darauf, dass dieser Bereich besonders haufig bei der Frage nach
den drangendsten Problemen genannt wird (vgl. Kapitel 3.18), ist eine Ergénzung
der separaten Frage danach und hier ggf. mit der Aufschliisselung nach Kindheit und

Erwachsenenalter sinnvoll.
4.17.2 Finanzielle Situation

Nicht nur die selbststédndige Bewaltigung der alltaglichen Téatigkeiten, sondern auch
eine finanzielle Unabhéangigkeit vom Elternhaus charakterisiert in der Regel das Er-
wachsenenleben. Etwas mehr als 40% der Befragten tragen selbst zu ihrem Lebens-
unterhalt bei und fur 20% ist dies die einzige genannte Einnahmequelle. Allerdings
erhalten knapp 58% eine Unterstlitzung, die die Eltern oder Familie erbringen. Damit
liegen die Werte in einer dhnlichen Grélienordnung wie im Bereich der Wohnsituati-
on. Der Anteil der Teilnehmer, die staatliche Unterstitzung oder eine Rente erhalten
betragt 38,3%. In vergleichbaren Studien, die Angaben zu dieser Fragestellung ma-
chen, lag dieser Anteil meist deutlich hoher (47-59%) (102, 119, 120). Offensichtlich
gelingt nur 1/5 der Teilnehmer der Schritt in die vollstandige finanzielle Unabhangig-
keit, was bspw. bei Chan und Dicianno(87) und Dicianno et al.(136) bestétigt wird.
Zwar geben rund 2/3 an, dass ihnen somit insgesamt ausreichend finanzielle Mittel
zur Verfigung stehen, doch es verbleiben auch ca. 5%, die finanzielle Sorgen als

eines ihrer drAngendsten Probleme nennen. Eine weitere finanzielle Belastung stel-
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len medizinische Kosten dar, die nicht durch die Krankenversicherung gezahlt wer-
den und somit von den Teilnehmern selbst getragen werden mussen. Dies betrifft
fast 2/3 der Teilnehmer und belastet die Betroffenen nicht nur im Erwachsenenalter
und in Deutschland(66, 141). Folglich gelingt eine vollstindige Kompensation der
finanziellen Belastung nicht bei allen Betroffenen, wobei auch die hier offenbar wer-
dende direkte wie auch indirekte(144) Belastung der gesamten Familie bisher zu we-
nig Beachtung findet(26).

4.18 Gesamte Lebenssituation

Mit 88,5% schétzt die Uberwiegende Mehrheit der Teilnehmer ihre gesamte Lebens-
situation als ausreichend gut ein. Dies ist ein deutlich gréerer Anteil als in den Ar-
beiten von Barf et al.(142) und Leger(125). Berucksichtigt man die bereits dargestell-
ten Einschrankungen in diversen Lebensbereichen, erscheint dieser Anteil erstaun-
lich hoch. Offensichtlich haben die meisten Befragten diese Situation weitgehend
akzeptiert und nutzen die eingeschrankten Mdglichkeiten so gut wie mdglich. Aul3er-
dem muss bertcksichtigt werden, dass eine solche Gesamteinschatzung bei einer
direkten Frage meist positiver beantwortet wird als bei einer Bestimmung tber die
Summierung im Rahmen eines gesamten Fragebogens(145). Ein direkter Vergleich
mit der Lebenszufriedenheit der Allgemeinbevdlkerung, die 2013 in Deutschland bei
19,2% niedrig, 55,8% mittelmaRig und 25,0% hoch war (146), ist zwar nicht méglich,
aber eine eindeutige Differenz zu Ungunsten der Patienten mit SB stellt sich nicht

dar.
4.19 Drangendste Probleme

Die besonders haufige Nennung von Problemen bei der arztlichen Versorgung, mit
ca. 1/5 betroffener Teilnehmer, findet sich nur selten in Publikationen so direkt formu-
liert. Zwar ist die Persistenz und teilweise auch Zunahme gesundheitlicher Probleme
im Alter bekannt(18, 125) und wird auch hier von den Patienten benannt, doch das
Fehlen eines ,medical home®, als einen zentralen Ansprechpartner und Koordinator
fur medizinische Probleme, wie es auch in den USA der Fall ist(110, 147), wird hier
sehr deutlich offenbar. Auch Probleme, eine adaquate Arbeitsstelle zu finden, sind
bereits bekannt und benannt(102, 122, 135), kdbnnen jedoch augenscheinlich auch
durch Angebote beschitzender Werkstatten und bestehende gesetzliche Regelun-

gen nicht in ausreichendem Mal3e behoben werden.
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Im Hinblick auf die bisher dargestellten Daten beziglich der Hilfsbedurftigkeit scheint
der Anteil derer, fur die fehlende Selbststandigkeit ein Problem darstellt, klein. Grin-
de dafur kbnnen im Bewusstsein der Betroffenen, auf Pflege und Unterstitzung an-
gewiesen zu sein, aber auch an der wahrend der gesamten Lebensspanne vorhan-
denen Abhangigkeit und einer damit mdglicherweise einhergehenden Gewdhnung
liegen. Auch eine gut organisierte Pflege und gute Ausstattung mit benétigten Hilfs-
mitteln vermindern das Gefiihl fehlender Selbststandigkeit.

Schwierigkeiten, soziale Kontakte aufzubauen, werden haufig in der Literatur be-
schrieben(96, 102, 125), jedoch gehort dieser Punkt zu den seltener genannten
Problemen der Befragten. Eine Ursache hierfir kann in der zunehmenden Verbrei-
tung der sozialen Medien liegen, die das Halten bereits aufgebauter Kontakte erleich-
tern und durch koérperliche Einschrankungen entstehende Hirden abbauen kdnnen.
AulRerdem mag auch hier, vergleichbar zur gesamten Lebenssituation, ein gewisser

,Gewohnungseffekt® eingetreten sein.
4.20 Korrelationen Lahmungsniveau

Eine Korrelation zwischen der Diagnose HC sowie einer Operation aufgrund eines
HC (in der Regel Shuntanlage) und der Lasionshéhe ist im Hinblick auf bereits vor-
liegende Studien zu erwarten gewesen(22, 81, 119). Ein signifikanter Zusammen-
hang zwischen Operationen aufgrund einer Chiari-Malformation Typ Il und dem
Lahmungsniveau war bisher nicht nachgewiesen worden(27), wobei in der Studie
von Marreiros et al. der Schwerpunkt auf Operationen im Kindesalter lag und der An-
teil an C-II-OPs deutlich geringer war. Im Gegensatz dazu ist ein signifikanter Zu-
sammenhang zwischen dem Ausmald der zerebellaren Veranderungen im Rahmen
der Chiari-Malformation Typ Il und der Lasionshohe bekannt(56, 148). Somit ware
bei ausgepragten morphologischen und funktionellen Veranderungen, wie sie bei
hoheren Lasionen auftreten, auch haufiger eine Symptomatik, die einen operativen
Eingriff nétig macht, zu erwarten.

Eine deutliche Korrelation findet sich zur Pflegestufe und allen Fragen des Barthel-
Index. Dies entspricht der Untersuchung von Padua et al.(149). Somit kann der Bar-
thel-Index gut als Maf3 fur die Selbststandigkeit bei Tatigkeiten des alltaglichen Le-
bens genutzt werden und es ist auch von einer adaquaten Einstufung im Bereich der

Pflegestufe auszugehen.
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Ebenso bestatigt die Korrelation zwischen Lasionshdéhe und Erwerbstatigkeit die Er-
gebnisse anderer Studien(84, 93, 134). Eine Kompensation neurologischer und
eventueller kognitiver Defizite gelingt offensichtlich nicht. Dies spiegelt sich auch in
den ebenfalls mit dem Lahmungsniveau korrelierten Werten der selbststandigen fi-

nanziellen Versorgung und finanziellen Versorgung durch die Eltern wider.
4.21 Korrelationen Barthel-Index

Der Barthel-Index korreliert signifikant mit diversen anamnestischen Fragestellungen
und Lebensbereichen. Insbesondere mit Hinblick auf den engen Zusammenhang mit
dem L&ahmungsniveau wird der auch im Erwachsenenalter fortbestehende Einfluss
der Lasionshohe auf den Grad der Selbststandigkeit deutlich. Unter der Fragestel-
lung der Ausbildung ist der Bl aussagekraftiger als das LAhmungsniveau. Auch im
Bereich der Freizeitgestaltung finden sich bei einigen Hobbies, die mit einer gréi3e-
ren, vom Patienten ausgehenden, korperlichen oder geistigen Aktivitat einhergehen,
signifikant bessere Bl-Werte. Das Gleiche gilt fur die Zusammensetzung der finanzi-
ellen Versorgung. Im direkten Vergleich ist der Barthel-Index in Bezug auf viele As-
pekte der Lebenssituation somit aussagekraftiger als das Lahmungsniveau. Beide

lassen aber keine Aussage Uber die Einschatzung der gesamten Lebenssituation zu.
5 Zusammenfassung

Im Zuge des medizinischen Fortschritts der vergangenen Jahrzehnte hat sich die
Lebenserwartung von Patienten mit SB stark verbessert. Dies fuhrt zu einer Zunah-
me der Zahl erwachsener Personen, die an dieser Erkrankung leiden. Uber deren
Lebensumstande gibt es bisher nur unzureichend Kenntnisse. Es wurde ein Frage-
bogen erarbeitet, der Fragen zur Anamnese, den Barthel-Index sowie Fragen bezig-
lich der Lebensumstande, inkl. Arbeitssituation, finanzielle Versorgung und Freizeit-
gestaltung einschlief3t. Der Fragebogen wurde per Post u.a. allen erwachsenen Mit-
gliedern der ASBH zugestellt. AuRerdem wurde der Link zur Onlineversion des Fra-
gebogens im Sternchenforum, einer Internetplattform fir Personen mit SB und deren
Angehorige, veroffentlicht. 271 Personen beteiligten sich an der Studie und stimmten
der Auswertung ihrer Daten zu. Das durchschnittliche Alter betrug 27 Jahre. Die Lo-
kalisation des Lahmungsniveaus verteilte sich wie folgt: 18% thorakal, 46% lumbal,
8% sakral, 6% keine LAhmung. Die Teilnehmer machten Angaben zu Operationen
aufgrund eines Hydrozephalus, einer Chiari-Malformation Typ II, eines TC-Syndroms
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und zu weiteren Operationen. 24% der Teilnehmer haben sich bereits mindestens
ein Mal in psychotherapeutischer oder psychologischer Behandlung befunden. Der
Median des Bl lag bei 55, was davon zeugt, dass mehr als die Halfte der Befragten
bei den Aktivitdten des taglichen Lebens auf Hilfe angewiesen ist. 30% der Teilneh-
mer haben eine normale Arbeitsstelle. Der Anteil derer, die in einer beschutzenden
Werkstatt arbeiten, ist &hnlich hoch. Die Arbeitslosenquote liegt deutlich Gber der
Deutschlands. Viele Befragte sind in ihrer Freizeit auch sportlich aktiv. 56% leben
noch bei ihren Eltern, nur 20% sind verheiratet oder haben eine Partnerschaft. Auch
in finanzieller Hinsicht ist ein grol3er Teil der Teilnehmer auf die Unterstlitzung der
Eltern oder staatliche Unterstitzung angewiesen. Jedoch sind 89% der Befragten mit
ihrer gesamten Lebenssituation ausreichend zufrieden. Zu den drangendsten Prob-
lemen, welche von den Teilnehmern genannt wurden, zahlen Fragen der arztlichen
Versorgung, Arbeit, die je von fast 1/5 genannt wurden, und die Wohnsituation. Hier-
bei handelt es sich um grundlegende Aspekte des Lebens, die einen starken Einfluss
auf das alltagliche Leben der Teilnehmer haben kénnen. Das Lahmungsniveau kor-
reliert gut mit dem BI, dieser korreliert jedoch mit deutlich mehr Aspekten. Beide Pa-
rameter lassen aber keine Aussage Uber die Einschatzung der gesamten Lebenssi-
tuation zu. Es konnte gezeigt werden, dass auch Erwachsene mit SB vielfach auf
Hilfe angewiesen und in diversen Lebensbereichen Verbesserungen notwendig sind.
In Bezug auf die medizinische Versorgung sehen viele Teilnehmer Defizite, die zu

den wichtigsten Problemen der Betroffenen gehéren.
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Anlagen

Anlage 1 - Fragenkatalog

Bitte kreuzen Sie das fur Sie Zutreffende an und nutzen Sie bitte bei den offenen
Fragen Stichpunkte. Sollten Sie eine Frage/deren Inhalt nicht verstehen, tragen Sie
bitte nichts ein.

1. Einverstandniserklarung
o Hiermit erklare ich mich damit einverstanden, dass meine Angaben im Rah-
men einer Dissertation anonym ausgewertet werden.

2. In welchem Jahr wurden Sie geboren?

3. Welches Geschlecht haben Sie?
o weiblich o mannlich

4. Diagnosen

o Spina bifida aperta/Myelomeningozele
Spina bifida mit Hydrozephalus
Kindlicher Hydrozephalus ohne Spina bifida
Arnold-Chiari-Fehlbildung
Enzephalozele

0O O O O

5. Haben Sie eine L&hmung?
o Ja o Nein wenn ja, ab welchem Segment

6. Sind Sie je auf Grund eines Hydrozephalus operiert worden?
o Ja o Nein o mehrfach wenn ja, wann

7. Sind Sie an der Wirbelsaule operiert worden?
o Ja o Nein o mehrfach wenn ja, wann

8. Sind Sie wegen einer Arnold-Chiari-Fehlbildung operiert worden?
o Ja o Nein o mehrfach wenn ja, wann

9. Sind Sie wegen eines tethered cord-Problems operiert worden?
o Ja o Nein o mehrfach wenn ja, wann

10. Hatten Sie noch andere, bisher nicht erwahnte, Operationen?
o Ja o Nein
wenn ja, welche und wann?

11.Wie oft waren Sie insgesamt stationar im Krankenhaus? (Bitte nur Zahlen ange-
ben, z.B. ,5%)

Wie oft waren Sie innerhalb der letzten 12 Monate im Krankenhaus? (Bitte nur
Zahlen angeben, z.B. ,5%)
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12.Nehmen Sie antiepileptische Medikamente ein?
o Ja o Nein o weil3 nicht

13.Haben/hatten Sie eine psychologische/psychotherapeutische Behandlung Uber
einen langeren Zeitraum?
o Nein
o Ja, 1-2 mal
o Ja, 3-5mal
o Ja, mehr als 5 mal

14.Haben Sie eine Pflegestufe und wenn ja, welche?
o Nein
o Stufe |
o Stufell
o Stufe llI

15.Essen
o Unabhéngig
o Bendtige geringe Hilfe, z.B. beim Schneiden
o Total hilfsbedurftig

16.Baden
o Baden und Duschen ohne Hilfe
o Baden und Duschen mit Hilfe

17.Waschen
o Waschen von Gesicht, kAmmen, rasieren bzw. schminken, Z&hne putzen al-
leine
o Waschen von Gesicht, kAmmen, rasieren bzw. schminken, Z&hne putzen mit
Hilfe

18.An- und Auskleiden
o Unabhéngig, incl. Schuhe anziehen
o Hilfsbedurftig, An- und Auskleiden teilweise selbst
o Total hilfsbedurftig

19. Toilettenbenutzung
o Unabhéngig bei Benutzung der Toilette/des Nachtstuhls
o Bendtige Hilfe (z.B. fur Gleichgewicht, Kleidung aus-/anziehen, Toilettenpa-
pier)
o Kann nicht auf Toilette/Nachtstuhl

20. Urinkontrolle
o Kontinent
o Teilweise inkontinent
o Inkontinent

21.Stuhlkontrolle
o Kontinent
o Teilweise inkontinent
o Inkontinent

86



22.Bett-/Roll-/Stuhltransfer
o Unabhéngig (gilt auch fur Rollstuhlfahrer)
o Minimale Assistenz oder Supervision
o Kann sitzen, brauche fir Transfer jedoch Hilfe
o Bettlagerig

23.Bewegung
o Unabhéangiges Gehen (auch mit Gehhilfe) fir mindestens 50 m
o Mindestens 50 m Gehen, jedoch mit Unterstiitzung
o Fur Rollstuhlfahrer: unabhangig fir mindestens 50 m
o Kann mich nicht mindestens 50 m fortbewegen

24. Treppensteigen
o Unabhéngig (auch mit Gehhilfe)
o Brauche Hilfe oder Supervision
o Kann nicht Treppensteigen

25. Kommunikation mit anderen Menschen
o Keine Schwierigkeiten
o Kommunikation erschwert
o Kommunikation nicht moglich

26.Aus- und Weiterbildung

o Berufsausbildung begonnen
o Uni.-/FH-Studium begonnen
o Berufsausbildung abgeschlossen
o Uni.-/FH-Studium abgeschlossen
o Studium/Ausbildung abgebrochen

Bei Nichtzutreffen:
o Ich wirde gerne ein(e) Ausbildung/Studium machen.

Warum ist das bisher nicht moglich?

27.Arbeit
o (feste) Arbeitsstelle
Beschitzende Werkstatt

©)
o berentet
o arbeitsuchend/arbeitslos
o Arbeit nicht mdglich
o In Ausbildung
Wenn Sie gerne arbeiten wiirden, aber nicht arbeiten, warum ist dies nicht mog-
lich?
28.Freizeit
Sind Sie in einem Verein aktiv? o Ja o Nein
Sind Sie in einer Selbsthilfegruppe aktiv? o Ja o Nein
Haben Sie regelmallig Kontakt zu Ihren Freunden? o Ja o Nein
Treiben Sie Sport? o Ja o Nein
Machen Sie Musik? o Ja o Nein

Haben Sie sonstige Hobbies?
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29.Lebenssituation
o Ich wohne alleine.
Ich wohne mit meinem (Ehe-)Partner zusammen.
Ich wohne in einer Wohngemeinschatt.
Ich wohne bei meinen Eltern.
Ich wohne in einer Pflegeeinrichtung.

0 O O O

30. Partnerschaft
o Verheiratet/langjahrige Partnerschatft
o Partnerschaft
o Keine Partnerschaft

31.Wie schatzen Sie Ihre Versorgungssituation (nicht in finanzieller Hinsicht) ein?
aktuell in der Vergangenheit

Gut o o
Ausreichend o o
Verbesserungen notig o) o
Schlecht o) o

32.Finanzielle Situation (Mehrfachnennungen méglich)
o Selbstversorgung
o Versorgung durch Eltern/Familie
o Staatliche Unterstitzung/Rente

Stehen lhnen ausreichend finanzielle Mittel fur Ihren Lebensunterhalt zur Verfi-

gung?
o Ja o Nein
Bendtigen Sie eigene Mittel zur Deckung von Kosten im Zusammenhang mit lhrer
Erkrankung?
o Ja o Nein

33.Wie schatzen Sie ihre gesamte Lebenssituation ein?
zufrieden

weniger zufrieden

unzufrieden

sehr schlecht

o O O O

34.Welches sind lhre drangendsten Probleme?
1.
2.
3.

Vielen Dank, dass Sie sich die Zeit genommen haben diesen Fragebogen auszuful-
len.
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Anlage 2 — Anschreiben an behandelnde Arzte

Betrifft: Spate Auswirkungen von kindlichen ZNS — Erkrankungen
(Spina bifida, Encephalocele, Hydrocephalus)

Sehr geehrte Frau Kollegin, sehr geehrter Herr Kollege,

iIm Rahmen einer wissenschaftlichen Arbeit befassen wir uns mit Fragen der Auswir-
kung von kindlichen ZNS-Erkrankungen im Erwachsenenalter, insbesondere bei Pa-
tienten, die in der Kindheit wegen einer Spina bifida, Encephalocele oder eines (bei-

spielsweise posthamorrhagischen) Hydrocephalus behandelt wurden.

Hintergrund ist die Tatsache, dass die Lebenserwartung dieser Patienten bei verbes-
serter medizinischer Betreuung im Kindesalter insgesamt

deutlich verbessert werden konnte. Uber mégliche spate Folgen und Risiken dieser
Erkrankung nach Abschluss des Kindesalters ist wenig bekannt bzw. erfasst. Oft ist
auch die Frage der medizinischen Versorgung der Patienten unklar, wenn sie auf-
grund ihres Alters nicht mehr im Rahmen einer kinderarztlichen Einrichtung bzw. ei-

nes Sozialpadiatrischen Zentrums betreut werden.

Wenn in lhrer Klinik bzw. Sprechstunde mittlerweile erwachsen gewordene Patien-
ten mit Spina bifida, Encephalocele oder Hydrocephalus bekannt sind oder betreut
werden, waren wir lhnen sehr dankbar, wenn Sie beiliegendes Anschreiben an den
Patienten weiterleiten oder den Patienten Uber diese Arbeit informieren kdnnten, er
kann sich dann direkt an uns wenden.

Vielen Dank fir Ihre Unterstttzung.
Mit freundlichen Grif3en

Prof. Dr. med. Firsching Dr. med. Class
Klinikdirektor Oberarzt
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Anlage 3 — Anschreiben an Patienten und ASBH-Mitglieder
Sehr geehrte Damen und Herren,

im Rahmen einer wissenschaftlichen Arbeit beschaftigen wir uns mit Fragen der me-
dizinischen Versorgung von mittlerweile erwachsen gewordenen Patienten, die im
Kindesalter wegen einer Spina bifida (sogenannter offener Rucken), einer
Encephalocele, eines angeborenen Hydrocephalus oder eines nach einer Hirn-
blutung in der Neugeborenenperiode entstandenen Hydrocephalus behandelt wur-
den.

Dabei geht es uns auch um die Erfassung von moglichen spaten Risiken dieser Er-
krankungen im Erwachsenenalter und um die Frage, wie die Versorgung auch im
hoheren Lebensalter optimal strukturiert werden kann.

Wir mochten auf diesem Wege um lhre Mithilfe bitten, wenn bei lhnen eine der ge-
nannten Krankheiten festgestellt wurde.

Wenn Sie diese Arbeit unterstitzen mdchten, senden wir Ihnen einen Fragebogen zu
mit frankiertem Rickumschlag, den Sie ausfillen und an uns senden kénnen.

Sie kénnen den gleichen Fragebogen auch im Internet aufrufen unter:
http://evaluation.ovgu.de/evasys/PSE _OVGUMoodleConnector.php?Courseld=Patie
ntenbefragung.

Anschliel3end kdnnen Sie ihn - natirlich anonym - an uns tber das Internet zurlck-
schicken.

Sie kdnnen uns gerne anrufen: 0391 — 67 15534 (Sekretariat des Klinikdirektors
Prof. Firsching, Frau Wolf, Frau Opitz) oder uns eine E-Mail senden:
neurochirurgie@uni-magdeburg.de. Wir setzen uns dann mit Thnen in Verbindung.

Sie kdnnen zuséatzlich auch nach Terminvereinbarung zur Untersuchung und Bera-
tung in unsere spezielle Sprechstunde in der Poliklinik kommen, einen Termin kon-
nen Sie vereinbaren unter der Rufnummer 0391 — 67 15549.

Vielen Dank fir die Unterstutzung !

Mit freundlichen GriRRen

Prof. Dr. med. Firsching Dr. med. Class
Klinikdirektor Oberarzt
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Anlage 4 — Anschreiben der ASBH an ihre Mitglieder

Medizinische Studie zu Spina bifida im Erwachsenenalter

Liebe ASBH-Mitglieder,

wir leiten einen Fragenbogen der Universitatsklinik Magdeburg an Sie weiter, der
sich an erwachsene Menschen mit Spina bifida wendet. Die medizinische Versor-
gung Erwachsener ist in Deutschland ein ungelostes Problem, da die spezialisierte
Versorgung durch die SPZs mit 18 endet und es keine vergleichbare Struktur fir er-
wachsene Menschen mit Behinderung gibt. Gleichzeitig nimmt die Geburtenzahl bei
Spina bifida infolge der Pranataldiagnostik ab, was sich perspektivisch auswirken
wird. Das Gesundheitswesen ist 6konomisch gepragt und die Inzidenz bestimmt die
Investitionen in Forschung und Therapie. Deshalb unterstitzt die ASBH gerne die
Initiative der Universitatsklinik Magdeburg, die als Studie im Rahmen einer Disserta-
tion gemacht wird. Doktorvater ist Dr. Dieter Class, der bereits bei der Mitgliederver-
sammlung 2012 in Magdeburg referiert hat und die schwierige Situation fir Erwach-

sene deutlich gemacht hat.

Die Entscheidung, sich an der Studie zu beteiligen, ist selbstverstandlich Ihre person-
liche. Wir mochten IThnen mit der Weitergabe lediglich die Moglichkeit hierzu geben.
Ihre Daten liegen der Universitatsklinik selbstverstéandlich nicht vor und die Befra-
gung ist anonym. Wir haben die Adressen zur einmaligen Verwendung fir diese Ver-
sandaktion an das Josefsheim Bigge weitergeben, dessen WfBM das Mailing umge-

setzt hat.
Uber die Ergebnisse der Studie wird im ASBH-Brief zu lesen sein.
Mit freundlichen GriRRen

llona Schlegel
Geschéftsfihrerin
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Anlage 5 — Auswertungsvorlage Barthel-Index

Aktivitat des taglichen | Antwortmdglichkeiten Punkt-
Lebens wert
Essen Unabhangig 10
Bendtige geringe Hilfe 5
Total Hilfsbedurftig 0
Baden Baden und Duschen ohne Hilfe 5
Baden und Duschen mit Hilfe 0
Waschen Waschen von Gesicht etc. alleine 5
Waschen von Gesicht etc. mit Hilfe 0
An- und Auskleiden Unabhangig, incl. Schuhe anziehen 10
Hilfsbedurftig, An- und Auskleiden teil- 5
weise selbst
Total hilfsbedurftig 0
Toilettenbenutzung Unabhangig 10
Bendtige Hilfe 5
Kann nicht auf Toilette/Nachtstuhl 0
Urinkontrolle Kontinent 10
Teilweise inkontinent 5
Inkontinent 0
Stuhlkontrolle Kontinent 10
Teilweise inkontinent 5
Inkontinent 0
Bett-/Roll-/Stuhltransfer Unabhangig (auch Rollstuhlfahrer) 15
Minimale Assistenz oder Supervision 10
Kann sitze, Hilfe fir Transfer 5
Bettlagerig 0
Bewegung Unabhangiges Gehen mind. 50m 15
Mind. 50m Gehen mit Unterstitzung 10
Rollstuhlfahrer: unabhangig fir mind. 5
50m
Kann mich nicht 50m fortbewegen 0
Treppensteigen Unabhangig (auch mit Gehhilfe) 10
Brauche Hilfe oder Supervision 5
Kann nicht Treppen steigen 0
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Anlage 6 — ANOVA-Analysen

Lahmungsniveau N Mittelwert Gruppierung

keine Lahmung 15 87,00 A

sakral/Blase, Darm 16 83,13 A B

LS 28 67,50 A B C

L4 24 65,00 B C

L3 26 63,65 B C

keine Angabe/nicht ein- [43 57,67 C

deutig

L2 11 51,36 C D
L1 8 49,38 C D
thorakal 39 38,08 D
Ausbildung N Mittelwert Gruppierung
Uni-/FH-Studium begonnen 13 84,62 A
Uni-/FH-Studium abgeschlossen | 18 74,17 A B
Berufsausbildung begonnen 26 65,00 B S
Berufsausbildung abgeschlossen | 86 63,26 B C
Studium/Ausbildung abgebrochen | 6 45,8 C
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Arbeit N Mittelwert
In Ausbildung

(feste) Arbeitsstelle 65 69,77
berentet

arbeitssuchend / arbeitslos 25 59,20

beschitzende Werkstatt

Arbeit nicht mdglich 6 31,67

Gruppierung

Lebenssituation

N

Ich wohne alleine

Ich wohne mit meinem (Ehe-) Partner zusammen
Ich wohne in einer in einer Wohngemeinschaft
Ich wohne bei meinen Eltern

Ich wohne in einer Pflegeeinrichtung

24

117

94

7083 A B

Mittelwert Gruppierung

54,62 C
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