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UBERSICHTSARBEITEN

Adaptation und Lebensqualitat bei anorektaler Malformation:
Empirische Befunde, theoretisches Modell, psychodiagnos-
tische Erfassung und verhaltensmedizinische Intervention

Meinolf Noeker

Summary

Adaptation and Quality of Life in Anorectal Malformation: Empirical Findings, Theoretical
Concept, Ppsychometric Assessment, and Cognitive-Behavioral Intervention

Anorectal malformations are inborn developmental defects that are associated with multiple
functional Impairments (especially incontinence) and psychosocial burden with a major impact
on body schema and self-esteem. Child psychology and psychiatry research begin to identify
disorder-dependent and -independent risk and protective factors that predict the outcome of
psychological adaptation and quality of life. The present paper analyses the interference of struc-
tural and functional disease parameters with the achievement of regular developmental tasks,
presents a hypothetical conceptual framework concerning the development of psychological ad-
aptation and quality of life in ARM, integrates findings from empirical research with the frame-
work presented and outlines strategies of psychological support from a cognitive-behavioural
perspective within a multidisciplinary treatment approach to enhance medical, functional, and
psychosocial quality of life.

Prax. Kinderpsychol. Kinderpsychiat. 59/2010, 52-70
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Zusammenfassung

Anorektale Malformationen (ARM) sind angeborene Entwicklungsdefekte bzw. Fehlbil-
dungen des Enddarms, die mit multiplen funktionellen Beeintrichtigungen vor allem im Be-
reich der Kontinenz und psychosozialen Folgebelastungen vor allem im Bereich des Korper-
schemas und der Selbstwertentwicklung assoziiert sind. Die kinderpsychologische Forschung
zu den krankheitsabhdngigen und moderierenden krankheitsunabhingigen Risiko- und
Schutzfaktoren der individuellen Adaptation und resultierenden Lebensqualitét steht noch
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Lebensqualitit bei anorektaler Malformation 53

in den Anfingen. Der vorliegende Beitrag untersucht die Interferenz der Krankheitssympto-
matik mit der Bewiltigung der reguldren Entwicklungsaufgaben, entwirft ein hypothetisches
Bedingungsmodell zur Entwicklung der psychischen Adaptation und Lebensqualitdt bei
ARM, integriert die vorliegende empirische Literatur in dieses Bedingungsmodell, bietet eine
Ubersicht zu den aktuell verfiigbaren krankheitsspezifischen Messinstrumenten zur Erfas-
sung der psychosozialen Adaptation und Lebensqualitit, und konzeptioniert kognitiv-ver-
haltenstherapeutische Interventionsstrategien zur Optimierung der psychischen Adaptation
im Rahmen eines interdisziplindren Behandlungskonzeptes.

Schlagworter

anorektale Malformationen — Bewiltigung — Adaptation — Korperschema — Selbstwert — Kontinenz

1 Interferenz von Krankheitsbild und Entwicklungsaufgaben

Anorektale Fehlbildungen (ARM; traditionell synonym: Analatresie) sind angebo-
rene Entwicklungsdefekte des Enddarms. Der Analkanal und eine unterschiedlich
lange Strecke des Rektums/Kolons sind fehlgebildet bzw. verlagert, haufig in Kom-
bination mit einer Fistel zum Urogenitaltrakt sowie Fehlbildungen weiterer Organe.
Die Prévalenz liegt bei 1 : 2.000-5.000 Neugeborenen (Jenetzky, 2007). Damit wer-
den in der BRD pro Jahr tiber 200 Kinder mit ARM geboren. Die Geschlechtsvertei-
lung liegt bei 60 % (méannlich): 40 % (weiblich).

Patienten mit chirurgisch korrigierten anorektalen Malformationen miissen sich an
eine Vielzahl anatomischer, funktioneller und psychosozialer Beeintrichtigungen an-
passen, die in vielen Fllen bis in das Erwachsenenalter persistieren. Die funktionellen
Beeintrichtigungen umfassen haufig eine Darm- und Blaseninkontinenz, Verstopfung
(Obstipation) und sexuelle Funktionsstorungen. Psychosoziale Beeintrachtigungen
entstehen im Bereich eines schambesetzten Korper- und Selbstkonzepts, das zu einer
global reduzierten gesundheitsbezogenenen Lebensqualitit generalisieren kann (vgl.
Diseth et al., 1998; Hassink, 1994; Ludman, 1994; Bai, 2000). Viele Patienten benoti-
gen eine langzeitige, auf Kontinuitét angelegte und interdisziplindre Behandlung im
Zusammenwirken mit Unterstiitzung aus der Selbsthilfe und dem privaten familidren
und sozialen Umfeld (Jenetzky u. Schwarzer, 2008).

Bei vielen Patienten wird nach der chirurgischen Erstkorrektur bzw. weiter erfor-
derlichen Korrekturoperationen eine relative Stabilitdt des medizinischen Befundes
erreicht. In psychologischer Hinsicht zeigt sich iiber den Langzeitverlauf demge-
gentiber weiterhin eine hohe inter- und intraindividuelle Variabilitidt des Erlebens
und Bewiltigungsverhaltens. Identische anatomische und funktionelle Beeintrach-
tigungen bringen in Wechselwirkung mit den altersabhéngig variablen Entwick-
lungsaufgaben stindig neue psychosoziale Herausforderungen hervor (Noeker u.
Petermann, 2003, 2008a):
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54 M. Noeker

o Hospitalisierungen konnen die frihkindliche Bindungsentwicklung irritieren.
Nicht nur die Fehlbildungen selbst, sondern auch deren chirurgische Korrektur
konnen sich traumatisierend auf die Entwicklung des Kérperschemas sowie die un-
befangene Exploration des eigenen Korpers auswirken.

+ ImKindergarten- und Grundschulalter werden neben den irritierenden Empfindungen
beim Betrachten und Beriihren des Unterleibs die funktionellen Beeintrachtigungen
im Bereich der Kontinenzentwicklung durch den sozialen Vergleich mit anderen Kin-
dern zunehmend spiirbar. Im Kindergarten und in der Grundschule werden das Kind
und seine Eltern verstirkt damit konfrontiert, dass Kontinenzprobleme durch den
Geruch von Ausdiinstungen oder beim Windelwechseln auflerhalb des geschiitzten
familidren Umfeldes nun sehr viel leichter von der sozialen Umgebung registriert wer-
den konnen. Fiir Kind und Eltern stellt sich die unausweichliche Frage, zu welchem
Zeitpunkt, wem gegeniiber, wie detailliert und mit welchen Worten die Tatsache der
Fehlbildung als Grund fir die Kontinenzprobleme mitgeteilt wird. Dauerhaftes Ver-
schweigen ist mit dem stédndigen Risiko einer unfreiwilligen Entdeckung behaftet und
kann dann besonders beschamende Reaktionen provozieren. Aber auch eine offensive,
offene Mitteilung kann stigmatisierende, krankende und ablehnende soziale Reakti-
onen auslosen. Die Entscheidung muss daher individualisiert und differenziert abge-
wogen werden. Kinder, die tiber keine hinreichenden Selbstwirksamkeitserwartungen
und kommunikativen Kompetenzen im Umgang mit Hanseleien und Herabsetzungen
verfiigen, konnen ein generalisiertes soziales Vermeidungsverhalten entwickeln, um
die Gefahr sozialer Blofistellung zu minimieren. Kinder, die dagegen bei ihren Eltern
selbstsichere Antworten auf einschldgige Nachfragen oder verletzende Bemerkungen
haben beobachten konnen, verfiigen im Sinne des Modelllernens iiber bessere Fertig-
keiten und Kontrollerwartungen, solche Situationen erfolgreich zu bewiltigen.

o Ein soziales Vermeidungsverhalten zum Schutz vor Krankungserfahrungen beein-
trichtigt in der Folge die eigentlich besonders benétigte Entwicklung psychosozialer
und kommunikativer Kompetenzen fiir den Umgang mit der Gleichaltrigengruppe.
Wenn die Integration in die Peergroup sich schwierig gestaltet, kann im Gegenzug
die emotionale Bedeutung der Beziehung zu den protektiven Eltern iiberproportional
zunehmen.

o Inder Adoleszenz kann diese Entwicklung wiederum die altersgerechte Loslosung von
den Eltern und die Autonomieentwicklung verzégern. Die parallel sich vollziehende
psychosexuelle Entwicklung kann durch eine Selbstabwertung des genitalen dufe-
ren Erscheinungsbildes, der Kontinenzfunktion sowie potentiell der Sexualfunktion
erschwert werden, so dass sich diffizilere Barrieren bei der partnerschaftlichen Kon-
taktaufnahme ergeben. Die Aufgabe des ,Outings” stellt sich nun erneut, jetzt aber
weniger im Kontext der beeintrachtigten Kontinenzfunktion, sondern im Kontext
von korperlicher Attraktivitit, Sexualitat und Intimitét. Entwicklungspsychologisch
wire zu vermuten, dass Kinder, die ihr Outing zu ihren Kontinenzproblemen in der
Gleichaltrigengruppe erfolgreich regulieren konnten, als Jugendliche auch besser in
der Lage sind, die besonderen partnerschaftlichen Herausforderungen zu meistern.
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« Ein Zusammenwirken von enger Bindung an die schiitzenden Eltern, Stagnation
bei der Integration in die Peergroup und Barrieren bei der psychosexuellen und
partnerschaftlichen Entwicklung kénnen die Autonomieentwicklung deutlich er-
schweren.

2 Ein hypothetisches Bedingungsmodell

Abbildung 1 (folgende Seite) zeigt ein theoretisches Rahmenmodell mit fiinf bio-
psychosozialen Untersuchungsebenen, die bei der Entwicklung der Adaptation und
Lebensqualidt bei ARM beteiligt sind:

1. Die erste (distale) Ebene bezieht sich auf die 4dtiopathogenetischen Ursachen in
Form von genetischen wie epigenetischen (embryologischen, teratogenen) Aber-
rationen.

2. Auf der zweiten Ebene resultiert der klinisch manifeste, anatomische Phanotyp.
Die chirurgische Erst- und ggfs. Folgebehandlungen moderieren die Wirkung der
anatomischen Malformation auf die Funktion und das duflere Erscheinungsbild.

3. Die dritte Ebene bezieht sich auf die funktionellen Einschrankungen als Folge
des individuellen anatomisch-chirurgischen Befundes. Das Ausmaf} der Funk-
tionseinschrankungen wird in der Regel erst iiber den weiteren Entwicklungs-
verlauf einschitzbar, da Storungen der Stuhl- und Blasenkontinenz frithestens
ab dem physiologischen Alter der Blasen- bzw. Stuhlkontrolle, sexuelle Funk-
tionsstorungen héiufig erst mit Einsetzen der Pubertdt abgrenzbar sind. Neben
der lokalen Fehlbildung kénnen Stérungen der efferenten und afferenten Inner-
vationsbahnen auf spinaler und peripherer Ebene die Wahrnehmung und will-
kiirliche Steuerung der Darmfunktionen und damit der Sauberkeitsentwicklung
erschweren.

4. Die vierte Ebene stellt die multiplen psychischen Belastungen dar, die sich als
Folge der strukturellen und funktionellen Beeintrichtigungen ergeben. Diese rei-
chen von Alltagseinschrankungen in der Mobilitdt aus Angst vor unkontrolliert
auftretendem Stuhlverlust, iiber die Notwendigkeit kontinuierlicher Selbstbe-
handlungsmafinahmen (z. B. Darmspiilungen) bis hin zu subtilen Beeintréchti-
gungen des Korperschemas und des Selbstwerterlebens. In Wechselwirkung mit
moderierenden, fehlbildungsunabhéngigen, psychischen Risiko- bzw. Protekti-
onsfaktoren resultiert ein individueller Status der psychischen Adaptation.

5. Die fiinfte Ebene bilden die Bewaltigungsreaktionen und Adaptationsprozesse auf
systemischer Ebene (Familie, Gleichaltrige, Partner) ab. Diese stehen in stindiger
Wechselwirkung mit den Bewiltigungsreaktionen des betroffenen Patienten.

Dieses hypothetische Bedingungsmodell soll im Folgenden durch empirische Studi-
energebnisse zu ARM substanziiert werden.
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| Genetische und epigenetische Atiopathogenese

I Klinischer Phanotyp der Malformation

= — — Chirurgische Rekonstruktion (Moderatorvariable)

]| Funktionelle Beeintrachtigungen

- Kontinenz, Obstipation
- Sexualfunktion
- AuBeres Erscheinungsbild

Psychosoziale Risiko- versus Protektionsfaktoren,
fehlbildungsunabhangige psychische Vulnerabilitat

= — —

Y

v Psychische Adaptation, Lebensqualitat und komorbide psychische Stérungen

- Psychosoziale Folgebelastungen
- Individuelle problemldseorientierte und emotionsregulative Copingsstrategien

- Zufriedenheit mit dem Aussehen der anorektalen Kérperregion (Scham),
Zufriedenheit mit dem operativen Ergebnis, gesamtes Kérperschema,

Selbstbild- und Selbstwert
- Psychosexuelle Entwicklung und Identitat, Barrieren in der Entwicklung

altersentsprechenden Sexual- und Kontaktverhaltens

A

Familiensystemische bzw. soziale Risiko- und Schutzfaktoren
«=— =— =— = (psychische Vulnerabilitit der Elternteile, familidre Kohasion,
Unterstiitzungsbereitschaft der peer-group)

\ 4
Vv Systemische Adaptation (Familie, peer-group, Partnerschaft)

- Elterliche Verarbeitung der Erkrankung (Akzeptanz, Erziehungsstil etc.)
- Gleichaltrigengruppe (offene Mitteilung versus Verschweigen; soziale Akzeptanz
und Partizipation vs. Ausschluss)

- Partnerschaft
- Schule und Beruf (Integration; Funktion einer Kompensation?)

Abbildung 1: Adaptation an Anorektale Malformation: Finf biopsychosoziale Untersuchungsebenen
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3 Determinanten der Adaptation

3.1 Atiopathogenese

Die Ursachen der ARM sind nicht aufgekldrt. Fiir eine genetische Beteiligung
sprechen eine familidre Haufung (Wiederholungsrisiko: 1,4 %) mit einer besonde-
ren Haufung bei eineiigen Zwillingen sowie das gelegentliche Auftreten der ARM
im Rahmen eines iibergeordneten Syndroms. Wahrscheinlich sind unterschied-
liche Genotypen fiir die hohe phianotypische Variabilitat verantwortlich. Exogene
Faktoren wahrend der Schwangerschaft werden ebenfalls vermutet (Thalidomid,
Insulin, Tridione, Retinolsdure, Benzodiazepine).

3.2 Operative Korrektur

Im Rahmen der Ul-Untersuchung kénnen schon per Inspektion unmittelbar
nach der Geburt anorektale Fehlbildungen identifiziert werden. Bei einer ARM
zeigt sich oft ein verschlossener After bzw. eine fehllokalisierte Offnung. Friihe
Hinweise auf das Vorliegen einer Analatresie mit Fistel konnen auch ein Austritt
von Mekonium aus der Harnr6hre oder der Vagina sein. Bei Verdacht auf ARM
wird mit bildgebender Diagnostik die Hohe der Atresie bestimmt und even-
tuell vorliegende Fisteln dargestellt. Die so gewonnene Information bestimmt
das weitere therapeutische Vorgehen und die genaue Operationstechnik. Bild-
gebung von Osophagus, Thorax, Abdomen, Blase und Nieren, Wirbelsiule und
Spinalkanal werden auf der Suche nach assoziierten Begleitfehlbildungen durch-
gefiihrt. Sie alle konnen das Risiko vitaler Bedrohung bzw. zusitzlicher funktio-
neller EinbufSen erh6hen.

Die operative Therapie besteht in einer plastischen Rekonstruktion des Ano-
rektalkanals, bei der das blind endende Rektum durch den Sphinkterapparat hin-
durchgezogen und eine Anastomose zur analen Haut hergestellt wird. Diese Proze-
dur wird ,,Pullthrough oder Durchzugsoperation genannt. Art und Zeitpunkt der
chirurgischen Erstkorrektur sowie ggfs. weiterer Folgeoperationen stehen in enger
Beziehung zur Anatomie und damit zur korrekten Klassifikation des klinischen
Phinotyps.

3.3 Klinischer Phdanotyp

Tabelle 1 zeigt die mafigebliche Klassifikation der ARM-Varianten nach Kricken-
beck. Die erreichte funktionelle Kontrolle, das dsthetische Ergebnis sowie die Kom-
plikationsrate stellen ein Gesamtergebnis sowohl des postnatalen klinischen Bildes
als auch der chirurgischen Behandlungsqualitit dar (Pefia, Grasshoff, Levitt, 2007;
Reifferscheid, 2007).
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Tabelle 1: Internationale Klassifikation der anorektalen Malformationen nach Krickenbeck (vgl.
Reifferscheid, 2007).

Klinische Hauptgruppe Seltene/regionale Varianten
Perineale (kutane) Fistel Pouch Kolon
Rekto-urethrale Fistel Rektum-Atresie/Stenose
prostatisch

bulbir

Rekto-vesikale Fistel Rectpo-vaginal Fistel
Vestibulére Fistel H-Fistel

Kloake Sonstige

Kleine Fistel

Analstenose

3.4 Funtionelle Beeintrachtigungen

In einer Verlaufsstudie von Hamid, Holland und Martin (2007) lag bei schweren
Malformationen die Haufigkeit der Stuhlinkontinenz bei 86 %, bei mittelgradigen
bzw. leichten Auspragungen dagegen nur bei 79 bzw. 43 % (vgl. Ubergang von Ebene
I bzw. IT zu Ebene Il in Abb. 1). Bei der Obstipation bzw. dem Auftreten von Bauch-
schmerzen liegen dagegen keine signifikanten Unterschiede zwischen den Subgrup-
pen unterschiedlich schwerer anatomischer bzw. chirurgischer Befunde vor (Rintal
u. Lindahl, 1995). Assoziierte Fehlbildungen auflerhalb der Anorektalregion wurden
bei 71 % % der Patienten identifiziert; 44 % weisen eine urologische Anomalie auf,
die bei 30 % mit klinisch bedeutsamen Funktionsbeeintrichtigungen verkniipft ist.

3.5 Psychische Adaptation, Lebensqualitdat und komorbide psychische Storungen

Die Studie von Hamid et al. (2007) belegt auch eine ausgeprégte psychosoziale Be-
lastungssituation bzw. psychopathologische Komorbiditit: 80 % der Patienten bzw.
deren Eltern berichteten von mindestens einem bedeutsamen Verhaltensproblem,
15 % der Patienten waren suizidale Gedanken vertraut. Andererseits driickten 62 %
der Jugendlichen bzw. 71 % der Eltern von betroffenen Kindern auch eine iiberdurch-
schnittliche Hoftnung auf eine gute Zukunft aus. Auch Diseth et al. (1998) finden bei
73 % eine auffillige psychosoziale Belastungsituation und 58 % der Patienten eine
komorbide psychopathologische Diagnose (vgl. Ebene IV in Abb.1).

In einer chinesischen Studie wurden auf der Basis der Child Behavior Checklist
(CBCL) fir die Gesamtgruppe anorektal fehlgebildeter Kinder eine Pravalenz von
18,3 % komorbider Verhaltensstorungen identifiziert (Bai et al., 2000). Die Haufig-
keiten divergierten extrem fiir die Subgruppe der Kinder mit Stuhlinkontinez (66,7
%) versus ohne Stuhlinkontinenz (8,6 %). Auch lebensqualitdtsbezogene Parameter
divergierten in dhnlicher Weise zwischen den beiden Subgruppen. Im Sinne des the-
oretischen Modells zeigen diese Daten eine hohe Ubergangswahrscheinlichkeit vom
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Schweregrad des medizinischen Befundes (vgl. Ebenen I-IIT) zu Folgebeeintrachti-
gungen auf der Ebene der psychischen Adaptation, Lebensqualitit und psychopatho-
logischen Komorbiditét (Ebene IV; vgl. auch Schmidt et al., 2010).

Andere Studien haben nur eine sehr geringe Pridiktionskraft der erreichten Stuhl-
kontinenz (Ebene III) fiir die Vorhersage der Qualitit der Adaptation und Lebens-
qualitat sowohl bei Kindern wie bei Erwachsenen dokumentiert (Ludman u. Spitz,
1995; Poley et al., 2006). Moderierende Faktoren wie psychosoziale Kompetenz und
psychisches Funktionsniveau bei erwachsenen Patienten sowie unterstiitzende Eltern-
merkmale bei Kindern erweisen sich als ausschlaggebender fiir den Lebensqualitit-
soutcome als anatomische und funktionelle Merkmale der Grunderkrankung. Protek-
tive Merkmale auf Seiten der Familie und des sozialen Umfeldes (Ebene V in Abb. 1)
korrelieren ebenfalls mit der Lebensqualitit des betroffenen Patienten (Bai et al., 2000,
Ludman u. Spitz, 1995; Poley et al., 2006).

3.6 Erkrankungsphase

Eine besonders vulnerable Phase liegt unmittelbar nach der Geburt und der Dia-

gnoseerdffnung vor (Bai at. al., 2000; Ditesheim u. Templeton, 1987).

Die Geburt eines Kindes mit einer angeborenen Fehlbildung und die Diagnosestel-
lung treffen viele Eltern vollkommen unvorbereitet und impliziert mindestens fol-
gende Anpassungserfordernisse:

o vielschichtige alltagspraktische Umstellungen (Integration der Pflegeroutinen in
den Alltagsablauf; neues Ausbalancieren der Vereinbarkeit von Berufstitigkeit,
Partnerschaft und Elternschaft; Mitverantwortung fiir Behandlungsentscheidungen
iibernehmen),

o+ emotionale Krisen (Schuldgefiihle einer vermeintlichen Verursachung der Fehl-
bildung, Enttauschung der Hoffnung auf ein gesundes Kind, frustrierende Erfah-
rungen mit einer pflegerisch nicht zufriedenstellenden Kontrolle der Symptomatik
und auftretenden Komplikationen, Sorge um die Stabilitit der Partnerschaft ange-
sichts der unerwarteten Belastungssituation),

o die Notwendigkeit eines neuen Austarierens der Verantwortlichkeiten fiir familien-
bezogene Aufgaben zwischen den beiden Elternteilen.

3.7 Moderierende psychosoziale Risiko- versus Schutzfaktoren

Eine niederldndische Studienserie (Hartman et al., 2004, 2006, 2007, 2008) belegt
bei einer grofien Stichprobe von 491 Patienten die moderierende Wirkung protek-
tiver Faktoren auf den Lebensqualitatsoutcome (vgl. Abb. 1). Bei jungen Patienten
stellt ein schulisches Engagement einen wirksamen protektiven Faktor dar. Dieses
schulische Engagement umfasst ein Cluster bestehend aus Leistungsverhalten, po-
sitiver Verhaltensanpassung sowie hoher sozialer Akzeptanz und Integration in der
Gleichaltrigengruppe. Bei erwachsenen Patienten haben protektive psychologische
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Faktoren (positiver Selbstwert, sexuelles Interesse, psychische Kompetenzen) eine
deutliche hohere Pradiktionskraft fiir den Verlauf der Lebensqualitét als das Aus-
maf} funktioneller Beeintrachtigungen in Form von Obstipation bzw. Inkontinenz
(Hartman et al,, 2006). Die Autoren der Studie ziehen aus ihren Ergebnissen die
Schlussfolgerung, dass Interventionen fiir Patienten mit ARM tiber die chirurgische
Erstkorrektur und funktionelle Nachsorgebehandlung hinaus sowohl funktionell
ausgerichtete Therapien zur Linderung der Symptomatik (z. B. Stuhltraining; vgl.
Loenin-Baucke, 1997; Van Kuyk et al., 2001; Schmiedecke et al., 2008) als auch psy-
chologische Interventionen zur Stabilisierung der psychischen Adaptationsfahigkeit
(u. a. Regulation von Schamgefiihlen, Kommunikationsfertigkeiten, Starkung des
Selbstwerterlebens, schulische Integration) umfassen sollte.

3.8 Selbstwirksamkeit

Ein in der gesundheitspsychologischen Literatur besonders gut untersuchter protek-
tiver Faktor bezieht sich auf die Selbstwirksamkeitserwartung. Das Konstrukt ist be-
reichsspezifisch operationalisiert und bezeichnet im vorliegenden Zusammenhang
die Dimension, wie stark ein Patient der Uberzeugung ist, iiber hinreichende Fer-
tigkeiten zu verfiigen, um die Belastungen und Herausforderungen in Folge seiner
Fehlbildung in Ubereinstimmung mit seinen personlichen Zielen beeinflussen zu
konnen. Bei chronisch kranken Kindern ist zusétzlich die Selbstwirksamkeitserwar-
tung der Eltern relevant, die Gesundheit und das Wohlbefinden ihrer Kinder trotz
Erkrankung positiv beeinflussen zu kénnen. Eine hohe auf die Erkrankungsanfor-
derungen bezogene Selbstwirksamkeitserwartung ist gleichermaflen fiir die eigene
psychische Stabilitdt und die Kohésion ihrer Partnerschaft als auch fiir den Bewilti-
gungs- und Entwicklungsverlauf des Kindes bedeutsam.

Eine italienische Arbeitsgruppe hat in Zusammenarbeit mit der dortigen nationalen
Selbsthilfegruppe eine Studie zu den Wirkungen von fehlbildungsbezogenen Selbst-
wirksamkeitserwartungen bei 237 Patienten iiber ein breites Altersspektrum von 2 bis
49 Jahren durchgefiihrt (Grano et al.,, 2008). Sie entwickelten eine spezifische Selbst-
wirksamkeitsskala fiir erwachsene Patienten (Beispielitems: ,Wie zuversichtlich fithlen
Sie sich, einen kompletten Tag aufler Haus zuzubringen?®; ,Wie zuversichtlich fiihlen
Sie sich, mogliche sexuelle Probleme mit einem Partner anzusprechen und gemein-
sam zu bewiltigen?“) und fiir Eltern von betroffenen Kindern unter 16 Jahren (,Wie
zuversichtlich fiithlen Sie sich, mit IThrem Sohn/Ihrer Tochter iiber die Fehlbildung zu
sprechen?®; ,Wie zuversichtlich fiihlen Sie sich, mit dem Kérper Ihres Sohnes/Ihrer
Tochter umzugehen?“). Die Daten zeigen
o keine Korrelation zwischen dem subjektiv erlebten Schweregrad der Erkrankung

und der Selbstwirksamkeit. In Ubereinstimmung mit dem Modell in Abbildung 1

belegt dieser Befund die hohe Bedeutung der moderierenden Risiko- wie Schutz-

faktoren fiir den Lebensqualitdtsoutcome. Fiir die klinische Behandlungsplanung
bedeutet dies, dass Patienten mit einem objektiv schweren anatomischen, chirur-
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gischen, funktionellen und asthetischen Befund nicht notwendigerweise eine eben
so schwere Beeintrachtigung ihrer psychischen Funktionsfihigkeit und Lebensqua-
litat erleiden miissen. Diese Aussage wird durch vorangegangene Studien von Hart-
man et al. (2004) bzw. Poley et al. (2003) bestitigt, bei denen ebenfalls die Qualitat
der Bewiltigungsstrategien einen weitaus aussagefihigeren Pradiktor fiir den Le-
bensqualititsoutcome darstellte als medizinische Befundparameter.

o bei der Erwachsenenstichprobe einen korrelativen Zusammenhang zwischen einer
hohen Selbstwirksamkeitserwartung einerseits und einer geringen Beeintrachti-
gung im Korperkonzept und der sexuellen Funktionsfihigkeit andererseits. Hier ist
von bidirektionalen Wirkungsrichtungen auszugehen: Einerseits diirfte eine hohe
Selbstwirksamkeitserwartung den Leidensdruck an den funktionellen und asthe-
tischen Beeintrichtigungen reduzieren, andererseits wird ein subjektiv niedriger
Schweregrad der Erkrankung auch das Selbstwirksamkeitserleben stirken. Diejeni-
gen erwachsenen Patienten, die sich als fahig erleben, die Realitét ihrer Fehlbildung
offen in Partnerschaftsbeziehungen einzubringen und zu thematisieren, fithlen sich
auch weniger beschdmt, unzufrieden und peinlich beriihrt in ihrem Korper- und
Selbstkonzept. Die gefundene negative Korrelation zwischen Selbstwirksamkeitser-
wartung und sexueller Funktionsfahigkeit und Zufriedenheit verweist darauf, dass
solche Patienten mit hoher Selbstwirksamkeitserwartung besser in der Lage sind,
Schwierigkeiten im Bereich Sexualitdt und Intimitdt selbstsicher und offen zu the-
matisieren, um partnerschaftlich gemeinsame Antworten zu finden.

o dass die Selbstwirksamkeitserwartung mit dem Grad der Behandlungszufrieden-
heit steigt. Dies gilt vor allem fiir die postoperative Versorgung im Bereich der
funktionellen Therapie (Stomatherapie) sowie klinisch-psychologischer Angebote.
Gerade diese Therapieangebote konnen geeignet sein, die Zuversicht der Patienten
bzw. Eltern, erfolgreich mit alltagsbezogenen Einschrinkungen umgehen zu kon-
nen, zu starken. Einschrankend bleibt jedoch anzumerken, dass in dieser Studie nur
wenige Familien Zugang zu solchen professionellen Angeboten hatten.

3.9 Resilienz

Eine Subgruppe von Kindern mit ARM zeigt im Vergleich mit normalen Kontrollen
sogar tberdurchschnittliche Werte in bestimmten Kompetenzskalen und Selbst-
wertaspekten (Hartman et al., 2008). Dies kann zum einen ein besonders starkes
Bediirfnis nach Normalitit reflektieren, welches sich in einem entsprechenden Ant-
wortverhalten beim Ausfiillen der Fragebogeninventare im Sinne einer Tendenz
zeigt, keine Abweichungen von sozial erwiinschten Standards erkennen zu geben.
Es kann sich aber auch um eine tatsichliche Resilienzentwicklung handeln, bei der
Patienten auf anderen Dimensionen (z. B. Leistungsverhalten) eine akzelerierte Ent-
wicklung an den Tag legen, um den Stellenwert des verletzlichen Koérperkonzeptes
im Rahmen des gesamten Selbstwerterlebens kompensatorisch zu relativieren (No-
eker u. Petermann, 2008a, b, ¢).
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4 Krankheitsspezifische Messinstrumente

Innerhalb der letzten zwei Jahrzehnte ist eine Reihe krankheitsspezifischer Messinstru-
mente zur Erfassung der Kontinenzfunktion und der gesundheitsbezogenen Lebens-
qualitét entwickelt worden (vgl. Trajanowska u. Catto-Smith, 2005). Tabelle 2 stellt die
psychometrischen Merkmale, die Eignung fiir bestimmte geschlechtsspezifische und
altersbezogene Patientengruppen sowie die untersuchten Dimensionen vor.

Tabelle 2: Krankheitsspezifische Messinstrumente fiir ARM: Psychometrische Merkmale, Anwendbarkeit
bei spezifischen Altersgruppen und Geschlecht, sowie Dimensionen und erlduternde Bemerkungen

Verfahren und ~ Psychometrische Anwendbarkeit: Dimensionen und
Autoren Merkmale Alter und Geschlecht ~ Kommentierung
Ditesheimand ~ Keine psychometrische — Altersangepasste Sehr einfaches Scoring-System
Templeton QOL  Priifung berichtet Konstruktion vom iiber fiinf Items (Schulbesuch,
scoring system Vorschulalter bis zu soziale Probleme, korperlich
(Ditesheim u. Erwachsenen Fertigkeit, Zugangsprobleme).
Templeton, 1987) Niedrige Prézision.
Manchester Internale Konsistenz Nicht einsetzbar bei Differenzierte Dimensionen-
Health Ques- gut: (Cronbach’s Kindern und Jugend- und Itemkonstruktion. Items
tionnaire (Bugg  a > 0.73) Hohe Test— lichen; geschlechtsspe-  auf der Basis eines Kontinenz-
etal, 2001) Retest Reliabilitit (PMC zifische Konstruktion  fragebogens entwickelt, iiber-
>0.81), gute Kriteriums- fiir Frauen priift durch Experten- und
validitat (Korrelation Patientenurteil.
mit SF-36)
Hirschsprung Internale Konsistenz Altersspezifische Ver- Items generiert von Experten
Disease/Anorec-  gut (alle Skalen: fahren liegen vor (8-11, und Patienten auf der Basis
tal Malformation Cronbach's a >0.70) . 12-16, 17+) von Literaturanalysen.
Quality of Life ~ Niedrige konvergente
Questionnaire  Validitat mit gene-
(HAQL) (Han-  rischen LQ-Verfahren
neman et al., (TACQOL)
2001)
Gastrointestinal ~ Exzellente internale Einsatz validiert bei Items generiert durch Ex-
Quality of Life ~ Konsistenz (Cronbach’s Patienten im Alter von  perten, Modifikationen sind
Index (GIQLI) a >0.90) und Test-Re- 18- 82. Keine Kinder- nach Pilottestung erfolgt.
(Eypaschetal.,  test-Reliabilitit; befrie-  version. Instrument ist fiir Gesamts-
1995) digende konvergente pektrum gastroenterologischer

Fecal Incon-
tinence TyPE
Specification
(Wexner et al.,
2002)

Validitat mit QL-Index

Keine psychometrische
Priifung berichtet

Anwendung nur bei
Adoleszenten und
Erwachsenen, nicht bei
Kindern

Stérungsbilder entwickelt (also
auch z. B. Osophagus, Magen,
Gallenblase), daher niedrige
Spezifitét fiir ARM-Patienten
auf Itemebene

Zwei Dimensionen: Auftreten
von Inkontinenz bzw. Angst
vor Auftreten von Inkontinenz
in 10 verschiedenen sozialen
Situationen
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Tabelle 2: (Fortsetzung)

Verfahren und
Autoren

Psychometrische
Merkmale

Anwendbarkeit:
Alter und Geschlecht

Dimensionen und
Kommentierung

Fecal Incon-
tinence Qual-
ity of Life

Scale (FIQL);
Rockwood et al.,
2000.

Baylor Conti-
nence Scale
(BCS); Brandt et
al., 2007.

Imperforate
Anus Psychoso-
cial Question-
naire (IAPSQ);
Nisell et al.,
2009.

Exzellente internale
Konsistenz (Cronbach's
a > .80). Gute Test—
Retest-Reliabilitit,

gute diskriminative
Validitit (signifikanter
Unterschied zwischen
Patienten mit Stuhlin-
kontinenz versus Kon-
trollen)

Gute diskriminative Va-
liditat zu Patienten mit
Enuresis bzw. gesunden
Kontrollen

Aufwendige, mehr-
phasige, noch nicht
abgeschlossene psycho-
metrische Priffung und
Revision auf der Basis
des Rasch-Modells.

Items zur psychosexu-
ellen Entwicklung und
Aktivitdt nur passend
fiir dltere Jugendliche
und Erwachsene

Eindimensionale Konti-
nenzskala mit 23 Items
fiir den Einsatz bei
Kindern (Kurzform mit
6 Items).

Fragebogen mit 35
Items mit einer psy-
chologischen Subskala
(Emotional; emotional/
kognitiv; Selbstbe-
stimmung; insgesamt
23 Items) und einer
sozialen Subskala (ins-
gesamt 12 Items)

Items vorrangig entwickelt von
Chirurgen und Wissenschaft-
lern, nur geringer Input durch
Patienten.

Items entwickelt von Exper-
ten auf der Basis klinischer
Erfahrung und einer Litera-
turrecherche zu verfiigbaren
Kontinenz-Scores.

Items entwickelt auf der Basis
von Interviews mit betrof-
fenen Kindern/Jugendlichen
sowie deren Eltern, danach
Pilottestungen mit dreifacher
Revision

Die psychometrische und inhaltliche Bewertung der in Tabelle 2 aufgefiihrten
krankheitsspezifischen Messinstrumente ldsst den ,,Hirschsprung Disease/Ano-
rectal Malformation Quality of Life Questionnaire (HAQL)“ von Hanneman et
al. (2001) sowie die ,,Baylor Continence Scale (BCS)“ von Brandt et al. (2007) als
vorrangig geeignet erscheinen. Der neu entwickelte ,,Imperforate Anus Psychoso-
cial Questionnaire (IAPSQ)“ von Nisell et al. (2009) ist ebenfalls vielversprechend,
aber auch nach Aussage der Autorengruppe methodisch noch nicht ausgereift.
Eine Weiterentwicklung des Instrumentes ist angekiindigt.

Die Ubersicht in Tabelle 2 zeigt, dass die bisher verfiigbaren Messinstrumente
stark auf funktionelle Einschrankungen insbesondere im Bereich der Kontinenz
zielen (Ebene III). Psychologische Dimensionen insbesondere im Bereich des Kor-
per- und Selbstkonzeptes sowie psychosoziale Risiko- und Schutzfaktoren werden
noch nicht inhaltlich detailliert bzw. psychometrisch valide abgebildet (Ebene IV

und V).
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5 Verhaltensmedizinische Intervention

5.1 Eine kognitiv-verhaltenstherapeutische Perspektive zu Stérungen von
Korperschema und Selbstwert

Eine zentrale Stellung bei der Adaptation an eine chronische Erkrankung bzw. ei-
ner angeborenen Fehlbildung kommt der Entwicklung des Korperschemas und des
Selbstkonzeptes zu (Noeker u. Petermann, 2008b; Noeker, 2009). Abbildung 2 be-
schreibt aus kognitiv-verhaltenstherapeutischer Sicht eine prototypische Sequenz
von verzerrten, iibergeneralisierenden kognitiven Bewertungen und Schlussfolge-
rungen, die bei der Fehlverarbeitung der Malformation zu einer globalen Beein-
trachtigung des Selbstwerterlebens und damit letztlich auch zur Herausbildung psy-
chischer Storungen insbesondere aus dem Spektrum der sozialen Angststérungen
und Depression disponieren konnen. Demnach generalisieren bei einer dysfunkti-
onalen Verarbeitung selbstabwertende Kognitionen sukzessive von einer zunachst
spezifischen, realistischen Wahrnehmung der Fehlbildung tiber eine negative Ein-
schitzung des gesamten Korperschemas bis hin zur negativen Bewertung der ge-
samten eigenen Person:

o Die Wahrnehmung der anatomisch begrenzten, anorektalen Fehlbildung wird
generalisiert zur pauschalen negativen Bewertung des gesamten Korperbildes,
seiner Funktion und dsthetischen Erscheinung. Andere positive Merkmale im
Bereich der korperlichen Funktionsfihigkeit (Geschicklichkeit, Sportlichkeit)
sowie des dufleren korperlichen Erscheinungsbildes (schones Gesicht, anspre-
chende Figur) verblassen in Relation zur Selbstwahrnehmung dieses spezifischen
»Defizites” sowie fiir die antizipierte Abwertung durch signifikante Andere, wenn
diese die Fehlbildung wahrnehmen sollten.

o Das negative Korperbild fiihrt auf der ndchsten Stufe zur Abwertung der gesamten
Person und der Schlussfolgerung, dass das eigene Selbst fiir andere Personen nicht
attraktiv und liebenswert sein konne, erst recht nicht bei einer kérperlichen, ero-
tischen Kontaktaufnahme. Positive, attraktive und liebenswiirdige Merkmale der
eigenen Personlichkeit werden in Relation zur erlebten ,,Entstellung® in ihrer Be-
deutung fiir die Bewertung eklatant relativiert.

« Mit der Kaskade einer kognitiv verzerrten und iibergeneralisierenden negativen
Bewertung der eigenen Fehlbildung, des eigenen Korperbildes und der gesamten
eigenen Person sind affektive und verhaltensbezognene Beeintriachtigungen asso-
ziiert. Psychosoziales und psychosexuelles Riickzugs- und Vermeidungsverhalten
werden durch die kurzfristige Reduktion von aversiven Angstaffekten negativ ver-
starkt und aufrechterhalten. Die langfristige Konsequenz einer sozialen Isolation
und Vereinsamung kann wiederum im Sinne einer sich selbst erfiillenden Prophe-
zeiung als Beleg fiir die vermeintliche Richtigkeit der eigenen Grundannahmen
tiber die geringe Attraktivitit und Liebenswiirdigkeit der eigenen Person fehlatt-
ribuiert werden.
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Als Ausloser fiir solche kognitiven Kaskaden kommen sowohl bedrohliche bzw.
kompromittierende soziale Situationen in Betracht, als auch ,,private Selbstverba-
lisationen in unbeobachteten Situationen wie beim Besuch der Toilette, dem Wech-
seln einer Windel, der Durchfithrung einer Spiilung oder einer einfachen Betrach-
tung und Exploration des eigenen Korpers.

Kaskade verzerrter Kognitionen Protytypische Selbstverbalisationen

,,Ich bin mit der Fehlbildung auf die Welt

. gekommen und habe deswegen manchmal ein
Anorektale Fehlbildung € P Problem mit der Kontinenz. Auflerdem sieht mein

l Unterleib anders aus.

,»Mein Unterleib sieht einfach hisslich aus.“

Korperschema: Erscheinungsbild |«¢ §»| ,,Meine Attraktivitit hingt ausschliefllich von der
und Attraktivitit Fehlbildung ab. Alles andere an meinem Korper,

mein Gesicht, meine Figur zihlt iberhaupt nichts.“

»Ich kann nicht einmal meinen Stuhl kontrollieren,
das kann doch jedes Kindes, das ist ja licherlich!“
»Meinen Korper kann man einfach nicht mégen,
< P begehren und lieben! Ich kann mich tiberhaupt
nicht leiden!*

»Meine Fehlbildung ist fiir meine Selbstachtung viel
entscheidender als meine Personlichkeit, meine
Fahigkeiten, meine Beziehungen"

Globaler Selbstwert

~Wenn Andere merken, was mit mir los ist, ist das
eine totale Katastrophe, ich méchte am liebsten vor
Scham im Boden versinken!*,

»Ich vermeide lieber Kontakt zu anderen Menschen,
dann werde ich auch nicht verletzt, gehdnselt und
zurtickgestoflen” (Soziale Angst)

,Fir mich ist es aussichtslos, echte Freunde oder
einen wirklich liebevollen Partner zu finden. Es ist
besser, ich ziehe mich zuriick und bleibe alleine.“
(Depression).

Dysfunktionales Verhalten <>

Abbildung 2: Sequenz dysfunktionaler Kognitionen bei einer Fehlanpassung an Fehlbildung: Kaskade
verzerrter und iibergeneralisierender Schlussfolgerungen und korrespondierende Beispiele von inneren
Sitzen
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5.2 Interdisziplindre Nachsorge

Der Kinderchirurg, Padiater und spater der Hausarzt sind die primédren Ansprech-

partner fiir Patienten mit ARM nach der chirurgischen Erstkorrektur. Sie haben die

Aufgabe zu informieren und zu beraten, die notwendigen Informationen zu abge-

stimmter Erndhrung und Stuhlverhalten zu vermitteln, Medikamente zu verschrei-

ben, die Hilfsmittel fiir die Kontinenzversorgung auszuwéhlen und entsprechend
anzuleiten, die Indikation fiir chirurgische Anschlussoperationen zu priifen, zu wei-
teren Fachdisziplinen zu tiberweisen und den Kontakt zur Selbsthilfe anzuregen. Der

Selbsthilfe (SOMA e.V.) kommt fiir viele Patienten eine zentrale Rolle bei der alltags-

nahen Beratung und emotionalen Unterstiitzung zu (vgl. Schwarzer, 2010). Psychoso-

ziale und psychotherapeutische Angebote sind sowohl hinsichtlich der Entwicklung
von spezifischen Interventionskonzepten und noch stirker hinsichtlich der klinischen

Versorgungsrealitit deutlich unterentwickelt und kénnen den existierenden therapeu-

tischen Bedarf in keiner Weise abdecken (Jenetzky u. Schwarzer, 2006, 2008).

Abbildung 3 skizziert die Ansatzpunkte und Wirkungswege, iiber die die verschie-
denen beteiligten professionellen Disziplinen die Lebensqualitdt und den psychischen

Status stiitzen konnen. Kinderchirurgische Therapie, funktionell ausgerichtete Stuhl-

training und psychotherapeutische bzw. verhaltenstherapeutische Interventionen

sowie Unterstiitzung aus der Selbsthilfe konnen im Patienteninteresse synergistisch
zusammenwirken:

o Die chirurgische Erstkorrektur bzw. weitere indizierte Nachfolgeoperationen redu-
zieren den Schweregrad der anatomischen Abberation und damit der funktionellen
sowie dsthetischen Beeintrachtigung. Die Intensitét auch psychosozialer Folgebela-
stungen wird dadurch sekundérpréaventiv minimiert.

o Konservative Therapie, Stuhltraining, Physiotherapie, Biofeedback, Anleitung bei der
Hilfsmittelnutzung sind Therapiestrategien, die den funktionellen Status vor allem
im Bereich der Kontinenz optimieren. Bei fortdauernder Inkontinenz und/oder Ob-
stipation ist in vielen Fillen ein systematisches, physio- und psychotherapeutisch
fundiertes Stuhltraining indiziert (van Kuyk, et al., 2000, 2001; Schmiedecke et al,,
2008). Zur Starkung der ,,sozialen Kontinenz® iiber 24 Stunden und damit des Mobi-
litats- und Aktionsradius des Patienten konnen retrograde Darmspiilungen eingetibt
werden (so genanntes Bowel Management Programm). Solche Trainings stérken tiber
die Schulung von Selbstbehandlungsfertigkeiten das Kontrollerleben und die Selbst-
wirksamkeit des Patienten gegeniiber seiner Symptomatik und damit auch die psy-
chische Stabilitit.

 Psychologische Interventionen setzen im Kern an zwei Belastungswirkungen
der anatomische Fehlbildung an, die im Erleben der Patienten im Vordergrund
stehen:

o Die erste Belastung bezieht sich auf die beeintrichtigte Organfunktion. Eine
nicht klar vorhersehbare und willkiirlich nicht sicher kontrollierbare Kontinenz
bedeutet im Sinne der sozial-kognitiven Stresstheorien sowie des Hilflosig-
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Angeborene anorektale Malformation

Chirurgie: Konservative
Erstkorrektur, » Therapie und
Folge-OP’s Stuhltraining
]
4 ) v
Erscheinungsbild Funktion
(Inkontinenz)

|

Kognitive emotional: emotional:
Verhaltenstherapie Scham Kontrollverlust
: |
Y A4 Y h 4
Globale psychische N Verzerrte kognitive | L Beeintrichtigtes
Vulnerabilitit Bewertungen '\ Korperschema
Y v N4

Negativer Selbstwert

Auf prototypische Anforderungssituationen
abgestimmtes Selbstsicherheits- und y
Kommunikationstraining i o Dysfunktionales Verhalten
(z. B. Rollenspiel) (z. B. sozialer Riickzug)
A

Beeintrichtigte Lebensqualitit,
Komorbide psychische Stérung

Abbildung 3:  Ansatzpunkte und Wirkungswege chirurgischer, funktioneller und verhaltenstherapeutischer
Intervention auf das Entwicklungsergebnis bei Patienten mit anorektaler Fehlbildung

keitsparadigmas ein hohes Risiko fiir das Erleben von Ohnmacht bis hin zur
Entwicklung depressiver Reaktionen. Im Sinne der Stresstheorie von Arnold
Lazarus konnen chronisch wiederkehrende Bedrohungseinschétzungen (pri-
mary appraisal) aktiviert werden, etwa wenn der Patient in sozialen Situationen
gedanklich in ruminativer Weise beschéftigt bleibt, ob ein akuter Stuhlverlust
droht und bemerkbar wird. Dieses Risiko ist besonders dann erhoht, wenn der
Patient tiber keine beruhigenden Ressourceneinschétzungen (secondary app-
raisal) verfigt, die ihm die Sicherheit vermitteln, entweder einen unfreiwilligen
Stuhlabgang effektiv zu verhindern oder zumindest das Risiko einer 6ffentlichen
Beschamung zu parieren. Psychotherapeutische bzw. verhaltenstherapeutische
Techniken werden besonders fiir diejenigen Patienten relevant, die trotz Stuhl-
training ihr Kontinenzproblem nicht erfolgreich in den Griff bekommen. Sie
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sind hilfsweise darin zu stirken, wie sie als hochpeinlich erlebte Inkontinezsitu-
ationen sozial-kommunikativ steuern kénnen.

o Die zweite Belastungswirkung richtet sich auf die Scham hinsichtlich der er-
lebten dsthetischen Entstellung des eigenen Erscheinungsbildes (vgl. Abb. 2) und
Attraktivitdt im Kontext der psychosexuellen und partnerschaftlichen Entwick-
lung (vgl. Berglein, 2010). Hier konnen kognitiv-verhaltenstherapeutische Tech-
niken eingesetzt werden, um automatisierte, iibergeneralisierende Selbstabwer-
tungen zu kléren, zu hinterfragen und schrittweise zu modifizieren. Methoden
des Selbstsicherheitstrainings kommen begleitend zum Einsatz, um zum Bei-
spiel in Form von Rollenspielen auf kritische soziale Anforderungssituationen
vorzubereiten und spezifische kommunikative Fertigkeiten zum Beispiel bei der
Mitteilung der Fehlbildung und der Kontinenzprobleme einzuiiben.
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