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Referat

Die vorliegende Bachelorarbeit beschaftigt sich mit dem Vergleich der Alzheimer-
Krankheit mit einer Gruppe von Demenzen, die speziell bei Kindern und Jugend-
lichen auftreten — den Neuronalen Ceroid-Lipofuszinosen. Dabei soll eine dieser
Formen die juvenile Neuronale Ceroid-Lipofuszinose genauer betrachtet werden.
Der Schwerpunkt dieser Arbeit liegt im Suchen und Finden gemeinsamer
Schnittstellen und Parallelen sowie Unterschieden von der Krankheitsentstehung
bis hin zur Pflege. Dies erfolgt anhand einer intensiven Literaturrecherche. Hier-
bei gilt es zu klaren, ob eine Demenzerkrankung bei Kindern und alten Menschen
ahnliche Belastungen und Folgen mit sich bringt oder sich deren Bediirfnisse
weitestgehend unterscheiden. Aus diesen Erkenntnissen heraus soll geschaut
werden, ob gemeinsame Konzepte entwickelt werden kénnen und alte und junge
Menschen mit dementiellen Erkrankungen gemeinsam in Einrichtungen unterge-
bracht werden kénnen. Auf3erdem wird die gesetzliche Rahmung mit ihren wich-

tigsten Eckpunkten benannt.
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1 EINLEITUNG

,Der Einzelne ist Tatsache der Existenz, sofern er zu anderen Einzelnen
in lebendige Beziehung tritt; die Gesamtheit ist Tatsache der Existenz, so-
fern sie sich aus lebendigen Beziehungseinheiten aufbaut. Die fundamen-
tale Tatsache der menschlichen Existenz ist der Mensch mit dem Men-
schen.”(Schlegel 2001 S. 7, zit. n. Buber, Martin 1982: S. 164)

»Im Alter kindisch werden®, ,Erhéhte Vergesslichkeit alter Leute, ,Orientierungs-
losigkeit der alteren Generationen“ — dies sind Beispiele fir Missdeutungen, die
oft in den Koépfen vieler Menschen existieren und als logische Folgerungen des
Alterns in Betracht gezogen werden. Ein Irrglaube, da die Mehrheit alterer Men-
schen bei vollem Verstand bleibt. Dennoch kann Vergesslichkeit mit dem Alter
korrelieren und sich zu einer Krankheit entwickeln, in der man den Alltag selbst-
standig zu bewéltigen verlernt und diesen nicht mehr ohne fremde Hilfe bewerk-
stelligen vermag. Vergesslichkeit kann zur Symptomatik verschiedenster Krank-
heitsbilder z&hlen. Der erste Gedanke in diesem Zusammenhang fallt meist auf
den Begriff der Demenz. Eine Krankheit, die erst im Seniorenalter auftritt — so
denken viele Menschen, da Medien vor allem tber typische Formen wie die Alz-
heimer-Krankheit berichten, von der meist altere Menschen betroffen sind. Doch
dement ist nicht gleich dement! Hinter dieser Bezeichnung verbirgt sich eine Viel-
zahl verschiedenster Krankheitsformen mit unterschiedlichen Haufigkeiten. Nach
Angaben des Bundesministeriums fiir Familie, Senioren, Frauen und Jugend,
leben derzeit allein in Deutschland 1,4 Millionen Menschen, die an einer Form
von Demenz erkrankt sind (vgl. BMFSFJ (a) 2013).

Im alltaglichen Sprachgebrauch herrscht grof3e Wirrnis hinsichtlich des Begriffs.
Demenz wird oft als einzelnes Krankheitsbild, unter der Verwendung irrtimlicher
Termini wie ,senil” oder ,verwirrt”, betrachtet. Daher erscheint ein Blick auf die
genaue Definition des Begriffs unumgéanglich. Naomi Feil verweist in ihrer Litera-
tur, auf die aus Frankreich stammenden Forscher P. Pinel und J.E. Esquirol, wel-
che den Begriff im 18. Jahrhundert erstmals als geistigen Verfall, bedingt durch
Gehirnerkrankungen, beschrieben (vgl. Feil 2010: S. 36). Aus heutiger medizini-
scher Sicht weil3 man aul3erdem, dass Demenz kein eigenstéandiges Krankheits-
bild darstellt. Laut der internationalen Definition der WHO erklart ,Demenz [...]
ein Syndrom als Folge einer meist chronischen oder fortschreitenden Krankheit
des Gehirns mit Stérung vieler héherer kortikaler Funktionen, einschlief3lich Ge-

dachtnis, Denken, Orientierung, Auffassung, Rechnen, Lernfahigkeit, Sprache
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und Urteilsvermogen. Das Bewusstsein ist nicht getriibt. Die kognitiven Beein-
trachtigungen werden gewdhnlich von Veranderungen der emotionalen Kontrolle,
des Sozialverhaltens oder der Motivation begleitet, gelegentlich treten diese auch
eher auf. Dieses Syndrom kommt bei Alzheimer-Krankheit, bei zerebrovaskula-
ren Storungen und bei anderen Zustandsbildern vor, die primér oder sekundar
das Gehirn betreffen.” (ICD Code (a) 2013: F00-F09). Demzufolge ist Demenz
ein vielfaltiges Syndrom und besteht aus einem Komplex verschiedenster Symp-
tome. Zudem erfolgt eine Differenzierung primérer und sekundarer Formen, wo-
bei letztere Folgeerscheinungen anderer Grunderkrankungen darstellen und
deutlich seltener vorkommen. Wohingegen primare Formen nicht-/degenerative
Erkrankungen des Gehirns bedeuten und meist heilbare Behandlungen aus-
schliel3en (vgl. Kastner & Lébach 2007: 29 ff.). Die Gemeinsamkeit dementieller
Erkrankungen liegt im Absterben von Zellen, sodass einige Formen laut der
WHO ebenfalls den sogenannten ,degenerativen Erkrankungen des Nervensys-
tems” (ICD Code (b) 2013: G30-G32) zuzuordnen sind. GemalR den Leitlinien der
Gesellschaft fur Neuropéadiatrie beinhalten derartige Prozesse ein progredientes
Zerstbren von Nervenzellen, was wiederum charakteristische neurologische Er-
krankungen zur Folge hat und letztendlich schwerwiegende physische, psychi-
sche sowie soziale Defizite und Pflegebeddrftigkeit nach sich ziehen (vgl. AWMF
2007: S. 1). Wie aus der Definition des Demenzsyndroms zu entnehmen ist, er-
leben die Betroffenen diese weitreichenden Verdnderungen bei vollem Bewusst-
sein. Unter diesen neurodegenerativen Erkrankungen ist unter anderem auch die
Alzheimer-Krankheit (AK; auch: Morbus Alzheimer, Alzheimer-Demenz oder De-
menz vom Alzheimer-Typ) klassifiziert, welche — mit zwei Drittel der insgesamt
1,4 Millionen Betroffenen von dementiellen Erkrankungen - die haufigste Form
darstellt (vgl. BMFSFJ (a) 2013). Dies wird in erster Linie durch den demographi-
schen Wandel unserer Gesellschaft beglnstigt. Infolge der immer alter werden-
den Menschheit steigt die Zahl von Demenzerkrankungen stetig. Das bedeutet,
dass einige dieser Formen, wie Alzheimer Demenz mit dem Risikofaktor Alter
einhergehen und deren Haufigkeit mit zunehmendem Lebensalter steigt (vgl.
Schmidtke 2006: S. 15 ff.). Prognosen sagen voraus, dass sich im Jahre 2050
die Pravalenz Demenzerkrankter verdoppelt haben soll. Das hat zur Folge, dass
unser gesamtes Gesundheits- und Sozialsystem vor enorme Herausforderungen
gestellt sind, um dem medizinischen, pflegerischen sowie sozialen Aspekten ge-
recht zu werden. Vor diesem Hintergrund, erzielt die Bedeutung dieser Krank-
heitsbilder ein immer groR3eres oOffentliches Interesse und wuchs in den vergan-

genen Jahren zu einer Debatte mit internationalem Charakter heran. Im aktuellen
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Londoner G8-Gipfel wird Demenz als ein bereits bestehendes sowie wachsendes
gesellschaftliches Problem verstanden, wobei dessen Aufgabe darin besteht,
weltweit Losungsansatze zu finden, um vor allem im Bereich der Medizin und
Pflege entlastend intervenieren zu kdnnen (vgl. DGPPN 2013: S. 1 f.). Allerdings
ist hier die Rede von Demenzerkrankungen bei alten Menschen.

Dartber hinaus berichten Medien immer haufiger, dass Demenz unterschied-
lichster Ursachen auch bei jungen Menschen auftreten kann und diese ebenfalls
in ihrer Pravalenz steigt, wie beispielsweise ein Artikel der Zeitschrift Die Welt
berichtet (vgl. Mlinch-Pauli 2013: S. 1). Zu dieser Gruppe junger Menschen zah-
len dabei - meist unbekannterweise - auch Kinder und Jugendliche, fur die eben-
falls ein Risiko besteht, von einer dementiellen Erkrankung betroffen zu sein. Die
Vorstellung, dass Kinder und Jugendliche vergesslich, orientierungslos oder gar
senil sind, ist fir viele Menschen kaum denkbar. Alzheimer-Krankheit kennt so
ziemlich jeder, doch was ist mit Kinderdemenz? In der o6ffentlichen Debatte wird
nur wenig beziehungsweise nichts dartiber berichtet, wodurch diese Formen bis-
her einen sehr geringen Bekanntheitsgrad erlangt haben. Folglich geht deren
Aufklarung sowie das sich Bewusstwerden und Informieren der Gesellschaft ver-
loren. Selbst in der Fachliteratur zum Thema Demenz finden sich kaum Hinweise
auf das Krankheitsbild bei Kindern und Jugendlichen. Wo finden aber Betroffene
Hilfe, wenn es so scheint, dass dieses Gebiet noch so wenig erforscht ist. Fir
alte Menschen gibt es entsprechende Vorkehrungen, doch wie sieht das bei Kin-
dern aus? Gibt es Gemeinsamkeiten zwischen ihnen wodurch eine Versorgung
alter Dementer mit Jungen mdoglich wéare? Denn stellt diese Gruppe von De-
menzerkrankungen auch eine Seltenheit dar, bedeutet dies nicht, dass sie weni-
ger beachtenswert wéaren, zumal deren Dunkelziffer mit groBer Wahrscheinlich-
keit deutlich héher liegt und viele Formen der Krankheit noch unerforscht sind.
Fir die Pharmaindustrie besteht bisher kaum Interesse aufgrund fehlender finan-
zieller Anreize (vgl. BMBF (b) 2013). Doch kodnnte es nicht eventuell sein, dass
Forschungen zu dieser Thematik, noch nie zuvor gewonnene Erkenntnisse fir
die Alzheimerforschung bereithalten und somit der Suche nach einer Heilung ein
Schritt ndher gekommen wird? Die vorliegende Arbeit soll einen Beitrag zur Be-
antwortung dieser Fragen leisten. Aufgrund des zeitlichen Rahmens dieser Arbeit
ist es nicht moglich auf alle Demenzformen Bezug zu nehmen. Daher, beziehe
ich mich ausschlieR3lich auf zwei von diesen. Zum einen auf die bekannte Alzhei-
mer-Krankheit (AK) und zum anderen den Neuronalen Ceroid-Lipofuszinosen

(NCL) - einem medizinischen Begriff fir Formen der Kinderdemenz. Ob diese

10| Seite



tatsachlich dem Demenzsyndrom zugeordnet werden kdnnen, gilt es unter ande-
rem in dieser Arbeit zu erdrtern. In Anbetracht der weitreichenden Folgen, welche
die Diagnose Demenz mit sich bringt, werden viele gesellschaftliche Bereiche
tangiert. Vor diesem Hintergrund ist auch fir die Profession der Sozialen Arbeit
eine Auseinandersetzung mit dieser Thematik unerlasslich. Dennoch bedarf es
zu allererst einmal der Aufklarung nétigem Fachwissens uber Entstehung, Symp-

tomatik sowie den Verlauf der einzelnen Krankheitsbilder.

Die ersten Kapitel dieser Arbeit dienen hautséchlich einer umfassenden medizi-
nischen Darstellung beider Krankheitsbilder, indem diese gegeniibergestellt wer-
den um letztendlich deren Gemeinsamkeiten und Unterschiede hinsichtlich der
Entstehung, des Verlaufs sowie der Symptomatik herauszufiltern. Die Bedeutung
einer rechtzeitigen Diagnosestellung sowie die Erforschung bisher noch unge-
klarter Ursachen, soll dabei insbesondere hervorgehoben werden. Diese Er-
kenntnisse sind grundlegend fir die folgenden Kapitel, in denen Auswirkungen
und Folgen, die sich fiir die Betroffenen und deren Angehdrige ergeben, aufge-
zeigt werden. Auch hier erfolgt eine Gegeniberstellung beider Formen. In Hin-
blick auf die betroffenen Altersgruppen, die sich klar und deutlich unterscheiden,
sollen deren Besonderheiten und Bedurfnisse geklart werden. Letztendlich wird
geschaut, welche Probleme hinsichtlich bestehender Hilfeformen fir die Adressa-
ten bestehen und wie diese ins Gesundheits-, Pflege- und Sozialsystem einge-
bunden sind. Darin soll die Bedeutung, welche nicht nur fir Soziale Arbeit be-
steht, untermauert werden, da ein multidisziplindres Arbeiten professionelles
Handeln auszeichnet. Ebenfalls gilt es zu erkunden, wie die rechtlichen Rahmen-

bedingungen fir junge und alte Menschen gestaltet sind.
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2 ALZHEIMER-KRANKHEIT VERSUS NEURONALE CEROID- LIPOFUSZINO-
SE

2.1 Definition, Klassifizierung und Haufigkeit

2.1.1 Alzheimer-Krankheit

Anhand der Definition der WHO ist ,die Alzheimer-Krankheit [...] eine primar de-
generative zerebrale Krankheit mit unbekannter Atiologie und charakteristischen
neuropathologischen und neurochemischen Merkmalen. Sie beginnt meist
schleichend und entwickelt sich langsam aber stetig Uber einen Zeitraum von
mehreren Jahren.” (ICD Code (c) 2013: F00). Diesbeziglich klassifiziert Demenz
bei einer Alzheimer-Krankheit (AK) eine degenerative Erkrankung, deren Ursa-
chen noch nicht genau geklart und somit zu erforschen sind. Da sie Schadigun-
gen direkt im Gehirn verursachen, zahlen sie zu den sogenannten primaren De-
menzen (vgl. Kastner & Lébach 2007: S. 29). Diese Form ist die am weitesten
verbreitete Ursache einer Demenz, an der laut Alzheimer Forschung jedes Jahr
rund 200.000 Menschen in Deutschland erkranken (vgl. Alzheimer Forschung
Initiative e.V. (a) 2012). Die Komplexitat ihrer Symptome wurde erstmals zu Be-
ginn des 20. Jahrhunderts (1906), vom deutschen Arzt Dr. Alois Alzheimer ent-
deckt, welchem die Krankheit letztendlich auch ihren Namen verdankt (vgl. Kast-
ner & Lobach 2007: S. 11.).

Gemal der Beschreibung von Naomi Feil waren Forscher noch vor einigen Jahr-
zehnten der Uberzeugung, dass die ,Alzheimer’sche Krankheit“ eine dementielle
Form darstellt, die schon in frihen Jahren zum Ausbruch kommt. Dazu z&hlten
unter anderem Butler und Lewis, die eine Altersspanne von 40 bis 50 Jahren
vorgaben, in der die Krankheit ausbricht und eine Uberlebenschance fir die Be-
troffenen von nicht langer als finf Jahren voraussagten. Bei alten Menschen
verwendete man den Begriff der ,senilen Demenz®. Weitere Untersuchungen
ergaben allerdings, dass der Krankheitsmechanismus der gleiche ist und somit
beide Formen als eine Krankheit zu klassifizieren sind (vgl. Feil & de Klerk-Rubin
2010: S. 46 f.). Die Alzheimer-Krankheit wird daher nach heutigem Wissens-
stand, anhand verschiedener Typen differenziert, fir die folgende Definitionen
der WHO international gelten. Typ 1 kennzeichnet ,Demenz bei Alzheimer-
Krankheit mit Beginn ab dem 65. Lebensjahr, meist in den spaten 70er Jahren
oder danach, mit langsamer Progredienz und mit Gedachtnisstérungen als
Hauptmerkmal.“ (ICD Code (c) 2013: F00.1. G30.1). Typ 2 hingegen bezeichnet

,Demenz bei Alzheimer-Krankheit mit Beginn vor dem 65. Lebensjahr. Der Ver-
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lauf weist eine vergleichsweise rasche Verschlechterung auf, es bestehen deutli-
che und vielféltige Stérungen der héheren kortikalen Funktionen.“ (ICD Code (c)
2013: F00.0. G30.0). Folglich unterscheidet sich die friihe von der spaten Form
hinsichtlich des Alters, in dem die Krankheit zum Ausbruch kommt sowie ihrem
Verlauf und Symptomatik. Der spaten Form liegt ein vergleichsweise langsamer
Verlauf zu Grunde, bei dem vor allem Stérungen des Gedachtnisses zu ver-
zeichnen sind. Die frlhe Form hingegen zeigt multikomplexere Symptome auf
sowie einen bedrohlicheren Verlauf. Hinzukommen weitere ,atypische und ge-
mischte Formen® (ICD Code (c) 2013: F00.2. G30.8), auf welche in diesem Zu-
sammenhang nicht ndher eingegangen werden soll. Schlussfolgernd kann davon
ausgegangen werden, dass die AK nicht nur bei alten Menschen, sondern auch
bei Menschen im mittleren Alter auftritt. Hinsichtlich des Risikofaktors Alter,

kommt jedoch Typ 1 am haufigsten vor (vgl. Kastner & Lébach 2007: S. 30).

2.1.2 Neuronale Ceroid —Lipofuszinose

Die Suche nach einer Definition fir Neuronale Ceroid-Lipofuszinosen (NCL) im
Hinblick auf Demenz, gestaltet sich - im Gegensatz zur AK, deutlich schwieriger,
sodass an dieser Stelle die Frage aufkommt, ob NCL tatsachlich eine Form der
Demenz darstellt. Laut der Gesellschaft fir Neuropadiatrie sind folgende ICD-
Nummern der Krankheit zugehorig, zum einen E75-76 und zum anderen F02
(vgl. AWMF 2007: S. 1). Da im Sinne des ICD die Nummerierung FO2 unter die
Definition Demenz gegliedert ist, zéhlen sie folglich zu dementiellen Erkrankun-
gen (vgl. ICD Code (a) 2013: FOO-FQ9). Fur die Rubrik ,Demenz bei anderenorts
klassifizierten Krankheiten” liefert die WHO folgende Definition: ,Formen der De-
menz, bei denen eine andere Ursache als die Alzheimer-Krankheit oder eine ze-
rebrovaskulare Krankheit vorliegt oder vermutet wird. Sie kann in jedem Lebens-
alter auftreten, selten jedoch im héheren Alter.” (ICD Code (d) 2013: F02). Dem-
nach wird hier bereits der erste Unterschied — neben der Haufigkeitsrate, im Ver-
gleich zur AK ersichtlich - in dem sich die Lebensalter, in denen die Erkrankun-
gen eintreten, deutlich differenzieren. Dennoch ist in diesem Zusammenhang

nicht auszuschlieRen, dass NCL in allen Lebensaltern eintreten kann.

Expliziter betrachtet ist der Begriff der ,Neuronalen Zeroidlipofuszinose® im ICD
der ,Demenz bei anderenorts klassifizierten Krankheitsbildern® (ICD Code (d)
2013: F02.8. E75) zugehorig. Im Gegensatz zur AK stellt NCL keine primére,
sondern eine sekundare Demenzform dar. Folglich ist diese Erkrankung eine

Folge einer anderen Schadigung aulRerhalb des Gehirns, in diesem Falle einer
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Stoffwechselstorung (vgl. Grond 1998: S. 1 f.). Das bedeutet, dass eine Zuord-
nung der NCL zur Gruppe der Stoffwechselerkrankungen erfolgt, gemafd dem
ICD ,Stérungen des Sphingolipidstoffwechsels und sonstige Stérungen der Lip-
idspeicherung“ (ICD Code (e) 2013 (e): E75). Leider kommt dem Begriff ,Neuro-
nale Zeroidlipofuszinose®, an dieser Stelle keine genauere Definition zugute. Es
werden aber andere Termini, wie das ,Bielschowsky-Dollinger-Syndrom“ (ICD
Code (e) 2013: E75.4) und die ,Spielmeyer-Vogt-Krankheit” (ebd.) benannt. Un-
ter diesen Begrifflichkeiten, waren noch vor einigen Jahren, die spatinfantile und
juvenile Form der NCL bekannt (vgl. Hofman 1990: S. 16). Dieser Verweis auf die
Existenz verschiedener Formen — auf die spater spezieller eingegangen werden
soll, lasst schlussfolgern, dass die Haufigkeit sowie das Alter in dem die Krank-
heit auftritt, innerhalb der NCL-Formen variieren. In alterer Fachliteratur findet
sich zudem laut Editha Gombault, der Begriff der ,Amaurotischen Idiotie“ (Gom-
bault 2001: S. 57), der bis Anfang der 70er Jahre unter dieser Krankheitsbe-
zeichnung bekannt war sowie im angloamerikanischen Sprachgebrauch die Be-
zeichnung ,Batten” Disease (vgl. Gombault 2001: S. 57). Die vielen Bezeich-
nungen resultieren aus den Namen der verschiedenen Forscher und Entdecker,
die sich auf diesem Gebiet pradestinierten. Einer der Ersten, war der norwegi-
sche Arzt Otto Christian Stengel, der die Krankheit 1826 erstmalig beschrieb.
Des Weiteren zahlen hierzu Neurologen und Wissenschatftler wie F.E. Batten, W.
Spielmeyer und H. Vogt (vgl. Stehr 2009: S. 2). Im Gegensatz zur AK, die auf-
grund ihrer hohen Pravalenz allméahlich zu einer ,Volkskrankheit® zahlt, sind die
NCL, seltene Erkrankungen. Von rund 30.000 Neugeborenen, ist jeweils ein Kind
von einer Form der NCL betroffen (vgl. Kohlschitter & Schulz 2007: S. 555).

2.2 Entstehung, Symptomatik und Krankheitsverlauf

2.2.1 Alzheimer-Krankheit

Die AK kann sowohl sporadisch als auch vereinzelt in familiagrer Form auftreten.
Sporadisch bedeutet, dass ein einmaliges Auftreten der AK innerhalb einer Fami-
lie mehrfach vorkommt. Das betrifft zum grof3ten Teil die spate Form der AK.
Wissenschatftler schlieRen allerdings ein erhohtes erbliches Erkrankungsrisiko
Verwandter ersten Grades, nicht aus (vgl. Buijssen 2008: S. 32). Sobald mehrere
Personen innerhalb einer Familie erkrankt sind beziehungsweise waren, spricht
man von einer familiaren Form. Erblichkeit spielt daher als Risikofaktor eine Rolle
ist aber meist in der friihen Form vorzufinden, welche deutlich seltener vorkommit.

Bisher sind drei verschiedene Alzheimer-Gene entdeckt worden, welche eine
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seltene familiare Form auslésen kdnnen (vgl. Alzheimer Forschung Initiative e.V.
(b) 2012).

Degenerative Erkrankungen beinhalten einen (langsam) fortschreitenden Verlauf,
so auch die Alzheimer Erkrankung. Bei dieser Form von Demenz, kommt es aus
medizinischer Sicht, zu einem Absterben der Gehirnzellen, verursacht durch
ambloide Plaques. Dies sind Proteinablagerungen, welche das gesunde Gehirn
prinzipiell zersetzen kann. Ein anderes Hauptmerkmal ergibt sich aus der Bildung
neurofibrillarer Bundel, welche am pathologischen Prozess ebenfalls erheblichen
Anteil haben. Diese Fasern sind urspriinglich fur den Néahrstofftransport im Ge-
hirn verantwortlich. In diesem Falle verkleben diese jedoch und verlieren ihre
Funktion (vgl. Kastner & Lébach 2007: S. 30). Der Krankheitsprozess verlauft
individuell unterschiedlich. Dennoch wird in der Literatur dessen Verlauf in drei
verschiedene Stadien unterteilt. Im frihen Stadium weisen die Patienten meist
kleinere Stérungen, vor allem im Bereich geistiger Leistungen auf, wie beispiels-
weise verminderte Denkfahigkeit mit anfanglichen Gedéachtnisliicken sowie
Sprachschwierigkeiten. Hinzukommen Auffalligkeiten im emotionalen Bereich,
vor allem durch das Bewusstwerden der eigenen physischen und psychischen
Veranderungen (vgl. Klessmann 1992: S. 131 f.). Daher wird dieses Stadium
auch als leichte Demenz und kognitive Phase bezeichnet, in der die Veranderun-
gen des Betroffenen von seinem Umfeld selten oder gar nicht wahrgenommen
werden (vgl. Kastner & Lébach 2007: S. 26). Mit zunehmenden Beeintrachtigun-
gen, ist der Alltag fir die Betroffenen immer schwieriger zu bewaltigen, sodass
sie nach und nach auf fremde Hilfe angewiesen sind. Somit kommt es speziell im
mittleren Stadium vermehrt zu kognitiven und korperlichen Defiziten, wobei die
meisten Betroffenen allerdings noch lange Zeit aktiv und weitestgehend selbst-
standig bleiben. Des Weiteren bleibt das Langzeitgedachtnis, im Gegensatz zum
Kurzzeitgedachtnis noch relativ gut ausgepragt. (vgl. Alzheimer Forschung e.V.
(b) 2012) Auch treten verstarkt Veranderungen im Verhalten der Betroffenen auf,
wie eine erhohte Reizbarkeit und Aggressivitat (vgl. Kastner & Lobach 2007: S.
27). Im letzten Stadium, der schweren Demenz, schwinden dann auch das Lang-
zeitgedachtnis sowie nahezu alle kognitiven und korperlichen Fahigkeiten. Es
folgt eintretende Inkontinenz, Bettlagerigkeit bis hin zur Atemnot und Schluck-
schwierigkeiten, die eine Flissigkeits- und Nahrungsaufnahme erschweren.
SchlieRlich bedarf es einer vollkommenen Fremdversorgung. Die Krankheit fuhrt
unweigerlich zum Tod. Mitunter sind es auch hinzukommende infektibse Erkran-

kungen oder &hnliche Sekundarerscheinungen, die den Tod des Patienten aus-
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l[6sen (vgl. Alzheimer Forschung e.V. (b) 2012) Der Krankheitsprozess, begin-
nend mit anfanglichen Symptomen bis hin zum Sterben und vollzieht sich Uber
einen Zeitraum von circa funf bis acht Jahren (vgl. Schmidtke 2006: S. 101). Die
Unterschiede betreffs friih und spéat einsetzender Form der AK, sind dabei stets
zu bertcksichtigen (vgl. Kap. 2.1.1).

2.2.2 Neuronale Ceroid-Lipofuszinose und ihre Formen

Bei den NCL handelt es sich um eine der Uber 50 bekannten und selten vorkom-
menden Demenzerkrankungen bei Kindern. Diese Gruppe zahlt zu den haufigs-
ten neurodegenerativen Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter (vgl. DZNE
2010). Die jeweils verschiedenen NCL-Formen, welche in den letzten Jahren in
ihrer Anzahl gestiegen sind, unterscheiden sich nach dem Eintrittsalter der Be-
troffenen. Folgende Differenzierung findet bis dato Gebrauch: kongenitale, infan-
tile, spatinfantile, juvenile und adulte NCL. Aufgrund neuer Forschungsergebnis-
se kam es zu einer erweiterten Klassifizierung, indem man verantwortliche Gene
fand, in denen Mutationen die jeweilige Form ausldsen. Hierbei sind mittlerweile
14 verschiedene Genmutationen bekannt. Bei ihren Bezeichnungen besteht eine
geschichtliche Reihenfolge nach Entdeckung des Gendefekts. Beide Klassifizie-
rungsmodelle finden aktuell noch Bedeutung (vgl. Goebel et al 2005: S. 284 f.).
Ihnen allen ist ein progredienter und letaler, das heif3t fortschrittlicher und todli-
cher, Charakter gemein. Die Lebenserwartung der Betroffen ist individuell sowie
formabhangig. Medizinisch betrachtet kommt es durch den Fehler im Erbmaterial
zum Funktionsverlust eines Eiweil3stoffs, welcher den Stoffwechselhaushalt er-
heblich beeintrachtigt. Dies verursacht Ablagerungen von ungewohnlichem Mate-
rial in den Neuronen, das aufgrund seiner wachsartigen Form Ceroid-Lipofuszin
heil3t, woraus die Bezeichnung NCL resultiert (vgl. Kohlschitter 2001: S. 29). Der
Zelltod erfolgt durch die Speicherung des Materials, woher die NCL den Namen
Speicherkrankheiten erhalten (vgl. ebd. S. 29 ff.). Forschungsprojekte, die sich
mit dem Vergleich neurodegenerativer Erkrankungen untereinander befassten,
fanden heraus, dass Gemeinsamkeiten zwischen den NCL und der AK bestehen,
welche den Prozess des Hirnabbaus betreffen (vgl. Schulz 2012: S. 2). Paradox-
erweise sprechen einige Fachleute deswegen auch von ,Alzheimer fur Kinder*
(vgl. Mller-Jung 2008: S. 2).

Dementielle Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter treten im Gegensatz zur
AK nicht sporadisch und familiar auf, sondern sind, bis auf die adulte Form aus-

nahmslos autosomal rezessiv vererbbare Krankheiten. Die Eltern sind gesunde
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Gentrager und besitzen jeweils ein gesundes und krankes Gen. Mit einer Wahr-
scheinlichkeit von 25 Prozent wird das Kind an dieser Erbkrankheit leiden, indem
jeweils ein krankes Gen weitergegeben wird und das Kind somit ausschlief3lich
kranke Gene besitzt (vgl. Kohlschitter & Schulz 2007: S. 9).

Ahnlich wie bei Demenz vom Alzheimer-Typ, existieren bei den NCL unterschied-
liche Formen. Diese sind ebenfalls abhangig vom Alter bei Ausbruch der Krank-
heit (vgl. Kap. 3.2). Verursacht werden sie durch einen Fehler im Erbmaterial,
daraufhin erfolgt eine genetische Klassifizierung, womit sie zusétzlich nach dem
Gen benannt werden, das mutiert. Hier wird der Unterschied zu Morbus Alzhei-
mer deutlich, indem lediglich bei rund funf Prozent der Alzheimerpatienten, meist
des Typs zwei, die Erkrankung aufgrund bestimmter Gene verursacht wird. Die
restlichen 95 Prozent werden sporadisch ausgelost. (vgl. Bsp. Alzheimer For-
schung Initiative e.V. (c) 2012). Bei der Gruppe der NCL gibt es weitaus mehr
Formen, als bei Alzheimer-Demenz Typ 1 und 2. Diese Formen sollen im Nach-
gang kurz beschrieben werden. Die Symptome variieren untereinander sowie vor
allem individuell. Fir den Werdegang dieser Arbeit ist jedoch die juvenile Form
von besonderer Bedeutung, daher wird an dieser Stelle vor allem auf diese Be-

Zug genommen.

Die kongenitale Form der NCL, tritt nach Informationen von Kohlschitter und
Schulz - Facharzte der Universitatsklinik Hamburg-Eppendorf, bei den Betroffe-
nen bereits mit dem ersten Atemzug ein. Dies stellt einen grof3en Unterschied zu
den restlichen Formen dar, bei denen die Kinder anfangs vollkommen gesund
aufzuwachsen scheinen. Der Krankheitsverlauf schreitet sehr rasch voran, so-
dass die Sauglinge bereits nach kurzer Lebensdauer sterben. Vorweg leiden sie
unter enormen Krampfanfallen. Der Forschung gelang es bisher, das CTSD-Gen,
welches fiir diese Form verantwortlich ist, herauszufinden. Allerdings sind weitere
hilfreiche Informationen bisher weitgehend unbekannt (vgl. Kohlschiitter & Schulz
2007: S. 11).

Bei der infantilen sowie spatinfantiien Form der NCL sind die Kinder anfangs
normal entwickelt. Ungefahr mit dem Beenden des ersten Lebensjahrs treten bei
der CLN1 erste Rickschritte der Entwicklung ein, schuld daran ist eine Verande-
rung im CLN1-Gen. Es kommt zu Krampfanféllen, Muskelzuckungen sowie —
schwachen und starken Muskelverkrampfungen. Eine Mutation im CLN2-Gen ruft

die spatinfantile NCL hervor, welche mit der juvenilen Form, die am h&ufigsten
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verbreiteten darstellen. Sie setzt mit circa drei Jahren ein. Bei beiden kommt es
zum Erblinden der Betroffenen (vgl. Kohlschutter & Schulz 2007: S. 11 f.).

Die juvenile NCL (JNCL) ist die bekannteste aller Formen, welche weltweit vor-
kommt. Ihr Verlauf der Veranderungen ist chronologisch und demzufolge charak-
teristisch fir das Krankheitsbild. Vor dem Eintreten eines deutlichen schulischen
Leistungsabbaus, also dem Verlust kognitiver Fahigkeiten, kommt es zu einer
erheblichen Sehschwéache, woran die Betroffenen mit zunehmendem Verlauf
vollkommen Erblinden. Typisch fiir das Sehverhalten dieser Kinder ist, dass so-
lange ihr Sehvermoégen vorhanden ist, sie an Gegenstanden und Personen vor-
beischauen, das sogenannte - ,Overlooking“ (vgl. Kohlschitter 2001: S. 32). Wie
lange die Funktion des Sehens erhalten bleibt, ist individuell verschieden. Bei
diesen Verlusten, die die Kinder bewusst wahrnehmen, bleiben Verénderungen
des Wesens nicht aus. Hinzukommen psychische Stérungen, die durch organi-
sche Veranderungen im Gehirn ausgeltdst werden. Halluzinationen, Angstzustan-
de und viele mehr z&hlen darunter. Fachleute bezeichnen diesen Prozess als
sorganisches Psychosyndrom® (ebd. S. 32 f.). Der Verlust der Sprache, Beweg-
lichkeitsverluste sowie Epilepsie gehdren ebenfalls zur Symptomatik und sind in
ihrem Ausmalfd wieder individuell zu betrachten. Die Lebenserwartung dieser Pa-
tienten reicht im Durchschnitt bis ins Erwachsenenalter. Hinsichtlich dieser Ei-
genschaften zahlt die juvenile NCL zur Gruppe der ,amaurotischen Demenz*“
(ebd. S. 29).

Editha Gombault (vgl. 2001: S. 3 f.) entwickelte speziell fir diesen Typ ein soge-
nanntes ,3-Phasen-Modell“, welches den Krankheitsverlauf naher beschreibt. Im
Groben lasst es sich ebenfalls auf andere NCL Formen Ubertragen. Dieses Mo-
dell skizziert drei Phasen, die im Einzelnen nicht klar voneinander zu trennen und
daher nur bedingt prézise zu definieren sind — so auch bei dem Krankheitsver-
lauf des Morbus Alzheimer. In der ersten Phase — der ,Aufbauphase”, wachst das
Kind anfangs normal heran und wird mit ersten Sehproblemen konfrontiert. Es
kommt zu leichten kognitiven Veranderungen, die aber noch nicht auffallen. Laut
Gombault erreicht die kindliche Entwicklung in der ,mittleren Phase“ einen Still-
stand beziehungsweise wird nun zunehmend eine Abnahme des Geistes sowie
korperlicher Fahigkeiten deutlich. Des Weiteren kdnnen epileptische Anfélle ein-
treten. In der letzten Phase erfolgt ein rapider Abbau aller kognitiven und kdrper-
lichen Fahigkeiten, sodass der Betroffene vollkommen von Hilfe anderer abhan-
gig ist (vgl. ebd. S. 3 ff., Kohlschitter 2007: S. 16, Wagner 1998: S. 23 f.). Auch

wenn diese Darstellung das Krankheitsbild stark vereinfacht und verallgemeinert,
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lassen sich dennoch Parallelen zur AK feststellen. Indem gerade in der zweiten
Phase beziehungsweise dem mittleren Stadium, abgesehen von Epilepsie und
Sehverlusten, der Abbau koérperlicher und vor allem kognitiver Féahigkeiten kon-
gruieren. Ebenso die letzte Phase, in der bei beiden Krankheitsbildern die Pfle-
gebedurftigkeit unabdingbar wird und letztlich mit dem Tod gekennzeichnet ist
(vgl. Gombault 2001: S. 6).

Die adulte Form der NCL, auch bekannt als ,Kufs“Krankheit, ist bisher sehr un-
erforscht sowie ohne nahere Definition zu betrachten. Vor allem ist dies der ext-
remen Seltenheit ihres Vorkommens zu verschulden. Wie der Name bereits ver-
rat, bricht diese Form erst im Erwachsenalter, meist noch vor dem 40. Lebens-
jahr, aus. Sie verzeichnet einen nicht so gravierenden und langsameren Verlauf
als die fruher eintretenden Formen (vgl. BDSRA 2013). Bekannt ist, dass die
Hauptsymptome Epilepsie und Demenz bei dieser Form ebenso auftreten, wie
bei den vorhergehenden kindlichen Formen. Sehverluste zahlen hier allerdings
bisher noch nicht zur Symptomatik (vgl. Hofman 1990: S. 16 f.). Das Gen CLN4
soll als Mutationsort verantwortlich sein, wobei es bisher auch Falle gab, in de-
nen eine Veranderung im CLN1-Gen verzeichnet wurde (vgl. Kohlschitter 2004:
S. 4).

Des Weiteren existieren Informationen zu anderen, noch seltener vorkommenden
Formen. Beispielsweise, sind Mutationen am CLN5-Gen bekannt. Diese Form
kam bisher allerdings nur in Finnland vor, daher auch die Bezeichnung finnische
Variante. Aber auch Mutationen in den CLN-Genen sechs, sieben, acht oder
neun, sind, wenn auch nur sehr selten, vorgekommen. Diese Formen sind auf-
grund ihres Alters, indem sie ausbrechen den infantilen sowie den juvenilen For-
men zuzuordnen. AufRerdem sind die meisten davon nur in einigen Regionen
auBBerhalb Deutschlands zu finden. Hinzukommen verschiedenste atypische,
sowie eine Vielzahl an bisher unbekannten und unerforschten Formen (vgl. Goe-
bel et al 2005: S. 286 1.).

2.3 Zwischenfazit |

Die aufgefuhrten Fakten beziiglich der Charakteristik der verschiedenen Krank-
heitsbilder, haben gezeigt, dass durchaus Gemeinsamkeiten hinsichtlich der
Klassifizierung, Symptomatik, dem Krankheitsverlauf und bedingt der Krankheits-
entstehung zwischen der AK und den NCL existieren. Beiden Formen liegt ein
Abbauprozess von Nervenzellen zugrunde, sodass diese als neurodegenerative

Erkrankungen zu klassifizieren und zusatzlich dem Demenzsyndrom angehorig
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sind. Die AK ist laut der Definition der Internationalen Klassifikation der Krankhei-
ten und verwandter Gesundheitsprobleme eine priméare Form der Demenz. Dar-
Uber scheint sich die Fachliteratur einig zu sein (z.B. vgl. ICD Code 2013 (a):
FO0-F09; Kastner & Loébach 2007: S. 29). Die NCL hingegen gehdren zu den
sekundaren Demenzformen und werden nur in seltenen Fallen in der Demenzlite-
ratur erwahnt (z.B. vgl. Grond 1998: S. 12). In ihrer Haufigkeit unterscheiden sie
sich in hohem Niveau. Die AK stellt die haufigste Form aller Demenzerkrankun-
gen dar, NCL gehort bezugnehmend auf die niedrige Pravalenz zu seltenen Er-
krankungen. Dennoch liegt deren Gemeinsamkeit, auf die in der Gesamtheit de-
generativer Erkrankungen gesehenen, am starksten vertretenen Formen, namlich
bei Kindern und Jugendlichen die NCL, sowie die AK bei alten Menschen (vgl.
Wagner 1998: S. 23; Schmidtke 2006: S. 15).

Die Entstehung der NCL bei Kindern und Jugendlichen ist ausschlief3lich gene-
tisch bedingt, anders bei der AK, bei der nur selten eine genetisch bedingte Form
auftritt und mehrere Risikofaktoren (Alter, Gene und Umwelteinflisse) in Frage
kommen. Die definitiven Ursachen sind dabei allerdings bisher noch ungekléart
(vgl. Kohlschutter 2001: S. 35). Beiden Krankheitsbildern liegt eine Differenzie-
rung verschiedener Formen zugrunde, welche sich nach dem Alter unterschei-
den, indem sie zum Ausbruch kommen. Bei den NCL erfolgt zusatzlich eine ge-
netische Unterteilung, die noch nicht als abgeschlossen zu betrachten ist, da im
Laufe der Zeit immer mehr kranke Gene gefunden werden. Daher existieren
weitaus mehr Formen als von der AK. Ihnen allen ist gemeinsam, dass je friher
die Krankheit auftritt, desto umfangreicher deren Symptome sind, desto eher der
Tod des Betroffenen eintritt und desto seltener diese Form vorzufinden ist (vgl.
Feil & de Klerk-Rubin 2010: S. 48; Kohlschitter S. 32). In der Symptomatik un-
terscheiden sie sich grof3tenteils individuell. Bei der AK kommt es friiher zu of-
fensichtlichen kognitiven Verlusten bei relativ langanhaltender korperlicher Aktivi-
tat, was wiederum auf eine direkte Schadigung im Gehirn zurtickzufihren ware.
NCL Formen beginnen haufig mit dem Verlust der Sehkraft hinzukommen epilep-
tische Anfélle. Epilepsie gehort eher weniger zum Krankheitsbild der AK. Sehsto-
rungen kénnen bei Alzheimer-Patienten ebenfalls auftreten, meist jedoch als Fol-
ge des hohen Alters (vgl. Grond 1998: S. 15). Zu den gemeinsamen Hauptsymp-
tomen zahlen komplexe Verluste der Kognition, die das Gedéachtnis betreffen und
Amnesie, Aphasie, Apraxie und Agnosie hervorrufen (vgl. ebd. S. 24 f.). Hirnatro-

phien zeichnen sich bei NCL als auch bei der AK aus. Meist fihren Sekundéarer-
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krankungen zum Tod (vgl. Wagner 1998: S. 17; Kastner & Lobach 2007: S. 10
ff.).

Keiner der beiden Demenzen kann durch Vorbeugung Abhilfe verschafft werden.
Im besten Falle gelingt es, den Krankheitsprozess der AK durch gesunde Ernah-
rung, Ged&achtnistraining und viel Sport hinauszuzégern (vgl. Bujssen 2008: S.
33). Bei Kindern und Jugendlichen mit NCL dient beispielsweise Therapeutisches
Reiten oder Schwimmen einem langeren Erhalt der Beweglichkeit (vgl. Kohl-
schitter 2001: S. 39 1.).

3 WELCHE ROLLE UBERNEHMEN DIAGNOSE UND FORSCHUNG?

3.1 Diagnose

3.1.1 Alzheimer-Krankheit

Eine klare Diagnose der AK, kann fur den einen ein hilfreicher und erleichternder
Prozess sein, fur den anderen kann es jedoch das genaue Gegenteil bedeuten.
Die Abklarung kognitiver Verluste, kann vor allem fur altere Menschen sehr un-
angenehm sein, sodass viele der Betroffenen in einen Modus der Verdrangung
fallen und folglich den Weg zum Arzt meiden. Auch wenn eine Heilung bei Alz-
heimer-Krankheit ausgeschlossen ist, kann durch bestimmte Behandlungsmég-
lichkeiten eine Besserung und ein geringes Mal3 an Verlangsamung des Fort-
schreitens erzielt werden (vgl. Alzheimer Forschung Initiative e.V. (¢) 2012). Lei-
der gibt es auch gegenteilige Meinungen zur Bedeutung der Diagnostik dementi-
eller Erkrankungen speziell im Alter, da Abbauerkrankungen mit zunehmendem
Alter ohnehin erwartet werden und deren Heilung aussichtslos erscheint. Lange
Zeit galt in der Psychologie das sogenannte ,Defizit-Modell”, welches davon aus-
ging, das eine normale Entwicklung der Kognition lediglich bis ins mittlere Er-
wachsenenalter moglich sei, welches allerdings langst tberholt ist (vgl. Backes &
Clemens 2013: S. 101). Dennoch wird der Gang zum Arzt erst spat auf sich ge-
nommen. Meist erst mit Einsetzen offensichtlicher Demenzsymptome. Fachlitera-
tur verweist auf Unterschiede des normalen Alterns im Gegensatz zu Hinweisen
die auf eine Demenzerkrankung deuten lassen und ernst zu nehmen sind. Laut
Kurz schranken Alterserscheinungen den normalen Alltag nicht ein und zeigen
keine konstante Verschlechterung uber ein oder zwei Jahre gesehen (vgl. Kurz
2013: S. 17 f.). Folgende Anzeichen werden beschrieben. Ein Demenzkranker
vergisst im Gegensatz zu einem ,normal“ alternden Menschen in der Regel hau-

figer Informationen die Neues oder Altes betreffen. Des Weiteren verliert er das
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Gefuhl fir Raum und Zeit. Hinzukommen Probleme in der Alltagsbewéltigung,
Wortfindungsstérungen sowie sozialer Rickzug (vgl. Grond 1998: S. 28; Kastner
& Lobach 2007: S. 24). Angehdrige sollten diese Anzeichen wahrnehmen und

gemeinsam mit dem Betroffenen rechtzeitig medizinische Hilfe aufsuchen.

Wie lasst sich die AK feststellen? Die Diagnostik der AK und auch anderer For-
men von Demenz, gestaltet sich aus medizinischer Sicht schwierig, da Ursachen
der Symptome — bis auf familidre Falle - nicht begriindbar sind und bisher fehlen.
Mithilfe der Liquordiagnostik, bei der Ruckenmarksflissigkeit des Gehirns unter-
sucht wird, kénnen Hinweise auf eine nichtdegenerative Demenzerkrankung er-
halten werden sowie entziindliche Gehirnerkrankungen ausgeschlossen werden.
Unklar ist allerdings ob deren Ergebnis hundertprozentige Sicherheit verspricht
(vgl. Alzheimer Forschung Initiative e.V. (c) 2012; Schmidtke 2006: S. 127). Am
lebenden Patienten wird die Diagnose in der Regel nach dem Ausschlussverfah-
ren gestellt. Mittels verschiedener bildgebender Verfahren wie dem MRT und
CCT, lassen sich andere Krankheiten auf3er Betracht ziehen (vgl. Kastner &
Lébach 2007: S. 62 f.). Wichtig fur den behandelnden Arzt sind daher Informatio-
nen naher Angehdériger zu den Veranderungen des Betroffenen. Anamnese und
neuropsychologische Tests sind Voraussetzung fiir weitere Untersuchungen. Die
familiare Form der AK lasst sich anhand genetischer Tests feststellen (vgl. DGN
2009: S. 38). Bereits in speziell eingerichteten Gedachtnissprechstunden, die fur
die weitere Behandlung eine wichtige Rolle spielen, lassen sich Hirnleistungssto-
rungen sicher diagnostizieren (vgl. Schmidtke 2006: S. 25 f.). Ein endgdltiges
Ergebnis erhalt man anhand einer Autopsie, also nach dem Tod des Patienten
(vgl. Grond 1998: S. 27).

3.1.2 Neuronale Ceroid-Lipofuszinose

Im Gegensatz zu alten Menschen, werden degenerative Erkrankungen bei Kin-
dern und Jugendlichen fiir nicht sehr wahrscheinlich gehalten, wobei folglich ihrer
Diagnose enorme Bedeutung zugeschrieben wird. Aufgrund dessen, dass eine
normale Entwicklung des Menschen fortschrittlich verlauft, I16st eine Stagnation
oder Rickentwicklung gerade bei Kindern, grof3e Besorgnis und Skepsis aus.
Somit wird der Sache unweigerlich auf den Grund gegangen, zudem ohnehin die
Eltern den Weg zum Arzt einleiten missen. Umfassend betrachtet, gestaltet sich
die Diagnose der NCL sehr schwierig. Angesichts ihrer Seltenheit fehlen entspre-
chende Informationen, die eine Eindeutigkeit der NCL belegen (vgl. Kohlschiitter

2001: S. 31). Infolgedessen, beginnt fir die Familie eine Odyssee verschiedens-
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ter Diagnosen und ein Wettlauf von Arzt zu Arzt. Gerade weil die JINCL und auch
andere NCL-Formen mit einer Einschrénkung der Sehfahigkeit beginnen und der
Verlust weiterer korperlicher und kognitiver Fahigkeiten erst spater einsetzt, wer-
den haufig Augenerkrankungen wie die Retinopathie diagnostiziert. Demzufolge
liegt die Hauptverantwortung unter anderem in der Hand der Augenéarzte, eine
genaue Anamnese durchzufiihren (vgl. Kohlschiitter & Ruther 2013: S. 1 f.).
Trotz dieser Erkenntnisse, sind dennoch viele Arzte noch immer im Unwissen
Uber die Existenz dieser Erkrankung. Daher bedarf es einer besseren Aufklarung
dieses Krankheitsbildes zur Vermeidung weiterer Fehldiagnosen. Doch nicht nur
hinsichtlich der Anfangssymptome und ihrer seltenen Pravalenz wird die eigentli-
che Krankheit nicht erkannt, sondern auch, weil sich die Formen hinsichtlich des
Verlaufs und der Symptome unterscheiden. So sehr sie sich im Verlauf auch ah-
neln, sind sie doch individuell sehr unterschiedlich. Sobald der Verdacht auf NCL
fallt, steht eine genaue Diagnose per Bluttest schnell fest. Durch weitere Gen-
tests wird zudem die Form ermittelt (vgl. Kohlschiitter & Schulz 0.J.). Erst wenn
alle Symptome zum Vorschein kommen, ist der Verdacht auf NCL schnell im
Kopf der Arzte, allerdings ist die Krankheit zu diesem Zeitpunkt meist weit fortge-
schritten. Trotz eines unumstdf3lichen Todesurteils, mit der Feststellung dieser
Krankheit, kommt deren Diagnose eine besondere Bedeutung zugute. Da NCL
eine vererbbare Krankheit ist, ist es wichtig fur die Eltern zu wissen, dass ein 25
prozentiges Erkrankungsrisiko fir weitere Nachkommen besteht. Ebenso kdnnen
Geschwister, sofern diese existieren, auch Trager kranker Gene sein und ihnen
wirde das gleiche Schicksal bliihen, zumindest kénnten diese wieder Ubertrager
sein. Auf psychologischer Ebene spielen diese Erkenntnisse daher eine grol3e
Rolle fir das Elternpaar. Diese sind nun im Klaren darlber, dass sich keiner der
beiden allein schuldig fihlen muss und kénnen nunmehr eine ernsthafte Erkran-
kung nicht mehr verdrangen (vgl. Kohlschitter 2001: S. 31). Vor allem aber hat
das Herumirren und die immer wieder aufs Neue eintretende Enttauschung und
Frustration Uber nutzlose Therapieversuche ein Ende. Leistungsschwachen kon-
nen nun krankheitsbedingt erklart sowie in der Erziehung bericksichtigt werden
und entlastet in erster Linie das Kind selbst (vgl. ebd. S. 36) Eine entsprechende
palliative Versorgung bewirkt Linderung der Schmerzen (vgl. Kohlschitter &
Schulz 2007: S. 557).

3.2 Forschungserkenntnisse

In Anbetracht der Tatsache, dass die NCL, mit bis dahin noch anderem Namen,

bereits im Jahre 1826 beschrieben wurde (vgl. Niezen-de Boer 2008: S. 13), lasst
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sich annehmen, dass die Forschung auf diesem Gebiet weiter vorangekommen
sein musste als die der AK, welche 1906 erstmalig Erklarung, dank ihres Na-
mensgebers fand (vgl. Feil & de Klerk-Rubin 2010: S. 46). Die Realitat widerlegt
jedoch diese Ansicht und macht deutlich wie abhangig das Gebiet der Wissen-

schaft unter anderem von 6konomischen Faktoren ist.

3.2.1 Alzheimer-Krankheit

In dem 1986 gegrindeten Verein ,Hirnliga e.V.” schlossen sich erstmalig Alzhei-
mer-Forscher und Mediziner zusammen, um die Forschung der AK durch finan-
Zielle Unterstiitzung voranzutreiben. Auch heute ist der Verein noch ein wichtiges
Glied im Netzwerk Demenz (vgl. Hirnliga e.V. 0.J.). Fast zehn Jahre spéater grun-
dete sich der Verein ,Alzheimer Forschung Initiative e.V.“ Heute z&hlt er zu den
groRten Forderern der Alzheimer- Forschung (vgl. Alzheimer Forschung Initiative
e.V. 2013). Die AK wird zunehmend als Massenphanomen betrachtet, daher ist
die Bedeutung ihrer Erforschung und der daraus entstehenden kurativen Thera-
pie, nicht nur fir den Betroffenen sondern auch fir die Gesellschaft wichtig. Das
Ziel besteht darin, durch mdgliche Heilungschancen das Gesundheitssystem
aufgrund der hohen Kosten, die durch die Pflege Demenzkranker anfallen, zu
entlasten (vgl. Ramm-Fischer, Sauerbrey 2013: S.1 f). Daher ist der Wissens-
stand dank der Alzheimer Forschung schon langst nicht mehr der, wie er zu Leb-
zeiten seines Entdeckers, war. Trotz bestehender Schwierigkeiten hinsichtlich
der Diagnostik (vgl. Kap. 3.1.1) gelangen der Wissenschaft Fortschritte, sodass
man die AK heutzutage nicht mehr ausschlie3lich vermuten muss. Bildgebende
Verfahren geben Auskunft Gber die Gehirnregionen der Ablagerungen und im
Bereich der Liquordiagnostik, besteht vereinzelt die Moglichkeit einer Positivdi-
agnostik (vgl. Wiltfang 2003: S. 28 f.). Nach wie vor tappt die Wissenschaft den-
noch im Dunklen was die Ursachen betrifft. Daher ist die Suche nach moglichen
Therapien, die eine Heilung versprechen, nach wie vor grétes Ziel. Das Bun-
desministerium fur Gesundheit bietet durch verschiedene Projekte Unterstitzung
im Bereich der Demenzforschung. Das aktuellste Projekt - ,Zukunftswerkstatt
Demenz des Bundesministerium fur Gesundheit soll vorhergehende ergéanzen
und fur verbesserte Versorgungsverhaltnisse sowie umfassendere Vernetzung

sorgen. Sieben Modellprojekte werden derzeit finanziert (vgl. BMG (a) 2013).

An der Universitat Witten/Herdecke wird ein spezifischer Studiengang ,Versor-

gung von Menschen mit Demenz® angeboten, der sich berufsiibergreifend an der
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Forschung beteiligt. Dieses Projekt ist bundesweit erstmalig (vgl. Universitat Wit-
ten/Herdecke 2013).

3.2.2 Neuronale Ceroid-Lipofuszinose

Das Hauptziel der NCL-Forschung liegt im Verstehen des Krankheitsmechanis-
mus der nach wie vor unbekannt ist. Ohne dessen Aufklarung besteht keine Még-
lichkeit auf Heilung (vgl. Kohlschiitter 2001: S. 35). Vor allem durch die Hilfe und
Unterstitzung der Familien von betroffen Kindern wird die Forschung auf diesem
Gebiet vorangetrieben. So grindete Dr. Frank Husemann 2002 in Hamburg die
NCL Stiftung namens ,National Contest for Life” die weltweit Mediziner und Wis-
senschaftler vernetzt um mdoglichst bald eine Heilmethode zu entwickeln (vgl.
National Contest for Life_ NCL 2013). Das deutsche Forscherteam der Neurona-
len Ceroid-Lipofuszinosen hat ihren Sitz im Universitatsklinikum Hamburg-
Eppendorf und wird durch den Verein Nachstenliebe e.V. unterstutzt. Durch ver-
schiedene Methoden soll das Absterben der Nervenzellen untersucht werden.
Mittlerweile, weild die Medizin, dass es sich um Apoptose — einen programmier-
ten Zelltod, handelt. Der Forschung gelang es aul3erdem Gene zu bestimmen, in
denen eine Mutation stattfindet und letztlich jeweils eine der vielen NCL Formen
verursacht. Daher sucht man nach weiteren Genen, die als Ausléser fur bisher
unbekannte Formen vermutet werden. Indes ist es mdglich durch préanatale Di-
agnostik die Krankheit friihzeitig zu bestimmen (vgl. Kohlschiitter & Schulz 2007:
S. 9 ff.). Die Suche nach Therapiemdglichkeiten, die die Krankheit besiegt, lauft
weiter. Leider findet die Pharmaindustrie kaum Interesse in deren Forschung zu
investieren, sodass die fehlende finanzielle Unterstiitzung das medizinische Vo-
rankommen deutlich erschwert. Umso bemerkenswerter ist das Netzwerk, das
sich dennoch gegriindet hat und fast ausschlieBlich aus Privatmitteln finanziert
wird (vgl. National Contest for Life_ NCL 2013).

Doch auch andere Organisationen wie das Deutsche Zentrum fir Neurodegene-
rative Erkrankungen hat den Forschungsbedarf erkannt und es sich zum Ziel
gesetzt, diese in ihr Programm aufzunehmen. Forderung erhalten sie vom
BMFG. In enger Zusammenarbeit mit der Allianz Chronischer Seltener Erkran-
kungen und der NCL-Stiftung National Contest for Life sollen nun Ursachen der
NCL geklart werden. Zusétzlich liegen deren Aufgaben im Informieren der Offent-
lichkeit, um den Menschen die an einer seltenen Krankheit leiden, zukiinftig Hilfe
und Unterstltzung zu bieten. Frau Prof. Dr. Jutta Gartner, Mitwirkende im Be-

reich der NCL-Forschung, gelang es den Gendefekt sowie deren Krankheitsme-
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chanismus der zerebralen Folatdefizienz — eine andere Form von Kinderdemenz,
aufzuklaren. Diese ist anhand der gewonnenen Erkenntnisse heute heilbar. Wis-
senschatftler erhoffen sich durch die Erforschung seltener degenerativer Erkran-
kungen den Durchbruch fur die haufiger vorkommende AK (vgl. DZNE 2010).
Daher besteht weiterhin Hoffnung auf zunehmendes Interesse fur dieses Gebiet,
auf wissenschaftlicher und gesellschaftlicher Ebene.

3.3 Zwischenfazit Il

Im vorangegangenen Kapitel wurde deutlich, dass die Diagnose der NCL als
auch der AK durch bestimmte Verfahren gestellt werden kann. Dabei entsteht
allerdings eine Reihe von Problemen, welche sich von Krankheit zu Krankheit
unterscheiden. Wéahrend die NCL durch verschiedene medizinische Verfahren
genauestens feststellbar sind, scheitert deren Erkennen héaufig daran, dass der
Verdacht auf dementielle Erkrankungen bei Kindern oder Jugendlichen ausbleibt.
Erst wenn eine Vielzahl der Symptome eingetreten ist, werden sie diagnostiziert,
obwohl eine Diagnose deutlich eher moglich ware. Anders bei der AK. Bei dieser
dementiellen Erkrankung ist eine sichere Diagnose in der Regel erst mittels einer
Autopsie moglich, sodass haufig durch Ausschlussverfahren die Diagnose nur
angenommen werden kann. Vor dem Eintreten der ersten Symptome ist sie nicht
feststellbar. Im Unterschied zu Angehdrigen junger Menschen, sehen die Fami-
lien der Alteren, die krankheitsbedingten Veranderungen des Betroffenen als
normal an und bringen ihn mit dem Alterungsprozess in Verbindung. Dass ob-
wohl eindeutige Warnzeichen fiir Demenzerkrankungen beschrieben wurden, die
eine Abgrenzung ermdglichen. Fehlende Untersuchungen die aus ékonomischen
Grlinden nicht erfolgen sowie das Stellen einer Diagnose aus krankenversiche-
rungstechnischen Griinden, erschweren die Diagnostizierung der AK ebenfalls.
Hinzukommt Multimorbiditat der Patienten, die mehrere Krankheiten in Betracht
ziehen lasst (vgl. Feil & de Klerk-Rubin 2010: S. 46).

Schlussendlich, besteht die Gefahr, einer Fehldiagnose bei Alteren ebenso wie
bei Jingeren. Daher ist auf dem Gebiet der Diagnostik noch viel zu tun, um de-
ren Genauigkeit zu verbessern. Die Deutsche Gesellschaft fir Neurologie kennt
die Problematik und entwickelte in Zusammenarbeit mit der Deutschen Gesell-
schaft fur Psychiatrie, Psychotherapie und Nervenheilkunde e.V., der Deutschen
Alzheimer Gesellschaft e.V. sowie weiteren 25 Organisationen und Verbanden,
eine Leitlinie, die einer sicheren Diagnose Hilfestellung leisten und zusatzlich die

Behandlung und Therapie Demenzkranker verbessern soll. Aus deren Erlaute-
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rungen geht allerdings lediglich der Verweis auf bekannte Formen wie Alzheimer-
Demenz, vaskilare sowie frontotemporale, Lewy-Kdrperchen-Demenz und De-
menz bei Morbus Parkinson hervor, sodass seltenere Formen wie die NCL au-
3en vorgelassen werden (vgl. DGN 2009: S. 1-20)

Eine kurative Therapie ist flr beide Erkrankungsformen bisher ausgeschlossen,
allerdings lassen sich Symptome vor allem palliativ behandeln (vgl. Niezen-de
Boer 2008: S. 56). Zeitnahe neuropsychologische und genetische Tests sowie
andere Verfahren zur Abklarung einer genauen Diagnose sind wichtig um den
weiteren Ablauf beider Erkrankungen positiv beeinflussen zu kdnnen. Eine gute
Vernetzung aller Beteiligten Berufsgruppen ist notig, um vor allem Arzte besser
aufzuklaren (vgl. Kohlschutter & Schulz 2007: S. 558). lhre Relevanz ist fir jeden
Alterstyp hoch. Fir Erwachsene ist eine friihe Erkennung der Erkrankung wichtig,
um selbststandige Entscheidungen und notwendige Vorkehrungen als eigen-
standige Person treffen zu kdnnen solang es rechtlich noch mdglich ist (vgl. Kap.
6.1). FiUr Kinder und Jugendliche ist sie unter anderem wichtig, da sie Erklarung
ihrer Defizite liefert, die vor allem im padagogischen Bereich wertvoll ist, um wei-
tere fehlschlagende Hilfen zu unterbinden. Zudem erspart es den Kindern und

Jugendlichen schmerzhafte Untersuchungen (vgl. Wagner 1998: S. 25).

Hinsichtlich der Forschung besteht ohne Zweifel in beiden Krankheitsfeldern
enormer Bedarf, da das Resultat fiir beide gleich ist — es fehlt eine Erklarung des
Krankheitsmechanismus, sodass bisher eine Heilung ausgeschlossen ist. Die
Wissenschatft ist allerdings vornehmlich an der Aufklarung haufig vorkommender
Erkrankungen interessiert, wie der der AK und bekommt daher auch mehr Zu-
schisse o6ffentlicher Gelder. Die NCL-Forschung ist hingegen fast ausschliel3lich
auf private finanzielle Hilfe angewiesen. Flrwahr ist das geringe Interesse der
Pharmaindustrie der Seltenheit geschuldet, jedoch keineswegs nachvollziehbar,
da auch der Anteil der Patienten seltener Erkrankungen insgesamt eine hohe
Pravalenz ergibt. Laut Bundesministerium fir Bildung und Forschung leiden der-
zeit allein in Deutschland Uber vier Millionen Menschen an einer seltenen Erkran-
kung. Das macht wiederum ein Viertel aller Erkrankungen aus, die weltweit zu
finden sind (vgl. BMBF(b) 2013). Trotz dessen sind diese Patienten mit ihren Lei-
den oft allein gelassen. Sicherlich ist die gemeinsame Forschung hinsichtlich der
Erkrankungen effektiver und hdchstwahrscheinlich erfolgreicher, sie sollte sich
jedoch nicht nur am finanziellen Interesse bedingen. Das Gesundheitssystem
muss ausschlie3lich den Menschen mit seinen Bedurfnissen vordergrindig se-

hen, da jeder Mensch ein Recht auf medizinische Unterstitzung hat. Ein Schritt
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in die richtige Richtung bietet das ,EU Joint Programme — Neurodegenerative
Disease Research® ein europaweites Programm, welches 2012 gegriindet wurde
und zur Forderung einer landerlibergreifenden Zusammenarbeit der Erforschung
degenerativer Erkrankungen dient. In Deutschland unterstitzt das Bundesminis-
terium fir Bildung und Forschung deren Arbeit (vgl. BMBF (a) 2013). Des Weite-
ren fordert das BMFG das ,Kompetenznetz degenerative Erkrankungen® (KNDD)
in dem interdisziplinar nach den Ursachen gesucht wird und der Offentlichkeit

Wissen Uber Krankheit und Folgen vermittelt werden soll (vgl. KNDD 2012).

Die Aufgabe der Gesellschaft besteht weiterhin darin, die Situation Demenzkran-
ker zu verbessern und fir seltene sowie fur haufig vorkommende Erkrankungen
kurative Behandlungen zu finden. Besonders wichtig in diesem Kontext ist die
enge Zusammenarbeit der Wissenschaft mit Betroffenen und Angehorigen ohne

die, weitere Fortschritte undenkbar waren (vgl. Kohlschitter 2001: S. 41).
4 AUSWIRKUNGEN IN FAMILIENSYSTEMEN

4.1 Innerfamiliale Veranderungen

Nicht nur fur den Erkrankten, sondern vor allem auch auf die Familien des Be-
troffenen hat Demenz weitreichende Folgen. Aufgrund der verschiedenen Famili-
ensysteme, in denen sich die NCL- und AK-Betroffenen befinden, entstehen un-
terschiedliche Herausforderungen und Problemkonstellationen. Somit gewinnt die

Krankheit neben medizinischen Aspekten auch eine soziale Dimension.

4.1.1 Alzheimer-Krankheit

Wenn erwachsene Kinder mit der Pflege ihrer Eltern konfrontiert werden, entste-
hen fur die ganze Familie neue Prozesse in denen das eigene Selbstverstandnis
sowie das Verhaltnis zueinander vollkommen umgeordnet werden. Eltern die nun
von ihren Kindern gepflegt werden und zunehmend den Verlust ihrer Unabhan-
gigkeit hinnehmen missen, schllipfen in die Rolle der Kinder die sie einst um-
sorgten. Ein gegenlaufiger Prozess tritt bei den Kindern auf, die ihre Eltern pfle-
gen. Sie Ubernehmen nun die versorgende Rolle der Eltern. Dabei entstehen
mitunter starke Konflikte die die Eltern-Kind-Beziehung negativ beeinflussen bis
hin zu gewaltsamen Auseinandersetzungen (vgl. Gunther & Kryspin-Exner 1997:
S. 1257). Zu 83 Prozent wird die Pflege von Frauen, also den Téchtern oder
Schwiegertéchtern ibernommen. Von diesen ist wiederum die Hélfte alter als 65
Jahre und selbst mit kdrperlichen Leiden versehen (vgl. ebd. S. 1256). Das fuhrt

haufig zu Lebenskrisen oder Problemen mit dem eigenen Partner oder der Kin-
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der. Nicht selten, entstehen des Weiteren Konflikte innerhalb der Familie, indem
die Pflegeverantwortung zwischen den Familienangehdrigen hin und her ge-
schoben wird. Meist ist das der Fall, wenn mehrere Geschwister vorhanden sind
(vgl. ebd. S. 1257). Entfernung und Flexibilitat spielen hierbei eine grof3e Rolle,
sodass oftmals die Hauptversorgung den Kindern zukommt, die am nachsten bei
den Eltern wohnen. Das muss mitunter nicht die beste Lésung sein, wenn z.B.
Konflikte zwischen Eltern und Kind vorliegen oder diese zeitlich sehr eingebun-
den sind (vgl. Alzheimer Initiative e.V. 2013: S. 18). Im Falle einer stationaren
Pflege und mit Verlassen der gewohnten Umgebung, die oft einen Einpersonen-
haushalt darstellte, gehen Betroffene den Weg der einst erarbeiteten bezie-
hungsweise erworbenen Unabhangigkeit ,zurliick® in eine Form zunehmender
Abhangigkeit (vgl. Backes & Clemens 2013: S. 163 f., 241). Das wiederum zer-
stort das Selbstbild der Betroffenen, sodass es wichtig ist, ihnen moglichst wei-
testgehend die Lebensqualitat zu erhalten. Daher sollte das familiale Umfeld da-
zu beitragen, den dementiell Erkrankten zu férdern, um dessen Selbststandigkeit
aufrecht zu erhalten, zumindest so weit wie mdglich. Das ist wiederum abhé&ngig
ob der Betroffene Bereitschaft daftir aufbringt. Im fortgeschrittenen Stadium be-
darf es bestimmter technischer Hilfsmittel, um dem Betroffenen dies zu ermdgli-
chen, was wiederum die Familiensituation aufgrund aufkommender Kosten er-
schwert (vgl. Gunther & Kryspin-Exner 1997: S. 1254).

Aus diesem Grund, sollte die Familie gemeinsam Uberlegen, welche Schritte ein-
zuleiten sind und welche pflegerischen Leistungen die Familie bewéltigen kann.
Viele Familien befinden sich dabei im Spannungsfeld von Loyalitat und Schuld-
gefiihlen gegeniiber dem Demenzkranken. In nahezu jedem Falle ist es ohne
Zweifel winschenswert den Patienten in einer vertrauten und liebevollen Umge-
bung unterzubringen, allerdings niitzt dies nichts, wenn daran die Familie zer-
bricht oder die Belastung seiner Pflege fur den Betroffenen spirbar wird. Ohne-
hin muss Uberlegt werden, ob die eigene Berufstatigkeit und Versorgung der Kin-
der mit der Pflege des Elternteils kompatibel sind. Dabei miissen sowohl zeitliche
als auch finanzielle Aufwendungen berticksichtigt werden (vgl. Alzheimer Europe
1999: S. 6 ff., Alzheimer Forschung Initiative e.V. 2013: S. 4 ff.).

4.1.2 Neuronale Ceroid-Lipofuszinose

Das NCL erkrankte Kind bleibt weiterhin abhangig von den Eltern und kann sich
nicht zu einer selbststandigen Person entwickeln. Die ldentitatsentwicklung ist fur

den Heranwachsenden stark beeintrachtigt. Zum einen durch die korperlichen
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und kognitiven Veranderungen, wodurch ein geschadigtes Selbstbild entsteht
und zum anderen, mit dem Wissen um eine nicht planbare Zukunft, da ein
selbststandig fihrendes Leben fir den Betroffenen nicht moglich sein wird (vgl.
Neder-von der Goltz 2001: S. 184). Das Kind entwickelt ein besonderes Bediirf-
nis nach Schutz und Wéarme und verfallt zurtick in frihkindliche Angewohnheiten
(z.B. Daumenlutschen, Bettnassen). Die sténdig aufs Neue wiederkehrenden
Ruckschlage kénnen zum innerlichen Rickzug des Kindes fihren (vgl. Wagner
1998: S. 24 f.). Der progredient erkrankte junge Mensch hat vor allem durch eine
intensive Beziehung zu einer Person die Chance seine Identitat zu entwickeln, da
er andere soziale Beziehungen nur in den wenigsten Fallen pflegen kann. Meist
sind das die Eltern oder die Padagogen, die im ,Ich-Du-Verhaltnis* mit dem Be-
troffenen verankert sind (vgl. Neder-von der Goltz 2001: S. 184).

Mit einer Diagnose, die den sicheren Tod des betroffenen Kindes prognostiziert,
geraten alle bisherigen bestehenden Lebensentwiirfe vollkommen ins Wanken.
Das heif3t, dass sich neben dem Betroffenen auch fir die Familie das gesamte
Leben neu gestaltet und diese mit bisher unbekannten Problemen konfrontiert
wird. Eltern erleben diese Verdnderungen geschlechtsspezifisch unterschiedlich.
Frauen reagieren dabei haufig emotionaler als Manner. Ein Grund dafir kdénnte
sein, dass die Hauptversorgung des Kindes meist von der Mutter (ilbernommen
wird (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 63). Dies kann Folgen fir die Partnerschaft
der Eltern ergeben. Da es auf diesem Gebiet allerdings keine empirischen Unter-
suchungen gibt, kann an dieser Stelle keine Aussage Uber die Auswirkungen auf
Ehe und Partnerschaft erfolgen (vgl. ebd. S. 65). Aus diesem Grund beschéftigt
sich dieses Kapitel mit der Frage, wie es den gesunden Geschwistern NCL er-

krankter Kinder geht?

Auf die Geschwister NCL erkrankter Kinder kommt ebenfalls ein hohes Maf? an
Belastung, in Verbindung mit Einschrédnkungen und Veranderungen der Eltern-
Kind-Beziehung zu. Auch fir sie stellt die Auseinandersetzung mit dem bevorste-
henden Verlust des Bruders oder der Schwester keine leichte Aufgabe dar. Da-
her sehen Fachleute in ihnen ein hohes Risiko fir psychosoziale Problembildun-
gen (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 75 ff.). Achilles (vgl. 1997) beschétftigte sich in
ihrer Arbeit mit dieser Thematik und fand heraus, dass durchaus Abweichungen
in der Geschwisterbeziehung gesunder gegeniber der eines kranken Kindes,
bestehen. Sie beschreibt, wie diese Kinder mit einem nicht gesunden Geschwis-
terkind schon sehr jung mit viel Leid in Beziehung gebracht werden. Friihzeitiges

Verantwortungsbewusstsein entwickeln und Nachtsicht Uben, gehdren zu den
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Féahigkeiten, die sie im Laufe der Zeit — meist zwangslaufig - entwickeln. Wut und
Frustration entstehen oft unbewusst, denn diese Kinder wissen, was es bedeutet
sich zuriickzunehmen und vor allem erleben sie den Kontrast des Familienlebens
zur Gesellschaft. Denn Diskriminierung und Ausgrenzung sind oftmals spurbare
Folgen von Abweichungen der gesellschaftlichen Norm. Ihre Sozialisation kann
dadurch eingeschréankt sein und folglich deren Entwicklung hemmen. Zur Identi-
tatsbildung gehort ein gesunder Konkurrenzkampf der Kinder untereinander, in
diesem Fall bleibt dieser aus. Unterdriickung von Gefuihlen der Wut, Angst und
Hilflosigkeit beschwert das Leben dieser Kinder auRerdem. Weiterhin entwickeln
sie Schuldgefuhle dem kranken Kind gegentber, aufgrund unterschwelliger Ag-
gressionen aber auch aus Uberlegenheitsgefiihlen heraus. Das gesunde Kind
muss folglich ein Konzept seines Selbst bilden, welches sich von dem des Er-
krankten 16st (vgl. Achilles 1997 S. 53 f.; Schwarzenberg 2013: S. 81 f1.).

Die Pflege eines todkranken Kindes kostet die Familie, insbesondere die Eltern
viel Zeit, wodurch die Intensivitat der Flrsorge anderer Familienmitglieder, in
diesem Kontext der gesunden Kinder, gemindert wird (vgl. Achilles 1997: S. 51
ff.). Sie erleben daher einen sogenannten ,doppelten Verlust® - den ihrer Eltern
sowie den bevorstehenden Tod ihres Bruders oder der Schwester. Andere Stu-
dien aus der Geschwisterforschung belegen, dass gerade dieser Aspekt — nam-
lich die auReren Umstande die aus der Erkrankung heraus resultieren - viel deut-
licher auf gesunde Kinder wirkt und daher die Schwere oder Art der Erkrankung
nicht relevant ist (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 79 f.). Auch die Position innerhalb
der Geschwisterfolge verliert ihre Bedeutung, indem die Rollen innerhalb der
Familie vertauscht werden. So erleben vor allem jingere Geschwister, wie sie
den alteren Bruder oder die altere Schwester in der Entwicklung hinter sich las-
sen (vgl. Achilles 1997: S. 51 ff.). Gleichaltrigkeit sowie ein geringer Altersunter-
schied der Kinder kénnen ebenfalls schwerwiegend fir die Entwicklung der Kin-
der sein, vor allem wenn ein enges Verhdltnis zueinander besteht. Die Verande-
rungen, nimmt dabei jedes Kind bewusst war. Durch die dem Alter entsprechen-
de Entwicklung, wachsen die gesunden Kinder zu selbststandigen Personen
heran, die ihre Eltern im Pflegeprozess unterstiitzen und aul3erfamiliale soziale
Beziehungen der Familie durch eigene Freundschaftsbeziehungen oder organi-
sierten Freizeitaktivitaten aufrechterhalten und somit zur emotionalen Stabilisie-
rung beitragen koénnen (vgl. Rheinlander 2001: S. 155). Daher bedarf es einem
hohen Mal? an emotionaler Starke und Kraft der gesunden Geschwister, um die

entstandenen Unterschiede zu beheben (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 81). Achil-
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les bezieht sich in ihrer Arbeit auf Hackenbergs Studien, die die angebrachten
Fakten belegen. Sie fand unter anderem heraus, dass gesunde Kinder, oft dazu
neigen ihre kranken Geschwister zu verherrlichen. Risiken sieht sie in der zu fri-
hen Verantwortungsheranziehung durch die Eltern sowie deren Uberangepasst-
heit an die belastende Situation (vgl. Achilles 1997: S. 64 ff.).

Die Eindrucke, die Kinder mit der Erkrankung ihrer Geschwister sammeln, erzeu-
gen Angst, selbst zu erkranken. Ungewissheit Gber Ursachen und Entstehung der
Krankheit, kann diese Angst noch verstarken (vgl. Achilles 1997: S. 58). Viele
Geschwisterkinder wissen nicht, dass auch sie diese Erkrankung in sich tragen
kénnten und diese eventuell nur noch nicht zum Ausbruch kam. Denn anders als
bei vielen Behinderungen, entwickeln sich Kinder mit NCL, tber viele Jahre vor-
erst altersentsprechend. Eltern stol3en an dieser Stelle oft an ihre Grenzen, in-
dem sie Zweifel plagen, ihre Kinder lber das volle Ausmal3 der Folgen und das
Erkrankungsrisiko, welches flr die Geschwister besteht, aufzuklaren. Was genau
die Krankheit mit sich bringt, sehen die Kinder selbst Tag fur Tag. Es ist bewie-
sen, dass frihzeitige Aufklarung seitens der Eltern gegeniiber den Kindern posi-
tiv auf die Geschwisterbeziehung wirkt (vgl. Rheinlander 2001: S. 151, zit. n.
Simeonsson/Mc Hale/Atkins 1981 in Kasten 1993: S. 127). Zudem verweisen
Experten auf die Notwendigkeit von Offenheit bezliglich des letalen Ausgangs,
da ansonsten ein verschobenes Bild der Realitat von Krankheit und Tod entsteht
und seelische Stérungen das Resultat sein kbénnen. Die ,antizipatorische Trauer”,
die mit Beginn der Aufklarung eintritt, ist wichtig fur die Verarbeitung des eintre-
tenden Todes (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 80).

Geschwister todkranker Kinder, sind in der Literatur oftmals mit negativen Begrif-
fen versehen — ,Kinder im Schatten“— um ein Beispiel an dieser Stelle zu nennen
(vgl. Haberthiir 2005). Amerikanische Studien bewiesen jedoch, dass Menschen
mit behinderten Geschwistern aufgrund ihrer Erfahrungen aus der Kindheit, eine
positive Entwicklung vollzogen. Unter anderem entwickelten sie ein auffallend
gutes Toleranzgefuihl und zeigten sich offen sowie feinfiihlig im Umgang mit an-
deren Personen. Im Spektrum der Gesamtheit verfligt diese Gruppe gegenuber
der Vergleichsgruppe ohne behinderte/ kranke Geschwister zudem, Uber ein ho-
heres Mal3 an Reife. Ihnen gegentiber steht zugleich eine Gruppe von Personen,
denen ahnliches Schicksal zuteil war, die jedoch das Aufwachsen mit einem be-
hinderten Kind bis dato negativ empfanden (vgl. Achilles 1997: S. 59 f.). Hierin
zeigt sich, dass das Aufwachsen mit einem kranken Kind in der Familie, unter-

schiedlich erlebt werden kann. Dabei spielen neben individuellen Gegebenheiten
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auch andere Faktoren eine wichtige Rolle, die die Entwicklung der gesunden
Kinder beeinflusst. Darunter zahlen das Verhalten der Eltern, speziell auch das
der Mutter, die soziale Einbindung in die Gesellschaft sowie die finanzielle Absi-
cherung (vgl. ebd. 115 ff.).

4.2 Familiale Pflege — Wer pflegt wen?

,Das Spektakuldre an der Pflege zuhause durch Angehdrige ist, dass sie
als gesellschaftliches Phanomen und als menschliche Notwendigkeit so
unspektakular, so selbstverstandlich, ja so marginalisiert ist. Marginali-
siert, weil die Betreuung und Pflege von abhéngigen Menschen daheim
weder glanzvolle medizinische Resultate zeigt, noch den Pflegenden eine
respektable Karriere ermoglicht. Selbstverstandlich, weil Pflegen zum
Menschen gehort wie Kinder erziehen und man sich eine Gesellschaft
ohne Angehorigenpflege schlicht nicht vorstellen kann. Und unspektaku-
lar, weil es sich um eine kaum sichtbare, vornehmlich von Frauen verrich-
tete Arbeit handelt.” (Hopflinger & Hugentobler 2005: S. 51, zit. n. Kessel-
ring 2004: S. 504)

Diese Aussage Ubt zurecht Kritik, an der Marginalisierung der Angehérigenpflege
da ihre Bedeutung keineswegs zu unterschatzen ist. Die Aufgabe der Pflege wa-
re ohne sie finanziell sowie personell nicht zu meistern (vgl. BMFSFJ (b) 2013).
Zudem gewadhrleistet sie dem Betroffenen Geborgenheit, was besonders fir Kin-
der ein enorm wichtiges Faktum ist. Doch auch fir die Alteren bedeutet familiare
Néahe Vertrautheit und schiitzt vor Isolation und Vereinsamung. Angehdrige sto-
Ren durch die hohen Belastungen der Pflege haufig auf innere Grenzen. Den-
noch erleben sie mit Pflege anderer Genugtuung und Befriedigung durch das
Geflihl des Helfens und Gebrauchtwerdens. Die familiale Pflege und Versorgung
stellt die haufigste Form dar, daher entlastet sie unser bestehendes Gesund-
heitssystem (vgl. Grond 2009: S. 223). Wer in der Familie die Aufgabe der Pflege
Uibernehmen kann, unterscheidet sich nicht nur innerhalb der Formen der AK und
den NCL, sondern ist generell individuell sowie von familidren Umstanden ab-

hangig (vgl. Alzheimer Forschung Initiative e.V. 2013: S. 15).

4.2.1 Wenn Kinder, Eltern pflegen

Insgesamt werden 69 Prozent der zu Pflegenden von ihren Angehdrigen zuhau-
se gepflegt, davon nehmen 46 Prozent keine zuséatzliche Hilfe in Anspruch (vgl.
BMG (b) 2013: S. 36). In der Regel erfolgt diese durch den Partner/-in vorausge-
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setzt, dieser befindet sich in der Lage dazu. Am zweit haufigsten tibernehmen die
eigenen Kinder die Pflege, weit gefolgt von Enkelkindern (vgl. Alzheimer For-
schung Initiative e. V. 2013: S. 5). Durch weitere Untersuchungen, wurde festge-
stellt, dass diese Aufgabe vermehrt in den ersten Stadien der Erkrankungen
wahrgenommen wird (vgl. HOopflinger & Hugentobler 2005: S. 55). Das lasst ver-
muten, dass ein grofRer Teil der sich im Endstadium befindlichen Betroffenen teil-
oder stationar behandelt wird. Angehorige stoRen aufgrund der enormen kdrper-
lichen und seelischen Belastungen oft an ihre Grenzen. Denn die Pflege demen-
tieller Menschen fordert ein hohes Maf3 an Flexibilitdt. Immer wieder missen sie
sich neuen Situationen anpassen, da der kognitive Abbau Verdnderungen im
Wesen sowie im Verhalten des Betroffenen auslost (vgl. ebd. S. 16). Doch auch
fur den Betroffenen selbst ist dieser Zustand belastend, da dieser von groRRer
Scham begleitet wird und unter der Gewissheit leidet, anderen, besonders den
eigenen Kindern zur ,Last® zu fallen. Hopflinger und Hugentobler (vgl. 2005 S.
57) beziehen sich in ihrer Arbeit auf deutsche Studien, die belegen, dass sich der
Groliteil der Pflegenden im mittleren und spaten Erwachsenenalter befinden und
es meist Frauen sind, die die Pflege Angehdriger tibernehmen. Zudem entsteht
die Ubernahme dieser Aufgabe haufig schleichend und unbewusst, da man sich
ohnehin um den Betroffenen gekiimmert hat. Im Laufe der letzten Jahrzehnte
entwickelten Menschen allerdings ein neues Familienbewusstsein. Die Institution
Familie als sichere Stitze wie sie friher vorzufinden war, wird heute immer sel-
tener. Daher wird aufgrund der zunehmenden alternden Bevdlkerung sowie den
steigenden Einpersonenhaushalten, weniger Kinder und der beruflichen Einbin-
dung die familidre Pflege in ein paar Jahren kaum noch vorzufinden sein (vgl.
BMFSF (b) 2013). Des Weiteren sind viele Vorkehrungen zu treffen, bevor man
den zu Pflegenden zu sich holt. Dazu gehdéren unter anderem wohnliche Ausstat-
tungen durch Treppenlifte, Pflegebetten, sowie rdumliche VergroRerungen, die
wiederum mit hohen Kosten verbunden sind (vgl. Kap. 4.1.1). Mitunter scheitert

daher die Pflege schon an fehlender finanzieller Unterstiitzung.

4.2.2 Wenn Eltern, Kinder pflegen

‘Die Pflege des eigenen Kindes wird in unserer Gesellschaft als Selbst-

versténdlichkeit betrachtet.” (Kinderpflegenetzwerk 0.J.)

Durch das bewusste Wahrnehmen der Veranderungen des Koérpers und der Psy-
che entstehen starke seelische Belastungen fiur das Kind, sodass es auf die Hilfe

von Vertrauenspersonen angewiesen ist, meist sind das die Eltern. Durch die
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Angste die zweifelsohne entstehen, entwickelt das Kind ein besonderes Bedrf-
nis nach Schutz (vgl. Wagner 1998: S. 24). Anders als bei der Pflege alter Men-
schen, haben Eltern in diesem Prozess keine Moglichkeit sich an anderen, z.B.
der Herkunftsfamilie oder Freunden zu orientieren. Das bedeutet, dass sie auf
sich selbst gestellt sind und ohne Vorbilder einen Weg fir sich finden missen um
der Aufgabe gerecht zu werden (vgl. Baakman 2008: S. 92). Der sogenannte
LDiagnoseschock” stellt fur die Eltern das erste einschneide Moment dar (vgl.
Schwarzenberg 2013: S. 62). Die Krankheit bedeutet, dass sie sich unweigerlich
mit dem friihen Tod ihres Kindes auseinander setzen missen. Auch der standige
Verlust einst erlernter Fahigkeiten lasst Themen rund um Abschiednehmen im-
mer wieder aufleben (vgl. ebd. S. 64). Die besonderen Herausforderungen liegen
daher in der Betreuung und Begleitung des Kindes auf dem Weg zum Sterben.
Tod und Sterben stellen jedoch gesellschaftliche Tabuthemen dar, sodass die
Eltern oft nicht mit der Tatsache umzugehen wissen und ratlos sind, inwieweit sie
inre Kinder dartber aufklaren sollen. Kibler-Ross verweist darauf, dass bereits
sehr junge Menschen im Laufe ihrer Erkrankung ein Gespur fir den Tod entwi-
ckeln konnen. AuRerdem spiren Kinder die Veranderungen des Elternverhaltens
nach der Krankheitsfeststellung sehr deutlich. Um Sicherheit und Unterstitzung
gewabhrleisten zu konnen ist es wichtig fir die Eltern die Gewissheit des Sterbens
zu akzeptieren (vgl. Wagner 1998: S. 26 ff.; vgl. Herrmann 2001: S. 176, zit. n.
Kubler-Ross 1981).

Studien die sich mit den Belastungen, die sich fur Eltern eines todkranken Kindes
ergeben, beschaftigten, fanden weiterhin heraus, dass der enorm hohe, pflegeri-
sche Zeitaufwand weitreichende Folgen hat. So ist zum einen der Pflegende oft
gezwungen seinen Beruf aufzugeben und zum anderen kdnnen bestehende so-
ziale Beziehungen nicht mehr gehalten werden. Oft erleben es Angehorige, dass
sich das Umfeld distanziert, da sie nicht wissen wie sie miteinander umgehen
sollen oder kein Verstandnis aufbringen kénnen. Das bedeutet wiederum, dass
Familien in Isolation enden oder aber sich im besten Falle ein neues soziales
Umfeld entwickelt. Finanzielle Probleme ergeben sich ebenfalls, da ein festes
Einkommen aufgrund der Pflege verloren geht und die anfallenden medizini-
schen und pflegerischen Kosten hoch sind (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 62 f.).
Besonders erschwerend gestaltet sich die Situation einer Familie mit mehreren
erkrankten Kindern, was nicht selten vorzufinden ist (vgl. Kohlschiitter & Schulz

2007: S. 15). Dass die Belastungen, die sich fur die Eltern ergeben, hoch sind
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und diese sich oft allein gelassen fihlen, soll folgendes Zitat einer betroffenen

Mutter verdeutlichen:

,Bekannte verstehen oft nicht, wie das Leben mit einem behinderten Kind
aussieht; sie wissen nicht, welche Probleme auftauchen und wie man mit

dem Kind besser zurecht kommen kann.“ (Scholz-Braun 1999: S. 88)

Mitunter entscheiden sich Eltern, wenn die Belastungen fiur sie nicht mehr zu
bewadltigen sind, ihr Kind in einer stationdren Einrichtung unterzubringen. Das
kénnen Wohngruppen flir geistig behinderte und fir ausschlieBlich NCL erkrank-
te Kinder sein oder auch Kinderhospize. Daraufhin plagen Eltern Schuldgeftihle
die mit gesellschaftlichen Wertvorstellungen einhergehen, wie mit dem Ein-
gangszitat dieses Kapitels verdeutlicht wurde. Doch nicht nur fir die Angehdrigen
sondern auch fur die betroffenen Kinder, kann eine Fremdunterbringung entlas-
tend und fordernd wirken. Wenn z.B. der Weg der taglich zu besuchenden Ein-
richtungen zu weit ist, zusatzlich andere Kinder versorgt oder gepflegt werden
missen, oder das Kind zunehmend ins Abseits gerat. Fiur eine so schwerwie-
gende Entscheidung gibt es ohnehin kein richtig oder falsch. Wichtig ist, sich
stets an den Bedurfnissen des Kindes zu orientieren (vgl. Niezen-de Boer 2008:
S. 68).

Trotz aller Erschwernisse, die sich fir die Familie ergeben, besteht die Moglich-
keit zur Entwicklung eines noch starkeren Familienzusammenhalts sowie ande-

ren individuellen positiven Resultaten (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 65).

4.3 Ethische Aspekte

In Anbetracht der bisher aufgeflihrten Erkenntnisse ergeben sich fir beide

Krankheitsfelder Probleme, die ethisch hinterfragt werden muissen.

Angehdrige von todkranken Menschen werden friiher oder spater vor die Wahl
gestellt, lebensverlangernde MalBnahmen in Betracht zu ziehen. Die meisten Be-
troffenen dieser Erkrankungsformen leiden an Schluckschwierigkeiten und Atem-
not, hierfir besteht die Mdglichkeit einer kinstlichen Ern&hrung mittels einer
Sonde (vgl. Niezen-de Boer 2008: S. 52). Sekundare Folgeerscheinungen sind in
der Regel haufige Todesursachen fir Demente, sodass sich diese Problematik
auch fur andere Maflinahmen ergibt. Sind einmal lebensverlangernde Mal3nah-
men eingefiuhrt, gestaltet sich dann, die Entscheidung Uber den Verzicht derarti-

ger MalRnahmen deutlich schwieriger. Der Wille des Patienten sowie eine &arztli-
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che Beratung mussen hierbei bertcksichtigt werden (vgl. Schmidtke 2006: S.
262).

Die Diagnose der NCL sowie die der AK bedeuten den sicheren Tod fir den Pa-
tienten. Daraus resultieren Gewissenskonflikte im Umgang mit ihrer Verkindung.
Der behandelnde Arzt muss entscheiden, in welchem Umfang er das Ausmal}
der Krankheit dem Patienten sowie den Angehdrigen ertffnet. Selbstverstandlich
unterliegt er, rein rechtlich gesehen, der Pflicht tGber Krankheitsaufklarung und
muss gleichzeitig auch das Risiko einer Krankheitsverschlimmerung aufgrund der
Aufklarung abschatzen (vgl. Heim 2001: S. 43 ff.). Dabei ist es wichtig zu wissen
inwieweit die Eltern oder der Betroffene selbst, Aufklarung winschen. Zudem ist
die Einwilligung fur medizinische Untersuchungen und Behandlungen seitens des
Patienten speziell bei alteren Menschen zu prufen. Gegebenenfalls sind Malf3-
nahmen zu treffen, die eine Diagnostik ermdglichen (vgl. DGN 2009: S. 11). Ehr-
lichkeit schafft generell ein gutes Vertrauensverhaltnis, denn friher oder spéater
erfahrt der Betroffen das AusmalR am eigenen Leib. Zudem nimmt man den jin-
geren und alteren Patienten durch Offenheit den Druck, der auf ihnen lastet, da
sie die Veranderungen zwar wahrnehmen jedoch keine Erklarung dafir finden.
Bei Kindern und Jugendlichen sollte deren entwicklungsbedingtes Verstandnis

Uber Krankheit und Tod, seitens der Eltern berlicksichtigt werden.

Ahnliche Probleme ergeben sich mit der Wahl der Vergabe von Psychopharmaka
oder anderen Mitteln zur Linderung von Begleiterscheinungen. Dazu sollten die
Nebenwirkungen genauestens bedacht werden und in Relation zum erwiinschten
Effekt gesetzt werden (vgl. Schmidtke 2006: S. 261). Das gilt auch bei alternati-
ven Behandlungsmethoden. Vor allem Eltern wollen - nachvollziehbarerweise -
den Tod ihres Kindes nicht in Kauf nehmen und sehen in Heilmitteln mit bisher
ungeklarter Wirkung die letzte Rettung und gelangen so als Versuchsobjekte in
die Fange der Pharmaindustrie. Allerdings kann durch derartige MaBnhahmen das
genaue Gegenteil der erhofften Wirkung eintreten und dem Patienten arg zum
Verhangnis werden. Zudem berauben diese Mittel viel Geld, was die Familie fur
sinnvollere Zwecke gebrauchen konnte. Derartige alternative Behandlungsme-
thoden machen daher eher blind fur die eigentliche Behandlung und sollten da-
her gut tberlegt sein (vgl. Kohlschiitter 2001: S. 40).

Da NCL sowie vereinzelt die AK genetisch bedingt sind, besteht die Moglichkeit
einer pranatalen Diagnostik durch die das Erkrankungsrisiko festgestellt werden

kann. Hier ist es fraglich ob die Diagnose hundert Prozent sicher ist und keine
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Abtreibung eines gesunden Fétus verursacht wird. Die Entscheidung liegt letzt-
endlich bei den Eltern selbst, da bisher konkrete gesetzliche Rahmenbedingun-
gen fehlen (vgl. Schmitke 2006: S. 263). Auch eine pramorbide Untersuchung auf
NCL weiterer jingerer Geschwister stellt Eltern und Angehdérige vor schwierige
Entscheidungen.

Ist die Familie nicht mehr im Stande den Anforderungen und Bedurfnissen des
pflegenden Familienmitglieds aus eigner Kraft nachzukommen, stellt sich die
schwere Frage einer Fremdunterbringung. Hinzukommt, dass oft Probleme ent-
stehen dem Pflegestandart gerecht zu werden, da die Kosten haufig abgelehnt
werden oder aber die Anfahrt der taglich zu besuchenden Sondereinrichtungen
aufgrund der Entfernung schwer zu erreichen sind. Viele Faktoren spielen bei
dieser Entscheidung eine Rolle (vgl. Niezen.de Boer 2008: S. 68 f.). Ein richtig
oder falsch gibt es auch in diesem Zusammenhang nicht, im Vordergrund muss
die bestmdglichste Entscheidung im Sinne des Betroffenen erfolgen um dessen

Lebensqualitat - so lange es geht — zu erhalten.

4.4 \WWas brauchen Angehoérige, um entlastet zu werden?

Die Belastungen, die sich fur die Angehorigen hinsichtlich der Pflege eines tod-
kranken Menschen ergeben, sind enorm. Hierzu beschreibt Grond (vgl. 2009 S.
224 1.) in seiner Arbeit drei Phasen, die eine Familie wahrend der Pflege durch-
lauft. K.H. Urlaub entwickelte dieses Konzept und nannte es den Pflegebewalti-
gungsprozess. In der Anfangsphase erleben die Pflegenden meist ein Gefuhl der
Uberforderung. Durch fehlende zeitliche Ressourcen aufgrund noch vorhandener
Berufstatigkeit sowie mangelnder Kompetenz fiihlen sich Angehdrige hilflos und
brechen zusammen bis hin zur Entwicklung psychosomatischer Symptome. In
der zweiten, der sogenannten Umstellungsphase, kommt es innerhalb der Fami-
lie zu Rollenwechseln. Die Vereinbarkeit von Beruf und Angehérigenpflege ist
kaum noch méglich, sodass eine Entscheidung getroffen werden muss. Weiterhin
empfindet der Pflegende die Situation belastend und erlebt zunehmend Verluste.
Der Zustand kann in einer Krise enden. In der dritten Phase bilden sich neue
Strukturen. Da die Pflege mit zunehmendem Krankheitsverlauf intensiver wird, ist
der Pflegende ohne entlastende Hilfen sehr eingeengt was wiederum sein Sozial-
leben stark beeinflussen kann. Viele stof3en spétestens in dieser Phase an ihre
Grenzen und reagieren mit Wut oder entwickeln Depressionen. Der Kampf um
finanzielle Unterstiitzung belastet die Angehérigen dabei zusatzlich (vgl. Grond
2009: S. 224 1.).
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Folglich ist das Erkrankungsrisiko bei pflegenden Angehdrigen hoch. Daher be-
notigen sie besondere Hilfsangebote und Unterstitzung von aul3en. Fachsprach-
lich nennt man Personen, die aufgrund der Pflege anderer krank werden, ,hidden
patients” (vgl. Hopflinger & Hugentobler 2005: S. 16). Da die Politik immens viele
Gelder durch familiale Pflege spart, sollte deren Interesse ohnehin in ihrer Forde-
rung und Entlastung liegen. Die Deutsche Gesellschaft fir Neurologie empfiehlt
daher Angebote zu schaffen, die Wissen Uber die Krankheit vermitteln, Entlas-
tungsmaoglichkeiten aufzeigen und eine bessere Integration in den Behandlungs-
verlauf des Patienten ermdglichen (vgl. DGN 2009: S. 81). Die sogenannte
Psychoedukation bietet den Angehdérigen sowie anfangs den Betroffenen selbst
umfassende Aufklarung und ist grundlegend fir eine weitere Behandlung (Sozio-
therapie) des Betroffenen. Dazu existieren Netzwerke, die diese Aufgabe Uber-
nehmen. Angehdrige sollten diese Hilfsangebote zu ihrer eigenen Entlastung
annehmen. Darunter zahlen ambulante, teil- und stationére sowie komplementa-
re Hilfsangebote beispielsweise in Form von Selbsthilfegruppen (vgl. Schmidtke
2006: S. 265). Vor allem letztgenannte bieten den Angehdrigen die Moglichkeit
ihr Leid zu teilen, was bei betroffenen Familien einer seltenen Erkrankung sehr
wichtig ist. Um die Situation der familidren Pflege zu optimieren, missen Netz-
werke erweitert, Fachpersonal qualifiziert sowie ehrenamtlich Tatige zur Entlas-
tung der Pflegenden eingesetzt werden (vgl. BMFSFJ (b) 2013). Beispielsweise
wurde das Projekt ,Initiative Demenzversorgung in der Allgemeinmedizin® (IDA)
von der AOK und forschenden Pharmaunternehmen entwickelt, um Angehérige
zu unterstitzen und die Lebensqualitdt des Demenzerkrankten in seinem hausli-
chen Umfeld moglichst lange zu erhalten. Die intensive Kooperation von Haus-
arzten und Angehorigen sichert eine medizinische Grundversorgung und bietet
optimale Beratung und Weitervermittlung an bestehende Helfersysteme. Das
Projekt baut auf eine dauerhaft bestehende zukunftsorientierte Zusammenarbeit

im Gesundheitswesen (vgl. IDA 0.J.).

Wut und Frustration, die aufgrund der spirbaren Verdnderungen bei Kindern
entstehen ist fur alle schmerzlich. Daher ist es besonders wichtig diesen Kindern,
emotionale Stabilitdt zu verschaffen. Fachleute bezeichnen diesen Umstand als
-emotionale Intelligenz” (vgl. Kasten 2009: S. 209). Um dieses Ziel zu erreichen,
wurde das Emotionstraining entwickelt. Fir deren Durchfiihrung sind bestimmte,

sich ergdnzende Schritte notwendig, die im Folgenden genannt werden:

,Sich die Geflihle des Kinds selbst bewusst machen.
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- Die GefuihlsduRerung des Kindes als Gelegenheit auffassen und nut-
zen, um ihm seelisch nahe zu sein.

- Dem Kind einfiihlsam und mitfiihlend zuhdren.

- Dem Kind helfen, seine Gefiihle selbst zu spiren und in Worte zu fas-
sen.

- In emotionalen Konfliktsituationen mit dem Kind gemeinsam nach
Strategien suchen, die zu einem Abbau der Spannungen und einer

Ldsung des Problems beitragen.“ (ebd. S. 209)

Diese Strategien helfen nicht nur dem Kind, sondern starken gleichzeitig die El-
tern-Kind-Beziehung und das gemeinsame Zusammensein (vgl. ebd. S. 209).

Die eigenen Emotionen nicht mehr mitteilen zu kénnen, ist fur die Betroffenen ein
schmerzlicher Aspekt. Vor allem in der letzten Phase, in der kaum noch Kommu-
nikation maglich ist, sodass der Pflegende den Demenzerkrankten gut kennen
muss um ihn zu verstehen (vgl. Wagner 1998: S. 26). Vor allem im fortgeschritte-
nen Stadium der Krankheit sind die emotionale und kérperliche Verfassung des
Betroffenen Schwerpunkt der Versorgung (Gombault 2001: S. 84). Fir den Um-
gang mit Demenzkranken gibt es eine Reihe verschiedenster Methoden, die die
Kommunikation sowie den Pflegeprozess insgesamt erleichtern und so zugleich
dem Pflegenden mehr Energie und Freude schenken. Auf eine dieser methodi-
schen Vorgehensweisen mdchte ich in diesem Kontext verweisen, das, ist die der
von Naomi Feil entwickelten Validationsmethode. Obwohl sie speziell fur alte,
desorientierte Menschen entwickelt wurde, bin ich der Uberzeugung, dass diese
auch nutzlich im Umgang mit jungen Demenzerkrankten sein kann. Juvenile NCL
wird ohnehin oft mit dem Alterungsprozess verglichen, der sich lediglich Uber
eine kurze Zeit rafft. Das wird vor allem deutlich wenn sich NCL erkrankte Kinder
und Jugendliche an Situationen, Gegenstanden oder Personen erfreuen, die sie
bereits aus der Vergangenheit kannten — so wie man es auch bei alten Men-
schen kennt (vgl. Gombault 2001: S. 84). Bis auf die Annahme, dass dementiell
Erkrankte ihre Vergangenheit bewéltigen miussten, sind die Grundannahmen
dieser Methode im Umgang fur Demenzerkrankte von grof3er Bedeutung (vgl.
Gunzelmann & Schumacher 1997: S. 1163). Validation zielt auf Stressabbau und
der Verhinderung von Isolation und Riickzug, die unter anderem durch den Ver-
lust des Kommunizierens und sich nicht Ausdriickens resultieren kdnnen. Durch
ein hohes Mal3 an Einfihlungsvermogen sowie die Anerkennung der Gefuhlswelt
des Betroffenen, welche zu den Grundprinzipien der Validation zahlen, gelingt es

die Kommunikation wiederherzustellen und durch Vertrauen das Selbstwertgefihl
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des Erkrankten zu stabilisieren. Der Betroffene erlangt ein Stiick Entscheidungs-
freiheit und Autonomie zuriick. Unter anderem dient sie der Verbesserung kor-
perlicher Defizite und stellt in ihrer Gesamtheit eine Stutzfunktion fur den Pfle-
genden sowie fur den zu Pflegenden dar. (vgl. Feil & de Klerk-Rubin 2010: S. 15
ff.). Die ,integrative Validation® nach Nicole Richards wurde von der Feilchen Va-
lidationsmethode abgewandelt und zielt ebenfalls auf eine Verbesserung der
Kommunikation, allerdings fur die Gesamtheit von Demenzerkrankten. Sie geht
weniger von dem Gedanken aus, dass alte Menschen unerledigte Aufgaben er-
fullen missten sondern zielt vielmehr auf die Ressourcen, die dem einzelnen zur
Verfugung stehen. Wichtig fur die Validation ist biographisches Hintergrundwis-
sen, um sich in die Lage des Betroffenen einfiihlen zu kénnen (vgl. Kirchstein
0.J.:S. 10 ff)

4.5 Zwischenfazit Il

Da Demenzerkrankte zunehmend in Abh&ngigkeit geraten und in den meisten
Fallen von Angehorigen zuhause gepflegt werden, kommt der Familie eine groRRe
Bedeutung zu. Die aufgefuhrten Ergebnisse haben gezeigt, dass die Pflege eines
dementen Familienmitgliedes weitestgehend &hnliche Auswirkungen fir die An-
gehorigen haben kann. In den meisten Fallen Gbernehmen die Hauptversorgung
der Pflege die Frauen beziehungsweise die Mtter. Das hat zur Folge, dass diese
ihrem bisherigen Berufsleben nicht mehr in vollem Umfang nachgehen kdnnen.
Daraufhin wird der Mann zum Hauptverdiener und die urspriingliche Rollenvertei-
lung in der Familie manifestiert sich (vgl. Schwarzenberg 2013: S. 63). Zudem
kommt es zu erheblichen finanziellen Einbul3en. Was die innerfamiliaren Bezie-
hungen betrifft, sind bei lebensverkirzend erkrankter Kinder vor allem deren Ge-
schwister nicht au3er Acht zu lassen sowie psychosoziale Probleme der Familie
die aufgrund der Trauer und dem Bevorstehenden Tod entstehen. Bei Angehdri-
gen, die altere Menschen pflegen, stehen der Pflegeprozess an sich im Vorder-
grund sowie deren eigene korperliche Belastungen aufgrund ihres fortgeschritte-
nen Alters. Wichtig ist auch in diesem Kontext eine gute Vernetzung unterstuit-
zender Hilfseinrichtungen, das heif3t ambulanter, teil- und stationdrer sowie er-

ganzender Hilfen, um die Familien und Betroffenen ein Stiick weit zu entlasten.

Die Hauptaufgabe der Betreuung von NCL als auch Alzheimer Erkrankten, liegt
darin die Lebensqualitat so lang wie moglich zu erhalten sowie die Wirde des
Menschen zu wahren. Fir diese Betroffenen ist vor allem die Orientierung in der
Gegenwart wichtig (vgl. Gombault 2001: S. 63 1.).
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5 WIE UND WO FINDEN BETROFFENE UND IHRE ANGEHORIGEN HILFE?

Da eine Heilung bei beiden dieser Demenzerkrankungen ausgeschlossen ist,
erfolgt die Versorgung palliativ. Laut der Weltgesundheitsorganisation liegt das
Ziel dieser Versorgung und Behandlung darin, die Lebensqualitat des Betroffe-
nen, als auch deren Angehdrigen weitestgehend aufrecht zu erhalten. Dabei
werden medizinische, psychologische als auch soziale Faktoren bertcksichtigt.
Sterben wird als ein natirlicher Prozess verstanden, welcher mit Abhilfe weder
verholfen noch verlangsamt werden darf (vgl. Niezen-de Boer 2008: S. 55 f.). Da
Tod im Kindes- oder Jugendalter keine Naturlichkeit darstellt, unterscheidet die
Weltgesundheitsversorgung deren Versorgung anhand folgender Definition:

,Die Palliativversorgung von Kindern und Jugendlichen umfasst die aktive
Betreuung der korperlichen, geistigen und spirituellen Bedurfnisse des
Kindes vom Zeitpunkt der Diagnosestellung an und schlief3t die Unterstut-
zung der Familie mit ein. Die Versorgenden mussen die korperlichen und
psychosozialen Leiden des Kindes erkennen und lindern. Eine effektive
Palliativversorgung bendtigt einen multidisziplindren Ansatz, der die Fami-
lie einbezieht und regionale Unterstitzungsangebote nutzbar macht.”
(ebd. S. 56, zit. n. WHO)

Mit dieser Erklarung wird der Unterschied deutlich, dass eine palliative Versor-
gung bei Kindern und Jugendlichen bereits mit der Diagnose beginnt und somit
der Umfang der Versorgung erweitert und nicht ausschlie3lich auf das Lebens-
ende beschrénkt wird (vgl. ebd. S. 56). In diesem Kapitel stehen Defizite in der
Betreuung und Versorgung im Vordergrund, die sich fur die jeweilige Erkran-
kungsgruppe ergeben sowie der Vergleich der Ausrichtung erganzender Hilfeleis-

tungen — in diesem Fall den Selbsthilfegruppen.

5.1 Alzheimer-Betroffene

5.1.1 Alternative Hilfeformen

Insgesamt werden 31 Prozent aller Pflegebedirftigen stationar gepflegt (vgl.
BMG 2013: S. 36). Aufgrund des prognostizierten Mangels an familiaren Hilfen,
die unser Gesundheitssystem in Zukunft stark belasten werden, wird die Zahl der
stationdren Pflegeplatze steigen. Daher besteht gesundheitspolitisch zunehmend
der Bedarf an Planungen aul3erfamilidrer Unterstiitzungsformen. Hierzu berichtet
die deutsche Gesellschaft fir Gerontologie und Geriatrie, dass vor allem klassi-

sche Hilfeformen Beachtung finden und die Erweiterung von Tagespflegeeinrich-
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tungen teilstationdre mit hauslichen Pflegeformen verbinden und Pflegende ent-
lasten soll. Alternative Versorgungsmaoglichkeiten bleiben gré3tenteils unbertck-
sichtigt und unterscheiden sich gebietsweise. Zu ihnen gehdren (ambulant) be-
treutes Wohnen und verschiedene Wohn- und Hausgemeinschaften, die vor al-
lem fir die hohe Pravalenz dementer Menschen Bedeutung finden. Seit den
Neunzigern besteht ein breites Angebot unterschiedlichster betreuter Wohnfor-
men, allerdings sind diese stark von finanziellen Bedingungen abhangig und
deshalb nicht fir jeden zugangig. Hinzukommt ein Mangel an Beratungsangebo-
ten, dem mit dem Pflegeweiterentwicklungsgesetz entgegen gewirkt werden soll-
te, aber dennoch aktuell in bestimmten Regionen — in denen schon vorher ein
Notstand herrschte, immer noch besteht (vgl. DGGG 2011: S. 1 ff).

Altere Menschen wiinschen sich das Lebensende im vertrauten hauslichen Um-
feld verbringen zu kénnen, der Grof3teil stirbt jedoch in stationaren Einrichtungen.
Diese wiederum sind, von ihren strukturellen und konzeptionellen Bedingungen
unzureichend ausgestattet, um der Selbstbestimmung des Betroffenen nachzu-
kommen. Das belegen einige Studien, die herausfanden, dass Verhaltensauffal-
ligkeiten seitens der Betroffenen sowie Uberforderung des Personals zu ver-
zeichnen sind (vgl. Muller und Seidel 2003: S. 10). Koch-Straube bezeichnet den
Ubergang in klassische, formelle Hilfen als Verlust des ,eigenen Selbst“ (vgl. ebd.
S. 22, zit. n. Koch-Straube 1997: S. 183). US-amerikanische Studien erwiesen
diesbezuglich, dass Demente und Hochbetagte in klassischen Pflegeeinrichtun-
gen eher verstarben als im hauslichen Umfeld (vgl. ebd., zit. n. Wolinsky/Johnson
1991 & Aneshensel 2000).

Die in den Neunzigern eingeflihrte ,spezialisierte ambulante Palliativversorgung®,
die dem Wunsch alterer Menschen in hauslicher Umgebung zu sterben, nach-
kommen sollte, findet nur vereinzelt Zuspruch (vgl. DGGG 2011: S. 8). Erneuerte
Entwirfe von Pflegeeinrichtungen finden z.B. Hoffnung, in der von der Pflegever-
sicherung eingefuihrten ,4. Generation®, die die Pflege alter Menschen in hausli-
cher Umgebung ermdglichen und sich von stationaren Pflegeformen abheben
soll (vgl. ebd. S. 9). Da deren Relevanz fir Demenzerkrankte hoch ist, sollen im
Folgenden Praxisbeispiele zur alternativen Versorgungsmdéglichkeit vorgestellt

werden.

Der Innovationkreis Demenz stellt Modellprojekte vor, in denen Menschen mit
Demenz ein selbstbestimmtes Leben ermdglicht werden soll. In den Niederlan-

den wurde z.B. ein Dorf namens ,De Hogeweyk* errichtet, worin 152 Demenzpa-
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tienten leben. Es bewies sich, dass die Bewohner dort deutlich ruhiger und zu-
friedener leben, da sie sich frei bewegen kdnnen. Das Dorf verfiigt Gber eigene
Einkaufsma@glichkeiten, Kulturangebote, Physiotherapien etc. Da insgesamt we-
niger Medikamente sowie psychologische Betreuung bendtigt werden und mehr
in Aktivitaten investiert wird, ist ein Platz nicht viel teurer als der einer klassischen
Betreuungsform. Alzheimer Patienten haben dort die Moglichkeit, ihren Lebens-
alltag zum gréf3ten Teil selbst zu bestimmen. 240 hauptamtliche mit der Unter-
stiitzung von 150 ehrenamtlichen Mitarbeitern stehen den Bewohnern zur Verfi-
gung. Einige Stimmen kritisieren dieses Projekt, da den Patienten eine Welt vor-
gespielt wird, die so nicht existiert, andere wiederum entkréaften diese Ansicht, da
den Bewohnern durch die dahinterstehenden Grundprinzipien Selbststandigkeit
und Gemeinschaftlichkeit ein menschenwirdiges Leben ermdglicht wird (vgl.

Innovationskreis Demenz 2010, Birschel & Jimenes 2013).

Unterdessen existieren auch in deutschen Pflegeheimen neue Konzepte, wie
z.B. Bethesda Altenheim in Gronau, in denen auf die Verabreichung von Medi-
kamenten so weit mdglich verzichtet wird und die Bedurfnisse des Demenzpati-
enten im Vordergrund stehen. Deren Motto lautet ,Mutig sein und neue Wege
ausprobieren®, unter welchem die Bewohner selbstbestimmt ihren Alltag gestal-
ten kénnen (vgl. Innovationskreis Demenz 2009). Zunehmend gewinnen auch
generationsiibergreifende Konzeptideen an Bedeutung, wie das Projekt ,Besuch
im Anderland” beweist. Wolfgang Strobel rief dieses Projekt 2004 ins Leben, der
Verein ,Besuch im Anderland e.V.* wurde 2009 gegrindet. Durch Kooperation
der Schulen werden Schiler tber Demenz, speziell der Alzheimer-Krankheit auf-
geklart und nehmen regelmafigen Kontakt zu Demenzerkrankten in Einrichtun-
gen auf. Das Projekt gewann bundesweit Resonanz und wird unter anderem vom
BMFSFJ und der Deutschen Alzheimer Gesellschaft geférdert. Das Ziel dieser
Arbeit liegt in der Sensibilisierung des Themas Demenz fur einen zukiinftig bes-
seren Umgang mit Betroffenen sowie umfassender Aufklarung durch die Auf-
nahme der Thematik in den Bildungsplan (vgl. Besuch im Anderland e.V. 2009).
Andere bekanntere Formen sind z.B. Mehrgenerationshauser oder ,Wohnen fiir
Hilfe“, bei der Studenten verklrzte Miete zahlen und im Gegenzug Unterstitzung
und Hilfe den Pflegebediirftigen bieten (vgl. BMG 2013: S. 48 ).

Auch das Kuratorium fiir deutsche Altershilfe (KDA) setzt sich fir die Entwicklung
innovativer Wohnideen ein und arbeitet fir mehr Selbstbestimmung alter Men-
schen. Beispiel hierfur sind KDA-Quartiershduser oder KDA-Haugemeinschaften

(vgl. KDA 2013). Generell zéahlen Pflege Wohngemeinschaften in denen gleichalt-
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rige in Gemeinschaft mit entsprechender Unterstiitzung leben und dennoch Pri-
vatsphare gesichert haben, zu neuen Konzepten alternativer Wohnformen (vgl.
BMG 2013: S. 48).

5.1.2 Woflr steht die Deutsche Alzheimer Gesellschaft e.V.?

Die Deutsche Alzheimer Gesellschaft e.V. (DAIzG) wurde 1989 gegrundet. Fi-
nanziert wird der gemeinnuitzige Verein aus Spenden, Mitgliedsbeitragen sowie
aus Forder- und offentlichen Geldern. Das BMFSFJ unterstitzt unter anderem
die Informations- und Beratungsarbeit durch finanzielle Hilfe (vgl. DAIzG e.V. (b),
(c) 2013). Die bisher aufgefuhrten Ergebnisse zeigen wie notwendig vor allem
erganzende unterstitzende Hilfsangebote fiir alle Beteiligten sind. Daher resul-
tiert deren Notwendigkeit aus der Pflegebedirftigkeit des Betroffenen, die in den
meisten Fallen von den Angehdrigen tbernommen wird sowie aus den daraus
resultierenden innerfamilialen Konflikten heraus (vgl. Kurz 1997: S. 1305). lhr Ziel
ist es, die Gesellschaft fir das Thema Demenz zu sensibilisieren mit dem Hinter-
grund, dass Alzheimer-Demenz mittlerweile ein gesamtgesellschaftliches Prob-
lem darstellt und kein Einzelproblem. Zu ihren Aufgaben gehért unter anderem
die Rechte der Betroffenen auf Diagnostik, Betreuung und Versorgung sowie
letztlich deren Selbstbestimmung zu starken. Umfassende Beratung, Vermittlung,
offentliche Informierung Uber Krankheitsbild, gesundheitspolitisches Engage-
ment, Unterstitzung der Forschung, Verbesserung der Situation der Betroffenen,
Entlastungsangebote flr Angehdrige sowie Versorgungsangebote fir Demenz-
kranke verbessern, zahlen zu den Hauptaufgaben der Selbsthilfeorganisation.
Dabei ist der Erfahrungsaustausch zwischen Angehorigen, Arzten und anderen
Berufsgruppen wichtig, um Ziele erreichen zu kdénnen (vgl. DAIzG e.V. (a) 2013).
Durch die Unterstltzung der Angehdrigen kann haufig eine Fremdunterbringung
der Demenzerkrankten verzdgert oder vermieden werden (Kurz 1997 S. 1305).
Durch aktive Zusammenarbeit von Arzten, Sozialarbeitern, Pflegekraften und
anderen wichtigen dazugehorigen Berufsgruppen, gelingt es dem Verein profes-
sionell zu unterstitzen. Die Organisation ist vernetzt mit der BAG Selbsthilfe und
internationalen Vertretern - Alzheimer Europe und Alzheimer’s Diesease Interna-
tional. Alzheimer-Gesellschaften und kleine Selbsthilfe-Initiativen existieren bun-
desweit in nahezu jeder grol3eren Stadt (vgl. Kurz 1997: S. 1306). Die DAIzG ist
standig dabei neue Konzepte zu entwickeln, die die gesetzten Ziele ermdglichen
sollen. Unter anderem wurde ein bundesweites Alzheimer-Telefon errichtet, um
den Angehotrigen die Moglichkeit auf Beratung zu gewahren, da sie durch die
dauerhafte Pflege zeitlich nicht flexibel sind (vgl. Alzheimer Europe 1999: S. 100).
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5.2 Juvenile NCL Betroffene

5.2.1 Padagogische Betreuung

Mit dem Wissen dass das eigene Kind frihzeitig sterben wird, mussen Eltern
sehr friih Entscheidungen treffen, die sich auf den weiteren Verlauf auswirken.
Durch die andauernd erlebten Verluste, werden nicht nur die Kinder selbst son-
dern auch die Eltern stark traumatisiert. Dabei sind es gerade sie, die den Kin-
dern den notigen Halt zur Bewaltigung in dieser Situation gewahrleisten sollten.
Sind die Eltern dazu nicht in der Lage aufgrund der schwerwiegenden Ereignis-
se, sind auRenstehende Personen, die professionelle Hilfestellung geben hilf-
reich. Das kann unter anderem die Institution Schule sein (vgl. Herrmann 2001:
S. 198).

Die Krankheit der juvenilen NCL tritt meist in einem Alter auf, in dem die Kinder
die Schule beginnen oder bereits besuchen. Die Wahl einer geeigneten Schul-
form ist eine der ersten Entscheidungen die Eltern treffen missen, lange bevor
die Diagnose uberhaupt feststeht. Hieraus ergeben sich Besonderheiten fir die
Padagogik, die im Umgang mit schwerstkranken Kindern oder Jugendlichen be-
achtet werden mussen. Aufgrund der friih eintretenden Sehschwéache werden die
Kinder oftmals in eine spezielle Einrichtung — meist Blindenschule, ein- bezie-
hungsweise umgeschult. Zu diesem Zeitpunkt ist die Diagnose NCL aufgrund
noch nicht einsetzender Symptome, weitestgehend unbekannt. Aufgrund dessen
kommt auf diese Berufsgruppe ein besonderes Mal3 an Verantwortung zu, die
Symptome wahrzunehmen und einzuschatzen. Die Kinder fallen zunehmend
durch Leistungsabbau auf (vgl. Gombault 2001: S. 8 ff.). Das bisherige Verstand-
nis der Padagogik verlor in Hinblick auf lebensverkirzend erkrankte Kinder
schnell seine eigentliche Bedeutung, da sie sich stets zukunfts- und leistungsori-
entiert gestaltet. Die zunehmenden Verluste sowie die Gewissheit des friihen
Todes der Kinder und Jugendlichen verlangt nach einer Umorientierung und Er-
weiterung auf diesem Gebiet. Die Umstande zeigen, dass das Leben sowie die
menschliche Entwicklung auch durch Unstetigkeiten gepragt sein kann (vgl.
Schlegel 2001: S. 9, zit.n. Bollnow 1984, S. 22 {.). Editha Gombault — Padagogin
an einer Blindenschule - ist eine der Wenigen, die sich mit dieser Thematik aus-
einandergesetzt hat. In ihrer Arbeit berichtet sie Gber ihre Erfahrungen mit NCL
erkrankten Kindern und beschreibt, wie sich das padagogische Verstandnis in
Bezug auf lebensverkiirzende, NCL erkrankte Kinder entwickelte. Die Entwick-

lung eines geeigneten Konzepts war keine leichte Aufgabe, da in damaligen Ver-
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haltnissen Tod und Sterben gesellschaftlich stark tabuisiert waren sowie eine
Orientierung ausschlie8lich an den vorhandenen Defiziten der Kinder und Ju-
gendlichen erfolgte. Mit geistigem Abbau assoziieren die meisten Menschen aus-
schlieBlich Fahigkeitsverluste, tUbersehen dabei jedoch, dass gleichzeitig noch
Féahigkeiten vorhanden sind und diese miteinander konkurrieren und die Kinder
stark im Wesen andern (vgl. Gombault 2001: S. 69 ff.). Die Tatsache, dass der
Verlauf der Krankheit zwar grob Ubereinstimmt, jedoch die Ausgangssituation, in
der sich die Kinder und Jugendlichen befinden individuell vollkommen unter-
schiedlich sind, erschwerte den Zugang zu neuen Konzepten (vgl. Gombault
2001: S. 4). Da die Krankheit in Skandinavien lange vor den ersten Fallen in
Deutschland bekannt war, brachten deren bereits entwickelten Konzeptideen die
Arbeit in Deutschland voran. Trotz der DifferenzierungsmafRnahmen kann es je-
doch kein endgultiges Prinzip geben, der den Umgang und Forderung der Kinder
beschreibt. Aus den bisherigen Erkenntnissen ergab sich folgende padagogische
Zielsetzung: Ganzheitliche Férderung der Personlichkeit, Lebenswelt individuell
betrachten sowie gegenwartsbezogene Orientierung. Das Kind muss als Person
mit individuellen Gegebenheiten und Chancen wahrgenommen werden und darf
nicht nur Uber die Erkrankung mit all seinen Folgen definiert werden. Nur wenn
sein Umfeld dieses Denken beherrscht, kann es dem betroffenen Kind selbst
gelingen. Dazu gehort auch, ein offener Umgang mit den Ver&nderungen und der
Gewissheit des bevorstehenden Lebensendes, sodass diese als ,normal“ fur das
eigene Leben angenommen werden kann. Dabei missen den Kindern entspre-
chende Bewaltigungshilfen angeboten werden (vgl. Gombault 2001: S. 63 ff.).
Sterben und Tod sind leider auch heute noch Tabuthemen Uber die kontrovers
diskutiert wird. Grundsétzlich sollte im Umgang mit diesen Inhalten der Entwick-
lungsstand des Kindes beachte werden. Eltern sollten - sofern die Diagnose be-
kannt ist, im Umfeld geeignete Einrichtungen auf diese Rahmenbedingungen
priufen. Meist sind das Blinden- sowie Mehrfachbehindertenschulen oder andere
sonderpadagogische Einrichtungen. Sind die Kinder einmal in einer Schule un-
tergebracht sollte eine Herausnahme gut iiberdacht sein, denn dieser Ubergang
kann die Situation verschlimmern da den Kindern das gewohnte Umfeld fehilt.
Gleichbleibendes Umfeld mit vertrauten Personen sowie Raumlichkeiten z&hlen
zu den Bedurfnissen die sich im Laufe der Krankheit entwickeln (vgl. ebd. S. 85).
NCL erkrankte Kinder und Jugendliche sind nicht mit anderen behinderten Kin-
dern wie z. B. geistigen Behinderungen zu vergleichen, da sie Uber ihre einst
erlernten Fahigkeiten wissen und den Verlust ihrer Fahigkeiten wahrnehmen.

Zudem merken sie den Unterschied zu ihnen das verursacht Wut und Frustration.
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Ein Wechsel der Institution sollte gut vorbereitet und dem Entwicklungsstand des
Kindes angemessen sein (vgl. Schroijen 2001: S.132; Wagner 1998: S. 32 f.).
Heidemarie Gaul, die seit mehreren Jahren in der Hamburger Blinden- und Seh-
behindertenschule tatig ist und viele Erfahrungen mit der Arbeit an NCL erkrank-
ten Kindern gesammelt hat, verweist auf die Schwierigkeiten die sich aus der
padagogischen Betreuung heraus ergeben. Sie sieht die Problematik in der vor-
erst normalablaufenden Schullaufbahn und dem darauffolgenden extremen
Wandel der fur die Kinder hoéchst dramatisch ist. In Anbetracht dessen ist eine
stabile Bindung zum Padagogen extrem wichtig fir die Betroffenen sowie eine
positive soziale Einbindung in die Klasse. Friher oder spater zwingt sie der erns-
te Krankheitsverlauf von der Blindenschule in Mehrfachbehinderteneinrichtungen
zu wechseln, dieser Ubergang sollte gut vorbereitet werden und méglichst der
letzte sein. Dabei sind Besuche zur ehemaligen Klasse sehr wichtig, zumindest in
der Anfangsphase (vgl. Gaul 2001: S. 122 ff.). Jedoch ist nicht jede Blindenschu-
le in der Art ausgestattet, sodass der Wechsel nicht innerhalb der Institution er-
folgen kann. Das erschwert den Prozess des Ubergangs vorzubereiten, da eine
intensive Zusammenarbeit in der Form nicht méglich ist. Gaul beschreibt weiter,
dass sich vor allem auch Schwierigkeiten fir die Familie nach der Schulzeit er-
geben. Viele der Betroffenen schaffen es korperlich und/oder psychisch nicht
mehr sich auf neue Strukturen einzulassen. Daraufhin erfolgt meist der Ubergang
in die hausliche Pflege, der jedoch kaum gefordert und betreut wird. Schulen wie
die Blinden- und Sehbehindertenschule in Hamburg bieten betroffenen Familien
Hilfe und Unterstutzung an. Im Gegensatz dazu wird ein Wechsel in Werkstatten
fur behinderte Menschen oder andere Tagesforderstatten zwei Jahre lang betreut
(vgl. ebd. S. 126 f.). Es existieren allerdings auch gegenteilige Meinungen, die
der Auffassung sind, dass friihzeitige Unterbringung in Sondereinrichtungen die
Kinder vor Isolation bewahrt. Wichtig ist das Umfeld mit einzubeziehen, um das
gestorte Sozialverhalten der Kinder und Jugendlichen nach zu vollziehen (vgl.
Niezen-de Boer 2008: S. 28, 41).

5.2.2 Woflr steht die NCL-Gruppe Deutschland e. V.?

Die NCL-Gruppe Deutschland e.V. ist eine Selbsthilfeorganisation, die 1989, aus
dem Vorbild Skandinaviens - der VSS-Gruppe, heraus entstand. Zu ihr gehdren
vier Regionalgruppen (Nord, Ost, West, Sid). Die Aufgaben des Vereins sind

folgende:
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- regelméRiger Erfahrungsaustausch zwischen den Angehérigen der
an NCL erkrankten Kinder

- Beteiligung an der Entwicklung technischer Hilfsmittel

- Bratung der Mitglieder in Fragen der Beschulung, der Ausbildung so-
wie der beruflichen und sozialen Rehabilitation

- Pflege von Kontakten und Zusammenarbeit mit den nationalen und in-
ternationalen Organisationen, Institutionen und Personlichkeiten aus
den Bereichen der Medizin, Wissenschaft, des Behindertenwesen,
des offentlichen Lebens und der Wirtschaft

- Anregungen und Unterstitzung der NCL-Forschung sowie Beteiligung
an Forschungsprojekten

- RegelmaRige regionale und tberregionale Zusammenkiinfte und Ver-

anstaltungen.“ (NCL- Gruppe Deutschland e.V. 0.J.).

Finanziert wird der Verein vornehmlich aus privaten Mitteln, Foérdergelder der
Krankenkassen oder gemeinnitziger Vereine wie beispielsweise der Aktion
Mensch. Die NCL-Gruppe ist Mitglied im Paritatischen Wohlfahrtsverband, in der
BAG Selbsthilfe, in EURORDIS und in der ACHSE e.V. (vgl. NCL-Gruppe
Deutschland .J.).

5.3 Zwischenfazit IV

In diesem Kapitel wird deutlich, dass sich trotz vieler krankheitsbedingter Ge-
meinsamkeiten, unterschiedliche Schwerpunkte hinsichtlich der Versorgung und
Betreuung ergeben. Die Betreuung und Pflege wird sowohl bei jungen als auch
bei alten Menschen zum grof3ten Teil von der Familie tGbernommen. Im Gegen-
satz zu Kindern, die sich ohnehin in der Obhut ihrer Eltern befinden, kommt zu-
kunftig aufgrund des Alterszuwachses und dem Wandel der Gesellschaft, auf
altere Menschen, ein Problem hinsichtlich der hauslichen Pflege zu. Das beinhal-
tet, dass gesundheitspolitisch Veranderungen vorgenommen werden missen um
dem entgegen zu wirken. Dabei stehen vor allem alternative Wohnformen im
Vordergrund, um den individuellen Bedurfnissen und dem Wunsch auf Selbstbe-
stimmung des Betroffenen nachzukommen. Viele Projekte alternativer Hilfefor-
men enden jedoch haufig nach ihrer Laufzeit (vgl. Miller und Seidel 2003: S. 19,
zit. n. Helmchen/Kanowski 2000). Durch den Mangel an individuellen Versor-
gungssystemen entstehen auf diesem Sektor illegale Beschéaftigungsverhaltnis-

se, da zunehmend vor allem osteuropéische Frauen privat eine Rundumversor-
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gung ubernehmen sollen (vgl. DGGG 2011: S. 8). Dennoch erlaubt der geplante
Ausbau dieser Hilfen Hoffnung auf eine Abkehr klassischer Hilfeformen.

Fur Kinder und Jugendliche besteht der Bedarf vor allem an einer Umorientierung
auf padagogischer Ebene. Aufgrund der héaufig erst spét gestellten Diagnose,
konnen sich Eltern und Padagogen die Symptome und Defizite des Kindes nicht
erklaren. Die Wahl spezieller p&dagogischer Einrichtungen und Institutionen ge-
staltet sich daraufhin sowie aufgrund der Anfangssymptome (z.B. Sehschwéche)
sehr schwierig. Zudem ist die Krankheit sehr selten sowie verlaufsmaiig indivi-
duell bestimmt, dass somit keine spezifischen Versorgungskonzepte existieren.
In Anbetracht dessen, ist es auf3erst notwendig, alle Tatigen der Kinder- und Ju-
gendbhilfe fur diese als auch andere seltene Erkrankungen zu sensibilisieren, um
den Kindern und ihren Familien mdglichst schnell eine optimale Versorgung zu
garantieren. Und unter anderem, um die Kinder vor auf3erem Druck zu schitzen,
wenn sie aufgrund ihrer anfanglichen Defizite oft als tollpatschig gehalten wer-
den. Studien ergaben dazu, dass zwischen funf und zehn Prozent der visuomoto-
risch gestorten Kinder, im Kindergartenalter vor allem aufgrund ihrer Verhaltens-
anderungen auffallen, die unter anderem aus diesem Druck heraus resultieren
(vgl. Kastner 2009: S. 204). Das, eingangs des Kapitels angebrachte Zitat zeigt,
wie wichtig multidisziplindres Handeln von Beginn der ersten Symptome an ist
und dass ein besonderer Versorgungsbedarf der Familie wahrend des gesamten
Krankheitsverlaufs sowie fur die Eltern auch nach dem Verlust ihres Kindes be-
steht (vgl. Nietzen-de Boer 2008: S. 56). Dieser umfassende Versorgungsbedarf
trifft jedoch nicht ,nur® auf Familien und ihre Kinder zu, sondern sollte auf alle
Demenzbetroffenen tbertragen werden. So auch fir Menschen im Alter und de-
ren Angehorige. Der Ausbau pflegeunterstiitzender Hilfeformen sollte zudem fir
jede Altersgruppe bestehen, denn fir Kinder- und Jugendliche, existiert ebenfalls
ein Mangel an spezifischen Angeboten. Vor allem steht den Betroffenen mit ei-
nem geringen Pflegeaufwand in Hinblick auf Kurzzeitpflege nur wenig Hilfe zur
Verfigung. Meist mussen sie in Kinderhospizen untergebracht werden, was wie-

derum psychologische Folgen mit sich bringen kann (vgl. Groth 2007: S. 25).

Aufgrund der Symptomatik die sich hinsichtlich AK und NCL kaum unterscheidet,
stehen drei verschiedene Aspekte hinsichtlich ihrer Betreuung vordergrindig.
Zum einen besteht die Aufgabe in der Unterstiitzung und Forderung der vor allem
im Anfangsstadium noch vorhandenen Fahigkeiten. Diese ermdglichen den De-
menzerkrankten Bewaltigungsstrategien zu entwickeln und eine neue Sicht der

Dinge zu gewinnen. Dabei liegt bei Kindern und Jugendlichen der Schwerpunkt
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im Finden einer geeigneten pédagogischen Einrichtung und bei Erwachsenen/
alteren Menschen in der Unterstiutzung moglichst lang selbststandig in seinem
gewohnten Umfeld leben zu konnen. Der Mensch muss als Ganzes wahrge-
nommen werden und darf nicht ausschliel3lich Gber seine Krankheit definiert wer-
den. Standig auf neue Verluste zu erleben, erweckt Unsicherheit des Betroffe-
nen. Daher ist ein fester, geregelter Tagesablauf mit immer wiederkehrenden
Ritualen in dem sich der Demenzkranke zurechtfinden kann, von auf3erster Wich-
tigkeit. Bei Kindern und Jugendlichen steht altersbedingt die emotionale Flursorge
an erster Stelle (vgl. Wagner 1998: S. 29 ff.). In Anbetracht dessen waren Kon-
zepte einer gemeinsamen Unterbringung NCL erkrankter Kinder und Alzheimer-
Patienten denkbar, wie z.B. das Projekt ,Besuch im Anderland“ beweist, dass
sich alte und junge Menschen gut ergédnzen und voneinander profitieren kénnen.
In diesem Fall kénnten sie sich aufgrund der ahnlich durchlebten Verlusterfah-
rungen gegenseitig verstanden und akzeptiert fihlen. Dabei ist allerdings stets zu
beachten, dass das vom jeweiligen Krankheitsstadium und der Individualitat der
Betroffenen stark abh&ngig ist. Frustration und Wut sind naturliche Begleiter-
scheinungen der Betroffenen und nicht ohne Grund werden die meisten — Kinder
und Jugendliche ohnehin - zuhause versorgt. AuRerdem ware bei einem alterna-
tiven Konzept in dieser Form zu erwahnen, dass laut Gombault Einrichtungen,
die speziell fur NCL Erkrankte Kinder entwickelt wurden, bisher keine grof3en
Erfolge zielten, da die Belastung der taglich erlebten Verluste fir betroffene Kin-
der als auch fur die Betreuer eine zu grol3e seelische Belastung darstellte (vgl.
Gombault 2001 S. 60). Daher ist fraglich, ob auch bei einer gemeinsamen Ver-
sorgung und Betreuung mit alteren Dementen, die psychische Belastung fur Kin-

der zu hoch ist

Die Selbsthilfeorganisationen der jeweiligen Krankheitsgruppe unterscheiden
sich hauptsachlich darin, dass die eine — DalzG -- die Offentlichkeit auf eine
Krankheit aufmerksam machen moéchte, die zunehmend ein gesellschaftliches
Massenproblem darstellt und - im Gegensatz dazu, - die NCL Deutschland e. V.
um die Anerkennung und Aufmerksamkeit der NCL kampft. Beide unterstitzen
vorrangig die Forschung im Hinblick auf heilende Therapien sowie den Erfah-
rungsaustausch zwischen Angehdrigen und Betroffenen. Aufgrund der offentli-
chen Prasenz bekommt die DAIzG jedoch mehr politische Unterstiitzung, wohin-
gegen die NCL Deutschland vorwiegend auf private Mittel angewiesen ist. Ver-
gleicht man die Zahlen der Besucher anhand der Internetseiten, wird offensicht-

lich wie unterschiedlich die Nachfrage ist (vgl. NCL-Gruppe Deutschland e.V.:
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31.01.2014.13:51 Uhr: 2330192 Besucher). Wohingegen auf der Internetseite der
DAIzG kein Verweis dahingehend erst vorgenommen wird (Telefonat mit DAIzG
vom 31.01.2013: rund 1600 Anfragen taglich). Ein weiterer kritischer Aspekt, ist
die enorme Ortliche Entfernung, die sich fur Betroffene Familien der NCL Erkran-
kung ergeben, da lediglich vier Regionalgruppen zur Verfigung stehen. Fur Alz-
heimer-Betroffene existieren bundesweit Angebote.

In Bezug auf die Moglichkeit sozialer Teilhabe und den Erhalt der eigenen Auto-
nomie fur jeden Einzelnen und aufgrund des bestehenden und wachsenden
Problems des Versorgungsstandes der Demenzerkrankten besteht eine wesent-
liche Aufgabe darin, ambulante, teil- sowie stationdre Hilfeformen zu erweitern,
Beratungsangebote qualitativ sowie quantitativ zu verbessern, den Bedurfnissen
von Dementen mehr Beachtung zu schenken sowie h&usliche Pflege durch ver-
schiedene Helfende zu optimieren. Interdisziplindres Handeln ist erforderlich, um
diese Aufgaben professionell zu I6sen. Damit sind vor allem der Bereich der Me-
dizin und die Soziale Arbeit gemeint. (vgl. DGGG 2011: S. 12 f.). Dariiber hinaus
sind die finanziellen und rechtlichen Rahmenbedingungen darauf anzugleichen,
z.B. eine Unterscheidung zwischen ambulant oder stationar zu unterlassen (vgl.
ebd. S. 20). ,Lokale Allianzen fiir Menschen mit Demenz“ — ein Programm des
Bundesfamilienministeriums unterstitzt auch in diesem Jahr die Verbesserung
hauslicher Pflege Demenzbetroffener und ist zu einer dauerhafte Unterstiitzung
heranwachsen (vgl. BMFSFJ 2014).

6 RECHTLICHE RAHMENBEDINGUNGEN

In erster Linie sind, wie fir jeden Einzelnen die Grundrechte des Menschen stets
zu achten. Da besonders benachteiligte Menschen - darunter zéhlen auch Men-
schen mit einer Demenzerkrankung - leicht zum Opfer der Gesellschaft werden,
ist der erste Artikel des Grundgesetzes hervorzuheben: ,Die Wirde des Men-
schen ist unantastbar.” (Art. 1, S.1 GG). Die deutsche Alzheimer Gesellschaft

aulerte sich auf ethischer Ebene wie folgt:

,Das Mald allen Handelns muss die Lebensqualitdt von Menschen mit
Demenz sein und nicht die 6konomischen Zwénge. Dies gilt nicht nur fir
alle in der Pflege und Betreuung von Demenzkranken Tatigen sondern

auch fur Kostentrager und die politisch Verantwortlichen. (DAIzG e.V. 0.J.)
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6.1 Rechtliche Barrieren

Hinsichtlich der korperlichen und geistigen Folgen, die Demenz verursacht, erge-
ben sich fur den Betroffenen rechtliche Problemstellungen. Daher ist eine Diag-
nose der Krankheit im fruihen Demenzstadium &auf3erst wichtig um eigenstandig
Entscheidungen zu treffen und somit weitestgehend selbstbestimmend tber den
weiteren Verlauf der Krankheit mit all ihren Facetten zu entscheiden. Eine Vor-
sorgevollmacht, dient dazu eine Person des Vertrauens zu bevollméchtigen, spa-
tere Entscheidungen hinsichtlich seiner Person zu treffen und deckt — im Gegen-
satz zu einer rechtlichen Betreuung -- auch Entscheidungen nach dem Tod ab.
Voraussetzung ist die Geschaftsfahigkeit des Betroffenen. Wichtig ist, dass die
Vollmacht alle zu treffenden Entscheidungen umfasst, um einer rechtlichen Be-
treuung entgegen zu wirken. Dazu sollten alle Akteure im besten Falle mit einbe-
zogen werden. Mit einer Generalvollmacht decken sich alle rechtsgeschéftlichen
Angelegenheiten inklusive der Finanzen. Schwerwiegende Entscheidungen wer-
den allerdings gerichtlich geklart wie z.B. Vorkehrungen die die Freiheit des Be-
troffenen einschranken (vgl. Kastner& Ldbach S. 174 f.). Ist man nicht mehr im
vollen Umfang geschaftsfahig, kann der Betroffene dennoch eine Betreuungsver-
figung wirksam werden lassen, die entscheidet wer die rechtliche Betreuung
Ubernehmen soll und eventuell welche Einrichtung sich der Betroffene ausge-
wahlt hat. Patientenverfligungen sind auch zu treffen, solang man noch ge-
schéftsfahig ist. Sie entscheiden Uber medizinische Behandlung und Maflnah-
men. Das erleichtert den Angehdrigen unter anderem Entscheidungen tber le-
bensverlangernde MafRnahmen zu féllen. Allerdings trifft diese nur auf die jeweils
aktuelle Lebens- oder Behandlungssituation zu. Und muss daher regelmafig
erneuert werden. Liegen derartige Formulare nicht vor, wird im tatsachlichen Hil-
fefall ein gesetzlicher Betreuer festgelegt. (vgl. ebd. S. 176, Alzheimer Europe
1999: S. 87 f.).

Fur Familien mit einem pflegebeduirftigen Kind, andert sich die Gesetzeslage mit
Eintritt der Volljahrigkeit, da dann die elterliche Sorge endet. Das heil3t, dass
auch Eltern ab diesem Zeitpunkt eine Bevollmachtigung bendtigen, um fur das
Kind in vollem Umfang zu sorgen. Das setzt wiederum die Geschaftsfahigkeit des
Betroffenen voraus, ansonsten bedarf es einer richterlichen Entscheidung. Fi-
nanziell gesehen, besteht die Mdglichkeit, beim zustandigen Sozialamt Grundsi-
cherung fur einen Volljahrigen zu beantragen, wenn dieser voll erwerbsgemindert

ist. Besucht der junge Erwachsene eine Werkstatt fir behinderte Menschen oder
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eine Tagesforderstatte, besteht in jedem Falle Erwerbsminderung (vgl. Adolph
2013: S. 21.).

6.2. Sozialversicherungsrechtliche Rahmung

Zustandig fur die Erbringung finanzieller und sachdienlicher Unterstiitzung De-
menzkranker ist die soziale Kranken- und Pflegeversicherung (SGBV, SGBXI)
sowie zum Teil die Sozialhilfe (SGB XIll), letztere greift allerdings nur, wenn kein
Vermoégen oder Einkommen mehr vorhanden ist, Verwandte auf Unterhaltszah-
lungen geprift sind und die Pflegeversicherung die Kosten nicht abdeckt (vgl.
DAzG e.V. (d) 2013) . Fir Kinder und Jugendliche gilt zusatzlich das SGB VIII.
Da Demenzkranke fruher oder spater auf fremde Hilfe angewiesen sind, soll in
diesem Kontext die Pflegeversicherung vordergriindig stehen.

Die Leistungen der Pflegeversicherung gelten fir Kinder und Erwachsene im
GroRRen und Ganzen gleich und sind auf Antrag des Betroffenen oder deren An-
gehorigen zu stellen und abhéngig vom Schwergrad der Pflegebedurftigkeit, der
vom Medizinischen Dienst der Krankenversicherung geprift wird (vgl. BMG 2013:
S. 25). Laut Gesetz ,sind Personen [pflegebeduirftig], die wegen einer kérperli-
chen, geistigen oder seelischen Krankheit oder Behinderung fir die gewd6hnli-
chen und regelmafig wiederkehrenden Verrichtungen im Ablauf des taglichen
Lebens auf Dauer, voraussichtlich fir mindestens sechs Monate, in erheblichem
oder héherem MaBe [...] der Hilfe bediirfen.“ (814 Abs. 1 SGB Xl, Anderung
Y.P.). Da bei Demenzerkrankten vor allem im frihen Stadium der Aufwand im
Bereich der Grundpflege nicht so hoch liegt, er sich jedoch in anderen Bereichen
wie der hauswirtschaftlichen Versorgung umfangreich gestaltet, werden diese
meist im Rahmen der Pflegeversicherung nicht bertcksichtigt (vgl. Kastner &
Lobach 2007: S. 180). Leistungsberechtigt ist aul3erdem der, wer seit zehn Jah-
ren mindestens zwei volle Jahre beitragspflichtig oder familienversichert war (vgl.
BMG 2013: S. 27). Der § 15 des SGB Xl definiert die Stufen des Pflegeaufwands
und nimmt eine begriffliche Differenzierung in erheblich Pflegebedurftige,
Schwerpflegebediirftige und Schwerstpflegebedurftige (vgl. 8 15 Abs. 1 SGB XI)
vor. Die Leistungen sind abhéangig vom Zeitaufwand und der zu verrichtenden
Arbeit (vgl. 8 15 Abs. 1, 3 SGB XI). Fur die Pflege von Kindern ist der Unter-
schied des Betreuungsaufwands zu einem gesunden Kind maf3geblich (vgl. § 15
Abs. 2 SBG XI). Haufig treten Probleme bei der Bewilligung und Festlegung des
Schweregrads auf, da unter anderem Demenz ein recht individuell, unterschied-

lich auftretendes Krankheitshild ist und alte Menschen dazu neigen, aus Scham
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madglichst selbststandig und unabhangig zu wirken. Wie aus der Pflegeversiche-
rung hervorgeht, berlcksichtigt sie zudem vordergriindig, den kdrperlichen Be-
darf an Pflege (vgl. 8 14 Abs. 4 SBG Xl). Bei der hduslichen Pflege stehen den
Betroffenen Leistungen in Form von Pflegegeld oder Sachleistungen zu. Um den
individuellen Unterschieden gerecht zu werden, ist eine Kombination aus beiden
moglich. Sachleistungen sind vielseitig, deren Bewilligung ist jedoch ebenfalls
abhangig von der Schwere der Demenz (vgl. BMG 2013 S. 41 f.). Nur 23 Prozent
von insgesamt 69 Prozent aller Pflegenden Angehdrigen nehmen Pflegedienste
in Anspruch (vgl. BMG 2013: S. 36). Ein Grund fir die zahlenm&Rig niedrige In-
anspruchnahme ambulanter Dienste, kénnte damit zusammenhangen, dass so-
bald ein Dienst in Anspruch genommen wird, das Pflegegeld mit Sachleistungen
verrechnet wird (vgl. 8 38 SGB XI) und schlieZlich den Betroffenen zum Nachteil
wird. Bei hauslicher Pflege stehen den Betroffenen und Angehoérigen Sachleis-
tungen in Form von ambulanten Pflegediensten, Einzelpflegekraften, Verhinde-
rungspflege, alternativen Wohnformen, Pflegehilfsmittel (sobald die Krankenkas-
se nicht zustandig ist) sowie finanzielle Férderung bei hauslichen Veranderungen
aufgrund der Pflege und ein Zusammenschluss von Leistungen mit anderen An-
spruchsberechtigten, zur Verfligung. Mittels angebotener Beratungsstellen und
Pflegekursen soll die hausliche Pflege zusétzlich gefordert werden sowie der
Informationsaustausch Pflegender untereinander (vgl. BMG 2013: S. 41 ff., 74 1.).
Berufstatige Angehdrige finden in der sogenannten Pflegezeit Unterstitzung.
Das bedeutet, dass sie werden unbezahlt bis zu sechs Monate vom Arbeitgeber
freigestellt werden. Hinzukommen soziale Absicherung, bis zu zehn Tage Frei-
stellung bei akuter Pflege oder der Familienpflegezeit. Letzteres bedeutet, dass
die Arbeitszeit auf 15 Stunden pro Woche reduziert wird auf einen Zeitraum von
maximal zwei Jahren (vgl. BMG 2013: S. 76 ff.).

Durch die Pflegereform 2008 und das Pflege-Neuausrichtungs-Gesetz (PGN),
welches vom Gesetzgeber 2013 eingefuhrt wurde, soll die Situation der Pflegen-
den und Betroffenen, speziell bei Demenzerkrankungen, verbessert werden. Eine
Erweiterung der Gesetzeslage, stellt das Pflegegeld dar, das trotz Inanspruch-
nahme von Kurzzeit- und Verhinderungspflege bis zu vier Wochen halftig weiter-
gezahlt wird. Kurz- und Verhinderungspflege werden dabei voll finanziert. Ange-
horigen soll so die Mdglichkeit gewahrt werden, Vorsorge- und Rehabilitations-
mafinahmen in Anspruch zu nehmen. Fir Kinder und junge Erwachsene (bis
zum 25. Lebensjahr) wurde diese Regelung dahingehend verbessert, dass diese

kunftig auch Kurzzeitpflege in Einrichtungen der Behinderten- und Jugendhilfe
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erhalten. Zuvor betraf diese Regelung fast ausschlie3lich stationdre Einrichtun-
gen der Altenpflege. Aul3erdem fordert das PGN die Struktur der Selbsthilfegrup-
pen um weitere Entlastungen fur Angehdrige zu ermoglichen (vgl. BMG 2014).
Daruiber hinaus wurden die drei bestehenden Pflegestufen mit der sogenannten
Pflegestufe 0, auf vier erweitert. Personen mit erheblichen Einschrankungen, die
laut Gesetz keiner Pflegestufe zugeordnet werden, finden dank dieser Anderung
Berucksichtigung. Des Weiteren wird durch den zuséatzlich eingefiihrten Betreu-
ungsbetrag, der Pflegeaufwand bei Demenzerkrankten beachtet, auch wenn zu-
vor noch keine Pflegestufe beantragt wurde. Dazu werden Zusatzleistungen in
Form von Sachleistungen und zweckgebundenem Pflegegeld erbracht (vgl. BMG
2013: S. 60). Bei stationaren Pflegeeinrichtungen wurde die Betreuung dementi-
eller Patienten dahingehend verbessert, dass zusatzliches Pflegepersonal be-
zahlt wird (vgl. ebd. S. 62). Insgesamt betrachtet, sollen ein umfassenderer Ver-
sicherungsschutz der Pflegenden, Beratungsangebote optimiert und mehr Forde-
rung alternativer Wohnformen durchgesetzt werden. Das Zusammenlegen von
Leistungen als sogenanntes ,Poolen“wird in Verbindung mit der Zunahme ambu-
lanter Wohngemeinschaften immer haufiger in Anspruch genommen (vgl. BMG
2012).

7 FAZIT IM HINBLICK AUF SOZIALE ARBEIT

Das Ziel der vorliegenden Bachelorarbeit war es, das fur die Soziale Arbeit not-
wendige Fachwissen Uber die Krankheitsbilder der Alzheimer-Krankheit und be-
sonders das der Neuronalen Ceroid-Lipofuszinosen - eine der Uber 50 Formen
von Kinderdemenz - aufzuklaren und zu verdeutlichen, inwieweit Gemeinsamkei-
ten zwischen ihnen existieren und ob diese eventuell hilfreiche Informationen fur
deren Behandlung und Betreuung darstellen. Deutlich dabei wurde, dass De-
menz keineswegs eine lediglich im Alter aufkommende Erscheinung ist, sondern
diese keine Altersgruppe auslasst. Wie kaum eine andere Krankheit stellt De-
menz bei Kindern und Jugendlichen als auch bei Erwachsenen und alten Men-
schen das gesamte Gesundheitssystem sowie alle Einrichtungen rund um das
Thema Betreuung, Behandlung sowie Pflege und nicht zuletzt die Familie der
Betroffenen und diese selbst vor grol3e Herausforderungen. Handlungsfelder der
Sozialen Arbeit hinsichtlich Demenzkranker sind Einrichtungen der offenen, teil-
und stationaren Altenhilfe. Ihr Ziel liegt im Erschlie3en von Ressourcen sowie der
Forderung der vorhandenen Fahigkeiten. Die Aufgabe besteht zudem in der In-
tegration und Teilhabe am gesellschaftlichen Leben und der Verhinderung von

Einsamkeit aufgrund von Demenz. Auch ist es das Ziel der Sozialen Arbeit Orga-

56 |Seite



nisationen der Pflege zu verbessern (vgl. Grond 2009: S. 287) In Anbetracht der
aufgefihrten Ergebnisse besteht die Aufgabe unserer Profession darin die Ver-
sorgung dementiell Erkrankter auf alle Bereiche zu erweitern, sodass auch junge
betroffene Hilfe und Unterstitzung finden. Die Vielseitigkeit des Demenzsyn-
droms verlangt das Zusammenarbeiten und —wirken verschiedenster Professio-
nen, sodass ein gutes Netzwerk geschaffen werden muss, um professionelle
Multidisziplinaritat zu garantieren. Daher ist die medizinische Sicht ist fir jegliche
tangierende Berufsgruppe von grof3er Relevanz - selbstverstandlich auch fir die
Profession der Sozialen Arbeit. Aufgrund des thematischen Umfangs dieser Ar-
beit konnte bei weitem nicht auf alle Aspekte eingegangen werden, dennoch
wurde dank der aufgefihrten Erkenntnisse deutlich, dass Demenz nicht nur fir
den Betroffenen selbst, sondern vor allem auch fir die Angehérigen Auswirkun-
gen hat. Daher mussen diese unbedingt im Hilfeplan mit einbezogen werden.
Dabei sind auch die gesunden Geschwister kranker Kinder nicht zu vergessen.
Dank den betroffenen Familien erlangen Krankheiten wie NCL an die gesund-
heitspolitisch Bedeutung. Durch gezielte Offentlichkeitsarbeit muss verhindert
werden, dass Krankheiten aufgrund ihrer Seltenheit marginalisiert werden.
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