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von Hippel-Lindau (VHL) | Eine patientenorientierte Krankheitsbeschreibung
M�rz 2010
Beitrag: Hilfe bei der Krankheitsbew�ltigung und Lebensplanung  
Dr. Schumacher, M�nster

Eine VHL-Erkrankung verletzt Menschen nicht nur k�rperlich, sondern immer in ihrer Gesamtheit. Oft 
sind Vorstellungen von Ausgeliefertsein mit dieser Erkrankung assoziiert. So ist es nicht verwunder-
lich, dass die Diagnoseer�ffnung f�r den betroffenen Patienten einem Schock gleichkommt. Dieses 
Erleben kommt sicher auch dem nahe, was der Soziologe Nikolaus Gerdes �ber die Mitteilung der 
Krebsdiagnose sagt, es sei ein �unfreiwilliger Sturz aus der normalen Wirklichkeit�. Durch die Krise 
einer bedrohlichen Erkrankung ist der Patient nicht mehr der bis dahin selbstverst�ndlichen Wirklich-
keit teilhaftig. In der Regel leben wir mit unseren Gedanken weit in die Zukunft voraus, handeln wir 
so, als ob das Leben ewig weitergeht. Mit der Diagnose bricht Unbeherrschbares, Nicht-Planbares ins 
Zentrum der Existenz. Einem Patienten wird auf diese Weise nahegebracht, dass sein Leben eben 
nicht immer so weitergehen wird wie bisher, die Zukunft des Lebens ist nicht mehr so einfach planbar, 
berechenbar.

Eine solche Erkrankung stellt eine menschliche Extremsituation dar, die Erkrankte und ihre n�chste 
Umgebung bew�ltigen m�ssen. Patienten werden durch die Diagnose pl�tzlich und direkt mit ihrer 
Krankheit konfrontiert. Der Verlauf der VHL-Erkrankung ist im individuellen Fall schwer bestimmbar. 
Angst vor dem Ausbruch der VHL-Erkrankung, vor der Behandlung oder eben auch das Warten bis 
Tumore wachsen, so dass dann eine Behandlung erfolgen kann � das alles h�lt die Patienten in einer 
nahezu immerw�hrenden Spannung. Dazu kommen dann aber auch Zweifel an der Richtigkeit der 
Entscheidungen, der eigenen wie auch der �rztlichen.
Die somatischen, sozialen und auch seelischen Folgen der Erkrankung und der Therapie sind f�r die 
meisten Patienten nicht in der ganzen Tragweite �berschaubar und entziehen sich zumindest teilwei-
se ihrem Einfluss. So muss z.B. ein Patient u.U. nicht nur einer eingreifenden Operation zustimmen. 
Er muss danach ggf. sich auch auf Gehei� der �rzte damit einverstanden zeigen, durch die ihm als 
notwendig beschriebenen Kontrolluntersuchungen immer wieder ans Krankenhaus angebunden zu 
sein. In einer solchen Situation f�hlen sich Menschen oft zur�ckgeworfen auf die Stufe von Abh�ngig-
keit, Hilflosigkeit und Ohnmacht - und das alles kann besonders viel Angst ausl�sen.

Psychische Reaktionen
So sind auch als h�ufigste und typische Gef�hle im Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung vor 
allem depressive Symptome und �ngste zu nennen. Diese Reaktionen treten auch in maskierter 
Form auf: als Abkapselung von der Umwelt, Verleugnung von Problemen, ja sogar Verleugnung der 
Krankheit, als Regression, ein Zur�ckfallen auf kindliche Verhaltensmuster, stark Ich-bezogenes Ver-
halten oder auch als Aggression gegen�ber Familie und Behandlern. Gerade f�r Patienten mit heredi-
t�ren Erkrankungen gilt, dass diese Erkrankung auch die Familienplanung und pers�nliche Intimsph�-
re ber�hrt und bedroht, Unsicherheit begleitet die Patienten auf ihrem Weg durch Krankheit und The-
rapie.
All diese Gef�hle schwanken meist im Verlauf von Krankheit und Behandlung, sind je nach Phase 
mal st�rker oder schw�cher ausgepr�gt und zeigen sich auch mit unterschiedlichen Gesichtern. Am 
Anfang steht zumeist der Schock, das Gef�hl "als w�rde einem der Boden weggezogen", oder wie ei-
ne Frau einmal formulierte �mit der Diagnose, da blieb die Uhr stehen.� Es dauert meist eine Weile bis 
die Krankheit als Teil der eigenen Realit�t begriffen werden kann. Viele Patienten kommen im Lauf ih-
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rer Erkrankung an einen Punkt, wo sie meinen, einfach nicht mehr weiter zu k�nnen, sei es, dass die 
Nebenwirkungen der Behandlung �berhand nehmen, die Schmerzen nicht besser zu werden schei-
nen oder auch die immer wiederkehrenden Routineuntersuchungen auf einmal nicht mehr aushaltbar 
erscheinen. Dazu stellen sich die Fragen, ob sich all diese Ma�nahmen denn auch lohnen, eine Ga-
rantie auf Heilung wird einem in der Klinik ja nicht gegeben. Auf der anderen Seite hat man aber in 
dieser Zeit der Behandlung mit Recht das Gef�hl, es wird aktiv etwas gegen die Krankheit getan, die 
Tumorzellen werden bek�mpft.
Mit dem Abschluss einer Therapie k�nnen wieder neue �ngste auftauchen: Man verl�sst nun die Kli-
nik, die trotz aller unsch�ner Begleiterscheinungen ja auch einen gewissen Schutzraum darstellte. Die 
Therapie wird zu diesem Zeitpunkt f�r beendet erkl�rt, ohne dass man wei�, wie die Krankheit sich 
weiter bemerkbar machen wird. Die Angst vor einem Fortschreiten der Erkrankung begleitet die Pati-
enten f�r lange Zeit. Am meisten ist die Angst wohl vor einer anstehenden Kontrolluntersuchung zu 
sp�ren. Diese Untersuchungen sind oft l�stig und gef�rchtet, aber auch notwendig, um den Gesund-
heitsstatus zu kontrollieren.
Auch beim Aufbauen und Aufrechterhalten eines Lebensalltags merken Patienten, dass diese Aufga-
be Schwierigkeiten mit sich bringt. W�hrend der Behandlungszeit hat sich unter Umst�nden auch in 
der Familie und im Beruf manches ver�ndert. Angeh�rige und Kollegen haben l�ngere Zeit ohne ei-
nen auskommen m�ssen, haben neue Rollen �bernommen. Jetzt sollten die Aufgaben und Verant-
wortlichkeiten wieder neu verteilt werden. Dabei kann man noch nicht so recht absch�tzen, wie viel 
man sich eigentlich zumuten kann und soll.
Der Weg �zur�ck zum Leben� erschlie�t sich manchen Patienten im Rahmen einer psychologischen 
Begleitung. Aber nur aufgrund der Diagnose VHL besteht noch keine Indikation f�r eine psychologi-
sche Behandlung. Selbsthilfegruppen und Beratungsstellen sind eine wichtige Anlaufstelle f�r Patien-
ten. Hier finden sie zum einen Informationen, auch einen �berblick �ber das vorhandene Aufkl�-
rungsmaterial. Dar�ber hinaus erleben viele Patienten den Austausch mit anderen Betroffenen als 
hilfreich.

Typische Bew�ltigungswege
Nat�rlich liegt die Frage nahe, welche Verhaltensweisen einen g�nstigen Einfluss auf die Verarbei-
tung einer Erkrankung haben. Ziel der Krankheitsbew�ltigung soll - allgemein gesagt - ein verbesser-
tes Zurechtkommen mit der Krankheit und ihren Folgen sein. Solche Zielvorgaben k�nnen aber nat�r-
lich bei Patienten, Angeh�rigen und Behandlern durchaus unterschiedlich definiert werden. W�hrend 
ein Arzt z.B. hohe Compliance (also die Mitarbeit bei der Therapie) als erstrebenswertes Ziel ansieht, 
kann f�r den Patienten die Wiedergewinnung seines Wohlbefindens an erster Stelle stehen. Der Ehe-
partner setzt vielleicht wieder andere Ma�st�be, bspw. die Aufrechterhaltung der sozialen Beziehun-
gen.
Die psychoonkologische Forschung hat in vielen Studien die unterschiedlichen Verarbeitungsstrate-
gien von Patienten (Coping) untersucht.
Krankheitsbew�ltigung wird wie folgt definiert: ein summarisches Konzept f�r alle Verhaltensweisen, 
die die Auseinandersetzung mit der Erkrankung deutlich machen, z.B. Informationssuche, aktives 
K�mpfen, Selbstermutigung, Abwehr, Verdr�ngen, Resignation, Dar�ber Sprechen, soziale Ver-
gleichsprozesse, usw. �Gutes oder geeignetes Coping setzt aktives, zupackendes Verhalten des Pa-
tienten voraus, verbunden mit der Bef�higung, soziale und emotionale Ressourcen zu mobilisieren, 
d.h. vom Umfeld Unterst�tzung zu erwirken. Eine realistische Einsch�tzung der Problemsituation und 
der sich daraus ergebenden Optionen tr�gt ebenso zur geeigneten Anpassung bei, wie ein Akzeptie-
ren unver�nderlicher Bedingungen. Phasenbezogen kann auch Verleugnen oder Ablenken entlastend 
wirken.� (Heim 1998) �Nachteilig oder ungeeignet ist passives Coping im Sinn von Resignation, Auf-
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geben, Hoffnungslosigkeit, sozialem Isolieren, Gr�beln und Selbstanklage. Verleugnung, die �ber die 
Anfangsphase hinausdauert, kann (muss aber nicht) nachteilig sein, wie auch u.U. Ablenken (von den 
Chancen und Aufgaben des Heilungsprozesses) ung�nstig auf die psychosoziale Anpassung wirkt.� 
(Heim 1998).
Patienten, denen eine gro�e Bandbreite an unterschiedlichen Bew�ltigungsstrategien zur Verf�gung 
steht, k�nnen flexibel auf die unterschiedlichen Herausforderungen und Wechself�lle im Krankheits-
verlauf reagieren.

Die Wirksamkeit einzelner Verarbeitungswege ist nicht per se zu bestimmen, sondern h�ngt sehr 
stark von Verlauf und Stadium der Krankheit ab. Wann Patienten welche Copingstrategie einsetzen, 
ist sowohl von psychischen Variablen wie auch von situativen Faktoren abh�ngig. Denn so wie ein 
Mensch seine Krankheit versteht und deutet, so wird er auch mit den krankheitsbedingten Ver�nde-
rungen und Bedrohungen seines K�rpers, seines Alltags und seiner sozialen Beziehungen umgehen.
Im Zusammenhang mit einer schweren Krankheit erfahren Menschen oft ein Gef�hl des Verlusts der 
pers�nlichen Kontrolle �ber ihr eigenes Leben, nicht zuletzt durch die zahlreichen medizinischen 
Ma�nahmen, denen sie sich unterziehen m�ssen. Es ist darum wichtig, neue Kraftquellen zu finden, 
das pers�nliche Selbstwertgef�hl wieder zu st�rken und so zu einer subjektiv befriedigenden Lebens-
qualit�t zu gelangen - trotz oder gerade auch mit der Krankheitserfahrung. Die pers�nliche Lebens-
qualit�t eines Menschen ist nun etwas sehr individuelles. Die Lebensqualit�t hat viele unterschiedli-
che Facetten: Die k�rperliche Verfassung, das seelische Befinden und die Gestaltung der sozialen 
Beziehungen geh�ren dabei zu den wichtigsten Komponenten. Auch die Funktionsf�higkeit im Alltag, 
aber zum Beispiel auch die spirituelle Komponente geh�rt zu diesem Konzept.
Der Gestalttherapeut Hilarion Petzold hat den Begriff der sog. Identit�tsstiftenden S�ulen gepr�gt: die 
5 S�ulen der Identit�t sind in seinem Konzept der Integrativen Psychotherapie K�rper, soziales Netz, 
Arbeit & Leistung, materielle Sicherheit und Spiritualit�t.
Um eine solche andauernde Krise wie die VHL-Erkrankung bew�ltigen zu k�nnen, kann es helfen, f�r 
sich selbst Bausteine dieser 5 S�ulen zu identifizieren. Manchmal ist einer dieser Bausteine nicht so 
im Leben ausgepr�gt wie man es br�uchte � dann hei�t es improvisieren, vielleicht verst�rkt auf an-
dere Kraftquellen bauen und schauen, ob man einen Ausgleich finden kann. Dann gilt es auch, eige-
ne bew�hrte Ressourcen zu finden und zu aktivieren. Aufgabe ist es, das eigene Leben trotz Krank-
heit anzunehmen und zu gestalten und nicht wie das Kaninchen vor der Schlange zu sitzen und auf 
eine Verschlechterung zu warten, die ja u.U. nicht oder noch sehr lange nicht eintritt. In meiner Arbeit 
mit Krebspatienten berichten mir immer wieder Patienten spontan Beispiele f�r einen Gewinn an Le-
bensqualit�t durch die Krankheitserfahrung. Zentrale Themen sind hierbei die Ver�nderung der Priori-
t�ten und Wertigkeiten im Alltag, die Entdeckung neuer Lebensperspektiven, das bewusstere Wahr-
nehmen der "kleinen Freuden" und ganz allgemein ein intensiveres Lebensgef�hl. Ein solcher Krank-
heitsgewinn erleichtert den betroffenen Patienten die Auseinandersetzung mit Krankheit und Therapie 
und erm�glicht somit auch ein Akzeptieren der Krankheitssituation.
Die Psychologie bezeichnet diese seelische Widerstandskraft, die hilft, Krisen zu meistern, als Resi-
lienz. Resiliente Menschen klammern sich nicht an Ideen, nicht an Dinge, die ihnen Schmerz berei-
ten. Sie wissen, dass sich nichts im Leben festhalten l�sst, sie geben sich nicht die Schuld f�r Nieder-
lagen und betrachten eine schwierige Situation als Herausforderung. Diese Menschen bem�hen sich 
um ein neues Gleichgewicht, finden es zuweilen und wenn es ihnen wieder entgleitet, geben sie 
trotzdem nicht auf.
Zusammenfassend kann man zur Frage der Krankheitsbew�ltigung letztlich sagen: Es l�sst sich kein 
allgemein g�ltiges Rezept f�r erfolgreiche Krankheitsverarbeitung erstellen. Die unterschiedlichen 
Ans�tze laufen meist auf eine Unterscheidung zweier Grundeinstellungen hinaus: entweder K�mpfen 
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oder Aufgeben. Viele Untersuchungen zeigen, dass Patienten, die aktive Bew�ltigungsstile einsetzen, 
ihre Krankheit besser verarbeiten k�nnen.
Ich m�chte hier aber auch eine Warnung anbringen. Man kann die Bew�ltigung einer solchen Erkran-
kung nicht so einfach "managen". Ich erlebe es oft, dass Patienten zugesprochen wird: Du musst jetzt 
k�mpfen, wenn Du den Willen zu k�mpfen hast, dann schaffst Du es. So berechtigt ein solcher Aus-
spruch auch erscheinen mag, zeugt er doch vor allem auch von der Hilflosigkeit der Umgebung. 
Wenn der Patient es nun aber nicht schafft, wenn die Krankheit fortschreitet, f�hlt sich ein solcher Pa-
tient u.U. alleingelassen, vielleicht sogar mit Gef�hlen von Schuld und Versagen, da er angeblich 
nicht gut genug gek�mpft hat. Und dies sind sicher keine hilfreichen Gef�hle im Umgang mit der Er-
krankung.
Solche Appelle an den Kampfgeist der Patienten, der Versuch, dem Patienten Mut zuzusprechen und 
ihm den R�cken zu st�rken, sollten nicht zu einem v�lligen Ausblenden von Leid und der Auseinan-
dersetzung mit Angst und Trauer f�hren. Alle Menschen, die mit Tumorpatienten zu tun haben (ob 
Behandler oder Angeh�rige), werden im Umgang mit den Patienten auch immer wieder mit der eige-
nen Angst konfrontiert, mit dem eigenen Heilungsanspruch. So sollte man sich manchmal fragen, ob 
die Betonung des k�mpferischen Umgangs mit der Krankheit nicht auch der Abwehr eigener Unsi-
cherheiten und Ohnmacht dient.
So wenig es f�r die Patienten ein eindeutiges Rezept f�r eine gute Krankheitsbew�ltigung gibt, so 
wenig gibt es auch f�r die Angeh�rigen ein eindeutiges Modell des guten, richtigen Umgangs mit dem 
Patienten. Im Umgang mit den Patienten hat sich bew�hrt, wenn man ihnen durch ein tolerantes, ge-
lassenes Verhalten Verst�ndnis f�r ihre Lage signalisiert und ihnen immer wieder Angebote zum Ge-
spr�ch macht, sie durchaus auch auf m�gliche �ngste anspricht, ohne sie dabei zu sehr zu etwas zu 
dr�ngen. Dies ist nat�rlich oft leichter gesagt als getan. Und so gilt eben auch, dass die Angeh�rigen 
in der Regel zwar nicht erkrankt, aber auch von der Erkrankung betroffen sind. Auch f�r sie kann es 
im Lauf der Zeit wichtig sein, sich Unterst�tzung zu holen, sei es in einer Beratungsstelle oder durch 
eine psychosoziale Begleitung.
Man muss ber�cksichtigen, dass Krankheitsverarbeitung kein geradlinig verlaufender Prozess ist, 
sondern ein vielen individuellen Einflussgr��en unterworfenes Geschehen. Scheinbar gegens�tzliche 
Gef�hle und Gedanken stehen im Erleben der Patienten oft eng beieinander. Die individuelle Ausei-
nandersetzung mit der Erkrankung ist meist von Ambivalenz (das Nebeneinander von gegens�tzli-
chen Gef�hlen, Gedanken und W�nschen) gepr�gt: sich sowohl offen mit der Krankheit und deren 
Folgen auseinandersetzen, wie auch die Krankheit ablehnen, sie verdr�ngen, wegschieben wollen. 
Eine solche Ambivalenz ist aber angesichts der Komplexit�t des Krankheitsgeschehens durchaus 
verst�ndlich. F�r Patienten wie auch f�r Angeh�rige ist es wichtig, sich selbst Zeit zu geben und den 
eigenen Weg im Umgang mit der Erkrankung zu finden.
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VHL-Rundbrief August/2010; Heft 3; Jahrgang 11

Psychosoziale Auswirkungen der von Hippel-Lindau�Krankheit

Von: Lammens CRM, et al., Clinical Genetics 2010
Zusammenfassende �bersetzung: PD Dr. Andrea Schumacher, Med. Klinik und Poliklinik  A, Universit�tsklini-
kum M�nster

Anmerkung der Redaktion:
In diesem Artikel werden die Begriffe folgenderma�en verstanden:

- Tr�ger oder VHL-Mutationstr�ger = VHL-Betroffene, 
- 50% at-Risk / 50% Risiko / Risikopatienten = Familienmitglieder, die noch keinen Tumor entwickelt ha-

ben und/oder keine genetische Untersuchung haben vornehmen lassen, 
- Nicht-Tr�ger = Familienangeh�rige, die gesichert kein VHL haben

Zusammenfassung: Die niederl�ndische Studie untersucht psychische Belastungen und Distre� 
(negativer Stress) bei VHL-Familienmitgliedern und erfasst Faktoren, die signifikant (bedeutsam) mit 
diesem Distre� verbunden sind. Dies ist die weltweit erste Studie und bezog fast alle derzeit bekann-
ten VHL-Familien in den Niederlanden ein.
123 VHL-Familienmitglieder aus 37 Familien nahmen an der Studie teil. Rund 40% berichteten �ber 
klinisch relevanten Distre�, fast 50% der Tr�ger und 36% der Nicht-Tr�ger. Der in der Adoleszenz 
(Lebensalter des Heranwachsens) erlebte Verlust eines Verwandten ersten Grades durch VHL war 
mit einem deutlich erh�hten Ausma� an psychischer Belastung verbunden. Etwa nur ein Drittel derje-
nigen, die erh�hten Distre� berichtet hatten, erhielten psychosoziale Unterst�tzung. Ein erheblicher 
Prozentsatz der Familienangeh�rigen erlebt klinisch relevante psychische Belastungen.

Einleitung: 
�ber die psychosozialen Auswirkungen der h�ufigsten Formen erblicher Krebserkrankungen (z.B. 
erblicher Brust- und Eierstockkrebs) sind derzeit viele Informationen verf�gbar, doch es gibt praktisch 
keine Daten �ber die psychosozialen Auswirkungen bei der VHL-Erkrankung. Die Literatur zeigt, dass 
bei den h�ufigeren Formen erblicher Krebserkrankungen das durchschnittliche Ausma� psychosozia-
ler Belastung nicht erh�ht ist. Jedoch rund 10-20% der Personen mit hohem Risiko erleben erh�hte 
seelische Belastung. Es ist unklar, ob Menschen aus VHL-Familien das gleiche Ausma� an Distre� 
erleben. Es wird vermutet, dass diese Gruppe psychisch anf�lliger ist, da VHL-Tr�ger und -
Familienmitglieder w�hrend ihrer gesamten Lebensdauer bei relativ wenigen pr�ventiven M�glichkei-
ten ein erh�htes Risiko haben, unterschiedliche Tumoren zu entwickeln.
Mehrere Studien zu den h�ufiger auftretenden Formen erblicher Krebserkrankungen konnten eine 
Reihe von Risikofaktoren f�r psychische Belastung identifizieren. Diese sind: j�ngeres Alter, hohes 
wahrgenommenes Risiko, weibliches Geschlecht, niedriger Bildungsstand, schlechte soziale Unter-
st�tzung, hohe soziale Zw�nge, Mutations- Status (Tr�ger und at-risk sind mehr belastet als Nicht-
Tr�ger), wenig Wissen �ber die Krankheit und fr�here Erfahrungen mit der Krankheit und krankheits-
bedingter Tod von nahen Verwandten. Ob auch bei VHL-Familienmitgliedern diese Variablen mit er-
h�hten Belastungswerten einhergehen, ist jedoch noch unklar. Studien haben festgestellt, dass ein 
Drittel der Personen, die genetische Beratung f�r famili�res Auftreten von Krebs bekamen, gern pro-
fessionelle psychosoziale Unterst�tzung erhalten h�tten. Das Ausma�, in dem Menschen mit einem 
VHL-Risiko professionelle psychosoziale Unterst�tzung ben�tigen, ist unbekannt, doch wird erwartet, 
dass es h�her ist. 
Die Ziele dieser Studie waren: die Pr�valenz (H�ufigkeit des Auftretens) von VHL-bezogenen psycho-
logischen Sorgen und Belastungen festzustellen, den Einfluss von VHL auf gesundheitsbezogene 
Lebensqualit�t zu bestimmen, Variablen zu identifizieren, die wesentlich zu erh�hten VHL-bezogenen 
Sorgen und �ngste beitragen, und die Notwendigkeit professioneller psychologischer Unterst�tzung
zu dokumentieren.

Methodik:
Als Teil einer gr��eren Querschnittsstudie wurden Familien mit einer VHL-Keimbahnmutation identifi-
ziert. Insgesamt 171 Angeh�rige aus 43 Familien, darunter nachgewiesene VHL-Mutationstr�ger, 
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50% at-Risk- und nachgewiesene Nicht-Tr�ger wurden zur Teilnahme an der Studie eingeladen. 
Ausgeschlossen von der Studie wurden Personen j�nger als 16 Jahre, solche, die nichts von VHL in 
ihrer Familie wussten, und solche mit schweren k�rperlichen Krankheiten oder schweren psychiatri-
schen Problemen.
Die Studienteilnehmer wurden gebeten, einen Fragebogen auszuf�llen mit Fragen zur Soziode-
mographie, zur pers�nlichen und famili�ren medizinischen Geschichte und zu psychosozialen Variab-
len, einschlie�lich VHL-bezogenen Sorgen und N�ten und zur gesundheitsbezogenen Lebensqualit�t. 
Um VHL-spezifische �ngste zu erfassen, wurde die Intrusion1-Subskala der Impact of Event Scale 
(IES) verwendet. Dies ist ein Fragebogen, der intrusive Gedanken und Gef�hle zu VHL w�hrend der 
vergangenen sieben Tage erfasst. 
VHL-bezogene Sorgen wurden erfasst mit einem Fragebogen, abgewandelt von der Krebs-Sorgen-
Skala (Fragen beziehen sich auf VHL-Tumoren anstatt auf Krebs.) Gesundheitsbezogene 
Lebensqualit�t wurde erfasst mit dem SF-36 Fragebogen, bestehend aus acht Skalen: k�rperliche 
Funktionsf�higkeit, Rollen-Einschr�nkungen aufgrund physischer Gesundheitsprobleme, k�rperliche 
Schmerzen, allgemeiner Gesundheitszustand -Wahrnehmungen, Vitalit�t, soziale Funktionsf�higkeit, 
Rollen- Einschr�nkungen aufgrund emotionaler Probleme und allgemeine psychische Gesundheit. 
Soziodemographie und pers�nliche medizinische Geschichte: Daten wurden erhoben zu Alter, Ge-
schlecht, Familienstand, Bildungsgrad, Nachkommen, die pers�nliche Geschichte des VHL und DNA-
Status (Tr�ger, 50% at-Risk, Nicht-Tr�ger). 
VHL-Familiengeschichte: Die Teilnehmer wurden gefragt, ob und wenn ja, wie viele Verwandte ersten 
Grades klinisch und / oder genetisch mit VHL diagnostiziert wurden, und nach dem Alter der Teilneh-
mer, in dem sie zum ersten Mal mit der VHL-bezogenen Erkrankung eines Familienmitglieds konfron-
tiert wurden. 
Psychosoziale Variablen
1.) Wahrgenommenes Risiko: Die Befragten wurden gebeten, ihr wahrgenommenes Risiko an-
zugeben hinsichtlich der Entwicklung weiterer (zus�tzlicher) Tumore im Vergleich zu einer durch-
schnittlichen Person in der niederl�ndischen Bev�lkerung ihres Alters.
2.) Soziale Zw�nge: Es wurde ein Fragebogen, adaptiert (abge�ndert) aus dem Gesellschaftliche-
Zw�nge-Fragebogen, verwandt. Soziale Zw�nge spiegeln die Wahrnehmung der VHL-
Familienangeh�rigen, sich zur�ckhalten zu m�ssen, VHL-bezogene Gedanken und Gef�hle anderen 
gegen�ber auszudr�cken. 
3.) Soziale Unterst�tzung: Die Teilnehmer wurden gefragt, ob es mindestens eine Person in ihrem 
sozialen Netzwerk gibt, mit denen sie �ber pers�nliche Probleme sprechen k�nnten. 
4.) Familien- Funktion: Auswirkungen von VHL auf die Familie wurde mit der �General �Family-
Function� gemessen, einer Subskala der McMaster Familien-Funktions-Skala.
5.) VHL-Wissen: Wissen �ber VHL wurde beurteilt mit einer angepassten Version eines 10-Punkte-
Fragebogens, urspr�nglich entwickelt f�r Frauen mit erh�htem Brustkrebsrisiko. 
6) Professionelle psychosoziale Unterst�tzung: Die Teilnehmer wurden gefragt, ob sie jemals psy-
chosoziale Unterst�tzung f�r VHL erhalten hatten, und wenn ja, f�r welche Probleme. 

Ergebnisse 
Insgesamt 123 Familienmitglieder (72%) aus 37 Familien beantworteten den Fragebogen. 
Das Durchschnittsalter der 123 Teilnehmer betrug 41 Jahre. 68 Personen waren Tr�ger einer VHL-
Keimbahnmutation. 16 Personen hatten ein 50% Risiko, und 39 waren Nicht-Tr�ger. 66 Familienmit-
glieder wurden diagnostiziert/behandelt mit / wegen einer oder mehrer VHL Manifestationen. 
VHL-bezogene Beschwerden (IES): 39 % (N = 48) der Befragten gaben klinisch relevante, moderate 
bis schwere Auspr�gungen VHL-bezogener Belastung an, 13 % (n = 16) starke Belastung.
VHL-bezogene Sorgen: 38% der Tr�ger zeigten h�ufig Sorgen hinsichtlich der M�glichkeit, weitere 
zus�tzliche VHL-Tumoren zu entwickeln und 46% berichteten Sorgen �ber die M�glichkeit, wegen 
VHL Operationen zu brauchen. 41% der gesamten Stichprobe berichteten h�ufige Sorgen wegen der 
M�glichkeit, dass Familienangeh�rige VHL-bezogene Tumore entwickeln k�nnten (Tr�ger 35%; Risi-
kopatienten 44%; Nicht-Tr�ger 50%).
Faktoren, die mit VHL-bezogener psychischer Belastung assoziiert (verbunden / verkn�pft) sind: Sig-
nifikant assoziiert mit klinisch relevantem Ausma� VHL-bezogener psychischer Belastung waren die 

1 Intrusion: unfreiwilliges Erinnern und Wiedererleben traumatischer Ereignisse
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folgenden Faktoren: Weibliches Geschlecht, tats�chliches Risiko, hohes wahrgenommenes Risiko f�r 
die Entwicklung von Tumoren und die Erfahrung des Tods eines nahen Angeh�rigen durch VHL w�h-
rend der eigenen Adoleszenz.
Es wurde festgestellt, dass von den Teilnehmern diejenigen deutlich anf�lliger f�r h�here VHL-
bezogenen Distre� waren, die ein h�heres Ma� an gesellschaftlichen Zw�ngen hatten, ein hohes 
wahrgenommenes Risiko f�r die Entwicklung von Tumoren, und diejenigen, die den Verlust eines na-
hen Angeh�rigen in der Adoleszenz erlebten. 
Gesundheitsbezogene Lebensqualit�t (SF-36): Die Mittelwerte der SF-36 Skalen waren vergleichbar 
mit denen der alters- und geschlechtsspezifischen Referenz-Gruppe aus der  allgemeinen niederl�n-
dischen Bev�lkerung, mit Ausnahme der Skala "allgemeine Gesundheit", wo VHL-Familienmitglieder 
signifikant schlechtere Werte angaben. Die Tr�ger-Gruppe schnitt deutlich schlechter ab als die Nicht-
Tr�ger und Risikopatienten auf der Skala "allgemeine Wahrnehmungen von Gesundheit". Zus�tzlich 
erzielte die Tr�ger-Gruppe im Vergleich zu Nicht-Tr�gern auch deutlich schlechtere Werte auf den 
Skalen "k�rperliche Funktionsf�higkeit" und die �Rollen- Einschr�nkungen durch k�rperliche Gesund-
heits-Probleme ".
Bedarf an und Einsatz von professionellen psychosozialen Unterst�tzung: 28% (n = 34) der Befragten 
hatten professionelle psychosoziale Unterst�tzung erhalten. Tr�ger hatten h�ufiger professionelle 
psychosoziale Unterst�tzung erhalten als die 50% Risiko-Individuen und Nicht-Tr�ger. 28% derjeni-
gen, die keine professionelle Unterst�tzung erhalten hatten, h�tten gern welche bekommen und ein 
Drittel davon gab an, dass sie noch immer gern professionelle Hilfe bek�me. Die wichtigsten Fragen, 
die VHL-Familienmitglieder w�hrend psychosozialer Beratung ansprachen, waren: die Auseinander-
setzung mit VHL im Allgemeinen (74%), Angst vor der Entwicklung weiterer VHL Tumore (47%), Hilfe 
bei der Bew�ltigung des DNA-Testergebnis (29%) und Hilfe bei der Bew�ltigung des Verlusts eines 
Familienmitglieds durch VHL (27%). 
F�r diejenigen Familienmitglieder, die keine professionelle psychosoziale Unterst�tzung erhalten hat-
ten, aber gern bekommen h�tten, waren die wichtigsten psychosoziale Probleme: Angst, dass Famili-
enangeh�rigen weitere Tumore (57%) entwickeln, Angst selbst weitere Tumore zu entwickeln, Bew�l-
tigung des DNA-Testergebnisses und Sorgen �ber Versicherung und Hypotheken (52%).
62 % der gesamten Stichprobe glaubten, dass professionelle psychosoziale Unterst�tzung routine-
m��ig angeboten werden sollte, und zwar m�glichst zum Zeitpunkt der klinischen Diagnose (58%), 
zum Zeitpunkt der VHL-bezogenen Operation (58%) und / oder unmittelbar nach den DNA-Test Er-
gebnissen (43%). 

Diskussion 
Die Studie bietet eine umfassende Erfassung von VHL-assoziiertem Distre�, Sorgen und gesund-
heitsbezogener Lebensqualit�t bei 123 Familienmitgliedern aus der niederl�ndischen VHL-
Bev�lkerung. Trotz der Tatsache, dass VHL-Familienmitglieder eine mit der allgemeinen Bev�lkerung 
vergleichbare gesundheitsbezogene Lebensqualit�t angeben, berichten ca. 40% der Befragten kli-
nisch relevante Ausma�e an VHL-bezogenem Distre�. Untersucht nach tats�chlichem Risiko-Status, 
n�hert sich dieser Wert auf fast 50% bei Tr�gern und - m�glicherweise sogar auffallender - auf mehr 
als ein Drittel unter den Nicht-Tr�gern. Wie vermutet, sind diese Zahlen erheblich h�her als die f�r die 
h�ufigeren Formen erblicher Krebserkrankungen. Im Vergleich zu  anderen erblichen Krebs-
Syndromen, ist es bei VHL schwieriger vorherzusagen, wann sich die VHL-Erkrankung manifestiert. 
Dar�ber hinaus haben VHL-Familienmitglieder ein lebenslanges Risiko f�r die Entwicklung multipler 
Prim�rtumoren und es gibt, mit Ausnahme der regelm��igen Kontrolluntersuchung, keine Vorsorge-
m�glichkeiten. Eine m�gliche Erkl�rung f�r den hohen Anteil von Nicht-Tr�gern mit erlebtem erh�hten 
Distre�-Werten ist, dass sie sich f�r die Zukunft ihrer Verwandten mit VHL-Mutation verantwortlich 
f�hlen und / oder dass sie sich angesichts ihres Nicht-Tr�ger-Status schuldig f�hlen. Das dritte Ziel 
der Studie war es, Faktoren zu identifizieren, die mit erh�htem VHL-assoziiertem Distre� verbunden 
sind. Wie sich zeigt, ist erh�hter Distre� stark verkn�pft mit der in relativ jungen Jahren gemachten 
Erfahrung des VHL-bezogenen Tod eines nahen Verwandten. Das Ergebnis, dass weibliches Ge-
schlecht deutlich assoziiert ist mit VHL-bezogenem Distre�, steht im Einklang mit fr�heren Studien 
bei anderen erblichen Krebs-Syndromen. Studienteilnehmer mit der Diagnose / Behandlung f�r VHL, 
mit einem hohen wahrgenommenen Risiko f�r weitere Tumore und mit hohen sozialen Zw�ngen be-
richteten mehr VHL-bezogene Sorgen. 
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Weiteres Ziel der Studie war die Untersuchung der wahrgenommene Notwendigkeit f�r und Inan-
spruchnahme von professioneller psychosozialer Unterst�tzung. Ein Drittel der Personen mit erh�h-
tem Distre� hatte professionelle psychosoziale Unterst�tzung erhalten, und etwa ein Drittel derjeni-
gen, die sie nicht erhalten hatte, h�tte sie gern gehabt. Die Mehrheit der Teilnehmer der Studie meint, 
dass professionelle psychosoziale Unterst�tzung routinem��ig angeboten werden sollte, insbesonde-
re zum Zeitpunkt der Diagnose und pr�- und post-operativ.  
Es ist aus der Literatur bekannt, dass die F�higkeit von �rzten, Distre� bei Patienten zu erkennen, 
suboptimal ist. Deshalb empfehlen wir den Einsatz eines einfachen Screening-Instruments bzw. einer 
Problem-Checkliste zu verschiedenen wichtigen Zeitpunkten (beim ersten Besuch, zum Diagnose-
Zeitpunkt, bei der j�hrlichen Kontrolle, beim Fortschreiten der Krankheit, pr�- und post-operativ), um 
so Menschen mit erh�hten Distre� und / oder solche mit Bedarf f�r zus�tzliche professionelle psy-
chosoziale Unterst�tzung identifizieren zu k�nnen. Ein solches Screening-Instrument wird derzeit in 
den Niederlanden entwickelt f�r den Einsatz bei genetischen Krebserkrankungen. Als Teil des Scree-
ning sollten diejenigen besondere Aufmerksamkeit erhalten, die w�hrend der Adoleszenz / vor dem 
Alter von 20 einen nahen Verwandten durch eine VHL-Erkrankung verloren haben. Die Anwendung 
eines Screening-Instruments kann dem Arzt helfen, die VHL-Familienmitglieder zu identifizieren, die 
Hilfe brauchen und kann so die Arzt-Patient-Kommunikation verbessern. Wenn notwendig, k�nnen 
�rzte an einen Facharzt (z.B. Psychologen, Sozialarbeiter) oder an eine Selbsthilfegruppe verweisen. 



Psychische und soziale Aspekte

12

VHL-Rundbrief Februar/2010; Heft 1; Jahrgang 11
VHL-Forschung mit Kindern und Jugendlichen
Hansjakob M�ller, Prof. em. f�r Medizinische Genetik an der Universit�t Basel und Mitglied der schweizerischen 
Nationalen Ethikkommission (NEK) im Bereich Humanmedizin (E-mail: hansjakob.mueller@unibas.ch)

Am Samstag, den 28.02.2009 ist es soweit: Wir n�hern uns in gro�en Schritten dem 2. Europ�ischen 
Tag der Seltenen Erkrankungen, dem RARE DISEASE DAY. Seit dem Jahr 2008 findet er nun j�hr-
lich immer am letzten Tag im Februar statt.

EURORDIS, der Europ�ische Dachverband f�r seltene Erkrankungen, hat diesen offiziellen Tag f�r 
Menschen mit Seltenen Erkrankungen ausgerufen. Er findet nicht nur in Europa, sondern auch in den 
Vereinigten Staaten, Kanada und einigen s�damerikanischen Staaten gro�en Widerhall. Den Selte-
nen eine Stimme geben.

Der Tag dient dazu, in Politik und Gesellschaft, in Forschung und Wissenschaft auf die Anliegen der 
Betroffenen einer chronischen seltenen Erkrankung und ihren Angeh�rigen hinzuweisen.

Das Motto dieses Jahres lautet: �Patient Care: a Public Affair!� (Patientenversorgung � eine �ffentli-
che Angelegenheit). In ganz Europa wird darauf aufmerksam gemacht, dass eine interdisziplin�re und 
sektoren�bergreifende Versorgung f�r die sehr komplexen Seltenen Erkrankungen notwendig ist. Das 
bedeutet, dass die Zusammenarbeit sowohl in ambulanten, station�ren und rehabilitativen Bereichen 
verst�rkt werden muss, als auch zwischen �rztlichen und nicht �rztlichen (Physiotherapeuten, Logo-
p�den) Behandelnden und anderen Versorgungsbeteiligten (z.B. Apotheken und Sanit�tsh�usern). 
Das Gesundheitssystem muss diese Bed�rfnisse und Probleme der Erkrankten erkennen und auf-
greifen.

In Deutschland finden am Europ�ischen Tag der Seltenen Erkrankungen in 8 gro�en bundesdeut-
schen St�dten Veranstaltungen statt: In Hamburg, Berlin und Stuttgart, in K�ln, W�rzburg, Bielefeld, 
Bremen und Wiesbaden haben sich engagierte Menschen unterschiedlicher Patientenorganisationen 
zusammengefunden, um unter dem Dach der ACHSE e.V. m�glichst viele Menschen f�r die Thematik 
der seltenen Erkrankungen zu sensibilisieren.
Der Tag will auf das Dasein der �Waisenkinder der Medizin� aufmerksam machen und damit ein brei-
tes Bewusstsein f�r die Betroffenen schaffen und langfristig Engagement und Unterst�tzung zu erfah-
ren.

Auf einer extra f�r den Rare Disease Day von EURORDIS angelegten Internetseite finden Sie eben-
falls n�here Informationen zu den einzelnen Veranstaltungen. Unter dem auf der oberen Taskleiste 
befindlichen Punkt country by country k�nnen Sie nicht nur das deutsche Programm lesen, sondern 
auch auf anderen nationalen Seiten st�bern. 

Die Angst vor Forschung mit Kindern und Jugendlichen in weiten Kreisen der �ffentlichkeit und der 
Politik ist verst�ndlich. Sie ist aber notwendig, um auch ihnen, wie den Erwachsenen, eine sorgf�ltig 
evaluierte medizinische Betreuung zukommen zu lassen. Ohne den weltweiten Miteinbezug einer 
grossen Zahl von Kindern in Studien zur Leuk�mie- und Tumorbehandlung w�re z.B. die heute m�gli-
che Heilung von etwa drei Viertel aller Kinder mit Blutkrebs undenkbar.

Eindr�cke aus �rztlichen Handlungen, die nur auf Einzelerfahrungen beruhen, k�nnen tr�gerisch sein. 
Verl�ssliche Erkenntnisse �ber deren Wirksamkeit sind nur �ber breit angelegte Studien, also For-
schung mit Menschen, zu erzielen. Weil ein damit zusammenh�ngendes Schadensrisiko nie ganz 
ausgeschlossen werden kann, ergibt sich unweigerlich ein ethischer Konflikt mit der �rztlichen Pflicht, 
nicht schaden zu d�rfen. 

Am 7. M�rz 2010 wird das Schweizer Volk �ber einen neuen Verfassungsartikel zur Forschung am 
Menschen abstimmen. Bisher haben sich vor allem kantonale Gesundheitsregelungen, dies jedoch in 
unterschiedlichem Ausmass und mit unterschiedlichen Bestimmungen, darum gek�mmert. Ziel des 
neuen Verfassungsartikels ist eine nationale Gesetzgebung, die W�rde, Pers�nlichkeit und Gesund-
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heit des Menschen in der Forschung einerseits sch�tzt und die Forschungsfreiheit anderseits wahrt. 
Von besonderem Interesse ist dabei die Frage, wie die Forschung mit urteilsunf�higen Menschen, 
besonders mit Kindern und Jugendlichen, geregelt werden soll. Braucht es �berhaupt diesbez�gliche 
Forschung? Welchen Schutz muss die Gesetzgebung gerade ihnen bieten? Zweifelsohne sind sie 
besonders schutzbed�rftig, da sie nicht in vollem Sinne urteilsf�hig seien. Ihre gesetzlichen Vertreter, 
in der Regel die Eltern, entscheiden f�r sie. Dadurch resultiert die Gefahr des sogenannten �Instru-
mentalisierens�, was heisst: Jemand anderen f�r seine Zwecke �benutzen�, um ein eigenes Ziel zu er-
reichen (Beispiel siehe nachfolgend). 

In der Bundesrepublik Deutschland, die die Bioethik-Konvention des Europarates nicht unterzeichne-
te, ist die Forschung an nicht-einwilligungsf�higen Personen durch die Rechtssprechung sehr einge-
schr�nkt. Immerhin wurde im Hinblick auf die Umsetzung der EG-Richtlinie 2004 (siehe unten) zu-
mindest das Arzneimittelgesetz gelockert, in dem Forschung mit kranken Kindern zugelassen wurde, 
auch dann, wenn kein unmittelbarer eigener Nutzen zu erwarten ist.

Forschungsbedarf bei Kindern mit einer VHL-Veranlagung
Unbestreitbar besteht ein grosser Forschungsbedarf, medizinisches Wissen �ber die Verursachung, 
die Diagnostik, den Verlauf, respektive die Pr�vention oder die Therapie von Krankheiten, die sich im 
Kindes- und Jugendlichenalter manifestieren, hervorzubringen. Es werden heute meistens Medika-
mente verschrieben oder in Dosen verabreicht, die noch nicht f�r junge Menschen wissenschaftlich 
�berpr�ft wurden. Daher ist ein beachtlicher Anteil der regelm�ssig verabreichten Medikamente for-
mal f�r Kinder nicht zugelassen. Auch die Diagnostik- und Therapieverfahren f�r die einzelnen Tumo-
ren, die auf dem Boden einer VHL-Veranlagung entstehen k�nnen, wurden meist in der Erwachse-
nenmedizin evaluiert und dann f�r Kinder und Jugendliche �bernommen. Die Forschungsziele umfas-
sen jedoch nicht nur die Entwicklung von bildgebenden Verfahren oder von Medikamenten, sondern 
die Beachtung des Wohlbefindes der Betroffenen und ihrer Angeh�rigen, also z.B. auch psychosozia-
le Aspekte.

Komplikationen der VHL-Veranlagung, die es zu verhindern oder mindestens zu therapieren gilt, k�n-
nen schon fr�h im Leben auftreten (siehe Abb. 1). Die diesbez�glichen Erfahrungen, wie sie von ver-
schiedenen Registern gesammelt wurden, gehen etwas auseinander, was nicht �berrascht. Ver-
schiedene Gr�nde sind daf�r verantwortlich: Umfang des Untersuchungsgutes, medizinische Erfas-
sung der Betroffenen und ihrer Angeh�rigen, lokale Unterschiede der der Erkrankung zugrunde lie-
genden VHL-Genmutationen etc..

Abb. 1: 
Fr�hestes Auftreten von VHL-Komplikationen im Kindesalter
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Es ist zu hoffen, dass es dank den Erfolgen der biomedizinischen Forschung bald einmal gelingen 
wird, M�glichkeiten zu finden, um die Anf�nge der VHL-Erkrankung zu unterdr�cken. Solche Mass-
nahmen m�ssten zweifelsohne fr�h im Leben eingreifen. Ohne Forschung an Kindern und Jugendli-
chen ist deren Entwicklung  jedoch undenkbar.

Bestehende ethische Grunds�tze f�r die Forschung an Kindern
Wenn man sich Gedanken �ber Forschung mit Kindern und Jugendlichen macht, lohnt sich vorerst 
ein historischer R�ckblick. Als Reaktion auf die Vorkommnisse im 3. Reich wurde 1947 im N�rnberger 
Kodex die Forschung am Menschen geregelt. Der zentrale neue Gedanke war, dass das Wohl des 
Individuums und nicht die Interessen der Gesellschaft im Vordergrund stehen sollten. Forschung darf 
nur mehr dann betrieben werden, wenn eine freiwillige Einwilligung der dazu bef�higten Versuchsper-
sonen (man spricht heute von einem �informed consent�) vorliegt. Nach diesem Wortlaut ist keine 
Forschung bei Personen ohne Urteilsf�higkeit zugelassen. Sonderregelungen waren damit gefragt.

In der Helsinki Deklaration des Welt�rztebundes 1964 (letzte Revision 2008 in Seoul) sowie in der 
Biomedizin-Konvention des Europarates aus dem Jahre 1999 inklusive dem 2005 verabschiedeten 
Zusatzprotokoll �ber biomedizinische Forschung wurden ethische Grunds�tze f�r die medizinische 
Forschung mit Kindern formuliert. Die Richtlinie 2001/20 der Europ�ischen Union enth�lt in Art. 4 
Sonderregelungen f�r �Minderj�hrige als Pr�fungsteilnehmer�. Zusammengefasst fordern die obge-
nannten Vorschriften folgendes:

1. Forschung an Minderj�hrigen ist nur erlaubt, wenn Erkenntnisse bei Urteilsf�higen nicht ge-
wonnen werden k�nnen.

2. Die Forschungsstudie muss durch eine unabh�ngige Ethikkommission bewilligt werden. Diese 
hat die Interessen der Studienteilnehmer zu sch�tzen, ihre Rechte, ihre Gesundheit und ihr 
Wohl.

3. Das Einverst�ndnis der gesetzlichen Vertretung ist bei Handlungsunf�higen (�legal incompe-
tence�) notwendig.

4. Die Meinung der Minderj�hrigen ist entsprechend ihrer Reife zu ber�cksichtigen und eine e-
ventuelle Ablehnung zu respektieren. 

5. Selbst, wenn sie noch nicht entscheidungsf�hig sind, muss eine ihren geistigen F�higkeiten 
entsprechende, also eine kindgerechte Aufkl�rung erfolgen.

6. In der Regel sollte ein direkter und wirklicher Nutzen f�r den minderj�hrigen Probanden resul-
tieren. Das Forschungsvorhaben muss mindestens einen sogenannten Gruppennutzen haben, 
also einen m�glichen Nutzen f�r die Menschengruppe, der der Betroffene angeh�rt, und darf 
dann nur mit minimalen Belastungen und Risiken verbunden sein.

Wir m�ssen uns auch heute weiterhin mit der Frage auseinandersetzen, ob die vorgenannten Bedin-
gungen hinreichend sind, um eine wissenschaftlich noch so gut konzipierte Studie ethisch zu rechtfer-
tigen. 

Das ethische Grundprinzip der Gerechtigkeit fordert einen fairen Zugang f�r alle zu den Vorteilen, die 
aus der medizinischen Forschung erwachsen. Der Einschluss von Angeh�rigen verletzbarer, wir 
sprechen von vulnerabler, Gruppen, wie Kinder oder Schwangere, in wissenschaftliche Studien er-
m�glicht, dass sie nicht durch einen systematischen Ausschluss medizinisch benachteiligt werden, 
also, dass auch f�r sie z.B. wirksamere Behandlungsstrategien mit weniger Nebenwirkungen entwi-
ckelt werden k�nnen. Kinder und Jugendliche m�ssen jedoch unabh�ngig davon, ob sie an For-
schungsvorhaben teilnehmen wollen oder nicht, jeweils in den Genuss der bestm�glichen medizini-
schen Betreuung kommen.

� und zu dem:
Der Erforschung seltener Krankheiten wie der VHL-Erkrankung k�me zu wenig F�rderung zuteil, 
wenn man die Verteilung der Forschungsgelder nur dem freien Markt �berlassen w�rde. VHL ist f�r 
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die Interessen der Pharmaindustrie viel zu selten. So erw�chst den mit �ffentlichen Geldern finanzier-
ten forschungsf�rdernden Institutionen die wichtige Aufgabe, hier ausgleichend zu wirken.

Anforderungen an die Forschung bei Kindern und Jugendlichen sowie damit verbundene  
Messunsch�rfen
Die Forschung sollte unbestreitbar zum Wohl der Minderj�hrigen erfolgen. Dieses Wohl hat mindes-
tens zwei Komponenten: eine objektive medizinisch-wissenschaftlich begr�ndbare und eine subjekti-
ve, individuelle, die von eigenen Wertvorstellungen und W�nschen bestimmt wird, wie sie solche in 
den ersten Lebensphasen jedoch noch kaum entwickeln konnten. Zweifelsohne wird das Wohl von 
Kindern am besten durch ihre Eltern vertreten. Eltern haben aber auch Eigeninteressen (siehe oben: 
Stichwort �Instrumentalisieren�); sie m�chten vielleicht, dass ihr krebskrankes Kind in eine For-
schungsstudie aufgenommen wird, weil sie darin eine letzte Chance f�r dessen Weiterleben sehen, 
w�hrend das Kind dies aber ablehnt. Daher kommt dem Mitspracherecht des Kindes eine grosse Be-
deutung zu. Wie weit reicht dieses aber? Bedarf es eines Co-Konsenses der Eltern oder kann ein 
Minderj�hriger selbst�ndig entscheiden, wenn er dazu f�hig erscheint? W�hrend in der Schweiz die 
F�rsorge- und Vertretungskompetenz der Eltern gem�ss Art. 301 ZGB durch die Pers�nlichkeitsrech-
te des Kindes begrenzt werden, gilt in Deutschland gem�ss Art. 6 des Grundgesetzes aus dem elter-
lichen Erziehungsrecht ein Mitspracherecht der Eltern bis zur Vollj�hrigkeit ihres Kindes. Wieweit 
reicht die Entscheidungsfreiheit der Eltern, falls ein Kind noch entscheidungsunf�hig ist? Wer d�rfte 
sich allenfalls in die Entscheidung einmischen?

Allgemeine Akzeptanz findet die Formulierung, dass Risiken und Belastungen von Forschungsunter-
nehmen nur minimal sein d�rfen, und dies gerade dann, wenn kein m�glicher individueller Nutzen zu 
erwarten ist. Was heisst aber minimal?

In den USA wurde versucht, eine diesbez�gliche Wertung mit einem Vergleich zu l�sen. Als minimal 
gelten Beeintr�chtigungen und Gef�hrdungen des Alltags wie Sterberisiko im Strassenverkehr 
oder Verletzungsgefahr im Sport. Diese Sichtweise ist problematisch. Darf ein Kind im Alltag �ber-
haupt solch hohen Risiken ausgesetzt werden und dies auch noch unfreiwillig? Die geforderte Mini-
malit�t sollte daher besser aus der �Zumutbarkeit� abgeleitet werden. Die H�he des Risikos, bzw. der 
Belastung sollte in einem einf�hlbaren Verh�ltnis zur Art und zur H�he des m�glichen Nutzens f�r 
das Kind und f�r seine Altersgenossen stehen. Das Risiko muss gem�ss bestem Ermessen zumutbar 
sein.

Solidarit�t � Gruppennutzen
Forschung dient vorerst nicht der unmittelbaren Erzeugung von Nutzen, sondern vielmehr der Suche 
nach Erkenntnissen. Ein allf�lliger Nutzen stellt sich gelegentlich zweifelsohne indirekt ein. Trotzdem 
hat in der ethischen und rechtlichen Debatte die Unterscheidung von therapeutischer Forschung mit 
direktem Nutzen (�Heilversuche�) und von fremdn�tziger Forschung nur mit Gruppennutzen eine be-
achtliche Bedeutung erlangt. Dabei wird gefordert, dass bei derjenigen mit direktem Nutzen gr�ssere 
Risiken eingegangen werden k�nnen, w�hrend die Fremdn�tzige nur sehr zur�ckhaltend zugelassen 
werden d�rfe und dies gerade bei Urteilsunf�higen. Diese Sichtweise f�hrt leicht zu einer potentiellen 
Verharmlosung der therapeutischen Forschung und zu einer D�monisierung der Fremdn�tzigen. Ge-
wisse Kreise wollen letztere gar verbieten, obwohl z.B. zur Entwicklung neuer diagnostischer Verfah-
ren Untersuchungen an gesunden Kindern notwendig sind, um Normal- und Referenzwerte zu erhe-
ben. Zudem ist es schwierig zu definieren, was �berhaupt eine �Gruppe� ist. Verschiedene Parameter 
w�ren zu bedenken wie Alter, Krankheitsform, aber auch soziale, ethnische, �konomische und ande-
re Aspekte. Minderj�hrige ihrerseits stellen keineswegs eine einheitliche Gruppe dar; jede Altersstufe 
von der Geburt bis zur Pubert�t hat ihre physiologischen und psychologischen Eigenheiten, die indi-
viduell beachtlich variieren k�nnen. 

Gerade im Hinblick auf die VHL-Erkrankung  ist der Einwand schwerwiegend, dass eine Forschung 
mit Kindern f�r Erwachsenenkrankheiten unzul�ssig sei. Die diesbez�glichen Forschungsprojekte 
k�nnten sehr wohl direkt im Interesse des Kindes sein, da es ja selbst auch einmal erwachsen wird.
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Auch bei Kindern und Jugendlichen ist ein Gef�hl von Solidarit�t gegen�ber anderen Kindern wahr-
nehmbar, das sich sogar nicht nur auf eine kleine, gleichaltrige Gruppe beschr�nken muss. So kann 
auch f�r sie die Beteiligung an fremdn�tzlichen Studien die Befriedigung beinhalten, etwas N�tzliches 
f�r andere Patienten mit der gleichen Krankheit oder generell f�r Mitmenschen beitragen zu k�nnen. 
Aus einem Gef�hl der Solidarit�t erw�chst zweifelsohne keine Pflicht zur Studienbeteiligung. Zudem 
bleibt bei der Beurteilung von Forschungsvorhaben bei Kindern ohne m�glichen individuellen Nutzen 
�usserste Vorsicht angezeigt, indem die Studie begleitend eng kontrolliert wird.

Zur Ber�cksichtigung der Urteilsf�higkeit
Nach herrschender Auffassung wird die Urteilsf�higkeit als F�higkeit beschrieben, einerseits den Sinn 
und den Nutzen sowie die Wirkungen eines bestimmten Verhaltens abzuw�gen (intellektuelles Mo-
ment) und andererseits unter entsprechender Einsicht nach freiem Willen handeln zu k�nnen (Wil-
lensmoment).

Es gibt kein allgemein g�ltiges Alters- oder Situationskriterium der Urteilsf�higkeit. In Abh�ngigkeit 
von ihrem individuellen Entwicklungsstand verf�gen Minderj�hrige bei altersentsprechender Aufkl�-
rung �ber eine stetig zunehmende, beachtliche Zustimmungs- und Einwilligungsf�higkeit. Aufgrund 
eigener Erfahrungen, jedoch ohne systematische wissenschaftliche Erhebung habe ich vor Jahren 
versucht, diesbez�glich Anhaltspunkte zusammenzustellen (siehe Tab. 1). Diese k�nnen nicht zu 
mehr als nur zu einer groben Faustformel dienen. Eine Einzellfallabkl�rung der individuellen Reife ist 
fixen Altersgrenzen vorzuziehen.

Kinder und Jugendliche unterscheiden sich von anderen urteilsunf�higen Menschen wie z.B. Demen-
ten, indem sie sich in einem Entwicklungsprozess hin zur k�rperlichen Reife, aber auch zur eigen-
st�ndigen Urteilsf�higkeit befinden. Dies ist auch bei rechtlichen Erw�gungen zu bedenken. 

Zusammenfassung
Die Generierung medizinischen Wissens, das im Interesse der Minderj�hrigen liegt, ist unter der For-
derung einer konsequenten Einhaltung ethisch gebotener Schutzmassnahmen zu f�rdern. Forschung 
ist wesentlicher Bestandteil �rztlichen Handels in der Schulmedizin: Dieses beinhaltet grunds�tzlich 
ein innovatives Element.

Bei Forschungsvorhaben mit Kindern und Jugendlichen ist deren Autonomie zu respektieren!

Die Forschung muss ein angemessenes Verh�ltnis von Nutzen und Belastung, respektive Chancen 
und Risiken aufweisen.

Forschung ohne m�glichen individuellen Nutzen ist aus ethischer Sicht nicht auszuschliessen, fordert 
aber �usserste Vorsicht.

Eine kontinuierliche kritische Reflexion, in der einmal festgehaltene Standards der Forschungsethik 
und des Rechtes immer wieder �berpr�ft werden, ist unverzichtbar!

Tab. 1: 
Entscheidungsf�higkeit von Kindern und Jugendlichen

nach 4. Lebensjahr: Verst�ndnis von Konzepten der Vererbung

nach 7. Lebensjahr: Beteilung an Entscheidungen (z.B.: Ich will mich nicht an diesem For-
schungsprojekt beteiligen!)

nach  12. Lebensjahr: Erfassen von Konzepten
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- des Todes
- von Falsch und Recht
- der Zukunft
- der Ausl�sung von Krankheiten
- der Konsequenzen z.B. genetischer Untersuchungen

nach 18. Lebensjahr: Autonomie



Psychische und soziale Aspekte

18

VHL-Rundbrief Nov./2009; Heft 4; Jahrgang 10
Vortr�ge Informationsveranstaltung Berlin 2009Vortrag Prof. Dr. Hansjakob 
M�ller, Universit�ts-Kinderspital beider Basel
Thema: VHL und Kinder

Prof. Dr. M�ller leitete seinen Vortrag mit der Frage ein: �Warum werden Gentests bei gesunden Kin-
dern und Jugendlichen gemacht?� Um anschlie�end sofort die Antwort zu geben: Um Pr�ventions-
und Therapiema�nahmen rechtzeitig zu treffen. Dies gilt nicht nur bei der VHL Erkrankung, sondern 
auch bei zahlreichen anderen Erbkrankheiten.

Im Rahmen eines Gentests bei Kindern sind grosse Anforderungen an den genetischen Berater ge-
stellt. In der genetischen Beratung m�ssen mit den Eltern insbesondere folgende Aspekte eingehend 
besprochen werden:
- Die �bermittlung des Resultates des Gentests sollte einf�hlsam erfolgen, und dem betroffenen El-

ternteil muss ein unberechtigtes Schuldgef�hl genommen werden.
- Die Problematik bei der Erziehung von Betroffenen und nicht-betroffenen Geschwistern sollte dar-

gelegt werden.
- �ber m�gliche vermeidbare Stigmatisierungen (soziales Diskriminierung) des Kindes (z.B. in der 

Schule, etc.) sollten die Eltern informiert werden.
- Das Vorsorgeprogramm im Kindes- und Jugendalter muss den Eltern erl�utert werden.
- Genetische Untersuchungen k�nnen auch eine nicht bestehende Vaterschaft offen legen.

In der Literatur werden unterschiedliche Empfehlungen genannt, wann welches Organ bei einem Kind 
untersucht werden sollte. Die am fr�hesten auftretenden Tumoren sind retinale Angiome (Netzhaut-
tumoren) und Nebennierentumoren (Ph�ochromozytome). H�mangioblastome des ZNS k�nnen im 
Kinderalter auch selten auftreten und Nierenkarzinome sind im jugendlichen Alter au�ergew�hnlich.
Vom Freiburger VHL Zentrum wird ab dem 5. Lebensjahr eine j�hrliche allgemeine klinische Untersu-
chung empfohlen sowie die Untersuchung des Augenhintergrundes und die Bestimmung der 
Katecholamine im Urin. Ab dem 10. Lebensjahr sollten dann Kern-
spinaufnahmen des Sch�dels, des R�ckenmarks und des Bauchraumes erfolgen. Dieses Untersu-
chungsprogramm sollte alle drei Jahren wiederholt werden. Prof. Dr. M�ller begr�sst diese Richtli-
nien, pl�diert jedoch f�r individuell abgestimmte Vorsorgeprogramme, denen die Eltern, das betroffe-
ne Kind mit seiner eigenen Entscheidungsf�higkeit und auch die beteiligte �rzteschaft aus fester �-
berzeugung zustimmen. 

Die Diagnostik- und Therapieverfahren f�r die einzelnen Tumoren sind bei Kindern und Erwachsenen 
prinzipiell gleich. Es darf nur nicht der Fehler begangen werden, Kinder wie kleine Erwachsene zu 
behandeln. Muss ein Kind au�erhalb der Kinderabteilung in ein Krankenhaus aufgenommen werden, 
ben�tigt es erfahrene �rzte und Pflegepersonal. Am Universit�tskinderspital in Basel hat man gute 
Erfahrungen gemacht, den betroffenen Kindern die Klinik vorab zu zeigen, so dass die Kinder schon 
wissen, wohin sie gehen und was dort passiert. Auch gibt es freiwillige Helfer, z.B. pensionierte 
Schwestern, die eine Lotsenfunktion �bernehmen und die Familien begleiten. 
Aus Sicht von Prof. Dr. M�ller spricht nichts gegen einen Kinderwunsch von Paaren mit einem betrof-
fenen Partner. Die Familienplanung sollte � so m�glich � vor einer Schwangerschaft vorgenommen 
und von einer genetischen Beratung begleitet werden. 

Es gibt verschiedene M�glichkeiten der Familienplanung:
- Der Verzicht auf eigene Kinder.
- Eine nat�rliche Befruchtung mit dem Risiko, dass das Kind VHL hat (50 Prozent Wahrscheinlich-

keit).
- Eine k�nstliche Befruchtung mit Spermien eines Spenders.
- Die pr�natale Diagnostik (PD), bei der durch die Untersuchung einer Chorionzottenbiopsie- oder 

einer Fruchtwasserprobe festgestellt werden kann, ob VHL vorliegt oder nicht.
- In Deutschland und der Schweiz bislang nicht erlaubt: Die Pr�implatationsdiagnostik (PID), bei 

der kurz nach einer k�nstlichen Befruchtung in vitro getestet wird, ob ein genetischer Defekt vor-
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liegt oder nicht, bevor der Embryo in die Geb�rmutter der k�nftigen Mutter transferiert wird. Jedes 
Paar sollte frei, aber aufgekl�rt dar�ber entscheiden d�rfen, wie es vorgehen will.



Psychische und soziale Aspekte

20

VHL-Rundbrief Mai/2006; Heft 2; Jahrgang 7
VHL und Kinder

Einleitung
Auf unseren diesj�hrigen regionalen Treffen ging es um das Thema �VHL und Kinder�. Die am h�u-
figsten diskutierten Fragen sowie deren m�gliche Beantwortung sollen im folgenden wiedergegeben
werden. 
Vorab muss gesagt werden, dass es kein Patentrezept im Umgang mit Kindern und VHL gibt. Zum 
einen sind es immer individuelle Entscheidungen der Eltern, wie sie sich gegen�ber ihrem Kind ver-
halten, zum anderen k�nnen die famili�ren Situationen ganz unterschiedlich sein. So gibt es einen 
gro�en Unterschied zwischen den Familien, die erst sp�t erfahren haben, dass es VHL in der Familie 
gibt und anderen Familien, die sich ganz bewusst f�r Kinder entscheiden, wissend das VHL in der 
Familie vorkommt.
Trotz dieser Unterschiede gibt es jedoch auch sehr viel verbindendes, auf das im folgenden einge-
gangen wird. Nicht jeder �Tipp� ist auf jede Familie �bertragbar, aber mit Sicherheit ein Denkansto�. 
Wird im folgenden von �Kindern� gesprochen, sind damit � so nicht anders vermerkt � auch die Ju-
gendlichen gemeint.

Wie gehen die Erwachsenen selbst mit der VHL-Erkrankung um?
Entscheidender Dreh- und Angelpunkt f�r den Umgang der Kinder mit VHL ist die Frage, wie die El-
tern selbst mit der Erkrankung zurecht kommen. Zun�chst m�ssen daher die Fragen gestellt werden: 
�Wie gehen die Eltern mit VHL um? Wie sieht die Bew�ltigungsstrategie der Eltern aber auch die Le-
bensqualit�t f�r alle Familienmitglieder aus? Wie werden Krisen wie ein neuer Tumor, eine Operation 
oder die anstehende Kontrolluntersuchung innerhalb der Familie verarbeitet?�

Die Bew�ltigungsstrategie der Eltern ist entscheidend daf�r, wie Kinder mit VHL umgehen. Haben es 
die Eltern geschafft, die Erkrankung zu akzeptieren und ihr Leben positiv zu gestalten, lernen auch 
die Kinder leichter, dass ein Leben mit VHL gut m�glich und lebenswert ist.. Gelingt es den Eltern 
hingegen aber nicht, selbst ihr Leben zu meistern, k�nnen dies auch die Kinder nicht schaffen, denn 
ihnen fehlt ein Vorbild, an dem sie sich orientieren k�nnen. 
Es ist wichtig, dass die Eltern auch Phasen der Wut, Angst, Trauer, Verzweiflung und Depression zu-
lassen. Noch wichtiger ist w�hrend dieser schweren Zeit, dass die Kinder mit einbezogen werden, 
denn sie verf�gen �ber eine sehr gro�e emotionale Intelligenz und merken daher schnell, dass etwas 
nicht in Ordnung ist. Wenn die Eltern ihr Kind jetzt alleine mit der Situation lassen, sch�rt dies nur 
weitere unn�tige �ngste in den Kindern. 
Auch bei den Kindern selbst k�nnen diese Phasen auftreten. Es ist dann Aufgabe der Eltern, ihr Kind 
durch diese schwere Zeit zu begleiten, auch wenn dies regelm��ig sehr schwierig ist. Zu einem Le-
ben mit einer chronischen Erkrankung geh�ren immer sowohl gute als auch schlechte Zeiten dazu, 
solange die guten Zeiten 
�berwiegen, ist dies nur normal. Entscheidend ist die innere Grundhaltung, die Zuversicht der Eltern, 
dass wenn auch im Moment ein �Tal� durchschritten wird, es auch wieder bessere Tage geben wird. 
Diese Grundzuversicht erleichtert es den Kindern zu verstehen, dass das Leben in Wellenbewegun-
gen (Berg und Tal) verl�uft. 

Was sage ich meinem Kind �ber VHL und wie mache ich das am besten?
Grunds�tzlich ist festzuhalten, dass der Zeitpunkt, zu dem das erste Mal mit dem Kind �ber das The-
ma VHL geredet wird, sehr individuell ist und nicht vom Erreichen eines bestimmten Alters abh�ngig 
gemacht werden kann. Auch sollte �ber dieses Thema zun�chst nur dann geredet werden, wenn das 
Kind konkret Fragen stellt oder es Signale aussendet, dass es das Bed�rfnis hat, �ber das Thema zu 
reden. Dies kann beispielsweise der Fall sein, wenn die ersten Kontrolluntersuchungen bei dem Kind 
anstehen, oder bereits fr�her, wenn ein Elternteil zu einer Operation ins Krankenhaus muss.

Wichtig ist, dass die Eltern stets hellh�rig sind, ob ihr Kind das Bed�rfnis hat, �ber die Erkrankung zu 
reden. Haben die Eltern den Eindruck, dass das Kind reden m�chte, sollten sie sich die Zeit hierf�r 
nehmen. Andererseits aber sollten sie ihr Kind auch nicht bedr�ngen, wenn es momentan nicht reden 
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m�chte. Ganz sicher wird das Kind zu einem sp�teren Zeitpunkt reden wollen. Entscheidend ist aber, 
dass die Eltern dem Kind signalisieren, dass es immer mit seinen Fragen zu ihnen kommen kann. 
Auch hier ist wieder der offene und ehrliche Umgang mit der Erkrankung von entscheidender Bedeu-
tung, denn das Kind merkt sofort, ob es eine Frage nicht stellen darf. Stellt es dann die Frage nicht, 
weil es sich nicht traut, sind die Phantasien, die sich um dieses Tabuthema entwickeln, regelm��ig 
viel m�chtiger als die Wirklichkeit.

Kinder kommen mit ihren Fragen h�ufig zu einem ung�nstigen Zeitpunkt. Es ist dann v�llig in Ord-
nung, sich ein paar Minuten Bedenkzeit von dem Kind zu erbitten oder auch dass Gespr�ch zu ver-
schieben. Das Gespr�ch sollte aber m�glichst zeitnah erfolgen, damit das Kind nicht das Gef�hl be-
kommt, dass man ihm nicht antworten will. Wenn man nach dem Gespr�ch ein ungutes Gef�hl hat, 
dass das Kind etwas nicht oder falsch verstanden hat, so sollte man noch einmal nachhaken. Das ist 
wichtig, damit das Kind keine falschen Vorstellungen entwickelt. 

Von gro�er Bedeutung ist auch, dass man alle Fragen des Kindes offen und ehrlich beantwortet, 
auch wenn dies einem noch so schwer f�llt, weil man sein Kind nicht belasten m�chte. Ist man zu den 
Kindern ehrlich, k�nnen sie mit den erhaltenen Informationen besser umgehen als mit einer ungekl�r-
ten Situation. Mehr Information ist aber auch nicht erforderlich. Kinder denken in anderen Zeitr�umen 
als Erwachsene. Sie wollen wissen, wie die Krankheit ihr Leben heute und morgen beeinflusst, was in 
einem oder mehreren Jahren passiert oder passieren kann, ist f�r sie nicht von Bedeutung.

Wenn dann ein Gespr�ch stattfindet, sollten die Eltern insbesondere bei j�ngeren Kindern darauf ach-
ten, dass sie sich f�r das Kind in verst�ndlichen, dem Alter entsprechenden Worten ausdr�cken. Der 
Inhalt sollte m�glichst konkret sein. Eine zur Hilfenahme von speziellen Kinderb�chern (z.B. zu den 
Themen Krankheit, Untersuchung beim Arzt etc), Bildern oder �hnlichem ist meist sehr hilfreich. Auch 
sollte bei kleineren Kindern das Wort �Tumor� besser nicht verwendet werden, sondern eher von 
�Knoten� oder �Knubbel� die Rede sein. 

Um ein besseres Verst�ndnis von dem Vorstellungsbild der Kinder zu bekommen, kann es hilfreich 
sein, die Kinder selbst malen zu lassen, wie sie sich VHL vorstellen. Da Kinder anders denken, k�n-
nen diese Bilder helfen, etwaige Fehlvorstellungen zu korrigieren.

Fazit: Die Eltern sind die Experten, was ihr Kind anbelangt. Da sie ihre Kinder am besten, kennen 
werden sie auch merken, wann und wie viel sie ihrem Kind sagen k�nnen und m�ssen.

Wie f�hre ich mein Kind an die Kontrolluntersuchungen heran? Was mache ich, wenn das 
Kind die Kontrollen bzw. eine Operation verweigert?

Um die Kinder, bei denen eine Gentr�gerschaft vorliegt, fr�hzeitig an die n�tigen Kontrolluntersu-
chungen im Kindesalter (Augenuntersuchung, Ultraschalluntersuchung des Bauchraumes und ggf. 
Bestimmung der Katecholamine im 24-Stunden-Urin) heranzuf�hren, kann es sinnvoll sein, diese zu-
sammen mit dem betroffenen Elternteil durchzuf�hren. 

Aus Sicht der Psychologen sollte die erste Kontrolluntersuchung nicht zeitgleich mit der Einschulung 
erfolgen, sondern besser ein Jahr fr�her (letztes Kindergartenjahr). Die Kinder sind neugierig auf die 
neue Situation in der Schule, haben aber auch gleichzeitig Angst vor dem Neuen, so dass es gerade 
in dieser Phase bei Kindern zu Problemen kommen kann. Werden dann auch noch die ersten Kon-
trollen durchgef�hrt, so besteht die Gefahr, dass bereits aufgrund der Einschulung bestehende Prob-
leme verst�rkt werden. Auch kann eine zu diesem Zeitpunkt durchgef�hrte Kontrolluntersuchung das 
�i-t�pfelchen� sein, das zu Problemen f�hrt. 
Auch sollte der Zeitraum zwischen dem Gespr�ch, in dem die Eltern ihrem Kind mitteilen, dass es an 
VHL leidet und der anschlie�enden ersten Kontrolluntersuchung in einem zeitlichen Abstand erfolgen. 
So wird es dem Kind m�glich gemacht, den Schock �ber die Diagnose zu verarbeiten, bevor es das 
Thema der Kontrolluntersuchung emotional bearbeiten muss.
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Mit dem Grundschulalter fangen die Kinder an, differenzierter zu denken. Sie vergleichen sich und ih-
re Umwelt mehr. Sie sehen Kinder mit Behinderungen, oder anderen chronischen Erkrankungen (Al-
lergien, Diabetes, etc.). Diese Vielfalt wirkt h�ufig entlastend f�r betroffene Kinder.

Die Angst vor den Kontrolluntersuchungen steigt sowohl bei den Eltern als auch bei Kindern an, je 
n�her die Kontrollen r�cken. Die Eltern sollten die zunehmende Anspannung auch zugeben und auch 
bei ihren Kindern zulassen. 
Hilfreich kann es sein, den Tag der Kontrolluntersuchung durch ein sch�nes gemeinsames Erlebnis 
abzurunden. Erf�llt man dem Kind anschlie�end einen Wunsch nach einem Spielzeug oder einer ge-
meinsamen Unternehmung, so relativieren sich die �ngste rund um die Kontrolluntersuchung.
Das Thema Kontrolluntersuchungen ist insbesondere bei Jugendlichen h�ufig schwierig. Wenn Ju-
gendliche ihre Kontrolluntersuchungen nicht machen wollen, sollte �ber Handlungsspielr�ume nach-
gedacht werden, bzw. diese dem Jugendlichen er�ffnet werden. Es kann ihnen z.B. eine Zeitspanne 
angeboten werden, in der die Kontrollen erfolgen sollten.
Bei jungen Erwachsenen nimmt die Eigenverantwortung immer mehr zu. Die Eltern m�ssen ab einem 
gewissen Alter (�lter als 18 Jahre) auch lernen es auszuhalten, dass ein junger Erwachsener sich 
z.B. ganz gegen Kontrolluntersuchungen entscheidet.

Ist Professionelle Hilfe durch Psychologen sinnvoll?
Grunds�tzlich sind die Eltern die besten Therapeuten f�r ihre Kinder. Daher sollten eher die Eltern ei-
ne professionelle Beratung suchen, sie werden dadurch sicherer und geben diese Sicherheit an ihre 
Kinder weiter. Phasenweise ist eine Psychotherapie bei Kindern sinnvoll, besonders jedoch bei Ju-
gendlichen, bei denen die Phasen der Angstst�rungen, Depression, etc. lange andauern. 
Es sollte �berlegt werden, ob ein Psychoonkologe f�r die Eltern nicht der bessere Ansprechpartner ist 
als ein normaler Psychologe. 

Ist es richtig, ein von VHL betroffenes Kind besonders zu verw�hnen?
Eltern neigen h�ufig dazu, ihr von VHL betroffenes Kind besonders zu verw�hnen. Motivation hierf�r 
sind meist Schuldgef�hle oder das Bed�rfnis, solange es dem Kind gut geht, ihm etwas zu g�nnen. 
Ein �berm��iges Verw�hnen des Kindes kann jedoch dazu f�hren, dass das Kind das Vertrauen in 
die eigenen F�higkeiten verliert oder nicht ausreichend entwickelt. Dies kann weitreichende Konse-
quenzen haben wie Grenzenlosigkeit, mangelnde Selbst�ndigkeit, hohem Anspruch - niedrigem 
Selbstwert (Prinzessin und/oder Putzlappen), fehlender Neugier und Autonomiewillen sowie zu man-
gelnder Individualisierung. Die Eltern sollten daher m�glichst ein �berm��iges Verw�hnen ihres Kin-
des vermeiden, da dieses regelm��ig eine ad�quate kindliche Entwicklung, den Aufbau eines authen-
tischen Selbst sowie kontaktvolle Beziehungen verhindert.
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VHL-Rundbrief August/2005; Heft 3; Jahrgang 6
Angeh�rigentreffen in Essen

Am 21. Mai fand es also statt: das lang angedachte und neugierig erwartete Angeh�rigentreffen unse-
res Vereins. Ab 9.30 am Morgen trudelten die 10 Teilnehmer/innen im Tagungshaus des Parit�ti-
schen Wohlfahrtsverbands Essen ein, wo uns ein freundlich eingerichteter Raum zur Verf�gung 
stand. Wir waren eine bunt gemischte Gruppe, deren Mitglieder vornehmlich aus Essen und Umge-
bung stammten. Einige waren sogar aus M�nchen, Koblenz und Karlsruhe angereist. Die sieben 
Frauen und drei M�nnern im Alter zwischen 20 und 60 kamen entweder als Partner/in oder als Eltern-
teil zum Treffen. Manche kannten sich sehr gut, andere waren das erste Mal bei einem Treffen.

Deshalb war es auch sinnvoll, den Tag mit einer ausf�hrlichen Vorstellungsrunde zu beginnen. Dabei 
konnte jede/r selbst entscheiden, wie viel er oder sie von seiner pers�nlichen Situation mitteilen woll-
te. Voraussetzung war nur, dass pers�nliche Informationen �ber die Angeh�rigen und Betroffenen 
nicht aus der Gruppe nach au�en gebracht werden. Schon bei der Vorstellungsrunde entstand ein of-
fenes und vertrauensvolles Gruppenklima, in dem wir viel Wichtiges voneinander erfuhren. Zu der 
konstruktiven Atmosph�re trug auch die sensible Gespr�chsf�hrung der Psychotherapeutin Petra 
Kersten-Rettig bei, die das Treffen am Vormittag moderierte. 

Nach der Vorstellungsrunde und einer Bewegungs�bung, die Kopf und K�rper anregen sollte, widme-
ten wir uns dem Thema �Energiequellen�: Ziel war es, herauszufinden, wie wir unsere Energie in Kri-
senzeiten mobilisieren und auch, wie wir entspannen k�nnen. Wir n�herten uns dem Thema durch 
Stillarbeit, einer Entspannungs�bung und dem Austausch in der Gruppe (siehe hierzu auch die beige-
f�gte Liste mit den Gruppenergebnissen). Dabei wurden viele Wege, Energien zu aktivieren im Ge-
spr�ch zusammengetragen und festgehalten. Wir haben aber auch dar�ber geredet, wie schwierige 
Situationen im Umgang mit der Krankheit, den Betroffenen und anderen Familienangeh�rigen �ber-
haupt entstehen und wie man ihnen aktiv begegnen kann. 

Nach der Mittagspause wurde dieser Erfahrungsaustausch noch einmal vertieft. Anhand von individu-
ell niedergeschriebenen Fragen, die die Teilnehmer/innen gleich zu Beginn des Treffens als beson-
ders dringlich notiert hatten, wurden nun einige Bereiche herausgearbeitet, die uns als Angeh�rige 
besonders besch�ftigen: Hierzu geh�ren neben der Frage, wie wir unsere Kr�fte st�rken k�nnen 
(siehe Thema Lebensenergie) auch der Umgang mit den eigenen �ngsten und die Bew�ltigung der 
psychischen Belastung. Dar�ber hinaus ist die Familiengr�ndung (und die potentielle oder faktische 
Erkrankung der Kinder) ein Thema, das gerade viele der j�ngeren Angeh�rigen besch�ftigt. Au�er-
dem bietet das Verh�ltnis zu den anderen Familienangeh�rigen, die sich z.T. stark von den Erkrank-
ten und ihren engen Angeh�rigen distanzieren, reichlich Stoff f�r zuk�nftigen Erfahrungsaustausch. 
Und schlie�lich besteht Diskussionsbedarf in der Frage, wie man am besten mit den Betroffenen re-
det, da sich viele � nicht alle � in Krisenzeiten zur�ckziehen. 

Aufgrund der befristeten Zeit konnten diese Themen nur angerissen werden. Deshalb wurde in der 
Abschlussrunde einhellig festgestellt, dass es eine Fortsetzung des Angeh�rigentreffens im n�chsten 
Jahr geben soll. Stattfinden k�nnte ein solches Treffen dann in Koblenz oder Karlsruhe. Das Treffen 
in Essen war jedenfalls ein sch�ner Erfolg und hat Mut gemacht, sich st�rker als bisher mit seinen 
Problemen und �ngsten in einem Kreis auszutauschen, in dem man auf gegenseitiges Verst�ndnis 
und Vertrauen bauen kann.
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�Lebensenergie� Kraftquellen und Bew�ltigungsstrategien
- Ergebnisse der Gruppenarbeit -

Kraftquellen:
- Familienmitglieder (auch entferntere) 
- Freunde und Freundinnen (praktische Hilfe, Freizeitgestaltung, Einf�hlungsverm�gen)
- Andere Lebensbereiche (Beruf, �)
- Gl�ck des Augenblicks
- Gesteigerte Lebensintensit�t
- Sinngebung durch bewussteres Leben
- Religion 

Bew�ltigungsstrategien:
- Alte Lebenskonzepte verabschieden, sich Zeit f�r die Trauer dar�ber nehmen
- Neue ,jetzt passende Lebenskonzepte umsetzen
- Sicherheit in geregelter Lebensf�hrung finden
- Entspannungsmethode erlernen, �ben, geduldig mit sich sein
- Selbstst�ndigkeit gewinnen (Dinge tun, die man sich nicht zugetraut hatte)
- Kr�fte einteilen (Kraftverbrauch auch langfristig einsch�tzen, sich nicht verausgaben) 
- Ver�nderungen annehmen
- Die Lebensspanne leben, die man hat (es lohnt sich, denn: sterblich ist jeder)
- Um sich schauen: Es gibt nur Unperfektes!
- Sich erlauben, hilfsbed�rftig zu sein; Hilfe holen
- Fortschritten in der Medizin vertrauen
- Mit Gott sprechen, beten
- Einen Fu� vor den anderen setzen, so geht es immer ein kleines St�ckchen weiter�
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VHL-Rundbrief Mai/2005; Heft 2; Jahrgang 6
M�glichkeiten der Vorsorge: Vorsorgevollmacht, Betreuungsverf�gung, Patien-
tenverf�gung

Viele Menschen m�chten Vorsorge treffen f�r den Fall, dass sie die F�higkeit verlieren, eigenverant-
wortlich ihr Handeln zu bestimmen. Welche M�glichkeiten stellt der Gesetzgeber bereit, um diesem 
Bed�rfnis nach Sicherheit und Vorsorge zu entsprechen, was gilt es konkret zu beachten?

1. Vorsorgevollmacht
Eine Vollmacht zur Vorsorge benennt eine Person (oder auch mehrere Personen), die im Bedarfsfall 
das Handeln �bernehmen. Eine Vollmacht gibt dem Bevollm�chtigten sehr weit reichende Hand-
lungsm�glichkeiten. Damit kann er � ganz wie beabsichtigt - seine Aufgaben umfassend wahrneh-
men. Gleichwohl gilt es, diesen Schritt gut vorzubereiten.
Welche Sachbereiche kann eine Vollmacht umfassen? Mit einer Vollmacht hat der Vollmachtgeber 
die M�glichkeit, nach seinen eigenen Erw�gungen f�r jeden erdenklichen Bereich Vorsorge zu tref-
fen. Dies kann zuallererst den Bereich Gesundheit/Pflege betreffen, aber auch Unterbringung, Ver-
m�gen, Beh�rdenverkehr, Post/Telefon, gerichtliche Vertretung etc. Alternativ kann der Vollmachtge-
ber auch eine sog. Generalvollmacht �zur Vertretung in allen Angelegenheiten� erteilen. Zu beachten 
ist jedoch, dass sie in einigen F�llen nicht automatisch greift: Etwa bei sehr risikobehafteten Ma�-
nahmen (z. B. eine Herzoperation), die mit Lebensgefahr verbunden sind, sowie bei freiheitsbe-
schr�nkenden Ma�nahmen. Als solche wird auch schon die Anbringung eines Bettgitters interpretiert. 
Sollte der Vollmachtgeber auch solche Ma�nahmen mit einbeziehen, muss er sie, so verlangt es der 
Gesetzgeber, ausdr�cklich erw�hnen. Eine Generalvollmacht gen�gt da nicht.
Eine Vollmacht regelt, in welchen Angelegenheiten der Bevollm�chtigte den Vollmachtgeber vertritt, 
d. h. das sog. Au�enverh�ltnis. Sie regelt jedoch nicht, wie der Bevollm�chtigte handelt (Innenver-
h�ltnis). Daher ist es nicht zweckm��ig, Angelegenheiten zwischen Vollmachtgeber und Bevollm�ch-
tigtem in der Vollmachtsurkunde festzuhalten. Beispielsweise k�nnte eine Vollmacht eine Aufnahme 
in einem Heim betreffen. Welches Heim in Frage kommt (oder welches nicht) betrifft nicht das Au-
�enverh�ltnis der Vollmacht � und geh�rt aus diesem Grund nicht hinein. Der Vollmachtgeber kann 
seine Vorstellungen vorweg mit dem Bevollm�chtigten besprechen oder ggf. in schriftlicher Form mit-
teilen.
Die Formulierung einer Vollmacht muss eindeutig und unmissverst�ndlich sein. Daraus folgt, dass 
Ausdr�cke, die eine Bedingung formulieren, die Wirksamkeit der Vollmacht infrage stellen. Zu ver-
meiden ist etwa eine Wendung wie �F�r den Fall, dass ich einmal selbst nicht mehr handeln kann��. 
Sie l�sst zuviel Spielraum, ob der besagte Fall tats�chlich eingetreten ist. Genauso verbietet es sich, 
die G�ltigkeit der Vollmacht von einem �rztlichem Zeugnis abh�ngig zu machen, zumal damit die 
Frage nach der Aktualit�t dieser Zeugnisse aufgeworfen w�rde.
Eine Vollmacht gilt ab ihrer Ausstellung. Gleichwohl verabredet der Vollmachtgeber mit dem Bevoll-
m�chtigten, dass dieser erst dann von der Vollmacht Gebrauch machen darf, wenn er selbst nicht 
mehr handlungsf�hig ist. Dieser Punkt liegt ganz in der Verantwortung der Betroffenen. Selbstver-
st�ndlich kann der Vollmachtgeber seine Vollmacht jederzeit widerrufen, indem er das Formular zu-
r�ckverlangt. Die Vollmacht kann �ber den Tod hinaus erteilt werden. Damit kann der Bevollm�chtigte 
solange noch wichtige Dinge erledigen, bis ihn die Erben kontrolliert und das Erbe �bernommen ha-
ben.
Eine Unsicherheit besteht immer wieder hinsichtlich der Vertretung in Bankangelegenheiten. Zwar 
sind privatschriftliche Vollmachten zu beachten, aber m�glicherweise wollen die Banken ihre eigenen 
Vollmachtsformulare unterzeichnet haben. Dies kann ein Gespr�ch mit der Bankfiliale kl�ren.
Grunds�tzlich ist eine Vollmacht im Original auch ohne notarielle Mitwirkung g�ltig. Allerdings ist eine 
Beurkundung zweckm��ig, um Zweifel an ihrer Wirksamkeit von vornherein zu vermeiden. Sie bietet 
sich dann an, wenn umfangreiche Verm�gensangelegenheiten durch die Vollmacht ber�hrt werden. 
Zwingend vorgeschrieben ist eine notarielle Beurkundung (Beglaubigung ist nur die Best�tigung der 
Unterschrift) nur in Spezialf�llen wie einem Darlehensvertrag, Immobilienverkauf oder �hnliches. 
Selbstverst�ndlich steht es dem Bevollm�chtigtem jederzeit frei, sich anwaltlichen oder notariellen 
Rat zu holen. Die anfallenden Geb�hren von Notaren richten sich nach dem Wert des Verm�gens 
und bewegen sich im zwei- bis (niedrigen) dreistelligen Eurobereich. 



Psychische und soziale Aspekte

26

Eine Vollmacht sollte stets so aufbewahrt werden, dass der Bevollm�chtigte im Falle ihrer Notwendig-
keit schnell in ihrem Besitz gelangen kann oder m�glicherweise schon in ihrem Besitz ist. Das kann 
durch die Aufbewahrung an einem ihm bekannten, leicht zug�nglichen Ort gew�hrleisten, etwa im 
Schreibtisch. Im Falle eines guten Vertrauensverh�ltnisses kann man die Vollmacht auch gleich dem 
Bevollm�chtigten �bergeben, der davon (entsprechend einer vorherigen Absprache) erst im Bedarfs-
fall Gebrauch macht. Seit 1. M�rz 2005 k�nnen alle B�rger das Bestehen einer beurkundeten Vorsor-
gevollmacht bei der Bundesnotarkammer melden. Im Bedarfsfall erleichtert das die Arbeit der Vor-
mundschaftsgerichte, die Zugang zu diesen Daten haben. Die Kosten einer Registrierung belaufen 
sich auf 10 - 20 Euro.
Formal ist bei der Vollmacht zu ber�cksichtigen, Ort, Datum und eigenh�ndige Unterschrift anzuf�-
gen. 

2. Betreuungsverf�gung
Was geschieht, wenn der Fall der eigenen Handlungsunf�higkeit eintritt und keine Vollmacht vorliegt? 
In diesem Fall bestimmt das zust�ndige Vormundschaftsgericht eine Betreuungsperson, die bestim-
me Aufgabenkreise (z.B. Verm�gensvorsorge, Gesundheitsvorsorge, Aufenthalt) regelt. Das Gericht 
ist jedoch verpflichtet, die Vorstellungen des Betreuten zu ber�cksichtigen und wird ihnen in der Re-
gel entsprechen, was die Wahl des Betreuers angeht. Aus diesem Grunde ist es wichtig, diese Vor-
stellungen schon vor dem Eintritt des Betreuungsfalles in einer Betreuungsverf�gung zu regeln. So 
kann als Wunsch eine bestimmte Person aus dem Bekanntenkreis oder auch ein professioneller Be-
treuer angegeben werden. Gleichfalls k�nnen auf diesem Weg auch bestimmte Personen ausge-
schlossen werden.
Der Betreuer hat die Pflicht, die Angelegenheiten so zu besorgen, dass es dem Wohl des Betreuten 
entspricht. Er muss den W�nschen des Betreuten zu folgen, soweit es dessen Wohl nicht zuwider 
l�uft und ihm zuzumuten ist. Vor wichtigen Entscheidungen muss er mit dem Betreuten R�cksprache 
halten. Da dann eine entsprechende �u�erung nicht m�glich sein k�nnte, bietet sich die schriftliche 
Vorsorge im Rahmen der Betreuungsverf�gung an.
Typische Fragen sind etwa: M�chte der Betreute seinen Lebensstandard wahren und soll dazu sein 
Verm�gen benutzt werden? M�chte er seine Spenden- und Geschenkgewohnheiten beibehalten? 
M�chte der Betreute in ein Heim umziehen und hegt er Vorlieben/Bedenken einer bestimmten Ein-
richtung gegen�ber? Eine Betreuungsverf�gung kann selbstverst�ndlich, ganz nach dem Ermessen 
des Verfassers, eine Vielzahl weiterer Angelegenheiten regeln.
Im Verh�ltnis zu �rzten ist stets der Wille des Patienten ma�gebend. Daraus ergibt sich, dass die 
Entscheidung solange beim Betreuten liegt, solange seine F�higkeit dazu gegeben ist � auch, wenn 
er die Gesundheitsvorsorge einem Betreuer �bertragen hat. Hat er diese F�higkeit nicht, muss der 
Wille vom Betreuer (oder einem Bevollm�chtigten) ermittelt werden. Auch hier ist die Vorsorge hilf-
reich. 
Ort, Datum und Unterschrift m�ssen auch bei einer Betreuungsverf�gung vorliegen, damit sie wirk-
sam ist. Bei der Aufbewahrung einer Betreuungsverf�gung gilt �hnliches wie bei der Vollmacht. In ei-
nigen Bundesl�ndern kann eine Betreuungsverf�gung auch kostenlos beim Vormundschaftsgericht 
hinterlegt werden.

3. Patientenverf�gung
Eine Patientenverf�gung (fr�her: Patiententestament) ist eine schriftlich abgefasste Willenserkl�rung, 
in der im Voraus festgelegt wird, wie der Patient therapiert werden will, wenn er sich selbst nicht mehr 
dazu �u�ern kann. Sie ist eine Vorsorgema�nahme f�r die letzte Lebensphase.
Grunds�tzlich hat ein Arzt den Patientenwillen zu beachten � auch dann, wenn der Patient den Ein-
satz lebensverl�ngernder Ma�nahmen ablehnt, so hat der Bundesgerichtshof 2003 festgestellt. Aller-
dings ist die rechtsg�ltige Vorsorge ein juristisch schwieriges Feld: Der Arzt kann sich in vielen F�llen 
nicht hundertprozentig auf diese Willenserkl�rungen st�tzen, weil sie zu allgemein gehalten sind.. Nur 
wer korrekt formuliert, kann erreichen, dass nach seinem Willen gehandelt wird. 
Ausschlaggebend ist, dass die individuelle Motivation deutlich wird. Eine unbestimmte Angst vor ei-
nem w�rdelosen Tod reicht nicht aus. Der Verfasser sollte darstellen, dass er sich mit den existenziel-
len Fragen intensiv auseinandergesetzt hat und seine Verf�gung verbindlich meint. Wichtig ist da 
nicht nur der Wortlaut einer Patientenverf�gung, sondern vielmehr auch der Sinn, der dabei zum 
Ausdruck kommt. Eine n�tzliche Erg�nzung ist daher, die pers�nlichen Anschauungen schriftlich nie-
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derzulegen (z. B. �Eigene Wertvorstellungen�) und der Patientenverf�gung beizulegen. Empfehlens-
wert ist der Rat der Medizinischen Patientenanwaltschaft oder die juristisch gepr�fte Patientenverf�-
gung der Deutschen Hospiz Stiftung. Vorschriften zur Formulierung gibt es allerdings noch nicht. Das 
Bundesjustizministerium arbeitet aber an Richtlinien, nach denen sich die Formulierung eines Tages 
richten sollte. 
Allerdings sind hier auch Krankenhaus�rzte noch sehr unsicher in der Handhabung, zumal die Mate-
rie intensive Besch�ftigung verlangt. Das wird sich aber sicherlich im Laufe der Zeit �ndern. Als Be-
troffener sollte man sich unbedingt bewusst machen, dass eine Patientenverf�gung den eigenen Wil-
len nur dokumentiert. Diesen Willen kann jedoch nur von jemandem wirkungsvoll zur Geltung ge-
bracht werden, der auch Rechtshandlungen vornehmen darf (Bevollm�chtigter, Betreuer). Es emp-
fiehlt sich daher, eine Patientenverf�gung mit einer Vollmacht oder einer Betreuungsverf�gung zu 
kombinieren. Die �rzte m�ssen den Vertretern gegen�ber von der Schweigepflicht entbunden wer-
den. Ratsam ist es, eine Patientenverf�gung mit einem Arzt des Vertrauens zu besprechen.
Die Patientenverf�gung muss nicht, wie ein Testament, handgeschrieben sein. Es ersetzt auch kein 
Testament, darf aber Sterbe- und Beerdigungsverf�gungen enthalten.

Abschlie�end stellt sich die Frage, welche der drei genannten M�glichkeiten die geeignete ist. W�h-
rend die Entscheidung dar�ber im Ermessen des Betroffenen liegt, l�sst sich zusammenfassend sa-
gen: Mit der Vollmacht liegt ein Instrument vor, das das weitgehende Vertrauen und Einverst�ndnis 
der Betroffenen betont. Dadurch ist sie besonders f�r den Fall geeignet, auch �ber l�ngere Strecken 
die Handlungs- und Entscheidungsf�higkeit etwa durch Angeh�rige zu gew�hrleisten. Andernfalls 
k�nnten ihnen in wichtigen Angelegenheiten die H�nde gebunden sein. Um hier Vorsorge zu treffen, 
ist die Vollmacht ein geeignetes Mittel.
Sind diese Voraussetzungen nicht gegeben, stellt die Betreuungsverf�gung eine sinnvolle Alternative 
dar. Sie gew�hrleistet die Sicherheit vorausschauender Vorsorge bei gleichzeitigem Vorbehalt von 
Kontrollem�glichkeiten. Deswegen wird den Vormundschaftsgerichten hier eine gr��ere Rolle einge-
r�umt. Anders als ein Bevollm�chtigter wird ein Betreuer durch ein gerichtliches Verfahren bestellt 
und bleibt unter der Kontrolle des Vormundschaftsgerichtes.
Eine Patientenverf�gung dient lediglich der Dokumentation des Patientenwillens. Parallel sollte si-
chergestellt werden, dass jemand diesen Willen mit Rechtsmacht vertreten kann � etwa durch eine 
Vollmacht oder wenigstens durch eine Betreuungsverf�gung. Im anderen Fall wird das Vormund-
schaftsgericht mit der Suche nach einer Betreuungsperson f�r den Aufgabenkreis Gesundheitsf�rsor-
ge beauftragt. Allerdings w�re auch der so Beauftragte zur Umsetzung der Patientenverf�gung an-
gehalten.

Weitere Informationen und Adressen:
Bundesjustizministerium (Hrsg.)
Wer klug ist, sorgt vor. Berlin 2003
www.bmj.de 
Dort gibt es auch weitere Formulare f�r die Patientenverf�gung zum herunterladen.

Bundesnotarkammer
Zentrales Vorsorgeregister
Postfach 080151
10001 Berlin
01805 355050
www.vorsorgeregister.de

www.bmj.de 
www.vorsorgeregister.de
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VHL-Rundbrief Nov./2004; Heft 4; Jahrgang 5
Zusammenfassung Vortr�ge Informationsveranstaltung M�nster 2004
Vortrag Dr. Schumacher, Dipl.-Psychologin,
Psych. Psychotherapeutin an der Medizinische Klinik und Poliklinik A, H�mato-
logie/Onkologie, Universit�tsklinikum M�nster
Thema: Bew�ltigungsstrategien bei VHL

In den letzten Jahren sind in der Medizin erhebliche Fortschritte erzielt worden, Diagnostik und The-
rapie f�r viele Erkrankungen konnten optimiert werden, die Heilungschancen bei vielen Erkrankungen 
sind deutlich verbessert worden. Gleichzeitig hei�t dies jedoch, dass die Zahl der Patienten zunimmt, 
die mit den belastenden k�rperlichen und psychosozialen Folgen von Diagnostik, Erkrankung und 
Therapie leben m�ssen. Quantitative �berlebenszeiten und Symptomraten sagen wenig aus �ber die 
Qualit�t des f�r die Patienten gewonnenen Zuwachses an Lebenserwartung. Das Mehr an Lebenszeit 
wird oft unter erheblichen Nebenwirkungen einer Therapie erreicht. Die Frage, wie Patienten diese 
Folgen erleben, welche Probleme sich ihnen stellen und welche Hilfen sie zur Bew�ltigung ben�tigen, 
bekommt damit immer mehr Gewicht.

Eine VHL-Erkrankung verletzt Menschen nicht nur k�rperlich, sondern immer in ihrer Gesamtheit. Oft 
sind Vorstellungen von Ausgeliefertsein mit dieser Erkrankung assoziiert. So ist es nicht verwunder-
lich, dass die Diagnoseer�ffnung f�r den betroffenen Patienten einem Schock gleichkommt.
Dieses Erleben kommt sicher auch dem nahe, was der Soziologe Nikolaus Gerdes �ber die Mitteilung 
der Krebsdiagnose sagt, es sei ein "unfreiwilligen Sturz aus der normalen Wirklichkeit": Durch die  Kri-
se einer bedrohlichen Erkrankung ist der Patient nicht mehr der bis dahin selbstverst�ndlichen Wir-
klichkeit teilhaftig. In der Regel leben wir mit unseren Gedanken weit in die Zukunft voraus, handeln 
wir so, als ob das Leben ewig weitergeht. Wir machen W�nsche und Pl�ne, wie wir dieses und jenes 
erleben und gestalten wollen. Mit der Diagnose bricht Unbeherrschbares, Nicht-Planbares ins Zen-
trum der Existenz. Einem Patienten wird auf diese Weise nahegebracht, dass sein Leben eben nicht 
immer so weitergehen wird wie bisher, die Zukunft des Lebens ist mehr so einfach planbar, berechen-
bar. 
Eine solche Erkrankung stellt eine menschliche Extremsituation dar, die der Kranke und seine n�ch-
ste Umgebung bew�ltigen m�ssen.
Der Patient wird durch die Diagnose pl�tzlich und direkt mit seiner Krankheit konfrontiert. Der Verlauf 
der VHL-Erkrankung ist im individuellen Fall schwer bestimmbar. Angst vor dem Ausbruch der VHL-
Erkrankung, vor der Behandlung oder eben auch das Warten bis Tumore wachsen, so dass dann ei-
ne Behandlung erfolgen kann � das alles h�lt die Patienten in einer nahezu immerw�hrenden Span-
nung. Dazu kommen dann aber auch Zweifel an der Richtigkeit der Entscheidungen, der eigenen wie 
auch der �rztlichen.
Die somatischen, sozialen und auch seelischen Folgen der Erkrankung und der Therapie sind f�r die 
meisten Patienten nicht in der ganzen Tragweite �berschaubar und entziehen sich zumindest teilwei-
se ihrem Einfluss. So muss z.B. ein Patient u.U. nicht nur einer eingreifenden Operation zustimmen. 
Er muss danach ggf. sich auch auf Gehei� der �rzte damit einverstanden zeigen, durch die ihm als 
notwendig beschriebenen Kontrolluntersuchungen immer wieder ans Krankenhaus angebunden zu 
sein. In einer solchen Situation f�hlen sich Menschen oft zur�ckgeworfen auf die Stufe von  Abh�n-
gigkeit, Hilflosigkeit und Ohnmacht - und das alles kann besonders viel Angst ausl�sen.

Psychische Reaktionen 
So sind auch als h�ufigste und typische Gef�hle im Zusammenhang mit einer solchen Erkrankung vor 
allem depressive Symptome und �ngste zu nennen. Diese Reaktionen treten auch in maskierter 
Form auf: als Abkapselung von der Umwelt, Verleugnung  von Problemen, ja sogar Verleugnung der 
Krankheit, als Regression, ein Zur�ckfallen auf kindliche Verhaltensmuster, stark Ich-bezogenes Ver-
halten oder auch als Aggression gegen�ber Familie und Behandlern. Gerade f�r Patienten mit heredi-
t�ren Erkrankungen gilt, dass diese Erkrankung auch die Familienplanung und pers�nliche Intimsph�-
re ber�hrt und bedroht, Unsicherheit begleitet die Patienten auf ihrem Weg durch Krankheit und The-
rapie.
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All diese Gef�hle schwanken meist im Verlauf von Krankheit und Behandlung, sind je nach Phase 
mal st�rker oder schw�cher ausgepr�gt und zeigen sich auch mit unterschiedlichen Gesichtern. Am 
Anfang steht zumeist der Schock, das Gef�hl "als w�rde einem der Boden weggezogen", oder wie ei-
ne Frau einmal formulierte " mit der Diagnose, da blieb die Uhr stehen.." Es dauert meist eine Weile 
bis die Krankheit als Teil der eigenen Realit�t begriffen werden kann. W�hrend der Therapie leiden 
Patienten vielfach unter den Nebenwirkungen der Behandlung, aber auch unter den nicht immer so 
einfachen, manchmal unangenehmen diagnostischen Ma�nahmen. All das muss auch seelisch verar-
beitet und aufgefangen werden. Viele Patienten kommen im Lauf ihrer Erkrankung an einen Punkt, 
wo sie meinen, einfach nicht mehr weiter zu k�nnen, sei es, dass die Nebenwirkungen der Behand-
lung �berhand nehmen, die Schmerzen nicht besser zu werden scheinen oder auch die immer wie-
derkehrenden Routineuntersuchungen auf einmal nicht mehr aushaltbar erscheinen. Dazu stellen 
sich die Fragen, ob sich all diese Ma�nahmen denn auch lohnen, eine Garantie auf Heilung wird ein-
em in der Klinik ja nicht gegeben. Auf der anderen Seite hat man aber in dieser Zeit der Behandlung 
mit Recht das Gef�hl, es wird aktiv etwas gegen die Krankheit getan, die Tumorzellen werden be-
k�mpft. 
Mit dem Abschluss einer Therapie k�nnen wieder neue �ngste auftauchen: Man verl�sst nun die Kli-
nik, die trotz aller unsch�ner Begleiterscheinungen ja auch einen gewissen Schutzraum darstellte. Die 
Therapie wird zu diesem Zeitpunkt f�r beendet erkl�rt, ohne dass man wei�, wie die Krankheit sich 
weiter bemerkbar machen wird. Die Angst vor einem Fortschreiten der Erkrankung begleitet die Pati-
enten f�r lange Zeit. Am meisten ist die Angst wohl vor einer anstehenden Kontrolluntersuchung, ein-
em Staging zu sp�ren. Diese Untersuchungen sind oft l�stig und gef�rchtet, aber auch notwendig, um 
den Gesundheitsstatus zu kontrollieren. 
Auch beim Aufbauen und Aufrechterhalten eines Lebensalltags merken Patienten, dass diese Aufga-
be Schwierigkeiten mit sich bringt. W�hrend der Behandlungszeit hat sich unter Umst�nden auch in 
der Familie und im Beruf manches ver�ndert. Angeh�rige und Kollegen haben l�ngere Zeit ohne ein-
en auskommen m�ssen, haben neue Rollen �bernommen. Jetzt sollten die Aufgaben und Verant-
wortlichkeiten wieder neu verteilt werden. Dabei kann man noch nicht so recht absch�tzen, wie viel 
man sich eigentlich zumuten kann und soll.

Der Weg �zur�ck zum Leben� erschlie�t sich manchen Patienten im Rahmen einer psychologischen 
Begleitung. Aber nur aufgrund der Diagnose VHL besteht noch keine Indikation f�r eine psychologi-
sche Behandlung. Bei Tumorpatienten sch�tzt man, dass viele Patienten (mehr als 50%) die Erster-
krankung ohne fachpsychologische Hilfe bew�ltigen � sie finden oftmals Unterst�tzung und Anregung 
durch Partner, Familie, Freunde, Aufgabenbereiche in Beruf und Hobby. Ca. 20% der Patienten ben�-
tigen psychologische Hilfe innerhalb der med. Grundversorgung. Selbsthilfegruppen und Beratungs-
stellen sind eine wichtige Anlaufstelle f�r Patienten. Hier finden sie zum einen Informationen, auch ei-
nen �berblick �ber das vorhandene Aufkl�rungsmaterial, wie es bspw. von med. Fachgesellschaften 
herausgegeben wird. Die Kl�rung sozialrechtlicher Fragen ist ein wichtiger Aspekt der Beratungsar-
beit. Dar�ber hinaus erleben viele Patienten den Austausch mit anderen Betroffenen als hilfreich.

Typische Bew�ltigungswege 
Nat�rlich liegt die Frage nahe, welche Verhaltensweisen einen g�nstigen Einfluss auf die Verarbei-
tung einer Erkrankung haben. Dieser Punkt ist nicht so einfach zu kl�ren. Denn was ist erfolgreiche 
Krankheitsbew�ltigung? Die Krankheit seelisch erfolgreich zu bew�ltigen, hei�t ja nun leider nicht un-
bedingt auch k�rperlich gesund zu werden. 
Ziel der Krankheitsbew�ltigung soll - allgemein gesagt - ein verbessertes Zurechtkommen mit der 
Krankheit und ihren Folgen sein. Solche Zielvorgaben k�nnen aber nat�rlich bei Patienten, Angeh�ri-
gen und Behandlern durchaus unterschiedlich definiert werden. W�hrend ein Arzt z.B. hohe Comp-
liance (also die Mitarbeit bei der Therapie)  als erstrebenswertes Ziel ansieht, kann f�r den Patienten 
die Wiedergewinnung seines Wohlbefindens an erster Stelle stehen. Der Ehepartner setzt vielleicht 
wieder andere Ma�st�be, bspw. die  Aufrechterhaltung der sozialen Beziehungen.
Die psychoonkologische Forschung hat in vielen Studien die unterschiedlichen Verarbeitungsstrate-
gien von Patienten (Coping) untersucht. Krankheitsbew�ltigung wird wie folgt definiert: ein summari-
sches Konzept f�r alle Verhaltensweisen, die die Auseinandersetzung mit der Erkrankung deutlich 
machen, z.B. Informationssuche, aktives K�mpfen, Selbstermutigung, Abwehr, Verdr�ngen, Resigna-
tion, Dar�ber Sprechen, soziale Vergleichsprozesse, usw., usw.
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Etwas verallgemeinernd kann man folgenden Trend feststellen: "Gutes oder geeignetes Coping setzt 
aktives, zupackendes Verhalten des Patienten voraus, verbunden mit der Bef�higung, soziale und 
emotionale Ressourcen zu mobilisieren, d.h. vom Umfeld Unterst�tzung zu erwirken. Eine realistische 
Einsch�tzung der Problemsituation und der sich daraus ergebenden Optionen tr�gt ebenso zur geeig-
neten Anpassung bei wie ein Akzeptieren unver�nderlicher Bedingungen. Phasenbezogen kann auch 
Verleugnen oder Ablenken entlastend wirken." (Heim 1998)
Allgemein scheint in der Forschung eine gr��ere Einigkeit dar�ber zu herrschen, was ungeeignetes 
Coping ist: "Nachteilig oder ungeeignet ist passives Coping im Sinn von Resignation, Aufgeben, Hoff-
nungslosigkeit, sozialem Isolieren, Gr�beln und Selbstanklage. Verleugnung, die �ber die Anfang-
sphase hinausdauert, kann (muss aber nicht) nachteilig sein, wie auch u.U. Ablenken (von den Chan-
cen und Aufgaben des Heilungsprozesses) ung�nstig auf die psychosoziale Anpassung wirkt." (Heim 
1998).
Patienten, denen eine gro�e Bandbreite an unterschiedlichen Bew�ltigungsstrategien zur Verf�gung 
steht, k�nnen flexibel auf die unterschiedlichen Herausforderungen und Wechself�lle im Krankheits-
verlauf reagieren.
Die Wirksamkeit einzelner Verarbeitungswege ist nicht per se zu bestimmen, sondern h�ngt sehr 
stark von Verlauf und Stadium der Krankheit ab. So hat z.B. die Strategie "Abwehren und Verleug-
nen" im pr�diagnostischen Stadium ganz andere Konsequenzen als im Terminalstadium. Wann ein 
Patient welche Copingstrategie einsetzt, ist sowohl von psychischen Variablen wie auch von situati-
ven Faktoren abh�ngig. Denn so wie ein Mensch seine Krankheit versteht und deutet, so wird er auch 
mit den krankheitsbedingten Ver�nderungen und Bedrohungen seines K�rpers, seines Alltags und 
seiner sozialen Beziehungen umgehen. 

Im Zusammenhang mit einer schweren Krankheit erfahren Menschen oft ein Gef�hl des Verlusts der 
pers�nlichen Kontrolle �ber ihr eigenes Leben, nicht zuletzt durch die zahlreichen medizinischen 
Ma�nahmen, denen sie sich unterziehen m�ssen. Es ist darum wichtig, neue Kraftquellen finden, das 
pers�nliche Selbstwertgef�hl wieder zu st�rken und so zu einer subjektiv befriedigenden Lebensquali-
t�t zu gelangen - trotz oder gerade auch mit der Krankheitserfahrung. Die pers�nliche Lebensqualit�t 
eines Menschen ist nun etwas sehr individuelles ist nicht so einfach zu bestimmen und zu messen 
wie bspw. der Blutdruck. Die LQ hat viele unterschiedliche Facetten: die k�rperliche Verfassung, das 
seelische Befinden und die Gestaltung der sozialen Beziehungen geh�ren dabei zu den wichtigsten 
Komponenten. Auch die Funktionsf�higkeit im Alltag, aber zum Beispiel auch die spirituelle Kompo-
nente geh�ren zu diesem Konzept. 
Der Gestalttherapeut Hilarion Petzold hat den Begriff der sog. Identit�tsstiftenden S�ulen gepr�gt: die 
5 S�ulen der Identit�t sind in seinem Konzept der Integrativen Psychotherapie K�rper, soziales Netz, 
Arbeit & Leistung, materielle Sicherheit und Spiritualit�t.
Um eine solche andauernde Krise wie die VHL-Erkrankung bew�ltigen zu k�nnen, kann es helfen, f�r 
sich selbst Bausteine dieser 5 S�ulen zu identifizieren. Manchmal ist einer dieser Bausteine nicht so 
im Leben ausgepr�gt wie man es br�uchte � dann hei�t es improvisieren, vielleicht verst�rkt auf an-
dere Kraftquellen bauen und schauen, ob man einen Ausgleich finden kann. Dann gilt es auch, eige-
ne bew�hrte Ressourcen zu finden und zu aktivieren. Aufgabe ist es, das eigene Leben trotz Krank-
heit anzunehmen und zu gestalten und nicht wie das Kaninchen vor der Schlange zu sitzen und auf 
eine Verschlechterung zu warten... die ja u.U. nicht oder noch sehr lange nicht eintritt.
Ein wichtiger Aspekt der LQ ist sicher auch die Sexualit�t. Sexualit�t ist f�r alle Menschen ein h�chst 
st�rbarer Bereich, wir sind hier konfrontiert mit unseren �ngsten und W�nschen gleichzeitig. Da eine 
Erkrankung die k�rperliche Unversehrtheit bedroht, ist auch unsere Sexualit�t bedroht, die wir ja e-
benfalls unmittelbar mit und durch den K�rper erleben. Dies gilt nicht nur f�r den Patienten, sondern 
genauso f�r den Partner. Sexualit�t und Erotik werden in der Auseinandersetzung mit der Krankheit 
oft ausgeklammert und/oder anders als gewohnt gestaltet. N�he und Geborgenheit, das Erfahren von 
Harmonie spielt dann oft eine gr��ere Rolle. Die Kommunikation zwischen den Partnern ist hier von 
ganz gro�er Bedeutung. Beim Auftauchen von Problemen sollte man sich fragen, ob diese in der 
Krankheit oder in der Ver�nderung der Bed�rfnisse begr�ndet sind. Eine Bew�ltigung von Problemen 
beginnt oft schon damit, das Vorhandensein seelischer Schmerzen und die Trauer zu akzeptieren.

In meiner Arbeit mit Krebspatienten berichten mir immer wieder Patienten spontan Beispiele f�r einen 
Gewinn an Lebensqualit�t durch die Krankheitserfahrung. Zentrale Themen sind hierbei die Ver�nde-


































