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SELBSTREFLEXION

- eine Frage des Alters?

,Sollten Kinder selbst entscheiden diirfen, ob sie eine ERT! bekommen, zu

Kontrolluntersuchungen gehen oder operiert werden?"

Lukas J. G. Seidel (MPS IVa)
Business-Coach (IHK) und Supervisor

Querschnitt Consulting

1 Enzym-Ersatz-Therapie; im englischen Original: Enzym-Replacement-Therapy (ERT)
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Einleitung

Der Anlass fir den vorgelegten Text ist eine schriftliche Anfrage der deutschen
Gesellschaft fir Mukopolysaccharidosen (im folgenden MPS-Gesellschaft) per Mail an

mich und zwei weitere Personen.

In dieser Email wird um ein kurzes Statement zur o.g. Frage (,Sollten Kinder selbst
entscheiden diirfen, ob sie eine ERT bekommen, zu Kontrolluntersuchungen gehen oder
operiert werden?") gebeten. Hier werden mehrere Personen aus unterschiedlichen
Bereichen um ihre Meinung gebeten. So ist mit Dr. Christina Lampe zum Beispiel eine
Arztin gefragt, die sich intensiv mit dem Thema MPS auseinandergesetzt hat und immer
noch auseinandersetzt. Als Oberdarztin am UKGM?2 und Begleiterin wahrend der Studie zur
MPS Morquio Enzym-Ersatz-Therapie (im folgenden ERT) ist sie als Fachfrau fir Patienten

mit im Boot.

Eine zweite Person ist die Vorsitzende der MPS-Gesellschaft, Michaela Giel. Sicher ist sie
sowohl als MPS-Vorsitzende denn auch als Mutter hier gefragt, die genau diese Frage im

Sinne ihrer von MPS betroffenen Tochter immer wieder entscheiden musste.

Ich selbst bin betroffener MPS-Patient und seit meinem dritten Lebensjahr mit
Mukopolysaccharidose Morquio A (im folgenden MPS IVa) diagnostiziert. Allerdings kann
ich bei der Beantwortung der Frage die Sichtweise aus meiner beruflichen Perspektive

als Coach und Supervisor nicht auBen vor lassen.

Natirlich habe ich eine ungefdhre Vorstellung, wie meine Antwort auf die von der MPS-
Gesellschaft gestellten Frage ausfallen kdnnte, doch kann ich nicht ausschlieBen, dass

ich bei der Recherche auf auch fir mich neue Erkenntnisse stofle und eine ganz andere

Antwort dabei herauskommt, als ich erwarte.

Zu Beginn ist es mir wichtig die einzelnen Teilaspekte der Fragestellung zu untersuchen.

Was genau ist zum Beispiel die Definition des Kindes. Ohne festzulegen wie lange ein

2 Universitatsklinikum GieBen-Marburg
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Mensch ein Kind ist, macht es wenig Sinn an die Antwort der Frage heranzugehen. -
Genauso ist es wichtig, darauf einzugehen, was eine ERT ist, was genau die Operationen
fir MPS-Patienten bedeuten und was genau dann die Kontrolluntersuchungen
beinhalten.

Anhand meines eigenen Lebenslaufes und anderen Beispielen werde ich exemplarisch
aufzeigen, welche Herangehensweisen und vor allem welche unterschiedlichen

Entwicklungen eine betroffene Familie wahlen kann bzw. einen Verlauf ausmachen kann.

Nach diesen beiden Teilen widme ich mich der Frage, wie reif ein Mensch zu einem
gewissen Stadium seiner Entwicklung ist und inwiefern er in der Lage ist die

Konsequenzen einer Entscheidung zu tberblicken und damit sie zu reflektieren.

Es wird deutlich, dass die urspringliche Bitte, namlich ein kurzes Statement zu der
gestellten Frage abzugeben, unméglich eingehalten werden kann. Dazu ist die
Reichweite der Beantwortung einfach zu umfangreich und bedarf einer genaueren

Erlduterung fir die Adressaten.
Am Ende werde ich dann also in einem ausfiihrlichen Fazit darauf eingehen, ob meiner

Meinung nach ein Kind selbst tber eine Operation oder eine medizinische Diagnostik

und im weiteren eine medizinische Behandlung entscheiden kann oder sollte.
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Definition der Personengruppe Kind

Zundchst muss fir die Beantwortung der Frage gekldrt werden, welcher Personenkreis
genau mit dieser Fragegestellung einbezogen wird und in der Analyse mit beriicksichtigt

werden muss. Dazu gibt es unterschiedliche Definitionen.

Im Sinne des Jugendschutzgesetzes (JuSchG) ,sind Kinder Personen, die noch nicht 14
Jahre alt sind [...] "3

Nach dem Achten Buch Sozialgesetzbuch - Kinder- und Jugendhilfegesetz - ist ein "Kind

im Sinne des 8§81 Abs. 2 [...], wer noch nicht 18 Jahre alt ist."4 5

Die UN-Kinderrechtskonvention erklart, dass ,ein Kind jeder Mensch [ist], der das
achtzehnte Lebensjahr noch nicht vollendet hat, soweit die Volljdhrigkeit nach dem auf das

Kind anzuwendenden Recht nicht friiher eintritt."6

Und dies sind nur ein paar Definitionen im deutschen Rechtssystem fir den
Personenkreis Kind. In anderen Landern, die ich zur Definition des Begriffes fur diesen

Text nicht heranziehe, kdnnen noch ganz andere Grundlagen gelten.

Ich entscheide mich an dieser Stelle den Begriff im Sinne des deutschen
Jugendschutzgesetzes zu definieren und begrenze die Personengruppe also auf

Personen bis zur Vollendung des 14. Lebensjahres.

Dennoch mdéchte ich im folgenden noch genau eingrenzen, auf welche Altersgruppen ich
mich beziehen werde. Hier ziehe ich die Entwicklungspsychologie zu Hilfe. Die definiert

zundchst einmal, dass die Kindheit auf das Kleinkindalter (2. und 3. Lebensjahr) folgt.

3Absch. 1 81 Abs. 1 S. 1 Nr. 1 JuSchG
4 Erstes Kapitel 87 Abs. 2 SGB VIII

5 Erstes Kapitel §1 Abs. 2 SGB VIII: Pflege und Erziehung der Kinder sind das natiirliche Recht der
Eltern und die zuvdrderst ihnen obliegende Pflicht. Uber ihre Betatigung wacht die staatliche
Gemeinschaft.

6 Teil | Art. 1 UN-Kinderrechtskonvention
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Sie gliedert sich dann in die Phasen der friihen Kindheit (4. bis 6. Lebensjahr), der
mittleren Kindheit (7. bis 10. Lebensjahr) und die spate Kindheit (11. bis 14. Lebensjahr.
Danach folgt die Phase des Jugendalters.”

Definition Operationen

DEFINITION ALLGEMEIN

Der Duden definiert eine Operation wie folgt: Eine Operation ist ein ,chirurgischer

Eingriff in den Organismus" 8

Eine etwas ausfihrlichere Beschreibung bietet das Flexikon im Internet an. Hier heift es:
.Eine Operation ist ein mit Hilfe von medizinischen Instrumenten durchgefiihrter,
chirurgischer Eingriff in den Organismus unter Verletzung der kérperlichen Integritdt

("invasiv") zu Zwecken der Heilung oder Forschung.™

Im Strafgesetzbuch (StGB) wird im Paragrafen 224 zudem festgelegt, dass jeder
chirurgische Eingriff als Koérperverletzung gewertet wird. Dieser aber aufgrund einer
vorherigen Einwilligung (Paragraf 228 StGB) nicht weiter an strafrechtlicher Bedeutung
gewinnt. Dazu sind aber eine vorherige Aufklarung sowie eine schriftliche Einwilligung

des Patienten von Noten.
DEFINITION SPEZIELL BEI MPS-PATIENTEN0

Die Dekompressionsoperation der Wirbelsdule ist hier eine der haufigsten Eingriffe, die

bei MPS Patienten durchgefiihrt werden.

7 https://lexikon.stangl.eu/11307/kindheit/ (letzter Zugriff: 23. Mai 2019, 22:04 Uhr)
8 https://www.duden.de/rechtschreibung/Operation (letzter Zugriff: 24. Mai 2019, 16.26 Uhr)

9 https://flexikon.doccheck.com/de/Operation (letzter Zugriff: 24. Mai 2019, 16.29 Uhr)

10 https://mps-ev.de/betroffene/krankheitsbilder/#mps4 (letzter Zugriff: 24. Mai 2019, 16.44
Uhr)
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Skelettveranderung an Hifte und Beinen sowie an der Wirbelsdule, hdufig in Form einer
Rickenmarkskanalverengung (Spinalkanalseinengung), kdnnen durch einen operativen

Eingriff entlastet oder weitgehend verbessert werden.

Aber auch Leisten- und Nabelbriicke missen ggf. durch einen operativen Eingriff
behoben werden. Defekte Herzklappen kénnen durch Pendants ersetzt werden und

damit eine Funktion des Herzens auf Dauer sicher stellen.
Definition Kontrolluntersuchungen

Mit Kontrolluntersuchungen sind die Untersuchungen gemeint, die bei MPS-Patienten in
Absprache mit einem Facharzt regelmafig ein- bis zweimal jéhrlich durchgefiihrt werden.
Dazu gehoéren Aufnahmen im Kernspintomographen (MRT), die Messung der
Nervenleitgeschwindigkeit (SSEP), ggf. die Vorstellung bei einem Kardiologen und

andere fir wichtig empfundene Diagnostiken.
Definition ERT11

Fir die MPS Typen |, 11, IVa, VI und VIl gibt es bereits eine Enzymersatztherapie (ERT). Dies
bedeutet fir die betroffenen Patienten, dass sie einmal pro Woche ein kiinstliches Enzym

intravenos infundiert bekommen.

Dieses kinstliche Praparat ibernimmt dann die Aufgaben des fehlenden Enzyms und

baut an deren statt die anlagernden Molekdle ab.

In der Regel dauert eine Infusion zwischen 4 und 6 Stunden.

11 https://mps-ev.de/betroffene/die-erkrankung/#kausale-therapien (letzter Zugriff: 24. Mai
2019, 16.53 Uhr)
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Mukopolysaccharidose und seine Verlaufsformen

WAS SIND EIGENTLICH MUKOPOLYSACCHARIDOSEN?

Mukopolysaccharide sind sogenannte langkettige Zuckermolekile. Diese werden heute

Glykosaminoglykane (kurz: GAG) genannt.

Die GAG-Molekile lagern sich aufgrund eines dem Koérper fehlenden Enzyms im
Krankheitsverlauf immer mehr in den Organen und Geweben ab und schddigen diese

betroffenen Stellen mehr oder weniger gravierend.

Es muss zwischen sieben verschiedenen MPS-Typen unterschieden werden. Diese Typen
sind in ihren wesentlichen Merkmalen unterschiedlich in ihrer Verlaufsform. Bei einigen
dieser Verlaufsformen langen sich die GAG-Molekile auch im Zentralnervensystem
(Gehirn) ab. Dies hat zur Folge, dass eine geistige Behinderung oder eine
Entwicklungsverzégerung vorliegt. - Bei anderen Typen ist hingegen nur das

Skelettsystem betroffen.

Doch auch innerhalb der einzelnen Typen kann es zu milderen oder stdrkeren
Verlaufsformen kommen. So lagern sich die GAG-Molekiile bei einer ausgepragteren

Form schneller ab, als bei einer milderen Verlaufsform.

BEISPIELHAFTE DARSTELLUNG FUR DIE NOTWENDIGKEIT EINER
DEKOMPRESSIONSOPERATION

Beispiel 1: Der Patient wurde 1990 geboren und unterzieht sich 2004 erstmalig einer
Dekompressionsoperation an der Halswirbelsdule (HWS). Drei weitere Operationen
werden 2006, 2009 und 2011 notwendig. Die vierte Operation fiihrt beim Patienten zu

einer Querschnittldhmung.

Beispiel 2: Die Patientin wurde 1968 geboren und unterzieht sich 1998 erst- und
letztmalig einer Dekompressionsoperation an der HWS.
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Beispiel 3: Der Patient wurde 2012 geboren und unterzieht sich 2017 erstmalig einer

Dekompressionsoperation. Eine weitere Operation ist 2019 notwendig.

Alle drei Beispiel-Patienten haben die MPS Form Morquio A. Zwei von ihnen bekommen

eine wochentliche ERT.

Reflexionsfahigkeit

WAS BEDEUTET REFLEXION?

Ich beziehe mich jetzt auf eine Definition der Selbstreflexion von Professor Horst
Siebert?2. Siebert beschreibt die Reflexion als die , Fahigkeit des Menschen, Bedingungen
und Wirkungen eigenen Denkens und Handelns zu durchschauen".'> Damit kommt der
Mensch dann in die Lage sein eigenes Handeln zu bewerten, seine eigenen Starken und
Schwdachen zu nennen und damit selbstkritisch agieren zu kénnen, um personliche

Schwierigkeiten zu erkennen und zu beseitigen.
Beantwortung der Frage - personliches Fazit

AB WANN IST SELBSTREFLEXION MOGLICH?
Um auf die urspriingliche Fragestellung einzugehen, ist also zu evaluieren, ab wann ein
Kind auf die Selbstreflexion zuriickgreifen kann und vor allem in welchem Umfang dies

fir ein Kind iberhaupt méglich ist.

Zur Erinnerung noch einmal die Phasen der Kindheit:

12 %1939, deutscher Erziehungswissenschaftler, von 1977 bis 2007 Professor an der Leibniz-
Universitat Hannover

13 Siebert, 1991
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Phase Lebensjahr
Kleinkindalter 2.und 3.
frihe Kindheit 4. bis 6.
mittlere Kindheit 7. bis 10.
spate Kindheit 11. bis 14.
Jugendalter 15. bis 18.

Zu dem stellt sich mir in Abgrenzung dazu weiter die Frage, ob ein Kind mit einer
kérperlichen Behinderung schneller bzw. umfangreicher auf diese Fdhigkeit

zuriickgreifen kann, als ein Kind ohne jegliche Behinderung.

Relativ schnell kann ich die Frage hinsichtlich der Selbstentscheidung beantworten,
wenn ich mir Kinder mit einer kognitiven Beeintrachtigung ansehe: Je nach Auspragung
sind diese meiner Meinung nach nicht in der Lage die Reichweite ihrer Entscheidung zu
Uberblicken und damit die Konsequenzen addquat einzuschdtzen. Hier muss die
Entscheidung also eine erziehungsberechtigte Person stellvertretend fiir das betroffene
Kind treffen.

In den Phasen des Kleinkindalters, der friihen Kindheit und der mittleren Kindheit gehe
ich davon aus, dass es sich auch hier schwierig gestaltet dem Kind eine alleinige
Entscheidung zu Uberlassen. Meiner Meinung nach fehlt hier noch die nétige
Reflexionsgabe des Kindes. Diese setzt - wiederum meiner Erfahrung nach - bei einem
Kind mit einer kérperlichen Beeintrachtigung zwar schon wdhrend der mittleren Kindheit
ein, was deutlich friher ist als bei nicht-beeintrachtigten Kindern, aber immer noch nicht

ausreicht alle Konsequenzen zu iberblicken.

So heit es zum Beispiel beim Thema ERT: ,Es kann allerdings nicht sich bereits
angelagertes Material verwerten. Das heif$t, dass sich bspw. bereits gebildete Herzprobleme
oder Hérschiddigungen mit einer EET nicht riickgdngig machen lassen. Deswegen ist es
wichtig, so frith wie méglich mit der Therapie zu beginnen."14 - Ein Kind ohne die nétige

Reflektionsfahigkeit ist hier nicht in der Lage die Spatfolgen zu kalkulieren.

14 https://mps-ev.de/betroffene/die-erkrankung/#kausale-therapien
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Anders sieht es dann ab der Phase der spdten Kindheit aus: Hier beginnt auch bei nicht-
beeintrachtigten Kindern - je nach konsultierter Quelle - das Reflektieren auf dem
geforderten Niveau: Langsam kdnnen gesammelte Erfahrungen von Treffen der MPS-
Gesellschaft auf die eigene Situation Ubertragen werden. Daher sollte das Kind definitiv

stark in den Entscheidungsprozess involviert werden.

Kinder kénnen also in dem Alter bis 10 Jahre alleine noch keine eigene Entscheidung
treffen. Deswegen ist es auch enorm wichtig, dass eine einmal getroffene und dem Kind
mitgeteilte Entscheidung auch konsequent durchgefiihrt wird und nicht mehrfach aus -
fir das Kind - nicht nachvollziehbaren Grinden verschoben wird. Andernfalls riskiert

man psychologische (Spat-) Schaden.

Mein Fazit begriindet sich allein auf meine eigenen Erfahrungen und Gedanken und ist
keinesfalls eine medizinisch-fundierte Einschatzung. Am Ende gilt: Auf das eigene
Bauchgefihl vertrauen. Eltern kennen ihre Kinder am Besten und kdnnen selbst sehr gut
einschdtzen, was sie ihren Kindern zutrauen. Wichtig ist nur: Dem Kind das Geflihl geben,
nicht alleine zu sein.
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