Die Huntington-Krankheit — eine Herausfor-
derung (auch) fur Psychotherapeuten’

Matthias Dose

Zusammenfassung: Die erbliche Huntington-Krankheit (HK) stellt flir Betroffene, Angehorige und Betreuungspersonen
mit ihrem zu vollstandiger Pflegediirftigkeit filhrenden chronisch progredienten Verlauf und den sie begleitenden kog-
nitiven, psychischen und motorischen Beeintrachtigungen eine erhebliche psychosoziale Belastung dar. Die betroffe-
nen Patienten, aber auch deren Kinder mit dem 50%igen Risiko, selbst zu erkranken, und (haufig hauslich) pflegende
Angehorige bedurfen psychologischer/psychotherapeutischer Unterstiitzung und Behandlung. Dieser in Deutschland
mindestens 30.000 Menschen umfassende Personenkreis von Betroffenen und Risikopersonen findet gegenwartig zu
wenig mit dem Krankheitsbild vertraute Psychotherapeuten. Vor diesem Hintergrund soll dieser Artikel Basiswissen zur
Huntington-Krankheit vermitteln und die daraus resultierenden ,Bedarfe” von Betroffenen, Risiko- und z.T. pflegenden
Bezugspersonen mit dem Ziel darstellen, dass sich Psychotherapeuten angesprochen fiihlen, sich dieser bislang ver-

nachlassigten Klientel anzunehmen.

Einleitung

on der erblichen Huntington-Krankheit (HK) sind in
\/Deutschland bei einer geschatzten Prdvalenz von

5-10/100.000 ca. 10.000 Menschen betroffen. Be-
zieht man Verwandte 1. Grades als mogliche ,Risikoper-
sonen” mit ein, erhéht sich diese Zahl auf das Dreifache
(Nguyen & Weydt, 2018). Bei all diesen Personen besteht
ein hoher Bedarf an psychologischer/psychotherapeutischer
Beratung und Behandlung, der gegenwartig nicht durch eine
ausreichende Zahl von Psychotherapeuten gedeckt wird, die
zumindest Uber Grundkenntnisse dieser Erkrankung verfi-
gen und somit eine qualifizierte Beratung/Behandlung anbie-
ten kénnen.

Abbildung 1: George Huntington
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Was ist die Huntington-Krankheit?

Der Name ,Huntington-Krankheit” geht auf den amerikani-
schen Arzt George Huntington zurlick, der 1872 als einer der
ersten diese Erkrankung beschrieb, die friher auch als , Veits-
tanz”, Chorea major, Chorea Huntington oder Huntington'sche
Chorea bezeichnet wurde. ,,Chorea” leitet sich vom griechi-
schen choreia (Tanz) ab — eine Beschreibung des im Rahmen
der Erkrankung gelegentlich auftretenden tanzelnden Gang-
bildes als Teil der neurologischen Symptome. Zu diesen zah-
len abnorme, unwillkirliche Bewegungen (Hyperkinesen),
Sprach- und Schluckstérungen, bei der juvenilen Form aber
auch Rigiditat und Spastik, manchmal auch Muskelzuckun-
gen (Myokloni) und epileptische Anfélle. Nachdem neuere
Forschungsarbeiten gezeigt haben, dass den neurologischen
Symptomen psychiatrische Symptome und der Verlust ko-
gnitiver Fahigkeiten um bis zu zehn Jahre vorausgehen und
das Krankheitsbild pragen kénnen, hat sich international die
Bezeichnung ,Huntington-Krankheit/HK" bzw. ,,Huntington's
Disease/HD" durchgesetzt.

Genetik und Pathophysiologie

Obwohl seit der Entdeckung des die Erkrankung verursa-
chenden Gens auf dem kurzen Arm von Chromosom 4
(Huntington’s Disease Collaborative Research Group, 1993)
die Erforschung des den Krankheitssymptomen zugrunde

1 Zu der mit der Ausgabe 4/2017 eingefihrten geschlechtersensiblen Schreib-
weise im Psychotherapeutenjournal lesen Sie bitte den Hinweis auf der vorde-
ren inneren Umschlagseite. Bei dieser Ausgabe handelt es sich um ein Heft in
der ménnlichen Sprachform.
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Stadium | Berufs-/Erwerbs- Finanzielle, juristische | Haushaltsfiihrung Aktivitaten des Pflegebedarf
tatigkeit Angelegenheiten tdglichen Lebens
1 ohne Einschran- selbstandig selbstandig uneingeschrankt keiner
kungen
2 eingeschrankt leichte Hilfestellung | selbstdndig uneingeschrankt keiner
3 stark eingeschrankt | weitgehende Unter | deutlich einge- leichte Einschran- gering
stltzung schrankt kungen (zu Hause)
4 berufs-/erwerbs- nicht mehr maoglich nicht mehr moglich deutlich einge- erhoht (z. B. ambulan-
unfahig schrankt ter Pflegedienst)
5 wie 4 wie 4 wie 4 so gut wie keine umfassend Pflege-

bedUrftig

Tabelle 1: Krankheitsstadien nach Shoulson & Fahn (1979)

liegenden Pathomechanismus und damit verbunden die Su-
che nach einer kausalen Therapie groRe Fortschritte gemacht
haben, ist dieser bis heute nur unvollstandig aufgeklart. Bei
der die HK verursachenden Mutation liegt eine verlangerte,
instabile Wiederholungssequenz (repeats) der Nukleinbasen
Cytosin, Adenin und Guanin (CAG) vor, die in dem an dem
Gen abgelesenen Protein (dem Huntingtin/Htt) zu einer ver-
langerten Polyglutaminsequenz (PolyQ) fuhrt, durch die die
Eigenschaften des Proteins pathologisch verédndert werden.
Waéhrend gesunde Personen in der Regel 6-35 CAG-repeats
aufweisen, sind bei Betroffenen bis zu 200 solcher repeats
zu finden. Bei einer repeat-Zahl von mehr als 40 wird von ei-
ner 100%igen Penetranz der Erkrankung ausgegangen. Aber
auch im Intermediarbereich (27-35 repeats) kann es in selte-
nen Fallen (z.B. wenn ein hohes Lebensalter erreicht wird)
zur Erkrankung kommen. Auf-
grund der Moglichkeit, dass es im
Rahmen der Meiose von Samen-
und in selteneren Féllen Eizellen
zu einer Expansion (Verlangerung)
der repeats kommt, kann fir
Nachkommen von Eltern aus dem
.Intermediarbereich” ein erhoh-
tes Erkrankungsrisiko bestehen
(Nguyen & Weydt, 2018).

Seit Langem ist bekannt, dass das Erkrankungsalter sich
umgekehrt proportional zur Zahl der CAG-repeats verhalt
(je mehr repeats, desto friherer Krankheitseintritt), wobei
inzwischen auch eine Reihe genetischer Modifikatoren und
Umwelteinflisse identifiziert wurden, die Einfluss auf den Be-
ginn und Verlauf der Erkrankung haben (Genetic Modifiers of
Huntington’s Disease (GeMHD) Consortium, 2015).

Das bereits fur die Embryonalentwicklung lebenswichtige
Huntingtin ist in samtlichen Kdrperzellen nachweisbar, findet
aber seine ausgepragteste Expression u.a. im Gehirn. Nach
aktuellem Forschungsstand wird das mutierte Huntingtin mit
gestorten Mechanismen der DNA-Reparatur, der Transkripti-
on, der Mitochondrien, des Energiehaushaltes, des intrazel-
luldaren Transports von Vesikeln, des Abbaus von toxischen

Stoffwechselprodukten und der synaptischen Ubertragung
in Verbindung gebracht. Darlber hinaus kann es unabhangig
von der Huntingtin-Produktion zur Entstehung neurotoxischer
Oligopeptide kommen, die ebenfalls zur Pathologie der HK
beitragen konnen (Bafez-Coronel et al., 2015).

Klinik der Huntington-Krankheit

In der Regel beginnt die HK schleichend, haufig mit zundchst
unspezifischen psychischen Verdnderungen und kognitiven
Beeintrachtigungen. Diese betreffen auf psychischem Gebiet
Antriebsstorung, soziale Angste und Riickzug, Depressivitit,
zwanghaftes Verhalten, Storungen der Impulskontrolle bis hin
zu psychotischen Symptomen. Kognitiv kann es zu nachlas-

— Obwohl seit der Entdeckung des die Erkrankung verursachenden
Gens die Erforschung des den Krankheitssymptomen zugrunde liegen-
den Pathomechanismus und damit verbunden die Suche nach einer
kausalen Therapie grol3e Fortschritte gemacht haben, ist dieser bis
heute nur unvollstdndig aufgeklart.

sender Flexibilitat, Konzentrations- und Gedachtnisstorungen
kommen, die — mit Ausnahme der ,juvenilen Form” — dem
Auftreten neurologischer Symptome um bis zu 15 Jahre vor-
ausgehen konnen (Martinez-Horta et al., 2016).

Neurologisch fallen — auf3er bei der juvenilen Form, die durch
Hypo- und Bradykinesie sowie Rigor charakterisiert ist — im
Krankheitsverlauf fortschreitende choreatische Hyperkinesen
auf. Diese imponieren zunachst oft als scheinbar willkirliche,
in Verlegenheitsgesten umgelenkte Bewegungen (z.B. ner-
vos-zappliges Fingerspiel, Sich-durch-die-Haare-Streichen). Im
weiteren Verlauf werden abnorme, unwillklrliche Bewegungs-
stérungen deutlicher und flihren schlieRlich zu Gang-, Sprech-,
und Schluckstérungen sowie im Endstadium der Erkrankung
zu Bettlagerigkeit und vollstandiger Pflegebedurftigkeit.
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Haufigste Todesursache ist mit 30 % eine durch Verschlucken
von Nahrung und/oder Flissigkeit entstandene Aspirations-
pneumonie, gefolgt von Tod durch Ersticken, Herzversagen
und Verletzungen durch Stiirze und Erndhrungsmangel. 7 %
aller Todesfalle bei HK-Betroffenen sind Suizide.

Zur Verlaufseinteilung der HK werden flnf Krankheitsstadien
unterschieden, die danach beurteilt werden, inwieweit die
Betroffenen in der Lage sind, eine Berufs- und/oder Erwerbs-
tatigkeit auszuiben, finanzielle Angelegenheiten zu regeln,
selbstandig einen Haushalt zu flhren, an Aktivitaten des tag-
lichen Lebens teilzuhaben, und ob eine pflegerische Betreu-
ung noch durch Angehorige gewahrleistet werden kann oder
professionelle Hilfe erforderlich ist.

Behandlungsmoglichkeiten

Obwohl es bis heute keine kausale bzw. den Krankheitsbe-
ginn und -verlauf entscheidend beeinflussende Behandlung
flr die HK gibt, finden sich zahlreiche evidenzbasierte medi-
kamentdse und nicht-medikamentdse Behandlungsmaoglich-
keiten, die trotz der Progredienz der HK die Lebensqualitat
der Betroffenen (und ihres Umfeldes) erhalten und verbes-
sern konnen. Neben Antihyperkinetika (wie z.B. Tiaprid, Tetra-
benazin) zur Behandlung der choreatischen Hyperkinesen, bei
medikamentoser Therapieresistenz auch die tiefe Hirnstimu-
lation, zahlen dazu vor allem Psychopharmaka, die —analog zu
den psychiatrischen Leitlinien-Empfehlungen flr Depression,
Zwange, psychotische Symptome etc. — auch bei HK-Patien-
ten eingesetzt werden konnen (Saft et al., 2017).

Zu den nicht-medikamentdsen Behandlungsmaoglichkeiten
gehoren neben den hier néher zu besprechenden Moglich-
keiten der Psychotherapie u.a. Physio-, Logo- und Ergothe-
rapie, fur die es im Rahmen des Européischen Huntington-
Netzwerks (EHDN)? und der Deutschen Huntington-Hilfe
(DHH) e.V.® Arbeitsgruppen und Informationsmaterial gibt.
Bezuglich der mit der HK verbundenen sozialmedizinischen
Probleme ist eine kompetente sozialpddagogische Unterstit-
zung und Betreuung sinnvoll. Darlber hinaus finden Betrof-
fene, Risikopersonen, Angehdrige und Betreuungspersonen
bei den regional und lokal bestehenden Kontaktgruppen der
DHH wertvolle Unterstitzung.

,Gentherapeutische” Therapieansatze

Aktuelle Behandlungsanséatze bei der HK sind darauf ausge-
richtet, deren natlrlichen Verlauf zu modifizieren. Ziel dieser
neuen Behandlungsansatze (Ubersicht bei Mihlback et al.,
2020) ist es, die Nachbildung mutanter Huntingtin-(HTT-)Gen-
Produkte zu verringern. Dadurch ergeben sich erstmals kon-
krete Hoffnungen, durch einen Eingriff am Beginn der Kette
der pathogenetischen Ereignisse eine klinisch bedeutsame,
krankheitsmodifizierende Wirkung erzielen und die bisher
unaufhaltsame Progression der HK bremsen zu kénnen. Ge-
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genwartig werden verschiedene therapiestrategische Stran-
ge diskutiert: Der eine zielt dabei auf eine Degradation von
MRNA-Spezies ab, die fir HTT kodieren; dies soll entweder
mithilfe von Antisense-Oligonukleotiden (ASO), RNA-Interfe-
renz-basierten Ansatzen oder oral verfligbaren, niedermole-
kularen SpleiB@modulatoren erreicht werden. Darlber hinaus
versuchen einige Ansatze mithilfe von Zinkfingerprotein-Re-
pressor-Komplexen eine Suppression der HTT-Gen-Expressi-
on zu bewirken, wahrend andere wiederum eine Genomedi-
tierung mittels des CRISPR/Cas9-Systems anvisieren.

Eine erste sog. Phase-llI-Studie der Fa. Hoffmann-La Roche,
in die weltweit Gber 600 Betroffene einbezogen wurden, von
denen die Patienten in der Behandlungsgruppe alle 16 Wo-
chen das Antisense-Oligonukleotid Tominersen® per Lum-
balpunktion verbreicht bekommen, soll im Marz 2022 abge-
schlossen sein. Bis zu diesem Zeitpunkt sollte sich die Frage
nach dem klinischen Nutzen fur die Betroffenen beantwortet
haben, nachdem sich die Behandlung in vorausgegangenen
Studien zur Anwendbarkeit und Sicherheit als vertraglich
erwiesen hat. Zu weiteren ,gentherapeutischen” Ansatzen
(siehe MUhlback et al., 2020) laufen derzeit Phase-I/11-Studien
im Hinblick auf Sicherheit und Vertraglichkeit.

Psychotherapie bei Huntington-
Krankheit

Die psychischen Belastungen und Stérungen, die die Hun-
tington-Krankheit flr die unmittelbar und mittelbar Betroffe-
nen bedeuten kann, bedingen wie bei anderen chronisch-pro-
gredienten Erkrankungen auch Bedarfe flr psychotherapeuti-
sche Hilfen und Unterstltzung auf unterschiedlichen Ebenen:

B Die durch genetische Diagnostik als Gentréger identifizier-
ten (noch prasymptomatischen) Personen missen sich
darauf einstellen, zu einem ihnen unbekannten Zeitpunkt
derzeit unheilbar und im Endstadium umfassend pflegebe-
durftig zu erkranken. Flr sie sehen die Leitlinien zur pra-
symptomatischen Diagnostik (International Huntington As-
sociation and the World Federation of Neurology Research
Group on Huntington’s Chorea, 1994) eine die Diagnostik
begleitende psychologische Beratung/Betreuung vor.

B Symptomatisch Erkrankte missen sich — nachdem im
Frihstadium berufliche und soziale Funktionsféhigkeit
noch mit nur geringen Einschrankungen erhalten sein
kann — mit dem zunehmenden Verlust ihrer Fahigkeit zu
selbstandiger Lebensfliihrung und -gestaltung sowie dem
damit verbundenen Rollenwechsel in Familie und sozialem
Umfeld auseinandersetzen.

B Risikopersonen, also Nachkommen eines betroffenen El-
ternteils, sind mit der Frage konfrontiert, ob sie sich zur
Klarung des statistischen 50%igen Risikos, selbst zu er-

2 www.ehdn.org (29.01.2021).
3 https://www.dhh-ev.de/ (29.01.2021).
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kranken, mit erreichter Volljahrigkeit einer prasymptomati-
schen genetischen Diagnostik unterziehen oder lieber mit
der Ungewissheit leben mdchten. Selbst wenn diese Dia-
gnostik kein mutiertes Gen nachweist, besteht dann hau-
fig das mit Schuldgefihlen verbundene subjektive Geflhl,
dass sich dadurch das Erkrankungsrisiko fir Geschwister
erhodhen kdénnte.

B Sowohl Risikopersonen wie auch Betroffene sehen sich
bei bestehendem Kinderwunsch mit der Frage konfron-
tiert, wie dieser Wunsch ohne maogliche Weitergabe des
mutanten Huntington-Gens erflllt werden kann.

B Familienangehdrige und Menschen aus dem sozialen Um-
feld konnen durch die krankheitsbedingten psychischen
und koérperlichen Verédnderungen der Betroffenen, vor
allem aber durch die in Huntington-Familien sehr haufig
praktizierte hausliche Pflege und Versorgung der Betrof-
fenen aufierordentlich belastet sein. So gibt es z. B. Frau-
en und Manner, die im Verlauf ihres Lebens zunachst den
erkrankten Elternteil ihres Partners, dann den erkrankten
Partner selbst und spéater erkrankte Kinder in hauslicher
Pflege bis zur Selbstaufgabe Uber Jahre betreuen.

B Insbesondere bei Kindern, die mit einem deutlich von der
HK gezeichneten Elternteil aufwachsen und deren Symp-
tome und Verhaltensweisen nicht verstehen kénnen, tre-
ten haufig Angste und Verhaltensauffalligkeiten auf, die zur
Vorstellung bei Kinder- und Jugendlichentherapeuten fih-
ren. Fir die therapeutische Arbeit und das Gesprach mit
ihnen stehen Informationsangebote der Selbsthilfe bereit.

Kam eine 2020 erschienene Ubersichtsarbeit (Zarotti et al.,
2020) noch zu dem Ergebnis, dass derzeit keine verbindli-
chen Empfehlungen fir psycho-
therapeutische Interventionen
gegeben werden kdnnten, ver-
offentlichte die British Psycho-
logical Society im Januar 2021
,Guidelines” fur , psycholological
interventions” u. a. auch fir die
HK, die neben der Empfehlung
psychoedukativer ~ Mafinahmen
far HK-spezifische psychische
Probleme auf bestehende Leitlini-
en auch fir Betroffene ohne HK, insbesondere kognitive Ver-
haltenstherapie, sowie achtsamkeitsbasierte Akzeptanz- und
Commitment-Therapie verweisen.®

Somit bleibt es fir Psychotherapeuten bei der Empfehlung,
sich mit dem Krankheitsbild und den damit verbundenen Pro-
blemen maoglichst eingehend vertraut zu machen, um sich
dann im Ruckgriff auf ihre Kompetenzen und unter Einsatz
der fir &hnliche Problemkonstellationen eingesetzten Be-
handlungsoptionen den individuell (oder auch z.B. in Grup-
pen von Angehorigen, Risikopersonen und Betroffenen) vor-
gebrachten Problemen zu stellen. Einige Hinweise konnen
jedoch trotzdem — gestitzt auf entsprechende Publikationen
— gegeben werden.

Risikopersonen vor, wahrend, nach pra-
symptomatischer genetischer Diagnostik

Wie bereits oben ausgefihrt, empfehlen internationale Leitli-
nien der International Huntington’s Association (IHA) und des
Weltverbandes der Neurologen (WFN) eine psychologische
Beratung fUr Risikopersonen, die sich einer prasymptomati-
schen Diagnostik unterziehen wollen. In deren Rahmen sollte
vor bzw. begleitend zu der durch das Gendiagnostik-Gesetz
(GenDG@G) vorgeschriebenen genetischen Beratung Uber die
Motivation zur Untersuchung und ebenso darlber gespro-
chen werden, welche Gedanken und Plane sich die Personen
im Falle eines glnstigen oder ungtnstigen Ergebnisses ma-
chen. Nach den bislang vorliegenden Erfahrungen geht es bei
den Ratsuchenden in der Regel um Fragen der Familienpla-
nung, berufliche Entscheidungen bzw. darum, mit Gewissheit
besser umgehen zu kdnnen als mit dem ungewissen Risiko.
Daruber hinaus sollte — in Abstimmung mit den die geneti-
sche Diagnostik durchfiihrenden Arzten — zum geplanten Zeit-
punkt der Ergebnismitteilung eine Beurteilung der aktuellen
psychosozialen Situation der Untersuchten mit Hinblick auf
die Bewaltigungsmaoglichkeiten eines unglnstigen Ergebnis-
ses besprochen und eine Weiterbetreuung einschlieRlich der
Maglichkeit der Erreichbarkeit in Krisensituationen angeboten
werden.®

Wenn im Rahmen der prasymptomatischen Diagnostik das
mutierte Gen nachgewiesen wird, ist wichtig, den Betroffe-
nen zu vermitteln, dass sie ab diesem Zeitpunkt prasympto-
matische Trager des mutanten Huntington-Gens, aber nicht
symptomatisch erkrankt sind. Ilhnen sollte empfohlen wer-
den, den Kontakt zu Selbsthilfegruppen zum Austausch mit

___Kam eine Ubersichtsarbeit von 2020 noch zu dem Ergebnis, dass
derzeit keine evidenzbasierten Empfehlungen fiir psychotherapeuti-

sche Interventionen ausgesprochen werden kdnnten, stellte eine im
Januar 2021 erschienene Verdffentlichung der British Psychological

Society erstmals Behandlungsleitlinien zur Verfiigung.

anderen prasymptomatischen Gentragern und zu den beste-
henden Huntington-Zentren bzw. dem Europaischen Hunting-
ton-Netzwerk zu suchen. Dort kdnnen sie sich Uber ihre Mog-
lichkeiten zum Umgang mit der Diagnose und der Beteiligung
an laufenden Studien zur Behandlung der HK informieren.

4Vgl. u. a. https://dhh-ev.de/wie-spreche-ich-mit-kindern-%c3%bcber-die-
huntington-krankheit (29.01.2021).

5 Vgl. https://www.bps.org.uk/sites/www.bps.org.uk/files/Policy/Policy %20
-%20Files/Psychological %20interventions %20-%20Huntingtons %2C %20
Parkinsons%2C % 20motor%20neurone %20disease %2C % 20multiple %20
sclerosis.pdf (29.01.2021).

6 Hinweise auf Inhalte der Beratung finden sich in den bei der ,Deutschen
Huntington-Hilfe” beziehbaren ,Denkanstofen” zur prasymptomatischen
Diagnostik (https://www.dhh-ev.de/sites/default/files/Literatur/Denkanstoesse.
pdf (29.01.2021)).
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Bei bestehendem Kinderwunsch haben sowohl weibliche
Betroffene wie auch Risikopersonen, die das mutante Hun-
tington-Gen tragen, im Rahmen einer préanatalen Diagnostik
die Moglichkeit, ab der 10. Schwangerschaftswoche durch
eine Chorionzottenbiopsie untersuchen zu lassen, ob das er-
wartete Kind das mutante Gen geerbt hat. Derzeit ist diese
pranatale Diagnostik allerdings durch das GenDG auf Falle
beschrankt, bei denen eine frihe Manifestation der Erkran-
kung zu erwarten ist, was bei der HK moglich, aber nicht von
vornherein gegeben ist. Sollte im Rahmen dieser pranatalen
Diagnostik das mutierte Gen nachgewiesen werden, ist nach
geltendem Recht bis zur 14. Schwangerschaftswoche ein
straffreier Schwangerschaftsabbruch maglich, der insbeson-
dere flr die Schwangeren, aber auch fir die Véater sehr prob-
lematisch sein kann. Denn die Mutter muss im Rahmen der
Schwangerenberatung geltend machen, dass sie mit einem
betroffenen Kind einer unertraglichen erheblichen psychi-
schen Belastung ausgesetzt ware.

DarUber hinaus besteht flir Paare mit Kinderwunsch die Még-
lichkeit, nach positivem Bescheid einer Ethikkommission vor
der Implantation einer kiinstlich befruchteten Eizelle im 8-Zell-
Stadium eine Praimplantationsdiagnostik (PID) vornehmen zu

Bei symptomatisch Erkrankten wird es im Rahmen einer ,stiitzen-
den” Psychotherapie zundchst darum gehen, die angesichts des pro-
gredienten Krankheitsverlaufs subjektiv in der Regel als , Katastrophe”

Im Rahmen einer psychotherapeutischen Behandlung unter
der ICD-10-Diagnose F43.2 (Anpassungsstorungen) standen
folgende Themen im Vordergrund:

B Negative Geflhle und Gedanken zulassen, dann aber im
Sinne einer kognitiven Umstrukturierung bearbeiten: Bei
43 CA-repeats ist in der Regel ein Krankheitsbeginn ab
dem 40. Lebensjahr zu erwarten; wie kann ich die mir ver-
bleibende Zeit fir mich sinnvoll und positiv gestalten? Zum
Zeitpunkt der Geburt war den Eltern das Huntington-Risiko
(das in der Familie des Vaters verschwiegen worden war)
nicht bekannt.

B Unterstltzung und Hilfe suchen und annehmen: Mit wem
(Verwandte, Freunde, Kollegen) kann ich Gber mein Er-
krankungsrisiko sprechen? Durch Kontakt zu Selbsthilfe-
gruppen Austausch mit Betroffenen und Informationen
zum Stand der Forschung und Behandlungsmaoglichkeiten;
Beteiligung an klinischen Studien im Rahmen des Kontakts
zu einem ,Huntington-Zentrum®.

B Ggf. im Rahmen einer psychiatrischen Behandlung (am
besten durch einen auf dem Gebiet der HK erfahrenen
Arzt) medikamentose Unterstiitzung (Antidepressiva).

Mithilfe der psychotherapeuti-
schen Behandlung und des Kon-
taktes zu gleichaltrigen Risikoper-
sonen konnte die Patientin eine
berufliche und private Zukunfts-
aussicht fur sich entwickeln:

erlebte Diagnose zu verarbeiten.

lassen. Die Kosten der daflr notwendigen Prozeduren, zu
denen Hormonbehandlungen fir die Frauen und meist mehr-
fach wiederholte Implantationen gehdren, sind in der Regel
von den Eltern selbst zu tragen. Insbesondere wegen der
derzeit noch sehr unterschiedlichen und restriktiven Hand-
habung entsprechender Antrage von HK-Betroffenen durch
die Ethikkommissionen der verschiedenen Bundeslander
weichen manche Paare ins benachbarte Ausland aus, wo die
entsprechenden Hurden niedriger sind.

Fallvignette 1

Die 22-jahrige Tochter eines an der HK im Stadium 3 leiden-
den Vaters hat sich nach eingehender psychologischer und
humangenetischer Beratung testen lassen und als Ergebnis
mitgeteilt bekommen, dass sie Tragerin des mutierten Hun-
tington-Gens mit 43 CAG-repeats ist.

Obwohl sie im Rahmen der Vorbereitung der prasymptoma-
tischen Diagnostik davon ausgegangen war, auch auf ein fr
sie negatives Ergebnis vorbereitet zu sein, leidet sie jetzt doch
an einer durch Zukunftséngste, Schlafstérungen, traurige Ver-
stimmung, Gribeln (warum ich?) und Wutgefihle gegenilber
den Eltern (warum haben sie mich in die Welt gesetzt?) ge-
pragten Anpassungsstérung.
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Reduktion ihrer Arbeitszeit, um

LFreirdume” flr sich zu gewin-

nen. Privat konnte sie sich mit den
Eltern ausséhnen, die Mutter bei der Pflege des Vaters un-
terstltzen, sich mit ihrem Partner aussprechen und mit ihm
klaren, dass sie beide unter den gegebenen Umstanden auf
Kinder verzichten wollten. Im Rahmen einer Phase-IlI-Studie
nimmt sie an der Erprobung eines Medikaments teil, von dem
eine Verzogerung des Krankheitsverlaufs erwartet wird.

Symptomatisch Erkrankte

Bei symptomatisch Erkrankten wird es — vor allem wenn die
Diagnose erst kirzlich gestellt worden ist — im Rahmen ei-
ner ,stltzenden” Psychotherapie zundchst darum gehen, die
subjektiv in der Regel als ,Katastrophe” erlebte Diagnose zu
verarbeiten. Im Hinblick auf den derzeit unausweichlich pro-
gredienten Verlauf der Krankheit kénnen suizidale Gedanken
und Impulse auftreten, die erfragt und bearbeitet werden soll-
ten. Gleichzeitig sollten in der Therapie die nicht automatisch
mit der Diagnosestellung eingeschrankten oder aufgehobe-
nen Fahigkeiten zur Lebens- und Berufsgestaltung herausge-
arbeitet und Strategien entwickelt werden, sie so lange wie
maoglich zu erhalten.

Im weiteren Verlauf sind es meist die unterschiedlich aus-
gepragten psychischen und kognitiven Veranderungen, die



M. Dose

sowohl den Betroffenen wie auch dem Umfeld Probleme
bereiten. Dazu gehdren als mogliche psychische Symptome
bzw. Stérungen vor allem Anpassungsstorungen vor dem
Hintergrund der durch die Diagnose zu erwartenden Lebens-
veranderungen, dann aber auch Angste, Zwange, Reizbarkeit,
Impulskontrollstérungen, Antriebslosigkeit/Apathie bis hin
zu psychotischen Symptomen, z.B. Eifersuchtswahn und
andere Wahnvorstellungen, oder Halluzinationen. Alle diese
moglichen psychopathologischen Symptome und Syndrome
sollten unter Berlcksichtigung der Besonderheiten der HK
entsprechend vorliegender Therapieleitlinien psychothera-
peutisch behandelt werden. Hinweise bezlglich der Beson-
derheiten bei der Huntington-Krankheit sind einem , Ratge-
ber” fur Fachkréfte’ zu entnehmen.

Fallvignette 2

Ein 56-jahriger Mann ist seit elf Jahren an der HK erkrankt.
Waéhrend er zum Zeitpunkt der Diagnose zunachst noch in
seinem Beruf als Sachbearbeiter uneingeschrankt, nach zwei
Jahren aber (im Rahmen eines anerkannten Grades der Be-
hinderung von 50) nur noch mit reduzierter Stundenzahl und
verringerten Anforderungen arbeiten konnte, erfolgte vier
Jahre spater die Berentung. Seit er nun ohne berufliche Téa-
tigkeit zu Hause ist, liegt er Uberwiegend auf dem Sofa, sieht
fern, raucht viel, mag auch nach Aufforderung (obwohl er bei
leichten Einschrankungen durch seine choreatischen Bewe-
gungsstérungen noch mobil ist) weder an Freizeitaktivitaten
teil- noch soziale Kontakte wahrnehmen. Eine Beteiligung an
hauslichen Arbeiten (zur Entlastung der berufstatigen Ehe-
frau) lehnt er ab. Besonders belastend fir die Familie sind
seine gereizten Reaktionen auf jedwede Vorschldge und Ak-
tivitdtsangebote, ein (vor der Erkrankung nicht bestehender)
Waschzwang mit ca. drei einstiindigen Waschritualen wegen
der Beflirchtung, sich bei Berlhrung von Haushaltsgegen-
stdnden mit nicht naher bezeichneten Erregern kontaminiert
zu haben und sein ,Kettenrauchen”, das auf Mébeln und Ful3-
boden schon erhebliche Brandflecke hinterlassen hat.

Im Rahmen der psychotherapeutischen Behandlung unter
der Diagnose FO07 (Personlichkeits- und Verhaltensstorung
aufgrund einer Krankheit, Schadigung oder Funktionsstérung
des Gehirns) bei G10 (Chorea Huntington) wurde mit dem
Patienten zunéachst ein realistisches Krankheitskonzept erar-
beitet. Es stellte sich heraus, dass er (bei einem nur langsam
progredienten Verlauf) nur noch den ,, Endpunkt” der Erkran-
kung (vollstandige Hilflosigkeit und Pflegebedurftigkeit) vor
Augen, aber keine Vorstellung von den bei ihm nach wie vor
vorhandenen Ressourcen hatte. Bezuglich des Vermeidens
sozialer Kontakte zeigten sich Schamgefiihle (,Die denken,
ich sei betrunken.”) als wesentliche Ursache. Hier konnte mit
dem Patienten erarbeitet werden, dass er vertrauenswurdi-
ge Freunde und Bekannte Uber seine Erkrankung informieren
kdnne, die ihm daraufhin wider seine Erwartungen mit viel
Versténdnis begegneten, sodass sich soziale Kontakte deut-
lich verbesserten und der Patient auch wieder Freude an ge-
meinsamen Freizeitaktivitaten entwickelte. Im Rahmen einer
mit den Familienangehorigen besprochenen und von diesen

unterstltzten kognitiven Verhaltenstherapie wurde ein ge-
meinsam besprochenes Programm mit Desensibilisierung,
Expositionstraining und kontinuierlich reduzierten Wasch-
zeiten durchgefiihrt, bei dem Ruhezeiten auf dem Sofa und
Zigaretten als positive Verstarker eingesetzt wurden. Dem
Problem der Brandflecke konnte durch eine sog. Rauchhilfe,
einer Kombination aus Aschenbecher, Halter, Schlauch und
Mundstlck (&hnlich einer Wasserpfeife) erfolgreich begegnet
werden.

Angehorige

Insbesondere pflegende Familienangehoérige neigen zu
Selbstaufopferung und Selbstiberforderung, die dann entwe-
der zu depressiven Erschopfungszustédnden oder jedoch zu
Wut, damit verbunden Ungeduld, Reizbarkeit und Aggressi-
vitat fihren konnen. Dabei spielen Schuldgefiihle gegenlber
Verwandten und Nachbarn, aber auch Selbstvorwiirfe eine in
der Psychotherapie zu bearbeitende Rolle. In der therapeuti-
schen Arbeit mit Angehdrigen gilt es, diese auf einen langen
Weg mit den Erkrankten, damit verbunden das Haushalten
mit den eigenen Kraften, die Erhaltung von Freirdumen zur
Regeneration und die Inanspruchnahme von Hilfen ohne
schlechtes Gewissen vorzubereiten. Hinweise auf die Be-
dirfnisse von Angehdrigen und Betreuungspersonen gibt der
.Leitfaden flr Huntington-Familien”8.

Fir alle genannten Gruppen sollten Psychotherapeuten drin-
gend auch den Kontakt zu Selbsthilfegruppen empfehlen.®
DarUber hinaus bietet die DHH Gruppen und Foren fir junge
Leute, pflegende Angehdrige, Risikopersonen und Betroffe-
ne an.

Fallvignette 3

Die b8-jahrige Ehefrau eines HK-Patienten im Stadium 4 stellt
sich auf Anraten von Freunden zur psychotherapeutischen
Beratung/Behandlung vor: Seit Uber finf Jahren hat sie ihr
Leben komplett auf die Pflege des Ehemannes eingestellt.
Da der Ehemann auf ihnre Abwesenheit mit verbaler, z. T. auch
korperlicher Aggression reagiert, ihr auferdem im Rahmen
eines Eifersuchtswahns Untreue unterstellt, hat sie — bis auf
zweimal Einkaufen pro Woche - alle Freizeitaktivitaten und
sozialen Kontakte eingestellt. Da sie Kritik von Familienan-
gehorigen beflrchtet und sich diesbezlglich auch Selbstvor-
wurfe des ,Versagens” macht, hat sie bislang das Hinzuzie-
hen eines ambulanten Pflegedienstes bzw. eine Verlegung
in eine Pflegeeinrichtung strikt ausgeschlossen. Gleichzeitig
leidet sie jedoch unter Erschopfung, Schlafstérungen und
(wiederum begleitet von Schuldgefihlen, als Ehefrau zu ver-
sagen) aggressiven Gedanken und Impulsen gegeniber dem
erkrankten Ehemann.

7 https://www.dhh-ev.de/huntington-betroffene-verstehen-ein-leitfaden-
% C3%BCrfachkr%C3%Ad4fte (29.01.2021).

8 https://www.dhh-ev.de/leitfaden-f % C3 % BCrhuntington-familien
(29.01.2021).

9 Ubersicht bei https://www.dhh-ev.de/Selbsthilfegruppen (29.01.2021).
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In der Psychotherapie wurden unter der Diagnose F43.23
(Anpassungsstérung mit vorwiegender Beeintrachtigung an-
derer Geflhle) zunédchst die Schuld- und Versagensgefihle
dahingehend bearbeitet, dass daflir angesichts des Uber funf
Jahre wahrenden Dauereinsatzes flir den Ehemann keine Ver-
anlassung bestinde und vorwurfsvolle Verwandte und Freun-
de gerne eingeladen werden koénnten, sich an der hauslichen
Pflege und Versorgung zu beteiligen. Die berichteten aggres-
siven Gedanken und Geflhle wurden angesichts der perma-
nenten Uberforderung als verstandlich und als Grundlage
daflr besprochen, Hilfe von auRen (ambulanter Pflegedienst;
Tagesstatte) zu organisieren und anzunehmen. In diesem Zu-
sammenhang wurde die Ehefrau ermuntert und ermutigt, die
gewonnenen Freirdume zur eigenen Regeneration zu nutzen
und zu erhalten, da angesichts der Progredienz der HK noch
eine lange Wegstrecke vor ihr liege. Bezlglich der Verlegung
in eine Pflegeeinrichtung wurde empfohlen, zeitnah Kontakt
zu geeigneten Einrichtungen aufzunehmen, sich dort auf die
Wiarteliste setzen zu lassen und gemeinsam Kriterien daflr zu
erarbeiten, wann (angesichts objektiver Uberforderung durch
die hausliche Pflege) ohne Schuld- und Versagensgefiihle von
der Moglichkeit einer Heimunterbringung Gebrauch gemacht
werden sollte.

Was konnen Psychotherapeuten tun?

Wie einleitend dargestellt, ist es flr Betroffene, Risikoper-
sonen, Angehdrige und Betreuungspersonen derzeit noch
schwierig, fUr ihre unterschiedlichen ,Bedarfe” nach psycho-
therapeutischer Beratung bzw. Behandlung Ansprechpartner
zu finden, die auf der Grundlage von Basiskenntnissen zur
Huntington-Krankheit bereit sind, sich den vielféltigen Prob-
lemstellungen im Rahmen und im Umfeld dieser Erkrankung
zu stellen. Entsprechend ist die DHH gerne bereit, Psychothe-
rapeuten, die sich dieser Aufgabe stellen wollen, in ein bereits
fur Arzte bestehendes Verzeichnis aufzunehmen, das bei ent-
sprechenden Anfragen zur Verfligung gestellt werden kann.
Uber das oben genannte Verzeichnis lokaler und regionaler
Selbsthilfegruppen kénnen entsprechende Ansprechpartner
gefunden und mit dem Ziel kontaktiert werden, sich bei einem
der regelméaRig stattfindenden Treffen vorzustellen und so
die konkreten Winsche und Bedurfnisse der Betroffenen
kennenzulernen und eigene Angebote zu prasentieren.

Darilber hinaus besteht die Moglichkeit, sich im EHDN der Ar-
beitsgruppe Psychological Interventions and Approaches an-
zuschlielRen, bzw. sich Uber deren Aktivitdten zu informieren'®

Uber die Geschaftsstelle der DHH in Duisburg' kdnnen Sie
Antworten auf mit der Huntington-Krankheit zusammenhan-
gende Fragen erhalten oder auch Kontakte zu dem mit der
Erkrankung befassten Fachpersonal in ihrer Stadt/Region ver-
mittelt bekommen.

FUr die unmittelbar oder mittelbar von der HK Betroffenen
und ihre professionellen Helfer und Betreuer ware es eine
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Freude und Bereicherung, wenn sich maoglichst viele Leser
dieses Artikels ermutigt fihlen wirden, ihnen mit ihrem pro-
fessionellen Wissen zur Seite zu stehen.
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