Die Sprache der Augen als letzte Moglichkeit der Verstandigung

Patienten mit Amyotropher Lateralsklerose kann auf vielerlei Weise geholfen werden: Forschen wider den therapeutischen Nihilismus

Rund 6000 Patienten in Deutschland lei-
den an Amyot Lateralsklerose, jener
bedrilckenden Krankheit, von der auch der
weltbekannte englische Physiker Stephen
Hawking betroffen ist. Meist beginnt diese
Erkrankung der motorischen Nerven mit ei-
ner Schwiiche an Armen oder Beinen, nach
und nach werden alle Muskeln des Kirpers
von Lihmungen befallen, es kommt zu
Schluckbeschwerden, die Sprache klingt
verwaschen, das Sprechen muB schlieBlich
durch einen Sprachcomputer ersetzt wer-
den. Da - wie jetzt auch nach jahrzehntelan-
ger Krankheit bei Hawking - oftmals allein
die Beweglichkeit des Augapfels erhalten
bleibt, besteht darin die letzte Mglichkei,
sich ber die Anderung der Blickrichtung
verstiindlich zu machen, andernfalls sind
die Betroffenen jedweder Ausdrucksmbg-
lichkeit beraubi. Die Kranken sterben,
wenn auch die Atemmuskeln versagen, es
sei denn, sie wihlen die kiinstliche Beat-
mung lber die Luftréhre.

Das dilstere Bild - nur jeder zehnie Pa-
tient lebt nach der Diagnose noch linger
als zehn Jahre — darf aber nicht zu einem
therapeutischen Nihilismus verleiten. An-
drew Eisen, der bis vor kurzem an der Uni-
versitlitsklinik in Vancouver (Kanada) titig
war und das Leiden seit dreiflig Jahren er-
forscht, wies auf dem Neurolopenkongres
in Wiesbaden auf die erziclten Fortschritte
hin. Zu ihnen zihit die Entdeckung des Su-
peroxid Dismutase-Gens (30D1) im Jahr
1993, wodurch nicht nur erstmals cine gene-
tische Ursache fiir die Erkrankung gefun-
den wurdet, sondern auch ein Mausmodell
fiir die Erprobung von Medikamenten ent-
wickelt werden konnte. Die Superood-Dis-
mutase macht toxische Sauverstoffradikale
unschiidlich, denen eine Rolle beim Zu-
grun hen der Mervenzellen zugespro-
dlmdm Jedoch finden sich Mutationen
des Giens nur bei ganz wenigen Patienten.

Wie Thomas Meyer, der Leiter der Am-
bulang fiir ALS-Kranke an der Neurologi-
schen Universitiitsklinik der Berliner Chari-
1€, erliuterte, 186t sich nur selten aus der ge-
netischen Konstellation eine Vorhersage
fir den Patienten oder seine Familicnange-

“metischen Vorbelast

hirigen treffen. Allerdings hat er Genveréin-
derungen auch bei Patienten gefunden, die
keine erkrankien Verwandien haben. Vie-
les deute darauf hin, daf es ¢in Sct von ge-
ungen gebe, das zusam-
men mit fiuberen Einflilssen den Unter-
gang der Nervenzellen in Gang setze.
sestiktzt wind diese Sicht durch cine Be-
obachtung aus Ttalien. Man hat dort das
Schicksal von 7325 Profifufballern ver-
folgt, die von 1970 bis 2001 gespielt haben.
Das Risiko, an Amyotro-
pher Lateralsklerose zu

offenbar viel eher Kalziumionen hindurch-
LB, die sich im Zellinnern gefihrlich an-
hiufen. Aufgrund dieser Zusammenhén

wurde das bislang einzige zugelassene h&
dikament entwickelt, das Riluzol, das die
Glutamatfreisetzung in Schach hilt. Der
durchschlagende Erfolg Blieh ihm zwar zu-
niichst versagt. Die Statistiken der Kliniken
weisen aber inzwischen nach, dal sich die
Lebenserwartung um zwilf bis zwanzig Mo-
nate verlingert hat. Albert Ludolph, der
Leiter der Neurologischen
Universititsklinik in Ulm,

erkranken, war bei ihnen
auf das Sechseinhalbia-
che erhisht. Daher wurde
spekuliert, ob wiederkeh-
rende Anstrengungen auf
dem Boden eines beson-
deren Talents perade jene
motorischen  Mervenzel-
len, die den Muskelappa-
ral stewern, aufl Dauer
iiberfordern kénnten.
Der Zusammenhang zwi-

Die Suche nach Thera-
piemdglichkeiten bej
Amyotropher Lateral-
sklerose wird auch
durch private Initiativen
gefordert. Diese For-
schung als , Guerilla-
Wissenschaft” abzutun,

zeugt von einem eigenar-

erklirt dies auch damil,
daB die Patienten nun eher
zum Arzt gehen, wihrend
sie sich zuvor aus Holff-
nungslosigkeit  in ihr
Schicksal ergaben. Die Le-
bensverlingerung und Ver-
besserung der Lebensquaki-
1t sei vor allem auf dic Be-
gleinherapie murtickaufith-
ren. S0 kann man zum Bei-
spiel erste Zeichen wvon

schen unglaublichem Be- - . :n  Atemschwiiche, die den
wegungstalentund Amyo. UECT Verstindnis fiir die | STV EE S S
tropher  Lateralsklerose  NOte der Kranken. rauben, mit der nichtinvasi-
hat der Krankheit in den = =L ven niichilichen Maskenbe-
Vereini Staaten sogar atmung gul  behandeln.

einen eigenen Namen beschert. Mach dem
legendiren Baseballstar, der 1941 an der
Krankheit starb, heibt sie dort , Lou Geh-
rig's disease®.

Maotorische Nervenzellen oder Motoneu-
rone weisen lange Fortsdtze (Axone) auf.
Diese ziehen vom Gehirn ins Riickenmark,
werden dort umpgeschaltet und milssen bis
zur FuBspitze, um die Zehenmuskeln zu
stewern. Man hat Einschlilsse in den Axo-
nen gefunden, die daraufl hindeuten, dafh
der Transport von Mihrstoffen und Meurofi-
lamenten, den Bausteinen der Ausliufer,
gestort ist. Glutamat ist derjenige Boten-
stoff in Gehirn und Rickenmark, der 70
Prozent aller erregenden Signale vermit-
telt. Wird diese Substanz nicht in Schach ge-
halten, sind gerade Motoneurone gefihr-
det, weil einer ihrer Glutamatrezeptoren —
anders als bei den idbrigen Nervenzellen —

Wichtig ist auch, jede Lungeninfektion im
Keim zu ersticken, da die Patienten zu
schwach zum Husten sind. Dal die Kran-
ken am Ende qualvoll ersticken wiirden, ist
ein Irrglaube, Rund finf Prozent entschei-
den sich filr eine daverhafie kiinstliche Be-
atmung. Darin liegt freilich auch ¢in Risi-
ko. Wenn irgendwann siimtliche Willensau-
Berungen unmiglich geworden sind, kann
der Betroffene es nicht mehr kunttun,
wenn er den Abbruch der Behandlung
wilnscht.

Was dic Entwicklung never Substanzen
angeht, so warnte Ludolph davor, sich we-
gen der bisherigen Fehlschlige entmutigen
zu lassen. Viele Substanzen erschiencn im
Tierversuch erfolgsverprechend, versagten
aber beim Menschen. Deshalb sollen petzt
newe Testrichtlinien erlassen werden, die
diese Fehleinschitrungen vermeiden hel-

fen. Es ist ahsehbar, dafl dic Behandlung
aul einen Cocktail von Substanzen hinaus-
laufen wird. die dhnlich wie bei der Krebs-
therapie einander erginzende, schiltzende
Wirkungen fiir die Mervenzellen entfalten.
Die Tests sind allerdings aufwendig und ko-
sten viel Geeld, das miemand gerne inve-
stiert, wenn stiindig Fehlschlfige zu verzeich-
nen sind. Wegen dieses Dilemmas hat der
Amerikaner James Heywood, dessen Bru-
der Stephen 1998 an Amyotropher Lateral-
sklerose erkrankte, mit Spendengeldern
eine private Organisation gegrilndet, diz in-
awischen in threm Labor das weltweit griid-
te Testprogramm filr Medikamente gegen
dieses Leiden unterhiilt. Die Geschichte
der Brider wurde inzwischen auch auf
dewtsch  dokumentiert (Jochen Weiner:
w3cines Bruders Hiter*. Siedler Verlag,
2005), und im Internet sind die nevesten Er-
folge der von ihnen gegriindeten ALS The-
rapy Development Foundation abzurufen
{www.als net),

Schon fehlt es nicht an Medizinern, die
derartig  erfolgreich  aufgezogene, mit
Spendengeldern finanrierte Forschung als
WOuerilla-Wissenschaft®  abqualifizieren.
Das hat Thomas Meyer in Berlin gliickli-
cherweise nicht davon abgehalten, eben-
falls auf eine private Initiative zu setzen.
Antrige an Forschungsinstitutionen wur-
den nimlich abschliigiz beschieden. Im
nichsten Jahr soll eine Therapiestudie be-
ginnen, die erstmals mit dem Jorg-Immen-
dorff-Stipendium - der bekannte Kilnstler
ist selbst an einer besonderen Form der
Amyatrophen Lateralsklerose erkrankt - fi-
nanziert wird. Sonst iberlifit man die ver-
zweifelten Patienten jenen Wunderheilern,
deren einzig nachweisbare Erfolge finan-
zieller Art sein dirften. Im Machbarland
Holland kann man beobachten, daf 20 Pro-
zent der an Amyotropher Lateralsklerose
leidenden Kranken von &rztlicher Hand

_oder durch dretlich unterstiltzten Suirid

sterben. Dabei ist belegt, dab perade diese
Patienten fuBerst selten depressiv werden,
nur kénnen sie das am Ende nicht mehr zei-
gen. MARTINA LEMZEN-SCHULTE



