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Nervenkrankheit ALS

Mein Korper, mein Gefangnis
Von Heike Le Ker

Die heimtiickische Nervenkrankheit ALS sperrt Menschen in ihren eigenen Korper ein, bis er
vollig erlahmt. Die Forschung macht zwar Fortschritte, doch bisher gibt es keine Heilung. So
bleibt Betroffenen vorerst oft nur, auf Hilfe bei ihren Selbstzweifeln zu hoffen: Wie soll ich
das nur ertragen?

Ein Mann stolpert, vier Monate spéter sitzt er im Rollstuhl, und wenige Wochen danach ist er
tot. Einer 66-jdhrigen Frau fallen ab und zu Gegenstidnde aus der Hand - nach zwei Jahren ist
ihr ganzer Korper geldhmt, und sie stirbt. Beim FulBlballspielen knickt ein 32-jdhriger Sportler
um und kdmpft danach acht Jahre lang einen aussichtslosen Kampf gegen eine Krankheit, die
einen komplizierten Namen trigt: Amyotrophe Lateralsklerose, kurz ALS.

In Internetforen gibt es zahlreiche solcher Geschichten, sie alle &hneln einander, sie alle
erzdhlen vom langsamen Verfall des Korpers, den Betroffene bei vollem Bewusstsein erleben.
Die Verbindung zwischen den Nervenzellen und den Muskeln gehen kaputt, die Muskeln
bekommen keine oder zu wenig Signale aus dem Gehirn und kdnnen nicht mehr richtig
gesteuert werden. Hande, Arme und Beine sind hiufig zuerst betroffen, dann kommt die
Stimme, spéter die Atemmuskulatur und der Schluckreflex. "Am Ende steht der komplette
Autonomieverlust", sagt Thomas Meyer, Leiter der Ambulanz fiir ALS an der Berliner
Charité. "Der Korper wird zum Gefangnis."

Der Maler Jorg Immendorff litt und starb an der Krankheit, gegen die es bisher keine Heilung
gibt, der Physiker Stephen Hawking lebt dagegen seit Jahrzehnten damit. Betroffene,
Angehorige und Arzte stehen dem Nervenleiden oft hilflos gegeniiber. Denn die Medizin
kennt kein Mittel, das die Krankheit stoppen kann: Es gibt zwar eine Arznei, Riluzol heif3t der
Wirkstoft, die das Fortschreiten der Krankheit hinauszégern kann. Doch im fortgeschrittenen
Stadium sind das drei Monate, vielleicht etwas mehr bei fritherem Beginn der Behandlung.
Manche hoffen, dass auch Lithium hilft, Studien haben das bisher jedoch nicht beweisen
konnen.

"Die Betroffenen klammern sich an jeden Strohhalm"

Prominente wie Hawking und Immendorff haben der Krankheit in der Offentlichkeit mehr
Aufmerksamkeit verschafft. In den USA haben sich wohlhabende Betroffene fiir mehr
Forschung auf dem Gebiet der ALS eingesetzt - und Geld investiert. So lauft derzeit eine von
einer Pharmafirma initiierte globale Studie mit dem Wirkstoff Dexpramipexol. Er soll,
dhnlich wie bestimmte Parkinson-Medikamente, die Nervenzellen schiitzen.

"Die Betroffenen klammern sich an jeden Strohhalm", sagt Meyer, der Patienten in der
sogenannten Empower-Studie behandelt. "Das Interesse an der Studie ist gro3, aber wir
mussten einige Patienten enttduschen, weil sie nicht teilnehmen durften." Doch das
Unternehmen will schon im Friihjahr 2012 eine Wiederholungsstudie mit hoheren




Dosierungen beginnen, um mdoglichst bald eine Zulassung beantragen zu konnen. Dabei ist
der Absatzmarkt nicht unbedingt vielversprechend: Weltweit leiden rund 350.000 Menschen
an der seltenen Krankheit.

Um ALS-Kranke und ihre Angehorigen zu unterstiitzen, hat RWE-Vorstandschef Jiirgen
GroBmann jetzt die Initiative "Hilfe fiir ALS-kranke Menschen" gegriindet. Der Anlass war
die Erkrankung eines Mitarbeiters. Ex-Bundeskanzler Gerhard Schroder hat die
Schirmherrschaft iibernommen. Im Rahmen der Initiative wird es unter anderem ein web-
basiertes Versorgungszentrum geben, bei dem die Charité mitwirkt. Ein Patientennetzwerk
soll Betroffenen zudem die Moglichkeit bieten, untereinander und mit Therapeuten in Kontakt
zu kommen. Denn die Patienten und ihre Familien fiihlen sich oft allein gelassen mit der
niederschmetternden Diagnose, wissen nicht, wohin sie sollen mit ihren Fragen und Angsten.
Auch die ALS-Forschung soll mit dem Geld der Initiative gefordert werden.

Einschlafen im Kohlendioxid-Rausch

Die Wissenschaftler melden unterdessen neue Erkenntnisse: Im August 2011 berichtete ein
Team um Han-Xiang Deng von der Northwestern University in Chicago im Fachblatt
"Nature" iiber die Entdeckung eines wichtigen Abbau- und Reparaturproteins, das im
zentralen Nervensystem von ALS-Patienten nicht richtig funktioniert. Dadurch sammeln sich
fehlerhafte Eiweille in den Zellen an. Sie bilden seilartig gedrehte Ablagerungen, die letztlich
zum Tod der Neuronen fiithren, so dass die Steuerung der Muskeln versagt. "Vermutlich gibt
es nicht die eine Ursache der ALS, sondern eher Dutzende", meint Thomas Meyer. "Bereits
vor zwei Jahren wurde ein anderes Eiweill entdeckt, das ebenfalls am Krankheitsprozess
beteiligt ist."

Weil die Suche nach einer wirksamen Arznei so schwierig ist, konzentrieren sich Betroffene
und Mediziner darauf, die Begleitumstdnde der Krankheit zu verbessern. So bekommen die
Patienten spezielle Nahrung, denn wer weniger Gewicht verliert, lebt langer. Auch die
nédchtliche Unterstiitzung bei der Atmung hilft den Betroffenen: "Eine gute Maskenbeatmung,
die nachts eingesetzt wird, kann das Leben um ein Jahr verldngern", sagt Meyer. Hinzu
kommen sogenannte umfeldverbessernde MaBBnahmen: der Rollstuhl, das Pflegebett, die
Kommunikation mit Augenbewegungen und manchmal auch Direktverbindungen zwischen
Gehirn und Computer.

Doch wihrend die kompensierenden Techniken immer besser werden, bleibt fiir Meyer eine
zentrale Frage offen: "Wer kann das aushalten? Wer ertrigt es, bei wirklich allem von Hilfe
abhingig zu sein?" Die Antwort geben die Betroffen meist mit einer finalen Entscheidung:
"Sie sehen die Gefangennahme im eigenen Korper kommen", so Meyer. "Die Mehrheit
verzichtet daher auf eine lebensverldngernde Beatmungstherapie."

Eine Entscheidung, die der Arzt verstehen kann. Zwar hat eine im Deutschen Arzteblatt
verOffentlichte Untersuchung von Wissenschaftlern um Dorothee Lule vom Institut fur
Medizinische Psychologie und Verhaltensneurobiologie an der Universitit Tiibingen gezeigt,
dass viele ALS-Patienten trotz der emotionalen Belastung durch die Diagnose und der
fortschreitenden Lahmungen ihre Lebensqualitét subjektiv fiir gut halten. Doch in der
Langzeitbeatmung sind viele frustriert, berichtet Meyer: "Die Haupttodesursache von
beatmeten ALS-Patienten ist der Abbruch der Beatmung auf Wunsch der Betroffen, weil sie
demoralisiert sind."

Gelihmte nicht weniger gliicklich als Gesunde?



Wenn das Beatmungsgerit abgestellt wird, kann die geschwéchte Atemmuskulatur der
Betroffenen das anfallende CO2 nicht ausreichend schnell aus dem Korper beférdern. Die
Kranken geraten in einen Schlafzustand, den die Mediziner Kohlendioxid-Narkose nennen.
"Nur 20 Prozent brauchen medizinische Hilfe in ihren letzten Stunden, was nicht
gleichzusetzen ist mit Sterbehilfe", sagt Meyer. "80 Prozent der ALS Patienten versterben
ruhig, sie schlafen einfach ein."

Daran aber hegen andere Fachleute schwere Zweifel. "Die Geschichte vom friedlichen
Einschlafen trifft auf einige zu, aber langst nicht auf alle", sagt Niels Birbaumer, Leiter des
Instituts fiir Medizinische Psychologie an der Uni Tiibingen. Das hétten nachtriagliche
Befragungen von Angehdrigen ergeben. "Einige sagen die Wahrheit und berichten, dass der
Tod alles andere als friedlich war. Die Leute sind qualvoll erstickt."

Birbaumer, einer der Pioniere auf dem Gebiet der Computer-Hirn-Schnittstellen, glaubt auch
nicht, dass Geldhmte grundsétzlich weniger gliicklich sind als gesunde Menschen. Auf
standardisierten Fragebogen zur Lebensqualitét der Patienten zeigten sich stets enorme
Unterschiede - je nachdem, wer die Bogen ausgefiillt habe. Wihrend Angehorige und Freunde
iiberzeugt seien, der Betroffene durchleide Hollenqualen, duB3erten sich die Patienten selbst
recht zufrieden.

Einige Ergebnisse deuteten gar darauf hin, dass die Lebensqualitdt mit der Zeit besser werde.
Etwa nach einem halben Jahr, so Birbaumer, hitten sich viele vollstandig Geldhmte an ihre
neue Situation gewohnt. "Alle Untersuchungen zur Lebensqualitdt nach der Beatmung zeigen,
dass die Lebensqualitét durchschnittlich ist", sagt Birbaumer. "Damit ist sie genauso gut wie
bei Gesunden."

URL: http://www.spiegel.de/wissenschaft/medizin/0,1518,790202,00.html




