PRAXIS KINO - SCHON GESEHEN?

Lorenzos Ol

In unserer neuen Serie greifen wir Filme auf, die Krankheiten thematisieren.
Zunachst nehmen wir die Adrenoleukodystrophie ins Visier, eine Erbkrankheit,

die mit einem raschen neurologischen Verfall einhergeht.

yperaktivitdt, Un-

aufmerksamkeit,

Teilnahmslosig-

keit, Stummbheit,
unbestdndiger Gang, Sehverlust,
Tetraparese, blind, taub, dekor-
tizierte Haltung, Tod im neun-
ten Monat: In der emotionalen
Hollywoodverfilmung ,,Loren-
zos O1” wird die Geschichte von
Lorenzo Odone behandelt, der
an der seltenen Fettstoffwech-
selstorung Adrenoleukodystro-
phie (ADL) leidet. Der Junge
kam 1978 als Sohn eines italie-
nischen Ehepaares auf den Ko-
moren zur Welt. Im Jahre 1983
zog die Familie aus beruflichen
Grinden in die USA. Ein Jahr
spdter begann Lorenzos Schick-
sal. Der Sohn von Michaela und
Augusto Odone (im Film dar-
gestellt von Susan Sarandon und
Nick Nolte) verianderte sich
plotzlich. Er wurde aggressiv, litt
unter Wutausbriichen, rannte
gegen Mobel und konnte immer
hédufiger sein Gleichgewicht
nicht halten. SchliefSlich erblin-
dete er und verlor sein Gehor.
Als die Arzte schliefSlich in der
Kinderklinik die Diagnose ADL
stellten, brach fiir Lorenzos El-
tern eine Welt zusammen. Ex-
perten prognostizierten dem
Kleinen eine Lebenserwartung
von nur zwei weiteren Jahren.
Sie versuchten unter anderem
durch eine fettarme Diit die
ADL zu bekdmpfen - leider

erfolglos, denn die Werte ver-
schlimmerten sich dadurch noch.

Was geschah dann? Die
Odones wollten die ungiinstige
Vorhersage nicht akzeptieren
und kdmpften. Obwohl er medi-
zinischer Laie war, wilzte Au-
gusto nun Nacht fiir Nacht
Fachliteratur in Bibliotheken
und Universititen. Bei seinen
Recherchen stief$ er auf ein pol-
nisches Rattenexperiment mit
Rapsol. Michaela hatte darauf-
hin die wesentliche Idee, warum
ein Fettsdureentzug aus der Kost
den Fettanteil im Gehirn nicht
verminderte, sondern sogar stei-
gerte: Blieb die Versorgung tiber
die Nahrung aus, produzierte
der Organismus selbst Fettsdu-
ren, die sich im Gehirn anrei-
cherten (Biosynthese). Michaela
und Augusto brachen die fett-
reduzierte Didt beim inzwischen
gelahmten Lorenzo ab. Ihre
Theorie war, dass eine Olthera-
pie ihrem Sohn eventuell helfen
konnte. Trotz eines hohen Risi-
kos verabreichten die Eltern Lo-
renzo das Ol - mit Erfolg. Im-
merhin reduzierte sich das Fett-
sdaurevorkommen im Gehirn
vier Monate spater um die Half-
te. An diesem Punkt stagnierte
der Riickgang jedoch.

Die bahnbrechende Idee
Lorenzo ging es fortwdhrend
schlechter, wahrend auch der
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psychische Zustand seiner El-
tern immer labiler wurde. Den-
noch blieben sie hartnéckig und
nahmen die Recherchen wieder
auf. Eines Nachts hatte Augusto
einen genialen Einfall. Aus der
Tatsache, dass die Olsdure nur
zu 50 Prozent wirkte, zog er den
Schluss, dass eine Kombination
mit Erucasdure zum Ziel fithren

UBERBLICK

In unserer neuen Serie

,Kino - Schon gesehen?*

stellen wir Ihnen in

den nachsten Monaten

folgende verfilmte

Krankheitsthemen vor:

+ Outbreak (Ebola)

+ Zeit des Erwachens
(Schlafkrankheit)

+ Philadelphia (HIV/Aids)

+ Rain Man (Autismus)

+ Schmetterling
und Taucherglocke
(Locked-in Syndrom)

+ Ob ihr wollt oder nicht
(Krebs)

+ Das Meer in mir
(Tetraplegie)

+ Wie ein einziger Tag
(Alzheimer)

+ Die Kameliendame
(Lungen-TB)

+ Helen (Depression)

+ A Beautiful Mind
(Schizophrenie)

konnte. Diese galt jedoch da-
mals als zu giftig fiir eine Be-
handlung. Daher starteten die
Odones vor der Gabe an Loren-
zo einen Selbstversuch. Auch
die aufwindige und kostspielige
Herstellung der Substanz sprach
gegen die Anwendung. Letztlich
unterstiitzte ein Londoner Che-
miker die Familie. Schliefllich
verhalf der Einsatz der Ol-/Eru-
casduretherapie, bekannt unter
dem Namen Lorenzos Ol, dem
Jungen zu einer deutlichen Ver-
besserung seines Zustands.

In den folgenden Jahren gab es
widerspriichliche Berichte zu
der Verabreichung der Olmi-
schung. 2008 entschied das Bun-
dessozialgericht, dass Lorenzos
Ol nicht von den Krankenkas-
sen erstattet werden muss.

1992 wurde schlieflich das wah-
re Drama verfilmt. Die seltene
Erkrankung ADL erlangte da-
durch weltweites Aufsehen.
Mehr als 20 Jahre iiberlebte Lo-
renzo die Prognose seiner Arzte.
Er erlag einen Tag nach seinem
30. Geburtstag den Folgen einer
Lungenentziindung.

Steckbrief Adrenoleukodys-
trophie Die Erbkrankheit wird
auch als Addison-Schilder-Syn-
drom bezeichnet und ist eine
Storung des Fettstoffwechsels.
Die schwere Form bricht im
Kindesalter aus und kennzeich-
net sich durch einen schnellen,



neurologischen Verfall. Ursache
dafiir ist ein gestorter Transport
von langkettigen, gesdttigten,
nicht verzweigten Fettsduren.
Diese konnen nur in den Pero-
xisomen (Vesikel im Zytoplas-
ma der Zelle mit der Funktion
eines Entgiftungsapparats) ab-
gebaut werden. Betroffenen
fehlt ein Protein, das die Fett-
sauremolekiile tiblicherweise in
dieses Zellorganell einschleust.
Insbesondere die Molekiile mit
26 Kohlenstoffatomen reichern
sich in bestimmten Zellen an.
Zusatzlich zu den peripheren
Nerven, dem Riickenmark, den
Hoden und den Nebennieren-
rinden sind Gehirn, Hor- und
Sehnerven befallen.

Die Beteiligung der Nebennie-
renrinde hat zur Folge, dass zu
wenig korpereigenes Kortisol
hergestellt wird. Man behandelt
diese so genannte Addison-
Krise mit kortisonhaltigen Me-
dikamenten. Die neurologi-
schen Schidden entstehen durch
die Zerstorung der Myelin-

scheide, welche die Axone der
Nervenzellen normalerweise
umgibt. Ist nicht mehr genug
Myelin vorhanden, treten Symp-
tome wie Spastiken, Bewegungs-
einschrankungen und Funkti-
onsstérungen der Sinneswahr-
nehmungen auf.

X-chromosomal-rezessive
Vererbung Die genetische Ano-
malie befindet sich auf dem X-
Chromosom. Frauen besitzen
davon zwei, Manner nur eines.
Beim weiblichen Geschlecht
gleicht das weitere X-Chromo-
som den Defekt aus. ADL bricht

je 25 Prozent auf:

= gesunde Tochter

= gesunde S6hne

= nicht erkrankte Tochter
(Tragerinnen)

= kranke Sohne.

»Die schwere Form bricht im Kindesalter
aus und kennzeichnet sich durch
einen schnellen, neurologischen Verfall.«

Eine weniger schwere Form der
ADL ist die Adrenomyeloneuro-
pathie (AMN). Sie macht sich in
der Regel erst im dritten Le-
bensjahrzehnt bemerkbar. Zu
den Symptomen zdhlen unter
anderem emotionale und kogni-
tive Storungen, Inkontinenz,
progressive Paraparese, Depres-
sionen und Impotenz.

daher nur bei Minnern aus,
wird jedoch von Frauen iiber-
tragen. Die Tochter eines er-
krankten Mannes wiirden Tra-
gerinnen sein, wihrend seine
Sohne nicht betroffen waren.

Ist eine Frau Konduktor des
Gens, treten bei einer Schwan-
gerschaft folgende Fille mit
einer Wahrscheinlichkeit von

Wie im Kinofilm kann das Wis-
sen, dass ihr Kind die Krankheit
von ihnen geerbt hat, Miitter
stark belasten. Diese Tatsache
fiihrte bei Lorenzos Mutter zu
starken Schuldgefithlen. ™

Martina Gorz,
PTA und Fachjournalistin (FJS)
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