WISSEN

maugreifen

Die Einzigartigkeit der Hoffnung

Frik Lorenscheit leidet an einer seltenen Form des Muskelschwunds.
Verena Schowel forscht an einer Therapie fur ihn. Ein Wettlauf gegen die Zeit

rext von ANDREAS WENDEROTH rotos von BENJAMIN ZIBNER

me Welle kann or es gut Kar
schieren. Frk Lorenscheil laull
etwas stockend, aber auch nscht
dramatisch schlecht Seinen Kor-
per pendell er immer ein biss-
chien aus. als milsste er seinen
Platz in Raom erst erfibilen. Stehen kann
er oine Wetle, und Hinsetzen st ketn Pro-
Blem. Nur das Wiederaudstehen versucht
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er zu vermeiden, well er sich seltsam |
i traum fur tho. Doch dann nahm sie thm

nackt dabet vorkommi. Er mochte nicht,
dass andere sehen, wie ef sich sul den

Fausten hochistemmt und mil uckhalten |

Bewegungen erst Schwung nehers muss,
bevor er aufrecht stek!

Anchi als er lsabel kennenlernte, war
or sunachst angstiich Im Intemet haben
sie gechaltel nnd dann telefomert. Stuan.

denlang. Aber das erste Date war ein Alb-

die Angst wie ettien 2u schweten Mantel

Er hat thr gesagt, dass er mit dem Roll-
stubl koeumen wind. Naturhich entsciied
er sich fur den umgebauten Seqway, weil
der viel schineller st und sportiicher als
das klpbige 200-Kilo-Rentner-Tetl aus
dem Sanitatshaus Als sie dann selbst
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mal dami! ubwr e Wiese Bitzen wollte

musste o7 qusstewgen. Also tun, was thm
am unaggenehimsten war Aber sie fand
s mchil schlumm, denn sie war langs? ver-
hebt in chesen eloquenten, lebensmutigen
Mann, der so heelndmickende Satze sagle
wie lch bin froh, dass es mich enwischt
hat Wl wh damit viel besser umgeben
kann als jemand anders "

Enk Lorenscheit, 30 Jalire, leldet an det
Ghiedergurteldystropiue LOMD2A, etner
Form des Muskelschwunds [he seliene
ind sher nicht! hedlbare Krankbeil tndi
in Deutschland einen von 100000 Men-
schen Ursache 18t ein Gen-Defek!, der
das erweilispaltende Enzym Calpain-3 in
seiner Funktion beemmtrachtigt Deshalb
slerben die pegvenversorgenden Zellen im

Ruckenmark ab, de Skelettmuskulatur
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degenenet und wandelt sich in Binde-
gewebe um. Aber Lorenschiedt st Keiner,
der sich unterknegen lasst | Rock off”
stehit auf seinem T-Shirt, was (ret uber-
sotzt so viel hetbt wie: | Runterschincken
wetermachen'* Er arbedtet Vollzeil als
Redakieur bei der Shopping-Plattform
Mydealz, an drei Tagen im Home-Office
Noch kann er Auto fahren, ohne dass es
behindertengerecht umgebaut werden
musste Zu Hause oder im Buro beweqt
er sich noch mmer zu Fub.  Man dard
mchl aulgebaen”®, sagt er

Eine Aussicht auf Hellung

[Dieser Text erzabit von emnem Menschen,
der setner fontschrettenden Krankheit zum
Trotz micht verbittert st der positiv in die
Zukunit schaut, awch wenn thn viele arzt-

Freude bewaheen

Lietier ol mit dem
q

gen Rotlstighl
ays Jem &
haus fahet

Lotenschedt mit ses

nem umgebauten
Segway Srmages
moghchst sporthich

liche Prognosen bemits in emigen Jahren
als Pllegefall sehen Er erzahlt auch von
seiner Holfnung aul die Wissenschail

Der Grund seiner Zuversicht liegt in
einem drestockigen Neubaukomplex
in Beriin-Buch: Am Expenmental and
Clinical Research Center (ECRC), einer
gememnsamen Einnchlunyg der Chante
und des Max-Delbruck-Centrumnss fur
Maolekulare Medizin, erforschi die Medizi-
nenn Verena Schowel in ednem Team von
20 Kollegen Heslverfahren fur erbliche
Muskelschwundkrankhetten, auch fur
die Mutation van Enk Lorenscheat. In
wenigen Jahren konnte er von einer
Stammazelltherapie profiticren. Wetl er
bis dahin noch wemger Muskeln haben
wird, 18! o8 fur thn und die Forscher ein
Wettlau! gegen die Zent »
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WIKSEN

Esnen Musked kann man el eintach
Auistaneschen wie Linge, Letwr oder Niote
Man muss dirokt an den Cenen Anseizen,
e th Krank machen, 1986 wiirde das
“nte mutierts Gen gefimdon. das e
Muskeldystrophie auslost. D aachsten
Jabezehnte vorhrachie e Parschung
damit, weilere Gene 2y identifimeren Bis
Lang it o keine Erfoly versprechenden
Therapien. Doch petzt ertahnt die Suche

dank der Entdeckung der Crispr/Cass.
Methode, der Gon-Schere, eine nee

et deer syutemincbn Metbisdo worders
die Werkzeuge tur die GonBoparatur

| angehangt an el angeddhriiches Visns

odder auch an Goldpatiiked, die (iber die
Blithatin gezielt 2 den Muskeln gelan-

| oen nd dort in die Zellen etogeschioust

Dynamik. Gene kitinen damif gezieit zer- |

fogt wnd auch repaniert werden. Effektiy | einzigartiges Verfahron entwicke!t, bei

und relativ einfach  Wobei einfach in
dwsem Zusammenbang natiebich rich
einlack sm esgentiichen Sinne edputet ™,
s Verena Schowel

Muskelkrankbeiten interessieren die |

Az, auch wenn sk ein Stisfking
der Erwachsenen-Neurologie”™ seien
Sie mag s, nchiige Disgnosen zu stel-
ten, Dinge zu benennen, die vorher kei-
nen Namen hatten. Dock im Fall von
fortschreitenden Muskelerkrankungen
beschlich swe oft ein Gefihl der Ohn-
macht Und genau das war 1ar sie der

wornten Dus st hislang jedoch auferst
Tiskant, weil nicht ausgeschiossen wer-
den kann. dass die Zellen avch an nicht
muskulidren Organen andocken,

Sehi viel weiter ist die Arbeitss m
Schawe] jedoch mil eitiem lokalen Ansatz.
e Wissenechaftler haben ein weltweit

detn Patienten kranke Moskelstammzel-
len entnommen werdon, die solient wmwd
in tler Gewnbekullur mittels Gen-Schere
repanert werden konnen Im optimaten
Fall, so die liee, lossen sich diese Zollen

: m den Muskel transferieren.

Unter Betaubung wide eine Att Nadel-

i kmennmden'mpcmm?zllmmche

Gmnd, tefer und ehigeiziger in die

Wissonsehatt emzusteigen. als ey viele
Arzie tun wunden. Deshally ist sie hen-
te auch gleich in deoi Fachudisziplinen

batroffenen Musk eingedrickt

dort wiirden sie mit den noch varhandenen
Muskeln tusionieren. Diese sogenannte
anlologe Transplantation hétte den Vorteil,
dass es nicht 2u AbstoBungsmaktionen des
Enmunsystems kime. Ein Problem dabes.
Weil ssch die Muskelzelien nicht unendlich
teden, hat man faur eine begrenzie Anzahl

- von Zellen zur Verigung, Man ist also

w»ich bin froh, dass es mich erwischt hat.
Weil ich damit viel besser umgehen kann

als jemand anders“

Erfk Lorenscheit

utiterwegs: der Nearologie, der Patholo-
e undd der Genelll Seit mihr als 2ehn
Jahren fomcht die 38-J&hinge in der von
Simone Spuler geledeten Arbeitsgruppe
am FCRC

Als 2012 die Foschetinnen Emmani-
elle Charpentier und Jenntfer Doudna

die Crispe/Cas®-Methode erstmals pu- |

hitk machien, lag der Fachaulsatz sofort
anf Sehowels Schretbtisch. |, Aut sanmal

Moglichied! ab, nicht pug 24 therapieten,
sandern sogar zo hetlen”, sagl sie.

Die mevolubionare Methode fand in
Dentschland schinell Beftrworter wig
Casyuer und erzeugle e Schware-Weikl
Denken, das Schowe! fir falsch halt

Auch wenn ein chinesischer Biophysi:

keer it des Gen-Schore Hlegal Embiryo-

neq manpuliest Man kanne mit thr sehr |

Gutes und Wanderbares nun

%

2u #iner Ahwagung gezwungen: Welche
Muskeln versucht man wiederanfzubauen,

- welche gibt man aul? Elne harte Entsches

dung, die au! Enk Lovenscheit zukommen

- wird. Und dennoch 18t es seine vielleicht

fetzte Chance  Man konnle den Krank-
heutsprozess stoppen, ob man thiy umdre-
Iens Kant, wage ich noch nicht zu sagen®,
s Verena Schowel Aber auch mit sinem

' Stopp wate thren Patienten sehr geholfen
zewchnete sich eige wirkiich effizieate

Ein Enzymwert als Alarmasichen

Setne Diagnose eriwell Erk Lorenschest
mat 15 - per Zufall Er wolite ein Jahr in
dlie USA und musste sinen Gesundheits-
Lest sbsolvieront Dabed wurden ethobile
Leberwente festgestellt.  Gerade Jugond-
weihe, vielisicht ein bisschen viel getrun-
ken”, dachite or Abes loider war das nicht
der Grund. Ein anderer Laborwent war
unsmissverstandich, Der Wett fiir Kreatin-

Rinase wies aul akite oder crbiiche Mos-
kelerkrankungen hin Normalerweiso
lhegt er bed Mannemn bet tmaximal 190 Eig-
hethen pro Liter. Erik hatte 160060,

Er wusste rur, dass mif seiner Muskeln
alwas richl stimmie Weiche Krankheit er
goenait batie, lieB sich damals otz 7wet-

Blopstt nicht bestimmen. Aber
er hatie nun eme Erklarung datts, wieso
os mit dem Hoch- und Weils milct
kiappte. Warum er beim Fullball einfach
den Ball wegschlug, weil or Angut voo ihm
hatte. Und er sich in setner ersten Judo-
Stunde sofort das Schitisselbein brach.
Mit dem Schwimmen ging o besser, aber
irgendwann horle er avch damit auf
milsse aufpassen, sagten die Arzte

o

et heute. Vielleich! hatte ex den Verlau!
seiner Krankbeit aber auch beschleumat
So genau kann das nlemand sagen.

Versuche mit Bodybulidung

Als er 18 wurde, konnten die Amzte
schliellich per Blulprobe seine Muta-
tion bestimmen. Die Eltem verzwelilelten,
als sie tdavon horten. Sie wussten nichi.
Jeder hatte cine gesunde und emne kran-
ke Kople des Gens. Hatle nur emner yon
thinen seine kranke Kopie weitergegeben,
ware Lorenscheit gesund gebleben.

Er selbst nahm es relativ gelassen. Man
kann sich aul alles emstellon, sagie er sich.
Weil er von den Arzten pach emer fal-
schen Operationsempiehlung enttduscht
war, wandte ef sich von thnen ab und ver-
suchie és auf seine Art. Mit etnem Kumpel
ging er fintmal die Wocho zum Bodybuil-
ding: .Hab mir alles mingehauen * Er
Kkaulte Testosteron aus dem Koffermaum
Euro im Monal kosteten, Antangs halte
et Erfolg. Die noch vorhandenen Muskeln
wuchsen, Aul der Bempresse driickte er
120 Kilogramum nach vorm, bes des Thzeps-

80 nach unten. Doch irgendwann
hatte er sein Leistungsmaxmmum emescht
Und bald ging es dramatisch abwarts. Bis
e [rustriert authde.

Vom Abbau betrolfen sind bei Loven-
sthatt vor allem die Rucken-, Gesal- und
Brustmuskulatur, aber auch der Buzeps.
Jedes Schulkind konnte thn umstoben,
Sagt er. Auch bel selnem Hund, der aud
den Namen ,Monsieur* host und ein
auBenst lobendiges Wesen Ist, muss er
Wenn Lorenscheit etwas runterfalit, hat
er in der Wohnung zwei Geeilarnme. Der
Toiletlensitz st erhOht. fur die Badewan-
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e hatte vr anfangs poch einen L abes
mzwischen fehlt thm die Kraft
rauszukommen

wioder
Ao duschl of leber
Was auch michl unproblematisch ist
Fat das Abtrocknen des Haare hat e
ene agene Tochmk entwickedt die 2war
rischil 2uve s funktiontert, aber doch
eane rechl hobe Trofferquote hat Br miss
dlary das Handtuch mi! beiden Handen
halten und dasn it etnem qewaltgen
Ruck nach oben sclhideudom - in der Hoif-
nundg, dass es direkt aut dem K W landet
Neulich hat or dabel das Gleschgewicht
verloren und bed anf the Tollette, wolw
der Deckel m mehirere Tele zerbrach. T
Glock fagte o1 aich dabe: nig
¢in paar Schnittwunden 2
Ex et 50 ene Sache mit dem
Fallen FEs passient hm so
schneil Wobet das Fallen selbst
ja recht lange dausernt. | lchfalle
e ganz lustug, wie in Jet
lupe®, sagt Enk Lorenschedt
Vior emmem Jahr will er den
Staunbsatgerroboter mit den
Full an die Ladestation schie
ber - und falll Well die Mus
keln im Hluftberech praktisch
el mehr vorhanden sind, 1st
der Bnochen so gqut wie gnge
sciitutz! Noch nie habwn sie lm
Krankenhous emen 29.0shn-
gen mit Oberschenkolhals.
bruch gesehen
im Leben von Enk Lotens
sohsed? st der Schunierz wie ein
gqrelles Hintergrundgerausch
das o1 me aushlenden kKann
Die Beine so hart, als hatle o1
pigen Marathon ohne jede Vor-
bereitung gelaufen Schmer
zen i den Obesschenkeln, un
Lendenwitbelbeteich um die
Nieten herum. Sie ziehen sich
an der Wirbedsaule hoch s 2 chien Sohud
terblatiern hinaul Wenn es ganz schlimm
wird, loegt or sich in Emluyonalstelung
auf die Couch: Ex fulilt sich dann an
als ob ich 0 einem Vogelkatig sitze und
mich nichl strecken Kani*

Selne Schmerztoleranz ging verloren
Kurziich hat er des Kuhlschrank komplett
geleert, ausgemistel und gewsschit alles
pieobelic, aber ef war zwel Tage spater
noch voilig fertiy. Es sind nich! die & hrwa-
chen Muskelgruppen, die schimenzen San-
dom diejenigen, die die Arbeit derschwa-
chen Ubemehmen mussen und dadurch
besonders belastet sind. Dreunal in e
Woche geht Lorenschedt zur Physiothera-
e, Viermal zu wenig®, sagl e Friher
hat er wenn uberhaupt, nur die Standard-
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milte] genomimen Novamimsulion oder
mal itiprofen. Aber als er den Ohersclen
kelhalsbeuch hatle, habwen sse il Tilidin
gegeben, einstarkes, auch euphorsieren
thes Opriopd, von dem er imzwischon abhan-
iy 151 Wimj o1 erstmals erfahren hal, wio
s isl, keine Schimerzen 2u haben, kann ez
solbst Inichioren Schimerz tian nicht meli
ertragen, hal sasne Schmerzioleranz ver-
foien Setne Proundin seal, or masse pach
Allernativen suchen

Funt Monate sind Erk Lorenscheil und
seine Freundin jotz! zusammen. Sie st
schwanger von (. umd sie freoen sich
au! das Kind, Auch wenn die Arbeit, rea-

Zukunftspidne Seit funf Monaten sind Erk Lotenscheit und
seine Fracndin Isabel Haus ein Paar Sie acwarten ein Kind

listisch betrachtel, naturlich mels bed thr
Jegen wird Und unklar s, wie viel das
Kind voa senemn Valer haben wird, Setne
Krankhett immerhin nicht, das haben sie
per Bluttest ausgeschlossen

Noch belindet sich die Entwicklungsar-
beit am ECRC tn der praklinischen Phase
Woenn alles gut lauft, konnte eine Thera-
pie Anfang der zwanziger Jahre etabliert
setn. . Wir sind chrgerzig, und wir wollen
das voranbringen, gleichzeitly aber nach
bester wissenschaltlicher Praxis arbeiten
Alsa auch kemneswegs zu schnell in die
Anwendung gehen®, sagt Verena Scho-
wel Im Panzip gelten die gleichen stren-
qen Zulassungsmafstabe wie bet der
Entwicklung eines neven Medikaments

wobel Gen- Therapeatika unter die seil
Frde 2008 bestehende Extraklasse der

MEDIZIN

sogenannten Arzoeinsttel [ur pegartice
Therapien fallen. Und davem sind seildem
i det U bisber gorade mal 2wl zuoge
lassen worden Vercha Schowel und ihre
Kollegen simed Plonsere

Der Werkreugkasten staht bereit

Ein wichliger Schntt bestand dann, eine
individuel] anf die Mitalion 2ogeschntt
tene Toolbox® zu schallen. Also Werk
reuge, die mit groller Prazision nur an
der gewinschten Stelle antdocken, um
tlort einen Eingnff in die Gene zu eomog-
liehen. Erst wenn alle praklinischon
Cegebenhesten erfilit sind - Herstellung
gemall  Arzneimittelgesetz,
Ristkoausschiuss und Nach
wers der Wirksamkeit -, kann
eine klintsche Studie am Men-
schen beginnen. Dazu wiede-
rum brauchen sie die Geneh-
nugung der zustindigen nati
onalen Behorde, des Langenes
Paul-Ehrlich-Instituts sowie
der Ethikkommission

In der ensten Phase ciber
solchen Stidie behandelt man
nomalerweise gesunde Pro-
banden mit einet sehy genngen
Dosis. Bet seltenen Erkrankun-
gen wie der von Erik Lomen
schent, die dadurch definjent
sindd, dass nich! mehr als fund
van 10000 Menschen daran
letden, nehmen aber berests
belroflenes Patienten teil

Anfangs kam Lorenscheil
nur sarmnal im Jahe zu Routine
untersuchungen in die Hoch-
schulambulanz Dabes sollte
er versuchen, den Arm 2 beu-
get, die Gesichismuskedn hoch-
zuziehen oder mt der Hand
moqgiichst Krdftig rarudnicken
Inzwischen Kommst er ofter, auch wetl o
mil den Forschem uber den Stand Mwer
Entwicklung reden will

Bis die klinischen Studien beginnen, will
er aber nichi nur die Rolle des Beobachlers
spielen. Nein, er will dhe Forschung auch
selyst vorantreiben. Deshalb grundet er
gerade einen Verein, der Spenden (iir die
Entwickiung von Therapien fur Muskel-
schwund-Krankheiten sammeln mochte
Hilfmirmal de hetdt seine Website. Loren.
schett denkt dabed nicht nur an siche JEx
ist sehr wichtig, dass die nachfolgenden
Generattonen gar nicht erst diesen Vertall
erleiden. [hre Krankheit wisd festgestelit
worden: sie werden behandelt und gebeilt
von etwas, das ste noch gar nicht richlig
beemtrschtigt hat * Das, s0 sagl er sed
sein groder Wunsch L
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