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Solange Dario lachelt

Morbus Sandhoff: Verein in Hochberg will Uber die seltene Stoffwechselstérung aufklaren und die Forschung vorantreiben

Dario liebt seinen kleinen
Holzraben, strahlt, wenn es
zum Ponyreiten geht, singt
alle Kinderlieder mit. Er
lauscht, wenn die Erwachse-
nen reden, fordert zwischen-
durch seine Kuscheleinheiten
ein. Der siebenjahrige Junge
wirkt rundum glicklich und
zufrieden und das, obwohl das
Schicksal fiir ihn einen vollig
anderen Weg vorgesehen hat
als fiir die meisten anderen
Kindern. Denn Dario ist an
einer extrem seltenen Stoff-
wechselstorung erkrankt,

an einer Form von Morbus
Sandhoff. Er tut sich schwer
beim Laufen, spricht kaum.
Ausgelost wird die Krankheit
durch einen Gendefekt.
Kinder entwickeln sich nur
in den ersten Lebensmonaten
normal. Dann verlieren sie
plotzlich Stiick fiir Stiick alle
erlernten motorischen Fahig-
keiten wieder. Eines Tages
konnen sie nicht einmal mehr
essen oder lacheln, eines
Tages stellt der Korper die
Funktionen komplett ein.

Verein gegriindet

Darios Eltern, Folker Quack
und Birgit Hardt aus dem
unterfrankischen Hochberg,
haben im Januar 2015 den
Verein »Hand in Hand gegen
Tay-Sachs und Sandhoff«
gegrindet, um ein Netzwerk
fiir die wenigen betroffenen
Familien aufzubauen, um
Gelder fir die Forschung zu
sammeln, um ein Register fiir
Patienten mit der seltenen
Krankheit anzustofen. Denn
weltweit gibt es nur ein paar
100 bekannte Falle von Kin-
dern, die an Sandhoff und
Tay-Sachs erkrankt sind. Al-
lerdings vermuten Mediziner,
dass auf ein erkranktes Kind
zwei verstorbene Kinder ohne
Diagnose kommen, auch weil
die Krankheit die kleinen
Menschen oft schon mit zwei
oder drei Jahren aus dem Le-
ben reiffit. Immerhin ist jeder
300. Trager des defekten
Gens.

Darios Eltern merkten
schon recht friih, dass sich ihr
Sohn anders entwickelte als
andere Kinder. »Dario war
neun Monate alt, als ich das
erste Mal einen Arzt darauf
ansprachg, erinnert sich Birgit
Hardt, fligt an: »Als Mutter
spiirt man so etwas.« Wirklich
ernst genommen fiihlten sich

Dario mit seinen Eltern Volker Quack und Birgit Hardt.

die Eltern mit ihren Sorgen
allerdings nicht - ob bei Kin-
derarzt, Friihforderstelle oder
im Frithdiagnosezentrum. Gut
gemeinte Ratschldge wie »ge-
ben Sie dem Kind Zeit«, be-
ruhigten kaum. Dario stiirzte
viel haufiger als andere Kin-
der, bald stand der Begriff
Epilepsie im Raum. Mit Drei-
dreivierteljahren erlitt Dario
schlieRlich einen groRen Zu-
sammenbruch und sein Zu-
stand verschlechterte sich
dramatisch: Am einen Tag
konnte Dario nicht mehr lau-
fen, am nachsten nicht mehr
sitzen. »Keiner der Arzte
wusste, was los ist. Es stand
im Raum: Dario wird sterbeng,
erzahlt seine Mutter. Die Fa-
milie suchte als letzte Hoff-
nung eine Spezialklinik fiir
neurologische Kinderkrank-
heiten auf. Die Prognose nach
einigen Tagen war nieder-
schmetternd: Dario werde
taub und blind werden und
sterben.

Friihe erste Anzeichen

Jetzt fielen auch erstmals die
Begriffe Sandhoff und Tay-
Sachs. Bei Dario diagnosti-
zierten die Arzte den juveni-
len Verlauf, erste Symptome
treten dabei im Alter von
zwei bis sechs Jahren auf.
Die Kinder entwickeln eine
Gangstorung, die Sprache
wirkt immer verwaschener,
sie kdmpfen mit Schluckbe-

Tay-Sachs und Sandhoff

Die Krankheiten Sandhoff und
Tay-Sachs gehoren zu den lyso-
somalen Speicherkrankheiten.
Durch einen Defekt des HEXA-
Gens bei Tay-Sachs oder des
HEXB-Gens bei Sandhoff werden
die Enzyme Hexosaminidase A

und bei Sandhoff auch B nicht
codiert.

Das flhrt zu Ablagerungen
in den Nervenzellen,

diese schwellen an, entwickeln
Fehlfunktionen und sterben
schlieBlich ab. (mic)

schwerden, oft auch mit
epileptischen Anfillen und
verlieren nach und nach ihre
motorischen Fahigkeiten.

Die Lebenserwartung variiert,
meist sterben die Kinder um-
so friiher, je eher die Krank-
heit ausbricht. Ursachliche
Therapien gibt es keine, je-
doch ein Medikament, das den
Krankheitsverlauf verlangsa-
men kann.

Dario macht heute zudem
Logopadie, Physiotherapie
und Ergotherapie. Auch mit
dem so genannten Galileo-
Prinzip macht die Familie
gute Erfahrungen. Die Gali-
leo-Platte wurde eigentlich
fiir die Raumfahrt entwickelt,
die Muskulatur wird durch
Vibration aktiviert.

Doch zurtck ins Jahr der
grausamen Diagnose. Noch
in der Klinik begann Dario
plotzlich wieder aufzubauen,
erkldren konnte dies keiner.
»Das war, als wollte er sagen:
Na wartet, Euch zeige ich es«,
sagt Birgit Hardt. Die Arzte
raumten ein, sich vielleicht
doch getduscht zu haben mit
Threr Prognose eines baldigen
Todes. Anfang Dezember
verlieR die kleine Familie die
Klinik, wollte Weihnachten
daheim feiern. Und so er-
schiitternd die Zeit in der
Klinik zuvor war, empfanden
die Eltern die Diagnose riick-
blickend doch als erleich-
ternd. »Wie hatten wir sonst
weitermachen sollen? Jetzt
hatten wir einen Krankheits-
namen und etwas zum An-
kampfenc, sagt Folker Quack.

Anfangs stand da zudem die
Hoffnung im Raum: Je selte-
ner eine Krankheit ist, desto
begeisterter stiirzen sich For-
scher darauf. Die Erniichte-
rung kam rasch, Sandhoff und
Tay-Sachs sind mit wenigen
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Dutzend Patienten deutsch-
landweit dafiir zu selten. In
Europa forscht lediglich der
Mediziner Timothy Cox aus
dem englischen Cambridge
die seltene Krankheitsgruppe
seit geraumer Zeit, pflegt
Kontakt zu rund 40 Patienten
in ganz Europa. »Die Krank-
heit spielt sich im Gehirn ab,
die Frage aber ist: Wie be-
kommen wir Medikamente ins
Gehirn hinein?«, fasst Folker
Quack eines der medizini-
schen Problem knapp zu-
sammen. Cox experimentiert
deshalb mit Viren, die veran-
dert werden, positive Effekte
entwickeln und die direkt ins
Gehirn injiziert werden. Um
zu forschen, braucht es Pati-
enten - ein entsprechend
wertvolles Instrument ware
ein Register, in das Kliniken
alle bekannten Fille eintra-
gen.

Doch nicht nur aus medizi-
nischer Sicht, auch fiir viele
Familien mit kranken Kindern
ist die Vernetzung wichtig.
Erste Kontakte kniipfte die
unterfrankische Familie iiber
den bereits im Jahr 2012 ge-
grindeten Osterreichischen
Verein »Hand in Hand gegen
Tay-Sachs und Sandhoff,
nahm an den jahrlich statt-
findenden Europdischen
Familienkonferenzen fiir
Tay-Sachs und Sandhoff teil,
suchte das Gesprach und den
Austausch mit anderen Eltern.
Da geht es manchmal ganz
einfach um den Familien-
alltag, vor allem aber auch
um Therapien, Erndhrung,
Fordermoglichkeiten. Als
»bittersiif« beschreibt Birgit
Hardt die Familientreffen.
Erlebe sie Kinder, die bereits
erblindet seien, nicht mehr
Lacheln konnten, sich im ko-
matdsen Zustand befdnden,

mache dies Angst vor der Zu-
kunft. Auf der anderen Seite
habe sie auch Kontakt zu zwei
Maddchen mit 18 und 20 Jahren
mit juvenilem Verlauf wie

bei Dario. »Dann sieht man:
Es gibt eine Perspektive«, sagt
die Mutter.

Offentliche Aktionen

Anfang 2015 griindete das
Ehepaar aus dem unterfran-
kischen Hochberg dann den
Verein »Hand in Hand gegen
Tay-Sachs und Sandhoff in
Deutschland e.V.«. Seither
dreht sich das Leben der
kleinen Familie noch mehr als
zuvor um den Kampf gegen
die Krankheit. Mit 6ffentlich-
keitswirksamen Aktionen
wollen Folker Quack und
Birgit Hardt Tay-Sachs und
Sandhoff bekannter machen,
Dario ist inzwischen so etwas
wie ein kleiner Medienstar,
war schon im Radio und im
Fernsehen. Im Sommer orga-
nisierten seine Eltern das
Europdische Familientreffen
im Legoland in Giinzburg.
Die Familie reist auf Arzte-
kongresse, beteiligt sich an
Plenen, halt Vortrage, orga-
nisiert Spendenaktionen.

Ein Stlick weit ist dies fiir die
Eltern vielleicht der einzige
Weg, den Kampf gegen die
grausame Krankheit und das
Schicksal ihres Kindes nicht
aufzugeben. »Wenn Dario ein
gesundes Kind wire, wirden
wir ihm ebenfalls viel Gutes
tun und Zeit investierenc,
sagt Folker Quack mit einem
Schulterzucken.

Kraft gibt den Eltern dabei
dennoch sicherlich vor allem
der kleine Dario selbst. Er sei
das krankste, aber auch das
frohlichste Kind in der Grup-
pe, sagt seine Kindergdrtne-
rin. Und wahrend es fiir seine
Eltern unertraglich ist, ge-
sunden Kindern auf dem
Spielplatz zuzuschauen, ist es
fiir Dario kein Problem, auf
der Bank zu sitzen und das
lustige Treiben lachelnd zu
beobachten.

Seine Mutter wiinscht sich
deshalb eigentlich nur zwei
Dinge: Dass durch die For-
schungen von Timothy Cox
moglichst bald eine Genthe-
rapie mit echten Erfolgsaus-
sichten auf den Weg gebracht
wird. Und dass Dario noch
moglichst lange lachen kann.
Denn das kann der kleine
Junge im Moment so gut wie
kaum ein anderer — und er-
obert mit seinem verschmitz-
ten Blick die Herzen im Flug.
Michaela Schneider

* Mehr iiber den Verein »Hand in
Hand gegen Tay-Sachs und
Sandhoff in Deutschland e.V.«
sowie Spendenmoglichkeiten:
www.tay-sachs-sandhoff.de



