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Alles ware so einfach, konnten sie die
schadhafte Stelle nur flicken. Mit ein
bisschen Klebstoff die Struktur des
Chromosoms reparicren, wic cinen
kaputten Fahrradschlauch —und
SChwudel(), dann wire alles wie frither.

1Kt

Bene

konnte wieder lachen, lau-

fen, mit Hiindin Paula toben. Aber
der Stoff, aus dem die Heilung ist,

den
den

1bt es noch nicht. Und so
ielkers nur eines: das Leben mit

leibt

Benedikt geniefien, so wic es ist; jede
Minute bewusst wahrnehmen. Die
Neuronale Ceroid-Lipofuszinose

(NCL) lasst ihnen nicht viel Zeit.

von Janet Niemeyer

gestreikt. Statr fleiflig den

Mill  verbraucheer — Sub-
stanzen in den Nervenzellen
abzubauen, lagert er sic genau
dort ein. Und das alles nur,
weil ein Enzym (TPPI) nicht
richtig  arbei-
ten  will. Tr-
gendwann  ist
ts zuvicl Das
wachsartige
Ceroid-Lipo-
fuszin iberla-
lEtrl'r dic gesun-

en  Anteile,
die Zelle stirbt
ab. Bei Bene-
dikt  Ticlker
bedeutet  das:
Die Stoff-
wechsel-
Krankheit
NCL hat wic-
der einen Schritt voran ge-
macht. Nach und nach zcr-
stirt sie alle Zellen, die fir die
Versorgung der Nerven und
Muskeln zustindig sind. Un-
gehindert marschiert sie voran
—seit inzwischen sechs Jahren.
Dabeciist ,Bene®, wic ihn scine
Schulbegleiterin Tanja Brande
]icb:\'olﬁncnnt, gerade cinmal
zchn Jahre ale.

Auf den Fotos im Flur lacht
cr noch. Schelmisch sicht Be-
nedikt aus, mit seinem blon-
den Schopt und der runden
Brille prasenticrt er stolz cinen
iiberdimensionalen  Luftbal-
lon. Auf cinem anderen Bild
rithrt er als kleiner Maler-
meister im Topf Farbe. ,Das
war 2004 bei der Hausreno-
vicmng;l‘, 5 Anke Tielker
und schaut fast ein bisschen
erstaunt auf das so parente
Kerlchen anf dem Foto vor
ihr. Unendlich lange scheint
das her zu sein. Ein paar
Aussetzer hatte er damals, war
das erste Mal vom Rad ge-
kippt. Einfach so, ohne Vor-
warnung. Da wussten dic El-
tern Anke Tielker und Grorg
Herpers bereits, dass mit Be-
nedike  irgendwas nicht
stimmt. Aber was es war, das
konnte ihnen niemand sagzen,
obwohl sic seit zwei Jahren
von Arzt zu Arzt liefen.

Sic waren der NCL auf der
Spur. Aber mit dem Fore-
schreiten der fiir sic noch un-
bekannten Krankheit konnten
sic nicht mithalten. Immer
hiufiger strauchelte Benedike,
verlor die Kontrolle tiber sei-
nen Kirper. Der verstirkte
Speichelfluss serzee ein. Im-
mer hiufiger zog sich der kon-
taktfreudige Junge in sich mu-
riick. ,Das Rad wurde immer
langsamer®, so  beschreibe
seine Mutter die ersten Anzei-
chen der Krankheit. Eine Dia-

osc aber fehlte. Immer rast-
oser licfien dic Ticlkers keine
Untersuchung  unversucht.
»Das liuft immer im Kopf: Ir-
gendwo gibt es cine Pille —
und wir waren zu spit..." Hin-
ter jeder neu entdeckten Inter-

In Benedikts Kiarper wird

netseite kiinnte dic Lisung
stecken, das nichste Arztge-
sprich den entscheidenden
Hinweis geben.

In grificren Gruppen kam
thr Sohn inzwischen niche
mehr  zurecht, konnte sich
nicht konzentricren. Deswe-
oen startete Benedike  mie
sechs Jahren als
ABC-Schiitze in
der  Benefelder
Ita-Wegman-
Schule, die klei-
neren Klassen ta-
ten ihm gut. ,Da
waren wir_noch
voller Hoffnung,
dass er bald auf
cine Regelschule
gchen kann.*
Doch dann kam
jener Sommertag
vor iiber cinem
Jahr, als  jede
Hoffnung wie mit
cinem Hammer zerschlagen
wurde: Diagnose spitinfantile
NCL (CLN2). ,Dahab’ich es
nicht akzeptiert”, sagt Anke
Ticlker. Thr Mann gibt heute
zu: ,Es war irgendwic auch
beruhigend. Endlich wussten
wir, was ¢s ist. Trotzdem traf
uns dic Diagnose unvorberei-
tet. Dic viclen Jahre der Un-
gewissheit waren auch Jahre
der Hoffnung. Mit den drei
Buchstaben NCL aber wurde
klar, ihre gemeinsame Zeit
wird ab sofort begrenzt sein.

Und wieder ist er da: der
Wertdauf mit der Zeit. Dabei
legt der Gegner cin Tempo
\-1;%:, dem k:luglmjcm;md Fulgfn
kann. Vor cinem Jahr noch
plauderte Benedike wic cin
Wasserfall, heute spricht er
nur noch mithsam ein Wort.
Dabei schiiteelr und riierelr es
ihn, als wollte er dicses cine
Wort mit Gewalt heraus-
pressen. ,Vor zwei Monaten
reichte es noch, wenn wir ihn
an der Hand fithrten®, sagt
Vater Georg. Heute reicht es
kaum mchr, wenn er fest un-
tergefasst wird. Nicht mchr
das Gehgestell, jerze ist der
Rollstuhl scin stindiger Be-
gleiter. Die Krankheir ist so
schnell, da kommt dic Geneh-
migungsbiirokratic der Kran-
kenkassen oft nicht mit.

Fiir die Schule hat Benedike

crade vom Mobilen Dicnst
E’jr Schgeschidigte und  der
NCL-Stiftung cinen Sprach-
computer aus der McDonalds
Kinderhilfe erhalten: Bei nur

Hilfsmittel fiir
korperliches Handican:

Das Pult hilft Benedikt da-
bei, Uber einen lanoeren
Zeitraum im Stehen arbei-
ten zu kénnen. So wird
sein Koroer weiter oefor-
dert. Zweimal wachentlich
fahren die Tielkers zusatz-
lich nach Bremen, damit
Benedikt in einem Gana-
automat die Muskulatur
trainieren kann.
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Der Streik im ecigg'gg?lg K
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Freude an der Normalitat: Auch wenn ihm sein Koroer nicht mehr so
aut aehorcht, Benedikt liebt den Kontakt zu seinen Zwerazieoen Milky
WaV¥, Meckmeck und Lilv, futtert sie reaelmdBio. Mutter Anke Tielker

unterstiitzt ihren zehnidhrigen Sohn.

noch 14 Prozent Schfihigkeit
soll ihm das spezicll fir NCL-
Kinder entwickelte Programm
helfen. Ziel ist ¢s, otz Ver-
lusts der akriven Sprachfihig-
keit noch méglichst lange mit

Dorfgemeinschaft finden dic
Tielkers das, was ihr Sohn so
dringend braucht: cin Stiick
Normalitiit. Unheimlich stolz
war cr, als beim Kinderkiinigs-
kegeln scine Kugel am besten

dass ich gelassener werden
soll* Das Leben im Augen-
blick gewinnt fiir sic, ihren
Mann und dic  15-jihrige
Tochter durch Benedike an
Bedeutung.,  Immer  wicder
versucht Mutter Anke Positi-
ves daraus zu zichen, Kraft zu
sammeln. Wenn auf der ande-
ren Seite michr diese ohn-
miichtige Wut wire. ,Dicses

der Umwelt zu kommunizie- traf und er auf der Kuwsche cine nicht  funktionierende
ren. Mit kleinen Tifelchen, ganz vorn sitzen durfre: JIch  Enzym...* Dic Frage nach
auf denen Ja und Nein ge-  bin doch Kinig®, protestierte  dem Warum ist immer da.
druckt sind, verstindigt sich  er dann abends prompt gegen Manchmal  versteckt  hinter
Benedike zusitzlich mit seinen  das tigliche Zihne putzen.  dem hektischen Tun, dem
Klassenkameraden. ,Die Kin-  Fine FErinnerung, die Anke  stressigen  Alltag mit  dem
der finden das ganz toll und  Tielker licheln lasse Handicap; und manchmal
stellen thm im- ganz nah unter der
mer wieder 0 i Oberfliche, wenn
Fragen®, Blo® nicht einfach allfrgebﬂ'l Anke Ticlker dann
schmunzelt doch wieder die Tri-

seine Schulbegleiterin Tanja
Brandt. Er verstcht, kann sich
nur nicht mehr so aufiern wie
andere Kinder scines Aleers.
Der Zusammenhalt in der
Klasse sei cinfach super, freut
sich Tanja Brandt. ,Sic reiffen
sich darum, ihn zu begleiten.®
Kein Wunder: Benedikes lie-
benswerte Persinlichkeit ist
ihm geblichen, sein kecker
Charme. Manchmal ist cs das
Leuchten sciner Augen, das
wie cin Lachen wirke,

Auch in der Sicverdinger

Aber nicht nur Normalitit,
auch Firderung ist wichtig —
damit Benedikes Fihigkeiten
maglichst lange erhalten blei-
ben. Deswegen stcht er zwei-
mal wiichentlich in cinem so-
genannten Gangtrainer - der
Kiirper braucht Anreize. Und
deswegen arbeiter er in der
Ita-Wegman-Schule mit — der
Geist soll wach bleiben. Blofd
nicht aufgchen.

Manchmal  denkt  Anke
Tielker aber auch, dass es so
sein sollte. ,Es ist sein Auoftrag,

nen in dic Augen schieen.

NCL mit seinen vielen ver-
schiedenen Formen ist erblich
bedinge. Wenn beide Eltern
das mutierte Gen in sich tra-
gen, besteht cin 25-prozenti-
zes Risiko, dass ihr Kind an
NCL crkrankt. Benedikes Fl-
tern sind sogenannte Gentri-
ger: Weil sie gleichzeitig auch
cin gesundes Gen besitzen, er-
kranken sic nicht sclbst daran.
Auch Benedikes dleere
Schwester ist gesund. Hirte
auch sic von Mutter und Vater
jeweils das kranke Gen geerbr,
wire thr Weg vorgezeichnet
gewesen. Viele Eltern haben
gleich mchrere JZNCL-Kin-
der, da sich dic hiufigsten
Formen erst spit zeigen; dic
Dunkelziffer ist hoch.

Auch  Benedike galt mit
sechs Jahren schon cinmal als
austherapiert — ohne  Dia-
gnose. Dr. Angela Schule, dic
im UKE Hamburg cine NCL-
Sprechstunde anbictet,
schiitzr, dass 200 Kinder in
Deutschland  an neuronalen
Ceroid-Lipofuszinosen  lei-
den, weltweit ist dic Zahl auf-
grund ciner hohen Dunkelzif-
fer schwer cinzuordnen. In
den USA gibt es 200 bis 250
Patienten, die wie Benedikt an
der Variante CLN2 erkrankt
sind.

Auch wenn diese Form mit
cinem Auftreten von 1:15.000
Lebendgeborenen die hiufig-
stc  Hirnabbau-Erkrankung
des Kindes- und Jugendalters
stellt: Fiir Pharmafirmen st
das ein kaum lukratives Ein-
satefeld. Die Forschung steckt
in den Kinderschuhen, fragt
noch nach dem Warum. Me-
dikamente kilnnen nur Sym-
ptome lindern, das Absterben
der Zellen aber nicht aufhal-

ten.
Mit ihrer Arbeit im Vor-
stand der NCL-Selbsthilfe-

Hilfe in der Schule:

Gemeinsam mit seiner Schulbe-
aleiterin Tania Brandt arbeitet Be-
nedikt an einem speziellen
Sorachcomouter.

KONTAKT / SPENDEN

Mahere Informationen  dber
die NCL-Selbsthilfearunne
oibt es telefonisch unter
(05771) 3255 beim ersten
Vorsitzenden Wilhelm Rueter
oder auch im  Intemet:
www.nel-deutschland.de.
Soendenkanta: NCL-Grunpe
Deutschland,

Postbank Hambura,

Konta 1950208,

BLZ 20010020,

Weitere Internet-Links:
www.ncl-netz.de
www.ncl-stiftuna.de

gruppe  will Anke Tielker
ihren Beitrag leisten, kom-
menden  Kindergenerationen
cine Chance m geben. Sic
rithrt die Werbetrommel fiir
den Eintritt in die Selbsthilfe-
gruppe, damit dic Lobby und
der Druck auf dic Pharmain-
dustric stirker werden — und
die fiir die Forschung so drin-
gend bendtigten Gelder zu-
sammenkommen. So hat dic
NCL-Stiftung  cinen  For-
schungspreis ausgelobt: Welt-
weit werden Wissenschaftler
aufgefordert, Projckte cinz-
reichen — 50.000 Euro ldsst
sich die Stiftung dies kosten.

wlch weifd genau, dass s in
20, 30 Jahren therapicrbar sein
wird”, sagt Benedikts Vater.
Die Bitterkeit in seinen Wor-
ten klingt nur ganz leisc mit,
dic Familie Ticlker-Herpers
miichte nicht hadern. Dabei
ist ihr klar, dass sie fir andere
kimpft. Fiir Benedike wird cs
in 20 Jahren zu spit sein.



