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«Sein Leben

GENDEFEKT Ein Kind zu ver-
lieren, ist eine schlimme Er-
fahrung. Ein Kind wegen einer
Krankheit zu verlieren, die

so selten ist, dass sie sogar
viele Arzte nicht kennen, ist
schlimm und unheimlich dazu.
Sarah und Urs Bernhard haben
das erlebt.

Ein neblig-kalter Wintertag in
Thun. Ein junges Paar schlendert
den See entlang. Die beiden sind
in ein Gesprich versunken, hal-
ten ab und zu inne. Stille liegt
tiber dem Wasser.

Bis heute gehen Sarah und Urs
Bernhard manchmal zusammen
spazieren, obwohl sie eigentlich
kein Paar mehr sind. Aber die bei-
den 37-Jdhrigen aus der Region
Thun verbindet ein Schicksal:
dasjenige von Hendrik, ihrem ge-

«Wir dachten, wir
hitten ein gesundes
Kind.»

Sarah Bernhard, Mutter
von Hendrik (1)

meinsamen Kind, das 2012 mit
drei Jahren starb. Es war ein Tod,
der - wie es sonst bei alten Leu-
ten heisst - eine «Erlosung» war.
Denn der Bub litt an einem Gen-
defekt, den kaum jemand kennt
und der zum friithen Tod fiihrt.

Dabei hat alles so schon ange-
fangen. 2009 kommt Hendrik als
erstes Kind des frisch verheirate-
ten Paars Sarah und Urs Bern-
hard auf die Welt. Nichts deutet
daraufhin, dass etwas nicht stim-
men konnte. «Wir dachten, wir
hétten ein gesundes Kind bekom-
men», erzdhlt Sarah Bernhard.
Gut, manchmal hat Hendrik Mii-
he mitdem Trinken, und er weint
oft. Ein «Schreibaby» halt, ver-
muten die Eltern.

Stutzig werden die Arzte erst,
als der Bub mit viereinhalb Mo-
naten einen epileptischen Anfall
erleidet. Hendrik muss ins Ber-
ner Inselspital zur Abkldrung.
Zehn Tage wird er dort auf Herz
und Nieren untersucht. Dann
die Diagnose: Menkes-Syndrom,
eine seltene Stoffwechselsto-
rung. Der Mangel des Spuren-
elements Kupfer hat fiir die Be-
troffenen dramatische Folgen:
Entwicklungs- und Wachstums-
stérungen, neurologische Aus-
fille, frithzeitiger Tod, meist vor
dem dritten Altersjahr. «Fiir uns
brach eine Welt zusammen», er-
innert sich Sarah Bernhard. «Wir
hatten keine Ahnung, dass es so
etwas iiberhaupt gibt.»

Unsichere Therapie

Mit einem Fall auf 50 000 Neuge-
borene gehort das Menkes-Syn-
drom zu den seltenen und bos-
artigen Krankheiten. Seltene
Krankheiten - davon spricht
man, wenn einer von 2000 Men-
schen betroffen ist — sind aller-
dings gar nicht einmal so selten.
Laut dem Verband Pro Raris,
der Allianz Seltener Krankheiten
Schweiz, leiden hierzulande rund
500000 Menschen an einer sel-
tenen Krankheit. Und es gibt
tiber 7000 seltene Krankheiten;
meist sind sie genetischer Natur,
aber nicht immer todlich wie
das Menkes-Syndrom. Eine Be-
gleiterscheinung vieler seltener
Krankheiten ist, dass die meisten
immer noch vernachléssigt wiir-
den und die Betroffenen oft auf
sich allein gestellt seien, sagt
Therese Stutz, Vorstandsmit-
glied von Pro Raris und selbst
Arztin. «Weil es nur wenige Be-
troffene gibt, hat die Pharmain-
dustrie auch wenig Anreize, in
diesem Bereich zu forschen.»
Dass es kaum Behandlungs-
moglichkeiten gibt, haben auch
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Trauerarbeit: Sarah und Urs Bernhard auf einem ihrer Spaziergénge, auf denen sie den Tod ihres Kindes verarbeiten. Der kleine Hendrik starb
an den Folgen eines dusserst seltenen Gendefekts.

Hendrik (2009-2012)

die Bernhards erfahren miissen.
Zwar bot die mit ihrem Fall be-
traute Kinderneurologin am In-
selspital eine Behandlung mit
Kupferinfusionen an. Sie ver-
sprechen zumindest Linderung,
allerdings nur bei leichteren
Krankheitsformen. Bei schwere-
ren Féllen wie bei Hendrik ist die
Wirkung dagegen fraglich. Des-
halb verzichteten die Bernhards
auf eine solche Therapie. «Wir

wollten, dass Hendrik in seiner
verbleibenden Zeit noch mog-
lichst viel Lebensqualitit hat»,
sagt Vater Urs.

Pflege rund um die Uhr

Die folgenden Monate sind ein
Auf und Ab. Hendrik kann nicht
greifen, die wenigen Bewegun-
gen, die er ausfiihrt, sind unko-
ordiniert. Und immer wieder
Atemwegsinfekte, weil er den
Schleim nicht auszuwerfen ver-
mag. Erndhrt werden muss er da
schon liangst {iber eine Magen-
sonde. Die Pflege des Kindes ist
zu einer 24-Stunden-Aufgabe ge-
worden. «Hier, sehen Sie», sagt
Mutter Sarah und zeigt auf einen
Behandlungsplan, den sie aufbe-
wahrt hat: «Alle dreissig Minuten
brauchte Hendrik entweder ein
Medikament, Nahrung, oder es
musste Schleim abgesogen wer-
den.» Trotz Kinder-Spitex und

Spitalaufenthalten eine enorme
Belastung fiir die Eltern. Die letz-
ten Monate seines Lebens ver-
bringt Hendrik im Zentrum fiir
Entwicklungsférderung und
padiatrische  Neurorehabilita-
tion in Biel. Dort besuchen ihn
die Eltern, die kaum mehr ihrer
Arbeit als Lehrerin und Landwirt
nachgehen konnen, fast tiglich.
Bei aller Miihsal gibt es aber auch
schone Momente. So habe sich
Hendrik stets an den Besuchen
des Spitalclowns erfreut. Auch
Musikklédngen lauschte er gerne.
Und ganz besonders genoss er es,
wenn ihn jemand in der Hinge-
matte schaukelte.

«Sein Leben war bestimmt
nicht nur Leiden», ist Mutter Sa-
rah iiberzeugt. «Mit seiner Freu-
de an den kleinen Dingen hat er
auch unsviel gegeben und uns ge-
lehrt, das Leben mit anderen Au-
gen zu sehen.» Stefan Aerni

Beat Mathys

| SELTENE KRANKHEITEN [

Politik handelt Menschen mit
seltenen Krankheiten haben
Nachteile —im Umgang mit Ar-
beitgebern, Versicherungen,
Freundeskreis. Zudem ist die
Pharmabranche mangels Rendi-
teaussichten kaum interessiert,
Behandlungsmaoglichkeiten zu
erforschen. Damit sich das an-
dert, hat der Bundesrat letzten
Oktober das erste nationale Kon-
zept «Seltene Krankheiten» ver-
abschiedet. Ziel: eine qualitativ
hochwertige medizinische Be-
treuung fir alle Patienten. Damit
das Verstandnis gefordert wird,
findet seit fiinfJahren auch ein
Tag der seltenen Krankheiten
statt, dieses Jahr am kommen-
den Samstag, 28. Februar, in
Freiburg (mehr Informationen:
www.proraris.ch). sae

Nattirliche
Strahlung
birgt Risiko

KREBS Regionale Unterschie-
de der natiirlichen Strahlung
aus dem Boden und dem Welt-
all konnen das Krebsrisiko bei
Kindern erhohen. Dies zeigt ei-
ne neue Studie der Universitat
Bern.

In der Schweiz erkranken j&hr-
lich etwa 200 Kinder und Ju-
gendliche unter 16 Jahren an
Krebs - am héufigsten an Blut-
krebs (30 Prozent aller Fille) und
Hirntumoren (20 Prozent). Die
Ursachen sind weitgehend unbe-
kannt, aber insbesondere fiir die-
se beiden Krebsarten ist ionisie-
rende Strahlung eine bekannte
Umweltursache.

Die Berner Forscher kombi-
nierten nun die Daten mit Strah-
lungskarten der Schweiz, mit de-
nen sie die Dosisleistung (Dosis
pro Zeiteinheit) von terrestri-
scher und kosmischer Strahlung
am Wohnort der Kinder zum
Zeitpunkt der Volkszdhlung ab-
schiitzen konnten. Mit dem Kin-
derkrebsregister konnten die
Krebserkrankungen nach diesem
Zeitpunkt ermittelt werden. Da-
bei zeigte sich, dass etwa ein Pro-
zent der Kinder in der Schweiz
erhohten Strahlenbelastungen
von tiiber 200 Nanosievert pro
Stunde aus Gestein oder Kosmos
ausgesetzt ist. Bei diesen Kin-
dern wurden elf Leukdmien und
acht Hirntumore beobachtet. Bei
Kindern, die um 100 Nanosievert
pro Stunde oder weniger ausge-
setzt sind (die im Mittelland ibli-
che Dosis) wiirde man nur sechs
Leukimiefille und vier Hirntu-
moren erwarten, erklirte Erst-
autor Ben Spycher.

Tonisierende Strahlung ist jene
Strahlung, wie sie etwavon radio-
aktiven Materialien ausgeht. Da-
neben ist die Bevolkerung auch
einer allgegenwirtigen, natiirli-
chen Hintergrundstrahlung aus
dem Erdboden und dem Weltall
ausgesetzt. Eine wichtige Strah-
lungsquelle sind zudem die medi-
zinische Diagnostik (Rontgen)

und lange Flugreisen. sda
Checkup
CHOLESTERIN
US-Experten

geben Entwarnung

US-Experten schétzen Choles-
terin nicht mehr als Gefahr fiir
die Gesundheit ein. Kiinftig soll
in den offiziellen Erndhrungs-
ratschlidgen des Landes nicht
mehr vor Lebensmitteln mit ho-
hem Cholesteringehalt gewarnt
werden. Bislang galt wegen des
erhohten Herzinfarkt- oder
Schlaganfallrisikos die Empfeh-
lung, téglich nicht mehr als 300
Milligramm Cholesterin zu sich
zu nehmen, was in etwa dem Ge-
halt von zwei kleinen Eiern ent-
spricht. sda

STUDIE
Saunaganger
leben linger

Héiufige Saunabesuche senken
gemiss einer finnischen Studie
das Risiko von Herzinfarkten
und Herzkrankheiten deutlich.
Mainner, die zwei- oder dreimal
pro Woche eine Sauna besuchen,
haben demnach eine héhere
Lebenserwartung und ein um

22 Prozent geringeres Risiko, an
einem Herzinfarkt zu sterben.
Fiir die Studie untersuchten For-
scher der Universitéit Ostfinn-
land iiber mehrere Jahre hinweg
2315 Ménner zwischen 42 und
60 Jahren. sda



