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Thre Muskeln werden zu Knochen

In Luzern befindet sich eins von schweizweit neun Zentren fiir seltene Krankheiten. Auch die 14-jahrige Fiamma wird hier behandelt.

Federico Gagliano

«Fiamma darf sich nicht verlet-
zen.» Fiir die 14-jahrige Flamma
Bianchi und ihren Vater Gian-
luca ist dies schon lange ein
Grundsatzin ihrem Leben. Denn
Fiamma hat eine sehr seltene
Krankheit: Fibrodysplasia ossi-
ficans progressiva, kurz FOP
genannt.

Eshandelt sich dabeium eine
genetische Erkrankung, bei der
Muskeln, Binde- und Stiitzgewe-
be fortschreitend verkndchern
konnen. Je mehr Gewebe ver-
kndchert, desto eingeschrinkter
sind die Erkrankten in ihren Be-
wegungen. Dazu kommen gros-
se Schmerzen. Solche Verkno-
cherungsschiibe konnen spontan
vorkommen -oder durch Verlet-
zungen auftreten. Deshalb gilt
seit ihrer Diagnose: «Fiamma
darfsich nicht verletzen.»

Neue Therapie
mitungewissem Ausgang

Der Weg zur Diagnose war je-
doch lange und frustrierend. Bei
seltenen Krankheiten wie FOP
kann es oft Monate oder sogar
Jahre dauern, bis das Leiden der
Betroffenen einen Namen be-
kommt. Das sei oft ein Wende-
punkt, sagt Gianluca Bianchi,
denn man kénne dadurch ge-
zielter Hilfe holen. Es sei wich-
tig, das Bewusstsein tiber solche
Krankheiten zu stirken.

Am 29. Februar findet des-
halb seit 2008 jahrlich der «Tag
der seltenen Krankheiten» statt.
Der Tag, der an Nichtschaltjah-
ren am 28. Februar stattfindet,
soll die Aufmerksamkeit auf sel-
tene Fille wie der von Fiamma
richten. Sie wird heute im Zent-
rum fiir seltene Krankheiten des
Kinderspitals Luzern behandelt.
Dessen Leiter Johannes Roth
arbeitet seit 2023 am Luzerner
Kantonsspital (Luks). Mit Fiam-
ma hat er nun eine neue The-
rapie begonnen.

Ob diese hilft, ist ungewiss:
Noch ist die Krankheit zu uner-
forscht, weil so wenige davon
betroffen sind. Von etwa ein bis
zwei Millionen Personen er-
krankt eine an FOP. Weltweit

Johannes Roth (hinten) mit Gianluca und Fiamma Bianchi.

sind rund 700 Erkrankte be-
kannt, Roth schétzt, dass in der
Schweiz etwa acht Leute davon
betroffen sind. Es existieren
auch keine Medikamente, ob-
wohl sich einige in klinischer
Untersuchung befinden. Fiir Fi-
ammas Vater ist die aktuelle Si-
tuation aber trotzdem weit bes-
ser als noch vor wenigen Jahren,
da er nun Hilfe bekommt.
Eigentlich war schon seit Fi-
ammas Geburt erkennbar, dass
sie unter FOP leidet. Ein klassi-
sches Indiz ist ndmlich das Vor-
liegen verkriimmter und ver-
kiirzter Grosszehen. Trotzdem
vergingen noch zwei Jahre, bis
die italienische Familie, die heu-
te in Biasca wohnt, endlich Klar-
heit hatte. Eine Zeit voller Reisen
zu Spitdlern in Genua, in Lau-
sanne, in Ziirich. Und eine Zeit
voller Wut, sagt Gianluca: «Viele
Arzte stellten nur Vermutungen
an, wollten Fiamma sogar ope-
rieren, ohne genau zu verstehen,

was sie hat. Einige sagten mir,
sie konne niemals laufen, trotz-
dem machte sie kurzdanach ihre
ersten Schritte.»

Dann, nach zwei Jahren,
endlich die Diagnose und damit
auch eine klare Vorstellung,
gegen was Fiamma ankampft.
Gianluca Bianchi informiert
sich, spricht mit Experten,
darunter Roth, und griindet
2014 eine eigene Organisation,
«Noi cisiamo» («Wir sind da»).
Ziel seiner Organisation sei, die
Moral der Erkrankten zu stér-
ken. Zum Beispiel ermdglichten
sie einem Jugendlichen, ein
Fussballmatch seiner Lieblings-
mannschaft live zu erleben.

Mit 20 Jahren «steif
wie ein Stock»

Und was macht Fiamma gernin
ihrer Freizeit? Sie spielt gerne
Theater und besucht einen Kurs
mit Gleichaltrigen in Biasca.
Mehr Fragen mag sie nicht be-
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«Ich will nur
mein Leben
geniessen,

so gut es geht.»

Fiamma Bianchi
Patientin

antworten - sie seileicht erkiltet
und deshalb sehr miide, ent-
schuldigt sie sich. Auch habe sie
wieder Schmerzen in der Schul-
ter. Roth hebt bei der Untersu-
chung ihren Arm, zeigt eine
leichte Verformung am Riicken,
wo sich in der Nacht zuvor ein
Verkn6cherungsschub ereignet
hat. Bisher sei Flammas Krank-
heitsverlauf verhaltnisméssig
ruhig gewesen. Nun habe sich
aber ein Anstieg bemerkbar ge-
macht, sagt Roth.

Nicht nur die Bewegungsfrei-
heitvon FOP-Erkrankten nimmt
zunehmend ab. Thre Organe ha-
ben immer weniger Platzim Kor-
per, je mehr Muskeln verkno-
chern: «Die héufigste Todesursa-
che ist Erstickungstod, weil die
Lungen nicht mehr richtig funk-
tionieren kdnnen», sagt Roth,
nachdem Fiamma den Raum
verlassen hat. FOP-Erkrankte
werden normalerweise etwa 40
Jahre alt. Wenn die Therapie bei

ihr keine Wirkung zeige, konnte
sie mit 20 Jahren bereits «steif
wie ein Stock» sein.

«Viele Leute haben eine
bestimmte Vorstellung von
«schlimmen> Krankheiten. Die-
se Krankheit ist schlimmer»,
sagt Roth. Deshalb sei es wich-
tig, solche Krankheiten bekann-
ter zumachen. Das konne einen
Beitrag dazu leisten, fiir die Er-
krankten zeitnah Hilfe zu be-
kommen. Auch der Tag der sel-
tenen Krankheiten, der zufillig
genau an Roths Geburtstag
stattfindet, soll dabei helfen. Es
sei aber auch eine bessere Or-
ganisation notig.

«Zentren miissen
finanziert werden»

Inder Schweiz gibt es inzwischen
neun Zentren fiir seltene Krank-
heiten, eins davon am LUKS.
Diese sorgen dafiir, dass Er-
krankte eine Ansprechperson ha-
ben und therapiert werden. Sol-
che Angebote sollen am Tag der
seltenen Krankheiten bekannt
gemacht werden. Denn eine bes-
sere Betreuung von solchen
Krankheiten wiirde auf lange
Zeitauch Geld sparen, sagt Roth.
«Betroffene konnen sich viele
unnotige Termine sparen, wenn
jemand fiir sie da ist, der ihre
Krankheit bereits kennt.»

Ein Problem sei auch, dass
seltene Krankheiten oft nicht
von der Krankenkasse abgedeckt
werden. Hier wiinscht sich Roth
mehr Unterstiitzung, auch bei
den Ressourcen. Die Zentren
sind zwischen 2014 und 2019
im Auftrag des Bundesamts fiir
Gesundheit entstanden, Gelder
habe es aber keine gegeben:
«Der Wille und der Nutzen ist
da, man muss das Vorhaben aber
auch finanzieren.»

Trotzdem: Bereits in der
heutigen Form sind die Zentren
eine grosse Entlastung fiir Er-
krankte und deren Angehdrigen.
Davon zeugen Fiamma und ihr
Vater. Zum Abschied sagt sie:
«Ichwill nur mein Leben genies-
sen, so gut es geht.» Und fligt
mit einem Blick zu ihrem Vater
an: «Aber ich passe auf, dassich
mich nicht dabei verletze.»



