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Vorwort

Dieses Buch handelt von der Stoffwechselkrankheit juvenile Neuronale Ceroid-
Lipofuszinose, abgekiirzt INCL. In Deutschland war diese friher unter dem Namen
Spielmeyer-Vogt-Krankheit bekannt, in England und USA wird sie als Batten Disease
bezeichnet. Die JNCL ist eine Form der neuronalen Ceroid-Lipofuszinosen (NCL-
Krankheiten), die im Kindesalter beginnen. Dieses Buch richtet sich an alle, die mit
einem Kind mit juveniler NCL zu tun haben: Eltern und andere nahe Verwandte sowie
professionelle Begleiter und Betreuer.

Die JNCL ist eine sehr schwere Krankheit. Kind und Eltern erwartet ein langer Weg, auf
dem sie immer weitere EinbuBen hinnehmen mussen und unaufhérlich konfrontiert
werden mit dem fortschreitenden Verlust von Fahigkeiten.

Die Autoren dieses Buches haben beruflich mit Kindern mit juveniler NCL und ihren
Familien zu tun. Sie kennen den Verlauf der Krankheit und haben fur die
niederlandische Ausgabe des Buches dennoch einen positiven Titel gewahlt: Op winst
blijven spelen. Diesen kénnte man Ubersetzen mit: Gewinnend im Spiel bleiben, auch
dann, wenn man moglicherweise verliert. Die Autoren sind der Meinung, dass jeder
Situation immer wieder das Beste abgerungen werden kann. Kind und Eltern sollten in
jeder Situation im Spiel bleiben und nicht aufgeben. Es wird trotz aller Ruckschlage
immer noch weitere Mittel und Wege geben, das kranke Kind und seine Familie haben
ein Recht darauf, dass diese gesucht und genutzt werden. Wie kénnen sich die
Betroffenen den Wert des Lebens erhalten, sich eine Zukunftsperspektive erarbeiten
und Lebensqualitat erkdmpfen? Um diese Fragen geht es.

Das Buch bietet keine Lésungen fur den Einzelfall und keine endgultigen Antworten,
doch es kann die Leser unterstitzen auf dem schwierigen Weg, den Menschen mit
einem schwerkranken Kind in ihrem Umfeld vor sich haben.

Der Krankheitsprozess der juvenilen NCL wird aus drei Blickwinkeln beschrieben: aus
medizinischer, psychologischer und seelsorgerlicher Sicht.

Riet Niezen, Arztin fur geistig Behinderte in der Stiftung Bartiméus, ibernimmt den
medizinischen Teil. Ihr Beitrag umfasst medizinisch wichtige Informationen. Sie
beschreibt, wie Erscheinungen und Symptome der Krankheit behandelt werden
kénnen, auch wenn die Krankheit selbst unheilbar ist, und zeigt, wie krankheits-
bedingte Einschréankungen mittels maBgerechter Anpassungen dennoch kompensiert
werden kénnen.

Janneke van Wageningen, medizinische Psychologin der Stiftung Bartiméus, beschreibt
den Krankheitsprozess aus verhaltenspsychologischer Sicht. Sie stellt dar, welche Phasen
ein Kind auf sozial-emotionalem Gebiet durchlauft. Wie begleitet man ein Kind, das
sich trotz der fortschreitenden Krankheit noch lange weiter entwickelt?

Bernard Baakman ist Pastor und Seelsorger in der Stiftung. Ausgangspunkt fir seinen
Beitrag ist die Sinnfrage im Umgang mit der Krankheit. Er schreibt Uber Isolation und
treue Freunde, Uber Trauer und Vitalitat, Gber Belastbarkeit und Spannungen in
Beziehungen und Familie, Gber die Suche nach einem ausgewogenen Verhaltnis



zwischen der Zuwendung zum kranken Kind, der Fursorglichkeit auch gegentber
Anderen und der Aufmerksamkeit der Eltern auch fur sich selbst.
Alle drei Autoren gehéren zum NCL-Expertenzentrum der Stiftung Bartiméus.

Zur deutschen Ausgabe

Wir haben uns bemuht, Inhalt und Charakter des niederlandischen Originals so genau
wie moglich in die deutsche Ausgabe zu Ubertragen. Dennoch waren einige
Erganzungen besonders auf dem Gebiet neuerer wissenschaftlicher Erkenntnisse notig.
Ebenso wurden sozial-kulturelle Unterschiede zwischen Deutschland und den
Niederlanden bericksichtigt. Der Originaltitel von Teil 3 “JNCL gedrags-
wetenschappelijk bekeken” (,JNCL — verhaltenspsychologisch betrachtet”) wurde mit
“JNCL aus psychologischer Sicht"” wiedergegeben.

Alfried Kohlschutter, Judith Rebecca Nass, Andreas Richterich, Angela Schulz
Bearbeitung des Textes: Martje Postma, Assol Bernhard.

Hinweise filir das Lesen in diesem Buch

Das Buch besteht aus vier Teilen:
NCL-Krankheiten: Eine Einflhrung
JNCL aus medizinischer Sicht

JNCL aus psychologischer Sicht
JNCL aus seelsorgerlicher Sicht
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Teil 1 besteht aus vier Kapiteln mit allgemeiner Information tber JNCL und
Entwicklungen auf therapeutischem Gebiet. Diese Kapitel bilden die Basis fur das
Nachfolgende. In Teil 2 bis 4 beschreiben die Autoren den Krankheitsverlauf aus ihren
jeweils verschiedenen Blickwinkeln. Das Kind durchlauft in seiner Krankheitsgeschichte
7 Phasen, diese und die dazugehérenden Altersangaben liegen der Texteinteilung
zugrunde.

e ERSTE PHASE :DIAGNOSESTELLUNG (Ca. 4. — 8. Lebensjahr)

e  ZWEITE PHASE :NOCH SO NORMAL WIE MOGLICH (Ca. 6. - 10. Lebensjahr)

e DRITTE PHASE :LEBEN MIT ZUNEHMENDER EINSCHRANKUNG (Ca. 9. - 14.
Lebensjahr)

e  VIERTE PHASE :RUCKLAUFIGE ENTWICKLUNG (Ca.12. - 18. Lebensjahr)

e FUNFTE PHASE :ZUNEHMENDE ABHANGIGKEIT (Ca. 16. — 24. Lebensjahr)

e SECHSTE PHASE: LEBEN MIT DEM NAHERKOMENDEN ENDE (Ca. 20. - 30.
Lebensjahr)

e SIEBTE PHASE :STERBEN IN WURDE.



Alle drei Autoren halten sich an diese Einteilung. Sie als Leser haben die Wahl:
Entweder Sie lesen sich den ganzen Krankheitsprozess aus einem der verschiedenen
Blickwinkel durch. Sie beginnen zum Beispiel mit dem psychologischen Teil, weil Sie sich
noch nicht in der Lage fihlen, sich mit allen medizinischen Folgen der Krankheit
auseinanderzusetzen. Oder Sie betrachten ein einzelnes Krankheitsstadium aus den
verschiedenen Blickwinkeln heraus. Ihr Kind befindet sich z. B. in der zweiten Phase,
und Sie wollen wissen, was auf medizinischem, psychologischem und seelischem Gebiet
auf Sie zukommt. Die farbigen Markierungen dieses Buches helfen Ihnen, die
verschiedenen Blickwinkel und Krankheitsphasen zu finden.

Bei den verschiedenen Krankheitsphasen wird das Alter genannt, in dem die
beschriebenen Symptome in den meisten Fallen auftreten. Je nach genetischem
Hintergrund und korperlicher und seelischer Verfassung des Kindes kann die Krankheit
jedoch schneller oder langsamer und milder oder heftiger verlaufen als hier
beschrieben. Auch die Reihenfolge, in der sich die Symptome bemerkbar machen, kann
in gewisser Weise davon abweichen. Es ist also nicht so, dass bei einem Kind eines
bestimmten Alters die genannten Symptome immer auftreten. Jedes Kind durchlauft
seinen eigenen Prozess. Die Beschreibung des Krankheitsverlaufes entstand auf Basis
langjahriger Erkenntnisse und Beobachtungen der Autoren bei der Begleitung an JNCL
erkrankter Kinder.

Die medizinische Information im 2.Teil des Buches wird so weit wie moéglich nach
Themen dargestellt. Dabei werden hauptsachlich die in jeder Phase besonders im
Vordergrund stehenden Symptome beschrieben. Ein Symptom kann jedoch auch in
verschiedenen Phasen berlcksichtigt werden. Epilepsie z. B. wird in der dritten Phase
beschrieben, weil der erste Anfall durchschnittlich im elften Lebensjahr auftritt. Um das
zwanzigste Lebensjahr herum treten vermehrt Probleme auf bei der Behandlung von
Epilepsie. Darum wird dieses Thema nochmals in der finften Phase besprochen.

Aus Grinden der Lesbarkeit werden Begriffe wie ,der Jugendliche, der junge
Erwachsene” in ménnlicher Form verwendet. Naturlich kann in diesem Falle auch die
weibliche Form gemeint sein.
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TEIL 1 NCL-KRANKHEITEN:
EINE EINFUHRUNG

Riet Niezen-de Boer
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Wer eine Reise in ein Land antritt, in dem es viel regnet, weiB3, dass ein guter
Regenschirm und Regenkleidung mit in den Koffer hinein sollten. Wer auf den Regen
vorbereitet ist, wird in diesem Land gut reisen kénnen. Auch fur das Lesen von
medizinischen Informationen Uber eine Krankheit mit dem schwierigen Namen
.Juvenile Neuronale Ceroid-Lipofuszinose” braucht man zusatzliches Gepéack, denn es
ist zu erwarten, dass komplizierte Teile darin vorkommen werden. Obwohl wir aus
Erfahrung wissen, dass Eltern eines Kindes mit juveniler NCL schon bald einen gut
gefullten Koffer mit medizinischen Begriffen haben, schranken wir den Gebrauch von
Fachjargon so weit wie moéglich ein. An Stellen, wo das nicht vermeidbar ist, werden
die Begriffe erklart.

Die ersten vier Kapitel mit allgemeinen Informationen sind zum ersten Kennenlernen
der juvenilen NCL gedacht. Was ist es fur eine Krankheit, wie entsteht sie, und welche
Aussichten bestehen, dass der Krankheitsprozess in Zukunft verzogert oder gestoppt
werden kann?

JNCL - DIE IM JUGENDALTER BEGINNENDE NCL-KRANKHEIT

Merkmale der Krankheit und Hintergrundwissen

In Deutschland wurde die Krankheit fraher meist Spielmeyer-Vogt Krankheit genannt,
wahrend sie in anderen Landern auch als Batten Disease bezeichnet wird. Sie gehért zu
der gréBeren Gruppe der sog. neuronalen Ceroid-Lipofuszinosen, die mit NCL
abgekurzt werden. Derzeit sind mindestens 12 verschiedene Formen von NCL bekannt.
Obwohl der Verlauf sehr unterschiedlich sein kann, haben die verschiedenen Formen
Uberwiegend ahnliche Merkmale: eine sehr rasche Verschlechterung des Sehvermégens,
der Bewegungsfahigkeit und des Denkens.

Zusatzlich treten epileptische Anfalle und psychiatrische Probleme auf. Dabei
entwickelt sich ein Kind, das an JNCL erkrankt ist, in den ersten Lebensjahren normal.
Ungefahr im sechsten Lebensjahr entstehen Probleme mit dem Sehvermégen. Dieses
geht innerhalb von wenigen Jahren stark zurtick. Schon in dieser Zeit machen sich auch
die ersten Zeichen des Riickgangs der Bewegungsfahigkeit und der Schulleistungen
bemerkbar. Diese Verschlechterung schreitet schnell voran. Innerhalb weniger Jahre
besuchen die meisten Kinder eine Forderschule. Krampfanfalle treten auf, und in der
Pubertat kénnen auch psychotische Stérungen hinzutreten. Etwa ab dem 18.
Lebensjahr benutzen die meisten Jugendlichen einen Rollstuhl. Energie und Vitalitat
nehmen allmahlich ab. Der Tod tritt meist zwischen dem 20. und 30. Lebensjahr ein.
Die NCL-Krankheiten werden traditionell nach dem Alter eingeteilt, in dem die
Krankheitssymptome beginnen. Die juvenile Form heiBt so, weil die Krankheit im
Jugendalter beginnt. Gegenwartig besteht eine Tendenz, genetische Krankheiten
danach zu benennen, welches Gen bei der Krankheit verandert ist (s. weiter unten). Da
es sich bei der juvenilen NCL meist um Verdnderungen des CLN3-Gens handelt, wird
heute auch die Bezeichnung CLN3-Krankheit verwendet.
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Die Namen Spielmeyer, Vogt und Batten sind diejenigen von Arzten, die zu Anfang des
20. Jahrhunderts die Krankheit erstmals ausfuhrlich beschrieben haben. Sie waren
jedoch nicht deren Entdecker. Bereits 1826 beschrieb der Arzt Stengel die Krankheit bei
mehreren Kindern einer norwegischen Familie.

In der zweiten Halfte des 20. Jahrhunderts wurde entdeckt, dass die Krankheit zu einer
Gruppe von Stoffwechselkrankheiten gehort, bei denen charakteristische Stoffe in den
Korperzellen abgelagert werden, die Ceroid-Lipofuszin genannt wurden, und die sich
vor allem in den Nervenzellen (Neuronen) finden. Anfangs meinte man, dass diese
Stoffe eine fettartige Substanz waren, hauptsachlich scheinen sie jedoch aus EiweiBen
zu bestehen. Nachdem man in Neuronen abgelagertes Ceroid-Lipofuszin-Material fand,
wurde die gesamte Krankheitsgruppe 1969 neuronale Ceroid-Lipofuszinosen (NCL)
genannt.

JNCL, eine neurodegenerative Stoffwechselkrankheit

Von allen Zellen im Kérper werden bei NCL die Nervenzellen (Neuronen) am
schwersten angegriffen. Die Funktion der Nervenzellen geht langsam zurtick, sie
degenerieren und sterben letztendlich ab. Als Folge davon entstehen bei NCL
hauptsachlich neurologische Symptome. Die NCL werden daher klinisch zu den
~heurodegenerativen Krankheiten” gezahlt. Die Degeneration findet im gesamten
Nervensystem statt, jedoch werden manche Teile starker angegriffen als andere. Die
spezifischen Symptome entstehen durch Stérungen in der Funktionsweise dieser Teile
des Gehirns. Bei juveniler NCL sind der frihe Rickgang des Sehvermégens und
Bewegungsstérungen, die denen der Parkinsonkrankheit &hneln, auffallig.

Der Stoffwechsel ist die Gesamtheit aller biochemischer Prozesse, die notwendig sind,
um einen Organismus wie den menschlichen Kérper instand zu halten und
funktionieren zu lassen. Der Stoffwechsel findet in allen Kérperzellen statt. Hierbei
werden korperfremde Stoffe aus Nahrung und Sauerstoff in einem komplizierten
chemischen Vorgang umgewandelt in kérpereigene Stoffe. Lauft an einer Stelle dieses
Prozesses etwas falsch, kann das weitreichende Auswirkungen auf den gesamten
Organismus haben.

Bei den NCL-Krankheiten treten Fehler an sehr kleinen, jedoch entscheidenden, Stellen
des Stoffwechsels auf. Bei jeder der NCL-Formen ist eine jeweils andere Stelle betroffen,
da jedoch all diese Stellen Teil einer Reihe miteinander zusammenhangender
biochemischer Vorgange sind, wird mit deren Stérung eine NCL-Krankheit ausgel&st.
Dadurch haben die verschiedenen NCL-Formen einige Symptome gemeinsam. Weil die
Verschlechterung der Funktionen der Nervenzellen durch einen fehlerhaften
Stoffwechsel verursacht wird, werden die NCL-Krankheiten ,neurodegenerative
Stoffwechselkrankheiten” genannt.

Ausblick

Es gibt bis jetzt noch keine Moéglichkeiten, JNCL zu heilen, doch wurde und wird in der
Forschung alles daran getan, nicht nur die Fehlerquellen zu entdecken, sondern auch
herauszufinden, mit welchen Mitteln oder Verfahren der Krankheitsprozess wirksam
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unterbrochen werden kénnte. In den nachsten Kapiteln werden einige Ergebnisse auf
dem Gebiet der Ursachen-, Typ- und Therapieforschung beschrieben.

URSACHEN DER NCL-KRANKHEITEN

Fehlerhafte Eiweifstoffe

Der menschliche Kérper besteht aus Organen und Geweben und diese wiederum aus
Milliarden kleiner Bausteine: den Zellen. Die Zellen produzieren viele hoch
spezialisierte EiweiBstoffe, die fur Stoffwechselvorgdnge gebraucht werden. EiweiBBe
bestehen aus zahlreichen Bausteinen: den Aminosauren, von denen es etwa 20
verschiedene gibt. Viele dieser EiweiBstoffe sind Enzyme, mit deren Hilfe ein Stoff in
einen anderen umgewandelt wird. Manche Enzyme bendtigen zusatzliche EiweiBstoffe
bei ihrer Arbeit. Bei der CLN3- Krankheit fehlt ein solcher zusatzlicher EiweiBstoff.

Bei den NCL-Krankheiten bestehen Fehler im Feinbau von Enzymen oder ihrer
Hilfsstoffe. So kann z. B. eine falsche Aminosdure eingebaut sein. Das scheint nur ein
kleiner Fehler zu sein, doch kann dieser groBe Folgen fir die Wirksamkeit des Enzyms
haben. Ist einer der benétigten zusatzlichen EiweiBstoffe fehlerhaft, kann auch das
Enzym nicht gut funktionieren und wird ein bestimmter biochemischer Prozess in der
Zelle nicht auf die richtige Art und Weise ablaufen. Die biochemische Fabrik der Zelle
gerat durcheinander, da Stoffe nicht verarbeitet werden kénnen. Sie bleiben in der
Zelle liegen und haufen sich an. Krankheiten, die hierdurch entstehen, werden
Speicherkrankheiten genannt, auch die NCL-Krankheiten gehéren in diese Gruppe. Der
Stoff, der sich bei den NCL anhauft, ist Ceroid-Lipofuszin, daher der Name Ceroid-
Lipofuszinosen fur diese Krankheiten.

Die Anhaufung von Ceroid-Lipofuszin findet im ganzen Kérper statt. In bestimmten
Teilen des Nervensystems, besonders in der Netzhaut und in gewissen Nervenzellen des
Gehirns, geht die Anhaufung jedoch mit einer Stérung und einem langsamen
Absterben der Zellen einher. Die kérperlichen Funktionen, die von derart betroffenen
Nervenzellen abhangen, wie das Sehvermégen und die Fahigkeit zu denken und sich zu
bewegen, versagen dann zunehmend.

Der Zusammenhang zwischen der Anhaufung von Material und dem Absterben von
Zellen ist jedoch sehr komplex. Untersuchungen von NCL-kranken Mausen haben
gezeigt, dass die Funktionsfahigkeit von Zellen bereits abnimmt, bevor die Anhaufung
von Material zu sehen ist. Das genaue Verstandnis der Vorgange, die zum Absterben
der Zelle fuhren, hat groBe Bedeutung fur die Entwicklung méglicher Therapien.
Medikamente werden voraussichtlich niemals zur vollstandigen Heilung fuhren
kénnen. Sie werden hochstens die Krankheit abmildern oder ihren Verlauf verzégern
kénnen.
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Chromosomen enthalten DNA Ketten.

Die erbliche Ursache des Enzymdefektes

In allen Zellkernen befinden sich Chromosomen, hierin werden die Erbinformationen
eines Organismus gespeichert. Chromosomen bestehen aus DNA-Ketten (abgeleitet
vom englischen DNA: Desoxyribonucleid Acid,friherimDeutschenDNSgenannt,
Desoxyribonucleinsaure). Menschen haben 23 Chromosomenpaare. Eines dieser Paare
sind die Geschlechtschromosomen: X und X bei Frauen, X und Y bei Mannern. Die
Ubrigen Chromosomen werden Autosome genannt.

Auf den Chromosomen liegen die Gene, diese sind die Trager unserer
Erbinformationen. Sie enthalten die Bauplane fir EiweiBstoffe und damit auch fur die
Enzyme. Jedes Gen enthalt eine Art Code, mit dem ein bestimmtes EiweiB3 produziert
werden kann. Dieser Code bestimmt die Art und die Reihenfolge der Aminosauren
innerhalb des EiweiBstoffes. Zurzeit wird die Anzahl von Genen beim Menschen auf
20000 bis 25000 geschatzt.

In den Genen kénnen kleine Veranderungen entstehen. Bei jedem Menschen gibt es
viele solcher kleiner Veranderungen der Gene, ohne dass dies nachteilige
Auswirkungen auf seine Gesundheit hat. Sie sind hdchstens Ausdruck seiner
Individualitat. Hat jedoch eine solche Veranderung eine Krankheit zur Folge, spricht
man von einer krankheitsverursachenden Mutation. Eine solche Mutation kann
bewirken, dass ein Enzym fehlerhaft hergestellt wird. Es kann eine falsche Aminosaure
in das Enzym eingebaut und somit dessen Funktionsweise beeintréchtigt werden. Das
Enzym kann jedoch auch ganz fehlen.
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Ort der Stoffwechselfehler innerhalb der Zelle

Korperzellen bestehen unter anderem aus einem Zellkern, dem Zellplasma und
verschiedenen Zellkérperchen. Zellkérperchen sind sehr kleine Gebilde. Ihre genauere
Struktur ist nur mit einem Elektronenmikroskop, das etwa 100.000-mal vergréBert, gut
wahrnehmbar.DieZellkérperchenhabenunterschiedlicheAufgabenimStoffwechselprozess
und bendétigen dafir unzahlige Enzyme. Eine Gruppe der Zellkdrperchen, die
Lysosomen, verarbeitet Abfallstoffe aus den biochemischen Prozessen. Diese
Abfallstoffe werden in kleinere Teile zerlegt und kénnen dann wieder verwendet
werden. Das Lysosom ist sozusagen die Recyclinganlage der Zelle.

In wissenschaftlichen Untersuchungen wurde bei juveniler NCL ein defekter EiweiBstoff
entdeckt, der die Wirksamkeit der Enzyme in den Lysosomen beeintrachtigt. Dieser
EiweiBstoff ist an Membranen der Lysosomen gebunden. Durch dessen fehlerhafte
Zusammensetzung kommt es in den Lysosomen zu einer Anhaufung von Material. Aus
diesem Grund werden die NCL auch , lysosomale” Speicherkrankheiten genannt.

Die Zusammensetzung des fur die JNCL verantwortlichen EiweiBstoffes ist weitgehend
bekannt, unklar ist dagegen noch seine Funktionsweise. Nur wenn man diese kennt,
kann die Entwicklung wirksamer Therapien in Angriff genommen werden. Weltweit
wird daher die Funktion des EiweiBstoffes erforscht.

|ysesomen
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DIE VERSCHIEDENEN NCL-FORMEN

Die haufigsten Formen von NCL

Durch weltweite Forschung wird immer mehr Gber NCL-Krankheiten bekannt. Bevor
DNA und Enzymuntersuchungen durchgefiihrt werden konnten, wurden die NCL-
Krankheiten eingeteilt nach dem Alter, in dem die ersten Symptome auftraten.
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Demnach kann man vier Hauptgruppen von NCL-Krankheiten unterscheiden, von
denen die infantile, die spatinfantile und die juvenile NCL am haufigsten vorkommen.
Die infantilen und die spatinfantilen NCL-Formen schreiten sehr rasch fort, Kinder mit
diesen Formen werden oft nicht alter als 15 Jahre. Die Erwachsenenform (adulte NCL)
ist sehr selten und schwer diagnostizierbar. Auch Falle einer angeborenen NCL wurden
beobachtet.

In der derzeitigen Diagnostik (oder Forschung) werden die NCL-Krankheiten nach dem
Gen bezeichnet, das die krankheitsverursachende Mutation tragt, diese Gene werden
in Kurzform CLN genannt und nummeriert. Momentan unterscheidet man mindestens
12 genetisch verschiedene Formen von NCL. Die JNCL-Form wird nach dieser Einteilung
CLN3- Krankheit genannt, da bei ihr meist eine Mutation des CLN3-Gens auf dem
Chromosom 16 vorliegt. In den allermeisten Féllen erscheint diese Mutation als eine
Deletion, d. h., es fehlt ein groBeres Stuck des Erbmaterials.

Vereinzelt gibt es auch Menschen mit juveniler NCL, deren Symptome nicht durch die
haufigere Mutation des CLN3-Gens verursacht werden, sondern durch ungewéhnliche
Mutationen anderer NCL-Gene. Ein Beispiel hierfur ist eine NCL-Form, die zwar einen
ahnlichen Verlauf nimmt wie die Ubliche juvenile Form mit der Mutation im CLN3-Gen,
jedoch verursacht wird durch eine Mutation im CLN1-Gen auf dem Chromosom 1.

NCL-Formen nach Alter
bei Erkrankung

Gene, in denen Mutationen
vorliegen kdnnen

Beginn und Verlauf

Infantile NCL CLN1 Erstes Lebensjahr, rascher Verlust
bereits erworbener psychischer

und motorischer Fahigkeiten.

CLN2, CLN5, CLN6, CLN7

Spat-infantile NCL-
Krankheiten

Ab etwa 3. Lebensjahr schwere
motorische, kognitive, visuelle
Behinderungen und Epilepsie.

Juvenile NCL-
Krankheiten

Meistens CLN3; selten
CLN1, CLN2, CLNS8, CLN9,
CLN10

Beginn im frihen Schulalter, bei
CLN3-Krankheit Verlauf

wie in diesem Buch besprochen.
Bei Mutationen in anderen Genen
abweichender Verlauf.

Adulte NCL-
Krankheiten

CLNT1, CLN4

Junge Erwachsene, verschiedene
geistige und motorische
Abbauerscheinungen,
Sehvermaogen oft nicht betroffen.

Die nachstehende Tabelle zeigt die wichtigsten Formen von NCL, eingeteilt nach dem
Alter bei Krankheitsbeginn, und daneben diejenigen Gene, die in der betreffenden
Altersgruppe von einer Mutation betroffen sein kénnen.
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Haufigkeit der NCL-Krankheiten

Obwonhl alle NCL-Formen selten sind, handelt es sich weltweit um die haufigste Gruppe
neurodegenerativer Stoffwechselkrankheiten im Kindesalter. Zwischen den einzelnen
Landern weicht deren Haufigkeit jedoch ab, weltweit betrachtet erkranken zwischen
0,1 und 7 Kinder pro 100.000 Lebendgeborener an NCL. Die JNCL ist dabei die am
haufigsten auftretende Form.

Statistisch belauft sich die Zahl der Erkrankungen in den Niederlanden und in
Deutschland auf 1,5 pro 100.000 Lebendgeborener. Bei etwa 600.000 Lebendgeborenen
in Deutschland werden also jedes Jahr schatzungsweise 10 Kinder geboren, die an
juveniler NCL erkranken.

THERAPIEFORSCHUNG

Bisher wurde noch keine Therapie gefunden, die NCL-Krankheiten zu heilen vermag.
Bis jetzt kénnen lediglich ihre Symptome, wie etwa Epilepsie, behandelt werden.
Weltweit werden darum zahlreiche Aspekte von NCL-Krankheiten erforscht, wie zum
Beispiel die Funktionsstérungen der Zellen, die daran beteiligten Enzyme,
Vererbbarkeit, die klinischen Symptome und die Moglichkeiten neuer Therapien.

Alle zwei-drei Jahre findet ein internationaler medizinisch-wissenschaftlicher Kongress
zur NCL statt. Forscher, Arzte und andere Personen, die Kindern und Jugendlichen mit
NCL betreuen, stellen neue Forschungsergebnisse vor und treffen sich zum
Erfahrungsaustausch. Es werden gemeinschaftliche Forschungsprojekte geplant, die auf
die Entwicklung wirksamer Heilverfahren dieser schweren Krankheiten abzielen.

Ein besonderes Merkmal der Kongresse ist es, dass nicht nur die Forscher, Arzte und
Betreuer an ihnen teilnehmen, sondern auch Eltern der an NCL erkrankten Kinder. Sie
mochten sich Gber den neuesten Stand der Entwicklungen auf wissenschaftlichem
Gebiet informieren. Eltern kommen oft auch in der Hoffnung, dass in absehbarer Zeit
etwas fur die Krankheit ihres eigenen Kindes getan werden kann, haufig sind sie auch
Vertreter einer Patientenvereinigung oder Selbsthilfegruppe. Teilweise besuchen Eltern
die wissenschaftlichen Vortrage. Da diese Uberwiegend sehr fachbezogen sind, werden
die Prasentationen am Ende jedes Veranstaltungstages fur die Eltern zusammengefasst.
Dabei erhalten sie auch die Gelegenheit, Fragen zu stellen.

Diese Vorgehensweise ermdglicht eine direkte Kommunikation zwischen Eltern,
Forschern und Arzten, sowohl Giber die Krankheiten im Allgemeinen als auch tber
Probleme des eigenen Kindes. In den Pausen werden zwischen Eltern und anderen
Besuchern des Kongresses Informationen ausgetauscht. Dieser direkte Kontakt
zwischen Forschung, Klinik und Eltern ist sehr bedeutsam fir den Fortschritt in der
Forschung Gber NCL- Krankheiten.

AuBer dem internationalen Kongress werden in den verschiedenen Landern jedes Jahr
kleinere Kongresse und Symposien zum Thema JNCL veranstaltet. Hier kommen neben
medizinischen Fragen auch andere Themen zur Sprache, wie etwa die Begleitung der
Jugendlichen, Schulbildung und die Beschaftigung in Tagesférderstatten.
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Allgemeines iiber Therapiemdglichkeiten

Die therapeutischen Méglichkeiten bei lysosomalen Speicherkrankheiten werden in
den letzten Jahren verstarkt erforscht. Bei NCL haben die entwickelten Therapie-
maBnahmen bisher keine oder keine gesicherte Wirkung erzielt.

Neuere technische Entwicklungen wie Enzymersatztherapie, Stammzellen-
transplantation und Gentherapie haben die therapeutischen Optionen jedoch
grundsatzlich erweitert. So konnte bei einigen Speicherkrankheiten, bei denen die
Schaden auBerhalb des Nervensystems auftreten, durch Enzymersatztherapie und
Stammzellentransplantation eine Besserung erreicht werden. Diese Therapieformen
werden bisher nur in bescheidenem MafBe angewandt, denn es sind noch zahlreiche
Studien erforderlich, um deren Wirksamkeit zu verbessern und Sicherheit zu
gewadbhrleisten. Je friher eine Therapie im Krankheitsverlauf angewandt werden kann,
desto groBer wird ihr Effekt sein. Bereits entstandene Schaden kdnnen zumeist nicht
wieder riickgangig gemacht werden. Mit einer wirksamen Therapie kann jedoch eine
weitere Beschadigung der Gewebe und Organe vermieden werden. Seit Kurzem
werden deshalb derartige Therapieformen auch fir die NCL-Krankheiten erforscht, bei
denen der Schaden innerhalb des Nervensystems entsteht.

Bei NCL-Krankheiten kénnen therapeutische Effekte jedoch nicht kurzfristig beurteilt
werden. Der Krankheitsverlauf zeigt groBe individuelle Unterschiede, sowohl in der
Auspragung der Symptome als auch in der Schnelligkeit, mit der die Krankheit sich
entwickelt. So kann eine Therapie scheinbar wirkungsvoll sein, wahrend es sich in
Wirklichkeit nur um eine individuelle Variation des Krankheitsverlaufes handelt. Die
Wirksamkeit einer Therapie kann erst eingeschatzt werden, wenn der nicht behandelte
Krankheitsverlauf einer groBen Anzahl Kinder gut bekannt ist, und wenn die Therapie
unter kontrollierten Umstanden Uber einen langeren Zeitraum angewendet wurde. Bei
Therapiestudien fur NCL-Krankheiten dauert es daher mehrere Jahre, bis das Ergebnis
mit ausreichender Sicherheit beurteilt werden kann.

Medikamentdse Therapiemadglichkeiten

Mit zunehmenden Erkenntnissen Uber den Krankheitsmechanismus wurden in den
vergangenen Jahrzehnten zahlreiche Theorien zur Entstehungsweise des Zellschadens
bei NCL formuliert, daraufhin konnten verschiedene medikamentdse Therapien
entwickelt und ausprobiert werden. So wurde in Finnland eine Behandlung mit
Antioxidantien (z. B. mit dem Spurenelement Selen) vielfach angewendet, dies hatte
jedoch keinen positiven Effekt auf den Krankheitsverlauf. Auch das Medikament
Flupirtin, mit dem in der Laborsituation ein Absterben von Zellen verhindert werden
konnte, hatte im Endeffekt bei den Patienten keinen verzégernden Einfluss auf den
Krankheitsprozess. Ebenso wurden Diattherapien und Vitaminpraparate ohne
Uberzeugendes Ergebnis ausprobiert. Vor Kurzem wurden bei juveniler NCL Antikdrper
gegen ein Enzym in den Nervenzellen gefunden. Es handelt sich dabei um sog.
Autoantikoérper, die sich gegen ein kdrpereigenes Eiweil3 richten. Die Bedeutung dieser
Antikorper bei der juvenilen NCL ist noch nicht klar, méglicherweise beeinflussen sie
den Krankheitsverlauf negativ. Man vermutete, dass man den Prozess verzégern
kénnte, wenn die Entstehung der Antikérper durch Medikamente unterdrickt werden
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wurde. Daraufhin wurden einige Kinder mit juveniler NCL ein Jahr lang mit Prednisolon
behandelt, einem Nebennierenhormon, das die Produktion von Abwehrstoffen
verhindert. Leider sind die Ergebnisse enttduschend. Mit einer anderen Substanz, die
ebenfalls die Produktion von Antikérpern unterdriickt, wurden bei NCL-kranken
Mausen positive Ergebnisse erreicht. Dieses Mittel wird auch bei Transplantationen
verwendet, um AbstoBung von transplantiertem Gewebe zu verhindern. Hierzu sollen
weitere Studien erfolgen.

Enzymersatztherapie

Bei einigen Krankheiten, die mit einem fehlenden oder fehlerhaften 16slichen Enzym
einhergehen, kommt der Ersatz des Enzyms durch ein industriell hergestelltes Préparat
infrage. Solche Enzyme kénnen in die Blutbahn eingespritzt werden. Bei der juvenilen
NCL ist dies nicht moglich, weil der Stoffwechselfehler nicht ein 16sliches Enzym betrifft,
sondern einen an Membranen der Lysosomen gebundenen EiweiBstoff.
Enzymersatztherapien waren bisher am erfolgreichsten bei solchen Krankheiten, bei
denen die durch den Enzymmangel verursachten Probleme nicht im Gehirn auftreten,
sondern z. B. in der Leber. Zwischen der Blutbahn und dem Gehirn befindet sich jedoch
eine Schranke, die das Ubertreten von Stoffen aus dem Blut ins Gehirn verhindert.
Dieser Mechanismus schitzt das Gehirn vor schadlichen Stoffen, verhindert aber auch,
dass Enzyme und andere EiweiBstoffe aus dem Blut ins Gehirn gelangen kénnen. Bei
den NCL-Krankheiten sind es nun gerade die Nervenzellen, die zerstért werden, also
mussten medikamentdse Praparate auf das Gehirn einwirken kénnen.

Bei der infantilen und spatinfantilen Form sind die fehlerhaften Enzyme bekannt, es
sind 16sliche Enzyme, die sich in der Blutbahn befinden. Entsprechende Enzympréaparate
wulrden zwar wegen der erwahnten Schranke nicht Uber das Blut ins Gehirn gelangen
kénnen. Man kann jedoch versuchen, die Schranke zu umgehen, indem man die
Praparate in die Flussigkeit einflhrt, die Gehirn und Rickenmark umspuilt.

Zelltherapien

Das Fehlen eines Enzyms kann auch dadurch behandelt werden, dass man lebende
Zellen eines gesunden Spenders in den Organismus einbringt. Wenn die gespendeten
Zellen dort am Leben bleiben, sich vermehren und in die erkrankten Organe
eindringen, kénnen sie ihr Enzym an die bedurftigen Zellen des Patienten weitergeben.
Zur Transplantation (Verpflanzung) kommen verschiedene Arten von Zellen infrage.
Besonders lange bekannt ist die Transplantation von Knochenmark, in dem sich
Blutstammzellen (sog. hdmatogene Stammzellen) befinden. Diese Zellen eines
gesunden Spenders werden den Patienten ins Blut gespritzt. Die Knochenmark-
transplantation, die haufig bei Krebskrankheiten angewandt wird, ist auch bei einigen
Stoffwechselkrankheiten erfolgreich, bei Speicherkrankheiten allerdings nur, wenn
Organe auBerhalb des Gehirns (z. B. die Leber) betroffen sind.

Bei Speicherkrankheiten wie den NCL-Krankheiten, die das Gehirn betreffen, sind die
Chancen einer solchen Behandlung gering. Einzelne Versuche bei NCL-Patienten sind
erfolglos verlaufen. DarUber hinaus fanden in den letzten Jahren viele Versuche mit
anderen Arten von Stammzellen statt, vorwiegend an Tiermodellen mit NCL. Bei einer
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kleinen Zahl menschlicher Patienten mit CLN1- und CLN2-Formen der Krankheit wurden
Stammzellen aus dem Gehirn abgetriebener menschlicher Féten direkt ins Gehirn
eingespritzt, doch ist dieses Verfahren aus vielen Griinden problematisch und derzeit
nicht sicher Erfolg versprechend.

Gentherapie

Bei der Gentherapie wird mittels Einbringen genetischen Materials in die Kérperzellen
versucht, eine Krankheit zu heilen oder deren Symptome zu mildern. Da Krankheiten
wie die NCL durch einen genetischen Defekt verursacht werden, kénnte der Austausch
dieses abweichenden Gens durch ein gesundes Gen theoretisch eine mogliche Therapie
darstellen. Das gesunde Gen wirde dann die Zelle programmieren, einen richtig
funktionierenden EiweiBstoff (Enzym) herzustellen.

Praktisch gibt es dabei jedoch eine Reihe von Schwierigkeiten. Selbst wenn es gelingt,
das gesunde Gen in ausreichender Menge herzustellen, muss man es in sog. Vektoren
verpacken, um es in einen genetisch kranken Organismus einzubringen. Zum
Verpacken in Vektoren kann man bestimmte Arten von Viren benutzen, die selbst
harmlos sind, aber das genetische Material in den Kérper einschmuggeln kénnen. Das
Genmaterial muss dann an die richtigen Stellen im Kérper gelangen (bei NCL ins
Gehirn) und dort wirksam werden kénnen. Bei all dem darf kein Schaden angerichtet
werden, und die Nebenwirkungen mussen akzeptabel sein. Weltweit werden die
Moglichkeiten der Gentherapie erforscht, vor allem bei Tieren und in eingeschranktem
MaBe auch bei Menschen.

Bei Mausen mit der infantilen und der spatinfantilen Form von NCL (CLN1, CLN2) hat
man ein Virus mit dem gesunden Gen durch kleine Einstiche in den Schadel in
verschiedene Teile des Gehirns gebracht. In diesen Gehirnteilen wurde dann ein
wirksames Enzym nachgewiesen, und auch die Anhaufung von Speichermaterial in den
Zellen war geringer als bei kranken Kontrolltieren. Der Effekt auf den Krankheits-
prozess selbst war bei Mausen jedoch bisher gering. Auch einige Kinder mit CLN2-
Krankheit wurden auf &hnliche Weise behandelt. Wahrend Sicherheit und
Vertraglichkeit dieses Vorgehens einigermaBen akzeptabel schienen, war der Erfolg
jedoch gering.

Bei der juvenilen NCL (CLN3) besteht ein besonderes Problem darin, dass es sich bei
dem fehlerhaften EiweiBstoff um ein Membranprotein handelt, das fest in der Zelle
eingebaut ist, im Gegensatz zu anderen NCL-Formen (CLN1, CLN2, CLN10), wo es sich
um |6sliche Enzyme handelt, die innerhalb der Zellen leichter an den Ort ihrer Wirkung
gelangen kénnen. Insgesamt sind bei der Gentherapie viele Schwierigkeiten zu
Uberwinden und die Erfolgsaussichten noch kaum zu beurteilen.
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TEIL 2 JNCL AUS
MEDIZINISCHER SICHT

Riet Niezen-de Boer
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ERSTE PHASE: DIAGNOSESTELLUNG Ca. 4. - 8. Lebensjahr

Fur ein Kind von sechs Jahren stellen sich die meisten Eltern die Zukunft so vor: Das
Kind wird zur Grundschule gehen und dann eine weiterfihrende Schule besuchen, es
wird Sport treiben oder ein Musikinstrument spielen, es wird einen ordentlichen Beruf
erlernen und spéater hoffentlich einen guten Platz fur sich im Leben finden. Kurzum:
Eltern sehen fur ihr 6-jahriges Kind ein Leben voller Méglichkeiten vor sich.

Fur Eltern ist es ein groBer Schock, wenn bei ihrem Kind eine schwere
Augenerkrankung festgestellt wird. Die Voraussichten andern sich, das Kind wird nicht
selbststandig leben kdnnen und eine Menge Wege werden ihm versperrt sein. Dennoch
bleiben viele Méglichkeiten offen. Nach einer Zeit der Trauer und Anpassung an die
neue Situation werden neue Mdglichkeiten erkundet, und es entsteht ein neues
Gleichgewicht.

Bei juveniler NCL wird anfangs meist nur eine Sehstérung gefunden. Es dauert einige
Zeit, bis der Verdacht auf diese Stoffwechselerkrankung fallt. Finden weitere
Untersuchungen statt und wird die Diagnose JNCL gestellt, bedeutet das eine
dramatische Wendung in der Zukunftsperspektive des Kindes und der Eltern. Keine
einzige Erwartung der Eltern wird eintreffen. Das Kind hat nun kein ganzes Leben
mehr vor sich, seine Entwicklung wird sich erst verzégern und spater vollig stillstehen,
auf Dauer wird die Krankheit die Oberhand gewinnen.

Nach der Diagnose gerat die Welt aus den Fugen, vor allem in der ersten
Krankheitsphase. Es kostet die Eltern viel Zeit und Energie, alles wieder in den Griff zu
bekommen und langsam festzustellen, dass es neben aller Trauer auch gute, sogar
gltckliche Momente gibt. Gerade am Anfang kann es noch viele gute Zeiten geben,
auch dann, wenn das Wissen um die Krankheit wie ein Stein auf dem Herzen liegt. Mit
ihrer Fahigkeit, im Hier und Heute zu leben, kénnen die Kinder den Eltern dabei oft
auch ein Vorbild sein. Sie kénnen von einem zum anderen Moment die Trauer um den
Verlust des Sehvermédgens vergessen und schéne Ereignisse intensiv genieBen.

Erstes Anzeichen: Abnahme des Sehvermdgens

Der Beginn der Krankheit verlauft schleichend. In den weitaus meisten Féllen ist eine
Minderung des Sehvermogens (Visus) das erste Symptom der JNCL. Das Kind fallt 6fter
hin oder stolpert unvermittelt Gber ein Hindernis. Diese ersten Erscheinungen einer
visuellen Stérung beginnen meist zwischen dem vierten und achten Lebensjahr.
Anfangs wird oft an eine ungeschickte oder problematische Motorik gedacht. Erst
wenn ein unsicheres Bewegungsmuster entsteht und im Kindergarten oder der Schule
Probleme mit z. B. dem Tafelbild auftreten, wird an ein visuelles Problem gedacht.
Dann handelt es sich jedoch meistens schon um eine ernsthafte Stérung des
Sehvermogens.

Die Verschlechterung des Sehens wird verursacht durch den fortschreitenden Zerfall
von Zellen der Netzhaut (Retina). Anfangs wird vor allem der zentrale Teil der
Netzhaut, der gelbe Fleck (Makula), angegriffen. Das ist der Teil der Netzhaut, mit dem
das Auge Objekte fixiert. Ist der gelbe Fleck beschadigt, entsteht im zentralen Teil der
Netzhaut kein (richtiges) Bild mehr und kann ein Gegenstand nicht mehr ,,ins Auge
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gefasst” werden. Das Kind kann nicht mehr genau hinschauen, es passt sich an und
schaut mit dem Seitenrand der Netzhaut, um Uberhaupt noch etwas sehen zu kénnen.
Es scheint dann, als wirde das Kind am Gegenstand vorbeischauen.

Durch die zunehmende Sehbehinderung wird der Sichtabstand kirzer und das
Bewegungsmuster unsicherer, denn Distanzen werden schlechter eingeschétzt. Dieser
Prozess verlauft recht schnell. Meist ist schon nach zwei bis vier Jahren eine schwere
Sehbehinderung zu verzeichnen. Der Unterschied zwischen hell und dunkel wird oft
noch einige Jahre wahrgenommen, doch letztendlich erblinden die Kinder véllig. Die
Jugendlichen stellen dann oft selber fest, dass sie kein Licht mehr wahrnehmen. Nach
einigen Jahren kommt es in etwa der Halfte der Falle zur Entstehung einer gewissen
Linsentribung (Katarakt). Selten ist diese so schwerwiegend, dass von auB3en eine
weiB3e Verfarbung der Pupille sichtbar ist. Weil die Tribung meistens entsteht, nachdem
das Sehvermdgen verloren gegangen ist, ist es nicht sinnvoll, die Augenlinse zu
entfernen.

Augenhintergrund (Netzhaut) bei einem Patienten mit juveniler NCL
Bild: Bartimeus

Untersuchung der Augen

Wenn das Kind mit einer Stérung des Sehvermdgens zum Augenarzt geht, kann dieser
mit dem Augenspiegel oft schon Veranderungen der Netzhaut sehen. Durch
Pigmentverschiebungen andern sich Struktur und Farbe der Netzhaut, dabei wird die
Verdanderung umso deutlicher zu sehen sein, je weiter die Krankheit fortschreitet.

Die Funktionsfahigkeit der Netzhaut kann auf &hnliche Art Gberpraft werden wie die
der Gehirnzellen, denn auch Sinnzellen sind Nervenzellen. Die elektrische Aktivitat der
Gehirnzellen kann mit einem Elektro- Enzephalogramm (EEG) gemessen werden.
Mochte man mehr Deutlichkeit erlangen Uber das Funktionieren der Lichtsinneszellen,
kann eine Elektroretinografie (ERG) durchgefihrt und die elektrische Aktivitat der
Zellen gemessen werden. Bei Lichtreizung geben die Sinneszellen — die Stabchen fur
das schwarz-weif3 Sehen und die Zapfen fur Farbensehen — kleine elektrische Impulse
ab. Diese kdnnen mit hochempfindlichen Apparaten gemessen und aufgezeichnet
werden. Hierbei entsteht ein Muster von Kurven: das Elektroretinogramm. Ist, wie bei
juveniler NCL, die Netzhaut schwer beschadigt, empfangen die Sehzellen keine Reize
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mehr, und es werden statt Kurven gerade Linien angezeigt. Das ist der Beweis fur einen
ernsten degenerativen Prozess in der Netzhaut, eine tapetoretinale Degeneration.
Meinte man anfanglich, dass der Verlust des Sehvermégens vor allem durch
Beschadigung bzw. Absterben der Netzhautzellen verursacht wurde, hat man
inzwischen entdeckt, dass auBerdem auch die fur die Verarbeitung von Lichtreizen
noétigen Gehirnstrukturen beschadigt sind. Der Verlust des Sehvermégens beruht daher
wahrscheinlich auf einer Kombination der Schaden an der Netzhaut und im Gehirn.
Der Augenarzt wird aufgrund der ersten Sehbehinderungen zunéachst noch nicht an
JNCL denken. Bei Kindern diesen Alters gibt es verschiedene Augenkrankheiten mit
ganz dhnlichen Symptomen. Es kann daher einige Jahre dauern, bis das eigentliche
AusmaB der Erkrankung deutlich wird. Benétigt ein Kind im Laufe der Zeit jedoch zu
Hause oder in der Schule immer mehr Hilfe bei Tatigkeiten, die es anfangs trotz der
Sehbehinderung noch selbststéandig ausfuhren konnte, wird der Haus- oder Augenarzt
das Kind zu weiteren Untersuchungen durch einen Kinderarzt oder Kinderneurologen
Uberweisen.

Weitere Diagnostik

Der Kinderarzt oder -neurologe wird meistens zuerst ein EEG und eine Magnet-
Resonanz- Tomografie (MRT) durchfihren. Mit dem EEG wird ein Muster der
elektrischen Aktivitat des Gehirns aufgezeichnet. Dieses Muster gibt Informationen
Uber die Hirnfunktion. Auf dem EEG sind meist schon frith im Krankheitsverlauf kleine
Verdnderungen zu sehen. Diese sind ein Hinweis darauf, dass eine Uber die
Augenkrankheit hinausgehende Problematik vorliegt.

MRT ist eine Untersuchungsmethode, bei der mithilfe magnetischer Felder eine
ziemlich genaue Abbildung des Gehirns hergestellt werden kann. Auf dieser kénnen
Verdanderungen der Hirnstrukturen sichtbar sein. Die MRT zeigt bei Krankheitsbeginn
meistens keine oder nur sehr geringe Veranderungen. Bis zu einem Alter von etwa 9
Jahren ist im Allgemeinen keine Verédnderung des GroBhirns zu erkennen. Danach
jedoch nimmt das Hirnvolumen langsam ab und treten in bestimmten Hirngebieten
deutliche Strukturveranderungen auf. Die Veranderungen weiten sich mit
zunehmenden Krankheitsverlauf aus.

Besteht der Verdacht auf eine Krankheit wie JNCL, kann mit einer Blutprobe untersucht
werden, ob Veranderungen an den Lymphozyten, einer Sorte weiBer Blutkérperchen,
erkennbar sind. In diesen Lymphozyten sind mit dem Lichtmikroskop bei der klassischen
JNCL (der CLN3-Krankheit) zahlreiche sog. Vakuolen zu sehen. Das sind deutlich
abgegrenzte, leer erscheinende Stellen in den Zellen, die normalerweise nur selten
vorkommen.
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Vakuolen in weiBen Blutkérperchen (Lymphozyten). Hier ist das Speichermaterial in den
Vakuolen nicht sichtbar.
Bild Prof. A. Kohlschutter, Hamburg

Werden zahlreiche Lymphozyten mit Vakuolen gefunden, macht dies die Diagnose
einer juvenilen NCL sehr wahrscheinlich. Unter dem Lichtmikroskop erscheinen die
Vakuolen leer, aber mit dem starker vergréBernden Elektronenmikroskop erkennt man
in den Vakuolen eine Substanz mit einem typischen Strukturmuster. Dies ist der bei
allen NCL- Formen auftretende Speicherstoff Ceroid- Lipofuszin. Bei der juvenilen NCL
(CLN3- Krankheit) hat dieser Speicherstoff eine charakteristische Struktur, die an
Fingerabdricke (Fingerprints) erinnert. Der Befund solcher Fingerprints bestatigt die
Diagnose einer JNCL vom CLN3-Typ.

Obwohl der Stoffwechselfehler praktisch nur Nervenzellen schadigt, ist das
Speichermaterial nicht nur in ihnen, sondern auch in den meisten anderen Zellen des
Korpers nachweisbar. Friher wurde die Diagnose deshalb haufig durch elektronen-
mikroskopische Untersuchung kleiner Gewebsstlickchen bestatigt, die z. B. durch
Biopsie aus Haut oder Darmschleimhaut entnommen waren. Dies ist nur noch in
ungewohnlichen Féllen nétig.

Heute kann zur weiteren Bestdtigung der Diagnose mit einer Blutprobe die
molekulargenetische Untersuchung erfolgen, eine Untersuchung des Erbmaterials DNA
(frher DNS). Wurden in den Lymphozyten die typischen Vakuolen gefunden, sucht
man im Chromosom 16 nach einer Mutation im CLN3-Gen, zumeist eine Deletion (das
Fehlen eines Stucks). Daneben gibt es eine groBe Zahl anderer Mutationen (sog.
Punktmutationen), die in einer Mutationsdatenbank in England registriert und tber
das Internet frei zuganglich sind. Manchmal dhneln die Krankheitssymptome zwar dem
Bild der juvenilen NCL vom CLN3- Typ, doch werden keine Mutationen im CLN3-Gen
gefunden. Dann kann es sich um eine andere NCL-Form handeln, die ungewdhnlich
verlauft, oder um eine noch unbekannte Form. In solchen Fallen spielt die
elektronenmikroskopische Untersuchung eine groBe Rolle, um das Vorliegen einer NCL-
Form bestatigen oder ausschlieBen zu kénnen.
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Speichermaterial bei juveniler NCL unter dem Elektronenmikroskop:
~Fingerabdruckmuster”.
Bild Prof. C. Ceuterick-De Groote, Antwerpen

ZWEITE PHASE: NOCH SO NORMAL WIE MOGLICH
Ca. 6. - 10. Lebensjahr

In dieser Phase wird allmahlich deutlicher, dass es sich nicht nur um eine Stérung des
Sehvermoégens handelt. In der Schule zeigt sich ein unerwarteter und zunachst nicht
erklarbarer Leistungsabfall, mitunter treten auch die ersten epileptischen Anfélle auf.
Oft sind es erst diese zwei Anzeichen die Eltern, Betreuer und Arzte zu weiteren
Untersuchungen veranlassen. Haben die Eltern mehrere Kinder oder planen sie noch
Familienzuwachs sollte nach Bekanntwerden der Diagnose méglicherweise auch eine
genetische Beratung in Betracht gezogen werden.

Veranderungen beim Denken und Sprechen

Im Grundschulalter wird nach Entdeckung der Sehstérung allméahlich, dass das Kind
dem Unterrichtsgeschehen nur mit Muhe folgen kann. Wurde das Kind in einer
Regelschule eingeschult, sollte es eine zusatzliche, seiner Sehbehinderung
angemessene, Forderung erhalten. Das Kind kann dann dem normalen Unterricht noch
einige Zeit folgen, wenn auch mit etwas mehr Anstrengung als seine Mitschuler.
Moglicherweise kann es fur das Kind angenehmer sein, von Anfang an eine
Spezialeinrichtung fur sehbehinderte Kinder zu besuchen. Der Unterricht und das
Umfeld sind dort eher auf die visuelle Einschrankung der Kinder eingestellt, und das
Kind ist Teil einer Gruppe von Kindern mit derselben Behinderung. Es braucht dann
kein AuB3enseiter zu sein.

Trotz aller Unterstitzung und Nachhilfe kann, bzw. wird, jedoch ein Lernrickstand
entstehen. Zusatzlich zur Sehbehinderung treten Stérungen im Kurzzeitgedachtnis auf,
und das Kind benétigt fur die Erarbeitung neuen Stoffes mehr Zeit als andere Kinder.
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Rechenaufgaben sind schwieriger zu bewaltigen, der Wortschatz verringert sich und
wird einfacher. Wann und in wieweit der Unterricht an das Auffassungsvermégen
angepasst werden muss, unterscheidet sich von Kind zu Kind. Nicht bei allen Kindern
stehen die schulischen Probleme im Vordergrund. Gegen Ende der Grundschulzeit
bendtigen die meisten Kinder jedoch angepasste Lern- und Lehrmethoden.

Genetische Beratung

Verdanderungen in der DNA

Wie schon im ersten Teil erlautert, entstehen NCL-Krankheiten durch Veranderungen
im Erbmaterial. Im Prinzip enthalten beide Chromosome eines Chromosomenpaares die
gleichen Gene und damit die gleichen Erbinformationen. Die Gene kénnen jedoch auch
mutiert sein, dann enthalten sie abweichende Informationen, das kann gegebenenfalls
zur Erkrankung fuhren.

Bei der juvenilen NCL liegt das entscheidende Gen (CLN3-Gen) im typischen Fall auf
dem Chromosom 16. Menschen, die auf dem einen Chromosom 16 ein gutes Gen und
auf dem anderen Chromosom 16 ein mutiertes Gen haben, werden nicht krank. Das
gute Gen hat gentgend Informationen, um das EiweiB in der richtigen Art und Weise
zu produzieren. Diese Menschen sind ,, gesunde Trager” der Krankheit, die Mutation
bei ihnen wird , heterozygot” genannt. Hat jetzt aber ein Kind auf beiden
Chromosomen 16 eine Mutation im CLN3-Gen, kann keines der beiden Gene den
richtigen EiweiBstoff herstellen und das Kind wird krank. Diese Veranderung heiB3t
~homozygot”.

Wahrscheinlichkeit, die Krankheit zu bekommen

JNCL wird autosomal-rezessiv vererbt. ,Autosomal” bedeutet, dass sich das Gen fur
eine Erkrankung auf einem Autosom und nicht auf einem Geschlechtschromosom
befindet. Damit ist die Krankheit nicht an das Geschlecht des Kindes gebunden, Jungen
und Madchen sind gleichermaBen betroffen. Das Wort ,rezessiv” steht fur ein
Zuruckweichen oder nicht-in-Erscheinung-treten des mutierten (krankhaft veranderten)
Gens, da das gesunde zweite Gen die Funktion des kranken Gens Ubernehmen kann.
Ein Mann und eine Frau kénnen jedoch beide Trager der Krankheit sein, und sie
kénnen beide gerade das krankhafte Gen an ihr Kind weitergeben. Dann wird das Kind
krank.

Wie hoch ist das Risiko dafiir? Auf der nachfolgenden Abbildung ist dies dargestellt.
Bei dieser Art der Vererbung ist die Wahrscheinlichkeit fur ein Kind, beide Mutationen
zu bekommen, 25 Prozent oder 1 : 4. Die Wahrscheinlichkeit, dass das Kind nur eine
Mutation erbt, also Trager ist, belduft sich auf 50 Prozent, also 2 : 4. Die
Wahrscheinlichkeit, dass ein Kind sowohl vom Vater als auch von der Mutter jeweils das
gesunde Gen erbt, ist 25 Prozent, 1 : 4. Das heiB3t, Eltern haben bei jeder
Schwangerschaft erneut ein Risiko von 1: 4, dass das Kind beide Mutationen erbt und
somit krank wird. Daher kénnen mehrere Kinder einer Familie diese Krankheit haben.
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Genetische Beratung

Weil die JNCL eine rezessive Krankheit ist und deren Trager nicht selbst erkranken, ist
die betreffende Genmutation in den meisten Familien Uberhaupt nicht bekannt. Die
Krankheit Gberrascht eine Familie meist vollig. Wenn ein Kind JNCL hat, kann die
Mutation beim Kind selbst sowie bei den Eltern im Blut festgestellt werden. Bei den
nachsten Schwangerschaften besteht dann die Méglichkeit, wahrend der
Frihschwangerschaft eine entsprechende pranatale Diagnostik durchzufthren, und die
Schwangerschaft nur dann auszutragen, wenn das Kind nicht von der schweren
Erbkrankheit betroffen ist.

Auch Geschwister und andere Familienmitglieder kdnnen untersucht werden. Stellt sich
heraus, dass sie Trager sind, dann kann ihr spaterer Partner ebenfalls darauf untersucht
werden, ob er zuféllig eine Mutation im Gen fur die Krankheit hat. Die Chance, einen
Partner zu treffen, der auch ein mutiertes Gen hat, ist nicht groB. Jahrlich werden in
Deutschland 8 bis 10 Kinder geboren, die an juveniler NCL erkranken. Im Vergleich
dazu ist bei einer anderen seltenen Erbkrankheit, der Mukoviszidose (zystische Fibrose)
die Wahrscheinlichkeit des Auftretens der Krankheit etwa 20mal héher.

DRITTE PHASE: LEBEN MIT ZUNEHMENDER
EINSCHRANKUNG Ca. 9. - 14. Lebensjahr

Wenn ein Kind mit juveniler NCL etwa 10 Jahre alt ist, treten allmahlich gréBere
Veranderungen auf in seinem Alltag und damit auch in dem seiner Familie.
Schulfreundschaften sind jetzt leider oft vorbei, tiefe Freundschaften bleiben
glucklicherweise jedoch erhalten. Oft entstehen auch neue Freundschaften mit anderen
sehbehinderten Kindern. Nach einiger Zeit hat sich jeder daran gewohnt, dass sich das
Familienleben verandert hat und dass das Kind mehr Begleitung bendétigt bei allem,
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was es unternimmt, egal ob es um den Schulweg oder um Schwimmen und
Tandemfahren geht.

Tritt eines Tages der erste epileptische Anfall auf, werden die Eltern erneut sehr rau mit
der Krankheit konfrontiert. Ein erster Anfall ist immer ein erschreckendes Erlebnis. Die
Eltern wissen zwar, dass so etwas passieren kann, haben aber keine genaue Vorstellung
davon, wie ein Anfall verlauft. Eigentlich hoffen sie, dass es noch lange nicht soweit ist.
Jetzt entstehen neue Sorgen: Was ist zu tun, wenn ein Anfall auf der StraBe oder im
Schwimmbad auftritt? Kann man noch miteinander in den Urlaub fahren? Auch
kénnen bestimmte Verhaltensdnderungen beim Kind den Umgang mit ihm erschweren.
Die Lernprobleme werden auffélliger und das Kind rickt immer weiter in den
Mittelpunkt der Familie.

Epilepsie

Die Schaden in den Hirnzellen verursachen Stérungen in den elektrischen Strémen,
die fur die Ubertragung von Erregungen im Gehirn verantwortlich sind. Infolge dessen
kénnen Hirngebiete manchmal in einen GberméaBigen Erregungszustand geraten, was
einen epileptischen Anfall zur Folge hat. Auf dem Elektroenzephalogramm (EEG), das
die elektrische Aktivitat des Gehirns registriert, werden dann gréBere Schwankungen
im Kurvenverlauf sichtbar.

Bei den meisten Kindern mit juveniler NCL tritt die Epilepsie erstmals zwischen dem 5.
und 18. Lebensjahr (durchschnittlich im 11. Lebensjahr) auf. Bei der Art der Anfalle und
der Schwere der Epilepsie gibt es eine gro3e Bandbreite. Oft beginnt die Epilepsie mit
einem sog. ,groBBen Anfall”. Hierbei verliert das Kind fir kurze Zeit das Bewusstsein. Es
kann sehr bleich oder ein bisschen blaulich im Gesicht werden, die Glieder versteifen
sich krampfhaft, Arme und Beine zucken. AuBerdem gibt es ,kleine Anfalle”, bei
denen sekundenlang das Bewusstsein eingeschrankt erscheint und Zuckungen an
Armen, Beinen und im Gesicht auftreten kénnen.

Nicht alle epileptischen Anfélle missen sofort medikamentés behandelt werden. Dies
gilt besonders fur kleine Anfalle, die nur ab und zu auftreten oder nach einem ersten
groBBen Anfall, der sich nicht haufig wiederholt. Die kleinen Anfélle haben meistens
keinen negativen Einfluss auf das tagliche Leben und das Wohlbefinden des Kindes.
Und bis sich ein groBer Anfall wiederholt, kann es manchmal ein ganzes Jahr dauern.
Nehmen die Anfalle jedoch an Haufigkeit zu, kann die Neigung dazu mit
Medikamenten unterdrickt werden.

Unmittelbar nach einem Anfall kann ein Kind mehr oder weniger pl&tzlich wieder zu
Bewusstsein kommen und nichts von allem mitbekommen haben. Manche Kinder
kénnen durch die Anfalle aber auch sehr éngstlich und unsicher werden. Sie haben
Angst davor, plotzlich hinzufallen oder in der Klasse einen Anfall zu bekommen.
Stehen schone und aufregende Ereignisse, wie z. B. ein Geburtstag oder ein
Schulausflug, an, nimmt die Anfallsneigung mitunter zu. Manche Arzte empfehlen
dann die Gabe eines beruhigenden Medikamentes (ein Benzodiazepinpraparat), etwa
eine Stunde vorher, damit das Kind und sein Umfeld den Tag unbefangen genieB3en
kénnen.
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Wie schwer die Epilepsie in den Anfangsjahren auftritt, unterscheidet sich von Kind zu
Kind. Im Allgemeinen kann die Anfallsneigung anfanglich gut medikamentos
unterdrickt werden. Es gibt Medikamente, deren Wirkung bei JNCL sicher belegt ist.
Sie werden im Allgemeinen recht gut vertragen, doch sollten sich die Eltern gut Gber
die haufigsten Nebenwirkungen informieren. So kénnen sie diese frihzeitig bemerken
und mit dem behandelnden Arzt besprechen. Einige Mittel, die bei anderen Kindern
mit Epilepsie verwendet werden, sind bei juveniler NCL jedoch nicht geeignet.

Verhaltensdanderung und Schlafstorung

In diesen ersten Jahren nach der Diagnose bilden sich viele Fahigkeiten zurtck, und so
hat das Kind zu kdmpfen mit der raschen Verschlechterung des Sehvermdgens, dem
Kontaktverlust zu Gleichaltrigen und den Veranderungen in der Schule. Das Gefuhl,
dass etwas mit ihm nicht stimmt, kann das Kind veréngstigen und verunsichern. Die
Unsicherheit nimmt zu, wenn die Epilepsie schon friihzeitig einsetzt oder das das Kind
ungewohnlich frih seine motorischen Fahigkeiten verliert.

Wie bei allem anderen unterscheiden sich die Reaktionen darauf auch hier von Kind zu
Kind. Ein Kind kann widerspenstiges Verhalten zeigen, es kann aber auch gribeln,
daraus kénnen sich dann wiederum Schlafstérungen entwickeln. Bei problematischer
Anderung der Verhaltensweise kann es ratsam sein, die Hilfe eines auf diese Krankheit
spezialisierten Psychologen in Anspruch zu nehmen. Im Einzelfall kénnten in dieser
Phase jedoch auch medikamentdse Beruhigungsmittel erforderlich sein.
Schlafstérungen treten auch auf, wenn die Epilepsie nicht gut unter Kontrolle ist. Auch
eine stille Epilepsie ohne deutliche Anfalle kann das Ein- und néachtliche Durchschlafen
storen. Eine gute Einstellung der Epilepsiemedikation kann sich daher positiv auf die
Nachtruhe auswirken.

Einschlafprobleme oder nachtliches Erwachen kénnen jedoch auch durch Angstgefiihle
verursacht werden. Da es nicht mehr gut sehen kann, kann ein Kind Angst bekommen,
dass sich Sachen einfach verandern. Es kann Angst haben, zu sterben oder den Verlust
eines geliebten Menschen, wie Vater oder Mutter, beflirchten. Bleibt man beim Kind
und beruhigt man es, kann dies das Einschlafen erleichtern. Ebenso wichtig fur eine
gute Nachtruhe sind feste Einschlafrituale.

Wenn all das nicht hilft, kbnnen fur eine gewisse Zeit Schlafmittel verabreicht werden,
wie z. B. Benzodiazepine oder Chloralhydrat. Das oft empfohlene Melatonin, ein
Hormonpréparat, hat bei juveniler NCL nur eine zweifelhafte Wirkung.

Alle Puppen in der Reihe

Marlene ist 10 Jahre alt. Sie hat JNCL und sieht kaum noch etwas, ihr Sehvermégen hat
sich in den letzten Monaten sehr verschlechtert. Seit einiger Zeit kann sie nur mit Mihe
einschlafen. Nach dem Abendessen geht sie sofort in ihr Zimmer. Dort kramt sie in ihrer
Spielzeugkiste herum, lduft zum Regal mit den Stofftieren tber ihrem Bett und setzt
die Puppen ordentlich aufgereiht auf das Fensterbrett. Sie tut das recht eifrig und
kontrolliert immer wieder alles. Zur Schlafenszeit lduft sie noch immer in ihrem Zimmer
herum. Im Bett ist sie so unruhig, dass sie nicht einschlafen kann. lhre Mutter muss
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mindestens eine Stunde lang neben ihr liegen, sonst ruft Marlene stdndig, sie kénne
nicht einschlafen.

Eines Abends geht Marlenes Mutter gleich nach dem Essen mit ihr mit. ,Was suchst du
denn nur immer in deiner Spielzeugkiste, Marlene?” ,, Ich schaue nach, ob alles noch
drin ist”, antwortet Marlene. ,, Aber natdrlich ist dein ganzes Spielzeug noch darin, es
ist doch niemand drangewesen”, sagt ihre Mutter. ,Ja, aber”, sagt Marlene &ngstlich,
~wenn ich schlafen gehe, méchte ich sicher sein, dass alles noch da ist, denn ich kann es
nicht gut sehen, und friih kann ich es dann nicht mehr finden.” ,,Na, dann lass uns doch
jeden Abend zusammen alles ordentlich aufrdumen”, sagt Marlenes Mutter, ,,dann
wissen wir alle beide sicher, dass alles da ist.”

Und so geht es von nun an jeden Abend: Alles in der Kiste wird kurz in die Hand
genommen und benannt, die Puppen und die Stofftiere werden ordentlich Gber dem
Bett aufgereiht. Danach geht Marlene beruhigt schlafen. Sie hat ihre Welt wieder unter
Kontrolle.

Motorische Beeintrachtigungen

Erste Anzeichen motorischer Stédrungen sind zumeist kleine Probleme mit dem
Gleichgewicht. Etwa um das 10. Lebensjahr herum, manchmal auch etwas frther, fallt
den Eltern auf, dass das Kind schon bei einem leichten Schubs aus dem Gleichgewicht
gerat. Bewegungsablaufe werden weniger flieBend in ihrer Art, sie werden etwas
trager und unsicherer. Alltagliche Handlungen, wie das An- und Auskleiden, kénnen
meist noch gut selbst ausgefuhrt werden, wenn man sich Zeit dafir nimmt. Hat ein
Kind die Blindenschrift erlernt, kann die Verschlechterung der Feinmotorik jedoch
Probleme beim Lesen verursachen.

VIERTE PHASE: RUCKLAUFIGE ENTWICKLUNG
Ca. 12. - 18. Lebensjahr

In dieser Phase ist die Pubertat in vollem Gange. Auf der einen Seite ist gut sichtbar,
dass der jugendliche Mensch sich entwickelt und sich auch mit Dingen beschaftigt, die
Jugendliche in diesem Alter wichtig finden. Auf der anderen Seite verschlechtert sich
der Gesundheitszustand deutlich. Das Laufen wird immer schwieriger und Bewegungen
werden steifer, die Epilepsie nimmt zu. Die Jugendlichen kénnen sich psychisch etwas
aus der Realitat [6sen und in eine Fantasiewelt hinein verlieren. Manchmal wird diese
Fantasiewelt jedoch als schén und angenehm empfunden.

Mit dem Arzt zur Schatzinsel

Nein, eine Untersuchung beim Arzt, das muss nicht sein. Dazu hat er (iberhaupt keine
Lust. Das ist das Erste, was er nach unserer BegriiBung und meiner Erklérung zur
Untersuchung sagt. Peter ist 13 Jahre alt. Er hat JNCL und ist fast blind. Das Ziel des
Arztbesuchs ist eine neurologische Untersuchung, da seine Eltern Fragen zu seiner
Bewegungsfdhigkeit haben.
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Sollen wir uns dann einfach mal nur unterhalten, schlage ich vor. Okay, er ist
einverstanden. Ich frage ihn, wie es in der Schule ist und wie es ihm zu Hause geht,
welche Hobbys er hat. Beim letzten Thema plaudert er drauf los. Ob ich weil3, was er
spdter mal machen will? Er méchte ein groBes Schiff bauen und dann auf eine einsame
Insel fahren. Auf meine Frage, wieso auf eine einsame Insel, antwortet er entschlossen:
um einen Schatz zu finden nattrlich! Auf einer einsamen Insel liegt immer ein Schatz in
einer grofBen Kiste und er deutet mit seinen Hénden an, wie diese aussieht: ldnglich,
mit einem hohen runden Deckel. Und ich muss wissen, dass es da nicht ungeféhrlich ist,
denn es gibt dort riesengroBe Affen. Vor denen muss man sich in acht nehmen, denn
sie kénnten einen anfallen. Peter verliert sich in seiner Fantasie, und ich folge ihm. Auf
einer einsamen Insel gibt es reiBende Bédche und natdrlich keine Briicken. Wenn man
hintber will, muss man einen groBen Baumstamm dardber legen und vorsichtig Schritt
fur Schritt dartiber laufen. Sollen wir mal versuchen, ob das geht? Peter steht auf und
versucht, mit dem einen Fuf3 vor dem anderen (iber den Baumstamm zu laufen. Prima.
Und wenn du jetzt auf einmal einen groBen Affen siehst, dann musst du natdrlich ganz
schnell weglaufen, aber leise, auf Zehenspitzen. Kannst du das? Peter lduft auf
Zehenspitzen durch das Zimmer. Das geht gut, kannst du das auch auf den Fersen? Stell
dir vor, dass der dich trotzdem sieht, dann musst du ein Gewehr nehmen und gut
zielen. Kannst du zielen? Versuch mal, mit dem Zeigefinger auf deine Nase zu zielen.
Die Vorbereitungen ftr die Schatzinsel und die neurologische Untersuchung sind beide
gut verlaufen. Als ich spédter den Bericht schreibe, sehe ich wieder den reiBenden Bach
mit dem Baumstamm dartber vor mir und muss schmunzeln. Gemeinsam haben wir alle
Gefahren Uberwunden!
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Es kann jedoch vorkommen, dass die Fantasiewelt keineswegs angenehm ist. Dann
entwickelt der Jugendliche Angstvorstellungen, die so realistisch sein kénnen, dass der
Jugendliche Fantasie und Wirklichkeit nicht mehr trennen kann. Das 16st manchmal
starke Emotionen, Unruhe und Verwirrung aus.

Auch wird es fur den Jugendlichen immer mihsamer, Gedankengange zu entwickeln
und die richtigen Worte zu finden, sein Denken vereinfacht sich. Das Aussprechen der
Worte, das Artikulieren, fallt zunehmend schwer. Fur die Eltern ist dies einer der
schmerzlichsten Aspekte der Krankheit, denn durch das mihsamere Sprechen kann der
Jugendliche seine Gedanken und Gefuhle nicht mehr gut mitteilen.
IndieserPhasetretenauchmehrkérperlicheBeschwerdenauf,wiez.B.Blasenentziindungen.
Diese werden begUnstigt durch die schlechtere Beherrschung der Blasenmuskulatur.
Dadurch kann es zu unwillkurlichem Urinabgang kommen, die Blase kann jedoch auch
zu selten oder nicht vollstandig entleert werden. Bleibt der Urin zulange in der Blase,
vermehren sich die Keime und kann eine Blasenentziindung entstehen. Stérungen der
Blasenfunktion kommen jedoch 6fter in der nachsten Krankheitsphase vor, deshalb
werden sie dort noch einmal ausfuhrlich besprochen.

Mit der Krankheit umzugehen verlangt dem Jugendlichen und seinem Umfeld, den
Eltern, Angehérigen, Freunden und Begleitern, viel ab. Deshalb ist ein gutes
Zusammenleben jetzt besonders wichtig. Es gibt auch schone Zeiten, die sollte man
genieBen, doch man sollte auch gemeinsam trauern um das, was verloren geht.

Gehen und Bewegen

Etwa die Halfte der Kinder fangt zwischen dem 12. und 14. Lebensjahr an zu schlurfen.
Allmahlich entsteht eine typische, gekrimmte, Haltung mit einer leichten Beugung in
den Knien und der Hufte. Die Muskelkraft schwindet und die Muskeln werden steifer.
Die Jugendlichen klagen zu Beginn dieser Phase schon mal Gber Schmerzen in den
Schultermuskeln, im Ricken oder in den Beinen.

Im Gleichgewicht bleiben wird jetzt schwieriger. Beim Laufen lehnt sich der Jugendliche
zu weit zur Seite oder nach hinten, und auch beim Sitzen hdngt er oft zu einer Seite
hin Uber. Der Gesichtsausdruck wird armer, da auch die Gesichtsmuskeln ihre
Geschmeidigkeit verlieren. Dartber hinaus kann es zu unwillktrlichen Bewegungen der
GliedmaBen kommen, Hande, Arme oder Beine beginnen dann, zu zittern. Dies
verscharft sich unter Anspannung oder in anstrengenden Situationen. Mitunter
entsteht auch eine allgemeine Bewegungsunruhe, dann ist es dem Jugendlichen nicht
mehr maoglich, still zu sitzen.

In zunehmendem MaBe verliert der Jugendliche die Fahigkeit, Bewegungsablaufe
automatisch zu starten. Er muss erst lange dartber nachdenken, wie er eine Bewegung
ausfihren muss, z. B. wie er einen L6ffel zum Mund bekommt. Ist die Bewegung dann
aber, vielleicht auch mithilfe anderer Menschen, einmal in Gang gekommen, kann sie
wieder fortgesetzt oder zu Ende gefuhrt werden.

All diese Symptome intensivieren sich, wenn der Jugendliche ermudet.
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Die Treppe im Klubhaus

Jan kann noch gut gehen, etwas schlurfend und nicht mehr so schnell, doch ist er mit
seinen Eltern noch viel unterwegs. Heute gehen sie zum Sommerfest, der Sportverein
feiert sein Jubildum und das ganze Dorf macht mit. Friher gehérte Jan zur
Judogruppe, aber richtig mittrainieren kann er schon lange nicht mehr. Dennoch geht
er mit seinen Eltern immer mal zuschauen, der Stimmung wegen. Seine Sportfreunde
kommen zu ihm hin, es wird herum gekampelt und Jan genieB3t das zutiefst. Auch
heute hat er wieder einige seiner Freunde getroffen. Das ist schén, aber auch
aufregend, er wird etwas mide davon. Das Fest ist heute oben im Saal, in der ersten
Etage vom Klubhaus. Die Eltern von Jan sagen: ,Komm Jan, wir gehen die Treppe
hoch.” Jan zégert, steht plétzlich stocksteif still, wippt ein bisschen, aber macht keine
Anstalten, seinen FuBB auf die erste Stufe zu setzen. ,,Nun komm schon Jan, wir gehen
nach oben!” Es hilft nichts.

Dann schubst die Mutter sein rechtes Bein ein bisschen an und setzt seinen FuBB auf die
Stufe. Der Vater hélt ihn an den Hénden fest, und so schaffen sie die erste Stufe. Dann
kommt die zweite, und die dritte, und dann weil3 Jan wieder, wie es weiter geht und
lauft allein nach oben.

Die motorischen Probleme &hneln denen der parkinsonschen Krankheit, sie entstehen
genau wie bei dieser in bestimmten Kerngebieten des Gehirns. Diese motorischen
Stérungen nennt man auch ,extrapyramidale Stérungen”. Sie werden durch einen
Mangel an Dopamin verursacht, ein Stoff, der fur die Erregungsiibertragung zwischen
den Nervenzellen im Gehirn benétigt wird.

Der Abbau der Bewegungsfahigkeit ist dabei ein anhaltendes Problem. Zur
medikamentdsen Behandlung extrapyramidaler Stérungen bei juveniler NCL liegen bis
jetzt jedoch nur wenige Forschungsergebnisse vor. Diesen zufolge scheint nur Levodopa
eine kurzzeitige Wirkung zu haben. Der Wirkungszeitraum betragt etwa ein bis zwei
Jahre. Doch genau wie bei der parkinsonschen Krankheit wird nicht die Krankheit
selbst geheilt, es werden lediglich deren Symptome gemildert. Das Medikament zeigt
nur leichte Nebenwirkungen. Wenn es Ubelkeit verursacht, kann ein
magenberuhigendes Mittel dazugegeben werden (z.B. Domperidone). Manchmal muss
Levodopa wegen Unruhe und Verwirrung wieder abgesetzt werden.

Werden neue Mittel ausprobiert, sollte immer darauf geachtet werden, dass die
Nebenwirkungen den zu erwartenden Nutzen nicht Gberragen. Jugendliche mit JNCL
nehmen oft mehrere Medikamente gleichzeitig ein. Deren Wirkstoffe kénnen sich
wechselseitig beeinflussen, ebenso kann eine Kombination der Wirkstoffe bestehende
Nebenwirkungen verstarken oder zusatzliche auslésen. Die Wechselwirkung zwischen
den verschiedenen Medikamenten sollte also stets gut beachtet werden.

Physiotherapie

Bewegung ist gesund, und das gilt auch fur Kinder und Jugendliche mit juveniler NCL.
Es ware fur das Kind gut, wenn es sich noch so lange wie méglich in seinen
Lieblingssportarten betatigen kénnte. Egal ob es um Schwimmen oder Reiten, Tandem-
oder Duofahrradfahren, Judo oder Wandern geht, diese Sportarten kénnen sehr viel
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SpaB machen. Als begleitetes Reiten oder in Form von z. B. Wasser- und Raufspielen
kénnen sie mithilfe anderer Menschen auch spater noch lange betrieben werden.
Mitunter ist es ratsam, einen Physiotherapeuten oder Krankengymnasten
hinzuzuziehen. Durch Veranderungen in der Muskulatur und der Kérperhaltung
entstehen oft Schmerzen im Rucken oder im Nacken, dann kénnen Massagen oder
Bewegungstherapie erforderlich werden. Auch kann ein Physiotherapeut, dhnlich wie
bei der Parkinsonkrankheit, beratend zur Seite stehen, wenn Muskelstarre und
Startschwierigkeiten die Bewegungsfahigkeit in zunehmendem MaBe beeintrachtigen.
Die noch vorhandenen motorischen Fahigkeiten sollten so lange wie mdglich erhalten
werden. Bei deren Verlust sollten kompensierende Strategien genutzt werden, damit
der Jugendliche alltégliche Handlungen noch so lange wie méglich selbst ausfiihren
kann. Dabei ist es wichtig, dass der Physiotherapeut seine Methoden nicht nur auf das
Krankheitsbild abstimmt, sondern auch auf den einzelnen Jugendlichen, damit dieser
SpaB an der Therapie hat. Werden solche Therapien zu einer kérperlichen oder
psychischen Belastung, wird deren Ziel verfehlt.

Sprache und Sprachverstandnis

Erste Anzeichen eines zurlickgehenden Sprachvermoégens treten bereits in den ersten
Jahren nach der Diagnose auf. Auffallig wird der Rickgang jedoch erst spater, in der
weiterfuhrenden Schule. Der Sprachgebrauch wird einfacher und konkreter, der
Jugendliche bekommt Probleme mit abstrakten Begriffen und komplizierten Satzen. Da
er auch keine Zweideutigkeiten mehr versteht, entsteht mitunter eine heikle Situation
und muss erklart werden, dass nicht alles wortwértlich gemeint ist.

Beim Sprechen wird es schwieriger, das richtige Wort zu finden. Hat der Jugendliche
jedoch geduldige Zuhorer, die ihn verstehen wollen und ihm, wenn nétig, auch Worte
oder Formulierungen reichen, kann er auch selbst noch lange Zeit die richtigen Worte
finden. Ebenso kann Stottern den sprachlichen Umgang miteinander erschweren,
manchmal bleiben auch Worte oder Satzteile hangen, die dann vom Jugendlichen
mehrmals wiederholt werden (Perseveration).

Die Sprache wird grammatikalisch kompakter, Artikel und Adverbien werden
weggelassen. Erzahlt der Jugendliche von seinen Erlebnissen, scheint es darin zunachst
keinerlei Zusammenhang zu geben. Uberraschenderweise gelingt es einfiihlsamen
Menschen, die den Jugendlichen und seine Geschichte kennen, jedoch trotzdem, in den
einzelnen Wértern eine ganze Begebenheit zu erkennen und mit zu erleben.

Bei allem Riuickgang bleibt das Sprachverstéandnis langer erhalten als das aktive
Sprachvermoégen. Das kann sich auch negativ auf das Verhalten der Jugendlichen
auswirken, denn manche nehmen den Verlust einfach hin, andere jedoch reagieren
frustriert und wutend. Bei vertrauten Themen wird Umgangssprache noch sehr lange
verstanden, es kann jedoch manchmal etwas langer dauern, bis ein Satz oder eine
Frage erfasst werden. Dem sollte man Rechnung tragen und geduldig auf eine Antwort
warten.

Die Sprach- und Sprechfertigkeiten werden zusatzlich durch motorische Probleme
beeintrachtigt. Die Muskeln, die fir das Sprechen notwendig sind, werden schwacher
und deren Koordination verschlechtert sich. Dadurch kann der Jugendliche Worte nicht
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mehr gut aussprechen und ist er schwerer zu verstehen. Mit Unterstitzung eines
Logopaden kann es jedoch gelingen, die Kommunikation noch recht lange zu erhalten.
Stottert der Jugendliche, kénnen logopadische Ubungen anfanglich noch von Nutzen
sein. Auch kann ein Logopéade die Eltern beraten, wie sie die Kommunikation effektiver
gestalten kénnen, z. B. in dem sie vor allem Ja- und Nein-Fragen stellen. Die erschwerte
und muhevolle Kommunikation mit ihrem Kind ist fur viele Eltern der
Krankheitsaspekt, der am schwierigsten zu akzeptieren ist.

Verhaltensauffadlligkeiten und psychiatrische Storungen

Bei der Mehrzahl der Jugendlichen mit juveniler NCL zeigen sich Auffélligkeiten im
Verhalten. Dies beginnt zumeist in der Pubertat und nimmt im Laufe der Krankheit zu.
Die Jugendlichen haben schwer mit dem Verlust ihrer Fahigkeiten zu kdampfen. Sie
mussen standig aufs Neue ein Stuck ihrer Selbststandigkeit und damit auch ihrer
Bewegungsfreiheit aufgeben. Sie tGberblicken immer weniger, was mit ihnen selbst und
um sie herum geschieht. Durch die Hirnschdadigung beherrschen sie ihre Emotionen
weniger, dadurch werden sie von intensiven und stark schwankenden Gefihlen
mitunter regelrecht tberrollt. Und wenn sie dies alles in Worte fassen wollen, wird es
schwer, die richtigen Worte zu finden, Sétze zu bilden und diese auf verstandliche Art
und Weise zu duBBern. Allméhlich verlieren sie die Kontrolle Uber ihr Leben.

In dieser Zeit kdnnen starke Gefuihle von Ohnmacht und Aggression, aber auch von
Angst und Depression auftreten. Gleichzeitig bleiben die Jugendlichen jedoch auch
Teenager, die in der Pubertat sind und sich von ihren Eltern |6sen oder gegen ihre
Begleiter aufbdumen wollen.

Ab dem Teenageralter treten regelméaBig auch psychiatrische Symptome auf, vor allem
Halluzinationen. Sie sind Folge der organischen Schadigung des Gehirns. Bei
Halluzinationen werden Menschen, Wesen oder Dinge gesehen, gehort oder gefuhlt,
die in Wirklichkeit gar nicht da sind. Das kann sehr bedngstigend sein. Im Einzelfall
kénnen Halluzinationen angenehm und schén sein und einfach zum normalen Leben
dazugehéren. In diesem Falle ist eine Behandlung mit Medikamenten nicht nétig,
manchmal nicht einmal wlnschenswert. Fihren Halluzinationen jedoch zu schwerer
Angst, ist eine Behandlung wichtig.

Es ist schwierig, depressive Erscheinungen, die eine Reaktion auf die schwindenden
Fahigkeiten sind, von einer Depression zu unterscheiden, die durch organische
Schadigung des Gehirns verursacht wird. Meist spielen beide Faktoren eine Rolle.
Bemerkenswerterweise duBern sich die Jugendlichen selber jedoch nur selten
deprimiert. Sie scheinen im Allgemeinen in dieser Phase der Krankheit noch eine
beeindruckende Flexibilitat zu besitzen. Mit angemessener Begleitung und, wenn
noétig, mit den richtigen Medikamenten, passen sie sich immer wieder an die
veranderte Situation an und kénnen sie trotz allem noch oft vom Schénen genieBBen.
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Ich fiirchte mich

Lena ist sechzehn und besucht eine Férderschule, sie ist dort auch sehr gern. Jeden
Morgen féhrt sie mit dem Taxi zur Schule und nachmittags um vier ist sie wieder zu
Hause. Auch Sonja, ihre éltere Schwester, ist dann aus der Schule zuriick. Sonja macht
Lena etwas zu trinken und fragt, wie es auf der Schule war. Oft bringt Lena ihre
Bastelarbeiten mit, meist hat sie darin grobe Wolle oder allerlei anderes Material wie
Wiéscheklammern, Styropor, Verschlusskappen und Ahnliches verarbeitet. Auf der
Schule haben sie viel kreative Ideen. Lena bastelt gerne und zeigt stolz ihr Kunstwerk.
Eines Tages erfdahrt Sonja aus Lenas Schilderungen, dass etwas Schlimmes passiert ist:
lhre Lehrerin hat sich die Beine gebrochen, sie ist die Treppe hinuntergefallen und liegt
im Krankenhaus. Und, ach ja, in der Schule ist eingebrochen worden, alles Geld ist weg.
Lena flrchtet sich an diesem Abend sehr und sie kann nicht schlafen. Am néchsten Tag
will sie nicht mehr zur Schule. Als die Mutter in der Schule anruft, stellt sich heraus,
dass Lenas Geschichte gar nicht stimmt. Die Lehrerin hatte nur einen freien Tag und es
wurde auch nicht eingebrochen.

Das erzahlt die Mutter Lena, trotzdem reagiert sie sehr dngstlich. An diesem Tag bleibt
sie zu Hause, aber schon am néchsten will sie wieder zur Schule.

Lena furchtet sich jedoch vor dem Schlafengehen. Sie gribelt: Wenn der Mama nun
etwas passiert, oder wenn sie stirbt ... Ein Madchen aus ihrer Klasse ist letztes Jahr auch
plétzlich gestorben. Von einem zum anderen Moment gerét sie in Panik, egal ob sie zu
Hause ist oder in der Schule. Sie schreit und weint, und jedes Mal denkt sie, dass etwas
Schlimmes passiert ist.

Lena bekommt auf der Schule bereits extra Unterstitzung, auch vom Schulpsychologen,
doch das bringt nicht viel. So entschlieBt man sich letztendlich doch, Lena ein mildes
Antipsychotikum zu verschreiben. Anfangs wird sie davon etwas schléfrig, doch schon
nach zwei Wochen bessert sich das und die Angstanfélle verschwinden. Lena geht
wieder gern zur Schule und sie kann wieder schlafen.

Die Begleitung von auffélligem Verhalten und die Behandlung psychiatrischer
Symptome sollten am besten solchen Psychologen und Arzten Giberantwortet werden,
die sich mit dem Krankheitsbild gut auskennen. Bei der Gestaltung von Behandlung
und Begleitung sollten auch die Eltern und die Betreuer des Jugendlichen mit
einbezogen werden. Aus ihrer Sicht heraus kénnen sie wertvolle Hinweise dazu geben,
wie das Verhalten des Jugendlichen erklart werden kann. Oft kann sich schon eine
adaquate Begleitung gunstig auf das Verhalten auswirken. Im frihen Stadium kann
eine Gesprachs- oder Spieltherapie bei der Verarbeitung der Verluste helfen. Dennoch
ist bei vielen Jugendlichen auch eine medikamentdse Unterstitzung nétig. Manchmal
wird dies nur kurzzeitig vonnoéten sein, mitunter jedoch auch langfristig. Werden
Medikamente langfristig verabreicht, sollte mindestens einmal jahrlich eine kritische
Bewertung des Gebrauchs erfolgen.

Je nach Art der Symptome kénnen sich angsthemmende und beruhigende Mittel, sowie
Medikamente gegen Depressionen (Antidepressiva) und psychotische Symptome
(Antipsychotika) positiv auswirken. Bei der Gabe von Antipsychotika ist zu beachten,
dass diese auch parkinsonahnliche Bewegungsstérungen verursachen kénnen. Dadurch
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kénnen sich die bei juveniler NCL ohnehin schon vorkommenden motorischen
Probleme noch verschlimmern. Die Anfalligkeit hierfur ist individuell unterschiedlich, in
einigen Fallen kénnen jedoch sehr starke Nebenwirkungen auftreten. Es ist daher zu
empfehlen, eher die sog. atypischen Antipsychotika einzusetzen, da sie weniger
Nebenwirkungen verursachen. Atypische Antipsychotika werden inzwischen des
Ofteren angewandt, doch da sich auch bei diesen Mitteln unterschiedliche Reaktionen
zeigen konnen, bleibt es n6tig, Nutzen und Nebenwirkungen kritisch abzuwagen.

Bei juveniler NCL kédnnen koérperliche und psychische Reaktionen zeitweise sehr stark
konzentriert auftreten. Es kommt dann zu einer Zunahme epileptischer Anfalle,
kombiniert mit groBer Unruhe oder auch Apathie, Desorientierung und
Benommenheit. Es kann Ubelkeit bis hin zum Erbrechen auftreten, auch ist
Verweigerung der Nahrungsaufnahme méglich. Halluzinationen und Angstzustande
kénnen hinzukommen. Bis jetzt konnten in der Forschung keine Ursachen fur die
plotzliche Verschlechterung des Zustandes gefunden werden. Flur den Jugendlichen,
seine Angehdrigen und Betreuer sind solche Situationen anstrengend und verwirrend.
In einer ruhigen Umgebung geht es ihm jedoch oft besser, zumal wenn sich in seiner
Nahe vertraute Menschen befinden, die Geduld und Verstandnis zeigen. Die Symptome
kénnen mit Medikamenten behandelt werden, so kann ein Mittel gegen Ubelkeit
verabreicht und die Dosierung der Epilepsiemedikation sowie der Antipsychotika
voribergehend angepasst werden. Fur die Flussigkeitszufuhr und die Verabreichung
der Medikamente kann dabei zeitweise auch eine Nasensonde erforderlich sein.
Meistens dauern solche Phasen einige Wochen, danach beruhigt sich die Lage wieder.
Oft jedoch hat der Jugendliche erneut einen Teil seiner Fahigkeiten verloren.

Schlafen

Wie bereits bei der dritten Phase erwahnt, treten Schlafstérungen relativ haufig auf,
mitunter schon in der Kindheit. Auch im Teenageralter gibt es des Ofteren Probleme
mit dem Schlafen. Diese konnen durch koérperliche Umstande verursacht werden,
beispielsweise durch Epilepsie, zumeist treten dann auch tagstber Anfalle auf. Auch
kann die Zahl kleinerer Anfalle zunehmen, dann kommt es zu einer nur ein paar
Sekunden dauernden Bewusstseinsverminderung, die Augen drehen weg oder die
Glieder zucken und verkrampfen etwas. In diesem Falle kann eine bessere Regulierung
der Epilepsie die Schlafstérung beheben. Bei vereinzelten Schlafstérungen sollte auf
koérperliche Beschwerden geachtet werden, so kdnnen in dieser Krankheitsphase z.B.
auch Verstopfung (Obstipation), eine volle Blase oder eine schmerzhafte
Blasenentziindung den Nachtschlaf beeintrachtigen.

Die Ursache von Schlafstérungen kann auch auf seelischem Gebiet liegen. Hier kénnen,
wie im Beispiel von Lena, Angstzustdnde eine Rolle spielen. Die Angst kann auf
schlechten Erfahrungen beruhen, so kann beispielsweise der Tod eines Mitschiilers den
Jugendlichen beunruhigen. Angst kann jedoch auch dadurch hervorgerufen werden,
dass die Jugendlichen in zunehmendem MaBe die Kontrolle Uber ihr eigenes Leben
verlieren und dem ohnmachtig und schutzlos gegentberstehen. Sie entwickeln dann
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z.B. Wahnvorstellungen, bei denen den Jugendlichen selber oder den Menschen in
ihrem Umfeld die verschiedensten Sachen zustoBen kénnten.

Es ist wichtig, das man herausfindet, was dem Jugendlichen zu schaffen macht, dass
man mit ihm spricht oder versucht ihn zu beruhigen. Auf alle Félle sollte man ihn
erfahren lassen, dass jemand bei ihm ist. Ebenso wichtig ist es, dass der Jugendliche
wieder zu einem guten Schlafrhythmus findet, hierzu kénnen zeitweise auch
Schlafmittel verordnet werden. Zeigen diese keinen Erfolg, kann, wie im Beispiel von
Lena, ein Antipsychotikum eingesetzt werden. Solche Medikamente mussen jedoch
meist langfristig angewendet werden.

Hormonelle Storungen bei Madchen

Bei Madchen mit juveniler NCL findet die erste Menstruation durchschnittlich friher
statt als bei Gleichaltrigen. Dabei sind hormonelle Stérungen, wie ein unregelmaBiger
Menstruationszyklus, nicht ungewoéhnlich. Bei Madchen mit einer regelmaBigen
Menstruation ist die Zyklusdauer oft kurz. Auch scheinen Akne, Zunahme des
Koérpergewichts und tbermaBige Behaarung (Hirsutismus) 6fter aufzutreten. Das kann
die Folge einer zu groBen Menge an mannlichen Hormonen sein, méglicherweise
verursacht durch das polyzystische Ovarialsyndrom. Bei dieser Krankheit treten
zystische, d.h. flussigkeitsgefullte, Hohlrdaume in den Eierstécken auf. Dabei ist jedoch
nicht deutlich, ob dies mit der juvenilen NCL selbst zusammenhangt. Moglicherweise
muss dies auch dem Wirkstoff Valproinsaure zugeschrieben werden, da bei Einnahme
dieses Epilepsiemedikamentes ein Entstehen des polyzystischen Ovarialsyndroms
haufiger beobachtet wurde. Mit Einnahme einer spezifischen Antibabypille, die die
Auswirkungen der mannliche Hormone unterbindet, kann die Akne positiv beeinflusst
werden. Die Uberbehaarung reagiert darauf jedoch weniger gut.

Die Menstruation wird oft als unangenehm und hinderlich erfahren. AuBerdem
erschwert die Sehstérung die persénliche Hygiene und das verunsichert die Madchen.
Sie mussen hierbei andere um Hilfe bitten, was ihnen unangenehm ist. Verursacht die
Menstruation viel Stress, kann angezeigt sein, die Menstruation mit einem
Hormonpréparat zu unterdrlicken. Das Praparat kann als Tablette oder Injektion
verabreicht werden, es enthalt im Gegensatz zur Kombinationspille, die sowohl
Ostrogen als Progesteron enthalt, nur ein Hormon, das Progesteron. Wird dieses ohne
Unterbrechung eingenommen, tritt keine Abbruchblutung auf, die Menstruation bleibt
aus.

Eine unangenehme Nebenwirkung des Gestagens kann jedoch das Entstehen oder
Verschlimmern von Akne sein. Ist die Akne sehr ausgepragt, kann dies den sozialen
Umgang beeintrachtigen. Im Einzelfall kann dann bei der Behandlung von Akne
Beratung durch einen Dermatologen nétig sein.
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FUNFTE PHASE: ZUNEHMENDE ABHANGIGKEIT
Ca. 16. - 24. Lebensjahr

Die Krankheit nimmt ihren Lauf. Der Bedarf an Unterstitzung bei der taglichen Pflege
ist groBer geworden, der Rollstuhl wird 6fter benutzt und zu einem bestimmten
Zeitpunkt geht es nicht mehr ohne. Manchmal wird es gefahrlich, wenn die
Jugendlichen selber laufen wollen und dann plétzlich vom Stuhl aufstehen und ihr
Gleichgewicht verlieren. Andere nehmen hin, dass das Laufen jetzt nicht mehr méglich
ist, und empfinden das Gefahrenwerden im Rollstuhl eher als angenehm. War die
Epilepsie bis jetzt noch relativ gut zu unterdriicken, ab jetzt ist sie oft nur noch schwer
zu beeinflussen. Inzwischen haben sich auch korperliche Beschwerden weiter
ausgepragt, die es in einer frheren Phase noch nicht oder nur in beschranktem MaBe
gab, wie z. B. Obstipation und Inkontinenz. Auch kénnen Eltern und Betreuern auf
einmal die kalten Hande ihrer Kinder auffallen. Die Pflege wird intensiver.

Obwohl die alltaglichen vertrauten Tatigkeiten den jungen Erwachsenen noch immer
Freude bereiten kénnen, missen diese jetzt starker angepasst werden an die noch
vorhandenen Fahigkeiten und das Bedirfnis nach Ruhe. Eine kurze Mittagsruhe ist
keine Ausnahme mehr. Es kann fur die Jugendlichen anfangs sehr schwer zu
akzeptieren sein, dass sie mit mehreren Ruhepausen besser durch den Tag kommen.
Nach einiger Zeit gewdhnen sie sich jedoch daran, dann werden die Pausen
selbstverstandlich.

Der Wortschatz verringert sich, Gesprache werden einfacher von Art und drehen sich
um bekannte Themen. Kennt man den Jugendlichen jedoch gut und weiB man, was
ihm schon immer gut gefallen hat oder was er Uberhaupt nicht mochte, welche Hobbys
er z.B. hatte, aus welcher Familie er kommt und was seine Geschwister tun, dann
kénnen die Gesprache durchaus einen gewissen Tiefgang haben und der Umgang
miteinander sehr vertraut sein.

Jetzt wird auch die Kérpersprache wichtiger. Es erfordert viel Feinfuhligkeit, will man
die nur sehr feinen AuBerungen von Emotionen und Empfindungen verstehen. Kann
der Jugendliche in einer ruhigen und vertrauten Umgebung leben, wird er durch sein
Umfeld respektiert in seinem Menschsein und sind Behandlung, Pflege und Begleitung
gut auf seine Bedurfnisse abgestimmt, wird dies dem gesamten Wohlbefinden des
Jugendlichen zugute kommen.

Autos

Jonas ist seit seinem vierten Lebensjahr vernarrt in Autos. Brumm ... brumm ... im
ganzen Zimmer herum, das braucht ihm niemand zu zeigen. Auch als er immer
schlechter sieht, bleiben Autos sein groBes Hobby. Den Landrover seines Onkels Robert
erkennt er am Geréusch. Sein Onkel hat ihm ein tolles Modellauto geschenkt, darauf ist
Jonas sehr stolz. Im Laufe der Jahre hat Jonas schon viele Modelle gesammelt.

Seiner Krankheit wegen braucht Jonas zu Hause immer mehr Zuwendung. Darunter
leidet die Familie, denn Jonas hat noch drei weitere Brtiider. Am liebsten héatten ihn
seine Eltern zu Hause behalten. Doch als er vierzehn ist, beschlieBen sie ihn in einer
Wohngruppe unweit ihrer Stadt unterzubringen. Die Autos kommen alle mit. Sein
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Vater baut Regale in seinem neuen Zimmer ein. Da kann Jonas seine Autos alle
aufstellen. Voller Stolz erzéhlt er seinen Mitbewohnern und Begleitern davon. Vor
allem der Landrover von Onkel Robert, der ist toll! Allradantrieb, er kann einfach durch
die Strducher fahren! Jonas nimmt ihn auch immer mit nach Hause. Jahre spéter spricht
Jonas nur noch mihsam und ist dann nur schwer zu verstehen. Wenn er sich dann
manchmal dartiber drgert, weil3 jeder zu Hause und in seiner Wohngruppe, wortber er
am liebsten spricht ... Und beim Wort ,Allradantrieb” geht fiir ihn immer die Sonne
auf.

Motorik

Die neurologischen Stérungen &uBern sich in der gesamten Muskulatur des Kérpers,
d. h., es sind nicht nur die GliedmaBen und der Rumpf betroffen, sondern auch die
Kau- und Schluckmuskeln, sowie die Muskelgruppen des Darms und der Blase. Im
weiteren Krankheitsverlauf verschlimmern sich diese Probleme. Die Muskelkraft nimmt
ab, die Muskelstarre in den GliedmaBen nimmt zu. Auch wird es problematischer,
Bewegungsablaufe zu starten. Die Bewegungsausfihrung ist nicht mehr automatisch
abrufbar, so scheint der Jugendliche z. B. beim Laufen mehr tber die Bewegung
nachdenken zu mussen. Ist die Bewegung einmal in Gang gekommen, kann sie mit
Unterstlitzung noch eine Zeit lang ausgefuhrt werden, doch werden die
zuruickgelegten Strecken immer ktrzer. AuBerdem erhdhen die Stérungen im
Gleichgewicht das Risiko, hinzufallen. Allmahlich wird fur langere Strecken der
Rollstuhl benutzt.

Benutzung des Rollstuhls

Doch es sind nicht nur die motorischen Probleme, die den Rollstuhlgebrauch zu einem
bestimmten Zeitpunkt nétig machen. Auch die Krankheit selber kostet den Kdérper viel
Kraft, dadurch ermtdet der Jugendliche schneller. Ab welchem Alter der Rollstuhl
dauerhaft benutzt wird, unterscheidet sich von Fall zu Fall, durchschnittlich ist es das
18. Lebensjahr. Im Einzelfall kann der Rollstuhl sehr viel eher nétig sein, in manchen
Fallen sogar schon mit 10 Jahren, mitunter ist er auch erst viel spater nétig, z.B. nach
dem 20. Lebensjahr. Anfangs kénnen langere Absténde mit einem Standardrollstuhl
Uberbruckt werden. Spater sind individuelle Anpassungen am Rollstuhl nétig, damit der
Jugendliche komfortabel sitzen und gefahren werden kann. So sollte z.B. eine
zusatzliche Seitenlehne angebracht werden kénnen, wenn der Jugendliche oft zu einer
bestimmten Seite Uberhéngt. Auch ware es gunstig, wenn der Rollstuhl mit einer
Kippfunktion oder einem Liegestand ausgestattet ist (Multifunktionsrollstuhl). Im
Verlauf der Krankheit sollte der Rollstuhl immer wieder an die entsprechenden
Bedurfnisse angepasst werden kénnen.

Pflegehilfsmittel

Es gibt sehr viele Hilfsmittel, die die hausliche Pflege erleichtern. So ist z.B. ein
Hebelifter unentbehrlich fur die Kérperpflege und alle anderen Aktivitaten, bei denen
der Jugendliche von Eltern oder Pflegern gehoben werden muss. Hebelifter gibt es in
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verschiedenen Ausflihrungen, auBer der mobilen Variante gibt es auch Decken-, Wand-
und Umhangelifter.

Des weiteren kann die Wohnung mit einigen baulichen MaBnahmen rollstuhl-
freundlicher gestaltet werden, so kénnten z. B. hohe Turschwellen entfernt oder
Tarrahmen verbreitert werden, auch ist mitunter ein Treppenlift nétig. Ebenso kénnen
Anpassungen im Badezimmer oder die Benutzung eines Pflegebettes und weiterer
Hilfsmittel sowohl den betroffenen Jugendlichen als auch dessen Eltern und Betreuer
bei der Pflege entlasten. Es ist sinnvoll, wenn sich Eltern bei der Wahl des Rollstuhls und
der verschiedenen Hilfsmittel durch einen erfahrenen Physio- oder Ergotherapeuten
beraten lassen. Dieser kann aus seiner Praxis heraus wertvolle Hinweise geben zu
nétigen und nutzlichen Anpassungen.

Pflegehilfsmittel mussen bei der Pflegekasse rechtzeitig beantragt werden. Ob und
welche Hilfsmittel bewilligt oder leihweise zur Verfiigung gestellt werden,
unterscheidet sich von Kasse zu Kasse, jedoch ist die Pflegekasse gesetzlich verpflichtet,
Versicherungsnehmer umfassend Uber ihre Leistungsinhalte zu beraten. Weitere
Information oder Beratung erhalten Eltern auch bei den 6rtlichen Pflegediensten und
den Sozialstationen von Caritas, Diakonie und Arbeiterwohlfahrt. Einige nitzliche
Adressen finden sich im Anhang am Ende des Buches.

Zunahme der Epilepsie

In den Anfangsjahren ist Epilepsie meist noch gut mit Medikamenten zu unterdriicken,
da sich im weiteren Verlauf der Krankheit die Anfélle jedoch haufen, wird dies
schwieriger. Auch hier gibt es individuelle Unterschiede im Krankheitsbild, sie variieren
von nur sehr seltenen Anfallen bis hin zur sehr frequenten und schweren Anfallen.
Zeigt sich die Epilepsie schon im Kindesalter mit schweren Anféllen, wird das Kind
spater verschiedene Medikamente zur Unterdriickung der Anfalle brauchen. Es gibt
eine Anzahl alterer Medikamente, deren Wirksamkeit sich bei JNCL bereits bewahrt
hat. In den letzten Jahren sind jedoch auch einige neue Antiepilepsiemedikamente auf
den Markt gekommen. Da die Epilepsie oft nur ungentigend unterdrickt werden kann,
wurden die neuen Medikamente versuchsweise bei Jugendlichen mit juveniler NCL
eingesetzt. Einige dieser Mittel zeigten auch bei juveniler NCL eine gute Wirksamkeit
mit relativ wenigen Nebenwirkungen.

Die Epilepsie sollte méglichst mit nur einem oder héchstens zwei Medikamenten
behandelt werden. Das ist jedoch leider oft nicht méglich. Mitunter sind zu einem
spateren Punkt so viele Medikamente zur Anfallsunterdriickung nétig, dass deren
Nebenwirkungen - vor allem Benommenheit und Apathie — zum Problem werden.
Dann sollten Vor- und Nachteile gut abgewogen werden. Es ist oft akzeptabler, dass
mit einiger RegelmaBigkeit Anfalle auftreten, als dass der Jugendliche den ganzen Tag
Uber apathisch in einem Stuhl sitzt und nicht mehr am Alltag teilhat. Uberlegungen zur
Lebensqualitat spielen bei diesen Entscheidungen eine grof3e Rolle.

Besonderheiten: Myoklonien (Muskelzuckungen) und Myoklonus-Epilepsie
In dieser Phase der Krankheit kommt es haufig vor, dass die Jugendlichen unter
unwillktrlichen, manchmal heftigen Zuckungen von Muskelgruppen leiden, die man
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Myoklonien nennt. Dies trifft jedoch nicht alle Jugendlichen mit juveniler NCL. Die
Muskelzuckungen sind oft nur schwer von den Erscheinungen einer sog. Myoklonus-
Epilepsie zu unterscheiden, einer Form von Epilepsie, die bei NCL-Krankheiten 6fter
vorkommt. Bei der Myoklonus-Epilepsie kdnnen in Folge einer allgemeinen Reizung der
Hirnrinde anfallsweise sehr heftige, asymmetrische Zuckungen vor allem der Arme
auftreten. Symptome einer Myoclonus-Epilepsie sind wahrend eines Anfalls auf dem
EEG sichtbar. Bei reinen Myoklonien weist das EEG dagegen keine epileptische Aktivitat
aus. Myoklonien sind kleine oder zuweilen auch groBe Zuckungen in der Muskulatur
von Armen, Beinen, des Rumpfes oder des Kopfes. Sie konnen anhaltend oder auch nur
phasenweise Uber den Tag verteilt auftreten. Auffalligerweise verlieren sich die
Myoklonien beim Schlafen véllig. Im weiteren Verlauf der Krankheit kommen
Myoklonien haufiger vor, sie sind dann oft auch starker. Das unterscheidet sich jedoch
von Mensch zu Mensch, zeitweise konnen sich Myoklonien verschlimmern, sie kénnen
jedoch auch abnehmen und voribergehend sogar véllig ausbleiben.

Mitunter treten Myoklonien so heftig auf, dass sie die Pflege des Jugendlichen
erschweren. Auch kénnen bestimmte Pflegehandlungen, wie z. B. die Benutzung des
Hebelifters oder das Duschen, Myoklonien auslésen oder verschlimmern. Dann ist es
hilfreich, wenn die Eltern oder Pfleger dem Jugendlichen erst richtig erzahlen, was sie
tun werden. AuBBerdem sollten sie sich gentigend Zeit nehmen fur die tagliche Pflege,
dann kann diese ruhig und umsichtig angegangen werden.

Im Allgemeinen sind sowohl Myoklonien als auch die Myoklonus-Epilepsie nur schwer
mit Medikamenten zu beeinflussen, die meisten Antiepileptika sind bei Myoklonien
wirkungslos.

Doch scheinen sich einige der neueren diesbeziiglich untersuchten Antiepileptika
positiv auf Myoklonien und die Myoklonus-Epilepsie auszuwirken. AuBerdem kénnen
valiumahnliche Medikamente (Benzodiazepine) sowie muskelentspannende Mittel die
Heftigkeit der Muskelzuckungen mildern. Ein solcher Erfolg ist jedoch nicht immer
gegeben.

Verstopfung

Verstopfung (Obstipation), ein zu seltener und harter Stuhlgang, ist ein haufig
vorkommendes Problem. Es kann schon im Teenageralter entstehen. Der tréage
Stuhlgang wird durch verschiedene Faktoren verursacht, hierzu zédhlen verminderte
Bewegung, ballaststoffarme Nahrung und zu wenig Trinken. Ebenso kénnen
verschiedene Medikamente in Nebenwirkung zum Entstehen von Obstipation
beitragen. Das gilt insbesondere fur sog. Verhaltensmedikationen, z. B. fur Mittel, die
gegen Psychosen und Depressionen verabreicht werden. Die Darmfunktion kann jedoch
auch durch die Krankheit selbst beeintrachtigt werden.

Obstipation kann Bauchschmerzen und -krampfe verursachen, vor allem, wenn sie
langer anhalt. Mitunter kann eine schwere Verstopfung auch Unruhe und
unverstandliche Verhaltensdanderungen oder gar eine Zunahme der Epilepsie zur Folge
haben. Da Jugendliche mit JNCL ihre Beschwerden nicht mehr gut duBern kénnen, ist
es wichtig, dass Eltern und Pfleger den Stuhlgang gut beobachten.
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Es ist in diesem Krankheitsstadium oft nicht mehr gut moglich, die Verstopfung mit den
Ublichen MaBnahmen zu bekampfen. Dennoch ist es sinnvoll, auf kérperliche
Bewegung, ballastreiche Erndhrung und ausreichende FlUssigkeitszufuhr zu achten. So
kann man fur die Sondenernédhrung eine ballaststoffreiche Variante wahlen und
zusatzliche Flussigkeit geben. Der Gebrauch von Abfuhrmitteln ist dennoch oft nicht zu
vermeiden. Dann sollten vorrangig solche Mittel verabreicht werden, die langfristig
eingesetzt werden kénnen, ohne dass sie den Darm Uberreizen und dadurch trage
machen. Hierzu gehdren osmotische Abflhrmittel. Sie ziehen Flussigkeit in den Darm,
wodurch der Stuhlgang voluminéser und weniger hart wird. Wird hiermit kein
zufriedenstellendes Ergebnis erreicht, kann in regelméaBigen Abstanden ein Klysma
(Einlauf) oder ein darmanregendes Abfihrmittel gegeben werden.

Blasenentleerung

Jugendlichen mit JNCL fallt das Wasserlassen oft schwerer, da sie weniger Kontrolle
Uber die Blase ausiben kénnen und die Blasenmuskulatur geschwacht ist. Sie urinieren
seltener und manchmal kann es Gber 12 Stunden dauern, bis eine Blasenentleerung
stattfindet. Der Urin bleibt dann langer in der Blase (Urinretention). Dies kann
schmerzhafte Krampfe und Unruhe verursachen. Eine genaue Beobachtung der
Urinproduktion ist daher wichtig, vor allem in den spateren Stadien der Krankheit.
Auch ist es moglich, dass die Urinproduktion insgesamt eingeschrankt ist, z. B. wenn
durch Schwierigkeiten beim Essen und Trinken die Fllssigkeitsaufnahme gerade so dem
Minimum entspricht. Ebenso kann durch GberméaBiges Schwitzen, was bei juveniler NCL
nicht ungewodhnlich ist, viel Flussigkeit verloren gehen. Dann kann es vorkommen, dass
ein Jugendlicher 12 Stunden oder langer kein Wasser lasst, die Blase aber dennoch
nicht voll ist. Zeigen sich keine Schmerzen oder Unruhe und scheint die Blase bei der
korperlichen Untersuchung nicht voll zu sein, kann mit dem Einflihren eines Katheters
zur Blasenentleerung 24 Stunden abgewartet werden.

Bleibt der Urin l&nger als normal in der Blase, entsteht die Gefahr einer
Blasenentziindung. Haufiges Katheterisieren erhéht dieses Risiko. Auch chronische
Obstipation kann Urinretention verursachen und die Wahrscheinlichkeit einer
Blasenentzindung erhéhen. Im Allgemeinen verursacht eine Blasenentziindung
Schmerzen beim Urinieren, ein unangenehmes Gefuhl und manchmal erhéhte
Temperatur. Eine Blasenentziindung kann jedoch auch ohne deutliche Symptome
verlaufen. Wenn sich ein Jugendlicher mit juveniler NCL nicht wohlfuhlt oder schlecht
schlaft, sollte als Ursache also auch eine Blasenentzliindung in Betracht gezogen
werden. Die Entziindung reagiert gut auf Medikamente. Falls es zu wiederholten
Blasenentziindungen kommt, kann zur Vorbeugung taglich ein niedrig dosiertes
Medikament verabreicht werden.

Schlafen

Das normale Schlafmuster wird durch den Abbauprozess im Gehirn immer weiter
beeintrachtigt. Auf dem EEG zeigen sich von der Norm abweichende Kurvenverlaufe.
Die organischen Hirnveranderungen stoéren ungefahr ab dem 15. Lebensjahr in
zunehmendem MaBe den Tages- und Nachtrhythmus des Jugendlichen. Schlechtes
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Schlafen in der Nacht und Schlafrigkeit tagstber sind die Folgen. Sowohl der
Jugendliche selbst als auch seine Familienmitglieder kdnnen sehr unter dieser gestérten
Nachtruhe leiden. Schlafrituale, das Erkennen und Behandeln von kérperlichem
Unwohlsein und psychischer Problematik bleiben wichtig, zeigen aber oft nicht die
gewlnschte Wirkung. Oft sind zuséatzliche Schlafmittel notwendig.

Es ist jedoch auch mdglich, dass zwar die Nachtruhe unterbrochen ist, dies tagstber
aber nicht als hinderlich empfunden wird. Oft liegt der Jugendliche dann eine Zeit mit
offenen Augen da, manchmal auch etwas unruhig, und schlaft danach wieder ein. In
solchen Fallen ist es vertretbar, das gestorte Schlafmuster als Teil der Krankheit
hinzunehmen und keine oder nur wenige Medikamente zu geben. Vor allem im jungen
Erwachsenenalter kommt so etwas &6fter vor.

Veranderungen im Herz-Kreislauf-System

Storungen in der elektrischen Erregungsleitung des Herzens kommen 6fter vor, auch
schon im Teenageralter. Bei fast allen jungen Erwachsenen Uber 20 Jahren mit JNCL
werden auf dem Elektrokardiogramm (EKG) eine leichte HerzvergréBerung und
Abweichungen gesehen. Dies wird wahrscheinlich durch die Anhaufung von
Ceroidlipofuszin in den Herzzellen verursacht. Hierdurch treten Blockierungen der
Reizleitung auf, diese konnen Rhythmusstérungen zur Folge haben. Die Blockierungen
sind meist harmlos, die Herzfunktion wird im Gesamten nicht beeintrachtigt und das
Alltagsleben nicht schwerwiegend beeinflusst. Im Einzelfall entstehen jedoch
ernsthafte Herzrhythmusstérungen, dann ist eine Behandlung nétig, gegebenenfalls
auch ein Herzschrittmacher.

Viele Jugendliche haben kalte und manchmal etwas blauliche Hande und FuBe, ohne
dass es sich hierbei um Herzversagen handelt. Wahrscheinlich wird die Regulierung der
Durchblutung gestért durch Verdnderungen im vegetativen Nervensystem. Das ist der
Teil des Nervensystems, der fur die Regulierung von Kérperfunktionen wie Herzschlag,
Blutdruck, die Weite der BlutgefaBe usw. zustandig ist. Da es hierfur keine guten
Medikamente gibt, ist eine Behandlung schwierig. Wenn auch nur zeitlich begrenzt
wirksam, kénnte man dennoch z. B. die FiBe warmhalten und mittels FuBmassagen die
Durchblutung anregen, beides wird oft als sehr angenehm erfahren.

Miidigkeit

Je weiter die Krankheit fortschreitet, desto mehr zehrt sie an den Kraften. Der Kampf
gegen die Krankheit kostet viel Energie und durch zunehmende kérperliche Probleme
sind selbst normale alltagliche Handlungen mit gréBeren Anstrengungen verbunden.
Ungewohnliche Mudigkeit tritt mitunter schon im Teenageralter auf. Auch wenn die
Ermadung bei jedem Jugendlichen anders ausgepragt ist, werden zu einem
bestimmten Zeitpunkt die Tagesaktivitaten zu belastend. Dann sollte das Programm
angepasst und z.B. dem Bedurfnis nach einer kurzen Mittagsruhe entsprochen werden,
damit auch der Rest des Tages gut bewaltigt werden kann.

Fur das Wohlbefinden des jungen Erwachsenen ist es wichtig, dass die schnellere
ErmUdung berlcksichtigt wird. Es bringt mehr, wenn der Jugendliche richtig an einigen
wenigen jedoch den Bedurfnissen seiner Person entsprechenden Aktivitaten
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teilnehmen kann, als wenn er mide und schlafrig moglichst vieles Gber sich ergehen
lasst.

Im weiteren Verlauf der Krankheit nimmt die Ruhebedurftigkeit zu und erfordert allein
schon die tagliche Pflege viel Zeit und Kraft.

SECHSTE PHASE: LEBEN MIT DEM NAHERKOMMENDEN ENDE
Ca. 20. - 30. Lebensjahr

In dieser Phase der Krankheit ist das aktive Sprachvermégen so gut wie verloren
gegangen. Manchmal kénnen Gedanken noch mit einem einzelnen Wort geduBert
werden. Oft geht es um frihere Erlebnisse, um Menschen oder Dinge, die immer
wichtig waren, z. B. die groBe Schwester oder ein Hobby. Will man den jungen
Erwachsenen verstehen, sollte man seine Lebensgeschichte kennen und wissen, welche
Menschen in seinem Umfeld wichtig sind. Dann kann auf ein einzelnes Wort
eingegangen werden und schon aus dem Gesichtsausdruck abgelesen werden, was der
Jugendliche méchte. Das Verstandnis gesprochener Sprache bleibt jedoch auf einem
einfachen Niveau erhalten. Darum sollten sich alle Beteiligten gut Uberlegen, was sie in
der Nahe des jungen Erwachsenen Uber ihn sagen.

Die vitalen Kérperfunktionen, wie Blutdruck, Atmung, Herzschlag und
Korpertemperatur kénnen in dieser Phase zeitweise etwas ,,ins Stocken geraten”. Der
Blutdruck und die Kérpertemperatur kénnen plétzlich sinken. Eltern oder Pfleger
bemerken, dass der junge Erwachsene sehr still ist und weit weg zu sein scheint. Die
Koérpertemperatur kann auch ohne Anlass plotzlich steigen, etwa als ob eine Lungen-
oder Harnwegsinfektion vorliegt. Meist reguliert sich die Kérpertemperatur nach
einigen Stunden wieder, doch kann dies Eltern und Pfleger sehr beunruhigen.
Verursacht werden diese UnregelmaBigkeiten durch die fortschreitende Schadigung
des Gehirns, hierdurch arbeiten Hirngebiete, die diese Funktionen regeln, nicht mehr
ordnungsgemaB.

Betreuung und Begleitung des jungen Erwachsenen werden in dieser Phase immer
mehr zur Krankenpflege. Das Essen wird problematisch, es kommt immer haufiger zu
Lungen- oder Blasenentziindungen. Auch muss jetzt bei der tagliche Pflege mehr auf
Zeichen von Wundliegen geachtet werden. Gute und schlechte Zeiten wechseln sich
jetzt ab. In verhaltnismaBig guten Zeiten kann sich der junge Erwachsene noch recht
lang an bekannten Aktivitaten erfreuen, wenn diese an den verringerten Energievorrat
angepasst werden. Doch werden diese Perioden seltener. In dieser Krankheitsphase
kénnen Zuneigung und Firsorge vor allem in kleinen Dingen zum Ausdruck gebracht
werden: ein bekanntes Lied, ein kleiner Leckerbissen, eine CD mit bekannter Musik
oder einfach nur Nahe.
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Ein gewohnlicher Tag

Peter ist 26 und braucht viel Ruhe. Er wohnt mit fiinf anderen Ménnern und Frauen
zusammen in einer betreuten Wohnung. Morgens, nachdem er seine Medikamente
bekommen hat, schléft er noch zwei weitere Stunden, danach ist es Zeit zum Waschen
und Anziehen. Er frihstlckt in aller Ruhe in seinem angepassten Rollstuhl und danach
geht er mit Anja, seiner Betreuerin, eine halbe Stunde spazieren. Zu Hause
angekommen legen sie eine seiner Lieblings-CDs auf. Die Auswahl wird immer kleiner,
Peter erfreut sich vor allem an seinen é&lteren CDs. An seinem zufriedenen Gesicht kann
Anja sehen, ob sie die richtige CD ausgewadhlt hat. Nach dem Mittagessen ist Peter sehr
mdude, er geht wieder fir ein paar Stunden ins Bett. Halb vier holt ihn Cora, die
Mitarbeiterin vom Tageszentrum, ab, dann gehen sie zusammen hinuber. Peter und
Cora kennen sich schon jahrelang. Sie spielen mit dem Klingelballspiel, das machte
Peter schon immer viel Spal3 und das blieb auch so, obwohl Cora ihm jetzt bei allem
helfen muss. Peter lauscht, ob der Klingelball durch das Tor rollt, und wenn das gelingt,
freuen sie sich. Eine halbe Stunde kann er richtig mitspielen, danach verebbt seine
Energie. Dann wird er wieder nach Hause gebracht, wo er bis zum Essen noch eine
Stunde in seinem Ruhesessel verbringt. Er schlummert ein bisschen, genie3t das
Zusammensein mit den Anderen und das Treiben beim Tisch decken. Nach dem
Abendessen liegt er, so gegen 8, wieder in seinem Bett.

Erndhrungsprobleme

Viele Jugendliche haben schon im Teenageralter Schwierigkeiten mit dem
selbststandigen Essen. Es wird schwieriger, Gabel und Léffel zu gebrauchen, doch kann
mit angepassten Besteck noch lange Zeit selbststandig am Tisch gegessen werden.
Hierzu kénnen Ergotherapeuten weitere Ratschlage geben. Auf Dauer werden jedoch
Kauen und Schlucken mihsamer. Beim Essen ist Hilfe notwendig, auch sollte die
Nahrung zerkleinert und zerdrickt werden, um Verschlucken vorzubeugen. Es ist
wichtig, sich fur die Mahlzeit Zeit zu nehmen und eine ruhige Atmosphare zu schaffen.
Wird bei den Mahlzeiten zu wenig Nahrung aufgenommen, kénnen Nahrungs-
erganzungsmittel gegeben werden, damit die Zufuhr von ausreichend Kalorien und
Nahrstoffen gewahrleistet wird.

PEG-Sonde

Im Laufe der Zeit kann das Essen jedoch so mihsam werden, dass die Mahlzeiten einen
groBBen Teil des Tages beanspruchen. Auch kommt es immer haufiger zum
Verschlucken, das kann dann wiederum heftige Hustenanfalle auslésen oder eine
Lungenentziindung verursachen. Nehmen die Schluckprobleme tberhand und
beanspruchen die Mahlzeiten unverhéltnismaBig viel Zeit, sollte erwogen werden,
Nahrung und Medikamente mithilfe einer PEG-Sonde zu verabreichen. Diese Sonde ist
ein biegsames Kunststoffréhrchen, das durch die Bauchwand (perkutan) direkt in den
Magen reicht. Sie wird im Krankenhaus unter Narkose mithilfe eines Endoskops
eingesetzt. Ein Endoskop ist ein biegsamer Schlauch, mithilfe dessen Untersuchungen in
der Speiseréhre und im Magen durchgefuhrt werden. Daher kommt die Bezeichnung
PEG-Sonde (perkutane endoskopische Gastrostomiesonde). Dies ist ein einfaches und
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sicheres Verfahren, bei dem im Allgemeinen wenig Komplikationen zu erwarten sind.
Die Sonde muss in regelmaBigen Abstanden erneuert werden. Das erste Mal geschieht
das normalerweise in einem Krankenhaus, aber spater kann das auch zu Hause
gemacht werden. Der Vorteil einer PEG-Sonde ist, dass der Zugangsweg fur Nahrung
und Medikamente gesichert ist. Das Essen ist dadurch weniger zeitraubend und es
bleibt wieder mehr Zeit fur andere Aktivitaten. AuBerdem besteht noch immer die
Moglichkeit, zusatzlich kleine Leckerbissen oral anzubieten, wenn die Schluckprobleme
nicht all zu schwerwiegend sind. Oft bessert sich der kérperliche Zustand, da wieder
gentigend Nahrung aufgenommen wird, und das gesamte Wohlbefinden steigt.

Far Eltern ist es meist ein groBer Schritt, sich flr eine PEG-Sonde zu entscheiden. Zwar
wird das Leben verlangert und die Lebensqualitat wird fur einige Zeit verbessert, doch
die Krankheit schreitet trotzdem fort. Daher sollten Eltern rechtzeitig Vor- und
Nachteile mit dem behandelnden Arzt und den Betreuern besprechen, damit sie eine
gut durchdachte Entscheidung treffen kénnen. Es ist Ubrigens nicht so, dass bei
juveniler NCL immer eine PEG-Sonde notwendig ist. Nahrungsaufnahme und
Medikamentenverabreichung Gber den Mund kénnen bis zum Ende hin méglich
bleiben.

Speiserdhre / Reflux

Die zunehmenden neurologischen Probleme beeintrachtigen auch die
Funktionsfahigkeit des unteren SchlieBmuskels der Speiseréhre (,Magenmund”,
Kardia), der das Einstrdmen von Nahrung erlaubt, das Zurtckstrémen jedoch
verhindert. Saurer Mageninhalt strémt dann zurick in die Speiseréhre (Reflux), was zu
AufstoBen und manchmal auch Ubelkeit und Erbrechen fiihrt. Die Wand der
Speiserdhre ist der Saure nicht gewachsen, die Schleimhaut kann sich entztinden, und
es kdnnen Blutungen entstehen. Dieser gesamte Problemkreis wird gastro-
o6sophageale-Refluxkrankheit genannt. Sie kann sehr schmerzhaft sein. Gibt es nach
dem Essen Anzeichen von Schmerzen oder treten unverstandliche
Verhaltensdnderungen auf, sollte ein Reflux in Betracht gezogen werden. Die
Symptome sind auf einfache Weise mit einem Magensdurehemmer zu bekampfen.
Beim Einsetzen einer PEG-Sonde wird auch die Speiser6hrenwand auf eine
Refluxerkrankung hin untersucht. Bei Schaden kann dann sofort eine Behandlung mit
Magensaurehemmern angefangen werden.

Auch bei der Ernahrung mit einer PEG-Sonde kann Nahrung in die Speiserdéhre
zurtckflieBen. Wahrscheinlich ist das Refluxrisiko bei einer PEG-Sonde sogar etwas
erhoht, deshalb sollte auch nach dem Einsetzen der Sonde auf Anzeichen von Reflux
geachtet werden.

Lungen

Auch die Muskeln des Rumpfes und der Atmung werden schwécher. Der Jugendliche
hat weniger Kraft, um tief durchzuatmen, die Atmung wird flacher. Die
Schleimproduktion nimmt in dieser Phase oft zu. Die Krafte reichen nicht mehr zum
Schleimabhusten, der Schleim kann nicht mehr entfernt werden und hauft sich in den
Lungen an. Da auch die Abwehrkrafte verringert sind, kann hierdurch relativ schnell
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eine Lungenentziindung entstehen. Eine Komplikation dieser Art entsteht auch, wenn
Nahrung oder Speichel in die Luftrohre und die Bronchien gelangen.

Dann ist eine Behandlung mit Antibiotika notwendig. Mit verschiedenen MaBnahmen
kann versucht werden, die Lungen so frei wie méglich zu halten. Dazu zédhlen
regelméaBige Inhalationen mit Schleiml&sern, falls nétig Verabreichung Bronchien
erweiternder Mittel und physiotherapeutische Unterstitzung beim Abhusten. Auch
kann ein regelmaBiger Wechsel der Koérperlage verhindern, dass sich der Schleim in den
Lungen festsetzt. Dennoch kénnen Lungenentziindungen auch mit diesen MaBnahmen
nicht ganz vermieden werden und mussen regelmaBig Antibiotika verschrieben
werden. Auch hier sollte immer wieder sorgfaltig erwogen werden, welche
MaBnahmen und Behandlungen in einer bestimmten Phase sinnvoll sind.

Ein Lob

Simona ist 26. Sie hat jeden Tag einen oder mehrere epileptische Anfélle. Sie liegt meist
im Bett und hustet viel. Dabei erbricht sie Schleim. Inhalation mit einem Schleimléser
verdidnnt den Schleim etwas. So kann sie ihn leichter abhusten. Jeden Tag kommt der
Physiotherapeut und hilft ihr dabei. Sie hat zwar oft eine Lungenentziindung, aber
eine erhéhte Temperatur heiBt bei ihr nicht immer, dass sie auch eine Infektion hat.

Oft sinkt die Temperatur innerhalb weniger Stunden wieder von selbst, manchmal
dauert es auch einen ganzen Tag. Auf Wunsch der Eltern kommt die Arztin trotzdem
oft kurz vorbei und hért ihre Lungen ab, denn wenn eine Lungenentzindung nicht
schnell behandelt wird, kann Simona sehr krank werden. Die Arztin kennt Simona
schon ein paar Jahre. Sie spricht nicht mehr viel, aber die Arztin weiB, dass sie einfache
Fragen versteht. Wenn sie das Stethoskop auf Simonas Brust setzt und sie bittet, zu
atmen, dann wartet sie kurz. Sie weil3, dass Simona die Frage nur langsam erfasst. Nach
ein paar Sekunden unternimmt Simona einen Versuch, tief zu atmen. Das reicht, um zu
beurteilen, ob Simonas Lungen frei sind. Die Arztin lobt sie fiir ihre gute Mitarbeit, und
das zaubert immer wieder ein kleines Ldcheln auf Simonas Gesicht.

Wundliegen

Immer mehr Zeit wird im Bett oder im speziellen Ruhesessel verbracht, hier sollte
besonders auf die Gefahr des Wundliegens geachtet werden. Wenn der Jugendliche zu
lange in unveranderter Haltung im Bett liegt oder im Sessel sitzt, kann durch den Druck
von Bett und Sessel die Durchblutung der Aufliegestellen beeintrachtigt werden.
Besonders gefahrdet sind die Huften, das SteiBbein und die Fersen. Eine wund
gelegene Stelle (Dekubitus) kann unvermittelt von einem zum anderen Tag entstehen,
dabei zeigt sich ein roter Fleck auf der Haut, der auch dann nicht weggeht, wenn die
Stelle nicht mehr belastet wird. Wundliegen kann verhindert werden, indem die
Koérperlage haufig gewechselt wird. AuBerdem ist ein frihzeitiger Gebrauch einer
Antidekubitusmatratze zu empfehlen. Das Risiko auf Wundliegen besteht auch bei der
Benutzung von Rollstuhl und Entspannungssessel, wenn der Jugendliche darin zu lange
in einer Haltung verharrt. Auch hier sollte auf regelméaBigen Haltungswechsel oder
wiederholtes Umlagern vom Bett in den Sessel geachtet werden, beide sind auch den
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Gelenken und Muskeln zutraglicher. Zumeist kann Wundliegen mit solchen
MaBnahmen vermieden werden.

Sobald jedoch ein beginnender Wundliegefleck festgestellt wurde, sind regelmaBige
Kontrollen und gegebenenfalls fachgerechte Behandlung notwendig.

SIEBTE PHASE: STERBEN IN WURDE

Letzte Fiirsorge

Die Krankheit kann individuell sehr unterschiedlich verlaufen. Auch das Sterbealter
variiert, meist liegt dieses zwischen 20 und 30 Jahren, der Tod kann jedoch auch friher
oder spater eintreten.

Es ist moglich, dass der Tod unerwartet und ohne erkennbare Ursache eintritt, zum
Beispiel dann, wenn sich die Epilepsie verschlechtert und nicht mehr ausreichend
behandelt werden kann. In den meisten Fallen sind die Jugendlichen oder Erwachsenen
mit JNCL in der letzte Phase ihres Lebens jedoch sehr geschwacht. Dann kann eine
Virusinfektion, eine Lungenentziindung, eine Harnwegsinfektion oder ein epileptischer
Anfall fur den ausgezehrten Korper zu viel sein. In dieser Phase treten manchmal
unwillktrliche Muskelzuckungen (Myoklonien) auf. Diese kénnen sehr stérend sein,
doch sie sind nur schwer mit Medikamenten einzuschranken. Wiederholte
Lungenentzindungen mit hoher Schleimproduktion kénnen Atemnot und Schmerzen
verursachen.

Die Behandlung und Begleitung sind in dieser Phase ganz darauf gerichtet, die
Symptome und Schmerzen so zu bekdmpfen, dass der Jugendliche oder Erwachsene so
wenig wie moglich leidet. Hierfur sind mitunter viele Medikamente nétig, unter
anderem auch Beruhigungsmittel, damit nicht beherrschbare Symptome nicht bewusst
erlebt werden brauchen. Auch hier sollten die Méglichkeiten palliativer Versorgung
oder Pflege noch einmal sorgfaltig gegeneinander abgewogen werden, um den
Jugendlichen oder Erwachsenen zu ermdglichen, sich auf eine gute Art und Weise vom
Leben verabschieden zu kénnen.

Waren Eltern und Geschwister schon immer an der Begleitung und der medizinischen
Versorgung beteiligt, sind sie auch in dieser allerletzten Phase oft sehr intensiv mit
dabei.

Eltern und Geschwister sollten die Gelegenheit bekommen, ihrem Kind, ihrem Bruder
oder ihrer Schwester nahe zu sein und von ihm oder ihr auf eigene und persénliche Art
und Weise Abschied zu nehmen.

Palliative Versorgung

Palliative Versorgung nennt man die Versorgung und Behandlung in Situationen, in
denen es keine Aussicht auf Heilung mehr gibt. Das Ziel der palliativen Versorgung ist
nicht die Heilung, sondern die Lebensqualitdt den Umstdnden entsprechend so hoch
wie méglich zu halten, sowohl fur den Patienten als auch fur seine Familie und andere
Beteiligte. Palliative Versorgung berlcksichtigt sowohl medizinische als auch
psychologische, soziale und spirituelle Aspekte. Dabei wird Sterben als ein nattrlicher

52



Vorgang betrachtet, der nicht verzégert und nicht beschleunigt werden sollte. Damit
ist in Kurzform beschrieben, wie die Weltgesundheitsorganisation palliative Versorgung
definiert.

Es stellt sich jedoch die Frage, ob diese Definition so auch fur die Situation von Kindern,
Jugendlichen und jungen Erwachsenen mit JNCL zutrifft. Hier gibt es schon nach der
Diagnose keine Aussicht mehr auf Heilung. Sterben im Kindes- oder Jugendalter ist
nicht als ein naturlicher Prozess anzusehen. Fur Kinder hat die WHO palliative
Versorgung darum anders definiert:

Die Palliativversorgung von Kindern und Jugendlichen umfasst die aktive Betreuung
der kérperlichen, geistigen und spirituellen Bedlrfnisse des Kindes vom Zeitpunkt der
Diagnosestellung an und schlieBBt die Untersttitzung der Familie mit ein. Die
Versorgenden mussen die kérperlichen und psychosozialen Leiden des Kindes erkennen
und lindern. Eine effektive Palliativversorgung benétigt einen multidisziplindren
Ansatz, der die Familie einbezieht und regionale Unterstiitzungsangebote nutzbar
macht.

Mit dieser Definition wird die Handlungsbreite palliativer Pflege erweitert. Palliative
Pflege beschrankt sich bei Kindern nicht nur auf die Versorgung am Lebensende,
sondern sie beinhaltet eine vielgestaltige Art der Versorgung und Pflege, die abhangig
von den jeweiligen BedUrfnissen des Kindes und dessen Lebenssituation, im Laufe von
z. T. Jahren ausgebaut und intensiviert werden muss. Im Grunde kann mit dieser
Definition auch die Art palliativer Versorgung beschrieben werden, die Kindern mit
juveniler NCL zuteilwerden sollte, sobald die Diagnose gestellt ist. Jedes Kind mit JNCL
sollte ab Erhalten der Diagnose so begleitet und behandelt werden, dass in allen
Bereichen eine moéglichst hohe Lebensqualitat erreicht werden kann. Das gelingt am
besten multidisziplinar.

Es war uns wichtig, die Grundgedanken der WHO zur Palliativpflege von Kindern in die
Gestaltung unserer Begleitung von JNCL- kranken Kindern einflieBen zu lassen. Die
palliative Versorgung an JNCL erkrankter Kinder beginnt mit der Diagnose. Das Wissen
um den frihzeitigen Tod der Kinder, Jugendlichen und jungen Erwachsenen beeinflusst
schon recht fruh viele Entscheidungen, auch die medizinischer Art. Und letztendlich
beinhaltet die Betreuung auch die Versorgung am Lebensende.

Palliative Versorgung endet jedoch nicht mit dem Tod des Kindes. Viele Eltern haben
das Bedurfnis, nach einiger Zeit noch einmal mit dem behandelnden Arzt
zuruckzuschauen auf das Leben ihres Kindes, auch auf diese letzte Phase des
Abschiednehmens. Ein oder mehrere Gesprache geben Eltern und Geschwistern die
Moglichkeit, noch einmal zurlickzublicken auf alles, was geschehen ist, noch einmal
Kummer und Sorgen zu benennen und noch einmal schéne Augenblicke zu wirdigen.
Es tragt viel zur Verarbeitung der Trauer bei, wenn auch hierzu ausreichend Zeit und
Zuwendung angeboten werden.
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ERSTE PHASE: DIAGNOSESTELLUNG Ca. 4. - 8. Lebensjahr

Die Frage, was das Wichtigste im Leben ist, werden die meisten Menschen wohl
beantworten mit: ,Meine Gesundheit!” Eltern werden hinzufiigen, dass die Gesundheit
ihres Kindes an erster Stelle steht. Wer gesunde Kinder hat, ist sich vielleicht nicht
einmal dessen bewusst, dass Gesundheit nichts Selbstverstandliches ist. Bis zu dem
Augenblick, in dem das Kind krank wird, unheilbar krank. Das widerfahrt Eltern mit
einem Kind, welches die Diagnose JNCL bekommt.

Dies ist so unvorstellbar und unwirklich, dass es beinahe unméglich ist, zu begreifen
und zu verstehen, was das eigentlich bedeutet. Trotzdem ist es eine Realitat, mit der
jahrlich einige Eltern und Familien konfrontiert werden. Jedes Jahr kommen in
Deutschland etwa 5-10 Kinder mit der Krankheit JNCL zur Welt (Claussen e.a. 1992: 536
e.s.) Diese Diagnose verursacht viele Fragen und Emotionen, sowohl bei den Eltern als
auch bei der Familie, den Freunden, Nachbarn oder Lehrern. Wie verlauft die Krankheit
eigentlich und wie erlebt das Kind den Krankheitsprozess selbst?

Aus medizinischen und genetischen Untersuchungen geht hervor, dass es mehrere
Formen von JNCL gibt, was moglicherweise einen unterschiedlichen Verlauf erklaren
kann. Es ist auch bekannt, dass der Krankheitsprozess bei Kindern aus einer Familie mit
der gleichen genetischen Veranlagung trotzdem sehr unterschiedlich verlaufen kann.
Mit einer Einteilung in Phasen méchten wir lediglich einen Rahmen bieten, der
Anhaltspunkte gibt Uber den zu erwartenden Krankheitsverlauf. Hierbei mdchten wir
auch zeigen, wie die normale Entwicklung des Kindes einerseits zwar noch lange Zeit
anhalt, die Krankheit aber andererseits unaufhaltsam ihren Verlauf nimmt und der
korperliche Verfall letztendlich Gberhandnimmt.

So fangt es an

Gibt es Probleme mit dem Sehvermdgen eines Kindes, denkt man meistens nicht direkt
an JNCL. Und doch beginnt die Krankheit oft damit. Zu einem bestimmten Zeitpunkt
bemerken die Eltern, oder auch Betreuer im Kindergarten oder der Schule, dass das
Kind in seinen Bewegungen unsicher wird. Das Kind stolpert unvermittelt oder fallt
ofter hin als andere Kinder. Spielt das Kind mit anderen Kindern, kann es oft in deren
Tempo nicht mehr mithalten oder es vermeidet den Kontakt zu anderen Kindern ganz
und gar. Diese Auffélligkeiten entstehen meist zwischen dem vierten und achten
Lebensjahr.

Mitunter denkt man erst noch an Ungeschicklichkeiten in der Motorik — einige Kinder
haben nun einmal ein unsicheres Bewegungsmuster. Zeigt es sich jedoch, dass das Kind
immer schlechter in die Ferne sehen kann, zieht man auch Stérungen des
Sehvermogens in Betracht. Der Augenarzt wird eine ernsthafte Erkrankung der
Netzhaut feststellen, mit fortschreitendem Verlauf und unumkehrbar. Zu Beginn des
Krankheitsverlaufes wird vor allem der zentrale Teil der Netzhaut befallen, d. h. der
Teil, mit dem das Auge scharf sieht. Wird dieser Bereich beschadigt, kann das Kind
schlechter fixieren und wird es versuchen, das zu kompensieren. Es wird z. B. probieren
einen Gegenstand aus dem Augenwinkel zu erfassen, also daran vorbei zu schauen,
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auch wird es groBe Muhe haben, jemanden direkt anzuschauen. Dieser Prozess verlauft
ziemlich schnell: Nach zwei bis vier Jahren ist das Kind ernsthaft sehbehindert.
Allmahlich verschlechtert sich das Sehvermégen immer weiter und letztendlich
erblindet das Kind.

Auch der Augenarzt wird aufgrund seiner Befunde nicht direkt JNCL vermuten. Bei
Kindern gleichen Alters konnen verschiedene Sehstérungen mit vergleichbaren
Symptomen auftreten, d. h., solange das Kind nur mit der Verschlechterung seines
Sehvermogens kampft, wird selten an eine schwerwiegendere Krankheit gedacht.

Andere Symptome

Es kann einige Zeit dauern, manchmal sogar Jahre, bis andere Symptome sichtbar
werden und deren Zusammenhang deutlich wird. Das Kind bekommt z.

B. Konzentrationsschwierigkeiten und die Schulleistungen verschlechtern sich. Beim
gemeinsamen Spiel mit anderen Kindern kommt das Kind nicht mehr so gut mit. Ohne
zu begreifen, was wirklich passiert, wird das Kind jedoch selbst merken, dass mit ihm
etwas nicht in Ordnung ist und es wird seinem Charakter und seiner Persénlichkeit
entsprechend darauf reagieren.

Bei dem einen Kind duBert sich das in Auflehnung und Aufsassigkeit, ein anderes Kind
zieht sich jedoch lieber still zurtick. Die Kinder kénnen gribeln oder angstlich werden,
es konnen Schlafprobleme entstehen, es kann auch passieren, das ein Kind pl6tzlich
nicht mehr beim Freund oder bei der Freundin Gbernachten will.

Ein erstes Signal

Karin ist neun. Sie ist sehbehindert, kommt aber noch gut in der kleinen Grundschule
zurecht, die sie seit drei Jahren besucht. Eines Tages bittet die Lehrerin die Eltern zu
einem Gespréach tber Karin. Sie berichtet, dass Karin nicht mehr gut mitkommt. Ihr ist
aufgefallen, dass die Leistungen zurtickbleiben und dass sie oft still in der Klasse sitzt
und sich nicht beteiligt am Spiel der Anderen. Die Lehrerin fragt, ob es zu Hause
vielleicht Probleme gibt. Die Eltern sind beunruhigt. Auch sie haben bemerkt, dass
Karin weniger fréhlich ist. Aber woran das liegen mag? Zu Hause ist eigentlich alles in
Ordnung.

Oft ist es schwer zu erkennen, was tatsachlich los ist: Eigentlich kann schon allein die
Verschlechterung des Sehvermégens die erwdhnten Probleme verursachen. Mit
anderen Worten: Die Symptome der Krankheit und die Reaktionen, die das Kind zeigt,
fallen zusammen. Da kommt hinzu, dass manche Kinder keine unmittelbar sichtbare
Reaktion zeigen auf das, was mit ihnen geschieht.

Zu einem bestimmten Zeitpunkt verschlechtern sich jedoch Sehvermégen und damit
verbundene Komplikationen so deutlich, dass den Eltern klar wird, dass ein gréBeres
Problem vorliegt. Die Eltern werden sich dann meistens mit ihren Fragen an den Haus-
oder Augenarzt wenden.
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Die Diagnose

Der Haus- oder Augenarzt wird das Kind an einen Kinderarzt oder Kinderneurologen
Uberweisen. Dieser wird einige Untersuchungen veranlassen, um die Ursache des
Problems zu klaren. Dabei wird versucht, das Kind so wenig wie méglich zu belasten.
Trotzdem ist nicht zu vermeiden, dass auch einige unangenehme Untersuchungen
ausgefuhrt werden mussen. Am aufschlussreichsten sind die Informationen aus der
Blutprobe. Bei dem heutigen Stand der Forschung ist es dann relativ schnell moglich,
eine sichere Diagnose zu stellen.

ZWEITE PHASE: NOCH SO NORMAL WIE MOGLICH
Ca. 6 - 10 Lebensjahr

Der Befund JNCL schockt. Auch ohne sofort erfassen zu kénnen was die Nachricht alles
beinhaltet, wird dennoch sofort deutlich, dass das Leben firr das Kind und seine Familie
nie mehr dasselbe sein wird. Die Nachricht kann aber auch bedeuten, dass die lange
Zeit von Angst und Zweifel zu Ende ist. Es gibt endlich eine Erklarung fur alle jene
Probleme, fur die bis jetzt keine Lésung gefunden werden konnte.

Anstelle davon entstehen jetzt jedoch zahllose neue Unsicherheiten: Die Voraussichten
auf eine normale, gesunde Entwicklung zum Erwachsensein sind verloren. Welche
alternative Perspektiven sich zeigen werden, ist jedoch héchst unsicher. Nur wenige
Eltern werden sich schon in diesem Moment eine Vorstellung davon machen kénnen,
welcher Weg vor ihnen liegt, die meisten werden jedoch ahnen, dass er sehr schwer
und voller Strapazen sein wird.

Dennoch hat das Kind auch jetzt noch ein Leben vor sich, und dieses Leben braucht
auch jetzt noch nicht ausschlieBlich aus Krankheit und Schmerzen zu bestehen. Wir
haben gemerkt, dass das Leben den Kindern trotz allem SpaB3 macht und Eltern
berichten, dass sie ihr Leben bewusster gestalten. So genieBen sie z. B. den
gemeinsamen Urlaub gerade darum so richtig, weil er jetzt noch méglich ist.

Die Diagnose ist gestellt: Was nun?

Es ist sehr wichtig, dass den Eltern die schlechte Nachricht umsichtig und bedachtsam
mitgeteilt wird. Der Befund wird oft vom Facharzt mit den Eltern besprochen. Hierbei
sollte sowohl den fachlichen Informationen Uber den Verlauf der Krankheit Raum
gegeben werden, als auch den emotionalen Reaktionen, die dadurch hervorgerufen
werden.

Es ist schwierig genau zu sagen, welche Informationen im ersten Gesprach gegeben
werden sollten. Selbstverstandlich haben die Eltern ein Recht darauf, alle
Informationen zu bekommen. Aber es wird nicht jeder sofort genau wissen wollen oder
kénnen, wie die Krankheit verlauft, noch ganz abgesehen davon, dass nicht jeder die
Nachricht gleich in vollem Umfang verarbeiten kann. Andererseits ist fur
JInternetfreaks’ die Verflugbarkeit von Informationen heutzutage nahezu unbegrenzt.
Problematisch ist daran, dass es nicht einfach ist, alle Informationen gut einzuschatzen.
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Die Art und Weise, wie das erste Gesprach gefuhrt wird, kann den weiteren Verlauf der
gesamten Betreuung nachhaltig beeinflussen. Den Eltern steht ein langer und
intensiver Umgang mit den Fachkraften bevor. Der ungewdhnliche Charakter des
Krankheitsverlaufes und die immer wiederkehrende Konfrontation mit Verlust und
Verfall erfordern eigentlich eine gewisse Bestandigkeit in der Beratung und
Behandlung. Eltern wissen es zu schatzen, wenn sie, wie z. B. bei Wechseln des
Fachpersonals, nicht immer wieder aufs Neue ihre Geschichte erzahlen mussen. Es tut
ihnen gut, wenn sie mit dem Sachverstand und Verstandnis eines engagierten Betreuers
rechnen kénnen, wenn z. B. ein Arzt oder Betreuer den Krankheitsverlauf gut kennt,
die Situation der Eltern gut einschatzen kann und vorausschauend mitdenkt, wie die
nachste Phase bewaltigt werden kénnte.

Es ist wichtig, dass Arzte und Betreuer das schon beim ersten Gespréach bericksichtigen.
Moglicherweise kann eine vertraute Person der Familie zur Unterstitzung anwesend
sein. Arzte kénnten auch erste Hinweise geben zu Unterstiitzungsméglichkeiten oder
Hilfeleistungen, die sowohl fur die Situation zu Hause als auch fur die Schule beantragt
werden kénnen. SchlieBlich haben nicht nur das Kind selber und seine Eltern mit den
Folgen der Krankheit zu tun, sondern auch Geschwister, GroBeltern, Freunde und
Mitschuler. Ebenso wie auf praktischem Gebiet Hilfe angeboten werden kann, wird
auch sozial und emotional Unterstlitzung vonnéten sein.

Eine ambulante Betreuung kann verschiedene Facetten haben, in erster Linie
beinhaltet sie die Unterstltzung der Eltern bei der Erziehungsarbeit zu Hause und der
Lehrer bei der Férderung des sehbehinderten Kindes in einer Regelschule. Die
Begleitung kann sich jedoch auch darauf richten, Eltern einen ersten Weg durch die
komplexe Welt der Gesetze und Leistungsanspriiche zu bahnen.

Was sagt man dem Kind?

Normalerweise wird dem Kind selber nicht erzahlt, was die Diagnose genau bedeutet.
Aber es hat naturlich ein Recht auf Erklarungen und braucht Antworten auf seine
Fragen. Das Kind erfahrt schlieBlich am eigenen Leib, was es bedeutet, immer
schlechter zu sehen und immer weniger zu kdnnen. Die medizinischen Untersuchungen
sind belastend und kénnen zu groBer Angst und Unruhe flhren. Am meisten hilft es
dem Kind, wenn es Unterstttzung erféhrt und ehrliche Antworten auf seine Fragen
bekommt. Hierbei ist es wichtig, dass die Antworten der Erfahrungswelt und dem
Auffassungsvermdgen des Kindes entsprechen. Die Perspektive des Kindes wird
bestimmt durch sein Alter, seinen Entwicklungsstand und durch die Situation, in der es
sich gerade befindet. Gibt man dem Kind Informationen, ohne das zu bertcksichtigen,
belastet man das Kind mit einem Zukunftsbild, das sich das Kind nicht vorstellen kann
und womit es nicht umgehen kann. Zu viele und zu schwierige Informationen kénnen
mitunter zu Angst und Unsicherheit fihren. AuBerdem wirde man dem Kind auf diese
Weise Zukunftsideale entnehmen, die an sich normal und gesund sind, auch dann,
wenn Eltern und andere Beteiligte wissen, dass sie nicht verwirklicht werden kénnen.
Es ist also wichtig, dem Kind ehrlich zu antworten und dabei anzuschlieBen beim Hier
und Heute, so praktisch und konkret wie nur moéglich. Im Allgemeinen wird das Kind
aus den erhaltenen Informationen nur das entnehmen, was es begreifen kann. Was es
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nicht versteht oder woflr es noch nicht reif ist, wird es nicht aufnehmen. In der Praxis
zeigte sich, dass Fragen, die weiter reichen als das Hier und Heute, von den Kindern
nicht so oft gestellt werden, auch nicht im weiteren Krankheitsverlauf. Zum einen geht
das dafur erforderliche abstrakte Denkvermégen verloren, zum anderen scheint dies
auch eine Art Selbstschutz zu sein.

Auch ware es gut, wenn die Geschwister bei der Krankheit ihres Bruders oder ihrer
Schwester mit einbezogen wuirden. Die Information sollte dabei auf ihr Alter
abgestimmt sein und die Kinder sollten mit ihren Fragen ernst genommen werden.
Altere Kinder (ab ca. 12 Jahren) finden ansonsten andere Wege, um herauszufinden,
was los ist. Oft sind die Kinder geschickter im Umgang mit dem Internet als ihre Eltern.
Was sie dort in Erfahrung bringen, werden sie nie ganz begreifen kénnen, umso gréBer
werden jedoch dann ihre Verwirrung und Unsicherheit sein. AuBerdem gehen Eltern
das Risiko ein, dass ihr Kind sich von ihnen entfremdet, obwohl dies sicher das Letzte
ist, was Eltern wollen. Kinder sind sehr feinfuhlig und splren, wenn etwas nicht stimmt.
Und es geht sie auch etwas an, denn es ist ihr Bruder oder ihre Schwester, mit dem oder
der etwas nicht in Ordnung ist. Als Eltern kommt man nicht daran vorbei. Statt zu
versuchen, den Geschwistern die Trauer zu ersparen, konnten die Eltern eher probieren,
die Situation als Familie gemeinsam zu meistern.

Passende Antworten

Peter ist 8 Jahre alt, als die Diagnose JNCL gestellt wird. Er hat noch zwei Schwestern:
Lisa, 13 Jahre alt und Kim, 11 Jahre alt. Nachdem die Eltern die Diagnose vom
Kinderarzt mitgeteilt bekommen haben, fragen sie sich: Was und wie erzdhlen wir das
unseren Kindern? Peter ist ein lebhafter Junge, aber kein groBer Redner. Er ist wiitend
und aufsdssig, weil er immer weniger sehen kann. Die Eltern erkldren ihm, dass bei
manchen Menschen das Gehirn nicht so richtig funktioniert und dass das auch bei Peter
so ist. Dadurch kann er weniger sehen. Das erzdhlen sie auch ihren Téchtern, und, dass
es nie wieder gut wird. Mehr erzéhlen sie zu diesem Zeitpunkt nicht, aber sie sagen
ihren Kindern, dass sie mit ihren Fragen immer zu ihnen kommen kénnen. Die Kinder
akzeptieren die Erkldrung, doch Lisa beginnt nachzudenken. Als sie wiederholt Fragen
stellt, beschlieBen die Eltern, dass sie ihr mehr erkldren mdssen.

Vitalitat

Kinder mit JNCL entwickeln sich noch geraume Zeit weiter. Es sind Kinder, die mit
zunehmenden Einschrankungen zurechtkommen mussen, doch Kinder sind vital, mit
einem Drang zu Wachstum und Entwicklung. Auch besitzen Kinder die Fahigkeit, gut
mit Einschrankungen und Ruckschlagen umzugehen und diese zu kompensieren.
Kinder mit JNCL besitzen im Grunde dieselbe Lebenskraft und Lebensfreude wie andere
Kinder auch. Aus dieser Kraft heraus bleiben Kinder mit JNCL oft lange imstande, sich
weiter zu entwickeln, und sie bleiben motiviert, auch weiter bei den anderen Kindern
mitzumachen. Naturlich entstehen auch Frustrationen, wenn nicht alles so klappt wie
bei den anderen. Kinder dieses Alters (etwa 8 — 10 Jahre) vergleichen sich gern mit
Gleichaltrigen oder sie messen sich an den Geschwistern. Dann ist es fur das Kind nicht
so einfach, wenn es merkt, dass andere Kinder genau das sehen, was sie selbst eben
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nicht mehr sehen kénnen oder dass die anderen besser sind im Sport und dass sie Spiele
schneller begreifen. Langsam aber sicher wird das Kind merken, dass ihm die Dinge, die
andere Kinder so ohne Weiteres tun, selbst nicht mehr méglich sind.

Eltern und Lehrer werden sich fragen, ob die Hilfe, die zu Hause und in der Schule
geboten wird, noch zureichend ist. Das Kind hat trotz der Krankheit noch eine Zeit lang
die Moglichkeit, zu lernen und sich in mehreren Bereichen zu entwickeln. So kénnen
Kinder mit JNCL oft noch lernen, Blindenschrift zu lesen und zu schreiben, auch wenn
das nicht nur kognitive Fahigkeiten erfordert, sondern auch eine gute Feinmotorik.
Einige Kinder erlernen auch den Umgang mit einem Blindenstock, um sich selbst noch
so lang wie méglich sicher fortbewegen zu kénnen. Orientierungs- und
Mobilitatstraining kénnen sowohl in der Schule, als auch zu Hause angeboten werden.
Allerdings wird man im Laufe der Zeit merken, dass nicht nur die Sehbehinderung
zunimmt, sondern dass in zunehmendem MafBe noch weitere Probleme entstehen. In
dieser Phase, global zwischen dem achten und zehnten Lebensjahr, wird allmahlich
sichtbarer, dass kommunikative, motorische, sozial-emotionale und kognitive
Fahigkeiten abgebaut und verloren werden. Bis jetzt kommt das Kind in der
Grundschule noch gut zurecht, wenn auch mit der nétigen Unterstitzung. Es flhrt ein
weitgehend normales Leben. Zu Hause ist das Kind ein ganz normales Familienmitglied.
Freunde kommen zum Spielen, es geht zum Sport oder zum Ballett, besucht die
Musikschule. Noch. Eines Tages dreht sich alles nur noch um das eine Wort: ,noch”. Wie
lange noch? Das Kind merkt selbst immer deutlicher, dass manche Sachen nicht mehr
gelingen. Es fuhlt sich verunsichert, sowohl zu Hause als auch in der Schule. Jedes Kind
wird hierauf auf seine Art reagieren: auflehnend, witend, aggressiv oder eben
zuriickgezogen, traurig, apathisch, manchmal resignierend. Treten Schlaf- und
Essprobleme auf, konnen diese ein Hinweis dafur sein, dass der Krankheitsprozess
fortschreitet und dass das sich Kind hiermit auseinandersetzt.

Eine andere Schulform?

Wenn Eltern und Lehrer merken, dass die Krankheit immer weiter fortschreitet, kénnen
sie sich fragen, ob das Kind nicht lieber eine Férderschule besuchen sollte, denn die
Krankheit wird die Lebensgestaltung in zunehmendem MaBe beeinflussen. Diese Frage
konfrontiert die Eltern erneut mit der Krankheit und den schlechten Aussichten fur ihr
Kind. Nicht nur das Kind muss sich mit den unablassigen Verlusten auseinandersetzen,
auch die Eltern befinden sich fortwahrend in einer Situation, in der sich immer neue
Verluste zeigen. Noch wéhrend es lebt, verlieren die Eltern ihr Kind. Gleichzeitig jedoch
hat das Kind doch noch eine Zukunft, auch wenn diese héchst unsicher und begrenzt
ist. Damit stehen die Eltern vor einer unmoglichen Aufgabe. Sie mussen immer wieder
schwierige Entscheidungen treffen und wollen doch eigentlich nur das Beste fur ihr
Kind. Stehen wichtige Entscheidungen an, kénnen sich die Eltern an die Betreuer des
Kindes wenden, damit eine fur ihr Kind richtige Wahl getroffen wird. Ebenso wichtig
ist es jedoch, dass sich die Eltern gut umeinander kimmern, im Interesse ihrer selbst,
des kranken Kindes und ihrer anderen gesunden Kinder. Auch hierftr kann eventuell
professionelle Hilfe in Anspruch genommen werden, ebenso kann Unterstitzung auf
dem Gebiet der Sozialarbeit hilfreich sein.
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DRITTE PHASE: LEBEN MIT ZUNEHMENDER
EINSCHRANKUNG Ca. 9. - 14. Lebensjahr

Das normale Leben wird immer weniger normal. Das Kind und seine Eltern balancieren
auf der Grenze zweier Welten, sie schweben zwischen Gesundheit und Behinderung
und allem, was damit zusammenhéngt. Eltern mussen sich mit Pflegestufen,
Hilfsmitteln und Betreuungsleistungen befassen, also mit Sachen, mit denen sie
mitunter noch nie etwas zu tun hatten. Freunde und Bekannte stellen mehr Fragen,
ihnen fallt auf, dass etwas mit dem Kind nicht in Ordnung ist. Das Kind merkt auch
selber, dass seine Entwicklung anders verlauft als bei anderen Kindern. Der
Krankheitsprozess erfordert in dieser Phase einige wichtige Entscheidungen.

Wie geht es trotzdem weiter?

Oft werden sich die Eltern entscheiden, ihr Kind auf eine Sehbehindertenschule zu
schicken. Kinder mit JNCL sind hier mit ihrer Sehbehinderung keine Ausnahme mehr,
auch nicht in der Weise, wie sie damit umgehen. Fir die Kinder kann das eine ernorme
Erleichterung sein. Dem gegenuber riskiert man, dass das Kind jetzt bei sich zu Hause,
also in der eigenen StraBBe oder im eigenen Viertel, ins Abseits gerat. Oft bietet ja
gerade die Schule ein selbstverstandliches Umfeld, in dem Kinder Spielkameraden
finden oder Freundschaften schlieBen.

Andererseits wird das Kind den Anschluss an Gleichaltrige leider meistens doch
verlieren. Die zunehmenden Einschrénkungen zeigen sich in mehreren Bereichen und
damit auch in der sozial-emotionalen Entwicklung. Gleichaltrige sind damit beschaftigt,
die Welt zu erobern, sie entdecken Freundschaften und Verliebtheiten, entwickeln
ihren eigenen Geschmack und eine Identitat, und sie Uberlegen sich, was sie spater
werden wollen. Die Welt von Kindern mit JNCL wird jedoch immer kleiner, ihr Leben
spielt sich immer mehr in der direkten und vertrauten Umgebung ab. Das heif3t
Gbrigens nicht, dass es keine Zukunftstréume und Ideale mehr gibt. Auch Kinder mit
JNCL wollen den Fuhrerschein machen, heiraten oder zusammenziehen, Kinder
bekommen, Pilot oder Kraftfahrer werden. All dies sind normale und gesunde
Winsche, doch die Art und Weise, wie sie erlebt oder geauBert werden, hat oft wenig
mit der Realitat zu tun. Die Umgebung kann das problematisch finden, meist zeigt sich
jedoch in der Praxis, dass die Kinder auch ohne Hinweise von Anderen nach einiger Zeit
selber entdecken, dass ihre Ziele unerreichbar sind. Das heiBt nicht, dass das Kind seine
Krankheit mit allen Konsequenzen Uberschaut, eher kommt es zu einer praktischen und
konkreten Schlussfolgerung.
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Ein gefahrlicher Pilot?

Stefan ist 13 und hat JNCL. Schon immer interessierte er sich ftr alles, was mit
Flugzeugen und Raketen zu tun hat. Man kann ihm keine gréBere Freude machen, als
mit ihm nach Schénefeld zum Flughafen zu fahren. In der Schulstunde geht es gerade
Uber die Zukunft, und die Lehrerin fragt: ,Was wollt ihr spater einmal werden?” Stefan
sagt natdrlich:

. Pilot!” Die Lehrerin geht darauf ein und meint, das sei ein schéner Beruf. Dann fragt
sie, ob Stefan weil3, was man daflir alles kbnnen muss. Stefan zdhlt alles auf, auch, dass
man gut sehen kénnen muss. Die Lehrerin sagt nicht, dass Stefan dann kein Pilot
werden kann.

Sie lasst Stefan selber nachdenken. Eine reichliche Woche spédter kommt Stefan zu ihr
und meint, dass er lieber doch kein Pilot wird. ,Ich habe schlieBlich keine guten Augen
und dann ist das doch viel zu geféhrlich”. Und damit ist das Thema fir ihn erledigt.

Ein weiteres Problem ergibt sich fur Kinder mit JNCL daraus, dass sie ein unsicheres
Bewegungsmuster entwickeln, das nicht nur durch die Sehbehinderung verursacht
wird. Wenn Kinder immer schlechter sehen, verschlechtert sich erwartungsgemaf auch
die Augen-Hand bzw. Augen-FuB3-Koordination. Bei Kindern mit JNCL ist das Problem
jedoch viel gréBer und das ist zu sehen an der Art, wie sie laufen: mit gebeugten Knien
und leicht gekrimmter Haltung. Aber auch die Feinmotorik versagt immer mehr.
Hierdurch verlieren Kinder allmahlich die mitunter miihsam erworbene Fahigkeit,
Blindenschrift zu lesen. Trotzdem lohnt es sich, sie zu erlernen. Sie ist fur die kurze Zeit,
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in der ein Kind die Blindenschrift lesen kann, eine groBe Bereicherung. Fir das Kind ist
es schén, wenn es mitmachen kann, wenn andere Kinder in der Klasse die
Blindenschrift erlernen. Es wird die Fahigkeit zwar allméahlich wieder verlieren, doch die
Erfahrung wird noch lange haften bleiben.

Der Abbau motorischer Fahigkeiten zeigt sich auch zu Hause: die Kinder verlieren ihre
Selbststandigkeit, An- und Ausziehen dauern langer, Essen und Trinken brauchen mehr
Zeit. Will man die Kondition des Kindes und die bestehenden Bewegungsmuster noch
so lange und so gut wie moglich erhalten, kdnnte zeitweise eine physiotherapeutische
Begleitung sinnvoll sein. Dabei geht es nicht nur um eine Begleitung des Kindes,
sondern auch darum, Eltern, Lehrer und Betreuer darin zu beraten, wie sie dem Kind
die Bewegungsfahigkeit solang wie méglich erhalten kédnnen, ohne es dabei zu
Uberfordern. Wir sehen, dass der Krankheitsprozess nach und nach das gesamte Leben
des Kindes beeinflusst. Auch medizinisch entstehen weitere Probleme. Die ersten
Anzeichen von Epilepsie zeigen sich und erste Anfalle konnen mitunter recht
ausgepragt auftreten. Ein erster groBer Anfall hinterlasst einen tiefen Eindruck beim
Kind und seinem Umfeld. Manche Kinder erleben einen Anfall als sehr bedngstigend.
Glucklicherweise gibt es immer mehr und immer bessere Medikamente, mit denen die
Epilepsie gemildert werden kann.

Kommunikation

Die Krankheit fuhrt auch zu Kommunikationsproblemen. Das Kind kann sich schwerer
verstandlich machen, weil sich die Artikulation verschlechtert. AuBerdem wird es immer
schwieriger, die richtigen Worte zu finden (Wortfindungsprobleme), obwohl das Kind
eigentlich selber noch sehr gut wei3, was es erzahlen méchte. Sowohl das Kind als auch
sein Umfeld erleben das oft als sehr frustrierend. Kinder sind zum Gllck jedoch oft
kreativ und denken sich eine Umschreibung aus.

Gelb und rund

Katinka (13) erzéhlt Gber ihr schénes Wochenende. ,,Es war schén warm ... und das
kam so, weil ... “... und dann muss sie suchen. Was scheint denn da noch mal den
ganzen Tag Uber? Ach ja, das grofBe runde gelbe Ding.

Das Umfeld eines Kindesmit JNCL kann in dessen Kommunikation eine wichtige Rolle
spielen. Auch kann logopéadische Unterstitzung zum Erhalt der
Kommunikationsméglichkeiten beitragen. So kénnen z. B. Artikulation und
Mundmotorik getbt werden, der Logopéde kann auBerdem beratend zur Seite stehen,
wenn Kau- und Schluckprobleme auftreten.

Nach der Grundschule

Wurde das Kind in einer Regelschule eingeschult, stehen die Eltern gegen Ende der
Grundschulzeit erneut vor einer schwierigen Entscheidung: Wird das Kind an einer
weiterfihrenden Schule dem normalen Unterricht noch folgen kénnen? Manche
Kinder haben schon eher die Schule gewechselt, oder wurden gleich in einer Férder-
oder Sonderschule eingeschult. Bei Kindern mit JNCL wird in dieser Phase der Riickgang
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kognitiver Fahigkeiten sichtbarer: Erworbene Fertigkeiten nehmen merkbar ab und
Lernstrategien, wie z. B. abstraktes, logisches und hypothetisches Denken, kénnen nicht
mehr eingesetzt werden. Da dies mal schneller und mal langsamer geschieht, sollte hier
gut darauf geachtet werden.

Bei der Schulwahl tGberlegen sich Eltern und Betreuer, was im Endeffekt wichtiger ist:
die schulischen Leistungen oder sozial-emotionales Erleben? Es ist fur das Kind nicht
einfach, wenn es immer weniger mit den Klassenkameraden mithalten kann. Solche
Uberlegungen sind fiir Eltern zunéchst schwierig, doch sie entwickeln im Verlauf der
Krankheit ein Gespur daftr, welche Entscheidungen den Bedurfnissen des Kindes am
ehesten entsprechen. Gestltzt auf ihren eigenen Erfahrungsschatz und den Rat von
Freunden und Bekannten, werden sie ihren Weg finden.

Trotzdem kann der Entschluss, ein Kind in einer Sonderschule anzumelden sowohl den
Eltern, wie auch dem Kind schwerfallen. Manche Kinder widersetzen sich: Sie merken
deutlich, dass dieser Schritt mit der Krankheit zu tun hat, diese erfahren sie schlieBlich
am eigenen Leib. Und dann einen anderen Weg als die Mitschiler nehmen zu mussen,
ist recht einschneidend. Andere Kinder werden jedoch auch erleichtert sein, dass sie
nicht mehr Uberfordert werden. Sie gedeihen am Besten in einer ruhigen und
Ubersichtlichen Umgebung, die jedoch auch stimuliert und herausfordert.

Unterbringung in einer Wohngruppe?

Mit der Schulwahl ist mitunter noch einer weitere und schwierigere Entscheidung
verbunden, namlich die Frage, ob Eltern ihr Kind in einer Wohngruppe z. B. des
Schulinternats unterbringen wollen. Es kann sich um eine Gruppe flr geistig
behinderte Kinder handeln oder auch um eine Wohngruppe, die spezialisiert ist auf die
Begleitung von Kindern und Jugendlichen mit NCL-Krankheiten. Bei dieser
Entscheidung spielen viele Faktoren mit, doch was ist im Interesse des Kindes?
Eigentlich gibt es hier keine Frage: Ein Kind sollte zu Hause leben, im trauten Umfeld
seiner Eltern und Geschwister, also dort, wo es behltet und geborgen aufwachsen
kann. Es gibt aber auch andere Argumente. Wenn das Kind im Umgang mit den
anderen Kindern den Anschluss verliert und ins Abseits gerat, oder wenn die tagliche
Fahrt zur Schule sehr viel Krafte bindet, ist die Unterbringung in einer Wohngruppe
eine Uberlegung wert. Das fallt schwer, denn gerade weil das Kind krank ist, wollen es
die Eltern gern bei sich zu Hause haben und halten.

Ein Kind mit JNCL zu Hause zu versorgen ist jedoch eine schwere Aufgabe und die
Eltern mussen sich oft auch noch um ihre anderen Kinder kimmern. Bekommen die
Geschwister ausreichend Aufmerksamkeit? Und die Eltern selbst, halten sie es durch?
Zur UnterstUtzung hauslicher Pflege konnen heutzutage immer mehr Hilfsmittel
eingesetzt werden, aber viele dieser Hilfen bendtigen viel Platz, und in manchen Fallen
kénnen die eigentlich nétigen Anpassungen wegen Platzmangels nicht vorgenommen
werden.

Es gibt also keine eindeutige Antwort auf die Frage, welche Entscheidung richtig ist.
Nach unserer Erfahrung kann es Kindern und Jugendlichen gut tun, wenn sie in einer
(spezialisierten) Wohngruppe leben, auch wenn dies mehrere Jahre sind. Die Gruppe
bietet ihnen Gemeinschaft und Geborgenheit, das kann von groBem Wert sein. Die
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Betreuer sind vorbereitet auf die zunehmenden Einschrankungen und kénnen
vorausschauend arbeiten, wenn die Krankheit in die nachste Phase kommt. Sie kennen
das Krankheitsbild und kénnen eine vertrauensvolle Beziehung zu dem Kind aufbauen.
In den nachsten Krankheitsphasen sind Kontinuitat, Geborgenheit und Firsorglichkeit
wichtige Ausgangspunkte in der Betreuung. Wo und wer diese am meisten bieten
kann, und ob die Vorteile einer Heimunterbringung aufwiegen gegen den Abschied
von zu Hause, werden die Eltern letztendlich selber am besten einschatzen kénnen und
mussen.

Viel wird davon abhangen, ob und inwieweit eine hausliche Krankenpflege praktisch
Uberhaupt méglich ist, oft kdnnen auch die Mitarbeiter z. B. des ortlichen
Pflegedienstes den Eltern bei der Entscheidungsfindung beratend zur Seite stehen.
Auch die Sozialstationen der Wohlfahrtsverbande kénnen hierbei eine Rolle spielen.
Dann geht es weniger um die Beratung von Eltern und Betroffenen, als vielmehr
darum, die Eltern rechtzeitig hinzuweisen auf Amter und Behérden, bei denen die
noétigen Hilfeleistungen und gegebenenfalls auch AnpassungsmaBnahmen beantragt
werden mussen. Auch diese Art der UnterstUtzung ist nétig, denn die Art der
Leistungen unterscheidet sich von Kasse zu Kasse, auBerdem werden die Verordnungen
regelmaBig durch den Gesetzgeber angepasst.

Eine Einrichtung wird im Allgemeinen Uber die nétigen Hilfsmittel und Anpassungen
im Wohnbereich verflgen, zu Hause ist das nicht selbstverstandlich. Hilfeleistungen
oder Pflegemittel fur zuktinftige Situationen zu beantragen ist schwierig, denn fur die
Kasse kann es nicht einsichtig sein, wenn Eltern schon einen Hebelifter beantragen,
obwohl das Kind noch gut stehen kann.

Eltern kénnen sich bei ihrer Suche jedoch gegenseitig unterstitzen und miteinander
austauschen, so bieten z. B. regionale Selbsthilfegruppen oder Internetforen
Kontaktmoglichkeiten, wenn Eltern daran Bedarf haben.

VIERTE PHASE: RUCKLAUFIGE ENTWICKLUNG
Ca. 12. - 18. Lebensjahr

In der Pubertat sehen wir eine gegensatzliche Entwicklung. Die gesunden und vitalen
Zuge eines Jugendlichen mit JNCL sind oft noch deutlich erkennbar, mitunter machen
sie sich auch unkontrolliert bemerkbar, so wie es zu einem Teenager passt. Kérperlich
reift das Kind weiter zum Erwachsenen heran, und es entwickelt die normalen
Geschlechtsmerkmale. In seinem Verhalten kann das Kind aufsassig und eigensinnig
sein und sich auflehnen gegen Eltern und Erzieher. Das Kind verliebt sich, ficht
Rivalitaten mit Geschwistern aus, hort stundenlang Musik, will unbedingt dazugehéren.
Kurzum: Es tut, was alle Teenager im Alter von 12 oder 15 tun, und dennoch ist nicht
alles mehr so, wie bei gesunden Gleichaltrigen. Den richtigen Anschluss zu ihnen hat
das Kind schon eher verloren. Bleiben Freundschaften aus frilheren Zeiten erhalten (das
kommt durchaus vor!), dndert sich allmahlich deren Charakter. Die Freundschaft wird
noch immer auf gegenseitiger Zuneigung und Verbundenheit beruhen, doch es wird
keine gleichwertige Beziehung mehr sein, wie z. B. die zwischen guten Freundinnen
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oder FuBballkumpeln. Die Beziehung ist darum nicht weniger wertvoll, im Gegenteil,
solche Freundschaften gehéren zu den kostbarsten Beziehungen, die ein Jugendlicher
haben kann.

Wahre Freundschaft

Walter ist seit jeher ein groBBer FuBBballfan. Er spielte auch selber bis sich zeigte, dass er
JNCL hat, und er hatte deutlich Talent. Sein Freund Martin war immer sein Kumpel.
Walter ist inzwischen 15. Mitspielen kann er nicht mehr, aber wenn Martin spielt, sitzt
Walter auf dem besten Platz und nach dem Spiel wird alles griindlich von beiden
besprochen. Martin bleibt Walters Freund und ihre Freundschaft vertieft sich, auch
wenn sie in vielen Hinsichten verschiedene Wege gehen.

Engere Beziehungen kénnen auch entstehen, wenn verschiedene Kinder mit JNCL
zusammen in einer Gruppe wohnen. Hier spielt méglicherweise mit, dass den Kindern
mehr oder weniger bewusst ist, dass sie in der selben Lage sind. Selbst wenn die
meisten nicht genau wissen, was ihre Krankheit beinhaltet und wie sie verlauft, sie
spuren dennoch, dass ihnen etwas Ungewdhnliches widerfahrt. Andere Kinder missen
schlieBlich nicht die Schule wechseln oder Epilepsietabletten schlucken. Sie vergleichen
sich selber durchaus mit Gleichaltrigen und Geschwistern. Manche Kinder widersetzen
sich, andere lassen die Krankheit leidsam Uber sich ergehen. Doch sie alle erleben
immer wieder, dass ihr Kérper und auch ihr Denkvermégen sie mehr und mehr im Stich
lassen. In dieser Phase kann das sehr schnell gehen.

Die Krankheit gewinnt

Der Ruckgang ist jetzt in allen Bereichen bemerkbar. Die Motorik verschlechtert sich,
dadurch fallt das Laufen schwerer. Gehen und Bewegen kosten immer mehr Kraft, die
Kinder stolpern ofter und fallen hin. Es kommt der Augenblick, dass ein Rollstuhl nétig
ist. Diesen Ubergang sollte man behutsam angehen. In einer Umgebung, wo Rollstiihle
eine ganz normale Sache sind, wird es dem Kind leichter fallen, in den Rollstuhl zu
wechseln. Zu Hause kann sich das jedoch ganz anders verhalten. Der Rollstuhl ist nicht
nur fur das Kind ein groBer Schritt, auch fur die Eltern und Geschwister kann dies hart
sein, denn jetzt wird auch fur die AuBenwelt deutlich sichtbar, dass mit dem Kind etwas
nicht stimmt.

Zum Geburtstag

Bettinas Mutter erzéhlt, dass es zum Einkaufen eigentlich dringend nétig wére, Bettina
im Rollstuhl mitzunehmen. Es gelingt ihr nicht mehr so recht, sich am Arm festzuhalten
und ldngere Strecken schafft sie nicht mehr. Die Idee mit dem Rollstuhl geféllt Bettina.
~Bekomme ich einen zum Geburtstag?”, fragt sie. lhre Mutter freut sich nur halb.
Natdrlich ist es schén, dass Bettina damit keine Schwierigkeiten hat. Doch sie selber
muss sich erst einmal an den Gedanken gewdéhnen. Wenn Bettina im Rollstuhl sitzt,
sieht gleich jeder, dass mit ihr etwas los ist ... Aber es muss letztendlich doch sein, im
Interesse von Bettina.
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In dieser Phase kann es auch vorkommen, dass das Kind die SchlieBmuskeln der Blase
nicht mehr richtig beherrscht. Oft beginnt das mit einem kleinen Missgeschick, in einer
spateren Phase kann sich das bis zur vollstandigen Inkontinenz ausweiten. Auch diese
Entwicklungen sollten taktvoll begleitet werden.

Die einsetzende Menstruation kann den Madchen hinderlich und unangenehm sein.
Léngst nicht immer verstehen sie noch, was in ihrem Kérper vor sich geht, und so bringt
die Regel vor allem Nachteile. Es gelingt ihnen oft nicht mehr, sich gut zu versorgen
oder sie schamen sich, wenn sie hierzu Hilfe benétigen. Mitunter sind dann die Pille
oder die Dreimonatsspritze eine Lésung.

Auch die Feinmotorik verschlechtert sich. Hinde und Finger werden steifer, wodurch
feinmotorische Handlungen schlechter ausgefihrt werden kénnen. Es wird fir den
Jugendlichen schwierig, sich selbststandig an- und auszukleiden, sich zu waschen und
abzutrocknen, seine Zahne zu putzen und seine Haare zu kdammen. Aber auch andere
Tatigkeiten, wie Handarbeiten, Basteln mit Konstruktionsmaterial oder die Bedienung
eines Tongerates gelingen immer weniger. Die einzelnen Bewegungen kénnen
auBerdem durch Zittern in den Handen oder Muskelzuckungen beeintréchtigt werden,
das wird oft beobachtet, doch sind diese Symptome nur teilweise zu beheben. Auch die
Gesichtsmuskeln versteifen, dadurch wirkt die Mimik armer und sind Emotionen
schwerer abzulesen. Diese sogenannten parkinsondhnlichen Symptome sind fur das
Krankheitsbild typisch.

Die Kommunikation und das Sprechen verschlechtern sich zunehmend. Die Aussprache
wird undeutlicher und manchmal stottert das Kind. Kennzeichnend ist auch ein
ungehemmter Redefluss, der mitunter nicht zu verstehen ist. Das Kind kann nicht
aufhoren zu reden und bleibt immer beim selben Thema. Ungehemmtes Reden ist oft
nur schwer zu beeinflussen und das Umfeld kann damit mitunter zur Verzweiflung
gebracht werden. Doch da das Kind auch Gedachtnisprobleme bekommt, fallt es ihm
schwer, abzuwarten, bis es reden darf. Das Kind ahnt deutlich, dass es wahrscheinlich
schon im nachsten Moment wieder vergessen hat, was es erzahlen wollte.

In der Gesamtmotorik bekommt das Kind Schwierigkeiten mit dem Starten von
Bewegungsablaufen und dem Beenden oder Unterbrechen bereits begonnener
Handlungen. Auch dieses Symptom findet sich bei der Parkinsonkrankheit. Es zeigt,
dass das Kind seine Bewegungen nicht mehr willkurlich steuern kann, wenn es z. B.
aufstehen und laufen will oder essen und trinken. Das Kind kann verlernt haben, wie es
kauen muss, hat es jedoch die Bewegung wieder erkannt, kann es sie weiterfihren und
z. B. seinen Teller richtig leer essen.

Auch die geistigen und kognitiven Fahigkeiten bilden sich zurtck. Insofern sich das
Kind im Schulischen noch entwickelt hat, fallen die Leistungen jetzt ab. Lernziele und
Leistungen verlieren an Bedeutung. Das Denken vereinfacht sich und die Lebenswelt
wird kleiner. Daflir wird das schon bekannte Umfeld, mit geliebten Menschen und
vertrauten Beschaftigungen, um so wichtiger. So kénnen die Kinder z. B. den
wochentlichen Markttag oder ein Wochenende bei Oma und Opa so richtig geniefBen.
Das Kind lebt immer mehr im Hier und Heute, so lebt es auch die Stimmungen und
Gefuhle im Hier und Heute aus. Es genie3t einfach die Momente ungestorten Glucks.
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Gedachtnis und Orientierung

Obwohl sich das Kurzzeitgedachtnis verschlechtert und es manchmal schwierig fur das
Kind ist, sich zu erinnern, was gestern passiert ist, bleiben Erinnerungen an frihere
Ereignisse erhalten. Das ist von gréBter Bedeutung. Denn wenn zum Ende zu alle
Fahigkeiten des Kindes, sich zu duBern, verloren gegangen sind, kann das Kind
dennoch vertraute Stimmen, Gerausche, Musik und DUfte erkennen. Darum ist es
besonders wichtig, dass Eltern, Lehrer und Betreuer die Geschichte des Kindes kennen,
festhalten und einander erzahlen. So kénnte man dessen Lebensgeschichte
aufschreiben oder auch zusammen mit dem Kind und allen Beteiligten fur das Kind ein
Lebensbuch gestalten.

Der Geschichtenkoffer

Monika ist 14 und hat JNCL. Sie hat einen ganz besonderen Koffer und darauf ist sie
stolz. In dem Koffer liegt ein Fotoalbum mit Bildern aus ihrer Kinderzeit. Auch CDs
finden sich im Koffer, CDs mit ihrer Lieblingsmusik. Und ein groBes Heft. Da steht drin,
wer ihre Eltern und ihre Schwestern sind, wo sie wohnt und dass sie ein richtig stBes
Kaninchen hat. Ihr Geburtstag steht darin und was sie am liebsten isst. Die Eltern und
der Lehrer schreiben jeden Tag auf, was Monika so alles erlebt. Das ist praktisch, denn
Monika féllt es schwer, alles selber zu erzéhlen und sie merkt sich auch nicht mehr alles.
Zehn Jahre spéter: Monika wohnt jetzt in einer Gruppe fir Menschen mit JNCL. Sie
spricht nur mihsam und kann deshalb nicht mehr erzdhlen, wer sie ist und was sie alles
erlebt hat, als sie klein war. Zum Glick kénnen die Betreuer jetzt in den Koffer schauen
und so von Monikas Geschichte und ihren Vorlieben erfahren. Nimmt einer der
Betreuer dann ihr Kaninchen mit und setzt er es auf ihren SchoB, ist sie glticklich.
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Der Verlust der kognitiven Fahigkeiten zeigt sich auch darin, dass das Kind sich immer
schlechter selber orientieren kann. Es weil3 z. B. den Weg in die Schule nicht mehr und
st6Bt sich an Mauern und Mébeln. Mitunter kann es sogar zu Hause sein eigenes
Zimmer nicht mehr finden. Wird zu Hause oder in der Schule die Einrichtung veréndert,
ist es gut moglich, dass das Kind nicht mehr dazu imstande ist, die neue Situation zu
erfassen und sich zu merken. Viele Erinnerungen bestehen aus visuellen Informationen,
diese fehlen ihm jetzt und so kann es sich auch kein Bild machen von der neuen
Umgebung.

Doch es verschlechtert sich nicht nur die raumliche Orientierung, auch das Zeitgefuhl
geht immer mehr verloren. Die Kinder brauchen immer mehr Gedankenstiitzen und
Gedachtnishilfen, wenn sie sich merken wollen, welcher Tag es ist und wann das
Wochenende beginnt. Zeit ist ein recht abstrakter Begriff, darum ist es sinnvoll, das
Ferien und Feste nicht zu zeitig angekindigt werden. Das Kind kann zeitliche Abstéande
nicht mehr einschatzen, dann entsteht Stress, wenn das Warten zu lange dauert. So
kann auch der Dezember eine Stressquelle werden, denn jeder freut sich schon weit im
Voraus auf die Feiertage in froher und gemutlicher Runde und doch sind alle
Beteiligten erleichtert, wenn es endlich Januar ist.

Allgemeinbefinden

In dieser Phase konnen viele korperliche Probleme auftreten, sie variieren von kleinen
Unannehmlichkeiten bis hin zu ernsten Beschwerden, die nur schwer zu behandeln
sind. Manchen Jugendlichen macht die Epilepsie schwer zu schaffen, doch im
Allgemeinen kénnen sich sowohl die Epilepsie als auch die entsprechenden
Medikamente unter- schiedlich auf das Befinden des Kindes auswirken.

Da hinzu kommen Beschwerden, wie z. B. Verstopfung, Blasenentziindungen oder
Kopfschmerzen, und auch Erkaltungen klingen nicht so ohne Weiteres wieder ab.
Medikamente zeigen sowieso von Kind zu Kind unterschiedliche Wirkungen, mitunter
verursachen sie jedoch auch unangenehme Nebenwirkungen. Fir die Kinder ist das
eine Belastung, auch ihr psychisches Wohlbefinden wird hierdurch beeintrachtigt.
Auch Ein- oder Durchschlafprobleme sind nicht ungewoéhnlich. Menschen mit einer
visuellen Behinderung kann es sowieso schwerfallen, einen guten Tag-Nacht-Rhythmus
beizubehalten. Bei Kindern mit JNCL kann jedoch auch die Angst vor dem Einschlafen
eine Rolle spielen, denn ,es konnte vielleicht einen Anfall bekommen und dann
vielleicht nicht mehr aufwachen”. Dann ist es wichtig, wenn das Schlafengehen gut
begleitet wird, z. B. mit vertrauten Einschlafritualen. Eine kleine Geschichte, ein kurzes
Lied und vielleicht auch ein bisschen kuscheln helfen dem Kind, zur Ruhe zu kommen
und einzuschlafen.

Verhaltensauffalligkeiten

Es gibt Kinder, die eigentlich immer ausgeglichen und gut gelaunt bleiben, obwohl sie
in ihrem Dasein immer weiter beeintrachtigt werden. Sie nehmen die Situation, wie sie
ist, leben froh und munter vor sich hin und genieBen das tagliche Einerlei. Das ist
bewundernswert und keinesfalls selbstverstandlich.
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In dieser Phase kdnnen so genannte psychotische Symptome und Halluzinationen
auftreten. Das kommt nicht bei allen Kindern vor, bei einigen kénnen jedoch ernsthafte
Probleme entstehen, die dann wiederum Angst und Unsicherheit verursachen. Manche
Kinder kénnen z. B. ihren Kérper als abartig erleben, sie denken, dass ihre Beine nicht
mehr gleich lang sind oder dass ihnen die Ohren vom Kopf fallen. Andere Kinder sehen
Dinge, die nicht da sind, fur das Kind aber doch eine reelle Gefahr darstellen. So kann
ein Kind z. B. Uberall Bienen sehen. Manche Halluzinationen machen Kindern Angst,
mitunter kann eine Halluzination fir das Kind jedoch auch angenehm sein.

Das kleine Gespenst

Petra (16 Jahre) sagt immer, dass sie keine Angst zu haben braucht, auch nicht vor dem
Sterben. Sie erzédhlt, dass ein kleines Gespenst auf ihrem Schrank sitzt. Das wird sich um
sie kimmern, auch wenn sie gestorben ist. Fir sie ist das selbstverstandlich und der
Gedanke an das kleine Gespenst beruhigt sie. Auch sonst scheint sie sich wenig zu
beunruhigen oder zu gribeln.

Ein anderes Problem kann entstehen, wenn ein Kind ernsthafte Aggressionen zeigt. Mit
Fortschreiten der Krankheit verlieren sich Selbstbeherrschung und Impulskontrolle
wieder. Ein Jugendlicher kann dann in fir ihn frustrierenden oder untberschaubaren
Situationen wie ein Kleinkind auffahrend und unbeherrscht reagieren.

Diese Art Aggressionen kénnen ein Symptom der Krankheit sein, sie kdnnen jedoch
auch eine Reaktion auf den Krankheitsprozess sein. An sich ist die Reaktion auch gut zu
begreifen und nachzuempfinden, dennoch ist es nicht einfach, um angemessen mit ihr
umzugehen. Zum einen sollten dem Kind in seiner Situation unbedingt Unterstltzung
und Verstandnis entgegengebracht werden, ohne jedoch schlechtes Benehmen
tolerieren zu mussen. Zum andern kénnen Ubliche Erziehungsmethoden nicht mehr
zum Einsatz kommen, weil deren Basis immer mehr verloren geht.

Das Kind braucht Grenzen von auBen, weil es sich selbst nicht mehr einschranken und
beherrschen kann. Muss ein Kind zurechtgewiesen werden, kann dies kurz und bindig
geschehen, es muss nicht immer viel erklart werden. Bei allen erzieherischen
MaBnahmen ist es jedoch von gréBter Bedeutung, dass das Kind auch weiterhin auf
persénliche Anteilnahme, Nahe und Wertschatzung rechnen kann. Mitunter beruhigt
sich die Lage wieder, wenn sich die Betreuer einfach in der Nahe des Kindes aufhalten.

Selbsterfahrung des Kindes

Bisher haben wir beschrieben, wie die Krankheit in dieser Phase die normalen
Entwicklungsprozesse immer weiter behindert und umbeugt. Offen blieb bis jetzt die
Frage, wie die Kinder und Jugendlichen das selbst erfahren, wie es ihnen damit geht.
Den Kindern kann durchaus bewusst sein, dass sie ihr Leben ungewdhnlich mihsam
verlduft, doch sie erleben all diese Vorgange aus einer eigenen, eingeschrankten, Sicht
heraus. Die Krankheit trifft das Kind, noch wahrend es sich entwickelt und sein
Wachstum wird unterbrochen, noch bevor es zu einem erwachsenen Menschen
heranreifen konnte. Dadurch werden sich die meisten Kinder mit JNCL nie oder nur
teilweise selbst als ein Individuum erfahren, das in Beziehung steht zu seinen
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Mitmenschen und seiner Umwelt. Nur sehr wenige Kinder werden
Zukunftsvorstellungen entwickeln kénnen und die Folgen weitreichender
Entscheidungen Uberschauen. Nur einige werden wissen um die Konsequenzen einer
ernsthaften Krankheit. Dort, wo der natlrliche Abnabelungsprozess schon im Gang
war, kommt er wieder zum Erliegen. Gerade in einer Situation von Angst und
Unsicherheit entsteht ein Bedurfnis nach Schutz und Geborgenheit von der Art, wie sie
Vater und Mutter auch in friheren Zeiten boten. Das Kind wird wieder
anlehnungsbediirftig und abhangig.

So tragisch diese Entwicklung auch ist, sie hat zur Folge, dass Kinder und Jugendliche
mit JNCL kaum imstande sind, sich und ihre Situation aus einem Abstand heraus zu
betrachten und realistisch zu bleiben. Mit dem Abbau ihrer Fahigkeiten und
Fertigkeiten entwickeln sie auch wieder die Perspektive eines Vorschulkindes oder
Erstklasslers. Das heif3t auf keinen Fall, dass sie wieder kleine Kinder werden, wohl aber
vereinfacht sich ihre Denkweise und verringert sich ihr Interesse an der AuBenwelt. Die
Zukunft besteht aus heute, morgen, vielleicht nachste Woche - eine langere Zeitspanne
kann das Kind nicht mehr Gberschauen.

Dennoch kénnen sie ahnen, in welcher Lage sie sich befinden. Sie wissen auf eine
bestimmte Art und Weise um ihr Schicksal, sie spiren, dass sie einen sehr eigenen
Lebensweg zu gehen haben. Damit entsteigen sie der Normalitat, in der ihre Eltern,
Geschwister und Betreuer dennoch leben. Sie kdnnen jedoch nicht Gberschauen, wie ihr
kurzes Leben verlaufen wird. Sie wissen nicht, dass sie eine schwere und schmerzhafte
Zukunft erwartet. Die Last, das jetzt schon vorauszusehen, ist vor allem den Eltern und
Betreuern aufgebuirdet.

Kinder mit JNCL mUssen durch die Krankheit viel EinbuBen hinnehmen, sie erleben
jedes Mal aufs Neue, wie ihnen die Kontrolle Uber ihr eigenes Leben entgleitet und
dass sie sich auch dem Umfeld immer weniger mitteilen konnen. Gerade darum sollte
jeder im Umfeld des Kindes die Herausforderung annehmen, trotz allem immer wieder
das Beste aus der Situation zu machen und dem Kind soviel wie méglich Lebensqualitat
zu erhalten. Das ist durchaus méglich!

Den Augenblick genieffen

Kinder mit JNCL kénnen das Leben enorm genieBen. Doch sie kbnnen auch von einem
zum anderen Moment untrdstlich sein und weinen, weil sie sie nicht mehr laufen
kénnen und nichts mehr sehen. Véllig unerwartet und zu den unpassendsten
Gelegenheiten kénnen sie Fragen stellen zum Sterben, Uber die man eigentlich erstmal
nachdenken muss. Auch auf diese Fragen sollten Kinder eine Antwort erhalten, die
ihren Bedurfnissen entspricht, d. h. also eine Antwort, die auch den Entwicklungsstand
des Kindes und eine eventuelle religidse Sozialisation bertcksichtigt. Erwachsene
neigen dazu, viel mehr erzéhlen zu wollen, als nétig ist. Oft reicht es schon, wenn man
dem Kind hilft, seine eigenen Antworten zu finden. Vielleicht ist es sogar noch
wichtiger, dass das Kind merkt, dass es diese Fragen stellen darf und dass jemand da ist,
der ihm zuhort. Erfahrt es auch diese Art Fursorglichkeit, kann es ohne Weiteres
passieren, dass das Kind schon im nachsten Moment wieder voller Hingabe bei seiner
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Lieblings-CD mitsingt und Uber Witze lacht. Vielleicht sollten sich die Erwachsenen das
auch ein wenig vom Kind abgucken: Nutze den Tag und genie3 den Augenblick.

FUNFTE PHASE: ZUNEHMENDE ABHANGIGKEIT
Ca. 16. - 24. Lebensjahr

Um das 20. Lebensjahr herum kommt die Krankheit in ein Stadium, in dem die
Jugendlichen vollstandig angewiesen sind auf medizinische Versorgung und
pflegerische Betreuung. Der Entwicklungsprozess ist definitiv abgebrochen und der
Abbau korperlicher Krafte und mentaler Fahigkeiten weitet sich aus. Genau wie in den
vorangegangen Phasen geschieht das nicht immer kontinuierlich, es kann auch
Krankheitsschtibe geben oder es éndert sich eine langere Zeit Gberhaupt nichts. Alle
Jugendlichen mussen jedoch EinbuBen hinnehmen, und auch, wenn sich gute und
schlechte Perioden abwechseln, einen Weg zuriick gibt es nicht.

Korperliches Wohlsein

Die ohnehin schon beeintrachtigten motorischen Fahigkeiten werden weiter abgebaut.
Die meisten Jugendlichen benutzen den Rollstuhl wahrscheinlich schon eine ganze
Weile, konnten aber trotzdem noch ein kleines Stlickchen laufen. Das wird auch
weiterhin stimuliert, dennoch kommt der Punkt, dass der Jugendliche gar nicht mehr
laufen kann. Auch bei der taglichen Kérperpflege, wie dem An- und Ausziehen,
Toilettenbesuch und Baden oder Duschen ist der Jugendliche immer mehr auf
Unterstitzung angewiesen. Essen und Trinken kosten ihn inzwischen oft soviel Kraft,
dass ihm dabei geholfen werden muss. Da Kauen und Schlucken mitunter auch
Schwierigkeiten bereiten, sollten Eltern und Betreuer aufpassen, dass sich der
Jugendliche nicht verschluckt. Auch sollten sie darauf achten (und eventuell notieren),
wie viel der Jugendliche isst und vor allem trinkt, um sicher zu sein, dass er gentigend
vollwertige Nahrung und Flussigkeit zu sich nimmt. Erscheint die Nahrungs- oder
Flussigkeitsaufnahme unzureichend, kénnen eventuell Nahrungserganzungsmittel
eingesetzt werden.

Aufrechterhalten der Kommunikation

Viel Aufmerksamkeit erfordert auch der Erhalt der Kommunikationsméglichkeiten. Da
die Fahigkeiten zum aktiven Sprachgebrauch immer weiter abgebaut werden, werden
Hilfestellungen in der Kommunikation immer wichtiger. Hier ist es nttzlich, einen
Logopaden hinzuzuziehen oder einen Mitarbeiter, dem die Inhalte und Methoden der
Totalen Kommunikation gelaufig sind. Dieser kann einerseits dem Kind helfen, sich zu
duBern, indem er verdeutlicht, was das Kind auf seine Weise vielleicht noch zu erzdhlen
versucht und in dem er Hilfe bietet beim Deuten von Mimik und Kérpersprache des
Kindes. Anderseits kann ein Logopade auch den Bezugspersonen helfen, ihre
Kommunikation mit dem Kind und tber das Kind effektiver zu gestalten und sich gut
abzustimmen, indem z.B. auch Hefte, Fotos und Videoaufzeichnungen genutzt werden.
Eine gute Abstimmung ist von gréBter Bedeutung, denn so kann das Kind am ehesten
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erleben, dass es in seinen BedUrfnissen auch verstanden wird, und kann es seine
Geschichte auf seine Art erzahlen. In dieser Phase zeigt sich auch der Nutzen eines
Lebensbuches oder Geschichtenkoffers, wie im Beispiel von Monika. Das Kind verliert in
zunehmendem Maf3e seine Fahigkeiten, sich selbst zu duBern und seine Welt wird
immer kleiner. Hat man in der Vergangenheit jedoch die Geschichte des Kindes und
seine Vorlieben in irgendeiner Form festgelegt, bieten sich hieraus Anhaltspunkte fur
die Gestaltung der jetzigen Lebenswelt des Kindes. Eltern und Begleiter kennen die
wichtigen Personen und Erlebnisse, die (musikalischen) Vorlieben, die Interessen und
Eigenarten des Kindes und kénnen jetzt hierauf Bezug nehmen.

Beschéftigung im Tageszentrum

Zwischen dem 16. und dem 20. Geburtstag endet fur die meisten Kinder die Schulzeit
und stellt sich die Frage, welche Beschaftigungsmoglichkeiten danach zur Verfligung
stehen. Kinder, die schon in einer Einrichtung fir Menschen mit geistiger Behinderung
wohnen, werden von dort aus auch oft eine Tagesférderstatte oder eine geschitzte
Werkstatt besuchen kénnen. Auch Kinder, die von zu Hause aus eine Férderschule
besuchten, kénnen diese Angebote nach dem Schulabschluss nutzen.

Ob es sinnvoll ist, eine Schulzeitverldngerung zu beantragen, richtet sich nach der
Situation und den Wunschen des Kindes. Manche Jugendliche wollen die Schule
unbedingt zu Ende fuhren. Bei anderen Jugendlichen ist die Krankheit schon so weit
fortgeschritten, dass ein Wechsel ins Tageszentrum besser jetzt angegangen werden
kann, als zu einem spateren Zeitpunkt, da es dem Jugendlichen immer schwerer fallt,
sich an eine neue Situation zu gewdhnen. Aufwand und Nutzen sollten sehr sorgfaltig
gegeneinander abgewogen werden.

Schule ist schon!

Joachim ist 18 und weil3 ganz sicher, dass er die Schule zu Ende machen will. Er geht
gern zur Schule, auch wenn das fir ihn eigentlich ,nichts weiter’ beinhaltet, als einfach
nur da sein und miterleben. Fragt ihn jemand, wie es ihm auf der Schule geféllt,
antwortet er Gberzeugt: ,Schén!’ Viel mehr Worte stehen ihm nicht mehr zur
Verfligung, doch jeder in seinem Umfeld findet das ausreichend. Joachim darf die
Schule beenden, auch wenn ihn der Schulbesuch viel Kraft kostet.

Welche Entscheidung auch getroffen wird, es ist wichtig, dass das Beschaftigungs-
angebot den Bedurfnissen des Kindes entspricht und dessen Gesundheitszustand
berucksichtigt. Die wichtigsten Elemente sind Kontinuitat und Struktur. Es kommt vor,
dass sich ein Jugendlicher durchaus dessen bewusst ist, dass er die Schule verlasst und
dass es Ublich ist, danach arbeiten zu gehen. Hier ware es wichtig, dass das
Arbeitsangebot auf die Verhaltnisse des Jugendlichen abgestimmt wird, d. h., dass man
Anforderungen und Leistungen als zweitrangig betrachtet. Wichtiger sind
Wohlbefinden und Kompetenzgefihl des Jugendlichen.

Andere Jugendliche haben sich inzwischen jedoch vom Vergleich mit Gleichaltrigen
gelost. Naturlich wissen sie, dass der Bruder studiert oder dass die Schwester arbeiten
geht und dass der Freund oder die Freundin ein Kind bekommt. Das beziehen sie aber
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immer weniger auf sich selbst, denn die Fahigkeiten, ihr eigenes Leben auch von dieser
Seite her zu betrachten, werden immer weiter abgebaut.

Dass die Jugendlichen nur noch wenig Ehrgeiz zum Arbeiten zeigen kénnen, heiBt
jedoch nicht, dass Beschaftigungsangebote keine Herausforderungen bieten durfen.
Ganz im Gegenteil, die noch bestehenden Fahigkeiten sollten auch weiterhin stimuliert
werden. Die Herausforderung fur die Betreuer besteht darin, ein ausgewogenes
Verhaltnis zu finden zwischen stimulierenden Tatigkeiten und Ruhemomenten.

Altbekannte Freizeitgestaltung

Dass sich die Lebensweise von Jugendlichen mit JNCL immer mehr unterscheidet von
der gleichaltriger Jugendlicher, zeigt sich auch an ihren veranderten Interessen. Diese
erhalten jetzt oft wieder einen kindlichen Charakter. Madchen spielen wieder mit
Puppen und Jungen mit Autos oder Lego. Sie horen sich gern Sendungen und Musik
an, die fur Kinder im Vor- oder Grundschulalter geeignet sind. Die Jugendlichen
hangen sehr an bekannten und vertrauten Sachen und Beschaftigungen. Schon eher
entwickelte Hobbys und Vorlieben bleiben erhalten, sie bleiben z. B. treuer Fan ihres
FuBballklubs und sie sammeln auch weiterhin Schlisselanhénger. Doch fur neue Sachen
scheint es keinen Platz mehr zu geben, es sind die alten und vertrauten Dinge, die
ihnen Halt geben. Das ist nicht verwunderlich, wenn man bedenkt, dass sich die
Jugendlichen immer mehr in ihrer Krankheit verlieren.

Gefiihlsleben

Kam es in de vorangegangenen Phasen immer mal zu starken Gefuhlsausbrichen,
treten diese jetzt viel weniger auf, eher scheint sich das gesamte Gefuhlsleben zu
verflachen, sowohl positive als negative Stimmungen erscheinen viel weniger
ausgepragt als erst.

Das kénnte bedeuten, dass einfach weniger Geftihle oder Emotionen da sind, da auch
die Kinder nicht alles mehr verstehen. Auch kann die Krankheit die Teile des Gehirns
beeinflussen, in denen die Emotionen reguliert werden. Trotzdem sollte man hier
vorsichtig bleiben: Es ist durchaus moglich, dass es diese Gefuihle noch gibt, die Kinder
diese jedoch nicht mehr gut duBern kénnen bzw. nicht mehr so, dass sie vom Umfeld
wahrgenommen werden. Wie dem auch sei, primare Gefuhle von Lust und Unlust
bleiben erhalten, sie kdnnen Eltern und Betreuern Anhaltspunkte bieten, welche
Unterstitzung der Jugendliche benétigt. Im Endeffekt geht es vor allem darum, die
Lebensqualitat zu erhalten und Schmerzen und Leiden weitestgehend zu vermeiden.
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SECHSTE PHASE: LEBEN MIT DEM NAHERKOMMENDEN ENDE
Ca. 20. - 30. Lebensjahr

Die Krankheit nahert sich nun der Endphase. Die Jugendlichen sind nahezu vollstédndig
pflegebedirftig geworden. Medizinische und pflegerische Versorgung werden
intensiver. Konnte der Jugendliche noch sprechen oder mit den Handen zugreifen, wird
sich auch das allmahlich verlieren, am Ende ist von diesen Fahigkeiten so gut wie nichts
mehr Gbrig. Die Jugendlichen sind immer mehr in sich gekehrt und letztendlich gibt es
bis auf das Leben selbst nichts mehr zu verlieren. Dennoch kann diese Phase jahrelang
dauern. Die Krafte schwinden allméahlich, mitunter verschlechtert sich der Zustand auch
rapide, weil vermehrt epileptische Anfélle auftreten oder der Jugendliche bei
hinzukommenden Erkrankungen nur noch wenig Widerstandskraft besitzt. Des Ofteren
muss in dieser Phase dartber entschieden werden, welche medizinischen Behandlungen
noch wohl oder lieber nicht mehr vorgenommen werden sollen.

Noch immer dem Leben zugetan

Das Leben eines Jugendlichen oder jungen Erwachsenen mit JNCL unterscheidet sich
enorm von dem eines Gleichaltrigen, dennoch kann es fur den Jugendlichen selber
Uberaus bedeutsam sein. So kann sich z. B. die Beziehung zwischen Eltern und Kind auf
eine Art vertiefen, wie das bei gesunden Menschen nicht so oft vorkommt. Werden
Jugendliche erwachsen, leben sie immer mehr ihr eigenes Leben und distanzieren sie
sich mehr oder weniger von ihren Eltern. Kinder mit JNCL werden Eltern und
Geschwistern gegenUber jedoch anhanglicher.

Der Jugendliche ist in dieser Phase vollstandig abhdngig von anderen. Seine
motorischen und kommunikativen Fahigkeiten haben sich soweit zurtckentwickelt,
dass sie eigentlich nicht mehr da sind. Dennoch kénnen seine Emotionen sichtbar
bleiben fur die diejenigen, die den Jugendlichen gut kennen: Sie entdecken das kleine
Lacheln oder merken an der gerunzelten Stirn, dass der Jugendliche Schmerzen hat
oder sich nicht wohlfuhlt. Der Jugendliche ist nicht nur im medizinischen oder
pflegerischen Sinn abhangig von Andern, sondern auch in der Art, wie ihm
entgegengetreten und wie mit ihm gesprochen wird. Es geht jetzt um Nahe und
Vertrautsein, darum ist es so sehr wichtig, dass Eltern, Angehérige und Betreuer schon
in frheren Zeiten eine gute Beziehung zu dem Jugendlichen aufgebaut haben.

Das Kleine geniefien

Im Laufe der Jahre entwickelt sich oft ein bekanntes und vertrautes Tages- und
Wochenprogramm. Das bietet einigen Halt, dennoch ist anzuraten, damit flexibel
umzugehen, denn es gibt immer wieder mal gute und weniger gute Momente. Ebenso
sollte man rechnen mit Fest- und Feiertagen, Ferien und der Wetterlage. Im Programm
sollten sich Beschaftigungsangebote und Ruhemomente abwechseln, wichtig ist es
auch, dass Vorlieben und Bedurfnisse des Jugendlichen bertcksichtigt werden. Bezieht
man sich dabei auf die Lebensgeschichte des Jugendlichen und benutzt man bei der
Programmgestaltung auch Elemente seiner Lebenswelt, bietet das die gréBte Chance,
dass damit gute Erinnerungen geweckt und schéne Ereignisse noch einmal erlebt
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werden. Es geht jetzt nicht mehr darum, dass Leistungen erbracht oder Fertigkeiten
entwickelt werden. Im Vordergrund steht, dass der Jugendliche die Stimmung in der
Gruppe genieBen kann und sich in seiner Umgebung geborgen fuhlt. So kann man sich
in der Tagesgruppe z. B. mit den unterschiedlichen Jahreszeiten beschaftigen und auf
die neuesten Ereignisse eingehen.

Auf die Kleine!

Sander (24) ist Onkel geworden! Seine Schwester hat ein kleines Mddchen bekommen.
Sander besucht sie, obwohl ihn das sehr anstrengt. Er strahlt voller Stolz, als er mit dem
Baby auf dem SchoB fotografiert wird. Er ist sich deutlich bewusst von seinem neuen
Status. Auf der Tagesgruppe gibt er Kaffee und Kuchen aus, und sie stoBen auf die
Kleine an.

Anfangs werden sich die Jugendlichen noch gut am Leben der Tagesgruppe beteiligen
kénnen: Mit einiger Unterstitzung kénnen sie noch selbst Tatigkeiten ausfuhren, ihre
Meinung mitteilen, etwas auswahlen und sich gegenseitig helfen. Unter den
Jugendlichen kann auch eine groBBe Verbundenheit entstehen, denn sie erleben
gemeinsam Freud und Leid. Allméhlich wird die aktive Beteiligung am
Gruppengeschehen jedoch nachlassen. Der Betreuer wird den Jugendlichen auch
weiterhin miteinbeziehen und stimulieren, dennoch wird die aktive Teilnahme langsam
Ubergehen in eine mehr passive, der Jugendliche ist dann einfach da und erféhrt vor
allem durch Dufte, Gerdusche und Berlihrungen vom Leben um sich herum. Alle noch
verfagbaren Sinne kénnen hierzu angesprochen werden, doch sollte man auf die
richtige Dosierung achten. Bis zum Schluss kann der Jugendliche immer wieder auch
helle Momente haben, dann reagiert er auf ein bekanntes Lied, eine vertraute Stimme,
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einen bestimmten Duft oder eine zarte Berlhrung. Dennoch merken Eltern und
Betreuer, dass die Perioden, in denen sich der Jugendliche seiner Umgebung kaum
bewusst zu sein scheint, immer haufiger auftreten und immer langer anhalten, oder
dass der Jugendliche des Ofteren einfach einschl&ft, wenn es gerade ruhig ist. Dann
sollte sorgfaltig dartber nachgedacht werden, ob und wie lange der Jugendliche noch
am Programm der Tagesgruppe teilnehmen kann.

Entscheiden im Sinne des Jugendlichen

Die Krafte des Jugendlichen nehmen weiter ab, man sollte dabei auch nicht
unterschatzen, wie ermidend es sein kann, ganzlich von anderen abhéangig zu sein.
Vom Bett in den Rollstuhl gesetzt, ausgezogen, gewaschen und wieder angezogen
werden ist anstrengend. Da die pflegerischen Handlungen in zunehmendem Maf3e
einfach tGber den Jugendlichen hinkommen, ist es wichtig, dass es vor allem feste und
bekannte Personen sind, die ihn pflegen. Je vertrauter der Umgang mit ihnen ist, desto
eher kann sich der Jugendliche den Pflegern Uberlassen. Kann die tagliche Pflege in
Ruhe und ohne Zeitdruck angegangen werden, kommt das dem Wohlbefinden zugute.
Dasselbe gilt auch fur die Mahlzeiten, denn hier kdnnen vor allem Kau- und
Schluckprobleme durchaus Stress verursachen.

Entsteht in der taglichen Pflege Stress, kann das die Eltern vor sehr schwierige
Entscheidungen stellen. So ist es z. B. wichtig, dass der Jugendliche gentigend isst und
trinkt. In guter Kondition geht es ihm einfach besser und entwickelt er gentigend
Widerstandskraft. Sind Essen und Trinken aber muhselig und nehmen die Mahlzeiten
sehr viel Zeit in Anspruch, wird dennoch das Wohlbefinden beeintrachtigt und die
Stimmung gereizt. Der (begleitende) Arzt kann dann empfehlen, eine PEG-Sonde
einzusetzen. Fur die Eltern ist das eine schwerwiegende Entscheidung, und sie wird
nicht die Einzige bleiben: Im Lauf der Zeit wird z. B. auch Uber die Art der
Medikamente entschieden werden mussen oder tber eine Krankenhausaufnahme im
Krisisfall.

Entscheidungen mit dieser Tragweite sollten in aller Ruhe und unter Einbeziehung aller
der Menschen, die viel mit dem Jugendlichen zu tun haben, genommen werden. Flr
die Eltern ist es eine sehr schwere Aufgabe, im Namen ihres Kindes folgenschwere
Beschlisse nehmen zu mussen. Eine Einheitsldsung gibt es nicht, es geht darum, dass im
Rahmen guter medizinischer Versorgung und gesetzlicher Méglichkeiten,
Entscheidungen getroffen werden, die zur Persénlichkeit und zur Situation des
Jugendlichen passen. Es liegt nicht in der Natur der Dinge, dass Eltern Entschlisse
dieser Art fur ihr Kind nehmen mussen. Die Entscheidungsfindung wird sich darum
immer wieder schwierig gestalten. Dennoch kdnnen einmal genommene Beschllsse
auch gute und richtige BeschlUsse sein, auch in Bezug auf das sich ndhernde Ende.
Schwierig kénnen auch die ersten Uberlegungen zur Bestattungsvorsorge sein, soll es
ein Begrabnis oder eine Urnenbeisetzung werden, wie soll die Trauerfeier aussehen.
Menschen gehen damit sehr unterschiedlich um, manche bereiten sich weit im Voraus
darauf vor, andere denken erst an diese Dinge, wenn es soweit ist. Es kann hilfreich
sein, sich hierfir an den Krankenhausseelsorger oder den eigenen Pfarrer oder Pastor
zu wenden.
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An dieser Stelle zeigt sich noch einmal deutlich, wie sehr sich der Lebenslauf der
Jugendlichen und jungen Erwachsenen mit JNCL unterscheidet von dem der
Gleichaltrigen. Normalerweise steht man zwischen 20 und 30 in der Blite seines
Lebens. In jedem Leben wird es Probleme und Enttduschungen geben, bei niemandem
herrscht eitel Sonnenschein. Die Jugendlichen mit JNCL bekamen jedoch nie die
Chance, richtig erwachsen zu werden. Samtliche korperliche und psychische
Fahigkeiten bilden sich wieder zurlick, dadurch erreichen die Jugendlichen viel zu frah
die Endphase ihres Lebens.

Inwieweit sie sich dessen jetzt noch bewusst sind, ist schwer einzuschatzen. Die
Krankheit beeintrachtigt das Gesamtbefinden des Jugendlichen derart, dass es uns
unmoglich erscheint, dass der Jugendliche seinen Zustand noch erfasst. Doch wer traut
sich mit Sicherheit zu sagen, dass es da kein Wissen und keine Ahnung davon gibt, dass
der Tod bevorsteht und mit ihm vielleicht auch die Erfullung eines stillen Wunsches
nach Erlésung? Dem steht gegeniber, dass der natirliche Wille zum Leben noch lange
Zeit erhalten bleibt. Auch Jugendliche mit JNCL sind junge Menschen, die das Leben
und ihre Mitmenschen nicht so ohne Weiteres loslassen wollen. Und Eltern und
Geschwister wollen ihr Kind und die Schwester oder den Bruder nicht so ohne Weiteres
verlieren.

SIEBTE PHASE: STERBEN IN WURDE

Die letzte Phase lasst sich zwar in groben Zugen darstellen, wir kdnnen jedoch 6

keine genauen Angaben dazu machen, wie lange sie dauert. Eine gute medizinische
Versorgung erhéht sicherlich die Lebenserwartung, dabei ist es jedoch wichtig, dass der
Schmerzbekampfung und der Linderung von Atemnot groBe Aufmerksamkeit
gewidmet wird und dass sich der Jugendliche bis zum Schluss in seiner Umgebung
behutet und geborgen fuhlt.

Umgang mit dem Lebensende

Das Leben des Jugendlichen neigt sich deutlich seinem Ende zu, dennoch weil3
niemand, wie lange es dauern wird bis zum endgultigen Abschied. Das macht diese
Phase besonders schwierig, denn die Eltern erleben unsichere Zeiten. Sie haben schon
lange Abschied genommen von ihrem Kind und der Zukunft, die sie sich far ihr Kind
gewdulnscht hatten. lhr Kind lebt aber noch und sie wollen es nicht verlieren. Eltern,
Angehorige und langjahrige Betreuer konnen noch bis zum Schluss markante
Charakterziige des Jugendlichen erkennen. Der Jugendliche oder junge Erwachsene
kann sich selber nicht mehr zu Erlebnissen oder Ereignissen duBern, wohl kann er sich
noch daran erinnern. Fir die Eltern sind diese Momente schwer, aber auch Uberaus
kostbar, und so méchten sie sich und ihrem Kind diese Momente noch so lang wie
moglich erhalten.

Der junge Erwachsene ist jetzt mehr und mehr in sich gekehrt. Sein Schlafbedtrfnis
nimmt zu, Momente, in denen er bei vollem Bewusstsein ist, gibt es nur noch selten.
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Korpertemperatur, Durchblutung und Atmung sind immer 6fter entregelt. Bei einigen
Jugendlichen ist die Epilepsie nur schwer einzuddmmen, dann machen ihnen
motorische Unruhe und Spannungen im Koérper sehr zu schaffen. Die Jugendlichen
kénnen nicht mehr gut abhusten, dadurch kommt es zu Schleimbildung und Atemnot.
Auch weiterhin treten Muskelzuckungen auf, diese sind unangenehm und ermiden
den Jugendlichen. Kommunizieren ist dem Jugendlichen kaum noch méglich. Wohl
kann er Menschen erkennen, die ihm vertraut sind. Fur die Angehoérigen ist das Uberaus
wichtig. Ihrerseits kdnnen sie an kleinen Zeichen erkennen, dass es fur den
Jugendlichen auch noch schdne Momente gibt. Dann zeigt sich z. B. ein kleines Lacheln
auf dem Gesicht, entspannt sich sein Kérper bei einer Massage oder geht er auf in
einem kleinen Lied.

Jeder lernt, im Hier und Heute zu leben und alle probieren, dem Jugendlichen Leid und
Schmerzen so weit wie moglich zu ersparen. Sie versuchen, dem Jugendlichen in einer
ruhigen und hauslichen Atmosphare nahe zu sein und lassen ihn spiren, dass er auch
am Ende seines schweren Weges nicht allein gelassen wird.

Ein Lacheln

Marianne (28 Jahre) ist in der letzten Phase der Krankheit. Manchmal ist sie unruhig,
das kommt wahrscheinlich durch die Epilepsie. Die meiste Zeit aber schléaft sie oder sie
traumt. Sie scheint kaum noch wahrzunehmen, was um sie herum geschieht. Betritt
ihre Mutter ihr Zimmer und sagt sie ihren Namen, hebt Marianne den Kopf und lédchelt.
Diese Reaktion kann nur noch die Mutter ihr entlocken.

Der Krankheitsprozess an sich fuhrt unweigerlich zum Tode, dennoch ist nicht
vorherzusagen, was letztendlich den Tod verursacht. Hinzukommende Erkrankungen
wie eine Grippe oder eine Lungenentziindung kénnen der Anfang vom Ende sein.
Eltern, Pfleger und Betreuer werden sich sehr gut Uberlegen mussen, welche
medizinischen Behandlungen in dieser Situation noch sinnvoll sind und welche nicht
mehr. Selbstverstandlich wird alles unternommen, um Schmerzen und Atemnot zu
lindern, alles steht im Zeichen einer guten palliativen Versorgung und die
Lebensqualitat steht bis zum Ende an erster Stelle. Wenn schon das Ende kommt, dann
sollte es ein wirdiges Ende sein.
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TEIL 4 JNCL aus
seelsorgerlicher Sicht

Bernard H. Baakman
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ERSTE PHASE: DIAGNOSESTELLUNG Ca. 6. - 8. Lebensjahr

Im letzten Teil dieses Buches werden, wie schon angeklndigt, Fragen zu Sinn und
Sinnlosigkeit besprochen. Isolation und treue Freunde, Trauer und Vitalitat,
Belastbarkeit und Spannungen in Beziehungen oder in der Familie erfordern die Suche
nach einem Gleichgewicht zwischen der Pflege des kranken Kindes und der Flrsorge
fur andere, einschlieBlich der Sorge der Eltern fur sich selbst.

Im Vorfeld

Wenn zwei sich liebende Menschen ein Kind bekommen, stehen sie zumeist in der
Blute ihres Lebens. Viele Eltern empfinden die Schwangerschaft und die Geburt ihres
Kindes als ein Wunder (Gottes). Sie erreichen einen neuen Lebensabschnitt. Eltern
Ubernehmen eine groBe Verantwortung, denn ein Kind ist schutzbedurftig. Zugleich
kann die Erziehung eines Kindes viel Genugtuung und Freude bringen, dann namlich,
wenn das Kind wachst und sich immer mehr zu einem erwachsenen Menschen
entwickelt.

Alle Eltern haben Erwartungen an ihre Kinder. lhr Kind soll eine schéne Zukunft haben,
alle méglichen Chancen bekommen und diese auch nutzen kénnen, um sich ein eigenes
Leben aufzubauen. Eltern hoffen oft auch im Stillen, dass sie es als Vater und Mutter
besser machen werden als ihre eigenen Eltern.

Die Kinder geben den Eltern ihrerseits die Moglichkeit, zu erkennen, wer sie als Vater
und Mutter sind. In einem dynamischen Miteinander entwickelt jede Familie ihre
eigenen Gepflogenheiten. In der einen Familie werden die Kinder nach ihren
GroBeltern benannt, in einer anderen bekommen sie biblische Namen oder einfach nur
schone Namen ohne eine besondere Bedeutung. In der einen Familie ist es Ublich, dass
die Kinderbetreuung hauptsachlich von der Mutter Gbernommen wird, in einer
anderen wechseln die Eltern sich ab. Jede Familie setzt im Alltag auch ihre eigenen
Akzente: FUr die einen dreht sich alles um Sport, andere beschaftigen sich mit Tieren,
wieder andere mégen vor allem Biicher oder Musik. In all diesen Dingen zeichnet sich
ab, was den Eltern wichtig ist und worauf sie besonders Wert legen. Wenn Kinder
diesen Erwartungen entsprechen und die elterlichen Werte Ubernehmen, auch wenn es
nur ansatzweise geschieht, erhéht das die Zufriedenheit der Eltern.

Wahrend der Schwangerschaft denken Eltern meist noch nicht so weit voraus. Ein
gesunder Verlauf der Schwangerschaft und eine gltckliche Geburt sind wichtiger. Auch
die Frage, ob es ein Junge oder ein Madchen wird, ist nicht die wichtigste. Gesund und
munter soll es sein, das wiinscht man sich am ehesten. Eltern tréumen von einem Kind,
das wachst und gedeiht, und das spater, genauso wie sie, seinen eigenen Weg im Leben
findet. Wird ein Kind mit der Stoffwechselkrankheit JNCL geboren, wird dieser Traum
auf sehr schmerzhafte Weise nicht in Erfullung gehen. Doch niemand ahnt dies, wenn
das Kind gerade erst zur Welt gekommen ist.
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Zuerst noch alles in Ordnung

In den ersten Jahren entwickelt sich das Kind normal. Es besteht nicht der geringste
Verdacht, dass etwas nicht stimmt. Unbekimmert kann man tGber Familienzuwachs
nachdenken. Eltern, die mehrere kranke Kinder haben, werden spater noch oft denken:
Héatten wir das nur schon eher gewusst ... Doch das hilft jetzt nicht mehr.

Mitunter haben Eltern dennoch ein ungutes Geflihl. Das wird allerdings eher der Fall
sein bei den weiteren Formen von NCL bzw. bei anderen Stoffwechselkrankheiten, bei
denen Stérungen in der kindlichen Entwicklung zeitiger auffallen. Zumeist handelt es
sich dann um undeutliche Beschwerden ohne nachweisbare Ursache, und Eltern finden
dafar wenig Verstandnis, mitunter weder beieinander noch bei anderen. Sehr schnell
spricht man von Uberbesorgtheit.

In einer Familie mit einem Kind mit JNCL sind die ersten Jahre in der Regel jedoch
sorgenfrei. Die junge Familie richtet sich ihr Leben so ein, wie sie es kann und méchte.
Man ist, je nach Umstanden, mehr oder weniger zufrieden damit, genauso wie
woanders auch. Offensichtlich ist noch alles in Ordnung.

Die Diagnose

Die ersten Symptome sind Sehbeschwerden, doch kénnten diese auch noch durch eine
andere Krankheit verursacht worden sein. Kommen dann auch noch Lernprobleme und
epileptische Anfalle dazu, werden weitere Untersuchungen veranlasst und wird die
endgultige Diagnose gestellt. Fur die Eltern ist dies eine aufregende Zeit. Die Zunahme
der Beschwerden verunsichert sie. Auch kann es sehr lange dauern, bis nach der
Uberweisung zu einem Kinderfacharzt und den Untersuchungen der endgiiltige
Befund vorliegt.

Die Unsicherheit fiihrt zu Spannungen, die auch die Beziehung der Eltern belasten
kdédnnen. Sieht ein Elternteil z. B. schon schwere Zeiten auf sich zu kommen, bleibt der
andere optimistisch, solange das Gegenteil noch nicht bewiesen ist. Die neurologische
Untersuchung bringt schlieBlich ans Licht, woran das Kind erkrankt ist. Es ist die
Krankheit mit dem schwierigen Namen: Neuronale Ceroid-Lipofuszinose.

Was die Eltern teilweise geahnt haben, was sie beunruhigt hat und was ihnen niemand
glaubte, bekommt jetzt einen Namen. Den Eltern wird bestatigt: Sie haben doch richtig
hingeschaut, das ungute Gefuhl stimmte. Die Unsicherheit tGber die Situation und den
Ernst der Beschwerden ist vorbei, doch damit ist auch schon alles gesagt.

Die Diagnose bietet namlich nicht nur eine Erkldrung fur die vielen Beschwerden, sie ist
auch die Verkindung eines fatalen Urteils und damit Verursacher vieler neuer
Unsicherheiten. Das Kind ist unheilbar krank. Alle Trdume sind dahin. Das Leben wird
nie wieder so sein, wie es einmal war. Die meisten Eltern sind nach der Diagnose
erschuttert. Wie geht es jetzt weiter? Mochten wir sofort alle Informationen erhalten?
Bitten wir einen anderen Facharzt um eine Diagnose (,second Opinion’)? Wie und wem
erzadhlen wir es? Wird einer der beiden Eltern die Arbeit oder die Ausbildung (auf
Dauer) aufgeben mussen? Wenn die Eltern mehrere Kinder haben: Sollten diese jetzt
auch untersucht werden? Auch wenn man als Mensch niemals mit absoluter Sicherheit
weil3, ob das, was man sich von der Zukunft verspricht, auch eintrifft, man orientiert
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sich dennoch daran. Nach Erhalt der Diagnose scheint jedoch zunachst jeglicher
Anhaltspunkt zu fehlen. Das Leben gestaltet sich ab jetzt unvermeidlich zwischen zwei
Polen: Sich fur und um das Kind zu kimmern und sich gleichzeitig verabschieden zu
mussen von den Erwartungen, die man normalerweise an das Leben des Kindes haben
kénnte.

Anfanglich kann dies beinhalten, dass die Eltern versuchen sich ein Bild zu machen von
dem, was sie erwartet und sich z. B. mehr Wissen Uber die Krankheit aneignen. Das
Kind braucht jetzt Eltern, die mit ihm zusammen kédmpfen wollen, um jeden Preis, weil
es das Kind wert ist, die sich dabei aber nicht zu sehr verausgaben. Die Pflege des
Kindes erfordert jetzt wesentlich mehr Abstimmung zwischen den beiden Partnern als
vorher, das heiBt auch, dass das die Familie immer weniger Augenblicke ungestoérten
Glucks erleben wird. Stattdessen entsteht eine fast standige Alarmbereitschaft dafr,
dass sich etwas verschlechtern kénnte.

Der Erhalt der Diagnose kann Geflihle auslosen, die auch als Trauerreaktionen bekannt
sind: Traurigkeit, Zorn, Verzweiflung ... Auch eine Art von Leere und Apathie,
Gefuhllosigkeit, Betdubung oder Erstarrung sind méglich.

Fragen zu Schuld und Ursache kénnen sich aufdrangen: Hatten wir das verhindern
kénnen? Hat jemand Schuld? Warum unser Kind, warum wir? Sind die Eltern glaubig,
kénnen auch Fragen Uber Gott gestellt werden: Ist das sein Wille? Wie kann er das
zulassen? Zunéachst kann auf diese Fragen keine Antwort gefunden werden und so ist
es nicht ungewohnlich, dass Eltern eine Zeit lang ratlos sind und dem Ganzen hilflos
gegenlberstehen.

Die Anfangssituation gleicht einem Irrgarten, welche Richtung man auch einschlagt,
man weil3 nicht, ob es die richtige sein wird. Erst sehr viel spater wird sich wieder ein
Weg zeigen, doch bis dahin muss noch viel passieren. Unserer Erfahrung nach wird es
sehr viel MUhe kosten, sich einzuspielen auf die Reaktionen im Umfeld der Familie, die
Tragfahigkeit in der Beziehung zu erhalten und den Umgang mit z. B. Facharzten und
Pflegepersonal zu erlernen.

ZWEITE PHASE: NOCH SO NORMAL WIE MOGLICH
Ca. 6. - 10. Lebensjahr

Solange sich die Beschwerden des Kindes noch in Grenzen halten, verlauft das Leben
groBtenteils normal. Sehr schwierig ist jedoch der Umstand, zu wissen, dass trotz aller
erfreulichen Entwicklungsschritte des Kindes das Nervensystem gleichzeitig immer
weiter zerstort wird. Viele, vielleicht sogar jeder, dieser Ruckschritte sind nicht mehr mit
Therapien, Ubungsbehandlungen oder Medikamenten zu heilen. Dennoch gibt es viele
Moglichkeiten, um den Riickgang mit geeigneten Hilfsmitteln zu kompensieren. Eltern
und Kind kénnen so investieren in das Hier und Heute und versuchen, das Beste daraus
zu machen. Sie werden auf diese Weise noch ein paar gluckliche Zeiten erleben,
dennoch wird es vor allem fur die Eltern schwierig bleiben, akzeptieren zu mussen, dass
alle Lésungen nur von kurzer Dauer sein werden.
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Zwiespdltige Gefiihle

Das Wissen um die Folgen der Krankheit gibt dem Leben der Familie mit einem
kranken Kind einen anderen Charakter. Auch wenn aufs Erste alles noch recht normal
erscheint, Eltern und Kind leben unter erschwerten Umstadnden. Das fuhrt zu
zwiespaltigen Gefuhlen: Auf der einen Seite ist es schén, wenn alles den Umsténden
entsprechend gut geht, auf der anderen Seite bleibt die groBe Sorge. Einerseits tut es
gut, wenn das kranke Kind aus den unterschiedlichsten Ecken Zuwendung bekommt,
andererseits mdchte man als Eltern jedoch nicht, dass das gesamte Leben durch die
Krankheit bestimmt wird. Zumeist werden deshalb viele Anstrengungen unternommen,
um am ,normalen’ Leben der Anderen teilnehmen und mithalten zu kénnen. Solange
wie moglich eine Regelschule besuchen, mit Freunden und Freundinnen spielen, in den
Urlaub fahren, eben einfach ein Kind sein zu kénnen wie jedes andere.

Dreimal Hoch!

Stefan hat Geburtstag, er wird 10. Das Haus ist mit bunten Ballons geschmdickt, und es
ist eine groBe Geburtstagsfeier mit seinen Freunden und Freundinnen geplant. Stefan
darf natdrlich die Kerzen auf der Torte auspusten. Die Kinder singen lauthals: ,,Hoch
soll er leben!” Die Gesichter strahlen. Stefans Mutter geht dieses Lied durch Mark und
Bein, nur ganz kurz, daftir aber heftig. Sie ldsst es sich nicht anmerken und es wird ein
schénes Fest fur die Kinder. Erst spat am Abend, wenn sie mit ihrem Mann allein ist,
kommen die Trdnen: Es ist alles so zwiespaéltig.
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Manchmal stellt sich die Frage: Was erzahle ich meinem Kind und was nicht? Das kann
zur Gewissensfrage werden. Ist es Gberhaupt fair, dem Kind noch nicht die ganze
Wahrheit zu erzahlen? Oder umgekehrt: Ist es fair, das Kind mit der gesamten
Wahrheit zu belasten? Es gibt auf diese Art von Fragen keine allgemeingultige
Antwort. Jede Familie und jedes Kind ist anders. Auf jeden Fall sollte man die
Belastbarkeit des Kindes berlicksichtigen. Die meisten Kinder wissen intuitiv, dass etwas
mit ihnen nicht stimmt, gleichzeitig leben sie frohlich in den Tag hinein. Eine Faustregel
ist meist, das Kind selbst das Tempo vorgeben zu lassen. Wenn es Fragen hat, sollte es
eine Antwort erhalten. Traumt es von seiner Zukunft, sollte es davon nicht abgehalten
werden. Denn wenn Kinder von ihrer Zukunft trdumen, entwickeln sie davon
Vorstellungen, die zu ihrem Alter passen: Sie wollen z. B. Sdnger werden oder Tierarzt.
Fur Eltern kann das schwer zu ertragen sein. Sie wissen, dass die kindlichen Traume
niemals Wirklichkeit werden, doch sie méchten das Kind jetzt noch nicht enttauschen.

Das Umfeld

Die Menschen aus dem Umfeld reagieren zu allererst geschockt. Familie, Freunde,
Bekannte, jeder zeigt Mitgefuhl. Doch es werden nur diejenigen mit dem langen Atem
sein, die die Familie auf Dauer zu unterstitzen vermégen. Wie das soziale Umfeld im
Laufe der Zeit aussieht, ist in jeder Familie unterschiedlich. Manchmal ist die eigene
Familie eine Kraftquelle, dann gibt es da GroBeltern oder Geschwister der Eltern, auf
die man sich jederzeit verlassen kann. Oder es gibt Verwandte, die Anteil nehmen am
Leben der Familie und so die Last mittragen, damit sie fir jeden leichter wird.

Doch auch das Gegenteil ist méglich. Dann ist die Anteilnahme nur von kurzer Dauer,
z.B. wenn die GrofBeltern ihren eigenen Traum zerbrechen sehen. Die eigene
Enttauschung kann ihnen so zu schaffen machen, dass sie die Not ihrer erwachsenen
Kinder nicht mehr gut wahrnehmen kénnen. Es geht ihnen dann nicht nur um die
Krankheit des Enkelkindes. Es ist fur sie auch schwer zu ertragen, dass ihr Sohn oder
ihre Tochter die eigenen Ziele auf der Arbeit oder in der Ausbildung nicht verwirklichen
kann, weil die Pflege des Kindes wichtiger ist und beide Eltern sehr viel Kraft kostet.
Wenn es Geschwister gibt, kann auch deren Durchhaltevermoégen unterschiedlich sein.
Mitunter kommen Hilfe und Verstéandnis aus einer unerwarteten Ecke, z. B. von gerade
der Schwester, von der man es nicht erwartet hatte. Auch ist es moglich, dass sich auf
einmal die Nachbarn als gute Freunde erweisen, oder dass es eine Freundin gibt, die
mit durch dick und diinn geht. Es wird einige Zeit dauern und die Eltern werden
sowohl Enttduschungen als auch Uberraschungen erleben, am Ende entsteht jedoch
trotzdem fast immer ein kleiner Kreis von guten, treuen Freunden.

Eltern und Kind muUssen herausfinden, wer es mit ihnen und ihrer bedrohten
Zukunftsperspektive aushalt. Daflr brauchen sie einiges an Durchhaltevermégen, denn
letztendlich mussen sie selbst mit ihrer Situation fertig werden, das kann niemand
anders fir sie tun. So werden viele Eltern trotz aller Hilfe einer gewissen Einsamkeit
nicht ganz entkommen kénnen. Dann kann es nitzlich sein, wenn auch Kontakte mit
Leidensgefahrten bestehen.
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So erzahlten uns die Geschwister eines Kindes mit JNCL, dass die Menschen in ihrem
Umfeld nur wenig von der Krankheit ihrer Schwester zu verstehen scheinen: ,Sie
denken immer noch, dass meine Schwester nur blind ist.” ,Sie verstehen nicht, dass
man schon als Kind an Demenz leiden kann.” ,,Nach der Sendung tGber meine
Schwester habe ich es meiner Klasse erzéhlt, aber es hat nicht viel genutzt.” Dies
illustriert die Art der Einsamkeit, in die jemand geraten kann, wenn in der Familie ein
Kind mit JNCL versorgt wird.

Die Beziehung der Eltern
Es ist vollig normal, wenn in einer Ehe oder in einer Familie mal Schwierigkeiten
auftreten. Konflikte und Enttduschungen gehéren dazu. Eine gesunde Beziehung
Ubersteht kleinere Probleme jedoch ohne Weiteres. Im Laufe des Lebens entdeckt man,
wie man auch schwierige Umstande gemeinsam bewaltigen kann. Die gemeinsame
Erziehung eines Kindes mit JNCL erfordert jedoch ein hohes Maf3 an
Frustrationstoleranz. Es muss nicht nur diese eine Krise Uberstanden werden. Die Eltern
erleben stattdessen eine Krise nach der anderen, missen schwierige und unubliche
Entscheidungen treffen und viele Enttduschungen und Rickschlage hinnehmen, um
zum Schluss doch Verlierer zu sein.
Das heiBt nicht, dass es keine schonen Augenblicke mehr gibt. Und es kann der
Beziehung auch gut tun, wenn Vater und Mutter die Herausforderung zusammen
annehmen. Doch es wird den Eltern viel abverlangt. Wenn sich junge Eltern ihr Leben
einrichten, bieten sich ihnen viele Vergleichsméglichkeiten. Sie kédnnen die
Gepflogenheiten ihrer Herkunftsfamilien Gbernehmen oder abweisen. Sie kénnen sich
orientieren an den Familien von Freunden oder Bekannten, und auch an der Lebensart
berihmter Menschen. Sie schauen sich an, wie andere es machen und tun es ihnen
nach oder probieren etwas grundsatzlich anderes.
Haben Eltern jedoch ein Kind, das im Laufe der Zeit immer schwerer krank wird, finden
sie kaum Vergleichsmdglichkeiten. Sie missen Eltern sein, ohne ein Vorbild zu haben.
Sie kénnen bei niemandem zurate gehen, nicht in den Herkunftsfamilien, bei
Geschwistern, Nachbarn oder Freunden. Wohl kénnten Eltern Erfahrungen austauschen
mit Schicksalsgefahrten, doch gibt es derer nicht viel und Eltern denken anfanglich
noch nicht an diese Méglichkeit.
Es ist recht wahrscheinlich, dass Spannungen in der Beziehung auftreten. Mégliche
Streitpunkte sind:
e die Verteilung der Aufmerksamkeit: ,Du kiimmerst dich immer nur um das Kind,
nimm dir doch auch mal (mehr) Zeit fur dich (und ftr mich)”
e ein unterschiedlicher Umgang mit der Trauer um die Verluste: ,Es scheint, als ob
dich das alles kalt lasst ...”
¢ Uneinigkeit Uber die zu nehmenden MaBnahmen: ,Ich gehe nicht wegen jedem
Husten zum Arzt, man muss es auch nicht Ubertreiben.”
e unterschiedliche Meinungen darlber, was man von anderen erwarten kann: ,Dein
Bruder wirde sich wirklich nie von sich aus erkundigen, wie es unserem Kind geht.
Akzeptier das einfach, er ist nun mal so.”
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Lebt der eine mehr in den Tag hinein, schaut der andere weiter voraus und sieht bereits
schwere Zeiten auf sich zukommen. Ist der eine ein unverbesserlicher Optimist, sieht
der andere alles von der schlechten Seite, wiinscht sich der Eine einen Gefahrten, mit
dem er Uber die Situation reden kann, kampft sich der Andere lieber alleine durch. Im
Normalfall gelingt es den Eltern herauszufinden, wie sie mit ihren unterschiedlichen
Starken und Schwachen umgehen kdnnen. Kommt es zu einer Krise, wird die
Tragfahigkeit der Beziehung gepruft. Ist die Krise Uberstanden, kann die Familie ihr
Tagesprogramm wieder aufnehmen, in der Hoffnung, dass jeder dazu gelernt hat.

In einer Familie mit einem schwerkranken Kind ist die Anspannung jedoch oftmals so
grofB3, dass dies langst nicht immer méglich ist. Die Eltern mussen viel schneller als Gblich
lernen, wie sie die entstandenen Situationen, trotz aller Gegensatze und Unterschiede,
zusammen bewaltigen kénnen. Das geht nicht ohne Konflikte und es wird ihnen auch
nicht immer gelingen. Die Krankheit des Kindes, dessen Pflege und Betreuung kann
eine Beziehung unter Umstanden auch scheitern lassen.

Es geht glucklicherweise oft auch gut. Doch werden in jeder Familie Eltern und Kinder
merken, dass das kranke Kind sehr viel Zuwendung bekommt. Jeder findet, das sei zu
rechtfertigen, dennoch heiBt das auch, dass alle Anderen weniger beachtet werden.
Soll nicht das Gefuihl entstehen, dass sich das gesamte Leben um die Krankheit des
Kindes zu drehen scheint, sollte man sich Zeiten einrichten, in denen man voll und ganz
fureinander da ist, als (Ehe) Partner oder als Eltern auch der anderen Kinder. Gerade
weil ein krankes Kind die intensive Zuwendung auch nétig hat, ist es wichtig, dass sich
die Eltern auch gut um sich selber kimmern und flreinander da sind. Dann halt es
jeder langer durch.

DRITTE PHASE: LEBEN MIT ZUNEHMENDER
EINSCHRANKUNG Ca. 9. - 14. Lebensjahr

Das tlckische an einer langsam voranschreitenden Krankheit ist, dass sich die Eltern nie
auf einen bestimmten Status quo einstellen kénnen. Werden Kinder mit einer anderen
Schadigung, z. B. mit dem Downsyndrom, geboren, wissen Eltern, was auf sie
zukommt. Sie wissen, worauf sie achten mussen, und zu einem bestimmten Zeitpunkt
hat jeder gelernt, mit der Behinderung des Kindes umzugehen, oft sogar auf eine sehr
schone und kreative Art und Weise. Bei JNCL dagegen verschlechtert sich das
Krankheitsbild andauernd und unberechenbar. Kind und Eltern missen immer wieder
neue Ruckschlage hinnehmen. Der Besuch einer Regelschule ist nicht mehr moglich, das
Kind spricht immer schlechter, bekommt stets mehr epileptische Anfélle. Jede neue
Situation erfordert eine Anpassung in der Versorgung. Die Eltern mussen herausfinden,
welche Hilfen jetzt in Anspruch genommen werden sollten und ob diese auch
gewahrleistet werden kénnen. Das zweite Problem ist dabei mitunter viel schwerer zu
I6sen als das erste, und es braucht sehr viel Kraft und Geduld bis entsprechende
Leistungen von den Kassen bewilligt werden.
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Gelebte Trauer

Der Krankheitsprozess konfrontiert Eltern unablassig mit immer neuen Ruckschritten,
fast jede Veranderung im Krankheitsbild bringt weitere Verluste. Doch weil jedes Mal
auch viel zu regeln ist und auch das tagliche Leben seinen Lauf nimmt, bleibt oft wenig
Zeit, um sich viel damit zu beschaftigen. Dennoch sollte man sich mit Verlusten bewusst
auseinandersetzen, sie sollten betrauert, also verarbeitet werden. Das heiBt, es geht
hier um Arbeit, genauer gesagt um Trauerarbeit. Trauer an sich kann beschrieben
werden als ein Prozess mit verschieden Phasen und einem von Mensch zu Mensch
unterschiedlichen Verlauf. Trauerarbeit beinhaltet jedoch auch ein aktives psychisches
Handeln, es sind verschiedene Aufgaben zu bewaltigen, will man gut mit den Folgen
eines Verlustes zurechtkommen. Im Einzelnen geht es um 4 Aufgaben (Klessmann,
2008: 410):

Zuallererst sollte die Realitat des Verlustes anerkannt werden. Die Diagnose kann zwar
erklart worden sein, doch die Konsequenzen davon erfasst man erst wesentlich spater.
So kdnnen die Eltern eines Kindes mit JNCL, wenn sie zum ersten Mal einen
epileptischen Anfall miterleben, zwar erschrecken, und doch das Ganze noch nicht
wahrhaben wollen. Was sich vor ihren Augen abspielt, ist unwirklich, es betrifft sie
nicht. Dies ist durchaus vergleichbar mit der Situation eines unerwarteten Todesfalles:
»Ich kann das noch gar nicht fassen ...” sagen die Hinterbliebenen. Es ist darum
wichtig, dass Menschen ihre Geschichte immer wieder und vielleicht sogar endlos
erzahlen durfen, selbst wenn es ,,nur” darum geht, dass sie sich des Verlustes voll und
ganz bewusst werden.

Den Schmerz zulassen: Ein Verlust bringt Schmerz und weckt Emotionen. Diese Geflihle
zu auBern und zu durchleben ist die zweite Aufgabe. Jeder hat dafir seine eigene Art
und Weise. Der eine zieht sich lieber erst zurlick, der andere weint sofort. Der eine ist
vorerst nicht mehr ansprechbar, der Andere fangt sofort an, zu regeln. Wie auch immer
ein jeder sich verhalt, bricht in Menschen das Geflihlschaos aus, brauchen und suchen
sie Moglichkeiten, diese zu duBern.

Es wird oft davon ausgegangen, dass Menschen vor allem mit Traurigkeit auf Verlust
reagieren. Doch Geflhle lassen sich nicht vorschreiben. Die meisten Menschen erleben
ein Gefluihlschaos, in dem traurig sein eine von vielen anderen méglichen Reaktionen
ist. Nach Erhalt einer schlechten Nachricht kdnnen Menschen durchaus erleichtert sein,
doch es kénnen auch Zorn, Leere, Enttauschung, Schuldgeftihle und Angst auftreten.
Selbst Aufmunterung ist méglich. Jedes Gefuhl sollte durchlebt werden. Ein Gefahl
braucht Raum und Méglichkeiten, um geduBert zu werden. Es ist daher sinnvoll, darauf
hinzuarbeiten, dass sich die Umstande so entwickeln, dass den Gefiihlen passend
Ausdruck verliehen werden kann.

Jemanden oder etwas verlieren bedeutet zumeist Abschied nehmen und loslassen. Die
dritte Aufgabe beinhaltet deren Gestaltung. Da das Kind unzahlige Einschrankungen
hinnehmen muss, ist das eine sehr schwierige und schmerzhafte Aufgabe. Doch sollten
auch diese Augenblicke bedacht und vielleicht auch gewurdigt werden. So kann z. B.
bei einem Schulwechsel ein Abschiedsfest gefeiert werden, denn ein guter und schéner
Abschied erleichtert den Start in einer anderen Schule.
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Ahnlich kénnte mit dem ersten Rollstuhl umgegangen werden. Natirlich kénnte man
diesen so unauffallig wie nur irgend maéglich einftihren, doch kann man ihn auch
bewusst zu einem bestimmten Zeitpunkt zusammen mit dem Kind einweihen. Es ist oft
recht hilfreich, wenn Ubergénge in neue Situationen mit einem kleinen Ritual bedacht
werden.

Verlieren heiBt letztendlich auch, in einer verédnderten Situation weiterleben zu
mussen. Bei der vierten Aufgabe geht es darum, dass man sich neu orientiert und
herausfindet, wie die Anforderungen der neuen Situation aussehen und welche
Moglichkeiten sich bieten, diesen gerecht zu werden. Die Bilanz wird gezogen und es
kann passieren, dass man sich eingestehen muss, eigentlich nichts mehr tun zu kénnen.
Dennoch bieten sich nach einem Verlust zumeist auch wieder neue Chancen an. So
kénnte man sich auch bei Veranderungen des Krankheitsbildes fragen: Wie und womit
kénnen wir unserem Kind und uns trotz der widrigen Umstande noch ein gltickliches
und schénes Leben ermdglichen?

Es ist recht natzlich, Trauerarbeit in konkrete Aufgaben zu unterteilen. Bei einer
Krankheit wie JNCL haufen sich die Verlusterlebnisse, die Trauer lasst sich wesentlich
schwerer bewaltigen, man musste eigentlich jedes Mal von vorne anfangen. Dann ist es
sinnvoll, wenn die Betroffenen wissen, welche Arbeit zu tun ist. Oft merkt man, dass
doch etwas liegen blieb, dass Traueraufgaben nicht ganz erledigt werden konnten.
Wenn man weif3, wo etwas liegen geblieben ist, kann man, wenn es nétig ist, die
Arbeit schneller wieder aufnehmen.

Die einzelnen Familienmitglieder kénnen dabei recht unterschiedlich mit dem
Krankheitsverlauf umgehen. Eine gréBere Schwester, die mit der kleinen Schwester
spielte, solange sie noch gesund war, wird die Sache anders angehen, als der kleine
Bruder, der seine Schwester nie anders gekannt hat. Vater, Mutter, das Kind selbst, die
Geschwister und die GroBeltern, sie alle werden hier ihren eigenen Weg finden mussen.

Unerwiinschte’ Gefiihle

Ungewollt kann das kranke Kind bei den Eltern Arger oder sogar Hass auslésen,
mitunter sogar dahin gehend, dass man sich wiinscht, das Kind ware tot: ,Wenn ich
jetzt das Schutzgitter mal nicht richtig schlieBen wurde ...” oder ,Eigentlich erleichtert
mich der Gedanke an einen fatalen epileptischen Anfall ...”. Manchmal geschieht dies
schlagartig und nur kurzzeitig, manchmal halten solche Gefuhle auch langer an. Das
Kind hat einem die ganze Zukunft verbaut, es kann zwar selbst Gberhaupt nichts dafur,
doch man mochte es am liebsten wegdenken. Vielleicht wirde das Leben dann ganz
anders aussehen, viel besser und viel einfacher.

Uber solche Gefiihle spricht man nicht so ohne Weiteres. Aus Scham, so diirfe man als
Vater oder Mutter doch gar nicht denken, vielleicht auch aus Unbehagen, denn
darlber reden ruhrt an tieferen Schmerz.

Die Geflhle sind dem Kind gegentiiber ungerecht, doch sie sind nun einmal da. Das
heif3t nicht, dass der Vater oder die Mutter Rabeneltern sind, auch wenn ihnen das
selbst so vorkommt.
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Eher signalisieren sie, dass die Eltern einer sehr groen Belastung ausgesetzt sind. Im
Vergleich zu anderen Eltern sind sie viel mehr gebunden, immer umgibt sie der
Schatten der Krankheit, selten ist das Leben mal unkompliziert. Zum Gluck ist es vielen
Eltern dennoch méglich, sich wirkliche Momente des Freiseins zu schaffen, sie treiben
Sport, gehen zum Tanzen oder fahren in die Ferien, doch bleibt dies mihsam frei
gehaltene Zeit. Ein ungezwungenes Leben ist nur noch selten moglich. Alles
beieinander sind dies gute Voraussetzungen fur das Entstehen negativer Gefuihle, die
sich dann auch auf das eigene Kind richten kénnen. Auch wenn man es nicht méchte,
und auch wenn man niemals zur Tat schreiten wirde, die Gedanken gehen nun mal in
einem um.

Kann man sich mit jemandem vertrauensvoll Uber diese Gefuhle austauschen, und wird
man dabei nicht vorschnell verurteilt, werden sie vielleicht leichter zu ertragen sein.
Auch andere Eltern kennen solche Empfindungen, sie gehéren dazu.

Lebensbuch

Im Laufe der Jahre wird immer deutlicher sichtbar, dass das Kind sein Leben nicht mehr
selbst gestalten kann. Das Sprachvermdgen verschlechtert sich, und das Kind hat groBe
Muhe, die richtigen Worte zu finden. Damit wird es fur das Kind schwieriger, sich selbst
zu behaupten. Die Abhéngigkeit nimmt zu, wahrend sich auch die gegenseitige
Verstandigung komplizierter gestaltet. Es ist darum sinnvoll, rechtzeitig geeignete
Hilfsmittel einzusetzen, die (nicht nur) dem Kind Orientierung und
Kommunikationshilfe sein kénnten.

Eine solches Hilfsmittel ist das Lebensbuch. Dessen Zusammenstellung ist eine Form der
Biografiearbeit: Die Lebensgeschichte des Kindes mit JNCL wird rekonstruiert, erzéhlt
und im Laufe der Zeit weitergeschrieben. Erinnerungen und Erlebnisse konnen in
Geschichten erzahlt und mit Fotos, Symbolen, Video- oder Tonaufnahmen ergéanzt und
festgehalten werden. So wird dem Kind der Zugang zu seiner eigenen Geschichte
erhalten, auch wenn es diese nicht mehr selbst erzahlen kann. Interessiert es jemanden,
welche Hohepunkte es gab, mdchte jemand wissen, wovon das Kind am liebsten
naschte oder welches Lied die Oma immer sang, kann er das Buch zurate ziehen. Ein
Kind vereinsamt viel schneller, wenn es seine Erinnerungen und ihm vertraute
Eigenarten mit niemandem mehr besprechen kann. Es reicht auch, wenn nur eine
kleine Anzahl vertrauter Menschen bei der Zusammenstellung herangezogen wird oder
Zugang zu dem Buch hat. Doch sollte es eine Person geben, die mit der Geschichte des
Kindes auf jeden Fall vertraut ist und mit der das Kind ab und zu dartber reden kann.
Es geschieht mitunter, dass Betreuer erst nach dem Tod eines Kindes von friiheren
Erlebnissen horen. Das sollte eigentlich so nicht passieren. Naturlich kénnen die
Betreuer nicht alles wissen, doch es sollte auch nicht in Vergessenheit geraten, dass das
Kind in der Vergangenheit reiten konnte, oder ein guter Schwimmer war.

Kennen Menschen einander gut, reicht ihnen oft ein halbes Wort, um sich zu verstehen.
So kann ein gutes Lebensbuch auch dazu beitragen, dass dem Kind, seinen Eltern und
deren Helfern trotz zunehmender Einschrankungen Kommunikationsmoéglichkeiten
erhalten bleiben.
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VIERTE PHASE: RUCKLAUFIGE ENTWICKLUNG
Ca. 12. - 18. Lebensjahr

Typisch fur den Krankheitsverlauf von JNCL ist es, dass die Kinder zwar wachsen und
sich weiterentwickeln, dabei aber gleichzeitig schon wieder Ruckschritte und
zunehmende Einschrankungen zu beobachten sind.

Das Kind entwickelt sich korperlich, wird immer mehr Mann oder Frau, wéachst den
Eltern vielleicht sogar schon tber den Kopf. Das Kind entwickelt schulischen oder
beruflichen Ehrgeiz, verliebt sich, traumt von seiner Zukunft.

An sich steckt ein Kind voller Lebenskraft. Fur die Eltern ist es schon das so sehen,
miterleben und begleiten zu kénnen. Doch wird es gleichzeitig immer schwieriger, zu
leben wie alle anderen. Es ist in der Schule, mitunter sogar in einer Férderschule, immer
mehr Erfindungsreichtum vonnéten, um auch kleine Ziele zu erreichen. Und bei der
Urlaubsplanung muss gut Gber Durchfihrbarkeit und Rahmenbedingungen
nachgedacht werden. Eltern werden dadurch oft vor schwierige Entscheidungen
gestellt.

Schwierige Entscheidungen

Auch wenn man von vornherein weif3, dass die Fahigkeiten relativ schnell wieder
verloren gehen, stimulieren Eltern, Lehrer und Betreuer eines Kindes mit JNCL trotzdem
deren Entwicklung: Das Kind lernt schwimmen, reiten, umgehen mit Technik. Doch zu
welchem Preis wird man das dauerhaft tun kénnen? Es kommt ein Moment, dass der
Besuch eines Heimspiels z. B. des St Pauli Hamburg (wie im nachsten Beispiel von
Albert) so anstrengend wird, dass der Nutzen den Aufwand nicht mehr rechtfertigt.

Es kann sich zum ersten Mal auch die Frage stellen, ob die Eltern die Pflege des Kindes
wirklich auf Dauer vollstandig tbernehmen sollten. Die Betreuung eventueller
Geschwister kann dadurch problematisch werden. Die Belastbarkeit der Eltern kann
ihre Grenze erreicht haben. Auch sollte dariiber nachgedacht werden, wo man den
Bedurfnissen des Kindes am besten entsprechen kann: in einer spezialisierten
Einrichtung oder zu Hause. Dies ist ein duBerst schwieriger Prozess des Abwagens aller
Vor- und Nachteile. Besuch einer Sonder- oder Férderschule? RegelmaBig
Familienhilfsdienste einschalten, um auch mal wieder selbst zum Durchatmen zu
kommen? Heimunterbringung?

Auch die Erziehung gesunder Kinder bringt naturlich viele Fragen und Zweifel, doch
nehmen die Kinder allméahlich, und nach Meinung der meisten Eltern viel zu zeitig, das
Zepter in die eigenen Hande.

An sich ist das eine schone Entwicklung, es ist genau dies der Lauf der Dinge: Kinder
lernen, ihre eigenen Wege zu gehen, sie werden selbststandig. Beim kranken Kind
nimmt mit dem Alterwerden des Kindes jedoch die Fahigkeit ab, sein Leben selbst
gestalten zu kénnen. Das erschwert den Eltern die Entscheidungsfindung, denn das
Kind kann sich immer weniger zu seinem eigenen Willen auBern.

Bei all den schwierigen Entscheidungen kénnen sich die Eltern wenig am Vorbild
anderer Familien orientieren. Im weiteren Familien- und Freundeskreis gibt es selten
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Menschen in einer vergleichbaren Lage. Relativ zeitig werden darum professionelle
Helfer zur UnterstUtzung bei der taglichen Pflege und Betreuung des Kindes
herangezogen.

Umgang mit professionellen Helfern

In den (reicheren) westlichen Landern bestehen mehr oder weniger umfangreiche
Hilfsangebote fur Familien mit kranken oder behinderten Kindern, so auch in
Deutschland. Es ist durchaus ein Vorrecht, dass es gut ausgebildete Menschen gibt, die
Ansprechpartner sein kdnnen bei krankheits- oder behinderungsspezifischen
Problemen und Fragen. Dennoch mussen viele Eltern erst eine Hemmschwelle
Uberwinden, ehe sie diese Hilfe auch in Anspruch nehmen.

Es ist fur die meisten Menschen ambivalent, um professionelle Helfer in das (all)
tagliche Leben der Familie einzubeziehen. Man tut es, weil es sein muss. Es muss sein,
weil man es nicht mehr selber schafft. Verlassliche Informationen fehlen, die
Fahigkeiten reichen nicht aus, man braucht Hilfe oder einen guten Rat. Zugleich sind
die Eltern die Personen, die das Kind am besten kennen. Wenn es darauf ankommt,
wenn sich das Kind nicht mehr selbst duBern kann, dann sind es die Eltern, die wissen,
wie man den Bedurfnissen des Kindes am besten gerecht werden kann. Dennoch kann
auf die Hilfe von Fachéarzten, Sonderpadagogen, Physiotherapeuten und ambulanten
Pflegediensten nicht verzichtet werden.

Jeder Helfer hat seinen eigenen Ansatz und seine eigenen Umgangsformen, dennoch
haben alle professionellen Helfer etwas gemeinsam: Sie haben beruflich mit dem Kind
und seinen Eltern zu tun. Auch wenn ein guter Helfer das Kind in seiner Gesamtheit
sieht, so ist es dennoch ein professioneller und seinem Fach entsprechender Ansatz, der
sein Handeln dem Kind gegenuUber bestimmt. Das Kind ist eines von Vielen, fur den
Helfer ist es ein Fall oder eine Akte.

Natirlich werden Arzte, PAdagogen, Physiotherapeuten und all die anderen Helfer
versuchen, Eltern und Kind so objektiv wie méglich zu beraten und zu begleiten. Sie
verstehen ihr Fach, kennen vergleichbare Situationen und die Statistiken. Doch bei aller
Professionalitat besteht die Gefahr, dass die Einzigartigkeit des einzelnen Kindes, also
sein Mensch- oder Subjektsein aus dem Blick gerat. Wenn die Diagnose zum Etikett
wird, also vor allem das Problem im Vordergrund steht und nicht mehr der Mensch mit
seinem Problem, Gbersieht man auch schneller individuelle Unterschiede im
Krankheitsverlauf. Das Kind wird vom Subjekt (,Um wen geht es uns?”) zum Objekt
(.Um was geht es uns?”) gemacht und somit in seinem Menschsein nicht mehr ernst
genommen.

Entwickeln professionelle Helfer zu wenig Feingefuhl fir diese unterschiedlichen
Herangehensweisen, kann es durch sie zu Verfremdungsprozessen zwischen Eltern und
Kind kommen. Zu dieser Erkenntnis gelangte die niederldndische Autorin Jet Isarin in
ihrer Dissertation “De eigen ander. Moeders, deskundigen en gehandicapte kinderen,
filosofie van een ervaring.” In ihrer Studie beschreibt Isarin, selbst Mutter eines
behinderten Kindes, wie Mutter behinderter Kinder zwischen allen Sttihlen landen,
wenn sie trotz aller Krankheit, Behandlung und Pflege ihrem Kind ein gewisses MafB an
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Individualitat erhalten wollen. Sie pladiert deshalb fur (mehr) Eigenwilligkeit und
Muindigkeit bei den Mattern. Eine Mutter kennt ihr Kind am besten, sie ist die erste
Bezugsperson und somit auch die am meisten sachverstandige Person. Dennoch steht
diese Eigenwilligkeit, dieses Vertrauen auf die eigene Intuition, manchmal im
Widerspruch zu der unausgesprochenen Forderung, mit den professionellen Helfern
gut auskommen zu mussen. Das Kind soll es nicht ausbaden mussen, dass man eine
anspruchsvolle Mutter ist. Zugleich will man auch nicht einfach alle Anweisungen oder
Vorschriften des Helfers befolgen, vor allem dann nicht, wenn man anderer Ansichten
ist oder die eigenen Erfahrungen dagegen sprechen. Dazu Isarin selbst: ,Eigenwillige
Mutter sind unbequeme Mutter. Sie haben sich auf ihre Besuche bei den Experten
vorbereitet, sie wissen, was sie wollen und wie sie es wollen. Eigenwillige Mutter
betreten das Sprechzimmer mit einer Auflistung von Fragen und mit Artikeln aus dem
Internet. Sie wollen es genau wissen, stellen Forderungen, beklagen sich tber
Umgangsformen, erbitten sich Bedenkzeit. Eigenwillige Mutter kosten Zeit, viel mehr
Zeit, als fur sie vorgesehen ist. Eigenwillige Mutter finden sich zurecht und verstehen
den Jargon. Sie wissen was ,midsplit”, ein ,otitis media”, ein ,6sophagealer Reflux”,
ein ,gastric cough” und eine ,arachnoidale Zyste” ist. Trotzdem klaffen die Meinungen
der eigenwilligen MUtter und die der medizinischen Experten weit auseinander.
Eigenwillige MUtter und medizinische Experten sind schwierige, einander lastige
Partner in einem zu kleinem Boot" (Isarin, 2001: 239).

Doch ist es nicht nur das gespannte Verhaltnis zwischen den verschiedenen Ansichten,
Gber was zu tun oder zu lassen ist, das den Familien Schwierigkeiten bereitet. Auch die
stdndige Anwesenheit fremder Menschen und die damit verbundene Verletzung der
Privatsphare ist eine zusatzliche Belastung fur eine Familie mit einem kranken Kind.
Das sollte den professionellen Helfern bewusst sein!

Im Spiel bleiben!

Die Gegenlaufigkeit der Entwicklung des Kindes ist mit Eintritt der Pubertdt am
auffalligsten. Kérper und Psyche entwickeln sich stirmisch, auch der Umgang mit der
eigenen Zukunftsperspektive ist sehr wechselhaft. Denkt das Kind den einen Moment
Uber seine Zukunft nach und erhofft es sich ein schénes Leben, kann es sich schon im
nachsten Augenblick der Tragweite der Krankheit bewusst werden und darauf mit
Wut, Angst, Traurigkeit, Apathie oder noch etwas ganz anderem reagieren. Wie auch
immer Kinder ihren Schmerz oder ihre Wut duB3ern, sie haben recht auf Verbindete in
ihrer Situation. Sie brauchen diese Unterstitzung zum Erhalt ihrer Lebenskraft. Fast
jedes Kind kann dazu motiviert werden, zusammen das Beste aus einer Situation zu
machen und alles herauszuholen, was drin steckt. Im Spiel bleiben, weil es noch immer
irgendwie und irgendwas zu gewinnen gibt.

Die Auseinandersetzung mit seinen schlechten Aussichten geht jedes Kind anders an.
Dem einen Kind ist es moglich, freiheraus mit jemandem zu reden tber das, was ihm
bevorsteht und sich danach, so wie Kinder das eben kénnen, ohne Probleme einem
Spiel zu zuwenden. Ein anderes Kind befasst sich jedoch lieber im Stillen damit und
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mochte nicht dartber sprechen. Es ist eine Kunst, hierin im Tempo des Kindes mitgehen
zu kénnen. Wenn es darum geht, die schonen Dinge des Lebens zu genieBen, macht
eigentlich jedes Kind auch gerne mit.

Toooor!

Albert ist schon ldngere Zeit Mitglied bei den St.Pauli Rabauken. Er genieB3t in vollen
Ztgen die Atmosphdre im Stadion. Ein Heimspiel ist ein absoluter Héhepunkt ftir ihn.
Doch es ist eine Stunde Fahrzeit bis zum Millerntor-Stadion, das bringt viel Stress, und
hinterher ist jeder geschafft. Die Nacht nach dem Spiel ist selten ruhig. Albert und seine
Eltern geben ihr AuBerstes. Doch Albert genieBt es, vergisst fir kurze Zeit die Sorgen
und Mdhen des Alltags, geht auf im Spiel und allem, was so dazugehért ... Und darum
geht es ihnen, denn jetzt geht es noch.

So kénnen sich Eltern und Kind trotz allem den schénen Dingen des Lebens zuwenden.
Das gelingt jedoch nicht immer, manchmal herrschen Machtlosigkeit und Traurigkeit
vor. Zum Gluck fuhlen sich die Menschen im Umfeld des Kindes zumeist so
angesprochen und herausgefordert, dass es ihnen gelingt, das Beste aus einer Situation
zu machen. Nicht vorzeitig aufgeben, im Spiel bleiben und jeder Situation das
bestmodgliche abzugewinnen, bietet letztendlich allen Beteiligten immer wieder neue
Perspektiven. Am besten gelingt dies, wenn auch der Trauer und dem Schmerz
Aufmerksamkeit und Zeit gewidmet werden, so wie es jeder der Beteiligten nétig hat.

FUNFTE PHASE: ZUNEHMENDE ABHANGIGKEIT
Ca. 20. - 30. Lebensjahr

Zu einem bestimmten Zeitpunkt ist es der Familie und dem Kind nicht mehr méglich,
ihren alltaglichen Beschaftigungen so nachzugehen, wie es auch andere Familien tun.
Die Einschrédnkungen nehmen Uberhand. Fir AuBenstehende ist das Kind jetzt vor
allem ein Patient. Die Familie hat nicht nur kulturelle oder sportliche Gepflogenheiten
entwickelt — es ist auch ein bestimmtes Pflegeklima entstanden. Die Rollen und
Aufgaben sind mehr oder weniger verteilt. Eltern und Kind kennen inzwischen den
Stab der Mitarbeiter und Helfer, sie wissen, was sie mdchten und was nicht. Auch das
unterscheidet sie von anderen Familien.

Das Kind wird mehr und mehr zum Patienten

Auch wenn das Kind in einer Einrichtung ein zweites Zuhause findet, wird die hausliche
Pflege fortgesetzt und mussen viele Fragen beantwortet werden: Welche behinderten-
gerechten Anpassungen sind nétig fur die Wochenenden zu Hause? Wann kommt das
Kind nach Hause? Wie oft wird es besucht? Mit wem kann dies abgesprochen werden?
Wer ist zustandig fur Beanstandungen?

Das Kind in einem Heim unterzubringen, ist eine der schwierigsten Entscheidungen.
Den Eltern kann es wie ein Verrat oder Versagen vorkommen, mitunter entstehen auch
Schuldgefuhle. Dennoch wird ein solcher Entschluss niemals leichtfertig gefasst: Die
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Belange des Kindes und die eventueller anderer gesunder Kinder in der Familie werden
zumeist gewissenhaft gegeneinander abgewogen. Doch auch wenn rationell alles
stimmt, und wenn sich jeder dessen bewusst ist, dass es keine besseren Maoglichkeiten
gibt, bleibt die Heimunterbringung emotional ein duBerst einschneidendes Geschehen.
Die Reaktionen aus dem Umfeld sind dabei nicht immer taktvoll. ,Jetzt hast du endlich
mal Zeit fur dich” — mit solch einer Bemerkung kénnen die meisten Eltern nichts
anfangen. Hierum ging es namlich nicht, auch wenn ,mehr Zeit"” ein Nebeneffekt ist.

Der Kontakt dndert sich

Im Verlauf der Krankheit werden die Kommunikationsméglichkeiten des Kindes schwer
beeintrachtigt. Es kostet immer mehr Mihe, zu verstehen, was es sagen méchte. Auch
wird es fur das Kind schwieriger, Emotionen zu duBern. Naturlich hat es trotzdem
Gefuhle, doch kann es diese nicht mehr zeigen. Lachen, quietschen, weinen, stampfen
und trampeln — das alles geht nicht mehr.

Das Temperament eines Kindes andert sich in der Regel nicht, eine Kdmpfernatur bleibt
eine Kdmpfernatur, doch der Kontakt mit dem Umfeld &ndert sich entscheidend. Kurze
Schwatzchen und Plaudereien, wie man sie frilher zusammen mit Vater oder Mutter
auf dem Markt hatte, sind dem Kind allein nicht mehr méglich. Werden die friiheren
Wendungen und Redensarten gebraucht, bleibt der ungezwungene Umgang mit den
Handlern erhalten, doch sind es jetzt die Eltern und Betreuer, die dafur die ,richtigen”
Worte anbieten mussen.

Der Freundes- und Bekanntenkreis des Kindes wird darum immer kleiner. Insofern es sie
Uberhaupt noch gab, ziehen sich Freunde oder Freundinnen zurick, ihre Lebenswelten
unterscheiden sich zu sehr voneinander. Im Einzelfall halt ein Freund oder eine
Freundin der Sache stand, doch gibt es in dieser Beziehung dann nicht diese Art der
Gegenseitigkeit, die man jungen Menschen so gerne génnt. Stattdessen entstehen
jedoch manchmal auch gute Freundschaften mit Leidensgefahrten, doch werden diese
durch die vielen Einschrankungen belastet.

In dieser Phase kann die Frage nach dem ,Warum"” des Ganzen erneut und heftig
aufkommen. Auf diese Frage gibt es keine einfache Antwort. Es gibt keine
nachweisbaren Grinde oder Ursachen flr das Leiden des Kindes und das damit
verbundene Leid der Eltern. Nichts und niemand ist verantwortlich fur die Abweichung
im Stoffwechselprozess. JNCL ist eine genetische Krankheit mit fatalen Folgen. Warum
muss das so sein, wozu dient das Ganze? Hier gibt es kein ,darum” oder ,dafur”, das
Leiden an sich ist sinnlos, es dient keiner einzigen guten Sache. Das erfordert jedoch
wiederholt eine griindliche Auseinandersetzung mit dem Verlust. Das Leben bleibt
trotz allem sinnvoll. Auch und gerade dann, wenn Eltern oder Mitmenschen eines
Kindes mit JNCL das von Zeit zu Zeit nicht so empfinden, lohnt sich alle Mihe, dem Sinn
des Lebens erneut nachzugehen.
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Fragen zu Leben und Tod

Ronald ist Anfang 20 und hat JNCL. Er wohnt zusammen mit anderen Jugendlichen mit
JNCL in einem der Wohnheime von Bartimeus, im niederldndischen Doorn. Alle zwei
Wochen treffen sich die Jugendlichen beim Pastor zu einer Gesprédchsgruppe. Eine
Kerze wird angeziindet, ein Lied gesungen, eine Geschichte vorgelesen und ein Gebet
gesprochen. Die Stunde hat einen festen Rahmen: das Namenslied, ein paar feste Texte,
immer wiederkehrende Formen. Der feste Aufbau gibt den Jugendlichen Halt, auch
und vor allem dann, wenn sich die Kontaktmdéglichkeiten im Laufe der Zeit
verschlechtern. Innerhalb dieser Stundenstruktur bietet der Pastor den Jugendlichen
viele Gelegenheiten, von dem zu erzdhlen, was sie beschéftigt. Dann wird deutlich,
dass Ronald und die Anderen vergleichsweise viel nachdenken tiber Fragen zu Leben,
Vergénglichkeit und Tod. Mal erinnern sich die Jugendlichen an ein verstorbenes
Gruppenmitglied, mal stellen sie sich vor, wie es im Himmel aussieht. Auf
verschiedenste Art und Weise durchdenken sie spielerisch die groBen Fragen ihrer
eigenen Existenz.

Ausgeglichen bleiben

Menschen, die den Luxus kennen, ohne allzu groBe Einschrankungen leben zu kénnen,
haben zumeist keine Vorstellung davon, was auf einen zukommt, wenn man ganz
gewoOhnliche Sachen unternehmen will mit einem Kind, das schon fur einfachste
Handlungen auf Hilfe angewiesen ist. So ist ein kleiner Einkaufsbummel ein groBes
Unternehmen, mal eben schnell bei Oma und Opa reinzuschauen, kostet einen halben
Tag. Wohnt ein Kind mit JNCL zu Hause, kénnen die Eltern nur dann einen Abend
ausgehen, wenn ein fachkundiger Betreuer verfiigbar ist. Leben heiB3t, rechnen mussen
und sparsam umgehen mit den eigenen Kraften.

Je groBer der Pflegestress wird, desto wichtiger ist es, nach einem ausgewogenen
Verhaltnis zu suchen. Was kostet die meiste Kraft und passt dies zu den Wiinschen der
Familienmitglieder und dem, was sie verkraften kénnen? Wer bekommt die meiste
Zuwendung? Es ist sinnvoll, sowohl alleine als auch gemeinsam der Reihe nach
durchzugehen, wem welches Interesse zuteil wird:

¢ dem kranken Kind

e dem Partner

e den anderen Kindern und Mitbewohnern

e weiteren Familienmitgliedern

e Freunden und Freundinnen

e Haustieren

e der Arbeit und dem Kollegenkreis

e anderen sozialen Aktivitaten

e Haushalt und handwerklichen Tatigkeiten

e  Zeit fur sich selber!!
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Solch eine Auflistung kann den Eltern zeigen, welche Entscheidungen bewusst oder
unbewusst getroffen wurden, und sie bietet Gelegenheit, um Entscheidungen
eventuell anzupassen. Sie macht deutlich, wo die Engpasse liegen. Wie kénnten
Anstrengung und Entspannung so fair wie moglich verteilt werden? Wie vermeidet
man, dass die Krankheit des Kindes so viel Aufmerksamkeit erfordert, dass man als
Vater oder Mutter selbst zu kurz kommt?

Als Faustregel konnte gelten: Wer sich nicht gut um sich selber kimmert, kann sich
letztendlich auch nicht um andere kiimmern, ohne daflir einen stolzen Preis zu
bezahlen. In der Realitat ist das vielleicht schneller gesagt als getan, doch zeigt es sich
oft, dass man schneller wieder zu Kraften kommt, wenn man ,mal richtig weg und raus
kann”, wie auch immer dies geschieht.
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Manche Familien finden ein fir jedermann akzeptables und ausgewogenes Verhaltnis
zwischen allen Belangen und Winschen. Sind sie z. B. im Urlaub und kann das kranke
Kind an einem bestimmten Ausflug nicht teilnehmen, machen die anderen Kinder mit
dem Vater oder der Mutter ihren eigenen Ausflug. Es kann sich im Leben nicht alles nur
um das kranke Kind drehen, auch wenn das Kind viel Zeit erfordert. Doch nicht allen
Familien gelingt es, eine gute Balance zu finden. Dann sind die gesunden Kinder ihren
Eltern z. B. bose, weil sie sich benachteiligt fuhlen: , Alles dreht sich um das kranke
Kind, wir werden nicht beachtet.” Solche Situationen sind dann fir alle Beteiligten sehr
schmerzhaft.
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SECHSTE PHASE: LEBEN MIT DEM NAHERKOMMENDEN ENDE
Ca. 20. - 30. Lebensjahr

Seit dem Tag der Diagnose ist bekannt, dass die Lebenserwartung des Kindes nur sehr
niedrig ist. Trotzdem scheint das Ende noch lange Zeit weit weg zu sein. Es gibt
jahrelang noch viel zu erleben.

Dennoch kommt eine Zeit, in der man das Ende nicht mehr ,, wegdenken” kann. Wenn
das Kind zunehmend schwéacher wird, kommt man nicht mehr drum herum, dass die
Tage des Kindes gezahlt sind.

Vorbereitungen

Kann man sich Uberhaupt auf das Ende vorbereiten? Nein und ja. Nein, denn eigentlich
kann sich niemand so recht vorher vorstellen, wie das Leben ohne das Kind sein wird.
Doch ja in dem Sinne, dass im GroBen und Ganzen darUber nachgedacht werden kann,
wie man diese letzte Zeit miteinander gestalten mochte: Wie wiirde man was gerne
haben und was will man ganz bestimmt nicht?

Das ist keine einfache Aufgabe, denn dadurch wird das Ende sehr reell. Mitunter
schieben die Eltern deshalb alle Gedanken an eine Vorbereitung weit von sich. Kommt
Zeit, kommt Rat. Letztendlich ist das auch so. Doch lohnt es sich fur alle Beteiligten,
rechtzeitig Gber Fragen zur Bestattung, zur hauslichen Pflege und zum persénlichen
Abschied voneinander nachzudenken.

Bestattungsvorsorge

Die Zeit zwischen Sterben und Abholung bzw. Uberfiihrung zur Eindscherung oder
Beerdigung ist in der Regel recht kurz. Wenn es emotional zu verkraften ist, sollte man
sich hierauf vorbereiten. Die Vorbereitung erfordert dabei einige Zurtickhaltung. Wer
schon im Vorhinein alles bis ins Detail ausgearbeitet und geregelt hat, wird merken,
dass noch einmal allerlei Anderungen nétig sind, wenn es einmal so weit ist. Jetzt geht
es vor allem erst einmal um die Grundfragen: Wie soll bestattet werden, mittels
Urnenbeisetzung oder Beerdigung? Wo soll die Trauerfeier stattfinden? Soll es eine
kirchliche Bestattung werden? Wie wird die Bestattung finanziert? Wie sehen unsere
Winsche und Vorstellungen diesbeziiglich aus?

Beim Festlegen der eigenen Winsche kénnen Formulare, wie sie z. B. auch durch
Bestattungsunternehmen angeboten werden, hilfreich sein. Es nicht unbedingt nétig,
alles schwarz auf weiB festzuhalten, dennoch kann dies helfen, den Gedanken eine
Richtung zu geben. Auch ein vorbereitendes Gesprach mit einem
Krankenhausseelsorger oder dem eigenen Pfarrer oder Pastor ist heutzutage durchaus
ublich.
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Pflege zu Hause

In letzter Zeit entscheiden sich Eltern des Ofteren dafur, ihr Kind in der letzten Phase
seines Lebens zur Pflege nach Hause zu holen. Nutzt das Kind nicht langer die
speziellen Angebote der Einrichtungen, z. B. Beschaftigungs-, Schwimm- oder
Reittherapie, kann es diese letzte Zeit sehr gut zu Hause verbringen. Auch dann mussen
verschiedene Vorkehrungen getroffen werden, doch lasst sich dies mit einiger
Anstrengung zumeist doch regeln.

Salbung

An dieser Stelle méchten wir die Krankensalbung aus der katholischen Tradition
erwahnen, sie ist inzwischen auch in Evangelischen Gemeinden Ublich, teils wird sie
dann auch Krankensegnung genannt. Manchmal bitten Eltern darum, wenn sie das
Gefuhl haben, dass die letzte Phase der Krankheit angebrochen ist, auch wenn diese
oftmals langer als ein Jahr dauern kann. Mitunter entscheidet man sich erst zu einem
spateren Zeitpunkt dafur, wenn das Kind terminal ist und das Ende wirklich nahe. In
beiden Fallen kann das Sakrament helfen, dem Abschied vom Leben und voneinander
ein Stuckchen néher zu kommen.

Vom Nutzen des Lebensbuches

In der letzten Krankheitsphase sind die Kommunikationsmoglichkeiten sehr
eingeschrankt. Jetzt kann das Lebensbuch besonders hilfreich sein. Sich gemeinsam
erinnern an die Hohepunkte des Lebens, das nun fast vollendet ist, zurlickdenken an
frihere Zeiten und sich noch einmal erfreuen an den schénen Dingen, gemeinsam ein
geliebtes Lied singen, die Namen friherer Bekannter nennen - all dies sind
Moglichkeiten, um mit dem Kind in Kontakt zu kommen und zu bleiben. Genau wie bei
sehr alten Menschen ist die Welt des Kindes recht klein geworden und Erinnerungen,
die am besten zugéanglich sind, sind nicht Erinnerungen an gestern oder vorgestern,
sondern die an frihere Zeiten. Manchmal sind die Augenblicke, in denen Kontakt
zustande kommt, recht kurz, doch diese Augenblicke sind sehr kostbar.

Glaubensfragen

Langst nicht jeder wirde sich als religiés oder glaubig bezeichnen, dennoch gibt es
viele Menschen, die ihre Fragen an Gott richten, teils mit der Zufugung: ,falls es ihn
gibt”. Wie kann Er das zulassen? Warum trifft das Bése gute Menschen?
Jahrhundertelang predigte die Kirche Gottes Allmacht, wo bleibt er denn jetzt? Es gabe
hier viele und vor allem verschiedene Antworten, denn sie richten sich nach den
Vorstellungen, die sich Menschen von Gott machen. Es wirde den Rahmen dieses
Buches sprengen, um ausfuhrlich hierauf einzugehen. Ein paar Gedanken méchten wir
dennoch erwahnen.
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Keine Strafe

Es kommt immer wieder vor, dass Menschen einen ursachlichen Zusammenhang sehen
zwischen Krankheit und Schuld: Die Krankheit sei eine Strafe. Unserer Meinung nach
beruht jedoch jede Suggestion eines solchen Zusammenhangs auf einem bedauerlichen
Missverstandnis all dessen, was mit Gott zu tun hat. Wenn Gott Gberhaupt straft, dann
doch sicherlich nicht so. Bei JNCL kann niemandem etwas vorgeworfen werden, es hat
keiner Schuld daran. JNCL ist ein Leiden, das jemandem widerfahrt, ein
verhangnisvoller Zufall.

Gott als Gegeniiber

Diejenigen, denen die Allmacht Gottes wichtig ist, haben guten Grund, Gott
anzuklagen. In der Figur des Hiob finden sie einen Verbindeten: Er klagt Gott

in allen Tonarten an und verflucht sogar den Tag seiner Geburt. Manchmal hilft es, auf
Gott zu schimpfen, zu klagen und heraus zu schreien, dass dem Kind und seiner Familie
Unrecht angetan wird. Traut sich jemand, sein Herz auf diese Weise zu erleichtern,
kann er, ahnlich wie Hiob, zu einem Gottesbild finden, in dem Gott gesehen werden
kann als derjenige, der einfach fur einen da ist, in guten wie in schlechten Zeiten. Ein
Gott, der unser Leid vielleicht sogar mit erleidet, der uns neuen Mut gibt, wenn wir
weder aus noch ein wissen.
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Nach unserem Dafurhalten ist Gott kein solcher Herr allen Lebens, das er willktrlich
irgendwelchen Menschen allerlei Béses antut. Eher sehen wir in Gott denjenigen, der
uns (neuen) Halt gibt, auch wenn wir bis in unsere Grundfesten erschittert worden
sind. Er ist das Gegenuber fUr unsere Enttaduschungen, fir unsere Trauer und unsere
Wut. Er ist es, der uns in unserer Einsamkeit kennt. Er ist auch Gegenuber fur unsere
Dankbarkeit, in den Augenblicken, in denen die Sonne durchkommt.

Nicht jeder will oder kann Gott auf diese Art sehen. Letztendlich geht es hier um sehr
persénliche Bilder und Vorstellungen, denn jeder hat seine ganz eigene Geschichte mit
darin verborgenen persénlichen Quellen der Kraft.

Ist Leiden sinnvoll?

Zum Schluss méchten wir die Frage nach dem Sinn des Leidens andeuten, denn auch
hierilber werden manchmal fromme Worte gesagt. Wir empfinden Leiden, in dem
Mafe, wie wir es bei JNCL erleben, als sinnlos. Vor allem, wenn Kinder betroffen sind,
finden wir es sehr bitter, wenn deren Leiden Sinnhaftigkeit zugeschrieben wird.

Es ist etwas vollkommen anderes, wenn jemand, der einen Leidensweg geht, dadurch
zu wertvollen Einsichten gelangt. ,,Durch die Krankheit unseres Kindes haben wir
gelernt, mehr auf das zu achten, was wirklich zahlt im Leben, wir haben gelernt zu
relativieren.”

«Ich bin ein anderer Mensch geworden, ich habe mich zu etwas durchringen kénnen,
das ich normalerweise nie getan hatte”. Solche Satze héren wir immer wieder in
Gesprachen mit Eltern. Das heiB3t nicht, dass das Leiden an sich sinnvoll ist. Eher wirden
wir es so formulieren: Hier gelingt es Menschen auf beeindruckende Art und Weise,
auch einem leidgepruften Leben Sinn zu verleihen.

Lebensqualitat

Die Frage nach der Lebensqualitat spielt schon jahrelang eine groBe Rolle. Kann man
noch von Lebensqualitét sprechen, wenn das Kind nicht mehr zur Schule gehen kann
oder wenn es einen Rollstuhl braucht? Diese Frage wird jedes Mal mit Ja beantwortet.
Eltern und Kind finden sowohl mit als auch ohne Unterstitzung von Betreuern oder
Pflegekraften immer wieder neue Maoglichkeiten, etwas aus dem Leben zu machen.
Dabei verschieben sich Grenzen und werden Qualitatskriterien immer wieder der
Situation entsprechend angepasst. Unmittelbar Beteiligte kénnen auch dann noch
Lohnenswertes im Leben des Kindes entdecken, wenn AuB3enstehende das schon lange
aufgegeben haben. Solange es dem Kind gegeben ist, noch irgendetwas zu genieBen,
solange es sich nur irgendwie wohlfuhlt, in irgendeiner Form kontaktfahig ist, so lange
lohnt sich alles. Doch hért auch das nicht irgendwann mal auf?

In der allerletzten Phase der Krankheit kann es passieren, dass niemand mehr dem
Ganzen noch irgendetwas Gutes abzugewinnen vermag. Wenn das Leben
hauptsachlich aus Schlafen besteht, méglicherweise auch noch qualende Schmerzen
hinzukommen, und im schlimmsten Fall Angst - was dann? Dann kann man tatsachlich
nichts mehr tun. Kénnen auch gute Medikamente, gute Pflege und gute
Kontaktversuche nicht mehr zu einer Verbesserung des Zustandes beitragen, ist ein
Punkt erreicht, an dem jeder mit leeren Handen dasteht. In dieser Situation finden
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intensive Gesprache mit allen Beteiligten statt. Manchmal findet sich doch noch eine
Moglichkeit, dem Kind Linderung zu verschaffen, manchmal jedoch mussen wir mit
dem Kind auch ein absolutes Minimum an Lebensqualitat aushalten. Wird das Leiden
des Kindes unertraglich, missen zur Schmerzlinderung im Einzelfall sehr hoch dosierte
Medikamente verabreicht werden. Das passiert jedoch nur duBerst selten, und das Kind
wird in diesem Fall zumeist schon langer stationadr behandelt.

SIEBTE PHASE: STERBEN IN WURDE

Auch in der allerletzten Phase stehen wieder sehr schwierige Entscheidungen an. Wie
lange wird eine klnstliche FlUssigkeits- und Nahrungszufuhr fortgesetzt? Was ist
human? Manchmal erreicht professionelle Helfer sogar die Frage: ,,Konnten Sie dem
Ende nicht ein wenig nachhelfen?” Der Wunsch an sich ist gut nachzuempfinden, er ist
aber nicht erfullbar, da eine schriftliche Verfugung des Kindes vorliegen muss. Diese
kann es jedoch nicht geben, denn das Kind ist schon sehr lange nicht mehr
entscheidungs- und einwilligungsféhig.

Darum ist es in dieser Phase, wie schon in den Jahren zuvor, besonders wichtig, die
AuBerungen des Kindes genau und sensibel wahrzunehmen: Welche Bedurfnisse zeigt
es selbst in seinem Verhalten, wie reagiert es auf die Versorgung, was wirde es jetzt
selber wollen? Naturlich wird alles dafur getan, die Schmerzen zu lindern. Doch kann
auch das ein Dilemma sein, denn eine maximale Schmerzbekdmpfung hat oft eine
weitere Einschrankung der Kommunikationsmaéglichkeiten zur Folge. Fir und Wider
mussen sorgfaltig gegeneinander abgewogen werden, um auch hier im Interesse des
Kindes zu handeln.

Diese letzte Phase bringt auch den Eltern schweres Leid. Der Abschied vom Kind
schmerzt sehr, auch wenn sie wissen, dass ihr Kind kérperlich nicht mehr kann. Sich
endgultig vom Kind zu |6sen, das Kind endgltig loszulassen, ist eine sehr schwere
Aufgabe. Und es ist gut nachzuempfinden, dass sie dem Kind nahe sein, es auf den
SchoB oder in den Arm nehmen wollen, es zu sich nach Hause holen méchten. Wenn
irgend moglich, sollte dem Raum gegeben werden. Es sind die letzten Augenblicke von
Nahe und Zuneigung im Miteinander von Eltern und Kind.

Zuriickblicken und Bilanz ziehen

In den letzten Tagen des Kindes werden bei den Eltern viele Erinnerungen wach,
Erinnerungen an schéne und schmerzliche Zeiten. Wie im Film ziehen die Jahre vorbei.
Der Kampf mit den Behérden, erlebte H6hen und Tiefen im Umgang mit Arzten,
Betreuern und Pflegekraften, die Fest- und Feiertage. Es ist eine Zeit, in der Eltern und
vielleicht auch Betreuer auf den Wohngruppen, sprichwoértlich die letzten Seiten der
Chronik noch einmal durchblattern. Sie erinnern sich an die Geburt, daran wie alles
begann, erleben noch einmal die gemeinsamen Jahre.

Diese letzte Krankheitsphase kann emotional von unschatzbarem Wert sein. Man denkt
an die schénen Augenblicke, an die Menschen, die der Familie wirklich eine Stutze
waren, an die kleinen Begebenheiten. Braucht die Pflege des Kindes nicht alle Krafte
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auf, ist dies eine Zeit des Zurlckblickens und des Bilanzierens. Es ist eine Zeit, in der das
Kind gewurdigt wird fur seinen Lebensmut. Kein einziger Vater und keine einzige
Mutter hatte auf dieses Kind verzichten wollen. Die Krankheit war katastrophal, sie
war ein Fluch, doch das Kind ist ein Goldschatz. Um des Kindes und um seiner
Lebensfreude willen lohnte sich alle Muhe, Jahr fur Jahr dem Leben noch irgendwo,
irgendwie etwas Gutes oder Schénes abzugewinnen, bis zu seinem Tod.

So ist es moglich, dass sich Eltern unermesslich reich fuhlen, auch wenn sie ein Leben
lang ein oder vielleicht sogar mehrere schwerkranke Kinder gepflegt und versorgt
haben. Sie haben ihren Schatz geborgen.
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NUTZLICHE ADRESSEN

NCL-Sprechstunde

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin UKE
Martinistr. 52

20246 Hamburg, Deutschland
www.ncl-netz.de

Stiftung Bartimeus

Postbus 87

3940 AB Doorn, Niederlande
www.bartimeus.nl/kennisbank_index

NCL-Patientenorganisationen

Deutschland

NCL-Gruppe Deutschland e.V.
Am Waldbach 23

32339 Espelkamp
www.ncl-deutschland.de

International
Batten Disease International Alliance
www.bdfa-uk.org.uk/batten-disease-international-alliance

GroBbritannien
The Batten Disease Family Association
www.bdfa-uk.org.uk

Italien
Associazione Italiana per la NCL
www.ceroidolipofuscinosi.it

Neuseeland
Lysosomal Diseases New Zealand
http://www.ldnz.org.nz

Niederlande

VKS Diagnosegroep NCL
www.stofwisselingsziekten.nl
Beat Batten Foundation
www.beatbatten.com
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Norwegen
Norsk Spielmeyer-Vogt Forening
www.nsvf.org

USA
Batten Disease Support & Research Association (BDSRA)
www.bdsra.org

Auskunft zu Hilfe und Unterstiitzung

Sozialstationen in Deutschland
www.dastelefonbuch.de/Branchen/Sozialstation.html

Pflege und Betreuung, Pflegehilfsmittel

Demenz-Netzwerk
www.pflegen-zuhause.net/das-demenz-netzwerk
www.pflege-abc.info/pflege-abc/artikel/pflegehilfsmittel.html

Palliativversorgung zu Hause
Im Internet suchen unter ,spezialisierte ambulante padiatrische Palliativversorgung”
(SAPPV)

Padagogische Fragen

Padagogische Beratung bei juveniler NCL
www.ncl-paed.net
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