


chtung«, ruft Leon: »Jetzt geht’s los.« Er hat mit seinem
Vater einen roten Flieger gebastelt, den die beiden gerade
testen. Leon ist zehn Jahre alt.

Er lebt mit seiner Familie in einem kleinen Ort vor einer
groBen Stadt. Am liebsten wirde Leon den ganzen Tag mit seinem
Vater basteln, aber er muss ja auch in die Schule und sein Vater muss
arbeiten.

Eigentlich geht Leon gerne in die Schule. Vor einem Jahr wechselte
er auf eine Gesamtschule und besucht jetzt die 5. Klasse. Deutsch ist
sein Lieblingsfach. Sport mag er nicht so gerne. Vor allem Ballspiele
findet er doof. Leon kribbeln oft die Hande und FlBe und manchmal

brennen sie auch. Das tut dann richtig weh. AuBerdem ist Leon schnell
erschopft. Deshalb macht ihm Sport nicht so viel Spal.

Der rote Flieger landet mit einem dumpfen »Wmmpf« auf dem Boden.
»Alles noch dran?«, fragt Leons Vater. »Noch mal, noch mal«, ruft Lotta,
Leons kleine Schwester.

Die drei inspizieren die kleine Maschine. »Alles noch drans,
antwortet Leon.

»Na dann los zur nachsten
Rundex, ruft sein Vater.




eim Abendessen erzahlt Lotta vom roten Flieger

und den Probeflugen. Jetzt liegt die selbst gebastelte
Maschine in Leons Zimmer im Regal und wartet auf
inren nachsten Einsatz.

Leons Mutter hort ihrer Tochter gespannt zu. Sie freut sich, dass ihre
Kinder zusammen Spal3 hatten. »\Was ist los?«, fragt sie Leon. Der sitzt
am Tisch und ist ziemlich ruhig. »Hast du wieder Bauchschmerzen?«
»Ja«, antwortet Leon seiner Mutter, »mir ist Ubel.« Leon hat oft Bauch-
schmerzen. Und ihm ist oft warm, aber er schwitzt nur wenig.

»Wir haben morgen einen Termin bei einer besonderen Arztin«, sagt
Leons Mutter, »sie wird uns erklaren, was du hast. Morgen wissen wir
endlich mehr.«

eon sitzt mit seiner Mutter in einem Wartezimmer. Die
beiden waren schon oft beim Arzt. Leons Kinderarzt ist
gewissenhaft, aber bisher konnte er nicht sagen, was
Leon fehlt. Er hat viele Tests gemacht und viel gelesen.
Vor Kurzem hat er erklart, dass Leon eine seltene Krankheit haben
konnte. Deshalb hat er spezielle Bluttests angeordnet — einen soge-
nannten Enzymtest und einen Gentest. Seit ein paar Tagen sind die
Ergebnisse da.

Leon wurde zu einer besonderen Arztin (berwiesen, die ihm und sei-
ner Mutter erklaren wird, was das fur eine Krankheit ist, die Leon hat,
und wie es jetzt weitergeht.

»LLeon?« Die Sprechstundenhilfe bittet Leon und seine Mutter ins
Sprechzimmer.

»Hallo, ich bin Frau Doktor Weiler«, sagt die Arztin, als Leon und seine
Mutter das Zimmer betreten. »Nehmen Sie doch bitte Platz.«

Nachdem beide sitzen, wendet sich Frau Doktor Weiler an Leon:
»Du erinnerst dich sicher, dass dir vor einer Weile Blut
abgenommen wurde. Das hat dein Kinderarzt zur
Untersuchung in ein spezielles Labor geschickt.
Dort hat man herausgefunden, dass du eine sel-
tene Krankheit hast, die Morbus Fabry heiBt.«

Leon schaut verblUfft. »Was ist das?«, fragt er.




Morbus Fabry -
was ist das eigentlich?

orbus Fabry ist eine Erkrankung, bei der in den Zellen
deines Korpers etwas nicht richtig funktioniert«, sagt
Frau Doktor Weiler und dann erklart sie, was bei Morbus
Fabry im Korper passiert.

»Dein Korper besteht aus sehr vielen Zellen und jede erfullt eine be-
stimmte Funktion. Ganz viele gleiche Zellen zusammen bilden die Or-
gane wie Herz oder Niere. Eine Zelle kannst du dir vorstellen wie einen
Pfirsich.

¢ In der Mitte befindet sich der Kern. Dort liegen alle Informationen,
wie die Zelle aufgebaut ist und welche Aufgabe sie hat. Die Zellkerne
beim Menschen sind aber nicht hart wie bei einem Pfirsich, sondern
weich und voller Flussigkeit.

¢ Um den Kern herum befindet sich das Fruchtfleisch. Das nennt man
Zellplasma. Im Zellplasma gibt es verschiedene Dinge, die die Zelle
zum Leben und Arbeiten braucht.
Zum Beispiel die Kraftwerke der Zelle, in denen die Zelle Energie
gewinnt. Die nennt man Mitochondrien.
Die Recyclinganlagen der Zellen nennt man Lysosomen. Darin wer-
den Abfélle zerkleinert. Es gibt noch viele andere Dinge im Zellplas-
ma, zum Beispiel ein Transportsystem oder ein Verteilersystem. Fur
Morbus Fabry ist es wichtig, die Lysosomen zu kennen.

¢ Das Zellplasma ist umschlossen von einer dunnen Haut, der
Zellmembran.

ie Zellen in deinem Korper verrichten ihre Arbeit, ohne dass
du etwas davon mitbekommst. Nur wenn etwas nicht
stimmt, merkst du das irgendwann. Bei Morbus Fabry funk-
tioniert der Stoffwechsel in den Zellen nicht richtig.«

»Stoffwechsel?«, fragt Leon. »Was ist denn das"«

»Der Stoffwechsel ist ganz wichtig fUr unseren Korper. Damit eine Zelle
sich erneuern kann, werden Nahrstoffe bendtigt. Deshalb werden ver-
schiedene Stoffe in sie hineintransportiert und dort verwertet.

Die Abfallstoffe, die dabei anfallen, werden wieder abtransportiert.
Diesen Vorgang nennt man Stoffwechsel«, erklart Frau Doktor Weiler.

»Die Abfallstoffe werden normalerweise wieder-
verwertet oder ausgeschieden. Dazu
mussen sie aber erst mal kleinge-
schnitten werden.

So funktioniert das auch mit
unserem Hausmdull in einer
Recyclinganlage.

Da wird der Mull getrennt

und zerkleinert, bevor er

wieder genutzt oder wirklich
weggeworfen werden kann.«




eon hort aufmerksam zu. Sein Korper produziert Abfall,
der wiederverwendet wird. Das findet er irgendwie
spannend.

»Das Zerkleinern des Zellabfalls passiert in den Lyso-
somen. Daflr sind besondere Stoffe, namlich Eiweilstoffe, zustandig,
die wie eine Schere wirken. Man nennt sie Enzymes, sagt Frau Doktor
Weiler. »Je nachdem, was zerkleinert werden muss, kommen unter-
schiedliche Enzyme zum Einsatz. Bei Morbus Fabry fehlt ein ganz be-
stimmtes Enzym oder es gibt davon zu wenig.«

»Das heit, einige Abfallprodukte kénnen nicht mehr zerkleinert wer-
den?«, fragt Leons Mutter.

»(Genau, sagt Frau Doktor Weiler. »Diese kdnnen dann auch nicht wie-
derverwendet oder ausgeschieden werden und sammeln sich in den
Zellen an. Dadurch werden die Zellen ungewohnlich gro3 und das
verursacht dann Beschwerden.«

Wie geht es jetzt weiter?

eshalb habe ich so oft Bauchschmerzen?«, fragt Leon.
»Ja, Bauchschmerzen sind typisch bei Morbus Fabryx,
erklart Frau Doktor Weiler. »\Weil es Uberall im Korper
Zellen gibt, konnen auch Uberall Probleme auftreten. Die
Krankheit zeigt sich bei jedem Menschen mit Morbus Fabry anders.
Bei dem einen gibt es viele verschiedene Anzeichen, dass etwas nicht
stimmt, andere merken die Krankheit kaum. Deshalb ist sie auch so
schwer zu erkennen.

Von jetzt an ist es wichtig, dass wir deinen Korper gut beobachten.
Dann konnen wir sofort etwas tun, falls es ein Problem gibt.«

»Wie wollen sie mich denn beobachten?«, fragt Leon.

»Dazu musst du regelmaBig zu verschiedenen Arzten hier bei
uns kommen, die dich dann untersuchen«, antwortet

die Arztin. »Jetzt, da wir wissen, was dir fehlt,

konnen wir die Krankheit auch behandelns,

erklart sie weiter. »Das ist wichtig, denn

wenn wir nichts tun, schreitet sie weiter

fort und immer mehr Zellen werden krank.«

Das klingt nicht gut, denkt Leon.

»Mit deiner Behandlung begin-
nen wir auch direkt«, sagt
Frau Doktor Weiler.
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azu bekommst du ab sofort alle zwei Wochen ein Medi-
kament. Die Behandlung hei3t Enzymersatztherapie,
weil das Medikament das Enzym ersetzt, das in deinem
Korper kaputt ist. Damit funktioniert das Recycling in
deinen Zellen wieder viel besser. Die Krankheit wird dich zwar immer
begleiten, aber mit der Enzymersatztherapie konnen wir daflr sorgen,
dass es dir besser geht und du ein ganz normales Leben fluhren
kannst.«

Das beruhigt Leon etwas.

Da die Prozesse in deinen Zellen unbemerkt ablaufen, merkst du oft
gar nicht, wenn etwas schieflauft«, erklart Frau Doktor Weiler. »Auch
dass die Behandlung dir hilft, merkst du nicht unbedingt sofort. Aber
es ist ganz wichtig, dass du sie regelmaBig bekommst, damit in deinen
Zellen das Recycling rundlauft und sich keine Abfallstoffe ansammeln.«

»\Was passiert bei der Behandlung?«, fragt Leon. Frau Doktor Weiler
nimmt sich Zeit, um Leon das zu erklaren.




Wie bekommt man Morbus Fabry?

as war jetzt viel Information«, sagt Frau Doktor Weiller,
»hast du noch Fragen«

»Wieso habe ich diese Krankheit?«, fragt Leon.

»WeiBt du, erklart Frau Doktor Weiler, »alle Menschen
sind verschieden. Manche haben blaue Augen, andere grune, die
einen werden grofl3, die anderen bleiben klein.

ie einen sind gesund und andere haben eine Krankheit.
Wenn ein neuer Mensch entsteht, werden die Bauplane
der Mutter mit denen des Vaters zu etwas Neuem und
Einzigartigem gemischt.

Deshalb ist jedes Kind beiden Elternteilen ahnlich und hat Eigen-
schaften und Begabungen von beiden geerbt. Jeder Mensch hat auf
seinen Bauplanen auch kleine Fehler. Das ist nichts Ungewohnliches,
denn niemand ist perfekt. Genau wie gute Eigenschaften kbnnen
auch Fehler an die Kinder weitergegeben werden.

Wenn ein Junge an Morbus Fabry erkrankt, dann hat er das meist
von seiner Mutter geerbt. Das hat etwas damit zu tun, dass der Feh-
ler in dem sogenannten X-Chromosom steckt. Das ist der Teil des
Bauplans, der auch bestimmt, ob ein Kind ein Junge oder ein Mad-
chen wird.«

Frau Doktor Weiler wendet sich an Leons Mutter. »Sie sind sehr
wahrscheinlich ebenfalls an Morbus Fabry erkrankt, aber bei
Ihnen ist die Erkrankung so unauffallig, dass sie es wahr-
scheinlich nicht gemerkt haben. Wir sollten auf jeden Falll

einen Test machen.«

Leons Mutter schaut Frau Doktor Weiler fragend an.
»Wir kdnnen gerne ein Gesprach zu zweit fGhren.
Jetzt wlrde ich gerne Leons Frage beantworten.

Ist das in Ordnung?«, fragt Frau Doktor Weiler.

Leons Mutter nickt.



rau Doktor Weiler wendet sich wieder an Leon, der nach
der Hand seiner Mutter greift. »Im Detall ist die Vererbung
ganz schon kompliziert«, erklart sie, »aber ich versuche, es
einfach zu erklaren.«

»\Wegen bestimmter Regeln bei der Vererbung geben Vater die Krank-
heit nur an Téchter weiter. Mutter kdnnen sie an S6hne und Tochter
weitergeben. Deine Mutter hat die Krankheit wahrscheinlich von deinem
Opa oder deiner Oma. Deine Oma oder dein Opa haben sie wieder von
einem ihrer Elternteile und so weiter. Ganz selten entsteht die Krank-
heit neu. Und so was ist bei einem deiner Vorfahren passiert. Von da an
wurde die Erkrankung dann in deiner Familie weitergegeben. Dass du
Morbus Fabry hast, ist also einfach ein Zufall.«

Leon schaut Frau Doktor Weiler noch etwas fragend an.

»Hast du das verstanden?«, fragt die Arztin. Leon schaut zu seiner
Mutter und dann wieder zu Frau Doktor Weiler.

»Ja«, sagt er, »ich glaube schon.«

»Wenn ich spater noch Fragen habe, erklaren sie mir die dann auch?«,
fragt Leon.

»Klar«, antwortet Frau Doktor Weiler, »ihr kdnnt euch jederzeit an mich
wenden. Scheue dich auch nicht, Fragen noch mal
zu stellen, wenn du eine Antwort nicht verstanden
hast. Ich und mein Team sind dazu da, dir und
deiner Familie zu helfen«, sagt Frau Doktor Weiler,
wahrend sie Leon und seine Mutter nach draul3en
begleitet.




Nach der Diagnose

or der Praxis stehen Leon und seine Mutter eine Weile in

der Sonne und sagen nichts. »Jetzt hatte ich gerne ein

Eis«, sagt Leon. »lch auch«, antwortet seine Mutter. »\Wenn

wir nach Hause kommen, werden wir mit Lotta und Papa
reden. Dann werden wir planen, wie wir weiter vorgehen«, denkt Leons
Mutter laut.

Leon weil3 nicht so genau, was er denken soll. Das war doch ganz
schon viel. Er ist noch etwas durcheinander. Aber die Arztin hat ihm ja
versprochen, dass er sie alles fragen kann.

Leon und seine Eltern haben sich nach der Diagnose viel Uber die
Krankheit informiert. Sie haben auch mit anderen Menschen mit Mor-
bus Fabry gesprochen. Er hat sogar Kinder Uber die Selbsthilfegruppe
fUr Morbus Fabry kennengelernt, die das Gleiche haben wie er.

An einem Abend hat sich Leon mit seinen Eltern zusammengesetzt
und seine Fragen aufgeschrieben. Mit der Liste ist er dann wieder zu
Frau Doktor Weiler. Die meisten Fragen
hat er zusammen mit seinem Vater ge-
stellt. Er hat aber auch ein paar Minu-
ten allein mit der Arztin gesprochen.
Das wollte Leon so und das hat
er vorher mit seinem Vater abge-
macht.

Leons Eltern haben nach der Diagnose auch mit vielen Verwand-

ten Uber Morbus Fabry gesprochen — mit GroBeltern, Tanten, Onkeln
und vielen mehr. Mit einigen Verwandten haben sie zusammen einen
Stammbaum ausgeflllt. Da die Erkrankung vererbbar ist, ist es wichtig,
auch andere Familienmitglieder zu untersuchen, hatte Frau Doktor Wei-
ler erklart. Und tatsachlich wurde auch bei seiner Mutter und seinem
GroBvater entdeckt, dass sie Morbus Fabry haben. Auch seine Schwes-
ter wurde getestet, aber Lotta hat die Krankheit nicht. Das freut Leon.

Eine Zeitlang hat sich alles um Leon und seine Krankheit gedreht. Das
hat sich wieder gelegt und das ist ihm auch lieber so.



Ein erster Pieks

eute ist ein besonderer Tag, denn heute hat Leon seine

erste Infusion. »Das Enzym, das bei dir fehlt, wird dir jetzt

alle zwei Wochen Uber eine Infusion zugeflhrt«, hatte Frau

Doktor Weiler erklart. »Bei einer Infusion wird eine FIUssig-
keit, die das Enzym enthalt, langsam in deinen Blutkreislauf gegeben.
Von dort gelangt es in die Zellen, wo es gebraucht wird. Flr die Be-
handlung musst du zu uns kommen, damit wir Gberwachen konnen,
dass alles gut lauft.«

Ein bisschen aufgeregt ist Leon schon. Er hatte noch nie eine Infusion,
aber seine Mutter ist ja bei ihm. Leon hat auch seinen Kuschelaffen
Sunny dabei. Eigentlich ist er ja schon zu gro3 daflr, aber jetzt ist er
doch froh, dass seine Mutter ihn mitgenommen hat.

»Hallo Leon, ich bin Schwester Clara«, begruBt inn eine junge Frau, die
Leon und seine Mutter im Wartezimmer abholt und beide zu einem
speziellen Raum begleitet. »Hier kdnnen Sie es sich bequem machens,
sagt sie und zeigt auf einen Liegestuhl.

»Gleich bekommst du eine dinne Nadel in deinen Arm. Die hat ein
Loch und dadurch gelangt dann die Flussigkeit mit dem Enzym in
deinen Korper«, erklart die Schwester und zeigt auf ein kleines Geréat.
»Dieses Gerat sorgt dafur, dass das ganz vorsichtig und kontrolliert
passiert.«

»Tut das weh"?«, fragt Leon.

»Nein, das merkst du kaums, versichert ihm Schwester Clara.
»Zuerst kleben wir ein besonderes Zauberpflaster auf deinen Arm.
Damit spurst du den Pieks Uberhaupt nicht«, erklart die Schwester.

Und sie hat recht, Leon merkt es kaum, als die Nadel in seine Hand
piekst. Er schaut fasziniert zu. Aber weil es nicht wirklich weh tut,
bleibt er ganz ruhig sitzen.

»Bis alles in deinem Kdrper drin ist, dauert es jetzt etwa 40 Minuten.
In dieser Zeit solltest du deinen Arm maoglichst ruhig halten. Aber du
kannst dich schon bewegen und zum Beispiel ein Buch lesen oder
etwas Einfaches spielen«, sagt Schwester Clara. Das hatte auch Frau
Doktor Weiler erklart. Deshalb hat seine Mutter ihr Tablet mitgebracht.
Darauf sind ein paar Spiele und Leons Lieblingsbuch.

Nach einer Weile lasst Schwester Clara die beiden
allein. »lch schaue spater noch mal rein«, sagt sie.
«Falls was ist, konnt ihr mich Uber diese Klingel
rufen.« Die Schwester zeigt auf einen Drucker.

Leon merkt gar nicht, dass die Flussigkeit in
seinen Arm lauft. Er sitzt mit seiner Mutter
und Sunny auf dem Liegestuhl und sie
lesen sein Lieblingsbuch. Irgendwann
kommt Schwester Clara wieder und

nimmt die Nadel aus Leons Arm.

Er hat gar nicht gemerkt, dass die Zeit
schon um ist.

»Das war gar nicht schlimms,
freut sich Leon.

Auch seine Mutter ist froh, dass alles
so problemlos ablief.




Alles neu und doch wie immer

chtung, ich lass jetzt los«, ruft Leon seinem Vater zu, »pass
auf, dass es nicht wegschwimmt.«

»Okayx, ruft sein Vater zurtick, der zusammen mit Leons
Mutter weiter unten an dem kleinen Bach steht, in den
Leon gerade ihr neues Bastelprojekt einlasst — ein Boot.

Er bekommt jetzt regelmaBig eine Infusion und geht alle 6-12 Monate
zur Kontrolle zu Frau Doktor Weiler. Diese schaut nach, ob die ver-
schiedenen Teile seines Korpers auch gut funktionieren.

AuBerdem geht Leon noch zu anderen Arzten: zu einem, der flr die
Nerven und das Gehirn zustandig ist, und zu

einem, der sich die Nieren anschaut, zu

einem, der die Augen Uberpruft, und zu

einem, der das Herz untersucht.

Und manchmal geht er auch zu
anderen Arzten, die auf andere
Bereiche im Korper speziali-
siert sind.

eine Mutter begleitet inn meist zu den Infusionen und oft
gehen die beiden danach in einen Zoo, ganz in der Nahe
des Behandlungszentrums.

Leon und seine Mutter lieben Tiere und sie geniel3en die
gemeinsame Zeit. So verbinden die beiden etwas Notwendiges mit
etwas Schonem. Vielleicht bekommt die Familie bald einen Hund. Mit
dem kann Leon dann spazieren gehen.

Sport mag er noch immer nicht, aber ein Spaziergang mit Hund —
das ware toll.

Spater will Leon Architekt werden und Hauser bauen, genau wie sein
Vater. Oder Hundetrainer. Er hat sich noch nicht entschieden. Aber er
hat ja auch noch Zeit. Mittlerweile geht er in die 6. Klasse und Deutsch
mag er noch immer.

Die regelmaBigen Infusionen alle zwei Wochen kosten Leon zwar Zeit,
aber er hat noch viel vor und wei3, dass die Therapie wichtig ist und
ihm hilft.

In der Schule wissen die Lehrer und Freunde Bescheid. So kbnnen sie
besser verstehen, warum Leon manche Sachen nicht machen kann.
AuBerdem helfen seine Lehrer und Mitschuler Leon, wenn er mal
Unterstutzung braucht.



eon sieht, wie das kleine Boot seinem Vater entgegen-
schippert. »Lass es weiter schwimmens, ruft er.

Sein Vater schaut verdutzt. »Es hat noch eine aufregende
Reise vor sichg, ruft Leon.

Sein Vater lachelt und lasst das Schiffchen an sich vorbeiziehen.
»GQute Reise«, ruft Leon.

»Gute Reise«, rufen Leons Eltern und lacheln ihrem Sohn zu.

Die drei winken dem Boot hinterher.
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Es hat eine Weile gedauert, bis die Arzte heraus-
gefunden haben, was Leon hat. Jetzt weil3 er, dass

er an Morbus Fabry erkrankt ist. Die Geschichte erzahlt,
wie ihnm und seiner Familie erklart wird, was das genau
ist und wie seine Behandlung von nun an verlaufen wird.
Leon ist froh, dass er jetzt versteht, was in seinem Korper
vorgeht, und dass sich in seinem Leben nicht so viel
andern wird.
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