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Theorie und erhielt dafur den Nobel
preis

Doch auch die moderne Gehurnchir
urgie bietet dem Erreger Schlupflocher
Vier Patienten waren CJS verseuchte
Transplantate ubertragen worden In
weiteren sieben Fallen haftete der Killer
am Operationsbesteck Die Skalpelle
waren zuvor 1m Kopf von Demenzkran
ken versenkt worden Dhe normale Ste
rihisation totet das Agens nicht

Bestimmte Berufsgruppen scheinen
uberproportional haufig an CJS zu er
kranken

D> Unter den in der westlichen Welt be
kannten Opfern der Erkrankung sind
emn Neuropathologe, ein Neurochirug
und zwer Histopathologieassistenten
Walter Schwerdtfeger vom Bonner
Gesundheitsmnstennum verweist auf

zwe1 Falle ber Schlachtern

D> Robert Will vom Edmburgher CJS
Zentrum spurt derzeit bnuschen CJIS
Fallen nach Ergebmis Neun der Er
krankten hatten auf Bauernhofen ge
arbeitet
Zwerfelsfrer angesteckt wurde emne

Rethe von Patienten, die wegen Klemn

wuchs mut Hormonpraparaten behan

delt wurden Die Wachstumshormone,
heute gentechnisch bis 1988 aber aus
den Hypophysen menschlicher Leichen
gewonnen waren offensichthch ver
seucht 7 Kleinwuchsige starben 1n Eng
land zwischen 1990 und 1992, in Frank

reich waren es bislang 18
Wie aber sind die  sporadischen Er

krankungen zu erklaren? In der Mehr

heit der CJS Falle bricht die Krankhert
aus ohne daB emne Ansteckungsquelle
erkennbar ware Die akut Erkrankten
torkeln und stammeln ehe sie n ticfe

Demenz versinken Das Gehin® sagt

der Neurologe Felgenhauer, sieht her

nach wie Bimsstein aus

Eine zentrale Rolle beim Hirnzerfall
spielt das Pnionprotein Daeses spiralfor
mige Eiweil sitzt an der AuBSenwand
der Nervenzellen und wird normaler
weise nach wenigen Stunden wieder ab
gebaut Seine Funkton ist unbekannt
Vielleicht handelt es sich um e StreB
protein

Um dieses komplexe dreidimensiona
le Molekulknauel dreht sich der Streit
der Gelehrten Fur Prusiner steht fest
Das Protein 1st der Motor der Krank
heit In sehr seitenen Fallen, glaubt der
Biologe verandert die Biospirale ihre
mnere Struktur mimmal diese entartete
Version se1 dann unabbaubar und zwin
ge 1thren gesunden Brudern den falschen
Bauplan auf Die abnormen Eiweille la
gern sich wie Sperrmull in den Nerven
zellen ab (siehe Grafik Seite 261)

So schon die Theorte khingt ~ sie wére
ohne Beispiel n der Natur Emn EiweiB,
ohne Erbgut und mindestens zehnmal
winziger als das kleinste Virus, verwan
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delt sich 1n ein trotziges Mim1 Alien Die
Vorstellung 1st kbhn, sie hefe, wie die
New York Times anmerkt auf eme
neue Form des Lebens hinaus

Den Virus Anhangern im CJS Strent
erscheint die Idee denn auch allzu aben
teuerlich Sie verweisen auf den , tymisch
viralen Weg den der Erreger um Kor
per durchlauft Von der Darmschleim
haut wandert er uber die Lymphe zur
Miiz und dringt schheBlich uber Adern
und Ruckenmark 1ns Gelirn vor

Erschreckt st die Virus Fraktion vor
allem von der Quintessenz der Prion
Theone Beiden, sporadisch ¢ Erkrank
ten hegt nach Prusiner kemne Infektion,
sondern ein biologischer Betnebsunfall
vor Der Korper bastelt sich seme Pro
tenbombe selbst Seuchenschutz ware
demnach weder moglich noch notig

Diese Ansicht weist BGA Mann D
nnger als gefahrliche Verharmlosung
zuruck Er sieht vielmehr emen mutier
freudigen Erreger am Werk, der uber
die Fauna angreift Die CJS Kranken
haben sich jeder emnzeln beim Essen
angesteckt Es gibt emnen unbekannten
Seuchenpfad aus der Tierwelt *

Super-GAU auf Bestellung

Expenimentelle Kernschmelze im Forschungsreaktor Phebus

Testgebaude mit Strahien-
schutz -Ummantelung
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’ in einem Brennstabbundel im Testreaktor
i wird durch Uberhitzung eme Kern
schmelze herbeigefuhrt Von unten einge
! blasener Wasserdampf transportiert die
| entstehenden hochradioaktiven Spaftpro
| dukte in emen Tank ( Contamment ) der
| 1m MaBstab 1 5000 dem EinschiuBge
baude etnes 900 Megawatt Druckwasser
‘ reaktors entspncht Die entstehenden
; racoaktiven Gase werden in einem zwe
1
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Storfall
nach Maf3

Atomtechrniker wollen in

Frankreich vorsatziich einen Super-
GAU zunden — gleichsam

ein Tschernobyl in der Retforte

em fauchenden Dampfstrahl der
am Morgen des 28 Marz 1979 n
die Nachtluft uber dem Atom
kraftwerk Three Mile Island* (TMI)
ber Harnsburg mm US Bundesstaat
Pennsylvania entwich, folgte Sekunden
spdter das Schnllen emnes Alarmsignals
Innerhalb der folgenden Minuten
leuchteten auf den Schalttafeln im Leit
stand mehr als 100 farbige Warnlamp
chen auf Die uberrumpelte Bedie
nungsmannschaft, der Pamk nahe, ver
lor gleich zu Beginn des Storfalls die
Ubersicht
So begann hervorgerufen durch emn
klemmendes Ventil im Kuhlwasserkreis

Versuchsanoerdnung
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Wasserdampfzufuhr

ten Tank aufgefangen emn dnttes Test-
gerat entspricht dem Dampferzeuger ei-
nes Reaktors In allen Testbereichen sind
MeBgerate und Schleusen zur Probenent
nahme angebracht Auf diese Weise sollen
die Folgen emner Kernschmelze etwa
Lecks und Rohrbruche aber auch die Zu
sammensetzung der Spaltprodukte und
deren Reaktion mit den Reaktormatena
lien untersucht werden




lauf, im Block 2 von TMI e nuklearer
Alptraum, wie thn die Atomndustric
bis dahmn mcht erlebt hatte Sieben Jah
re spater folgte die Reaktorkatastrophe
von Tschernobyl — auch diesmal waren
die Manner mm Kontrollstand uberfor
dert

Beide Kernkraftwerke wurden von
thren Bedienungsmannschaften regel
recht hingenchtet ¢ sagt Peter von der
Hardt deutscher Diplomingemeur 1m
Duenst der EG Kommussion Dann folgt
die verbluffende Ankundigung Etwas
ahnliches haben auch wir vor “

Seit nunmehr funf Jahren wirkt von
der Hardt an den Vorbereitungen emnes
Storfallversuchs mit, der im Jum dieses
Jahres 1m franzosischen Kernfor
schungszentrum von Cadarache, 50 Ki
lometer nordosthich von Marseille be
ginnen soll

Dort wollen europaische Atomtechni
ker vorsdtzhich emnen Super-GAU zun
den, eme kontrollierte Reaktor Kern
schmelze die offenbaren soll was sich
mm Katastrophenfall i Inneren eines
Atommeilers abspielt Erforscht werden
soll bet dem — nach Angaben der Inge
nieure garantiert risikofreien — Expen
ment auch die Zusammensetzung der
radioaktiven Giftschwaden, die uber e1
nem durchgebrannten Reaktor aufster
gen

Zu diesem Zweck wird emn Bundel
von 20 jeweils emen Meter langen, mut
Uranpilien gefullten Brennstdben in den
Kern des 15 Jahre alten Forschungsre
aktors ,Phébus’ abgesenkt Dann wird
der Reaktorkern aktiviert, die dabei
freigesetzten Neutronen bringen in der
Pillenladung die Kettenreaktion m
Gang (siche Grafik)

Den mutmaBlichen Fortgang der ato
maren Brandstiftung beschreibt von der
Hardt so In dem von emem Mantel
aus Spezialmetall und Keramik umhull
ten Brennstabbunde! steigt die Tempe
ratur schnell und steil an Ber 2850 Grad
beginnt das Uranoxid zu schmelzen 20
Prozent des Urans tropfen ab

Nach etwa einer Stunde soll die Kern
schmelze gestoppt werden Dann ha
ben wir eme Situation geschaffen* er
wartet Super GAU Planer von der
Hardt, wie wir sic beim TMI Storfall
angetroffen hatten® - 1m Reaktor
schmort emn Trummerhaufen nukiearen
Brennstoffs

Damt beginnt der zweite Teil des Ex
pertments Wahrend die Stabe schmel
zen stromt durch emn Ventil am Boden
des Versuchszyhnders Wasserdampf
em Er transportert die fretwerdenden
Spaltprodukte ab den sogenannten
Quellterm, der aus radioaktiven Casi
um 137 lod 131 und Strontwum 9%
Partikeiln strahlenden  Edelgasen
(hauptsachhich Xenon und Krypton)
und radioaktiven Wassertropfchen be
steht

ey
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Reaktorruine in Tschemobyl (1986)* ,Von der Mannschaft hingerichte

Bemm Test m Cadarache sollen die
planmaBig produzierten Spaltprodukte
tiber emne abgeschirmte Rohrleitung
(Durchmesser 30 Milhmeter) i em
Testgebaude abgeleitet werden es ist
mut halbmeterdicken Stahl , Bler und
Betonwanden ummantelt

Zael des 270 Millionen Mark teuren
Super GAU Expenments 1st es unter
anderem folgenschwere Pannen wie et
wa Lecks und Rohrbruche in den Kuhl
wasserleitungen gleichsam 1m Laborver
such nachzustellen Vor allem aber sol
len Menge, Art und Zusammensetzung
des Quellterms untersucht werden

Insgesamt 400 Instrumente und Sta
tionen zur ferngesteuerten Entnahme
radioaktiver Proben sind an den Leitun
gen und Behdltern im Testgebaude an
gebracht

* Unmnttelbar nach der Katastrophe vom Hub
schrauber aus fotografiert

Verlauft der auf wier heile Tage
(von der Hardt) angesetzte erste Ver
such erfolgreich sollen mehrere euro
pdische Nuklearlabors die gesammelten
Proben und MeBdaten zur Auswertung
erhalten Jewetls im Abstand von emnem
Jahr sollen sich noch funf weitere gleich
artige Experimente anschlieBen

Zwar haben Reaktortechniker 1 aller
Welt die Stor und Unfalle, die sich bis
lang in Atomkraftwerken ereignet ha
ben jeweils zu analysieren versucht
Auch die mutmaShichen Folgen noch
nmicht emgetretener Katastrophen wur
den mit Hilfe mathematischer Modelle
mn GroBcomputern berechnet

Doch die in Forschungsreaktoren bis
lang durchgefihrten Storfall Expen
mente die als Grundlage fur amthche
Sicherhensauflagen dienten hatten e
nen schwerwiegenden Nachteil Sie ent
hullten nur die Mangel einzelner Kraft
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werkskomponenten nicht aber die Aus
wirkungen auf das gesamte Reaktorsy
stem

Dieses Manko soll ber den Expen
menten 1 Cadarache vermieden wer
den Sicherheitsexperte von der Hardt

Wir werden die komplette Ereigniskas
kade emnes havanerten Kernkraftwerks
kontrolhiert nachfahren “

Tatsachlich durfte das Phébus Pro
gramm den Nuklearforschern eine Fulle
neuer Erkenntmisse verschaffen spe
ziell auf dem Gebiet der Reaktorche
mie

Unklar und experimentell noch kaum
untersucht 1st beispielsweise die Wir
kung des geschmolzenen Urandioxids
und semer hochradioaktiven Zerfalls
produkte auf die Matenahen mit denen
ste unter hohem Druck und ber groBier
Hitze 1n Beruhrung kommen

Betroffen davon sind, im Fall emner
Kernschmelze, die Ummantelung der
Brennstabe und der Kontrollstabe
ferner die keramischen Werkstoffe und
die Metalle der Kuhlmuttelrohre, aber
auch die Farben mut denen dic Wande
des ReaktoremnschluBgebaudes gestn
chen sind

Zudem werden die Reaktortechmker
von Cadarache erstmals genauere
Kenntnisse vom Zustand emes ge
schmolzenen Reaktorkerns sammeln
konnen

Nach dem US Unfall von 1979 muB
ten die Trummer des TMI Reaktors bei
der Bergung in klemne Einzelteile zer
schmtten werden, in Tschernobyl ruht
die strahlende Schmelze noch immer auf
dem Boden der Reaktorruine In Cada
rache dagegen hoffen die Techniker, die
strahlensicher verpackte Testpatrone
mut der nuklearen Asche problemlos ans
Tageshicht befordern zu konnen

Sie wird 1n sogenannten HeiBen Zel
len - Strahlenbunkern, dic mut fernge
steuerten Roboterarmen Mikroskopen
und MeBgeraten ausgerustet sind — 1n
dunne Scheiben zerlegt und mihmeter
weise untersucht

Samtliche Daten und Analysen die
ber dem Phébus Projekt anfallen sollen
den Sicherheitsbehorden und Reaktor
bauern der EG wie den Testpartnern
aus Japan Korea Kanada und den
USA ausgehandigt werden — zur besse
ren Vorausberechnung und Beurteilung
von schweren Reaktorunfallen wie
Experte von der Hardt erklart Das bis
lang nur vage beschriebene Restnisi
ko so hoffen die Experten werde sich
kunftig genauer kalkulieren und besser
beherrschen lassen

DaB8 womoglich der ganze Testauf
wand nur dazu dienen konnte, die seit
Tschernobyl schwer in MiBkredit gera
tene Atomwirtschaft zu rehabilitieren,
kommt von der Hardt uberhaupt nicht
i den Sinn  So weit , sagt er bescher
den, geht unser Ehrgeiz micht
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Suche nach
dem Bosen

Zshn Jahre Fahndung endeten
erfolgreich Das Gen fur die
Nervenkrankheit Chorea Huntington
1st aufgedeckt

heimer Krankheit, Verlust der

Korperkontrolle wie ber der Mul
tiplen Sklerose korperhicher Verfall wie
beimn schiimmsten Krebs Es klingt als
beschreibe Nancy Wexler emne dirabol
sche Zusammenschau aller Ubel dieser
Welt

Sie spricht von dem entsetzhichen Tod
auf Raten an dem thre Mutter zugrunde
ging, an ewner Krankheit, die seither
auch Nancys eigenes Leben bestimmte
Chorea Huntington

Die Tochter muBte zusehen, wie sich
1hre ehemals so elegant gekleidete Mut
ter ber jeder Mahlzeit uber und uber be
kleckerte Wie ihre Finger unentwegt

Schicksal im Erbﬁui: )

G edachtnisschwund wie bei der Alz

Schon fur mehr als 600 erbliche Krankheiten
haben Wissenschaftier die auslosenden Gene
lokalisiert Allein auf dem X Chromosom wurden
die Gene fur 111 Erbkrankheiten auf

gespurt darunter

o
.\

ins (rote Augen)

{_Duchenne Muskeldystrophie
Muskelschwund

“_L:(\j

= 2

b Ratinitls pipmantosa Pigment
. ablagerungen i der Netzhaut
x (allmahliche Erblindung)

{dominante Form) Erkrankung der

( Storchenbeine )

Anhkorpermangel (Anfalligkeit fur
/ bakterielie Infektionen)

Lesch Myhan Syndrom Harnsaure
uberschuB (spastische Lahmungen
geistige Behinderung Bewegungs

Hémophilie B
Bluterkrankheit

/ erblichen Schwachsinns

— —fH

pEa geesEL. geistige Behinderung

storungen Selbstverstummelungen)

Fraglie X Syndrom haufigste Form

/ Glukosge G-Phosphat Dehydroganase
" ""#j], Mangel durch Bohnen oder Medikamente
auslosbare Auflosung der Blutkorperchen

L Rot Griln Blindhait
;gk Hunter Syndrom Skelettfehibildungen

\ Otwlarer Albinismus Pigmentmangel der

Charcot Marie Tooth Hoflmann rankheit

// penpheren Nerven Beinmuskelschwache

X chromosomate Apammaglobulinamie

ruhrten, als wollten sie eme traurng
langsame Melodie auf dem Klavier spie
len Wie sich ihr Gesicht verzerrte und
thre betrunken khngenden Satze sich
langsam 1n unverstandhchem Lallen auf
losten und wie sie ithre Haut mit ihren
unermudlichen Bewegungen am Bettla
ken wund neb SchheBhch, abgemagert
bis aufs Skelett starb sie Die Krankheit
hatte groBe Locher ins Hirngewebe 1h
res Opfers gefressen bis das schleichen
de Zellsterben im Hirn den Tod brach
te

25 Jahre 1st es her, daB Nancy Wexler
heute 47 von der todlichen Diagnose 1h
rer Mutter erfuhr Seither weiB sie, dal
auch uber 1hr selbst das genetische Da
moklesschwert der Huntingtonschen
Krankheit schwebt Jedes zweite Kind
emes Huntington Kranken erbt das tod
liche Gen Und fast memanden der es
erbt, verschont es Jahrzehnte schlum
mert die Krankheit unbemerkt im Erb
gut Dann, wrgendwann zwischen 30
und 60 Lebensjahr, bricht sie aus

Der langsame Tod ihrer Mutter und
die Angst vor dem Todesurteil 1n 1hren
eigenen Genen machte die Amenkane
nn zur treibenden Kraft eines wissen
schaftichen Mammutprojekts der Su
che nach dem Huntington Gen
Am vergangenen Freitag konante
sie endlich, gememsam mit 57 an
deren Autoren, das Ende dieser
Suche feilern In der Zeitschnft
Cell verkunden die Forscher

> Das Huntington Gen 1st ent
schlusselt Es hegt auf dem kur
zen Arm des Chromosoms 4 et
wa 3 5 Millionen Genbuchsta
ben vom Chromosomen Ende
entfernt

> Das defekte Gen zeichnet sich
dadurch aus, daBl sich dann ein
winziger Abschmitt des Erbmo
lekuls DNA wielfach vermehrt
hat

D> Das entdeckte Gen weist kel
nerler Ahnlichkeit mit irgender
nem bekannten Gen auf Des
halb konnen die Forscher uber
den Mechanismus, der der
Krankheit zugrunde hegt micht
emnmal Vermutungen anstellen
Die Entdeckung wird schon in

wemgen Monaten zur Entwick

lung emnes verlaBlichen Gentests
fuhren Mit semner Hilfe konnten
sich Nancy Wexler oder andere

Kinder von Huntington Kranken

GewiBhert uber 1hr Schicksal ver

schaffen Schon im Mutterleib he

Be sich mit emnem Gentest ablesen

ob emn Fotus das todhiche Gen ge

erbt hat

Vorerst jedoch hat der Gentest
nur den Wert emes Orakel
spruchs auf den der Mensch kel
nerler EmnfluB hat Denn der Weg
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