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LV Norddeutschland
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c/o Richard Hegewald
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47259 Duisburg
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E-Mail: r.hegewald@dhh-ev.de

Osterreichische Huntington-Hilfe

c/o Doris u. Kurt Zwettler
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A-1100 Wien, Osterreich

Tel./Fax: +43 (0) 1 6150265

E-Mail: SHG-Huntington-Wien@gmx.at
www.huntington.at

Ansprechpartner in Karnten, Oberdsterreich (Linz),
Salzburg, Tirol, Vorarlberg, Wien

s. Kontaktpersonen

Schweizerische Huntington Vereinigung
Sekretariat: Ursula Schnell

Hornweid 29J

CH-3038 Trimstein, Schweiz

Tel. +41 (0) 44 552 06 02

E-Mail: info@shv.ch

www.huntington.ch
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Foto: Richard Hegewald

Liebe Mitglieder, Freunde und Forderer der Deutschen
Huntington-Hilfe,

auch wenn sich die Pandemie gefiihlt ewig in die Lange
zieht und die Tage sich in Zeiten mit Kontaktbeschrankung
oft gleich anfiihlen, gibt es doch auch schéne Ereignisse:
Sei es ein Uberraschendes Telefongesprach, eine positive
Nachricht per Mail oder einfach ein freundliches Wort oder
hilfreiche Geste beim Einkaufen.

Leider gab es fiir uns als Huntington-Gemeinschaftin den
letzten Wochen unerwartete und negative Nachrichten zu
den drei Studien von Roche und Wave, die mich personlich
geschockt haben. Ich brauchte einige Tage um zu verstehen,
was der Uiberraschende Stopp der Behandlung mit Tomi-
nersen bedeutet. Seit Beginn der Studie war die Euphorie
groBB und unsere Erwartungen hoch, denn wir waren noch
nie so weit bei der Erforschung eines Wirkstoffes, der das
Fortschreiten der Huntington-Krankheit verlangsamen kann.
Die Zulassung war gefiihlt zum Greifen nah — natdirlich unter
der Voraussetzung, dass die Daten der Studie das belegen.
Die Daten zeigten aber leider etwas anderes und holten
mich auf den Boden der Tatsachen zurlick. Generation HD
1 ist eine Studie, um die Wirksamkeit von Tominersen bei
Huntington-Betroffenen festzustellen. Phase 3 Studien
werden durchgefiihrt, um die Wirksamkeit zu belegen oder
zu widerlegen. Somit kdnnen Studien auch zu negativen
Ergebnissen fiihren. Das Ende der Dosierungen mit dem
Studienwirkstoff und die damit verbundene Konsequenz, dass
es zu keiner Zulassung kommen wird, sind naturlich bitter.
Umso dankbarer bin ich fiir all diejenigen, die flireinander
da sind, um aufzuklaren, ein offenes Ohr haben und nach
vorne blicken. Trotz dieses negativen Ergebnisses werden
wir aus dieser Studie sehr viel lernen und Folgerungen

ziehen kénnen. Unsere Huntington-Gemeinschaft ist stark
und die Forscher*innen sind auch weiterhin weltweit aktiv.
Der Stopp ist ein Rlickschlag. Wir verlieren Zeit, aber weder
den Mut noch die Zuversicht und unseren Zusammenhalt!

Aus diesem aktuellen Anlass stehen in diesem Kurier die

wissenschaftlichen Themen im Vordergrund. Ein herzliches

Dankeschon an Dr. Ralf Reilmann, der sehr ausfiihrlich erldu-
tert, was in den Studien passierte und was das bedeutet.
Zum Glick stehen auch weitere Studien an, auch darauf
geht Dr. Reilmann ausfiihrlich ein. Nehmen Sie sich die

Zeit, auch diese Passagen in Ruhe zu lesen. Es lohnt sich.
Und wie immer, melden Sie sich bitte bei Fragen in Ihrem

Huntington-Zentrum oder bei der Deutschen Huntington-
Hilfe. Wir sind fiireinander da! Gerade auch in der aktuellen

Zeit ist es wichtig diesen Zusammenhalt zu leben.

Aufgrund der aktuellen Corona-Regeln kénnen unsere
Gruppentreffen auch weiterhin nur eingeschrankt oder als
“Online-Meeting” stattfinden. Da wir aktuell nicht wissen,
ob im September Treffen wieder “wie friher” stattfinden
kdnnen, planen wir in 2021 unsere Jahrestagung — wie
schon im letzten Jahr - als hybride Veranstaltung. Die Einla-
dung hierzu, das geplante Programm und die Hinweise zur
Anmeldung finden Sie in dieser Ausgabe des Huntington-
Kuriers und auf unserer Internetseite unter https://dhh-ev.
de/hybride-dhh-mitgliederversammlung.

Ich mochte dieses Editorial mit einem positiven Ausblick
beschlie3en, denn die guten Fortschritte beim Impfen und
die Entwicklungen der Inzidenzen bei der Corona-Pandemie
lassen mich aufatmen und optimistisch auf die nachsten
Monate blicken.

Ich wiinsche uns allen einen schonen Sommer.

Herzliche Griif3e
Ihre Michaela Winkelmann
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5. bis 11. August 2021, Langeoog
Resilienz-Tage fiir Huntington-Betrof-
fene und Angehorige aus dem DHH
Landesverband-Nord im Haus Meed-
land auf Langeoog

Infos: Carmen Vogel,
huntington-bremen@dhh-ev.de

DHH-Termine / Vereinsnachrichten

Von der Anordnung zur Redu-
: zierung von Kontakten auf-
grund der Corona-Pandemie
 sind auch die Treffen der DHH
i betroffen. Erkundigen Sie sich
bitte bei den Ansprechperso-
nen, ob die Termine stattfinden.
9. bis 11. September 2021, Online
EHDN 2021 Remote Meeting

Infos: www.ehdn.org/news-events

24, bis 25. September 2021, Duis-
burg/online

Hybride DHH-Mitgliederversammlung
Infos: DHH Geschafts- und Beratungs-
stelle, dhh@dhh-ev.de

Neue regelmaliige
Online-Treffen

Junge Aktive

jeden zweiten Donnerstag,

20 bis 21:30 Uhr,

Anmeldung: jugend@dhh-ev.de

Junge Leute (bis 35 Jahre)
jeden zweiten Sonntag, 19 bis 20:30 Uhr,
Anmeldung: ich-bin-dabei@dhh-ev.de

Angehorige/Partner*innen
jeden ersten Freitag im Monat,
19 bis 21 Uhr, Anmeldung:
m.winkelmann@dhh-ev.de

Herzlich Willkommmen bei DHH Family & Kids

Hallo Zusammen!

Ihr habt Kinder zwischen 0 und 13 Jahren?
Und seid auf der Suche nach anderen Huntington-Familien?
Ihr habt Fragen und wollt Euch zu Themen rund um Huntington in der Familie austauschen?
Dann seid lhr bei uns genau richtig.

Unser Motto lautet:

“Gemeinsam aktiv & flir einander da sein!”
Wir kdnnen uns zwar im Moment nicht personlich treffen, doch das macht nichts.
Unsere Treffen finden zurzeit alle online statt.

Ihr erreicht uns per E-Mail unter: family-and-kids@dhh-ev.de
oder mobil unter: 0176 38737743 (Sonja Sgobbo)

Wir freuen uns auf Euch.
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Vereinsnachrichten

DHH-Teens
Seid dabei!

lhr kennt uns noch nicht? Kein Problem. Wir stellen
uns gerne vor. Wir sind zwischen 13 und 18 Jahren.
Auch in unseren Familien ist jemand an Huntington
erkrankt. Bei uns in der DHH gibt es fiir Erwachsene
aus Huntington-Familien viele Selbsthilfegruppen und
Angebote.

Und das mochten wir auch so fiir uns Teens. Wir mochten
miteinander reden. Horen was |hr so erlebt. Wie es Euch
geht. Uns austauschen und Tipps geben. Einfach fiireinander
da sein. Und was uns ganz wichtig ist, gemeinsam etwas
mit Euch und Euren Familien unternehmen, beispielsweise:
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Familien-

FuBball spielen wochenenden

Spielenachmittage

Schwimmen gehen

Und vieles mehr

Und was mochtet |hr gerne mit
uns zusammen machen?

Oder braucht Ihr Rat und Hilfe?
Dann schreibt uns unter: family-and-kids@dhh-ev.de
oder meldet Euch per Telefon: 0176 38737743 (Sonja)

Wir freuen uns auf Euch.
Bis bald!

Sonja & die DHH-Teens

Lutz und Mine, die Stars aus dem Sockenfilm

Hilfe gesucht und neue
Freude gefunden
Wie ich zu den DHH-Teens kam

Friiher, als ich mit der Krankheit meines Vaters aufgewach-
sen bin, habe ich mir keine wirklichen Gedanken dariiber
gemacht, was die Krankheit in Zukunft bedeuten wird, ich
habe es einfach so hingenommen.

Spditer, als ich 9 Jahre alt wurde, habe ich die Krankheit
Huntington erst richtig wahrgenommen.

Ich stellte meiner Mutter viele Fragen, die mir auch beant-
wortete wurden, doch dies hatte mir nicht gereicht. Ich
wollte ein Kind in meinem Alter kennenlernen, das in einer
dhnlichen Situation ist.Wir sind mit dem Herzen dabei. Also
sprach ich mit meiner Mutter dartiber. Sie suchte sehr lange.
Mama hatte zwar viele Gruppen gefunden, diese erzéihlten
entweder ihren Kindern nicht von Huntington oder man
redete nur liber die Krankheit, was ja auch nicht so schon ist.
Nach langem Weitersuchen traf sie auf Sonja. Sonja kannte
eine Familie. Sie gab uns die Nummer.

Ich begann mit dem Mddchen in meinem Alter Kontakt
aufzunehmen. Am Anfang war es noch sehr komisch, mit
einer fremden Person zu reden.

Doch wirwurden schnell sehr gute Freunde. Wir telefonierten
oft, skypten und schickten uns Pakete. Doch leider haben
wir uns immer noch nicht live getroffen. Das liegt sicher
daran, dasswirfast 7 Stunden

Autofahrtvoneinander weg

wohnen. Hoffentlich treffen

wir uns bald mal.

Undin der Zwischenzeit tele-

fonieren wir noch unendlich

viele Male!

Malia (13 Jahre)
Wir sind mit dem Herzen dabei

6 Huntington-Kurier 2/2021

Foto: Sonja Sgobbo

Foto: Malia


mailto:family-and-kids@dhh-ev.de

Vereinsnachrichten

DHH-Jahreskalender 2022
Erinnerung: Senden Sie uns lhre Bilder

Seit dem Jubilaumsjahr 2020 gibt

es einen DHH-Wandkalender mit

Bildern und Zeichnungen aus

Huntington-Familien. Das in den

letzten beiden Jahren eingereichte Bildmaterial

und die Geschichten dazu haben uns motiviert, auch fiir
2022 einen Kalender herauszubringen.

Wer will Therapeutisches Zeichnen oder Kreatives Gestalten

ausprobieren oder hat es schon getan und davon Kunst-

objekte im Keller oder an der Wand? Wer ist kiinstlerisch

begabt und kann Gedanken und Gefiihle in Ol, Acryl oder

Aquarell auf Papier bringen und ist bereit, ein Foto dieses
Bildes mit Erlduterung fir den Kalender bereitzustellen?
Vielleicht ist gerade jetzt die Zeit, um kiinstlerisch aktiv
zu werden.

Bitte schicken Sie Ihr Bild (Zeichnung jeder Art oder Foto-
grafien lhrer Kunstobjekte) sowie lhre Geschichte zu dem
Bild per Mail an m.winkelmann@dhh-ev.de.

Jeder Beitrag ist willkommen!

Michaela Winkelmann

Huntington im Radio & Podcast:
Das Leben mit Huntington

Nach den beiden Mixed Advisory Boards mit Roche im Jahr 2020
hat sich u. a. die Arbeitsgruppe (AG) Disease Awareness gegriindet.
Ziele dieser AG sind Huntington-Familien Mut zu machen und
darlber zu informieren, wo sie Informationen erhalten kbnnen

und mehr Familien als bisher zu erreichen. Insbesondere sollte der
Huntington-Offentlichkeitsmonat Mai hierzu genutzt werden.

So entstand ein Podcast mit Dr.
Christian Sass (ASKLEPIOS Klinik
Hamburg-Harburg) beim Hamburger
Abendblatt. Es wurde eine intensive
Recherche gestartet, welche Institutio-
nen bereit sind, bei der Beleuchtung
flr Huntington mitzumachen und
eine Pressemeldung wurde heraus-
gegeben. Daneben entstand die Idee,
einen Radiobeitrag zu erstellen, um
viele Menschen zu erreichen. Wir
sammelten Botschaften, die uns
wichtig sind.

Mit der groBartigen und gro3zligigen
Unterstltzung der Roche Pharma AG
entstand ein Beitrag zur Huntington-
Krankheit, derim Mai deutschlandweit
im Radio ausgestrahlt wurde, um auf
die seltene und schwere Erbkrankheit
aufmerksam zu machen.

Begleitend dazu erschien der Podcast:
“Das Leben mit Huntington - Die
Krankheit trifft Familie, Freunde und
das ganze Umfeld”. Medicast Deutsch-
land war hierzu im Gesprach mit drei
Gasten: Bernhard, der seit 15 Jahren an
Huntington erkrankt ist, Anne, die das
Risiko in sich tragt, dass die Krankheit
im Laufe ihres Lebens ausbricht, und
Michaela Winkelmann, der Vorsitzen-
den der Deutschen Huntington-Hilfe.

Horen Sie mal rein:

« Radiospot ,Das Leben mit
Huntington”: https://youtu.
be/8ExWkmahU5Q

« Podcast ,Das Leben mit Hunting-
ton”: https://youtu.be/ SqTAS-
bOrGw bzw. https://open.spotify.
com/show/2hf3ZIcBchvt2ZIVHBwY

Qs?si=jFSypjSqQoGberCRmitU0g

Das Leben mit Huntington - Die Krankheit
trifft Familie, Freunde und das ganze Umfeld

« Podcast “Huntington versteckt
sich gut” mit Dr. Christian Saf3
beim Hamburger Abendblatt:
https://www.abendblatt.de/pod-
cast/die-digitale-sprechstunde/
article231970587/Huntington-ver-
steckt-sich-gut.html

Nochmal vielen Dank an Anne und
Bernhard fiir den Mut, die Offenheit
und Bereitschaft, Eure Huntington-
Geschichten zu teilen. Und an Dr. Chri-
stian SaB3 fiir den tollen und informativen
Podcast im Hamburger Abendblatt.
Sowie allen der AG Awareness flr das
grof3artige Ergebnis, darauf kdnnen
wir sehr stolz sein!

Michaela Winkelmann

Bildrechte: Pixabay
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Mitgliederversammlung

Einladung zur Mitgliederversammlung
am 25. September 2021

Liebe Mitglieder, liebe Freundinnen und Freunde,
hiermit laden wir Sie herzlich zur diesjahrigen Mitglieder-
versammlung (MGV) am Samstag, 25. September 2021
von 10 bis ca. 12:30 Uhr ein. Unsere Versammlung wird
wieder hybrid stattfinden, d. h. sowohl online als auch
in der Jugendherberge Duisburg Sportpark. Vor Ort sind
die Corona-Regeln (Abstand, Maskenpflicht) einzuhalten.
Ab 14 Uhr wird es ein Online-Seminar mit Prof. Dr. Bernhard
Landwehrmeyer und Prof. Dr. Carsten Saft zu Neuigkeiten
aus der Forschung geben.

Fir Mitglieder ist die Teilnahme als Tagesgast inkl. Verpfle-
gung vor Ort kostenlos; Nicht-Mitglieder zahlen 20 Euro.
Die online Teilnahme ist fir alle kostenlos.

Senden Sie bitte lhre Anmeldung auf dem beigefligten
Anmeldeformular an die Geschafts- und Beratungsstelle der
DHH. Ubernachtung von Freitag auf Samstag ist méglich.
Etwa drei Wochen vor der Veranstaltung senden wir lhnen
einen Infobrief mit weiteren Hinweisen zur Teilnahme, zur
Einwahl und den Moglichkeiten zum Testen der Technik.
Wir unterstuitzen Sie hierbei wieder.

Wir freuen uns sehr, dass wir unseren Mitgliedern in die-
sem Jahr erneut die Mitgliederversammlung “mit online-
Abstand” bzw. eine Prasenzveranstaltung im kleinen Kreis
ermdoglichen kénnen.

Bis bald (in Duisburg).

Ihr DHH-Vorstand
Michaela Winkelmann, Jochen Maier und Hannelore Ulrich

Vorlaufige Tagesordnung
der Mitgliederversammlung

1. BegriiBung durch den Vorstand, Feststellung der
Beschlussfahigkeit, Bestellung eines Protokollfiih-
rers, Gedenken der Verstorbenen

2. Bericht des Vorstands: Rechenschaftsbericht der
Vorsitzenden, Bericht des stellvertretenden
Vorsitzenden, Bericht der Schatzmeisterin:
Kassenbericht, Finanzentwicklung

3. Bericht der Rechnungspriiferinnen
4, Vorstellen des Haushaltsplanes 2022

5. Aussprache zu den Berichten, Diskussion des
Haushaltsplanes 2022

6. Vorstellung der Kandidat*innen fiir die Wahl*

7. Abstimmungen:
- Entlastung des Vorstandes
- Genehmigung des Haushaltsplanes 2022
- Wahlen

8. Berichte der Landesverbande
9. Tagungsort und Termine 2022
10. Sonstiges*

*bei Bedarf

Vorlaufiges Programm

Freitag, 24. September 2021

18:00 Uhr
19:00 Uhr

Abendessen*

Generalprobe fiir

Hybride Mitgliederversammlung
anschlieBend Austausch*

Samstag, 25. September 2021

ab 7:30 Uhr Frihstlick, Raumen der Zimmer*

10:00 Uhr Hybride Mitgliederversammlung

ca.11:00 Uhr Kaffeepause, anschlieBend
Fortsetzung der
Mitgliederversammlung

12:30 Uhr Ende der Mitgliederversammlung,
Mittagessen

14:00 Uhr Online-Seminar:
Neues aus der Wissenschaft mit
Prof. Dr. Bernhard Landwehrmeyer,
Prof. Dr. Carsten Saft

ca. 15:00 Uhr  Kaffeepause

16:00 Uhr Ende der Veranstaltung

* nur fiir Ubernachtungsgciste
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derversammlung

Anmeldung zur Mitgliederversammlung am Samstag, 25.9.2021
Anmeldeschluss: 31. August 2021

Senden Sie lhre Anmeldung per E-Mail an

dhh@dhh-ev.de oder per Post an:

Anmeldung erfolgt durch:

Name:
Deutsche Huntington-Hilfe e.V. StraRe:
Geschafts- und Beratungsstelle
PLZ Ort:
Falkstralde 73-77
47058 Duisburg E-Mail:
Hiermit melde ich folgende Person(en) an:
Mitgliedsnummer Name Vorname E-Mail

(falls Mitglied)

Teilnahme: |:| online oder

|:| vor Ort als Tagesgast am Samstag oder

|:| vor Ort mit Ubernachtung (von Freitag auf Samstag)
] mit Abendessen am Freitag um 18 Uhr oder [_] Vesper bei spaterer Anreise

Sonstiges (z. B. besondere Kost/Allergien):

Die Teilnahmegebiihr (Mitglieder: Ubernachtung 20 €, EZ-Zuschlag 10 €, Tagesgast: frei, online: frei;
Nicht-Mitglieder: Ubernachtung 35 €, EZ-Zuschlag 15 €, Tagesgast 20 €, online: frei) werde ich bis
spatestens 31.08.2021 auf das Konto der DHH (DE85 6012 0500 0007 7452 00, Verwendungszweck:
Name, Mitgliedsnummer, Personenzahl und Vermerk “Mitgliederversammliung 2021“) einzahlen.

Die Daten werden zur Veranstaltungsorganisation und fur evtl. Prifung durch den Férderer gespeichert.
Ich stimme der Speicherung meiner Daten zu: |:| ja |:| nein (eine Teilnahme ist dann nicht méglich)

Ort, Datum, Unterschrift:
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Zur Erinnerung

George - Huntington - Stiftung

Finanzielle Hilfe fur
Huntington-Familien in der
Corona-Krise

Mitglieder der Deutschen Huntington-Hilfe e.V., die aufgrund der Corona-
Pandemie finanzielle Mehrbelastungen haben, konnen unterstiitzt werden.
Um einen finanziellen Zuschuss zu erhalten bitte den “Antrag auf finanzielle

Unterstiitzung fiir Huntington-Familien in der Corona-Krise” ausgefiillt und mit
den entsprechenden Nachweisen an die DHH senden. Ein Einkommensnachweis
0. a. ist nicht notwendig.

Der Antrag kann auch Uber die regionale Selbsthilfegruppe gestellt werden.

Michaela Winkelmann

Deutsche Huntington-Hilfe e.V. ©oa
George-Huntington-Stiftung e
FalkstraBBe 73-77

47058 Duisburg GHS

Antrag auf finanzielle Unterstiitzung fiir Hilfsbediirftige aus Huntington-
Familien

Antragsteller

Vorname, Name:

StralRe, Hausnr.:

PLZ, Wohnort:

Ich bin in finanzielle Not geraten und bendétige einen finanziellen Zuschuss.
Verwendung der Mittel (kein Nachweis erforderlich):

Ich beantrage einen Zuschuss in Hohe von Euro

Kontoverbindung:
Kontoinhaber/in (Vorname, Name):

IBAN:

Datum, Unterschrift

DVD mit
Tanzubungen
far zuhause

Zahlreiche Studien belegen einen

positiven Nutzen von Sport und kor-

perlicher Aktivitat auf die Symptomatik

von Huntington-Kranken - siehe dazu

auch meine Online-Seminare

- “Epigenetische Beeinflussung der
Huntington-Mutation”: https://
youtu.be/TBOvDpjpvZ8 und

- “Wie halte ich mein Gehirn fit?
Erhalt der geistigen Fahigkeit”
https://youtu.be/KxtTlheGuuU.

Die DVD “Tanz
und Bewegung
far Menschen mit
Parkinson” wurde
vom Netzwerk
projekt:tanz pro-
duziert, durch die Techniker Kranken-
kasse Hamburg finanziert und von der
Hilde-Ulrichs-Stiftung fiir Parkinson-
forschung und der Paracelsus Klinik
Bremen unterstltzt. Sie enthalt 16
Tanziibungen, die man zuhause allein
oder gemeinsam mit Freund*innen aus-
Uben kann. Weitere Informationen zum
Projekt finden Sie auf deren Webseite
www.projekttanz.com.

Bei Interesse an der DVD bitte bis
zum 31. August 2021 bei der DHH-
Geschéftsstelle melden, diese sammelt
die Bestellungen und verteilt dann
kostenlos an DHH-Mitglieder.

Dr. Herwig Lange
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https://www.dhh-ev.de/sites/default/files/Downloads/2020_Antrag-Corona-Hilfe.pdf
https://www.dhh-ev.de/sites/default/files/Downloads/2020_Antrag-Corona-Hilfe.pdf
https://youtu.be/TB0vDpjpvZ8
https://youtu.be/TB0vDpjpvZ8
https://youtu.be/KxtTlheGuuU
http://www.projekttanz.com

Foto: Alina

Podcast “Grow Strong“von Alina

Podcast und ich

In den letzten Monaten ist viel passiert. Es gab

eine weitere Folge “Bergdoktor”, in der Huntington

thematisiert wurde. Danach wurden einige

Interviews geflihrt, unter anderem sogar mit Hans

Sigl, Uber seltene Erkrankungen. Die Erkrankung

wird immer bekannter und in verschiedenen

Medien thematisiert. Mittlerweile gibt es auch den

Podcast “Grow Strong” von Alina.

Bisher hatte ich mich mit Podcasts
noch nicht auseinandergesetzt. Ich
wusste ungefahr was sich hinter dem
Begriff “Podcast” versteckt, hatte dieses
Medium allerdings noch nicht fiir mich
personlich entdeckt. Bedingt durch die
verdnderten Umsténde, dank Corona
und einigen privaten Veranderungen,
hatte ich vor Weihnachten bereits
einige Podcasts zu verschiedenen
Themen angehort. Irgendwann bin
ich dann auch zum Podcast von Alina
“Grow strong” gekommen. Natirlich
habe ich mit der ersten Folge gestartet,
um keine Informationsliicke zu haben.
Ich muss zugeben, dass ich anfangs

etwas skeptisch war. Nun gehore ich
altersmaBig auch nicht mehr zu den
Mittzwanzigern, fiir die Podcasts als
tagliche Informationsquelle schon
Alltag sind.

Einige Folgen habe ich dann auf dem
Arbeitsweg im Zug gehort, andere
beim Spazieren mit dem Hund. Jedes
Mal war ich so fasziniert, dass ich
die Welt um mich herum vergessen
habe und mich mit den Themen ganz
personlich auch auseinandergesetzt.
Alina nimmt einem bei jeder Folge
mit in ihr Leben, teilt ihre Gedanken,
Angste und Hoffnungen. Obwohl wir

eigentlich Fremde flireinander sind,
fuhle ich mich mit ihr verbunden. Bei
vielen Worten denke ich: ,Ja, genau.
So geht es mir auch oder so ging es
mir auch.” Deshalb finde ich toll, dass
es jemand gibt, der ebenfalls positiv
getestet ist und sein Leben mit uns
Interessierten teilt.

Die Welt und unsere Umwelt veran-
dernsich tagtaglich, manchmal mehr,
manchmal weniger. Manche Veran-
derungen sind gut fiir uns, manche
Veranderungen sind schwer flr uns.
Wichtig ist, dass wir Verdanderungen
erstmal offen gegentiber und nicht
grundsatzlich alles abweisen, nur weil
wir Angst davor haben oder damit
bisher keine Berlihrungspunkte hat-
ten. Veranderungen kdnnen namlich
auch Hoffnung sein. Hoffnung auf
Verbesserung der eigenen Situation.

Mittlerweile freue ich mich, wenn eine
neue Podcast-Folge “Grow Strong”
erscheint. Ich hére mir den Podcast
dann sehr bewusst an, ziehe mich
zuriick und lausche den Worten und
Gedanken von Alina. Vielleicht wundert
ihreuch, warum ich tiber den Podcast
schreibe? Oder ihr habt das Gefiihl, dass
ich Werbung fiir den Podcast mache?
Ansichist es keine Werbung, sondern
—wie auch bei Huntington — versuche
ich den Podcast bekannter zu machen.

Eure Doris

Huntington-Kurier 2/2021
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https://www.growstrongpodcast.com/
https://www.growstrongpodcast.com/

© GHI und HD-Insights

uniQure Gentherapiestudie be-
ginnt in Deutschland - Hoffnung
auf effiziente Reduktion der
Huntingtin Produktion im Gehirn

Dr. Ralf Reilmann, Globaler Studienleiter
(Global Corrdinating Principle Investigator)

Wie funktioniert die uniQure
Gentherapie mit dem Virus-
vektor AMT-130?

Ein vollig neuer Ansatz zur Reduktion
der Huntingtin Produktion wird jetztin
einer Phase I/l Studie mit Huntington-
Patient*innenauchin Deutschland gete-
stet und ersten Studienteilnehmenden
in Klirze angeboten: die Therapie mit
dem Virusvektor AMT-130 von uniQure.

Das Ziel des von uniQure entwickelten
Therapieansatzes ist die Reduktion der
Produktion von Huntingtin (Htt) —also
die gleiche Grundidee, auf der die Stu-
dien von Roche oder WAVE basierten.
Auch bei uniQure soll der Bauplan
des Eiweifl3es Huntingtin durch eine
RNA-Sonde gezielt abgefangen und
abgebaut werden; dadurch kommt es
dann zu einer gedrosselten Produktion
von Huntingtin. Da wir davon ausge-
hen, dass Huntingtin in der mutierten
Variante ein zusatzliche, schdadigende
Funktion in den Nervenzellen hat
(“Gain-of-Function” Mutation), sollte

Eindringen des AMT-130 Virusvektors in eine Nervenzelle und Mechanismus der Reduktion der Huntingtin Produktion durch Abfangjéger des

Bauplans (mRNA) von Huntingtin (Abb. mit Genehmigung von HD-Insights).
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weniger Huntingtin weniger Schaden
im Gehirn verursachen.

Soweit so gut, aber was ist das Beson-
dere an der uniQure Studie und
die Chance der “Gentherapie“? Das
Besondere ist die Verabreichung der
Therapie: die ist namlich nach bishe-
rigem Wissen nur ein einziges Mal
notig und erfolgt direkt in das Gebiet
des Gehirns, das bei der Huntington-
Krankheit besonders betroffen ist: Die
sogenannten Basalganglien (Nucleus
Caudatus und Putamen). Der Wirkstoff
kommt also wirklich direkt dort an, wo
er wirken soll.

Unterschied zu ASOs

Das ist ein groBBer Unterschied zu den
Studien mit Antisense-Oligonukleotiden
(ASOs): ASOs werden lumbal im Rik-
ken in den Liquorraum injiziert und
mussen sich den Weg in das Gehirn
erst bahnen. Es werden nur alle paar
Wochen oder sogar Monate ca. 20
ml einer Tragerflissigkeit, die eine
definierte Dosis ASOs enthalt, in den
Liquorraum injiziert. Taglich werden
aber ca. 300-500 ml Liquor in den
sogenannten Seitenventrikeln mittenim
Gehirn neu produziert und an anderer
Stellein Hohe des Schadeldachs wieder
gefiltertin die Blutbahn aufgenommen.
Der Liquor flie8t dazu langsam aus der
Tiefe des Gehirns durch einen dlinnen
Kanal und umspiilt dann die Oberflache
des GroB3hirns und das Rickenmark.
Wie lange ein ASO im Liquor bleibt,
in welcher Dosis es de facto ins Gehirn
gelangt, wie tief es hier ggf. vordringt
und wie lange es dann eine Wirkung
entfalten kann, ist noch unklar. Um
zu den Basalganglien zu gelangen,
muss das ASO sich jedenfalls gegen
die Stromungsrichtung des Liquors
ausbreiten. Oder es misste im GroB3hirn
aufgenommen werden und von dort
aus durch das Hirngewebe in tiefere
Bereiche vordringen.In Tiermodellen hat
man eine Wirksamkeit der ASOs auchin
tieferen Hirnregionen beobachtet, aber

die GroB3e des menschlichen Gehirns
ist mit der von Versuchstieren nicht
vergleichbar. Und ein ASO wird nach
einer gewissen Zeit abgebaut und muss
daher letztlich immer wieder neu ver-
abreicht werden. Ob eine lebenslange
Gabe von ASOs durch regelmaBige
Liquorpunktionen tGiberhaupt toleriert
wird, ist letztlich unklar aber vielleicht
nicht sehr wahrscheinlich.

Hier bietet die Gentherapie einen
entscheidenden Vorteil. Aber wie geht
das? Wie bekommen wir die Therapiein
die Zielgebiete im Gehirn und warum
wirkt sie dort vermutlich lebenslang?
uniQure hat da einen, wie ich denke,
sehr cleveren Weg gewahlt: Ein Virus,
dassin Zellen eindringen und genetische
Informationen in die Zellen einschleu-
sen kann, wurde so verandert, dass es
die Bauplane fir die “Abfangjager”
des Huntingtins in die Nervenzellen
schleust. Es wird wie ein Paket genutzt,
um den Bauplan des Abfangjdgers als

uniQure Gentherapie

- Hintergrund

« AMT-130 ist ein Virusvektor, der
den Bauplan eines Huntingtin
Abfangjagers in Nervenzellen
einschleust

- Dieser Abfangjager lagert sich
gezielt an Huntingtin-Bauplane
an und fihrt zu ihrem Abbau
bevor Huntingtin produziert wer-
den kann

+ In Tiermodellen konnte damit
langfristig die Produktion von
Huntingtin gesenkt werden

» Symptome wurden verbessert
und das Uberleben der Tiere ver-
langert

« Die Tiere haben die nicht Allel-
spezifische Reduktion von gesun-
dem und krankem Huntingtin gut
vertragen

« AMT-130 kann wahrscheinlich
lebenslang in erreichten Nerven-
zellen produziert werden

Inhalt in die Zelle zu transportieren.
Dort wird der Bauplan in die “Biblio-
thek” aller genetischen Bauplane der
Zelle aufgenommen und bleibt dort
dauerhaft erhalten und abrufbar.
So kénnen immer neue Kopien des
Abfangjagers hergestellt werden -
vermutlich lebenslang. Eine ziemlich
geniale Idee, die in Tierexperimenten
auch noch funktioniert...

Wie lauft der Eingriff ab?

Wie alles hat auch diese Therapieidee
ein paar PferdefiiBe... Man muss
das Virus durch eine stereotaktische
neurochirurgische Operation an
den Zielort bringen. Dies erfordert
eine gute praoperative Planung, die
allerdings heute fir solche Opera-
tionen Standard ist. Durch die in der
Parkinson Therapie viel genutzte
Tiefenhirn-Stimulation besteht hier
zum Glick viel Vorerfahrung. Auch
Huntington-Patienten wurden in der
DBS-HD Studie, geleitet von Herrn Prof.
Dr. Jan Vesper aus Disseldorf (siehe
“Telegramme aus der Wissenschaft”)
mit entsprechenden Techniken bereits
sicher operiert. Die Struktur des Gehirns
aller Studienteilnehmer*innen wird
durch hochauflésende MRT Unter-
suchungen vorher genau untersucht
und der sicherste Weg zum Zielgebiet
fir jeden Patienten individuell von
einer internationalen Gruppe sehr
erfahrener Neurochirurgen unter
Leitung von Herrn Prof. Dr. Vesper
festgelegt. Selbst intraoperativ wird
der Zugang unter MRT Kontrolle live
kontrolliert und auch die Injektion des
Virusvektors an der richtigen Stelle
so Uberwacht und sichergestellt.
Zukiinftige Studienteilnehmer*innen
sollten auch wissen, dass sie aufgrund
des potentiell lebenslangen Effekts
der Therapie und der erforderlichen
Operation wahrscheinlich nicht an
weiteren Studien teilnehmen kénnen.
Ein weiterer Punkt, der zu beachten
ist, ist dass die Senkung der Bauplane
“nicht-Allel-spezifisch” erfolgt, d.h.

Huntington-Kurier 2/2021
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sowohl die kranke als auch die gesunde
Kopie des Huntingtin Bauplans werden
reduziert.

Einmalige stereotaktische Infusion von

AMT-130 Virusvektor an drei Stellen in die

Basalganglien beider Hirnseiten
(je 1xNucleus Caudatus und 2xPutamen

Ziel der Gentherapie mit AMT-130 sind die
Basalganglien (Nucleus Caudatus und Put-
amen) in der Tiefe des Gehirns (Abbildung
mit Genehmigung von uniQure).

Bisher wurde das in den durchgefiihrten
Studien mit Tieren inklusive Minipigs
(Schweinen) und Affen toleriert. Soll-
ten aber Nebenwirkungen durch die
Reduktion des gesunden Huntingtins
auftreten, so kdnnte, anders als bei den
ASOs, die Therapie nicht abgebrochen
werden. Die verabreichte Dosis hat
allerdings in Vorstudien mit Tieren die
Huntingtin Produktion teilweise gesenkt
und nicht vollstéandig unterbunden.

Das verwendete AMT-130 Virus ist tbri-
gens aus der Familie der “Adenoviren”
und wird nach der englischen Bezeich-
nung “Adeno-Associated-Virus” auch
“AAV” abgekiirzt. Dieser Virentypus
wird in verschiedenen Varianten, oft
durch Nummern gekennzeichnet, in
vielen gentherapeutischen Projekten
eingesetzt. Die von uniQure verwen-
dete Variante ist ein “AAV5” Virus. Die
Dosis des Virus kann genau kontrolliert
werden, da das Virus so verdandert
wurde, dass es sich nicht mehr selbst
vermehren kann. Es besteht deshalb
auch keine Gefahr der Weitergabe an
andere Menschen.

Zu dem Thema “Gentherapie” mochte
ich noch klarstellen, dass die hier ange-
wendete Therapie zwar die genetische

Information der behandelten Zellen mit
dem Bauplan des Huntingtin Abfangja-
gers ergdnzt, diese Veranderung aber
nicht vererbt wird. Das heil3t, dass durch
diesen therapeutischen Ansatz keine
Verdanderung der Gene an die ndchste
Generation weitergegeben werden
kann.Im Umkehrschluss bedeutet dies
aberauch, dass trotz einer Therapie mit
diesem Virusvektor die Erkrankung von
behandelten Patienten mit der gleichen
Wabhrscheinlichkeit weitervererbt wird
wie vorher, namlich mit 50%. Sollte
die Therapie mit AMT-130 letztlich
erfolgreich sein, missten also auch
die Nachkommen von behandelten
Patient*innen sich der Behandlung
erneut unterziehen.

Es gibt natirlich noch viele weitere
offene und wichtige Fragen. Ob
die durch den Virus transportierten
Bauplane des Abfangjagers wirklich
lebenslang in den menschlichen Zellen
aktiv bleiben, muss untersucht und
nachgewiesen werden. Sicher ist das
nicht. Aber die Chance besteht. Ob
sich das Virus von den primar behan-
delten Regionen Uber bestehende
Nervenverbindungen auch in andere
Regionen des Gehirns bewegt und
hier zu einer relevanten Reduktion

AMT-130 Studien - Fakten 1:

« Die Sicherheit und Vertraglich-
keit des Virusvektors AMT-130
wird nun in ersten Huntington-
Patienten getestet

« AMT-130 wird mit einer diinnen
Plastikkantile direkt in die Zielge-
biete im Gehirn (Basalganglien
beiderseits) infundiert

- Hierzu ist eine stereotaktische
neurochirurgische Operation
unter Narkose erforderlich

- Die Narkose erfolgt unter direk-
ter MRT-Kontrolle, um AMT-130
sicher im Gehirn infundieren zu
kénnen

der Huntingtin Produktion flhrt, ist
ebenfalls nicht geklart. Dies ist aber
angesichts der Grof3e des menschli-
chen Gehirns nicht so wahrscheinlich
wie es bei den Tierexperimenten war,
wo dies zum Teil beobachtet wurde.
Wir miissen uns klarmachen, dass
dann primar eine Wirkung der The-
rapie in den behandelten Gebieten
der Basalganglien zu erwarten ware.
Auch andere Hirnstrukturen verandern
sich aber im Verlauf der Huntington
Krankheit. Es kdnnten aber zukiinftig
weitere Ziele im Gehirn mit Injektionen
des Vektors versorgt werden. Da die
Basalganglien besonders friih von
der Huntington Krankheit betroffen
sind, konnte ein Erhalt der Funktionen
hier auch positive Auswirkungen auf
mit den Basalganglien verbundene
Strukturen des Gehirns haben. Aber
auch dies muss letztlich in Studien
untersucht werden.

Trotz all dieser Einschrankungen ist
der hier beschriebene gentherapeu-
tische Ansatz mit einer berechtigten
Hoffnung auf einen positiven Effekt
verbunden.Vermutlich ist das Genthe-
rapie Programm von uniQure nun die
erste Studie, die uns eine Beantwor-
tung der Frage erlauben kénnte, ob
die Anwendung dieser Therapieform
sicher ist. Dies gilt flir den operativen
Zugang wie vor allem fiir die Reduktion
von Huntingtin in den Basalganglien.
Ferner wird es aufgrund der Lange der
Beobachtungsdauerin der Studie und
derangewendeten Methoden eventuell
moglich sein, erste Hinweise auch auf
die Wirksamkeit dieses Therapieansatzes
zu bekommen.

HD-GeneTRX2 Studie

Die in Europa nun startende Studie
HD-GeneTRX2 erganzt die Studie
HD-GeneTRX1, die bereits seit einiger
Zeit in den USA lauft. Dort wurden
bereits 10 Patient*innen operiert;
insgesamt sollen 26 Patient*innen
in die dortige Studie aufgenommen
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werden. Ein Teil der Patient*innen in
deramerikanischen Studie erhélt eine
Placebo Operation (“sham-surgery”),
die meisten werden allerdings mit dem
Virus behandelt. Die europaische Studie
HD.GeneTRX2 wird eine “Open-Label”
Studie, das heif3t, dass alle teilnehmen-
den Patient*innen wirklich den aktiven
AMT-130 Virusvektor erhalten werden.

15 patients expected

to enroll
Low dose High dose
AMT-130 AMT-130
(6 patients) (9 patients)

In der HD-GeneTRX2 Studie werden insge-
samt 15 Patienten mit zwei Dosen behandelt
werden (Abbildung mit Genehmigung von
uniQure).

Insgesamt werden 15 Teilnehmende
gesucht, von denen sechs eine nied-
rigere Dosis und neun eine héhere
Dosis erhalten werden. Nach einer
Voruntersuchung, in der die Eignung
des Patienten festgestellt werden muss,
wird die Therapiein einer einzigen mehr-
stiindigen Operation unter Vollnarkose
durchgefiihrt. Es werden an beiden
Seiten des Gehirns an je drei Stellen der
Basalganglien (im Nucleus Caudatus
und Putamen) definierte Mengen des
AMT-130 Virusvektors langsam injiziert.

AMT-130 Studien - Fakten 2:

« 26 Patienten konnen an der
Studie HD.geneRXT1 in den USA
teilnehmen - 10 wurden bereits
erfolgreich operiert.

« 15 Patienten konnen an der
Studie HD.geneRXT2 in Europa
teilnehmen, in der alle Patienten
AMT-130 erhalten

« Die Studie dauert insgesamt
5 Jahre

- Studienteilnehmer werden nach
der Operation langfristig
klinisch (z.B. mit UHDRS, TFC,
etc.), mit objektiven Methoden
(z.B. Q-Motor und HD-CAB), mit
MRT und Liquoruntersuchungen
beobachtet

Die Studie dauert insgesamt fiinf Jahre;
die Sicherheit und Vertraglichkeit der
Therapie werden nach sechs Monaten
beurteilt und danach weiter tiberpriift
und beobachtet. Neben den auch
bei ENROLL-HD ublichen klinischen
Untersuchungen werden regelmafig
MRTs des Gehirns angefertigt und auch
genaue computerisierte Testungen
wir die Q-Motor Untersuchung und
die HD-CAB Testung durchgefiihrt.
Auch Messungen der Konzentration
von Huntingtin werden durchgefihrt.
Ziel der Studie ist die Sicherheit und
Vertraglichkeit der Anwendung von
AMT-130 Virusvektoren zu untersuchen.
Mit den klinischen und objektiven
Untersuchungen wie MRT, Q-Motor

Kann ich an HD.-GeneTRX2 teilnehmen?

Teilnehmende der Studie mussen in einem sehr frithen Stadium der Hun-
tington-Krankheit sein, zwischen 25 und 65 Jahren alt sein und einen nach-
gewiesenen CAG-Repeat = 40 haben. Es miissen mehrere andere Kriterien
erfillt sein, um eine Studienteilnahme zu erméglichen. Nach Aufklarung
Uber die Risiken der Studie und Einwilligung zur Studienteilnahme wird in
klinischen Untersuchungen, Labortests und einer Bestimmung gewisser
Hirnvolumen im MRT die Eignung fiir die Studie festgestellt.

und HD-CAB werden wir tiber den
langen Beobachtungszeitraum von 5
Jahren versuchen auch Hinweise auf
die klinische Wirksamkeit des Thera-
pieansatzes zu bekommen. Um diese
korrekt nachzuweisen, miissten dann
bei positiven Ergebnissen weitere
Studien folgen, um gegebenenfalls
die optimale Dosis der Therapie zu
ermitteln und in einem weiteren Schritt
dann die Zulassung der Therapie zu
erlangen. Davon sind wir allerdings,
selbst wenn alle Schritte im ersten
Anlauf erfolgreich verlaufen sollten,
auch im guinstigsten Fall noch viele
Jahre entfernt.

In Deutschland wird die Studie
HD-GeneTRX2 am George-Huntington-
Institut (GHI) in Mlnster in Kooperation
mit der Klinik fir Stereotaktische Neu-
rochirurgie der Universitat Diisseldorf
(Prof. Dr. Jan Vesper) durchgefiihrt. Zwei
weitere EHDN Zentren in Europa in
Cardiff (GroBbritannien) und Warschau
(Polen) nehmen an der Studie teil. Die
HD.GeneTRX2 Studie wird vom EHDN
unterstutzt.

Dr. Ralf Reilmann vom GH| leitet die AMT-130
Studien in den USA und Europa

Foto: Gabriele Stautner, Artifox.com
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Aus dem
Nahkastchen

Wie kam es zu der AMT-130 Studie?
Die Geschichte einer jahrelangen
Entwicklung...

Vor ungefahr sechs Jahren bekam ich
einen Anruf meines befreundeten
Kollegen Professor Raymund Roos aus
Leiden in den Niederlanden, damals
Direktor der Klinik fiir Neurologie und
Leiter des sehr aktiven Huntington
Zentrums der dortigen Universitat.
Er fragte an, ob ich mit meinem Team
am GHlI bereit sei, die in der Nachbar-
schaft in Amsterdam angesiedelte
Biotechnologiefirma uniQure bei der
Entwicklung einer neuen Therapie fiir
die Huntington Krankheit zu unterstiit-
zen. uniQure hatte vor, durch einen
Virusvektor genetische Information fir
die Produktion von Abfangjagern der
Baupldne von Huntingtin (Htt) direkt
in die Nervenzellen der am meisten
betroffenen Bereiche des Gehirns von
Huntington Patienten zu integrieren.
Das Ziel war dadurch eine dauerhafte
Verringerung der Huntingtin-Produktion
zu erreichen.

Nur wenige Wochen und Telefonate
spaterfand das erste personliche Treffen
am GHI in Minster statt, das nur zwei
Fahrstunden von Amsterdam entfernt
schnell erreichbar war. Das uniQure
Team stellte alle bereits verfligbaren
Daten ihres Virusvektor Programms
“AMT-130" vor. Offensichtlich war der
Virusvektorin Zellkulturen und diversen
Mausmodellen der Huntington Krank-
heitin der Lage, die Htt Produktion zu
reduzieren. Die Studien zeigten eine
gute Wirksamkeit und Vertraglich-
keit der Therapie. Nervenzellen, die
mit diesem Vektor versorgt wurden,
hatten das Potential lebenslang von
einer Reduktion der Htt Produktion zu
profitieren — nach nur einer einzigen
Anwendung!

Kann das klappen?

Das war eine verlockende Aussicht!
Um aber Menschen erfolgreich zu
behandeln, musste eine gut geplante
neurochirurgische Operation durchge-
fuhrt werden. Zum Glick wurde relativ
schnell klar, dass mit einer genauen
Vorplanung durch hochauflésende
MRT Bilder des Gehirns ein sicherer
Weg zu den Zielgebieten der Therapie
in den sogenannten Basalganglien des
Gehirns zuverlassig planbar und méoglich
ist. Durch einen sehr diinnen Katheter
aus Kunststoff konnen so festgelegte
Virusmengen gezielt ins Gehirn injiziert
werden, ohne wichtige Blutgefal3e oder
Hirnareale zu gefahrden.

Die Huntington Community hat
bereits Erfahrungen mit derartigen
(stereotaktischen) neurochirurgi-
schen Eingriffen gesammelt. In der
in der Sektion “Telegramme aus der
Wissenschaft” erwdahnten DBS-HD
Studie mit Tiefenhirnstimulation
werden von Herrn Prof. Dr. Jan Vesper
in Disseldorf und Kollegen in den
anderen beteiligten Studienzentren
schon seit Jahren dhnliche operative
Verfahren bei Huntington Patienten
sicher angewendet.

Prof. Dr. Jan Vesper, Leiter der Sektion Stereo-
taktische Neurochirurgie der Uniklinik Dissel-
dorf (© Univ. Diisseldorf mit Genehmigung)

Zudem gibt es viele Erfahrungen mit
stereotaktischen Eingriffen zur Tiefen-
hirnstimulation bei Parkinson Patienten.
Bei der Injektion der Virusvektoren
werden modernste intraoperative MRT
Untersuchungen angewendet, die

dem Neurochirurgen eine sehr prazise
Positionierung des Katheters und auch
eine Uberwachung der Verteilung des
Vektors live wahrend der Operation
ermoglichen.

Nach intensiver Diskussion der Plane
mit Prof. Dr. Jan Vesper, der nun das
operative Planungskomitee der AMT-
130 Studien leitet, und mehreren
weltweit anerkannten Neurochirurgen
in diesem Komitee, kamen wir zu der
Uberzeugung, dass der individuell
geplante neurochirurgische Eingriff zur
Injektion des Virus mit einem vertretbar
geringen Risiko verbunden ist.

Die “Minipig” Studien in
Schweinen

Eine begriindete Sorge war anfangs
allerdings die Frage, ob die Virus-
vektoren sich nach Injektion an den
geplanten Stellen im relativ groBBen
Gehirn des Menschen auch regional
ausbreiten wirden. Ferner war unklar,
ob sich die in den Virusvektoren
erhaltene Erbinformation wirklich in
die Nervenzellen integrieren wirde
und ob die Konzentration ausreichen
wirde, um dort die Huntingtin (Htt)
Produktion zu hemmen. Auch die Dauer
eines Effekts in den Nervenzellen war
unklar. Zusammen mit dem uniQure
Team haben wir dann ein Konzept ent-
wickelt, das die in Europa generierten
transgenen Minipigs, die auch am GHI
gehalten und untersucht wurden, zu
Vorstudien heranzog. Minipigs haben
ein wesentlich gréBeres Gehirn als
Mause oder Ratten. In Kooperation
mit Jan Motlik von der Tschechischen
Akademie der Wissenschaften hat
das GHI Team mit Unterstiitzung der
CHDI-Foundation mehrere Jahre lang
MRT-Techniken und Verhaltenstests
fur transgene Minipigs entwickelt und
angewendet. Die Minipigs haben ein
dem Menschen neuroanatomisch sehr
ahnliches Gehirn, ein ahnliches Kor-
pergewicht und stehen genetisch und
damitauch im gesamten Stoffwechsel
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dem Menschen sehr nahe. Das uniQure
Team entschied sich daher dafiir die
Minipigs fir Untersuchungen der Sicher-
heit und Wirksamkeit von AMT-130 zu
nutzen. So konnten wir zusammen mit
dem Team von Jan Motlik viel Giber die
besten Wege der Injektion, die Effekte
von AMT-130 und dessen Verteilung
im Hirngewebe lernen.

Huntington Minipigs haben in der Vorbe-
reitung der AMT-130 Studien eine wichtige
Rolle gespielt (Abb. mit Genehmigung von
HD-Insights).

Die wichtigsten Erkenntnisse: Die
Anwendung von AMT-130 war sicher,
der Virusvektor integrierte sich wirklich
in die Zellen und funktionierte, d.h. die
Huntingtin Reduktion war dosisabhan-
gig in den Basalganglien nachweisbar.
AuBerdem war der Vektor langfristig
wirksam.

Aufbau eines globalen Teams

Parallel zu den vielen Jahren an pra-
klinischen Studien in Tiermodellen
haben wir die ersten Schritte in die
klinische Testung von AMT-130 bei
Huntington Patienten vorbereitet. Ende
2016 haben wir ein erstes international
besetztes Experten-Gremium am GHI
mit Kolleg*innen aus Canada, den USA,
den Niederlanden und Deutschland
versammelt. Viele weitere Treffen mit
Kolleg*innen aus dem EHDN und der

Amerikanischen Huntington Study
Group (HSG) folgten. Ein enger Aus-
tausch mit den Zulassungsbehdorden
begleitete den Prozess, der schlieBlich
zu den jetzt bekannten Protokol-
len der Studien HD-GeneTRX1 und
HD-GeneTRX2 fihrte.

Ich bin sehr dankbar, dass ich diesen
offenen und durchimmer wieder neue
wissenschaftliche Daten befeuerten
Austausch mit vielen Expert*innen
verschiedenster Berufsgruppen und
Vertreter*innen der Patientenorganisa-
tionen so eng begleiten und mit steu-
ern durfte. Ohne den unermiidlichen
Einsatz der vielen beteiligten Kollegen
aus unseren internationalen Netzwer-
ken und die intensive Unterstiitzung
aus verschiedensten Bereichen und
Organisationen ware diese dynamische
Entwicklung nicht moglich gewesen.
Standiges Feedback aus dem EHDN und
der HSG begleitete den Prozess. Auch
die European Huntington Association
(EHA), die Huntington Disease Society
of America (HDSA) und die International
Huntington Association (IHA) waren
engagierte Wegbegleiter.

Aufgrund des jahrelangen Engagements
hat uniQure mich schlieBlich gebeten,
als globaler Studienleiter (“Global
Coordinating Principle Investigator”)
die Aktivitdten der HD-GeneTRX1 und
HD-GeneTRX2 Studien zu koordinie-
ren. Diese Studien sind wirklich ein
lebendiges Beispiel der effizienten
Zusammenarbeit in der globalen
Huntington Community. Ich war daher
nicht Gberrascht, dass Vicki Wheelock,
Leiterin des “HDSA Center of Excellence”
an der University of California in Davis,
sich sofort enthusiastisch bereit erklarte
mich als stellvertretende Studienleiterin
der AMT-130 Studien zu unterstitzen,
als ich sie darum gebeten habe.

Vicki Wheelock hat wichtige Erfahrun-
gen mit neurochirurgischen Interventio-
nenim Rahmen von Stammzell-Studien

sammeln konnen. Wie in der Hunting-
ton Community Ublich, hatten wir
in mehreren Projekten, u. a. bei der
Entwicklung der Q-Motor Systeme,
bereits seit Jahren kooperiert.

Dr. Vicki Wheelock, Leiterin des Huntington
Center of Excellence der University of Cali-
fornia in Davis (USA) (mit Genehmigung der
UC Davis)

Der persdnliche Kontakt und die
Erfahrung durch langjéhrige Koope-
rationen erleichtern die effiziente und
vertrauensvolle Zusammenarbeit. Das
gilt Gbrigens fir alle an dieser Studie
beteiligten Zentren mit ihren Studi-
enleitern und Teams. Es ist ein grof3er
Vorteil der Huntington Community,
dass durch die bekannten Netzwerke
und Stiftungen diese Struktur durch
jahrelangen intensiven Austausch
bereits etabliert wurde. Komplexe,
internationale Projekte, die Interak-
tionen auf verschiedensten Ebenen
erfordern, lassen sich so viel effizienter
steuern und realisieren.

AMT-130 auf dem Priifstein

Die ersten Studien HD-GeneTRX1 und
HD-GeneTRX2 werden nun primar
die Sicherheit der Anwendung des
Virusvektors AMT-130 bei Huntington-
Patienten untersuchen. Wie bereits
im Artikel oben geschildert, werden
in diesen Studien mehrere Aspekte
untersucht. Wir miissen Erfahrungen
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mit den neurochirurgischen Eingriffen
sammeln und untersuchen welche Aus-
wirkung die Reduktion des Huntingtins
in den Basalganglien hat. Aufgrund
der geschilderten potentiell lebens-
langen Wirkung muss eine langfristige
Untersuchung und Betreuung der
Studienteilnehmer sichergestellt sein.
Die Erfahrung der Stammzell-Studien
zeigt, dass die Beobachtungszeit lange
Uber die Studiendauer hinausgehen
sollte. Esistauch im AMT-130 Programm
vorgesehen, dass Patient*innen nach
den zunéachst geplanten finf Jahren
langer beobachtet werden. Aufgrund
der vielen unbekannten Faktoren bei
diesen Studien werden wir auch alle
moglichen Anstrengungen unterneh-
men, um Hinweise auf die klinische
Wirksamkeit des Therapieansatzes
zu bekommen. Hierzu werden, wie
bereits dargelegt, neben den klinischen
Untersuchungen wahrscheinlich gerade
die objektiven MRT Volumina, die
Q-Motor Analysen und HD-CAB Daten
sowie Analysen von Biomarkern wie
Huntingtin Informationen fiir weitere
wissenschaftliche Hypothesen liefern.

Die Pioniere der Gentherapie -
eine neue Ara beginnt

Nehmen wir mit der Gentherapie
nun endlich die Wurzel des Ubels der
Huntington-Krankheit ins Visier? Das
werden, wie erldutert, die Studien erst
zeigen mussen. Sicher ist aber, dass
wir in der Huntington Community
gerade den Schritt in eine neue Ara
vollziehen - die Gentherapie wird nun
fur Huntington-Kranke verfligbar und
untersucht. Chancen und Risiken dieses
neuen Ansatzes liegen auf der Hand.
Die Patient*innen und Familien, die diese
Studien als Teilnehmende unterstiitzen
werden, sind Pioniere, die sich gemein-
sam mit lhren betreuenden Arzt*innen
in unbekanntes Terrain vorwagen. Man
mag sie vergleichen mit Astronauten fiir
den Fortschritt in der Behandlung der
Huntington-Krankheit. Sie helfen uns
sehrwichtige grundlegende Fragen auf
dem Weg zu einer hoffentlich effizienten
Therapie der Huntington-Krankheit zu
beantworten.

Das gesamte weltweite Studienteam
bedankt sich schon jetzt bei allen Teil

Generation-HD1 Studie von
Roche stoppt Behandlung mit
Tominersen — was ist passiert &
was ist bisher bekannt?

Dr. Ralf Reilmann, Wissenschaftlicher Redakteur des Huntington Kuriers

Die Behandlung mit dem Antisense-
Oligonukleotid (ASO) Tominersen in
der Generation-HD1 Phase Ill Zulas-
sungsstudie von Roche ist im Marz
plotzlich abgebrochen worden. Mit
der Studie waren viele Hoffnungen
verbunden. Umso schmerzhafter war
es, vollig unvorbereitet mit diesem
unerwarteten Ende konfrontiert zu
werden. Was war passiert und wie
kam es dazu?

Generation-HD1 Studie - eine
kurze Einfiihrung

Bevor wir uns das naher anschauen,
zundchst eine Erinnerung an den
prinzipiellen Aufbau und die Zielset-
zungen der Generation-HD1 Studie. 791
Teilnehmer*innenin 18 Landern wurden
einer von drei Gruppen zugeteilt: 120
mg Tominersen alle acht Wochen (hohe
Gesamtdosis), 120 mg Tominersen alle
16 Wochen (niedrige Gesamtdosis) oder

nehmenden und
Unterstutzer*innen!
Die Ergebnisse der
Studien werden wir
gemeinsam mit
Spannung und
einer gehodrigen
Portion Geduld
erwarten. Jetzt
hei3t es Daumen
driicken und mit
Zuversicht und Hoffnung diesen neuen
Therapieansatz zu begleiten...

Huntington Minipig
der GHI Kohorte, © GHI

Verfasser:

Dr. Ralf Reilmann,

Direktor, George-Huntington-Institut,
Munster

Wissenschaftlicher Redakteur des HK
Mitglied des Exekutivkomitees des
EHDN und der Huntington Study Group
ralf.reilmann@ghi-muenster.de

Tel: 0251-788-788-0
www.ghi-muenster.de

Placebo (kein Tominersen) - siehe Abb.
1. Die Studie ist verblindet, das heil3t
weder der Patient/die Patientin noch
das Studienzentrum wissen, welcher
Gruppe der/die Teiinehmende angehort.
Alle Studienteilnehmer*innen sollten
Uber zwei Jahre behandelt und nach
einem vorher festgelegten Studienplan
regelmaBig untersucht werden. Im
Anschluss sollten die Studienteilneh-
menden die Gelegenheit erhalten
an einer sogenannten “Open-Label”
Studie teilzunehmen, in der sie mit
Tominersen behandelt worden waren,
bis entweder die Zulassung erlangt
worden ware oder die Entwicklung von
Tominersen aufgrund unzureichender
Wirkung abgebrochen worden ware.
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GENERATION HD1

Phase-3 Studie zur Untersuchung der Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen
bei erwachsenen Patienten mit manifester HK

Studie wird fortgesetzt
zur Auswertung der
klinischen und

Die Verabreichung von Tominersen 4 o evanten

und Placebo wurde gestoppt Ergebnisse
18 Lander weltweit ,
(~100 Standorte insgesamt) Tommersfarﬁ; Zsov:/no%ﬁgi)z Monate
791 Teilnehmer
Randomisierte, multizentrische,
doppelblinde, placebokontrollierte Studie
R1:1:1
Wichtige Einschlusskriterien:
« Klinisch diagnostizierte manifeste HK
* Alter 25-65 Jahre
« CAG-age product (CAP) score > 400
+ Independence Skala = 70 (alle @ Wochen)
« Fahig zu gehen und zu sprechen (mﬁ*;‘: o
=== 101 Wochen (25 Monate) plus Nachbeobachtung P> >

Abb. 1: Aufbau der Generation-HD1 Studie mit zufélliger Verteilung (“Randomisierung”) der Teilnehmer*innen in drei Gruppen: 120 mg Tomi-
nersen alle 8 Wochen (hohe Dosis), 120 mg Tominersen alle 16 Wochen (niedrige Dosis) oder Placebo (kein Tominersen).

Tominersen ist eine Priifsubstanz (nicht zugelassen), die fir die Behandlung von Personen mit Huntington-Krankheit untersucht wird. Tominersen ist
nicht von der Food and Drug Administration (FDA) zugelassen. Die Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen wird derzeit untersucht.

Was war das Ziel der Behand-
lung mit Tominersen?

Erinnern wir uns an den therapeutischen
Ansatz, den Roche mit dem ASO Tomi-
nersen verfolgt hat:in vielen Vorstudien
mit Tiermodellen war es gelungen
durch Tominersen die Produktion des

TOMINERSEN UND DIE HYPOTHESE DER HTT-SENKUNG

Huntingtins (HTT) durch einen Abbau
der Bauplane des Huntingtins (mRNA)
in Folge einer Anlagerung des ASOs
an den Bauplan zu reduzieren - siehe
Abb. 2. Die behandelten Tiere zeigten
eine Verbesserung ihrer Symptome
und lebten langer. In einer ersten viel

beachteten Studie mit 46 Huntington-
Patient*innen zur Sicherheit und
Vertrdglichkeit wurde im Liquor auch
eine Reduktion der Konzentration
des mutierten Huntingtins nachge-
wiesen - eine klinische Wirksamkeit
sah man allerdings in der kleinen und

Tominersen ist eine Priifsubstanz, die auf die zugrunde liegende, genetische Ursache der HK abzielt

HUNTINGTIN T RNA HTT MRNA- ABGEBAUTE LS
(HTT) GEN Tominersen HYBRID ~ HTT-mRNA (HTT)
N
S~ +
~
+ N
TRANSKRIPTION PAIRING mRNA A REDUZIERTE
,Kopie” ,Bindung” ABBAU ~ > TRANSLATION
¢
] #ZUr Zerstorung L 74 T
markiert” . Verminderte
Antisense- Tominersen Produktion von
Oligonukleotid: HTT-Protein
Tominersen ,€s wird weniger Protein
produziert”

HK-Huntington-Krankheit, HTT=Huntingtin, MRNA=messenger-RNA

wird derzeit untersucht.

Tominersen ist eine Priifsubstanz (nicht zugelassen), die fiir die Behandlung von Personen mit Huntington-Krankheit untersucht
wird. Tominersen ist nicht von der Food and Drug Administration (FDA) zugelassen. Die Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen

Abb. 2: Das ASO Tominersen reduziert durch Anlagerung an die Baupléne des Huntingtins (HTT mRNA) die Produktion des Huntingtin Proteins
(HTT). Nach Anlagerung von Tominersen an den Bauplan (mRNA) wird dieser in der Zelle abgebaut und steht somit nicht mehr fiir die Hun-

tingtin Produktion zur Verfiigung.
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sehr kurzen Studie erwartungsgemaf
nicht. Um die klinische Wirksamkeit
von Tominersen nachzuweisen, wurde
die Generation-HD1 Studie als Phasel Il
Zulassungsstudie mit einerangemessen
grof3en Patientenzahl und Studiendauer
gestartet. Die Studie war aufgrund
der positiven Vorbefunde mit vielen
Erwartungen verbunden. (Siehe Abb 2)

Uberraschend fiir alle wurde die
Behandlung mit Tominersen in der
Generation-HD1 Studie dann im
Méarz 2021 gestoppt. Am Montag, den
23.03.2021 um 21:10 Uhr, erhieltich als
Hauptprifarzt am George-Huntington-
Institut in Minster, wie alle meine
Kolleg*innen an Studienzentren welt-
weit, eine E-Mail mit folgendem Titel:
JMPORTANT: Discontinuation of dosing
in GENERATION HD1 (BN40423) & pause
of dosing in GEN-EXTEND (BN40955)".
Aus der Email ging hervor, dass das

+independent Data Monitoring Com-
mittee” (@bgekiirzt ,iDMC") der Studie
dem Sponsor Roche empfohlen hatte,
die Behandlung mit Tominersen in der
Gerneration-HD1 Studie dauerhaft zu
beenden und auch in der Open-Label

Generation-HD1 - Hintergrund:

« Tominersen konnte die
Produktion von Huntingtin in
Tiermodellen und 46 Huntington
Patienten reduzieren

« Generation-HD1 hat daher
die klinische Wirksamkeit von
Tominersen in ca. 800 Patienten
untersucht

- Studienteilnehmer wurden mit
120mg Tominersen alle 8 (hohe
Gesamtdosis), alle 16 Wochen
(niedrige Gesamtdosis) oder mit
Placebo behandelt

Studie (GEN-EXTEND) zu pausieren. Die
Nacht wurde lang — gefiillt mit vielen
Telefonaten und erstem Austausch tiber
das was passiert war oder passiert sein
konnte, was das fiir die Studienteilneh-
mer bedeuten wiirde und auch fiir die
Huntington-Community insgesamt.

Wer hat die Behandlung mit
Tominsersen gestoppt?

Jede grol3e Studie hat ein spezielles
unabhangiges Sicherheits-Komitee
von erfahrenen Fachleuten, die sich alle
Daten der Studie regelmafig anschauen.
In der Generation-HD1 Studie wurde
dies auf Englisch “independent Data
Monitoring Committee” (abgekiirzt
“iIDMC") genannt. Das Komitee hat die
Aufgabe die bestmdogliche Sicherheit
der an der Studie teilnehmenden
Patient*innen zu gewahrleisten. Um
seine Aufgaben optimal erfillen
zu kénnen, darf dieses Komitee die

PRIMARES ERGEBNIS
(AUSSERHALB DER USA UND JAPAN)

cUHDRS ANDERUNG AB BASELINE BIS WOCHE 69

=@=_Tominersen 120 mg every-8-weeks

=@ Tominersen 120 mg every-16-weeks

Improved Outcome

Study visit (Weeks)

Placebo

cUHDRS=composite Unified Huntington’s Disease Rating Scale

@ In allen Armen gab es eine
Abnahme des cUHDRS iiber die
Zeit bis Woche 69

@ Der Arm mit Tominersen
120 mg alle 8 Wochen zeigte die
starkste Abnahme gegentiber
Placebo

@ Der Arm mit Tominersen 120
mg alle 16 Wochen zeigte eine
Abnahme, gegentiber Placebo,
jedoch ist der Unterschied
aufgrund iberlappender Balken
unklar

Die vorlaufigen Analysen wurden mit einem nicht-finalen Datensatz durchgefiihrt, einzelne Werte kdnnen sich noch &ndern. Die Datenpunkte
reprasentieren die Mittelwerte der kleinsten Quadrate und die Fehlerbalken die 95%-Konfidenzintervalle der gesamten Intent-to-treat-Population.
Tominersen ist eine Priifsubstanz (nicht zugelassen), die fiir die Behandlung von Personen mit Huntington-Krankheit untersucht wird. Tominersen ist

nicht von den zustédndigen Behorden (FDA/EMA) zugelassen. Die Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen wird derzeit untersucht.

Abb. 3: cUHDRS Ergebnis der Generation-HD1 Studie - eine Verdnderung nach unten bedeutet eine Verschlechterung: es zeigt sich im Prinzip
eine dosisabhdingige Verschlechterung der behandelten Patient*innen gegeniiber der Placebogruppe. Wie auf der Abbildung von Roche be-
schrieben, nehmen bei den Teilnehmer*innen mit der hohen Dosis (blau) die im cUHDRS beurteilten Symptome der Huntington-Krankheit am
meisten zu, die Gruppe mit der geringeren Dosis (orange) schneidet etwas besser ab, aber ebenfalls schlechter als die Placebo-Gruppe (grau).
Die Verdnderungen sind zudem zu allen Zeitpunkten der Untersuchung konsistent nachweisbar und nehmen mit der Zeit zu. Das spricht fiir

zuverldssige und aussagekrdftige Daten.
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Daten der Studie auch “unverblin-
det” anschauen und analysieren. Das
Sicherheits-Komitee kann also auch
schon wahrend der laufenden Studie
Therapieeffekte der behandelten
Gruppen im Vergleich zu der nicht
behandelten Placebo Gruppe beobach-
ten und bewerten. So kann es besser
beurteilen, ob die Studie ein Sicherheits-
risiko flr die Studienteilnehmer*innen
darstellen kdnnte. Die Mitglieder des
Komitees miissen diese Details aberim
Allgemeinen geheim halten, um die
verblindete Durchfiihrung der Studie
nicht zu gefahrden.

Das Komitee Ubermittelt nach jeder
Sitzung eine Empfehlung an den
Sponsor der Studie. Diese kann zum
Beispiel lauten, dass keinerlei Bedenken
bestehen und die Studie fortgefiihrt
werden kann wie bisher, es kdnnen
Veranderungen des Studienprotokolls

empfohlen werden wie zum Beispiel
engmaschigere Visiten oder gewisse
Labortests, oder es kann auch eine
Empfehlung ausgesprochen werden,
die Studie zu beenden. Diese Emp-
fehlungen basieren im Regelfall auf
Beobachtungen in der Studie und
werden entsprechend mit Daten
begriindet. Die Mitglieder des Komitees
sind unabhangig von dem Team, das
die Studie durchfiihrt und im Regelfall
auch unabhangig vom Sponsor, der
die Studie finanziert. Die Haufigkeit
und Zeitpunkte der Zusammenkuinfte
des Sicherheits-Komitees im Studien-
verlauf werden im Studienprotokoll
vor Beginn der Studie festgelegt und
auch von den Ethikkommissionen
Uberprift. Bei der Generation-HD1
Studie wurde z. B. festgelegt, dass
die Daten der Studie unter anderem
zu dem Zeitpunkt vom Sicherheits-
Komitee angeschaut werden, an dem

ca.60 % alle Studienteilnehmer die 17
Monats-Visite absolviert hatten. Dieser
Zeitpunkt war im Marz 2021 erreicht
und von diesen Daten sprechen wir nun.

Warum wurde die Behandlung
mit Tominsersen gestoppt?

Wie kam es nun also zu der Empfeh-
lung des Sicherheits-Komitees iDMC,
die Behandlung mit Tominersen in der
Studie zu unterbrechen, und warum
ist das Management der Firma Roche
dieser Empfehlung gefolgt? Und - ist
die Entscheidung nachvollziehbar?

Dem Sicherheits-Komitee iDMC fie-
len vor allem folgende Sachverhalte
auf: die mit Tominersen behandelten
Patienten zeigten in der primaren zur
Beurteilung der Wirksamkeit in der
Studie genutzten Skalen cUHDRS
(Composite Unified Huntington'’s
Disease Rating Scale) und TFC (Total

PRIMARES ERGEBNIS
(USA und Japan)

TFC ANDERUNG AB BASELINE BIS WOCHE 69

Improved Outcome

Study visit (Weeks)

=@= Tominersen 120 mg every-8-weeks

=@ Tominersen 120 mg every-16-weeks

Placebo

TFC=totale funktionelle Kapazitat (Skala fiir die Gesamtfunktionalitat)
Die vorlaufigen Analysen wurden mit einem nicht-finalen Datensatz durchgefiihrt, einzelne Werte kdnnen sich noch d@ndern. Die Datenpunkte

* Alle Arme zeigten eine
Abnahme in der TFC Uber die
Zeit bis Woche 69

* Der Arm mit Tominersen
120 mg alle 8 Wochen zeigte
die starkste Abnahme
gegeniiber Placebo

* Der Arm mit Tominersen 120
mg alle 16 Wochen zeigte eine
Abnahme, gegentiber Placebo,
jedoch ist der Unterschied
aufgrund iberlappender Balken
unklar

reprasentieren die Mittelwerte der kleinsten Quadrate und die Fehlerbalken die 95%-Konfidenzintervalle der gesamten Intent-to-treat-Population.
Tominersen ist eine Priifsubstanz (nicht zugelassen), die fir die Behandlung von Personen mit Huntington-Krankheit untersucht wird. Tominersen ist

nicht von den zustédndigen Behérden (FDA/EMA) zugelassen. Die Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen wird derzeit untersucht.

Abb. 4: TFC Ergebnis der Generation-HD1 Studie - eine Verdinderung nach unten bedeutet eine Verschlechterung: es zeigt sich im Prinzip

eine dosisabhdngige Verschlechterung der behandelten Patienten*innen gegentiber der Placebogruppe. Wie auf der Abbildung von Roche
beschrieben, nehmen bei den Teilnehmer*innen mit der hohen Dosis (blau) die im TFC beurteilten Symptome der Huntington-Krankheit am
meisten zu, die Gruppe mit der geringeren Dosis (orange) schneidet etwas besser ab, aber ebenfalls schlechter als die Placebo-Gruppe (grau).
Die Veréinderungen sind zudem zu allen Zeitpunkten der Untersuchung konsistent nachweisbar und nehmen mit der Zeit zu. Das spricht fiir
zuverldssige und aussagekrdftige Daten.
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Functional Capacity) eine dosisabhan-
gige Verschlechterung gegeniiber den
mit Placebo behandelten Patienten.
Das heil3t, die Verschlechterung war
bei den alle acht Wochen mit 120 mg
Tominersen behandelten Patienten
mit der hoheren Gesamtdosis groBer
als bei den alle 16 Wochen behandel-
ten Patient*innen mit der niedrigeren
Gesamtdosis, aber auch diese schnitten
im Mittel etwas schlechter ab als die
nicht behandelten Teilnehmer*innen
in der Placebo Gruppe - siehe Abbil-
dungen 3 und 4. Das Gegenteil war das
Ziel der Studie gewesen — wir wollten
eine Verbesserung und damit einen
Erhalt der Funktionen erreichen, die
im cUHDRS und TFC untersucht und
bewertet werden.

Die Verschlechterungenim cUHRDS und
im TFC in den Behandlungsgruppen
waren zu allen Zeitpunkten konsistent
und ohne Schwankungen nachweisbar.
Die Veranderungen nahmen zudem
auch im Verlauf der Studie zu. All diese
Beobachtungen sprechen flir zuverlds-
sige und aussagekraftige Daten.

Ich moéchte hier aber auch klarstellen,
dass die beobachteten Veranderungen
in den klinischen Skalen nicht drama-
tisch waren. Die Effekte waren eher
moderat und lieBensichim Allgemeinen
nur in Gruppenanalysen feststellen.
Es ist also keine offensichtliche Ver-
schlechterung eingetreten, die manan
einer relevanten Zahl von Individuen
klar hdtte erkennen kdnnte. Trotzdem
erlauben die Gruppeneffekte eine klare
Aussage. Siehe Abbildung 4.

Der cUHDRS und die TFC Skala hatten
in der Generation-HD1 Studie eine
besondere Bedeutung: sie dienten
als sogenannter “primarer Endpunkt”
der Studie. Nur wenn der eine vorher
festzulegende priméare Endpunkt in
einer Studie durch die untersuchte
Behandlung verbessert wird, kann ein
Medikament zugelassen werden. Das ist
jetztzugegebenermallen etwas paradox

und mdglicherweise verwirrend: Ich
sprach gerade von einem primaren
Endpunkt. Aber wir haben ja nun hier
zwei primdre Endpunkte, den cUHDRS
und den TFC. Warum ist das so? Nun,
es gibt hier eine gewisse Kuriositat der
Generation-HD1 Studie: Der Sponsor
Roche hat in dem Protokoll festgelegt,
dass der TFC als Prifstein fiir die Wirk-
samkeit von Tominersen in den USA
und Japan dienen sollte, der cUHDRS
aber in den restlichen Landern der
Welt, wozu auch Deutschland gehort.
Das ist vorher in Huntington Studien
noch nicht vorgekommen. Dieser Weg
wurde wegen unterschiedlicher Riick-
meldungen der Zulassungsbehorden
gewahlt, um optimale Chancen fiir die
ASO Therapie in den verschiedenen
Regionen der Welt zu wahren und
die Therapie im Falle einer erfolgrei-
chen Studie mdglichst schnell allen
Patient*innen zuganglich machen zu
kdnnen. Da sich im cUHDRS und der
TFC gleiche Effekte zeigten, ergibt sich
hieraus zum Gliick keine Unsicher-
heit in der globalen Beurteilung der
Studienergebnisse.

Zusétzlich zu den klinischen Verschlech-
terungen zeigte sich auch eine ebenfalls
dosisabhangige und beeindruckende
VergroBerung derinneren Liquorraume
in den in der Studie durchgefiihrten
MRT Untersuchungen des Gehirns. Das
heif3t, dass die Hirnfllissigkeit “Liquor”
bei den behandelten Patient*innen
einen grof3eren Raum im Schadelvolu-
men ausflllte als zu Beginn der Studie.
Allerdings waren keine relevanten
Verdanderungen in den Volumina der
Basalganglien (Nucleus Caudatus) und
im gesamten Hirnvolumen nachweisbar.

Was bedeuten diese Befunde
und wie kann man sie
erklaren?

In dem Zusammenhang kommt eine
weitere wichtige Beobachtungins Spiel:
Die Laboruntersuchungen des Liquors
deuteten auf gewisse entzilindliche

Veranderungen im Liquor in den mit
Tominersen behandelten Gruppen hin.
Vieles spricht daher in der Gesamtschau
der Befunde bei der aktuell verfligbaren
Datenlage dafiir, dass die wiederholte
Anwendung des ASOs Tominersen
eventuell bei einer relevanten Gruppe
von Studienteilnehmer*innen an den
Hirnhauten zu Reizungen und entziind-
lichen Veréanderungen gefiihrt haben
kdnnte. Siehe Abbildung 5.

Diese entziindlichen Verdanderungen
kénnten flr einen reduzierten Trans-
port von Liquor in den Ventrikeln
verantwortlich gewesen sein. Ein paar
Grundlagen zum besseren Verstandnis:
Taglich werden ca. 300 - 500 ml Liquor
in den beiden grof3en Ventrikeln (auch
Seitenventrikel genannt) mitten im
Gehirn neu produziert und an anderer
Stellein Hohe des Schadeldachs wieder
gefiltertin die Blutbahn aufgenommen.
Der Liquor flie3t dazu langsam aus der
Tiefe des Gehirns durch einen diinnen
Kanal und umsplilt dann die Oberflache
des GroBhirns und das Riickenmark.

Entzundliche Veranderungen im Ven-
trikelsystem konnen den Transport
und die Wiederaufnahme des Liquors
behindern. Besonders der diinne
Kanal, der die Seitenventrikel mit den
duBeren Liquorrdumen verbindet,
ist daflir anféllig. Er kann sich durch
eine Entziindung verengen und im
Extremfall regelrecht verkleben. So
ist ein chronischer Riickstau des frisch
produzierten Liquors eine mogliche
Erklérung der beobachteten Zunahmen
der Ventrikel Volumen.

Auch die beobachteten Veranderungen
der klinischen Skalen cUHDRS und
TFC waren dann durch den erhdhten
Hirndruck gut erkldrbar. Diese Beein-
trachtigungen sind von Patienten mit
Hirndruck allgemein bekannt. Letztlich
spricht also sehr vieles dafir, dass
die beobachteten Verschlechterun-
gen durch eine Nebenwirkung der
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WELCHE ANDERUNGEN WURDEN IN DER BILDGEBUNG (MRI) AB BASELINE BIS

WOCHE 69 BEOBACHTET?

. Gehirn
Ventrikel

MRI=magnetic resonance imaging

Caudatum

Keine medikamentenbedingten Unterschiede bzgl.

Atrophie des gesamten Gehirns (d. h. Abnahme der
Gehirnmasse iber die Zeit) durch Tominersen vs.

Keine medikamentenbedingten Unterschiede bzgl

Atrophie des Caudatum (d. h. Abnahme der Gehirnmasse

iber die Zeit) durch Tominersen vs. Placebo zu Woche 69

Arzneimittelbedingte Zunahmen des ventrikuldren Volumens
wurden in Woche 69 beobachtet (n=41 Patienten):

Gehirn:

Placebo zu Woche 69
Caudatum:
Ventrikel + 24% (alle 8-Wochen)
Volumen: + 17% (alle 16-Wochen)

* 11% (Placebo)

Die meisten Félle waren nicht mit klinischen Symptomen
assoziiert. RegelmaRige, neurologische Untersuchungen
werden in allen Studien durchgefiihrt als Teil der
weitergefiihrten Sicherheitsuntersuchung

Die vorlaufigen Analysen wurden mit einem nicht-finalen Datensatz durchgefiihrt, einzelne Werte kdnnen sich noch andern.
Tominersen ist eine Priifsubstanz (nicht zugelassen), die fiir die Behandlung von Personen mit Huntington-Krankheit untersucht wird. Tominersen ist
nicht von den zusténdigen Behérden (FDA/EMA) zugelassen. Die Wirksamkeit und Sicherheit von Tominersen wird derzeit untersucht.

Abb. 5: MRT Bildgebung des Gehirns zeigte eine relevante Aufweitung der Ventrikel Volumen, das heil3t der mit Liquor gefiillten Hohlrdume des
Gehirns. Es gab keine Hinweise auf einen relevanten Verlust an Hirnvolumen im gesamten Gehirn und im Nucleus Caudatus der Basalgangli-
en. Auch die Verdinderungen im Ventrikelvolumen waren zu allen Zeitpunkten der Untersuchung konsistent nachweisbar und nahmen mit der

Zeit zu.

ASO-Therapie und nicht durch eine
Senkung der Huntingtin Produktion
hervorgerufen worden sind. Mit letzter
Sicherheit bewiesenist dies jedoch nicht.
Aber es ware eine plausible Erklarung,
die mit den beobachteten Fakten gut
vereinbar ware.

Das Sicherheits-Komitee iDMC hat all
diese Daten mit Umsicht analysiert und
ist zu dem Entschluss gekommen, dass
die Behandlung mit Tominersen so nicht
fortgefiihrt werden sollte. Wir wissen
nun warum. Diese Interpretation der
Datenlage ist absolut nachvollziehbar
und die daraus abgeleiteten Empfeh-
lungen waren gerechtfertigt. Auch die
Entscheidung des Managements von
Roche, der Empfehlung des iDMC zu
folgen, war adaquat.

Was bedeutet das fiir andere
Studien, die eine Reduktion
der Huntingtin Produktion
zum Ziel haben?

Meiner Ansicht nach gab es in der
Generation-HD1 Studie in den bisher
verfligbaren Daten keine Hinweise auf

Generation-HD1 - Fakten:

« Nach einer Zwischenanalyse hat
Roche die Behandlung mit Tomi-
nersen in der Studie gestoppt

- Dies war vom Sicherheits-Komi-
tee der Studie empfohlen wor-
den

« Im cUHDRS hatten sich behan-
delte Patienten gegentiber Pla-
cebo verschlechtert

« Der TFC hatten sich bei behan-
delten Patienten gegentiber Pla-
cebo verschlechtert

« Im MRT des Gehirns zeigte
sich eine VergroB3erung der
mit Liquor gefiillten Ventrikel
(Hohlrdaume) des Gehirns in den
behandelten Patienten gegen-
Uber Placebo

eine durch Reduktion der Huntingtin
Produktion hervorgerufene Wirkung
oder Nebenwirkung. Es ist unklar, ob
und wenn ja in welchem Grad die
Huntingtin Produktion in der Tiefe
des Gehirns reduziert wurde und falls

ja, welche Effekte das hatte. Definitiv
waren in der Generation-HD1 Studie
eventuelle, spekulative Huntingtin
reduzierende Effekte nichtin der Lage
die beobachteten Nebenwirkungen
auszugleichen. Die grundsatzliche
Problematik der Ausbreitung von
ASOs nach Injektion durch lumbale
Liquorpunktion wird in dem Artikel Giber
die uniQure Gentherapie ausfihrlich
dargestellt.

Warum ist die weitere Teil-
nahme an der Generation-HD1
Studie wichtig?

Die Teilnehmer*innen der Generation-
HD1 Studie sollten weiter im Verlauf
beobachtet werden. Wie entwickeln
sich die Symptome nach Absetzen
der Therapie? Wie verandern sich die
im Liquor messbaren Marker und wie
lange sind die festgestellten (negativen)
Effekte nachweisbar? All diese Fragen
kdnnen nur beantwortet werden, wenn
die Studienteilnehmer*innen trotz des
Abbruchs der Behandlung mit Tomi-
nersen weiter in der Studie verbleiben
und zu den nun vorgeschlagenen
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reduzierten Visiten noch ans Studien-
zentrum kommen. Sie dienen damit
dem Erkenntnisgewinn und helfen
die nachsten Studien besser planen
zu kdnnen.

Geriichteecke: Wie geht es wei-
ter mit Tominersen oder gibt
es Alternativen fiir Roche?
Hierzuist zu sagen, dass die endgdiltigen
Analysen aller Daten der Generation-
HD1 Studie abgewartet werden ms-
sen, bevor eine finale abschlieBende
Bewertung Uber die Zukunft von
Tominersen erfolgen sollte.

Es dirfte aber schon problematisch blei-
ben, dass mitdenin der Generation-HD1
Studie getesteten Dosen keine positi-
ven klinischen Effekte erzielbar waren.
Warum sollte mit einer niedrigeren
Dosis, die eventuell besser vertragenen
werden kdnnte, eine Verbesserung der
Klinik erzielbar sein, die bei hoher Dosis
nicht auftrat? Ob es spezielle Gruppen
von Patient*innen gibt, bei denen die
Anwendung vielleicht doch Sinn macht,
bleibt abzuwarten. Es werden noch
viele Analysen mit dem umfassenden
Datensatz durchgefiihrt werden. Ich
personlich erwarte aber aufgrund der
bisher doch klar negativen Datenlage
eher nicht, dass Tominersen in der
aktuell hergestellten Form klinisch
weiterentwickelt wird.

Es scheint aber sehr vernilinftig, die
mit Tominersen gewonnen wichtigen
Erkenntnisse zu nutzen, um ein ver-
andertes ASO zu entwickeln, das die
beobachteten Nebenwirkungen nicht
verursacht. Es kdnnte dann gegebenen-
falls auch in hoherer Dosis eingesetzt
werden. Vielleicht ware unter den
Umstanden auch eine Injektion in die
Seitenventrikel direkt moglich? Dadurch
konnte die Konzentration der ASOs in
der Zielregion der Basalganglien sicher
erhéht werden. Wir sollten nicht verges-
sen, dass das Tominersen ASO schon
etliche Jahre altist und das Gebiet der

ASO Forschung Fortschritte gemacht
hat. Auch bei der Firma lonis, von der
Roche das ASO Tominersen lizenziert
hat, sind erhebliche Fortschritte erzielt
worden. Neue ASOs, die vielleicht sogar
eine allel-spezifische Reduktion von
Huntingtin erlauben kdnnten, waren
sicher eine Perspektive fur ein weite-
res Engagement der Firma Roche fiir
Huntington Kranke.

Ein Dank an alle Teilnehmer
und an das Roche-Team!

Allen Teilnehmenden der Generation-
HD1 und ihren Angehdrigen mochte
ich an dieser Stelle fiir Inren Einsatz fur
die Forschung ganz herzlich danken!
Ihr Engagement hat uns viele grof3e
Meilensteine weitergebracht und wird
noch zuvielen neuen und sehrwichtigen
Erkenntnissen durch den umfassenden
Datensatz der Generation-HD1 Studie
fuhren. Davon werden zukiinftige Stu-
dien profitieren und dadurch besser
werden!

Mein ausdriicklicher Dank gilt ferner
dem Roche-Team fir die unkomplizierte
Unterstltzung bei der Erstellung dieses
Artikels durch die Bereitstellung der
verwendeten Abbildungen und die
Bereitschaft die Ergebnisse in dieser
Form schon vor einer Publikationin einer
Fachzeitschrift mit den Huntington-
Patienten und -Familien zu teilen.

Verfasser:

Dr. Ralf Reilmann,

Direktor, George-Huntington-Institut,
Munster

Wissenschaftlicher Redakteur des HK
Mitglied des Exekutivkomitees des
EHDN und der Huntington Study Group
ralf.reilmann@ghi-muenster.de

Tel: 0251-788-788-0
www.ghi-muenster.de

Abbildung 1-5 mit freundlicher Genehmigung von der
Roche Pharma AG fiir den HK zur Verfligung gestellt.
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Telegramme aus der Wissenschaft

PROOF-HD - Pridopidine Phase
lll Zulassungsstudie rekrutiert
weiter!

Die im vorletzten Huntington-Kurier
ausfihrlich vorgestellte Phase Ill
Zulassungsstudie PROOF-HD mit dem
Wirkstoff Pridopidine hat bereits liber
100 aktive Teilnehmende. Insgesamt
werden 480 Patient*innen im Stadium
| und Il der Huntington-Krankheit
weltweit an der Studie teilnehmen
kénnen. Uber ca. 1% Jahre erhalten
jeweils die Halfte der Studienteil-
nehmenden 2 x 45 mg Pridopidine
Kapseln oder 2 x Placebo Kapseln
pro Tag. Im Anschluss an die Phase IlI
Studie wird eine Open-Label Studie
angeboten, in der alle Patient*innen
das Medikament bekommen. Der pri-
mare Endpunkt der Studie ist die “Total
Functional Capacity” (TFC) Skala, die
auch in ENROLL-HD angewendet wird
und Beeintrachtigungen der globalen
alltaglichen Funktionen abfragt.

In der PRIDE-HD Studie zeigten sich
Hinweise auf eine Stabilisierung der
TFC Werte in den Frihstadien der
Erkrankung. Zusatzlich werden eine
Reihe anderer Untersuchungen wie z.
B. der Total-Motor-Score (UHDRS-TMS)
und Q-Motor Tests angewendet, da
Pridopidine in friiheren Studien positive
Effekte im UHDRS-TMS (in MermaiHD
und HART) und im Q-Motor (in PRIDE-
HD) zeigte. Die TFC Daten und objektiv
gemessene Q-Motor Effekte in der
PRIDE-HD Studie kdnnten als Nachweis
eines zentralen Effekts von Pridopidine
bei der Huntington-Krankheit gesehen
werden. Daher wird die PROOF-HD
Studie nun durchgefiihrt, um diese
Effekte zu bestatigen und damit eine
neue Therapiemodglichkeit fir die
Huntington-Krankheit zu entwickeln.
Die Studie wird vom EHDN unterstutzt.

In Deutschland kénnen Sie an folgen-
den Zentren an der Studie teilnehmen:
George-Huntington-Institut Munster,
Huntington-Zentrum Siid Taufkirchen,
Ruhruniversitat Bochum, Universitat
Aachen, Universitat Libeck, Universitat
Ulm. Die Teams der Zentren beantwor-
ten lhnen gerne weitere Fragen.

WAVE Antisense Oligonu-
kleotid (ASO) Studie mit SNP3
beginnt

Die beiden ersten WAVE Studien, die
den SNP1 und SNP2 als Angriffspunkt
der Therapie nutzten, sind vor wenigen
Wochen wegen unbefriedigender
Ergebnisse in den Analysen der Kon-
zentration der kranken und gesunden
Huntingtin Spiegel im Liquor beendet
worden. Wahrend sich erstmals in einer
Studie in Huntington-Patienten Trends
flr eine allel-spezifische Reduktion
von Huntingtin zeigten, waren keine
statistisch signifikanten und somit ver-
wertbaren Ergebnisse erzielt worden.
Die neue, von WAVE momentan in der
Start-up-Phase befindliche Studie mit
dem allel-spezifischen ASO fir den
SNP3 nutzt jedoch ein verdndertes
ASO mit einem anderen chemischen
Aufbau. In Studien mit Tieren hat diese
neue Klasse des ASOs eine bessere
Aufnahme in Hirngewebe und eine
bessere Wirksamkeit in der Reduktion
von mutiertem Huntingtin gezeigt. Es
ist daher sinnvoll diese Studie trotz
der vorher negativ abgeschlossenen
Studien mit dem SNP1 und SNP2 durch-
zufiihren. Die Studie hat nun sogar eine
besondere Bedeutung in der Hinsicht,
dass wenn der Ansatz mit dem SNP3
positive Ergebnisse zeigt, auch fiir
Trager der SNP1 und SNP2 Varianten

neue Studien mit dem neuen Aufbau
des ASOs geplant werden kdnnten.
Dies wird allerdings noch etwas Zeit
bendtigen, da diese Substanzen dann
auch erstmal ausfiihrlichin Tiermodellen
getestet werden muissten, bevor eine
Anwendung im Menschen moglichiist.
Im Anschluss an die randomisierte Phase
der Studie konnen alle Patient*innen an
einer Open-Label Studie teilnehmen,
in der allen Studienteilnehmenden das
ASO zugdnglich gemacht wird.

In Deutschland werden neben dem
George-Huntington-Institutin Minster
auch das Huntington-Zentrum Suid in
Taufkirchen und die Ruhruniversitat
Bochum als Studienzentren aktiv sein.
Interessenten kdnnen sich bei diesen
Zentren melden. Die Studie wird vom
Europdischen Huntington-Netzwerk
unterstiitzt. Weitere Details siehe vorhe-
rige Ausgaben des Huntington-Kuriers.

HD-Clarity sucht neue Teilneh-
mende und ermoglicht jetzt
jahrliche Untersuchungen!

Die HD-Clarity Studie der CHDI Stiftung
(www.chdifoundation.org) sammelt
Liquorproben von insgesamt 600
pramanifesten und manifesten Hun-
tington-Mutationstrager*innen (http:/
hdclarity.net). Studienteilnehmende
missen 21 bis 75 Jahre alt sein und
an der ENROLL-HD Studie teilnehmen.
Ab jetzt sind auch jahrliche Follow-up
Untersuchungen moglich, die fiir die
Entwicklung von Biomarkern fiir die
Huntington-Krankheit sehr wichtig
sind. Weitere Informationen zu dieser
weltweit durchgefiihrten Studie erhal-
ten Sie in den Studienzentren.

In Deutschland kdnnen Sie an den
Studienzentren George-Huntington-
Institut Miinster, Ruhruniversitat
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Bochum, Universitatsklinikum Aachen,
Universitatsklinikum Erlangen und
Universitatsklinikum Ulm an der Stu-
die teilnehmen. In Osterreich ist eine
Teilnahme an der Universitdt Inns-
bruck moglich. Die Studie wird vom
Europaischen Huntington-Netzwerk
unterstutzt.

Objektive Analyse von Hun-
tington-Symptomen - das
IDEA-FAST Projekt der Europa-
ischen Union lauft und sucht
weiter Teilnehmende

Das IDEA-FAST Projekt (www.idea-fast.
eu) hat zum Ziel digitale Endpunkte
fir Mudigkeit, Schlafqualitdt und
Aktivitaten des tdglichen Lebens in
neurodegenerativen Erkrankungen
zu etablieren. Beeintrachtigungen
bei der Abwicklung des alltaglichen
Tagesablaufs und auch Schlafstérungen
verbunden mit Tagesmudigkeit sind
haufig bei Huntington-Patienten zu
beobachten. Durch eine grof3ziigige
Forderung der Europdischen Union
(> 40 Mio. Euro) wird das IDEA-FAST
Konsortium nun in den nachsten
funf Jahren verschiedene Gerate zur
Messung von Schlaf, Miidigkeit und
Alltagsleistungen bei Huntington-
Patienten und Gentrdgern sowie
bei Patienten anderer Erkrankungen
testen. Ziel ist es, gut anwendbare und
leistungsfahige Gerdte zu finden, die in
der Zukunft bei der Entwicklung und
Uberwachung von neuen Therapien der
Huntington-Krankheit helfen kdnnen.In
einer ersten Studie soll bei symptoma-
tischen Huntington-Patient*innen und
pramanifesten Huntington-Gentragern
sowie gesunden Kontrollprobanden die
sichere Anwendbarkeit und Bediener-
freundlichkeit verschiedener Gerate
Uber ca. vier Wochen im hauslichen
Umfeld getestet werden. Patient*in

und ein/e Angehdrige/r miissen dazu
einmal ans Studienzentrum kommen
und werden dort mit den zu testenden
Geraten vertraut gemacht. Dies kann
im Rahmen einer ENROLL-HD Visite
erfolgen. Nach einem festgelegten
Zeitplan werden dann zu Hause
verschiedene Sensoren (Uhren oder
andere kleine Gerate) getragen oder
angewendet. Die Probanden werden
dabei vom Studienzentrum regelmafiig
unterstitzt.

Die Teilnahme an dieser Studie ist beim
George-Huntington-Institutin Munster
und Uber die Huntington-Ambulanz
der Universitat Libeck moglich. Fir
Fragen steht Frau Aufenberg am GHI
unter 0251 788788-0 zur Verfligung.
Bitte unterstltzen Sie dieses Projekt
durch lhre Teilnahme!

HD-DBS - Tiefenhirn-Stimula-
tionsstudie (DBS) sucht letzte
Teilnehmende!

Die Tiefenhirn-Stimulationsstudie ist
fast vollstandig rekrutiert und sucht
nun noch allerletzte Teilnehmende. Ziel
der Studie ist die Reduktion unwillkuir-
licher choreatischer Bewegungen bei
Patient*innen, bei denen Medikamente
nicht ausreichend wirken.

Die an der Studie beteiligten deutschen
Zentren sind: Disseldorf (Operation)
mit den zuweisenden Zentren Bochum
und Miinster, Kiel (Operation) mit dem
zuweisenden Zentrum Heiligenhafen,
Minchen LMU (Operation) mit dem
zuweisenden Zentrum Taufkirchen,
Freiburg (Operation) mit dem zwei-
senden Zentrum Ulm, Berlin (Chirurgie)
mit dem zuweisenden Zentrum Charité
Berlin. In der Schweiz wird zudem das
HD Zentrum in Bern an der Studie teil-
nehmen. Fir Details wenden Sie sich
bitte an die beteiligten Studienzentren.
Die Studie wird vom Europadischen
Huntington-Netzwerk unterstiitzt.

Verfasser:

Dr. Ralf Reilmann

Direktor, George-Huntington-Institut,
Miunster

Wissenschaftlicher Redakteur des HK
Mitglied des Exekutivkomitees des
EHDN und der Huntington Study Group
ralf.reilmann@ghi-muenster.de

Tel: 0251-788-788-0
www.ghi-muenster.de

é
BUZZ

Neues aus der
Huntington-Forschung
— auf Deutsch -

GPR52: Ein neuer Weg der
Huntingtin-Reduzierung
Chinesisches Forscherteam entwickelt
eine neue Methode fir die indirekte
Huntingtin-Verminderung durch die
Ansteuerung des Eiweiles GPR52.
Die Molekiile, die sie synthetisierten,
konnten Zellkulturen und Huntington-
Mause vor Schaden schiitzen.
https://de.hdbuzz.net/298

GENERATION-HD1 ASO-

Studie von Roche und lonis
abgebrochen

Enttauschendes von Roche und lonis:
die Phase-llI-Studie zur Huntingtin-
Verminderung mittels Tominersen
wurde vorzeitig gestoppt.
https://de.hdbuzz.net/300

Enttauschende Ergebnisse bei
Wave'’s PRECISION-HD1 und
-HD2-Studien

Wave Life Sciences teilt mit, dass die
beiden PRECISION-HD-Studien der
Phase 1b/2a leider keinen Erfolg bei
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der Huntingtin-Verminderung erzielen
konnten. https://de.hdbuzz.net/301

Gute Nachrichten von uniQure:
Gentherapie-Studie auf dem
Weg und vielversprechende
Daten in Tieren

Die ersten 10 Teilnehmer wurden in
der HD Gentherapie-Studie von uni-
Qure behandelt und drei Manuskripte
beschreiben eine sichere, grofiflachige
Huntingtin Senkung.
https://de.hdbuzz.net/302

Huntington’s Disease Thera-
peutics Conference 2021, Tag 1
Unsere Ubersicht zu Huntington’s
Disease Therapeutics Conference 2021,
Tag 1 #HDTC2021 mit Details von Wave,
Roche und Triplet.

https://de.hdbuzz.net/304

International / Fortbildung

Huntington’s Disease Thera-
peutics Conference 2021, Tag 2
Unsere Ubersicht zu Huntington'’s
Disease Therapeutics Conference 2021,
Tag 2 #HDTC2021

https://de.hdbuzz.net/305

Huntington’s Disease Thera-
peutics Conference 2021, Tag 3
Unsere Ubersicht zu Huntington’s
Disease Therapeutics Conference 2021,
Tag 3 #HDTC2021
https://de.hdbuzz.net/306

Danksagung

Rebecca und Christiane Reick haben
diese Artikel ehrenamtlich Ubersetzt.
Vielen Dank daftr!

Die Huntington-Krankheit — eine Heraus-
forderung (auch) fur Psychotherapeuten

Im “Psychotherapeutenjournal”
(1/2021) hat Prof. Dr. Matthias Dose
den Artikel “Die Huntington-Krankheit
- eine Herausforderung (auch) fiir
Psychotherapeuten” veréffentlicht.

Zusammenfassung: Die erbliche
Huntington-Krankheit (HK) stellt fiir
Betroffene, Angehdérige und Betreuungs-
personen mit ihrem zu vollstédndiger
Pflegebediirftigkeit fliihrenden chro-
nisch progredienten Verlauf und den sie
begleitenden kognitiven, psychischen
und motorischen Beeintrdchtigungen
eine erhebliche psychosoziale Belastung
dar. Die betroffenen Patienten, aber
auch deren Kinder mit dem 50%igen
Risiko, selbst zu erkranken, und (héufig
héuslich) pflegende Angehdrige bedlirfen
psychologischer/psychotherapeutischer
Unterstiitzung und Behandlung. Dieser
in Deutschland mindestens 30.000 Men-
schen umfassende Personenkreis von
Betroffenen und Risikopersonen findet

gegenwdrtig zu wenig mit dem Krank-
heitsbild vertraute Psychotherapeuten.
Vor diesem Hintergrund soll dieser Artikel
Basiswissen zur Huntington-Krankheit
vermitteln und die daraus resultierenden
“Bedarfe” von Betroffenen, Risiko- und
z. T. pflegenden Bezugspersonen mit
dem Ziel darstellen, dass sich Psycho-
therapeuten angesprochen fiihlen, sich
dieser bislang vernachldssigten Klientel
anzunehmen” (Prof. Dr. Matthias Dose,
Psychotherapeutenjournal, 1/2021).

Wir danken Prof. Dr. Matthias Dose fiir
diese sehr gute Ausarbeitung und dem
Psychotherapeutenjournal dafiir, dass
wir den Artikel auf unserer Webseite
veroffentlichen diirfen. Hier finden Sie
den Artikel “Die Huntington-Krankheit
- eine Herausforderung (auch) fir
Psychotherapeuten” von Prof. Dr.
Matthias Dose: https://dhh-ev.de/

Uber HDBuzz und die Koope-
ration zwischen der DHH und
HDBuzz

HDBuzz bereitet internationale Nach-
richten der Huntington-Forschung fiir
Laien verstandlich auf. Die Deutsche
Huntington-Hilfe e.V. unterstitzt
HDBuzz finanziell, d. h. die Mitglieder
der DHH férdern mit ihren Beitragen
die Plattform und das Team, das wis-
senschaftliche Neuigkeiten in einfa-
cher Sprache aufbereitet. Freiwillige
Ubersetzen die Inhalte ins Deutsche.
Das ist unverzichtbar, um die Inhalte
in Landessprache verfiigbar zu haben.

Michaela Winkelmann

Psychotherapeutenkammer
Bremen: Huntington-Krank-
heit - eine Einflihrung fur
Psychotherapeuten*innen mit
Prof. Dr. Matthias Dose

Am 15. April 2021 fand bei der Psy-
chotherapeutenkammer Bremen die
Online-Veranstaltung Huntington-
Krankheit - eine Einfiihrung fiir
Psychotherapeuten*innen mit Prof.
Dr. Matthias Dose, Miinchen statt.
Nach dem Vortrag von Prof. Dr. Dose,
derdieInhalte des o.a. Artikels vertiefte
und die Fragen der Psychotherapeuten
eingehend beantwortet, konnte Car-
men Vogel die Arbeit der Deutschen
Huntington-Hilfe und besonders die
Aktivitaten der Huntington Selbsthil-
fegruppe Bremen vorstellen.

Die Prasidentin der Kammer, Frau Tho-
baben, hat davon getwittert und uns
den Link davon zur Verfligung gestellt:
https://twitter.com/PK Bremen /
status/1382353373991727104

sites/default/files/Psychotherapie%20
bei%20HK-2021.pdf

Jurgen Pertek
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Online-Veranstaltungen

DHH Online-Seminare zum
Stopp von Tominersen bzw.
der ASO-Dosierungen

Bereits wenige Tage nach Bekannt-
gabe, dass die Dosierungen mit dem
Wirkstoff Tominersenim Rahmen der
weltweiten Generation HD 1 Studie
(Phase 3) gestoppt wurden, veran-
staltete die DHH ein Online-Seminar.
Prof. Dr. Bernhard Landwehrmeyer
und Prof. Dr. Carsten Saft erlauterten
was passierte und wie es weitergeht.
Fast 100 Interessierte nahmen teilund
konnten ihre Fragen stellen.

Ein zweites Online-Seminar folgte
Anfang Mai — nachdem auf der CHDI
Konferenz die Daten verdffentlicht wur-
den, die zum Uiberraschenden Stopp der
Dosierungen mit dem Wirkstoff Tomi-
nersen gefiihrt haben. Erneut waren
Prof. Dr. Bernhard Landwehrmeyer
und Prof. Dr. Carsten Saft bereit, die

deutsche Huntington-Gemeinschaft
Uber den Stand der der Erforschung
der Huntington-Krankheit zu informie-
ren. Insbesondere prasentierten und
erlduterten sie die Daten, die Roche
auf der CHDI Konferenz bekannt gab.
Zudem zeigten sie die Ergebnisse der
Wave-Studie sowie die derzeitigen und
zukiinftigen Studien. Sie beantworteten
gemeinsam mit Dr.Ines Reuter und Dr.
Claudia Kolar (beide Roche) die Fragen
der Teilnehmer*innen und gaben einen
Ausblick, wie es weitergehen wird.

Diejenigen, die keine Zeit hatten oder
vielleicht noch nicht die Ruhe und
Kraft hatten sich das Seminar anzu-
horen, konnen die Aufzeichnung und
Unterlagen im Nachgang anschauen.

Wichtige Stiitze in Zeiten von Covid-19

4. Angehorigenwochenende der Deutschen

Huntington-Hilfe

Weiterhin hat Corona die Welt festim
Griff: Ausgangssperren, Vermeidung
von sozialen Kontakten ... Dies schafft
jedoch fiir Angehorige aus Huntington-
Familien zusatzliche Probleme. Sie
haben einen vermehrten Bedarf an
Austausch und auch Hilfestellung durch
praktische Tipps anhand ihrer speziellen
Situation. Auch stellen die Ausgangs-
und Kontaktbeschrankungen eine
extreme psychische Herausforderung
dar.Die Verlagerung des Lebens in die
eigenen vier Wande liber Monate birgt
zusatzliches Konfliktpotenzial, aber
auch die Gefahr des Abrutschens in
psychische und physische Probleme.
Um den Angehdrigen eine Stiitze sein

zu konnen und mit ihnen in den Aus-
tausch zu kommen, wurde zusatzlich
zum Angehdrigentreff via Zoom die
Online-Angehdérigenwochenenden
mit verschiedenen Referent*innen
und Themen organisiert.

Auftakt der deutschlandweiten Ver-
anstaltungen vom 5. bis 7. Marz war
der Freitagabend zum Austausch und
Vorstellung der Programminhalte der
folgenden Tage. 17 Teilnehmer*innen
aus dem ganzen Bundesgebiet folgten
der Einladung der Deutschen Hunting-
ton-Hilfe. Es ergaben sich nach einer
Vorstellungsrunde schon brennende
Themen, welche von Kalle Brosig und

Prof. Dr. Carsten Saft, Michaela Winkelmann
und Prof. Dr. Bernhard Landwehrmeyer im
Online-Seminar

Hier die Links:

« DHH Online-Seminar am 27. Marz
2021: “Stopp fiir Tominersen bei
Generation HD 1" https://youtu.
be/482jcqgsDGN8

« DHH Online-Seminar am 8. Mai
2021: “Stopp von ASO-Dosierun-
gen bei der HK": https:/youtu.be/
y5 2s8EZzIM

« Unterlagen: https:/dhh-ev.de/
online-seminare

Michaela Winkelmann

Jochen Maier moderiert wurden.

Am Samstag wurde der Seminartag mit
einer 30-minUlitigen Meditationseinheit
von Anke Ehrich mit praktischen Tipps
zur Entspannung begonnen. Das war
der perfekte Auftakt in den Tag, der
den Teilnehmenden sehr gut tat. Im
Anschluss folgte ein Workshop zum
Thema “Wie komme ich mit meiner
persdnlichen Situation langfristig
klar”. Unser Referent Psychologe M. Sc.
Jakob Neumdiller aus dem Huntington-
Zentrum Sud (Taufkirchen/Vils) nahm
die Teilnehmer*innen bei Fall-Visiten
mit. Die Teilnehmer*innen fanden sich
darin wieder und beteiligten sich aktiv

28

Huntington-Kurier 2/2021

Foto: M. Winkelmann


https://youtu.be/482jcqsDGN
https://youtu.be/482jcqsDGN
https://youtu.be/482jcqsDGN
https://youtu.be/482jcqsDGN
https://dhh-ev.de/online-seminare
https://dhh-ev.de/online-seminare

Foto: DHH

Foto: DHH

mit ihrem Erlebten. Hierbei wurden
Strategien aufgezeigt, wie man mit
diesen Alltagssituationen umgehen
kann. Nach der Mittagspause, welche
bewusst etwas langer gewahlt wurde,
fand ein Online-Seminar mit 35 Interes-
siertenzum Thema: “Schluckstérungen
- praktische Tipps im Umgang mit
HK-Patienten” mit unserem Referenten
Christoffer Kern statt.

Logopddie mit Christoffer Kern

Die Teilnehmenden konnten in diesem
sehr praktischen Seminar fir viele ihrer
offenen Fragen Antworten, Informa-
tionen und Tipps im Umgang mit den
Patienten erhalten.

Den Seminartag lieBen wir mit Musik
von Cesare und Friends (Cesare, Anna
und Pat) ausklingen. Nach kurzfristigen
technischen Problemen stiegen wir
auf YouTube um. Hier konnten die
Teilnehmer*innen mit ihren Lieder-
winschen einfach mal den Tag bei
netter Atmosphare und einem Glas
Wein ausklingen lassen.

Musikalisches Programm mit
Cesare & Friends

Denn Sonntag starteten wir wieder
entspannt mit Meditation und Power
mit Anke Ehrich, danach konnten
wir im Stimm- und Sprechworkshop
mit unserer Referentin Tlinde Gajdos
lernen, wie wir durch verschiedene
Sprechtechniken auf andere wirken

und somit vielleicht Konfliktsituationen
zukiinftig besser meistern.

Zitat:

“Die Mischung macht es aus, die war ein-
malig: Aus Fachbeitrdgen, Entspannung,
Musik, Austausch. Die gibt es sonst nicht.
Jeder kann fiir sich das herauspicken,
was flir ihn passend ist. Man ist mitein-
ander verbunden, auch wenn man an
unterschiedlichen Orten ist.”

Unser Fazit

- Der Bedarf, den Angehdorigen ein
spezielles Angebot weiterhin anzu-
bieten und diese als Motor der Familie
zu starken, sollte noch mehr in den
Fokus gerlickt werden.

- Mit der Schaffung von kleinen Aus-
zeiten, wie der Musikam Abend oder
Meditation, hilft man den Angeho-
rigen den Akku wieder aufzuladen.

« Durch Vernetzung und Austausch
hilft man sich gegenseitig - dies gibt
positive Energie fiir den Alltag.

+ Nur ein starker Partner/eine starke
Partnerin kann starken. Zu dieser
Starkung wollen wir mit Angeboten
fir Angehdrige beitragen.

« Ein solch gemeinsam gestalteter Tag
oder ein Wochenende tut sehr gut,
jeder und jede nimmt fiir sich sehr
viel mit.

- Unbedingt weiter an diesem Format
des Online-Austausches oder in regi-
onalen Kleingruppen festhalten.

Sowohl das Online-Seminar als auch

das Konzert wurden aufgezeichnetund

sind auf YouTube-Kanal veréffentlicht:

+ Online-Seminar Logopadie:
https://youtu.be/baWhONp4F50

« Konzert mit Cesare und Friends:
https://www.youtube.com/
watch?v=nj2V0d26860

Sylvia Pasieka und Jochen Maier

Foto: E. Briickner
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Huntington-Ratgeber
und Webseite Hun-
tington-Info — nicht
nur fur Osterreich

Informationen liber den Umgang
mit der Huntington-Krankheit

Der Huntington-Ratgeber
Bewegungsstdérungen, emotionale
Storungen und Stérungen des Denkver-
mdgens —das sind die Hauptsymptome
der Huntington-Krankheit. Sie ist derzeit
nicht heilbar. Sie schreitet stetig voran:
unaufhaltsam, verheerend, todlich.
Betroffene wie Angehdrige sind enor-
men psychischen, physischen sowie
finanziellen Belastungen ausgesetzt. Sie
missen wissen, welche Problemsitua-
tionen auf sie zukommen und welche
Hilfen ihnen zur Verfligung stehen, um
diese Schwierigkeiten zu bewaltigen.
Dementsprechend bietet der vorlie-
gende Ratgeber Grundinformation zum
gesamten Themenbereich. Es geht um
Aufklarung Uiber die Krankheit und ihre
Behandlung, um Fragen der Ernahrung,
Pflege und Unterbringung, um Mobi-
litdt und den Umgang mit Behorden.
Daruiber hinaus geht es um rechtliche
Fragen, um Hinweise auf kompetente
Ansprechpartner, um Beglinstigungen
bei Steuern, Arbeit und Versicherungen
und um die Sicherung finanzieller und
sozialer Anspriiche. SpeZzielle Hinweise fiir
Angehdrige sowie zahlreiche Tipps aus
der Praxis runden
den Ratgeber ab.
Insgesamt bietet
die Lektire allen
Betroffenen und

Beteiligten fiir die
mannigfachen Pro-
bleme des Alltags
Der Huntington- mit der Hunting-
Ratgeber ton-Krankheit eine
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Landesverbande
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umfassende, verstandliche und wirksame
Hilfe. Den Huntington-Ratgeber finden
Sie auf der Webseite www.huntington-
info.at zum Runterladen.

Die Webseite Huntington-Info

Huntington-Infoist eine private Webseite
mit Information und Ratschlagen fiirden
Alltag mit der Huntington-Krankheit fuir
Betroffene, Risikopersonen, Angehorige,
Pflegepersonal und andere Interessierte.
Die Webseite ist entstanden in Erinne-
rung an die aus Mangel an Wissen und
Informationsmdglichkeiten bedingte
eigene Hilflosigkeit zu der Zeit, als unse-
rer Tochter die Diagnose “Huntington”
mitgeteilt wurde.

Die Seite resultiert vorwiegend aus der

Landesverband Berlin-Brandenburg

Erfahrung mehrjahriger Pflege, vielen
Gesprachen und Kontakten mitanderen
Betroffenen und deren Angehdrigen
sowie zahlreichen Recherchen. Sie soll
daher Familienin dhnlicher Lage helfen,
sich friihzeitig mit den zu erwartenden
Belastungen vertraut zu machen. Sie
richtet sich somit in erster Linie an
diejenigen Betroffenen, Risikopersonen
und Angehdrigen, die pl6tzlich mit der
Krankheit konfrontiert werden und eine
“Erste Hilfe” zu anstehenden Problemen
suchen, vor allem praktischen Rat.
Dennoch kann der eine oder andere
Hinweis auch denjenigen Angehdrigen,
Betreuern oder Betroffenen von Nutzen
sein, dielangere Erfahrung im Umgang
mit der Krankheit besitzen.

Die Zusammenstellung der angebote-
nen Themenbereiche einschlief3lich des
Huntington-Ratgebers deckt sicherlich
nicht alle Facetten der Huntington-
Krankheit ab, denn die Probleme, die
diese verursacht, sind vielféltig und

Aktivitaten des Landesverbandes
Berlin-Brandenburg im Frihjahr

RegelmaBige Online-Treffen
der Selbsthilfegruppe

Wegen der weiterhin bestehenden
Corona-Pandemie gelten auch fiir das
Jahr2021 umfangreiche Kontaktbeschran-
kungen, sodass wir unsere geplanten
Treffen nicht wie gewohnt als Prasenz-
veranstaltung durchfiihren kdnnen
und wollen. Wie bereits im letzten Jahr
machten wir aus der Not eine Tugend
und trafen uns am 19.01.2021 zu einem
Online-Treffen der Selbsthilfegruppe.
Datenschutzkonform fand die Videokon-
ferenz Giber das kostenlose Online-Tool
“Jitsi Meet” mit einer knapp zweistelligen
Teilnehmerzahl statt. Mit personellen
Veranderungen auf der Huntington-
Ambulanz der Charité Berlin und einem
fur den Herbst 2021 geplante Theater-
projekt, bei dem auch um die Vererbung

der Huntington-Krankheit thematisiert
wird, sowie Hinweisen auf morgendlichen
Frihsportin 3. TV-Programmen, begann
unsere Gesprachsrunde. Im folgenden
Erfahrungsaustausch konnten alle
Teilnehmer*innen ihre Gedanken und
Ereignisse der letzten Zeit schildern,
wobei die ganze Bandbreite der Ereignisse
vom ruhigen Verlauf der Erkrankung bis
zumauch Corona-bedingten Einschlafen
eines betroffenen Familienmitgliedes zur
Sprache kam. Ich danke allen Beteiligten
fur ihre offene Mitwirkung.

Februar-Treffen mit
Schwerpunkt “finanzielle
Unterstlitzungen”

Auch im Februar lieB die Corona-Pan-
demie noch kein Prasenztreffen unserer
Selbsthilfegruppe zu, also gab es wieder

individuell. Uberdies sprengen einzelne
Themen den Umfang der Webseite und
kénnen nicht erschépfend behandelt
werden, zum Beispiel der detaillierte
medizinische Hintergrund, die Auflistung
aller Hilfs- und Pflegedienste oder alle
Fragen des Arbeits- und Sozialrechts.
Insofern sind diverse Themen vereinfacht
und verkirzt dargestellt. In diesen Fallen
kdnnen die zum Beispiel im Ratgeber
aufgezeigten Literatur- oder Anschrif-
tenhinweise weiterfiihren. AuBerdem
dientdiese Seite einer ersten Information.
Bei der Losung von Einzelféllen kann
und soll sie eine kompetente Beratung
nicht ersetzen.

Ich hoffe, dass die Lekttire allen Betrof-
fenen und Beteiligten fiir die mannig-
fachen Probleme des Alltags mit der
Huntington-Krankheit eine umfassende,
verstandliche und wirksame Hilfe
darstellt.

Ekkehart Briickner

ein Online-Beisammensein. Zu Beginn
unseres Treffens am 16.02.2021 wurde
schmunzelnd festgestellt, dass die beim
letzten Mal empfohlene morgendliche
Telegymnastik (im RBB und im BR 3)
nicht umfangreich wahrgenommen
wurde. Weiterhin folgten Neuigkeiten
von der Huntington-Station der Charité
sowie Berichte einzelner nicht online
anwesender Mitglieder. Besonders
interessant war die Information, dass
neuerdingsin einigen Pflegeeinrichtun-
gen in Berlin vorherige Corona-Tests
fir besuchende Angehdrige vor Ort
durchgefiihrt werden.

Im Rahmen der Einzelberichte der
Teilnehmenden kamen wir auf das
Thema “Zuschsse fir bauliche Veran-
derungen fiir Behinderte”. So férdert
die Pflegekasse einen Zuschuss fiir das
Wohnumfeld verbessernde MalBhahmen
in Hohe von bis zu 4.000 Euro. Infos
gibt es bei den Pflegestiitzpunkten,
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Online-Treffen im Januar 2021

siehe fiir Berlin https:/www.pflege-
stuetzpunkteberlin.de/ sowie fiir das
Bundesland Brandenburg https://
pflegestuetzpunkte-brandenburg.de/.
In Berlin gewadhrt die zustandige
Senatsverwaltung fir Stadtentwick-
lung und Wohnen - IV A 2-, Fehrbel-
liner Platz 4, 10707 Berlin, einmalige
Zuschiisse u. a. flr die Errichtung von
barrierefrei und uneingeschrankt mit
dem Rollstuhl nutzbarer Wohnungen,
siehe https://www.stadtentwicklung.
berlin.de/wohnen/wohnungsbau/de/
foerderung/index.shtml.

Auch die Investitionsbank des Landes
Brandenburg fordert die behinderten-
gerechte Anpassung in vorhandenem
Wohnraum mit Zuschtissen bis zu 12.000
€ flr bauliche MaBnahmen und bis zu
14.000 Euro fiir den Abbau von Barrie-
ren bewilligt werden. Gemeinsam sind
das bis zu 26.000 Euro. Die Zuschiisse
mussen nicht zurlickgezahlt werden,
siehe https:/www.ilb.de.

Auch die Kreditanstalt fir Wiederaufbau
bietet einen Zuschisse, z. B. fiir die
Anpassung von Sanitarobjekten, siehe
https:/www.kfw.de/inlandsfoerderung/

Privatpersonen/.

Fur Mitglieder der DHH besteht die Mog-
lichkeit, bei der George-Huntington-
Stiftung (Familienstiftung) im Bedarfsfall
einen Antrag auf finanzielle Unter-
stlitzung aufgrund einer schwierigen
finanziellen Lage zu stellen. Auskiinfte
gibt es bei unserer Geschaftsstelle in
Duisburg. Dariiber hinaus berichteten

Schnappschuss vom Treffen im Mdrz 2021

alle Teilnehmenden tiber ihre Erlebnisse
und Erfahrungen der letzten Zeit, ob
nun mit oder ohne Huntington — und
auch mit oder ohne Corona.

Corona bleibt auch im Marz
nicht au3en vor

Auch im Marz lie8 uns die Corona-
Pandemie keine Wahl. So trafen wir
uns am 16.03.2021 wieder zu einer
Videokonferenz der Selbsthilfegruppe
und alle schienen technisch auf einem
guten Erfahrungsstand zu sein, was sich
auchin der Anzahl der teilnehmenden
Mitglieder widerspiegelte. Nattrlich war
Coronadas Thema, das uns alle beschaf-
tigte und jeder hatte seine Geschichte
und seine individuelle Meinung zum
aktuellen Zeitgeschehen, zumal das
Impfen mit dem Impfstoff AstraZeneca
gerade ausgesetzt wurde und dadurch
die Hoffnung auf ein schnelles Impfen
grofBer Bevolkerungsteile einen herben
Dampfer erfahren hat. Aber nattrlich
kamen wir von der allgemeinen Situa-
tionauchimmerwiederin unsere eigene
kleine Welt mit der Situation um und
mit der Huntington-Krankheit. Nach wie
vor steht es in den Sternen, wann wir
uns — wie vor der Pandemie - wieder
direkt als vollstandige Gruppe treffen
kénnen, ganz reguldr und ohne grof3e
Einschrankungen. Bis dahin werden
wir weiter anbieten und machen, was
geht, z. B. Einzelkontakte untereinander
pflegen, zuklinftige Treffen und die Orte
vorbereiten, Anfragen beantworten
und Gesprache flhren mit allen, die
es mochten.

Huntington macht keine Corona-
Pause und daher schreitet auch die
Krankheit weiter voran und belastet
und erschwert zunehmend das Alltags-
leben von Erkrankten, Angehdrigen
und Freunden. Wir merken in der
Gemeinschaft: wir sind nicht allein und
wir kdnnen uns direkt und vertraulich
austauschen und wertvolle Tipps von
unseren Fachleuten aus der Gruppe
holen. Und wenn wir noch weitere
qualifizierte Einschatzungen benoti-
gen sollten, kénnen wir bundesweit
auf die Unterstlitzung von erfahrenen
Fachleuten zuriickgreifen. Und das
alles werden wir auch weiterhin tun,
in der Zeit der Corona-Pandemie und
erst recht auch im Anschluss danach,
wann auch immer das sein wird.

Uber die Terminierung unserer weite-
ren Treffen zum Erfahrungsaustausch
sowie der Gruppe der Angehdrigen
und der Gruppe der Gentrager wird
nach Ablauf der Corona-Kontaktbe-
schrankungen entschieden. Auf der
Internetseite https://www.dhh-ev.
de/Berlin-Brandenburg informieren
wir auch in Corona-Zeiten Uber den
aktuellen Stand unserer weiteren Ver-
anstaltungen. Unsere Kontaktpersonen
stehen flir Gesprache zur Verfiigung.

Andreas Schmidt

Deutsche Huntington-Hilfe Berlin-
Brandenburg e.V.
a.schmidt@dhh-ev.de

Fotos: Andreas Schmidt
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Landesverbande

Foto: Ingrid Krebs

Foto: Anne Wroben

Annes Fingerpuppenspiel

Landesverband Huntington-Selbsthilfe NRW

Huntington-Selbsthilfe NRW -

Was war, was wird?

Wie in allen anderen Bereichen hat
Coronaim letzten Jahrauch unser Leben
in der Selbsthilfe in Nordrhein-Westfalen
komplett durcheinander gebracht. Keine
der geplanten zentralen Veranstaltun-
gen, seien es die Familienseminare, die
Angehdrigentage, die Jubildumsfeier
oder die gemeinsame Weihnachtsfeier
konnte vor Ort stattfinden. Immerhin
konnte die Mitgliederversammlung
durchgefiihrt werden.Und auchin den
Selbsthilfegruppen wurden kreative
Losungen flr das Miteinander gefunden.
Viele fanden und finden immer noch
Uber das Internet statt. Nicht optimal
aber besser als gar nichts.

Zudem waren unsere Mitgliederinvielen
Formen in Kontakt. Nicht nur die Tele-
fongesprache der Vorstandsmitglieder,
der Selbsthilfegruppenleiter*innen und
aller anderen Aktiven vervielfaltigten
sichiin dieser Zeit. Auch in WhatsApp-
Gruppen festigten viele Beitrage

Gemeinsames Basteln

den Zusammenhalt der Familien. So
gab es wahrend der ausgefallenen
Seminare viele der Inhalte Gber das
Internet: Basteltipps, Ratsel, Musik
zum Mitsingen oder Gymnastik- und
Geschicklichkeitsibungen.

Dieses Jahr stellen sich die Anfor-
derungen fast wieder genauso: Wir
haben eigentlich ein normales Jahr
geplant, aber wir zittern, dass uns die
Pandemie wieder einen Strich durch die
Rechnung machen kdnnte. Dennoch
sind wir optimistisch, dass wir uns bald
wieder treffen diirfen.

Am Strand von Norderney
(Foto: Caritas Gesundheitszentrum fiir
Familien Norderney GmbH)

Da ist zunachst das Familienseminar
auf Norderney vom 5. bis 12. Juni, das,
wenn es stattfinden darf, wieder viele
Angehorige und Erkrankte zusammen-
bringen wird.

Wir werden im Caritas Gastehaus Insel-
oase wohnen. Wir werden in Einzel-
und Doppelzimmern untergebracht

sein. Die Zimmer fir die Kranken sind
weitgehend behindertengerecht ein-
gerichtet. Insgesamt ist die gesamte
Anlage weitgehend behindertenge-
recht konzipiert. Dieses Seminar ist
ausgebucht.

Gdstehaus Inseloase

Im Herbst, vom 11. bis 16. Oktober fahren
wir nach Lemele in den Niederlanden.
Wir haben dort das Haus Hallehuis
gemietet.

Haus Hallehuis

Wir werden in Einzel-, 2- und Drei-
bettzimmern untergebracht sein. Die
Zimmer fUr die Kranken sind vollstandig
behindertengerecht eingerichtet. Die
gesamte Anlage ist behindertenge-
recht. Fur dieses Seminar gibt es noch
freie Platze. Anmeldeschluss ist der 31.
August 2021.

Die Huntington-Selbsthilfe NRW e.V.
wurde letztes Jahr 35 Jahre alt. Das
wollten wir mit einer Jubildumsfeier
begehen. Wir haben vor, dies im Som-
mer nachzuholen.

Am 5.September 2021 sollin Bochum die
Mitgliederversammlung der Huntington-
Selbsthilfe NRW e. V. abgehalten werden
und traditionell am 2. Advent, am 5.
Dezember 2020 soll auch wieder unsere
Weihnachtsfeierin Bochum stattfinden.

Richard Hegewald
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Roritakbte
Kontakte fiir junge Leute

Bayern:
Linda (*1996), Wiirzburg/Franken,
franken-jugend@dhh-ev.de

Berlin-Brandenburg:

Nadine (¥1990), Berlin, 1 Sohn, Biiro-
kraft, Hobbys: Pferd, berlin-jugend@
dhh-ev.de

Hessen:
Anne (*1987), Marburg (Lahn), hessen-

jugend@dhh-ev.de
Niedersachsen:

Christina (¥1991), Emsland
Emsland-Jugend@dhh-ev.de

Nordrhein-Westfalen:

Clara (¥*1993), KéIn/Bonn, Einbindung
in HDYO, z.B. Sommercamp, Jugend-
konferenzen, Ubersetzungen; Hobbys:
Lesen, Sport, Huntington-Hilfe,
koeln-bonn-jugend@dhh-ev.de
Isa (¥*1989), Monchengladbach und
Umgebung, fiir alle Fragen zum
Kinderwunsch,
kinderwunsch@dhh-ev.de
Jacqueline (*1995), Bochum, bochum-
jugend@dhh-ev.de

Lisa (¥*1987), Remscheid, jugend@
dhh-ev.de

Ronja (¥*1993), Diisseldorf, duesseldorf-
jugend@dhh-ev.de

Rheinland-Pfalz:
Alina (¥1991), Mainz,
Rhein-Main-Gebiet,
rhein-main-jugend@dhh-ev.de

Selbsthilfegruppen fiir junge
Leute

50668 Koln und 53111 Bonn
Gruppe fir junge Leute (0-35) in
K6In/Bonn; Ort und Termin bei Clara
erfragen unter
koeln-bonn-jugend@dhh-ev.de
44789 Bochum

Gruppe fir junge Leute (0-35) in
Bochum und Umgebung, Ort und
Termin bei Jacqueline erfragen unter

bochum-jugend@dhh-ev.de

DHH Family & Co und
DHH-Teens

E-Mail: family-and-kids@dhh-ev.de
und mobil unter 0176 38737743

Weitere Informationen auf unserer

Internetseite unter DHH-Jugend

Deutsche Huntington-Hilfe e.V.
Lisa und Sonja

s der Geschaftsstelle

Haufige Fragen an die DHH-

Geschaftsstelle

Bei Fragen rund um die Huntington-Krankheit konnen sich sowohl
Mitglieder der DHH als auch Nicht-Mitglieder per E-Mail, Telefon, Brief
oder auch personlich an die Geschafts- und Beratungsstelle in Duisburg
wenden. Anfragen werden stets vertraulich behandelt.

Die Huntington-Experten werden oft
mit einbezogen, um die passende
Antwort fir den jeweiligen Einzelfall
zu finden. Im Nachgang werden die
Antworten zu wiederkehrenden Fragen
fur alle allgemeinglltig aufbereitet.
Diese sind auf der DHH-Webseite zu
finden unter “Service” — “Haufige Fra-

gen” http://dhh-ev.de/Haeufige-Fragen

Oder QR-Code
scannen:

In den letzten Monaten wurden wieder
FAQs (Abkiirzung fiir Frequently Asked
Questions — auf Deutsch: oft gestellte
Fragen - online bereitgestellt. Eine
Auswahl finden Sie hier:

Was sind Heilmittel?

Zu den Heilmitteln gehoren

medizinische Leistungen aus

den Bereichen Physiothera-

pie, Ergotherapie, Podologi-
sche Therapie, Erndahrungstherapie
und Stimm-, Sprech-, Sprach- und
Schlucktherapie (Logopadie). An der
Heilmittelverordnung orientieren sich
Arzte, die ein oder mehrere Heilmittel
verschreiben wollen. Die Krankenkasse
Ubernimmt die Kosten, wenn das Heil-
mittel arztlich verordnet wurde. Die
Zuzahlung fiir die Patienten betragt
in der Regel 10 Euro pro Verordnung
plus 10% der Heilmittelkosten. Der
Patient mussin der Regel Zuzahlungen
in Hohe von 10 € pro Verordnung plus
10 % der Heilmittelkosten leisten.

Seitdem 01.01.2021 gibt es eine neue
Heilmittelverordnung. Mehr zu den

Heilmitteln finden Sie auf der Seite
der Kassenarztlichen Bundesverei-
nigung (https://www.kbv.de/html/
heilmittel.php) oder der Seite des
Deutschen Medizinrechenzentrum

(DMRZ) (https:/www.dmrz.de/wissen/

ratgeber/heilmittelverordnung#c6226).

Mein Einkommen ist leider
sehr niedrig, so dass ich
mir den DHH-Mitglieds-
beitrag in Hohe von 99
Euro nicht leisten kann.
Muss ich kiindigen?
Nein! Sollten Sie den vollen Mitglieds-
beitrag nicht aufbringen konnen,
kann dieser aus begriindetem Anlass
reduziert werden. Melden Sie bitte
in der Geschéftsstelle, dort wird man
Ihnen helfen, die Beitragsfrage in Inrem
Sinne zu regeln. Niemandem wird aus
finanziellen Griinden die Mitgliedschaft
verwehrt oder gar gekiindigt.

Mein Lebenspartner hat

Probleme beim Schlucken.

Ist hier ein Absauggerat

sinnvoll?

Ein Absauggerat kann in sol-
chen Fallen niitzlich sein. Jedoch muss
man in der Lage sein es zu bedienen,
da es fiir den Betroffenen unange-
nehm bin schmerzhaft sein kann. Es
empfiehltsich, einen Logopaden oder
eine Logopadin hinzuziehen.

Schluckstorungen sind ein Thema,
das in unserer Broschiire “Therapien
ohne Pillen” ausfiihrlich behandelt
wird. Es wird der Schluckvorgang,
die auftretenden Probleme bei Hun-
tington-Patienten beschrieben und
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es finden sich Tipps z. B. zur Nahrung
und dem Umgang mit auftretenden
Schluckproblemen.

Die Broschiire Therapien ohne Pillen
kann hier https://www.dhh-ev.de/
Literatur und in der Geschaftsstelle
bestellt werden.

Kann man mit einem
Ehevertrag verhindern,
dass der Ehepartner spater
fiir die Pflegekosten
aufkommt?
Nein! Die Ehe verpflichtet Ehepaare
(8 1360 BGB) gemeinsam fiir den
ehelichen Unterhalt aufzukommen.
Hierzu gehoren die Aufwendungen
fur die Grundbedurfnisse, wie z. B. die
Unterkunft, Bekleidung, Korperpflege,
und Gesundheit. Diese Aufwendungen
fallen auch an, wenn einer der Eheleute
in einem Heim lebt.

Gibt es eine besondere

Ernahrung fiir

Huntington-Erkrankte?

Eine gesunde und ausgewo-

gene Ernahrung ist nicht nur
flir Huntington-Patienten vorteilhaft.
Von daher sollte immer auf eine
gesunde Ernahrung geachtet werden.
Ein besonderes Problem, das haufig
im spateren Verlauf der Erkrankung
auftritt, stellt der Gewichtsverlust fiir
den einen oder anderen Patienten dar.
Im Verlauf des Krankheitsverlaufes kann
daher eine kalorienreiche Ernahrung
erforderlich werden.

Im fortgeschrittenen Verlauf der
Erkrankung kommt es zu Schluck-
problemen bei den Betroffenen.
Hier sollte man auf die angemessene
Zubereitung der Speisen achten. In
der Geschaftsstelle kdnnen Sie das
“Mimmelchen-Kochbuch - Eine
Rezeptsammlung fir Menschen mit
Kau- und Schluckproblemen” (https://
www.dhh-ev.de/m%C3%BCmmelchen-

dhh-ev.de/therapien-ohne-pillen)
werden die Themen Schluckprobleme
und Logopddie dargestellt. Sprechen
Sie mit Ihrem Arzt oder einem Ernah-
rungsberater bei Ernahrungsfragen,
mit einem Logopaden bei Schluckpro-
blem. Weitere Informationen finden
Sie in unserem Informationsblatt zur
Erndhrung (https://www.dhh-ev.de/
ern%C3%A4hrung), das Sie sich auf
unserer Webseite downloaden konnen.

Wie bekomme ich den

Huntingtonsessel?

Lassen Sie sich den Hun-

tingtonsessel ROM von der

Firma Careline von Ihrem
Arzt verschreiben. Auf dem Rezept
sollte stehen: HMV Nr.: 50.45.06.1001
“Pflegehilfsmittel zur Verminderung
der Sturz- und Verletzungsgefahr
sowie Erleichterung der Pflege und
Erhaltung der Lebensqualitat. Mit dem
Rezept gehen Sie in ein Sanitdtshaus
Ihrer Wahl und bestellen den Sessel.

Ubernimmt die Kranken-

kasse die Kosten fiir einen

Toilettenstuhl?

Die Kosten fiir den Toiletten-

rollstuhl Gbernimmt in der
Regel die Krankenkasse. Voraussetzung
ist, dass Ihr behandelnder Arzt Ihnen
ein Rezept fir einen solchen Stuhl
ausstellt. Mit dem Rezept gehen Sie
in das Sanitatshaus Ihrer Wahl und
bestellen den Stuhl. Das Sanitatshaus
rechnet die Kosten flir den Stuhl dann
mit Ihrer Krankenkasse ab. Sprechen Sie
aber vorher unbedingt mit Ihrer Kran-
kenkasse, denn diese libernehmen die
Kosten nur fiir genehmigte Hilfsmittel.
Bei lhrer Krankenkasse erhalten Sie auch
eine Liste der Lieferanten, mit denen
Ihre Kasse Vertrage fir das Hilfsmittel
abgeschlossen hat.
Hier finden Sie Informationen zum
Thema Toilettenstuhl (https://
www.rehadat-hilfsmittel.de/de/

kochbuch) bestellen. In der Broschiire
“Therapien ohne Pillen” (https:/www.

suche/?q=Toilettenstuhl).

Wie bekommt man einen

Pflegegrad?

Den Pflegegrad erhalten Sie,

wenn Sie bei Ihrer Pflegever-

sicherung einen Antrag auf
Pflegeleistungen stellen. Im Rahmen
des Verfahrens werden Sie vom Medi-
zinischen Dienst der Krankenkassen
(MDK) begutachtet und dieser ent-
scheidet dann, welchen Pflegegrad
Sie erhalten. Im Vorfeld sollten Sie
sich auf das Gesprach mit dem MDK
vorbereiten. Dabei kann das Fiihren
eines Pflegetagebuches hilfreich
sein. Ein solches erhalten Sie bei ihrer
Pflegekasse. Vom MDK erhalten Sie
vor dem Gesprachstermin einen Aus-
kunftsbogen zur Vorbereitung auf
das Gesprach mit dem Medizinischen
Dienst (https:/www.mdk-nordrhein.de/
fragebogen/). Fiillen Sie diesen so gut
wie moglich aus. Bei Fragen scheuen
Sie sich nicht, den behandelnden Arzt
mit ins Boot zu holen.

Kann die HK eine Genera-

tion liberspringen?

Nein! Die HK bzw. das Hun-

tington-Gen tiberspringt keine

Generation. Ein Mensch, der
das Huntington-Gen nicht hat, kann
die Mutation nicht an die nachste
Generation weitergeben, d. h. der
Nachkémmling wird die HK nicht ent-
wickeln. Ist ein Gentrager verstorben,
bevor er Symptome entwickelt hat,
konnte der Eindruck entstehen, dass
die Krankheit eine Generation Uber-
sprungen hat (vgl. http://www.ehdn.
org/about-hd/#symptomes).

Haben Sie Informationen

fiir Kinder und

Jugendliche aus

Huntington-Familien?

Haben wirl Schauen Sie einmal
in unsere Informationsblatter. Hier
finden Sie den Beitrag “Huntington
far Kinder erklart”, den Sie kostenlos
downloaden kdnnen.
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Aus der Geschaftsstelle

In unsere Literaturliste finden Sie das Adressenanderu ngen
Kinderbuch “Paul und die verzauberten
Arbeiter”, in einer Neuauflage (2021)
des Landesverbandes Nord und das
Buch “Hab keine Angst” von Michelle
Hardt Thompsen (2016). Die Blicher

versuchen Hilfestellungen fir Kinder

Huntington-Kurier

per E-Mail o
Liebe Mitglieder,

damit wie lhnen unsere Post und den

Huntington-Kurier zeitnah zustellen kon-

nen, bendtigen wir lhre aktuelle Adresse.

Teilen Sie uns Anderungen bitte mog-

Bitte priifen Sie, ob Sie von der gedruck-
ten auf die elektronische Version umstei-
gen mochten. Um auf den Versand per

anzubieten, um mit den Veranderun-
gen in der Familie umzugehen.
Sehr gute Informationen finden Kinder
und Jugendliche auf der Webseite der
Huntington'’s Disease Youth Organi-
zation (de.hdyo.org), der weltweiten
Huntington-Jugend, die wichtige
Informationen fur Kinder, Jugendliche
und junge Erwachsene, aber auch fir
Eltern zur Verfligung stellt. Denken
Sie daran, mit Ihren Kindern tiber das
Gelesene zu sprechen.

Bei der Jugendvertretung (jugend@
dhh-ev.de) der Deutschen Huntington-
Hilfe finden Kinder, Jugendliche und
junge Erwachsene Ansprechpartner,
mit denen man sich vertrauensvoll
austauschen kann. Auch in unserer
Duisburg Geschéftsstelle finden Sie mit
Herrn Pertek einen Ansprechpartner,
mit dem Sie Uber Ihre Fragen reden
kdnnen.

Danksagung

Vielen Dank an Jiirgen Pertek fiir die
Beantwortung und Aufbereitung
dieser Fragen.

Weitere Fragen

Weitere Informationen, die lhnen bei
der Unterstiitzung Ihres Angehdrigen
helfen kdnnen, bietet unser Infor-
mationsmaterial. Unsere Informati-
onsblatter kdnnen Sie unter https:/
www.dhh-ev.de/informationsblaetter
downloaden.

Bei Fragen wenden Sie sich bitte an
unsere Geschaftsstelle in Duisburg.
Diese erreichen Sie von montags bis
donnerstags in der Zeit von 8 bis 16
Uhr unter der Rufnummer 0203 22915
oder E-Mail: dhh@dhh-ev.de.

Michaela Winkelmann

E-Mail umzustellen, senden Sie bitte eine
E-Mail an unsere Geschaftsstelle (dhh@
dhh-ev.de). Von dort erhalten Sie dann

die digitale Ausgabe des Huntington-

Kuriers —sogar ca.zwei Wochen friiher
als die gedruckte Ausgabe.

Ihr Vorstand

Spendenbutton auf
der DHH-Homepage

lichst umgehend mit. Rlickbuchungen
wegen falscher Kontodaten verursachen
uns zusatzliche Kosten und Arbeit. Bitte

informieren Sie uns, wenn sich lhre Kon-
tonummer geandert hat, vielen Dank.

lhr Vorstand

Abb.: C. Vogel

Auf unserer Inter- geben Sie den gewlinschten Spen-

netseite gibt es
einen Spendenbutton. Darliber kann
jeder einfach und sicher eine Spende

an die Deutsche Huntington-Hilfe e. V.

tatigen. Wenn Sie auf den blauen Button

in der Kopfzeile (“Jetzt spenden”) klicken,

werden Sie auf eine Seite bei der Bank
fur Sozialwirtschaft weitergeleitet. Hier

denbetrag und lhre Kontonummer ein

—und lhre persoénlichen Daten fiir eine

Zuwendungsbescheinigung Die BfS
zieht dann das Geld von lhrem Konto
ein, Gberweist es an die DHH - und

benachrichtigt uns bzgl. der Spenden-

quittung. Wir sind dankbar fir jede
Spende, die unsere Arbeit ermdglicht!

Spenden

Fiir Spenden zur Unterstiitzung der

Kontonummer der DHH e.V. IBAN
DE38 3702 0500 0000 0019 70 BIC:

schaft Stuttgart)

lichen Forschung bedanken wir uns
ebenfalls. Die Stiftung finden Sie im

Stiftung: IBAN DE65 3702 0500 0000
0018 72 BFSWDE33XXX (Bank fur
Sozialwirtschaft Essen)

Arbeit der DHH sind wir dankbar.

BFSWDE33XXX (Bank fir Sozialwirt-

Fiir Zuwendungen an die Huntington-
Stiftung zugunsten der wissenschaft-

Internet: www.huntington-stiftung.de.
Kontonummer der Huntington-

Die George-Huntington-Stiftung
unterstitzt die Familien. Kontonum-
mer der George-Huntington-Stiftung:
IBAN DE96 3702 0500 0000 0019 93
BFSWDE33XXX (Bank fur Sozialwirt-
schaft Essen)

Zuwendungs-
bescheide

Bei Spenden ab € 200 erhalten Sie
eine Zuwendungsbestatigung, voraus-
gesetzt Ihr Absender ist vollstandig
angegeben. Fur kleinere Betrage
reicht der Uberweisungsbeleg als
Nachweis fuir das Finanzamt. Zuwen-
dungsbestdtigungen fiir kleinere
Betrdage verschicken wir nur auf
ausdrucklichen Wunsch.
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Informationsmaterial

B003.

BO13.

BO10.

B020.

B023.

B025.

B026.

B028.

B008.

Informationsmaterial

Dose/Kreuz/Lohkamp: Huntington-Krankheit -
Informationsschrift*

Allgemeinverstandliche Darstellung der Krankheit;
DenkanstoBe zur genetischen Untersuchung;
Kinderwunsch und genetische Diagnostik, Inter-
nationale Richtlinien fir die prasymptomatische
genetische Diagnostik, DHH 2015, Schutzgebduhr:
gegen Versandkosten

Wexler, Alice: Wenn Schicksal messbar wird

Ein Buch Uber eine Huntington-Familie und
die Erforschung der HK (320 Seiten), DHH 2002.
Schutzgebihr: 7 Euro (Mitglieder) / 12 Euro
(Nichtmitglieder)

Huntington Society of Canada: Die Juvenile Form
der Huntington-Krankheit

Informationen fiir Familien, Pflegende und medi-
zinisches Personal. DHH 2011. Schutzgebiihr:
2 Euro (Mitglieder) / 3,00 Euro (Nichtmitglieder)
Huntington Liga Belgien/Deutsche Huntington-
Hilfe e. V.: Therapien ohne Pillen

Physio-, Ergotherapie, Logopadie, Schluckbe-
schwerden, DHH 2013. Schutzgebuhr: gegen Ver-
sandkosten (Mitglieder) / 8 Euro (Nichtmitglieder)
Bonnie Henning: Wie spreche ich mit Kindern
tiber die Huntington-Krankheit

DHH 2007. Schutzgebiihr: 2 Euro (Mitglieder) / 3,50
Euro (Nichtmitglieder)

Jimmy Pollard: Mach Schnell und Warte

Ein Begleiter beim Umgang mit kognitiven Fahig-
keiten, DHH 2009 und 2014. Schutzgebihr: 7 Euro
(Mitglieder) / 12 Euro (Nichtmitglieder)

Michelle Hardt Thompson: Hab keine Angst
Hilfestellung zur Erklarung, wie Kinder aus Hun-
tington-Familien mit den Veranderungen in ihrer
Familie und den damit verbundenen Gefiihlen
umgehen kdnnen. DHH 2016. Schutzgebiihr:
2 Euro (Mitglieder) / 3,50 Euro (Nichtmitglieder)
Arik C. Johnson, PsyD; Jane S. Paulsen, PhD:
Huntington-Betroffene verstehen

Das erste deutschsprachige Werk, das mogliche
Wesensveranderungen der Huntington-Krankheit
erlautert und Wege zum Umgang damit. Geeignet
fir Fachkrafte (Arzte, Therapeuten, Pflegekréfte)
und auch fiir (pflegende) Angehérige. DHH 2017.
Schutzgebiihr: 7 Euro ( Mitglieder) / 12 Euro
(Nichtmitglieder)

Gizem GoOrme, Selda Giidiik und Gizem Vural;

B029.

B030.

BO31.

B032.

B034.

B035.

zauberten Arbeiter - Ein Buch fiir kleine Super-
helden in Huntington-Familien

Hrsg. Huntington Selbsthilfegruppe Bremen,
2017. 2. Aufl. 2020 DHH LV-Norddeutschland e.V.
Kinderbuch. Schutzgeblhr 10 Euro (Mitglieder) /
15 Euro (Nichtmitglieder).

Saft C. et al.: Leitlinie Chorea/Morbus Huntington.
Hrsg. Leitlinien fuir Diagnostik und Therapie in der
Neurologie.2017.Schutzgebuhr 1 Euro (Mitglieder)
/ 3 Euro (Nichtmitglieder).

Sonnenfroh, E. et al: A-Z Ein Wegweiser bei wich-
tigen sozialmedizinischen Themen

2018. Hrsg. Deutsche Huntington-Hilfe e. V. Der
Wegweiser gibt Unterstiitzung im sozialmedizini-
schen Bereich. Schutzgebiihr: gegen Versandkosten
(Mitglieder) / 5 Euro (Nichtmitglieder)

Bloomfield Hospital: Mentales Wohlbefinden bei
der Huntington-Krankheit

2018. Es werden die mentalen Aspekte (Angstzu-
stande, Stimmungsschwankungen, Depression,
Konzentrationsschwierigkeiten und Probleme
beim Denken) und Wege zum Umgang mit diesen
schwierigen Situationen aufgezeigt. Schutzgebiihr:
2 Euro (Mitglieder) / 4 Euro (Nichtmitglieder)
Winkelmann, Michaela: Huntington-Info*

Hrsg. Deutsche Huntington-Hilfe e.V.2019. Ubersicht
aller Broschiiren Uber die Huntington-Krankheit
der DHH. Schutzgebtihr: gegen Versandkosten
Huntington's Disease Society of America / Deut-
sche Huntington-Hilfe - Leitfaden fiir Hunting-
ton-Familien

2019. Hrsg. Deutsche Huntington-Hilfe e.V. Dieses
Buch beschreibt Alltagsprobleme im Umgang mit
der Huntington-Krankheit und zeigt Losungsvor-
schlage auf. Schutzgebiihr: 7 Euro (Mitglieder) / 12
Euro (Nichtmitglieder)

Mun-H-Center, Goteborg: Mundhygienepro-
gramm Huntington-Krankheit

2020. Wichtige Erfahrungen der Facharztklinik fuir
Krankenhauszahnpflege, Orale Medizin, Odon-
tologen uber die Behandlung von Huntington-
Patienten. Schutzgebihr: 0 Euro (Mitglieder) / 1
Euro (Nichtmitglieder)

Zuden angegebenen Preisen kommen Versandkosten in Hohe von
2,70 Euro hinzu, bei Paketen (Inland) und Sendungen ins Ausland
die Gebiihren It. Post AG. Die mit * gekennzeichneten Hefte wurden

mit 6ffentlichen Mitteln geférdert. Hierfur wird lediglich die o. g.

Versandkostenpauschale berechnet.

Bestellungen von Informationsmaterial bitte per Post, Fax oder
per E-Mail (dhh@dhh-ev.de) an unsere Geschéftsstelle.

Weiteres Informationsmaterial finden Sie auf unserer

lllustration Zahide Tugce Vural: Paul und die ver- Homepage unter https:/www.dhh-ev.de/Literatur.
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Zentren fiir die Forschung,
Behandlung und Beratung
der Huntington-Krankheit
in Deutschland

Huntington-Zentrum
Norddeutschland
Fachklinik Heiligenhafen
AMEQS Klinikum
Friedrich-Ebert-Straf3e 100
23774 Heiligenhafen

Station 2/1, Neuropsychiatrie
Tel.: 04362 91-1336 oder 91-1241

whei.psy@heiligenhafen.ameos.de

Huntington-Zentrum NRW
Bochum, St. Josef-Hospital
Huntington-Ambulanz (Prof. Saft),
Tel.: 0234 509-2420
Huntington-Station (NR 1)

Tel.: 0234 509-2400

Bei psychosozialen Fragen,
Sozialarbeiter Jirgen Blumenschein
(Mittwoch von 9:00-11:00 Uhr)
Tel.: 0234 509-2428

Notfalltelefon: 0234 509-1
Humangenetische Beratung
Gebaude der Ruhr-Universitat
Tel.: 0234 322 3839
Forschungszentrum/Studien
(Prof. Saft), Tel.: 0234 509-2703

Huntington-Zentrum Sud
Isar-Amper-Klinikum,

Klinik Taufkirchen (Vils)

84416 Taufkirchen-Vils

Tel.: 08084 934-417 Studienkoordination
Tel.: 08084 934-242 Station N1 (stationar)
Tel.: 08084 934-455 Institutsambulanz

Ludwig-Maximilians-Universitat
Minchen

Friedrich-Baur-Institut an der
Neurologischen Klinik
Neurogenetische Ambulanz

Prof. Dr. med. Thomas Klopstock
Ziemssenstr. 1, 80336 Miinchen

Tel.: 089 4400-57400

Universitatsklinikum

Carl Gustav Carus

Klinik und Poliklinik fiir Neurologie
Fetscherstr. 74, Gebdude 27

1. Etage, Leitstelle F

01307 Dresden

Tel.: 0351 4582 Tel: 0351/4583876

Charité Berlin
Neurologische Poliklinik
Eike Jakob Spruth

Campus Mitte, Charitéplatz 1
10117 Berlin

Tel.: 030 4505-17172

Mo-Fr 11-12 Uhr

Huntington-Zentren

ASKLEPIOS

Klinik Hamburg-Harburg
Dr. Sal3

EiBendorfer Pferdeweg 52
21075 Hamburg

Tel.: 040 1818862645

Huntington-Zentrum
Universitat zu Libeck

CBBM, AG Miinchau,

Institut fir Neurogenetik

Jenny Schmalfeld /
Studienkoordinatorin Bewegungssto-
rungen und Neuropsychiatrie
Marie-Curie-Stral3e, 2. Stock

23562 Liibeck

Tel.: 0451 31018214/15

jenny.schmalfeld@neuro.uni-luebeck.de

Medizinische Hochschule
Hannover

Neurologische Klinik
Carl-Neuberg-5Str. 1

30625 Hannover

Tel.: 0511 5323122

Paracelsus-Elena-Klinik Kassel
Zentrum fir Bewegungsstorungen und
Schlafmedizin

Prof. Dr. med. Jens Ebentheuer
KlinikstraBe 16

34128 Kassel

Tel.: 0561 6009-107

Vitos Klinik fuir Psychiatrie
Marburg

Cappeler Stra3e 98

35039 Marburg

Tel.: 06421 9392480

Heinrich-Heine-Universitat
Dusseldorf

Zentrum fir Bewegungsstorungen und
Neuromodulation
Huntington-Sprechstunde (dienstags)
Dr. Christian Hartmann

Dr. Herwig Lange

Moorenstr. 5, Gebdude ZOM Il (Zent-
rum fuir Operative Medizin), Gebdude:
11.54.01.030

40225 Disseldorf

Tel.: 0221 8118076

Dr. Herwig Lange
Gesundheitszentrum Lang GmbH

Abt. Neurologie im Gesundheitszentrum
KrengelstraBe 116-118

46539 Dinslaken

Tel.: 02064 4137-688 und 0171 2411288

George-Huntington-Institut
Mdanster

Neurologie Ambulanz

Dr. med. R. Reilmann

R&D-Campus / Technologiepark Miinster
Wilhelm-Schickard-Str. 15

48149 Munster

Tel.: 0251 788788-0

Huntington-Ambulanz
Universitatsklinikum Aachen
Neurologische Klinik

PauwelstraBBe 30

52074 Aachen

Tel.: 0241 8089601

Universitatsklinikum Bonn

Klinik fir Neurodegenerative Erkrankun-
gen und Gerontopsychiatrie

PD Dr. med. Patrick Weydt

Venusberg Campus 1

53127 Bonn

Tel: 0228 287-13775
huntington-ambulanz@ukbonn.de

Universitatsmedizin Mainz
Huntington Forschungs- und Behand-
lungszentrum

Univ.-Prof. Dr. med. Susann Schweiger
Langenbeckstr. 1

55131 Mainz

Tel.: 06131 17-3871

Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Neurologie
Breisacher Stra3e 64

79106 Freiburg

Tel.: 0761 27053570

Technische Universitat Minchen
Abteilung Neurologie

Ismaninger Str. 2

81675 Miinchen

Tel.: 089 41404693

Universitatsklinikum Ulm
Huntington-Ambulanz
Oberer Eselsberg 45/1

89081 Ulm

Tel.: 0731 50063-080

Universitat Erlangen
Ableitung Molekulare Neurologie
Schwabachanlage 6

91054 Erlangen

Tel.: 09131 8539324

Universitat Regensburg
Klinik und Poliklinik fiir Neurologie
PD Dr. Zacharias Kohl
Universitatsstr. 84

93053 Regensburg

Tel.: 0941-941-3003
poliklinik.neurologie@medbo.de

Universitatsklinik Wirzburg
Neurologie

Josef-Schneider-Str. 11

97080 Wiirzburg

Tel.: 0931 20123510

Klinikum Chemnitz
Psychiatrische Institutsambulanz am
Standort Kiichwald
Psycho-/Neuro-Genetische Sprech-
stunde

Dr. Friedmar R. Kreuz, M. A.
Biirgerstrale 2 | Haus 15

09113 Chemnitz

Tel.: 0371 333-43686
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Kontaktpersonen

Eine Bitte an unsere Kontaktpersonen:

Sollte sich Ihre Anschrift oder Telefonnummer
andern, so teilen Sie dies der Geschiaftsstelle
moglichst schriftlich mit, gern auch als E-Mail

(dhh@dhh-ev.de).
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Selbsthilfegruppen

Von der Anordnung zur Reduzierung sozialer
Kontakte aufgrund der Corona-Pandemie
sind auch die Treffen der Selbsthilfegruppen
betroffen. Daher erkundigen Sie sich bitte
telefonisch bei den Ansprechpersonen, ob
die Treffen stattfinden.

Was bieten Selbsthilfegruppen?

Gesprache zur emotionalen Unterstiitzung, Klarung der eigenen Gefiihle und deren Auswirkung auf das Leben der
Familie, gegenseitige praktische Hilfe, Information zu sozialen und medizinischen Fragen. Die einzelnen Gruppen
gestalten entsprechend der Bediirfnisse und Interessen ihrer Mitglieder die Zusammenkiinfte gemeinsam und
entscheiden tber ihre Schwerpunkte und Haufigkeiten ihrer Treffen.
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Den Mitgliedsantrag finden Sie auf der Webseite unter:
https://dhh-ev.de/Mitglied werden, oder scannen Sie den QR-Code:

Alternativ senden Sie diesen Abschnitt ausgefiillt an die Geschaftsstelle:
Deutsche Huntington-Hilfe e.V., Falkstr. 73-77, 47058 Duisburg

Bitte senden Sie mir einen Mitgliedsantrag an folgende Adresse:

Name, Vorname:

StralSe, Hausnummer:

PLZ, Wohnort:

E-Mail-Adresse:

Der Mitgliedsbeitrag betragt pro Jahr:

99 - Euro fiir Einzelmitglieder, 121,- Euro bei Familienmitglied-
schaft (gilt fiir Familienangehorige mit gleicher Wohnan-
schrift, davon ausgenommen sind Kinder mit abweichender
Anschrift, wenn sie sich in der Ausbildung befinden),

ab 110,- Euro fir Férdermitglieder.

Die Mitgliedsbeitrdage sind Richtsatze, die jederzeit frei-
willig Gberschritten, jedoch aus begriindetem Anlass und
aufformlosen Antrag beim Bundes- oder Landesverband
auch teilweise oder ganz erlassen werden konnen.

Herausgeber:
Deutsche Huntington-Hilfe e.V.

V.i.S.d.P.:

Michaela Winkelmann, Vorsitzende
Luckenstr. 28, 70794 Filderstadt
Tel.: 0711 50422172

E-Mail: m.winkelmann@dhh-ev.de

Redaktionsanschrift:

Deutsche Huntington-Hilfe e.V.
Falkstral3e 73-77, 47058 Duisburg
Tel.: 0203 22915, Fax: 0203 22925
E-Mail: redaktion@dhh-ev.de

Verantwortliche Redakteurin:
Carmen Vogel

Tel.: 0421 232566

E-Mail: redaktion@dhh-ev.de

Layout:
Gabriele Stautner, artifox
E-Mail: stautner@artifox.com

Wissenschaftlicher Redakteur:

Dr. Ralf Reilmann

Tel.: 0251 788788-0

E-Mail: ralf.reilmann@ghi-muenster.de

Namentlich gekennzeichnete Artikel
geben die Meinung des Verfassers wie-
der, diese Meinung muss nicht mit der
Ansicht der Redaktion identisch sein. Die
Redaktion behadlt sich vor, aus Platzman-
gel Beitrage sinngemaf zu kirzen. Flr
unaufgeforderte eingesandte Artikel gibt
die Redaktion keine Gewahr. Die Rechte
flr die Beitrage liegen bei der DHH e.V.
Nachdruck und Vervielfaltigung nur mit
schriftlicher Genehmigung.
Belegexemplar erbeten.

Redaktionsschluss
fiir die Ausgabe 3/2021
ist der 15.07.2021

Artikel sowie Ankiindigungen fiir den
Huntington-Kurier erbitten wir per E-Mail
an die Redaktion redaktion@dhh-ev.de

Druckerei:

F 56 Druckdienstleistungen e K.

In den Lindeschen 8, 89129 Langenau
Auflage: 1.700 Exemplare

Erscheinungsweise: vierteljahrlich

Versandort/Nachbestellung:
Anschrift der DHH e.V.

Einzelverkaufspreis des Huntington-
Kuriers: 2 Euro plus Versandkosten.
Verkaufspreis ist fir Mitglieder mit
dem Beitrag abgegolten. Der Bezug
des Huntington-Kuriers ist nur Giber die
Mitgliedschaft und nichtim Abonnement
moglich.
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