Genetik fur Blutsauger- eine seltene

Lichtkrankheit macht noch keinen Vampir

Jasmin Barman

Lichtscheue Sonderlinge mit roten Zihnen und einem angeborenen Bediirfnis nach Blut. Dem
Biochemiker David Dolphin nach gibt es reale Vorbilder fiir Vampire- Patienten mit der
seltenen Stoffwechselstorung Porphyrie. Schon der Name weist die Richtung: Er leitet sich
vom griechischen Wort fiir die Farbe ,,Purpur* ab und deutet auf den roten Blutfarbstoff als
Ursache der Symptome hin. Und tatsdchlich, auf den ersten Blick verbliiffen die
Ubereinstimmungen zwischen den auffilligen Erbkrankheiten und dem, was iiber Vampire

bekannt ist.

Lichtempfindlich, bleich und blutarm

Unter dem Begriff ,,Porphyrie* werden verschiedene Gendefekte zusammengefasst.
Gemeinsam ist allen, dass jeweils einer der acht Schritte bei der Herstellung des roten
Blutfarbstoffs nicht effizient genug abliuft. Dadurch fallen unfertige Vorstufen an, die
verschiedene Storungen im Korper verursachen.

Bei einigen Formen von Porphyrie tritt hauptsidchlich eine Unvertraglichkeit gegeniiber
Sonnenlicht auf, mitunter schon nach wenigen Minuten im Freien (siehe Infokasten). Die
Lichtempfindlichkeit wird durch die unfertigen Pigmente ausgelost. Diese lagern sich in die
Haut ein und nehmen Energie aus dem Sonnenlicht auf, die sie dann unkontrolliert auf das
umliegende Gewebe iibertragen. Dabei entstehen geladene Teilchen, die die Hautzellen
schidigen und schmerzhaft die Nerven reizen (s. Abb.1). Die mit ,,EPP* abgekiirzte Form
(siehe Infokasten) fiihrt aber meist zu keiner sichtbaren Veridnderung der Haut, auch wenn die
Betroffenen schon unertrigliche Schmerzen empfinden. Sie vermeiden daher von frither
Kindheit an die Sonne und fallen in ihrem nicht offensichtlich erkldarbaren Verhalten auf. Bei
der schwersten Form von Porphyrie, der sogenannten CEP, kann es sogar zu schlimmen
Verbrennungen mit bleibenden Narben kommen. Menschen mit diesem Gendefekt miissen
sich konsequent vor Licht schiitzen, was ein sehr eingeschridnktes und sozial isoliertes Leben

bedeutet.



Bei CEP-Betroffenen lagern sich zudem unfertige Pigmente in Zihne und Knochen ein, die
sich dadurch rétlich verfiarben. Da der Korper bei beiden Porphyrie-Formen die Vorstufen der
Pigmente zu langsam weiterverarbeitet, produziert er auch zu wenig roten Blutfarbstoff, was

zu einer mehr oder weniger ausgeprigten Blutarmut fiihrt.
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Abb.1: Lichtempfindlichkeit bei EPP: Abgebildet ist die letzte Vorstufe des roten Blutfarbstoffs, es fehlt nur
noch ein Eisen-Atom in der Mitte. Das unfertige Pigment reichert sich bei EPP in der Haut an und nimmt die
Energie auf, die im sichtbaren Licht enthalten ist. Diese Energie kann nicht genutzt werden, sondern fiihrt zu
geladenen Teilchen, die die Haut angreifen. Ein Teil der Energie kann auch als pinke Fluoreszenz abgegeben
werden! Quelle: Selbsthilfe EPP e.V.

Therapie: Blut

Die andere Gruppe von Porphyrien hat gemeinsam, dass schubweise extreme
Bauchschmerzen auftreten, manchmal begleitet von Verwirrtheit. Auch diese werden
ausgeldst durch einen Uberschuss an verschiedenen Pigmentvorstufen, die vermutlich die
Nerven angreifen. Da sie iiber den Urin aus dem Korper ausgeschieden werden, verféarbt sich
dieser pink, wenn er mit dem Sauerstoff der Luft reagiert. Ausloser der Symptome sind Stress,
hormonelle Schwankungen oder Medikamente - jeweils in Kombination mit dem Mangel an
rotem Blutfarbstoff. Die effektivste Therapie bei einem akuten Schub besteht daher in der
intravenosen Gabe von - verkiirzt ausgedriickt - aufbereitetem Blut! Auch einige dieser
Porphyrien fithren mitunter zu Lichtunvertraglichkeit, es bilden sich Brandblasen und Narben

an Hautstellen, die der Sonne ausgesetzt waren.



Blutsaugende Archetypen

Berichte iiber vampirdhnliche Kreaturen kennt man schon aus der Antike, vom slawischen
Sprachraum aus haben sich die Beschreibungen dann nach Mitteleuropa ausgebreitet. Auch
zurzeit sind Vampire wieder allgegenwirtig: Sei es, dass sie auf zahlreichen Plakaten in Kinos
locken, sich die Live-Rollenspieler im Bekanntenkreis Charaktere mit langen Beil3erchen
zulegen oder man iiber neue Buch- Publikationen stolpert, in denen ausfiihrlich tiber
Lebensweise und Typologie mitsamt Interview iiber die Blutsauger informiert wird (z.B.
Benecke, Benecke 2010). Bei so viel aktueller wie historischer Prisenz muss doch eine reale
Ursache hinter dem Vampirsmythos stecken, und so wird in Internet — Foren angeregt iiber
die Hintergriinde der Legenden diskutiert. Gerne wird dabei auch Dolphins Porphyrie- These
aufgegriffen. Sie scheint vielen eine gute Erklidrung zu bieten, wie es die Untoten schaffen,

sich so lange munter im kollektiven Gedéchtnis zu tummeln (vgl. Internetquellen 1-3).

Dracula im Zwielicht

Doch wie gut steht es mit der Vergleichbarkeit zwischen der literarischen Vorlage und den
Lebenswelten der echten Betroffenen? Geht man von Bram Stokers Genre priagender Gestalt
des Grafen Dracula aus, fallen sofort offensichtliche Unterschiede auf. Denn obwohl dieser
nachts sehr aktiv ist, scheint Dracula das Sonnenlicht nicht wirklich meiden zu miissen! In
Piccadilly finden Van Helsing und seine Begleiter ein leeres Anwesen vor, der Graf ist
tagsiiber unterwegs. Einzig sein Erscheinungsbild kann er im Licht nicht dndern, auf die
Suche nach blutjungen Bekanntschaften in den Strassen Londons geht er trotzdem. Auch wére
seinen tapferen Jigern viel Miihe erspart geblieben, hitte Dracula sich wie viele seiner spéter
erfundenen Artgenossen bei Kontakt mit Sonnenlicht einfach in Rauch aufgeldst: Um ihm den

Garaus zu machen, hitte es geniigt, tagsiiber mal den Sarg zu liiften...

Ein Glas Blut, bitte

Aber was ist mit dem fiir Vampire charakteristischen Blutsaugen — sollte das Trinken von
Blut nicht auch bei Blutarmut helfen? Was naheliegend klingt, ergibt fiir einen Menschen mit
Porphyrie keinen Sinn: Die Bestandteile des Blutes werden im Magen zerlegt, wie andere
Nahrung auch. Der Mensch verfiigt iiber kein System, um den roten Blutfarbstoff intakt aus
der Nahrung aufzunehmen und an die Orte der Blutbildung im Korper zu transportieren.
Selbst die Einzelteile des Pigments sind nicht nutzbar: Zum einen produziert der Korper die
Ausgangsstoffe in geniigender Menge selbst, zum anderen ist das Problem ja gerade, dass die

Weiterverarbeitung zu langsam verlduft. Blut aus der Konserve gegen Anidmie oder als



Extrakt bei einem akuten Krankheitsschub sind die einzigen therapeutischen Anwendungen,

und beides kann nur mittels Infusion wirken.

Bloody Mary oder Tomatensaft?

Und nun zur Empirie: Blutdurstige Porphyrie- Patienten gehoren eindeutig ins Reich der
Fantasie. Weder in den medizinischen Kompetenzzentren noch bei den Treffen der
Selbsthilfegruppen, die sich in den letzten Jahren vor allem dank des Internets rasant
entwickeln konnten, wurden jemals irgendwelche Anzeichen dafiir entdeckt. Geliiste nach

roten Getrinken? Fehlanzeige. Nicht einmal Tomatensaft wird vermehrt konsumiert...

Ein Fisch namens Dracula

Die Wissenschaft sollte es also besser wissen. Eine Linie zwischen Vampirismus und
Porphyrien zu ziehen, reizt aber scheinbar auch in diesen Kreisen unwiderstehlich - selbst
wenn dazu unterschiedliche Erkrankungen mit ganz eigener Symptomatik in einen Topf
geworfen werden (z.B. Foran et al., 2003). Standardlehrbiicher der Biochemie recyceln die
,Erkenntnis* gerne (z.B. Loffler 2007; Lehninger 2001) und in medizinischen Publikationen
existieren MutmafBungen dariiber, dass Betroffene Knoblauch meiden wiirden - einige
Inhaltsstoffe schiadigen angeblich die Blutzellen (Hermes-Lima 2004). Auch ein kleiner, in
der Forschung hiufig eingesetzter Fisch bekam die Lust an der Sensation zu spiiren: Die
Zebrafisch-Variante mit einer fiir Porphyrien spezifischen Veridnderung im Erbgut und den
Symptomen dhnlich den Menschen mit EPP wurde auf den wissenschaftlichen Namen

wdracula“ getauft (Childs et al. 2000).

Selten und unsichtbar

Zweifel an der These, dass Porphyrien der Ursprung des Vampirsmythos sein sollen, wirft
zudem das sporadische Vorkommen der Erkrankungen auf. Wie soll eine handvoll
Betroffener vor der Erfindung der modernen Telekommunikation eine weltweite
Legendenbildung ausgelost haben, fragt daher Ann Cox, selbst Porphyrie- Forscherin. Sie hat
sich kritisch mit Dolphins Behauptungen auseinandergesetzt und zahlt weltweit nur 200 Fille
von dokumentierter CEP. Die schlimmste Porphyrie ist gliicklicherweise auch die seltenste.
Mit einer betroffenen Person unter 100.000 ist dagegen die EPP in Europa wesentlich
hédufiger, im Schnitt leben in jeder groleren Stadt einige Personen mit dem seltenen Defekt!
Warum diese Porphyrie dennoch nahezu unbekannt ist, hingt mit der weitgehenden

Unsichtbarkeit der Symptome zusammen. An Hautstellen, die der Sonne ausgesetzt waren,



konnen zwar Schwellungen, Rotungen und
mitunter schwere Verbrennungen auftreten
- besonders bei Kindern, die die Gestaltung
ihres Alltags nicht selbst in der Hand
haben. Trotzdem wird hiufig nicht erkannt,
dass es sich um einen Stoffwechseldefekt
handelt, sondern nur unspezifisch eine
»Sonnenallergie diagnostiziert. Dies ist
problematisch, da die Verbrennungen bei

den Porphyrien durch das sichtbare

Spektrum der Sonnenstrahlung
Abb. 2: Warnzeichen roter Urin: Bei einigen

hervorgerufen werden, vor allem das blaue Formen von Porphyrie kann der Urin pink bis tiefrot
. . . verfarbt sein. Rechts: normal, links: bei der
Licht ist gefdhrlich. Porphyrie CEP.

Einen gewohnlichen Sonnenbrand zieht man sich dagegen durch den UV-Anteil zu, der
unsichtbar ist und sich mit Sonnenschutzmitteln herausfiltern ldasst. Sonnencreme niitzt also
bei Porphyrie nichts, zudem verhindert eine falsche Diagnose, dass wichtige
Vorsorgeuntersuchungen fiir begleitende gesundheitliche Risiken durchgefiihrt werden (siehe

Infokasten).

Zwei Spezies — eine Mission

Und genau an dieser Stelle bietet sich eine paradoxe Chance zur Rehabilitation des garstigen
Grafen: Erhoht der Kult um Dracula und seine Sippschaft den Bekanntheitsgrad dieser
ungewohnlichen Gendefekte, konnte das zu schnelleren Diagnosen fithren und damit unter
Umstédnden sogar lebensrettend wirken! Dabei sollte aber immer klar zwischen
Pseudowissenschaft und Realitéit unterschieden werden - die Patienten sind nédmlich schon
heute nicht ganz gliicklich, wenn sie mal wieder beteuern miissen, dass sie keinen Gefallen
am Blutschliirfen finden. Und wenn einige von ihnen Knoblauch meiden, dann hat dies einen

ganz einfachen Grund: Sie modgen den Geschmack nicht.

Fazit:
Die seltenen Stoffwechseldefekte der Porphyrien verursachen Storungen bei der Bildung des
roten Blutfarbstoffs, eigenen sich aber trotzdem nicht, um den Vampirmythos zu erkldren:

Sowohl Physiologie als auch Biochemie zeigen eindeutig - auch ohne genetische



Verwandtschaftsanalyse - dass es sich bei Mensch und Vampir um zwei sehr unterschiedliche
Spezies handeln muss. Vampire sind nicht notwendigerweise lichtscheu, und Porphyrie-

Patienten ziehen keinen Nutzen aus dem Trinken von Blut.

Infokasten

Porphyrien: Seltene Stoffwechseldefekte des roten Blutfarbstoffs

Unter Porphyrie versteht man acht zum Teil sehr verschiedene, angeborene
Stoffwechseldefekte mit pridgnanten Symptomen. Allen gemeinsam ist, dass die
Herstellung des ,,Him* genannten roten Blutfarbstoffs gestort ist. Zusammen mit einem
Proteinanteil bildet es das Hamoglobin, dessen bekannteste Aufgabe der Transport von
Sauerstoff im Blut ist. Him hat aber auch wichtige Funktionen in der Zellatmung und der
Leber, wo es Medikamente aktiviert und Schadstoffe entgiftet.

Die Porphyrien teilt man in zwei Untergruppen auf. Die eine Gruppe weist vor allem
Probleme bei der Blutbildung auf, wodurch sich lichtempfindliche Vorstufen des roten
Blutfarbstoffs anhdufen. Die schwerste Form, congenitale erythropoietische Porphyrie
(CEP), kann schon bei Babys zu schlimmen Verbrennungen fithren - auch bei der
Therapie einer Neugeborenengelbsucht mittels blauen Lichts (Minder 2010). Einen
Hinweis auf eine CEP kann roter Urin in den Windeln liefern (s. Abb. 2). Bei der
erythropoietischen Protoporphyrie (EPP) und der 2008 neu beschrieben X-linked
protoporphyria (XLPP) konnen fatale Komplikationen mit der Leber auftreten, die aber
zum Gliick selten sind.

Die akuten Porphyrieformen bilden die zweite Gruppe, sie duflern sich durch schubweise
auftretende, extreme Bauchschmerzen. Schwere Ausbriiche konnen mit Nervenschiden,
Zustinden von Verwirrtheit und voriibergehenden, selten bleibenden, Ldhmungen
verbunden sein. Ausloser ist der Mangel an Ham in der Leber. Es kommt zu Symptomen,
sobald das System zur Umwandlung oder Entgiftung von Wirkstoffen iiberlastet ist. Viele
Medikamente fithren zu Schiiben, insbesondere auch Schmerzmittel (!) und Arzneimittel,
die ohne drztliches Rezept gekauft werden konnen. Bleibt die Porphyrie unerkannt,
setzten sie einen Teufelskreis in Gang - jeder Schub kann dadurch lebensbedrohlich sein.

Nicht zu verwechseln sind die Porphyrien mit der ,,Mondscheinkrankheit Xeroderma
Pigmentosum, bei der die Betroffenen UV- Schiden anhiufen und friih Hautkrebs
entwickeln. Unter dem Begriff ,Lichtallergie“ werden verschiedene Erkrankungen
zusammengefasst, die besser differenziert diagnostiziert werden sollten.

Der Text ist erstmal erschienen in: Skeptiker 2/ 2011, Zeitschrift fiir Wissenschaft und
kritisches Denken. Herausgeber: Gesellschaft zur wissenschaftlichen Untersuchung von
Parawissenschaften e.V. (GWUP), Arheilger Weg 11, 64380 RoBdorf.
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