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Albinismus

Der Begriff Albinismus (von lateinisch albus ‚weiß‘) bezeichnet eine angeborene Stoffwechselstörung, bei der die Synthese der Haut- und Haarfarb-Pigmente, der Melanine, gestört ist. Die Bildung von Melanin aus Tyrosin wird von mehreren Enzymen katalysiert, das Schlüsselenzym ist hier die Tyrosinase. Dieses Enzym ist beim Albinismus nicht funktionstüchtig, weil das Gen, das für seine Bildung verantwortlich ist, defekt ist.

Die Aminosäure Phenylalanin wird bei der Verdauung aus den Proteinen der Nahrung frei. Normalerweise wird sie zu Tyrosin umgewandelt, aus dem wiederum Melanin entsteht. Melanin ist u. a. für die Färbung der Haut, Haare und Augen verantwortlich. Beim Sonnenbaden wird in bestimmten Zellen unserer Haut (Melanocyten) vermehrt Melanin gebildet, das vor schädlicher UV-Strahlung schützt. Menschen mit Albinismus sind daher deutlich anfälliger für Sonnenbrand und Hautkrebs. Alle Merkmale dieser Stoffwechsel-erkrankung können in verschiedenen Ausprägungen vorliegen. Auch die Augenfarbe wird deutlich von dieser Störung beeinflusst. Vollständiger Albinismus zeichnet sich durch hellblaue, fast rosafarbene Augen aus, bei unvollständiger Ausprägung wird die eigentliche Augenfarbe nur aufgehellt.
Auch die Sehschärfe und das räumliche Sehen werden bei vollständiger Ausprägung eingeschränkt, da Melanin auch beim Sehvorgang eine wichtige Rolle spielt. Die Fovea centralis, der Netzhautbereich des schärfsten Sehens, wird bei Albinos nicht oder nur unvollständig ausgebildet. Melanin hat zudem Einfluss auf die Entwicklung der Sehnerven. Bei Fehlfunktion der Nerven können im Gehirn keine räumlichen Bilder „produziert“ werden und keine korrekte Abschätzung von Entfernungen erfolgen. Die geistige Entwicklung von Menschen mit Albinismus ist normal, sie können daher ein weitgehend normales Leben führen. Der erbliche Stoffwechseldefekt kann nicht therapiert werden, lediglich die beschriebenen Symptome können mithilfe von Sehhilfen, getönten Kontaktlinsen oder entsprechendem Hautschutz behandelt werden.
Arbeitsaufträge:
1. Lesen Sie den Text durch, fassen Sie die wichtigsten Informationen dieser Stoffwechsel-erkrankung in Stichworten zusammen und notieren  Sie diese in der Tabelle.

2. Markieren Sie in der Genwirkkette den defekten Stoffwechselweg und tragen Sie in das ovale Feld die Krankheit ein.

3. Präsentieren Sie Ihre Ergebnisse in einer Expertenrunde, in der Vertreter aller Gruppen ihre Ergebnisse vorstellen.
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