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Kretinismus

Die Aminosäure Phenylalanin wird bei der Verdauung aus den Proteinen der Nahrung frei. Normalerweise wird sie zu Tyrosin umgewandelt, aus dem wiederum Thyroxin entsteht, das ein wichtiges Hormon der Schilddrüse ist. Thyroxin ist bei der Regulierung des gesamten Stoffwechsels beteiligt und sorgt u. a. für die Energiebereitstellung im Körper. Bei Kindern regelt es außerdem Wachstum und Entwicklung. 

Die Bildung von Thyroxin aus Tyrosin wird von dem Enzym Schilddrüsenperoxidase katalysiert. Dieses Enzym ist beim Kretinismus nicht funktionstüchtig, weil das Gen, das für seine Bildung verantwortlich ist, defekt ist. Man bezeichnet eine Unterversorgung mit dem Schilddrüsenhormon Thyroxin als Hypothyreose (Schilddrüsenunter-funktion), deren Vollbild als Kretinismus bezeichnet wird.
Patienten mit Kretinismus sind von früher Kindheit an in ihrer geistigen Entwicklung stark gehemmt (frz: crétin: Dummkopf). Durch einen verlangsamten Stoffwechsel ist das Körperwachstum stark verzögert. Neben einem angeborenen Gendefekt kann Kretinismus durch Iodmangel verursacht werden, der in heutiger Zeit jedoch durch Zusätze in Kochsalz kaum vorkommt.
Bei einer angeborenen Erkrankung sind die Kinder zunächst medizinisch unauffällig, da sie ausreichend Schilddrüsenhormone der Mutter in ihrem Blutkreislauf haben. Erste Symptome zeigen sich in einer Trinkschwäche und Bewegungsarmut, sowie einer Vergrößerung der Zunge. Weitere Anzeichen können eine verlang-samte Herzfrequenz und übermäßiges Schlafen des Kindes sein. 
Bei erworbener Hypothyreose durch Iodmangel entwickeln sich die Symptome wie Leistungsminderung, Konzentrationsschwäche und Müdigkeit zunächst langsam. Ältere Patienten entwickeln oft Depressionen und leiden unter Gedächtnisminderung und Appetit-losigkeit sowie Verlangsamung des Pulses und der Reflexe, niedrigem Blutdruck und Gewichtszunahme. Eine Behandlung des Kretinismus durch Verabreichung von Thyroxin sollte so früh wie möglich beginnen und muss lebenslang fortgeführt werden. Wichtig ist hier eine regelmäßige Kontrolle des Hormonspiegels im Blut.
Arbeitsaufträge:

1. Lesen Sie den Text durch, fassen Sie die wichtigsten Informationen dieser Stoffwechselerkrankung 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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