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Die Stifter des Hamburger
Wissenschaftspreises -
Helmut und Hannelore Greve

Prof. Dr. Dr. h. c. Helmut Greve und Prof. Dr. h. c. Hannelore Greve bauten
nach dem 2. Weltkrieg ein Unternehmen mit mehr als 50 Firmen auf. Thr
umfangreicher Immobilienbesitz, der sich weit gestreut in der Bundesrepublik
verteilt, pragt das Stadtbild besonders von Hamburg, hier vor allem durch
die Alstercity am Osterbek-Kanal.

Aus eigenem Vermogen errichteten Helmut und Hannelore Greve u. a. die
Fliigelbauten zum Hauptgebdude der Universitit und den Bibliotheksneubau
flr die Hochschule fiir Musik und Theater Hamburg.

1995 griindeten sie die ,Hamburgische Stiftung fiir Wissenschaften, Entwick-
lung und Kultur Helmut und Hannelore Greve'.

Im kulturellen Bereich liegt ein Schwerpunkt in der Férderung der Elbphil-
harmonie, ein anderer in der Prdsentation Ungarns als eines unverzichtbaren
Teils Europas. Im wissenschaftlichen Bereich wurde zuletzt die Helmut und
Hannelore Greve-Stiftungsprofessur fir seltene Krankheiten am Universitats-
klinikum Hamburg-Eppendorf errichtet. Im Anschluss wird nun die klinische
Arbeit fiir Menschen mit seltenen Erkrankungen wesentlich unterstiitzt und
ihre Versorgung langfristig verbessert.

Helmut und Hannelore Greve ermdglichten die Grindung der Akademie
der Wissenschaften in Hamburg mit einer Anschubfinanzierung tiber drei
Jahre und stimmten der Ausschreibung eines hochdotierten Hamburger
Wissenschaftspreises zu, dessen inhaltliche Ausrichtung sie mit der Akade-
mie gemeinsam festlegen wollten.

Ihr Verantwortungsbewusstsein, ihr Gespiir fliir Qualitit und ihre Einsicht ins
Notwendige und Machbare haben auch die Arbeit der Stiftung gepragt und
pragen sie noch heute. Frau Professor Greve und ihre Tochter Eva-Maria Greve
fiihren die Stiftungsarbeit in diesem Sinne fort.

Prof. Dr. h. c. Hannelore Greve, Prof. Dr. Dr. h. c. Helmut Greve (1), Eva-Maria Greve
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Uber den Hamburger
Wissenschaftspreis 2019

In diesem Jahr verleiht die Akademie der Wissenschaften in Hamburg bereits
zum sechsten Mail den Hamburger Wissenschaftspreis. Mit ihm zeichnet
sie eine hervorragende Forschungsleistung fiir ein Thema grofiter wissen-
schaftlicher und gesellschaftlicher Bedeutung aus. Der Preis wird alle zwei
Jahre verliehen.

Der Hamburger Wissenschaftspreis wird im Namen der Hamburgischen Stif-
tung fiir Wissenschaften, Entwicklung und Kultur Helmut und Hannelore
Greve vergeben, die ihn mit 100.000 Euro ausstattet. Er ist damit der hochst-
dotierte Preis einer Wissenschaftsakademie in Deutschland.

Die Hohe des Preisgeldes ist wichtig, pragt aber nicht allein die Bedeutung
eines Preises. Die Dignitat wird auch bestimmt durch die Bedeutung des
Themas, die Personlichkeit der Preisempfangerin oder des Preisempfangers,
die fachliche Kompetenz der Jury und die 6ffentliche Aufmerksamkeit, die
diesem Preis und seiner Verleihung zukommt. Sie spiegelt sich am sichtbar-
sten in der Bereitschaft des Ersten Blirgermeisters der Freien und Hansestadt
Hamburg wider, die Preisverleihung im Rathaus zu erméglichen und die
Schirmherrschaft iiber die Veranstaltung zu tibernehmen.

2009 wurde der Hamburger Wissenschaftspreis im Bereich , Infektionsfor-

schung” an Professor Dr. Stefan Ehlers vom Forschungszentrum Borstel und
der Christian-Albrechts-Universitat zu Kiel vergeben. Den Hamburger Wissen-
schaftspreis 2011 zum Thema ,,Energieforschung® erhielt Professor Dr. Ferdi
Schiith vom Max-Planck-Institut fiir Kohlenforschung in Miilheim an der
Ruhr. 2013 empfing Professor Dr. Mathias Jucker vom Hertie-Institut fiir
klinische Hirnforschung in Tiibingen den Preis zum Thema ,,Demenzfor-

schung®. 2015 wurde Professor Dr. Roland Wiesendanger vom Fachbereich

Physik der Universitait Hamburg fiir seine Arbeiten auf dem Gebiet der Nano-
wissenschaften ausgezeichnet. 2017 erhielten die beiden Chemiker Professor
Dr. Xinliang Feng vom Center for Advancing Electronics der Technischen
Universitdt Dresden und Professor Dr. Dr. h. ¢. mult. Klaus Miillen vom
Max-Planck-Institut fiir Polymerforschung den Preis fiir ihre Arbeiten auf
dem Gebiet der Energieeffizienz.

Auf die sechste Ausschreibung des Hamburger Wissenschaftspreises fiir das
Jahr 2019 zum Thema ,, Angeborene seltene Erkrankungen“ erhielt die sieben-
kopfige Jury unter dem Vorsitz des Akademieprasidenten Professor Dr.-Ing.
habil. Prof. E.h. Edwin J. Kreuzer insgesamt 37 Vorschlige, zwei Kandidaten
wurden gleich mehrfach empfohlen. Die Vorschlidge kamen von Universitaten,
Forschungseinrichtungen und Wissenschaftsinstitutionen aus dem In- und
Ausland. Der Dank der Akademie gilt an dieser Stelle allen Mitgliedern der
Auswahlkommission ebenso wie allen Personen und Institutionen, die Vor-
schldge fiir den Wissenschaftspreis eingereicht haben.

In ihrer Sitzung am 26. Juni 2019 entschied sich die Jury einstimmig, den
Preis Frau Professorin Dr. Jutta Gartner, Direktorin der Klinik fiir Kinder-
und Jugendmedizin der Universititsmedizin Gottingen zuzusprechen. Sie
wiirdigt damit ihre bahnbrechenden Arbeiten auf dem Gebiet der seltenen
angeborenen neurometabolischen Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter.
Die Preistragerin beschrieb neue Krankheiten und entwickelte wirkungsvolle
Therapien. Thre Forschungsergebnisse geben entscheidende Impulse, um wei-
tere innovative Therapien zu entwickeln.

Frau Professorin Girtner wird ihre Arbeit im Rahmen der Akademievorlesun-
gen zu seltenen Erkrankungen im Sommer 2020 der Offentlichkeit vorstellen.
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MITGLIEDER DER JURY

Prof. Dr.-Ing. habil. Prof. E.h. Edwin J. Kreuzer
Prdsident der Akademie der Wissenschaften in Hamburg (Vorsitz)

Vera Cordes
Medizinjournalistin und Moderatorin

Prof. Dr. Annette Griiters-Kieslich

Universitdtsklinikum Heidelberg; Mitglied der Berlin-Brandenburgischen Akade-
mie der Wissenschaften und der Nationalen Akademie der Wissenschaften
Leopoldina

Prof. Dr. Thomas J. Jentsch

Leibniz-Forschungsinstitut fiir Molekulare Pharmakologie und Max-Delbriick-

Centrum fiir Molekulare Medizin; Mitglied der Akademie der Wissenschaften in
Hamburg, der Berlin-Brandenburgischen Akademie der Wissenschaften, der Na-
tionalen Akademie der Wissenschaften Leopoldina und der Academia Europaea

Prof. Dr. Ansgar W. Lohse
Universitdtsklinikum Hamburg-Eppendorf (UKE); Mitglied der Akademie der
Wissenschaften in Hamburg

Prof. Dr. Stefan Mundlos

Charité - Universitdtsmedizin Berlin und Max-Planck-Institut fiir molekulare
Genetik; Mitglied der Berlin-Brandenburgischen Akademie der Wissenschaften
und der Nationalen Akademie der Wissenschaften Leopoldina

Prof. Dr. Stefan Rose-John
Christian-Albrechts-Universitdt zu Kiel;, Mitglied der Akademie der Wissen-
schaften in Hamburg

Schritt fur Schritt:
Angeborene seltene Erkrankungen
verstehen und behandeln

VON ANSGAR W. LOHSE

Seltene Erkrankungen sind haufig! Das ist kein Widerspruch: Zwar ist jede
einzelne seltene Erkrankung selten, aber durch die ungeheure Vielfalt seltener
Erkrankungen gibt es doch sehr viele Patientinnen und Patienten, die von
irgendeiner seltenen Erkrankung betroffen sind. Dabei gilt eine Erkrankung
als selten, wenn sie bei weniger als 50 von 100.000 Menschen auftritt - oder,
anders ausgedriickt, eine Pravalenz von < 0,05 Prozent hat.

Die Vielfalt der seltenen Erkrankungen lasst sich dabei nur schitzen. Neue
Diagnoseverfahren und ein besseres biologisches Verstindnis identifizieren
und charakterisieren immer wieder neue seltene Erkrankungen. Die Welt-
gesundheitsorganisation WHO schatzt deren Zahl auf 5000 bis 8000, das
amerikanische National Institute of Health (NIH) auf 7000 - und die Zahl
der betroffenen Patientinnen und Patienten allein in den USA auf 25 bis 30
Millionen.

Seltene Erkrankungen sind also ohne Zweifel eine grofe Herausforderung:
flir die betroffenen Patientinnen und Patienten, fiir die Gesundheitssysteme
und fir die Forschung. Denn es gibt noch unendlich viel zu tun, sowohl in
der Wissenschaft als auch in der klinischen Diagnostik und der Versorgung
der Betroffenen. Dafiir bedarf es noch mehr Aufmerksamkeit!

Die Aufmerksamkeit fiir seltene Erkrankungen erhéhen, das will auch der
Hamburger Wissenschaftspreis. Da das Thema so vielfdltig ist, beschrankte
sich die Ausschreibung auf nur eine Untergruppe der seltenen Erkrankungen:
auf die angeborenen, also genetisch bedingten seltenen Erkrankungen.
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Angeborene Erkrankungen, wie sollte es anders sein, betreffen vor allem Kin-
der. Dabei gibt es durchaus angeborene Erkrankungen, die erst nach einigen
Jahren sichtbar werden, manche sogar erst im Erwachsenenalter. Auch hier
beginnen wir, die Vielfalt zu verstehen. So kann ein und dieselbe genetische
Verdnderung zu unterschiedlichen Krankheitsauspragungen fiihren. Zum
Beispiel entwickelt sich die Eisenspeicherkrankheit (Hdmochromatose) nur
bei einem Teil der genetisch Betroffenen zu einer echten Erkrankung, wah-
rend viele Menschen mit demselben Gendefekt nur an minimalen und gar
keinen Krankheitserscheinungen leiden - und vielleicht sogar auch Vorteile
haben, weil sie weniger leicht einen Eisenmangel erleiden.

Die groflen Fortschritte der vergangenen Jahre in der Molekularbiologie haben
es ermoglicht, genetische Verdnderungen sehr viel leichter zu identifizieren -
aber einen Gendefekt zu beschreiben, ist nicht viel mehr, als auf einen Miss-
stand hinzuweisen. Die grofle Herausforderung der Gegenwart und der
Zukunft ist, die funktionelle Bedeutung genetischer Veranderungen zu cha-
rakterisieren, die inneren und dufleren Einflussfaktoren auf die Auswirkungen
genetischer Verdnderungen zu identifizieren und auf der Basis eines solchen
pathophysiologischen Verstandnisses therapeutische Méglichkeiten aufzu-
zeigen.

Hier erdffnet sich ein sehr weites Feld. Denn genetische Veranderungen kon-
nen vielfaltigste Auswirkungen haben, die unter bestimmten Umstdnden
glinstig und unter anderen Umstdnden schidlich sein kdnnen. Ein bekanntes
Beispiel hierfiir ist die Sichelzell-Erkrankung - eine genetische Verdnderung,
die zumindest teilweise vor einer schweren Malaria schiitzt. In Regionen
Afrikas mit hoher Malaria-Durchseuchung war es - insbesondere vor der Ver-

fligbarkeit von Malariatherapien - niitzlich, das eigentlich , defekte” Sichel-
zell-Gen zu erben. Daher verbreitete sich diese genetische Verinderung in
den Malaria-Regionen Afrikas. Von Vorteil ist es aber nur fiir diejenigen, die
nur ein einzelnes Sichelzell-Gen von einem Elternteil geerbt haben. Wer hin-
gegen von beiden Elternteilen jeweils ein Sichelzell-Gen geerbt hat, erkrankt
meist schwer.

Auch kennen wir genetische Verdnderungen, die sich fiir unser Leben als glins-
tig erweisen, aber in anderen Regionen der Welt gefahrlich sein kénnten. So

ermoglicht uns die helle Haut auch im Norden ausreichend UV-Licht aufzu-

nehmen, um den Vitamin D-Bedarf zu decken, oder die verinderten Darm-
enzyme, dass wir uns von Milch erndhren kdnnen.

Die Fahigkeit zur genetischen Verdnderung ist eine essenzielle Voraussetzung
der Evolution. Der Preis, den alle Lebewesen dafiir zahlen, ist die hohe Wahr-
scheinlichkeit, dass sich immer wieder neue genetische Verdnderungen he-
rausbilden werden, die zu gesundheitlichen Beeintrachtigungen fithren. Die
moderne Gesellschaft hat die humanitdre Pflicht, diese Beeintrdchtigungen
zu erkennen, zu verstehen und die Folgen abzumildern.

Dieser Auftrag wird nie enden, weil die genetische Vielfalt unendlich ist. Aber
die ersten Schritte auf diesem langen Weg sind getan und weitere grofle
Schritte absehbar. Der Hamburger Wissenschaftspreis 2019 fiir Frau Profes-
sorin Gartner beweist dies eindriicklich.
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Professorin Dr. med. Jutta Girtner

GEBOREN 1961 IN RHEINHAUSEN
WISSENSCHAFTLICHER WERDEGANG (IN AUSWAHL)

1981-1988 Medizinstudium an der Université Catholique de Louvain
(Belgien) und der Universitit Hamburg

1988 Approbation
1988 Promotion an der Medizinischen Fakultdt der Universitat
Hamburg

1988-1993 Postdoctoral Fellowship am Howard Hughes Medical Institute
und Department of Pediatrics, Neurology and Molecular
Biology, Johns Hopkins Medical Institutions Baltimore (USA)

1993-2002 Assistenzarztin und seit 1995 Oberdrztin im Zentrum fiir
Kinderheilkunde der Heinrich-Heine-Universitat Diisseldorf

SEIT 1995 Fachdrztin fiir Kinder- und Jugendmedizin

1995 Habilitation und Venia legendi fiir das Fach Padiatrie an der
Heinrich-Heine-Universitat Diisseldorf

SEIT 2002 Direktorin der Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin der
Universitatsmedizin Géttingen

SEIT 2005 Schwerpunktbezeichnung Neuropadiatrie
SEIT 2014 Zusatzbezeichnung Palliativmedizin
SEIT 2016 Mitglied im Deutschen Zentrum fiir Neurodegenerative

Erkrankungen (DZNE) und Leiterin der Arbeitsgruppe zu
kindlichen neurodegenerativen Erkrankungen

|11

PREISE UND AUSZEICHNUNGEN (AUSWAHL)

1990

1996

1996

2014

Child Health Research Award, National Institutes of Health

Gerhard Hess-Preis der Deutschen Forschungsgemeinschaft
(DFG)

Adalbert Czerny-Preis der Deutschen Gesellschaft fiir Kinder-
und Jugendmedizin (DGK])

Reinhart Koselleck-Projekt der Deutschen Forschungsgemein-
schaft (DFG)

MITGLIEDSCHAFTEN (AUSWAHL)

2004-2012

SEIT 2007

SEIT 2014

SEIT 2014

Mitglied und stellvertretende Sprecherin des Fachkollegiums
Medizin der Deutschen Forschungsgemeinschaft (DFG)

Mitglied der Kommission fiir Arzneimittel fiir Kinder und
Jugendliche (KAK]J) des Bundesinstituts fiir Arzneimittel und
Medizinprodukte (BfArM)

Mitglied der Senatskommission fiir die Sonderforschungs-
bereiche der Deutschen Forschungsgemeinschaft (DFG)

Mitglied der Nationalen Akademie der Wissenschaften
Leopoldina
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Jutta Gartner ist eine national und international renommierte Kinder- und
Jugendmedizinerin. Ihre Auszeichnungen wie beispielsweise die Ernennung
zum Mitglied der Nationalen Akademie der Wissenschaften Leopoldina
unterstreichen dieses. Mit ihren Arbeitsgruppen gelangen ihr national wie in-
ternational vielbeachtete Durchbriiche zur Ursachenforschung und Therapie-
entwicklung bei seltenen kinderneurologischen Erkrankungen. Sie spiirte
bislang unbekannte Krankheiten auf und konnte fiir einzelne Erkrankungen
bereits wirkungsvolle Therapien bzw. Therapieansitze entwickeln. Ihre trans-
lationale Forschung betreibt sie seit Jahrzehnten auf hochstem wissenschaft-
lichen Niveau.

Der klinische und wissenschaftliche Schwerpunkt von Jutta Gartner ist die
Erforschung von seltenen angeborenen neurometabolischen Erkrankungen,
die durch frith einsetzende neurodegenerative und neuroinflammatorische
Prozesse bis hin zur Demenz gekennzeichnet sind. Dabei steht das Verstind-
nis der Rolle des Hirnstoffwechsels fiir den Aufbau und die Erhaltung von
weifler und grauer Hirnsubstanz im Vordergrund.

Ihre Forschungsergebnisse zu seltenen neurologischen Erkrankungen im Kin-
des- und Jugendalter publizierte Jutta Gartner in zahlreichen Originalarbeiten
in sehr hochrangigen internationalen Zeitschriften. In ihren bahnbrechenden
Arbeiten beschrieb sie nicht nur neue Krankheitsbildern sondern, legte zugleich
auch entscheidende Grundlagen, um den Zellstoffwechsel im kindlichen Ge-
hirn besser zu verstehen und damit neue Wege fiir die Entwicklung innovati-
ver Therapien aufzuzeigen. Diese Forschungsergebnisse erdffnen die Chance,
mit frithzeitigen Diagnosen und Therapien die Schiden, die solche Erkrankun-
gen im sich entwickelnden kindlichen Gehirn und Nervensystem hervorru-
fen kénnen, zu verhindern oder zumindest deren Fortschreiten aufzuhalten.

Zugleich stellt sich Jutta Gartner der Verantwortung, auch den jungen Patien-
tinnen und Patienten sowie deren Angehorigen bis zuletzt zu helfen, fiir deren
Erkrankungen es bislang noch keine wirkungsvolle Behandlungsmaéglichkeit
gibt.

Fragen an Jutta Gartner

VON ANGELA GROSSE
WAS BEGEISTERT SIE AN IHREM BERUF?

Die Universitdtsklinik ist fiir mich ein idealer Arbeitsort. Hier habe ich die
Moglichkeit, Patientinnen und Patienten zu versorgen, zu forschen und die
Ergebnisse direkt anwenden zu konnen. Ich sehe jeden Tag, warum es sich
lohnt, bestimmte Dinge zu tun - in der Klinik und im Labor. Ich wiirde mei-
nen Beruf jederzeit wieder wahlen.

WIE ARBEITEN SIE?

Bei uns in der Kinderklinik geht die Forschung vom Patienten aus. Wir sehen
haufig auch Patientinnen und Patienten mit einer unklaren Krankheit. Dann
setzen wir alles daran, eine Diagnose zu stellen. Gelingt uns das, hilft dies
den Familien ein Stiick weiter. Endlich kennen sie die Ursache fiir das Leiden
ihres Kindes oder gar ihrer Kinder.

Wenn wir eine Diagnose gestellt haben, schauen wir, ob die Erkrankung be-
reits bekannt ist. Ist dies nicht der Fall, und wir haben eine neue Erkrankung
bzw. ein neues Krankheitsgen gefunden, versuchen wir im Labor, die Aus-
wirkungen des genetischen Defekts auf die Funktionen der Kérperzellen im
Detail zu entschliisseln, um die Symptome der Patientinnen und Patienten zu
verstehen. Und dann beginnen wir, im Labor Strategien zu entwickeln, um
die Auswirkungen des Gendefektes auf die motorischen und geistigen Funk-
tionen zu begrenzen bzw. moglichst zu verhindern. Sind die Forschungsarbei-
ten so erfolgreich, dass am Ende sogar eine Therapiemdglichkeit steht und
wir diesem Kind, das eine schwerwiegende fortschreitende Hirnerkrankung
hat und urspriinglich mit einem vollig unklaren Befund kam, helfen kénnen,
ist dies fiir uns Forschende und fiir die betroffene Familie einfach wunderbar.

WIE KAMEN SIE ZUR MEDIZIN? GAB ES FUR SIE JEMALS EINE ALTERNATIVE?

In der Oberstufe habe ich in den Ferien mehrere Jobs gemacht. Die Medizin
habe ich entdeckt, als ich in den Sommerferien im Evangelischen Kranken-
haus Bethesda in Duisburg als Hilfskraft im Pflegedienst gearbeitet habe. Zu
dem Zeitpunkt wollte ich eigentlich Apothekerin werden. Das deckte sich



mit meinem Interesse an Naturwissenschaften. Ich bin dann sehr schnell,
obwohl auch noch Theologie zur Wahl stand, auf die Medizin eingeschwenkt.
Alternativen? Flir moderne Malerei kann ich mich zwar sehr begeistern und
ich gehe gerne in Ausstellungen, aber das ware nie ein Beruf fiir mich gewe-
sen, ich habe da einfach wenig Talent. Auch die klassische Musik ist, wenn-
gleich ich Klavier spiele, nur ein Hobby.

DIE MEDIZIN HAT JA ZAHLREICHE DISZIPLINEN. WIE KAMEN SIE ZUR
KINDER- UND JUGENDMEDIZIN?

Ich habe mein Studium mit der klaren Vorstellung begonnen, Kinderarztin in
einer Praxis zu werden. So habe ich auch mein Studium gestaltet und meine
Doktorarbeit ausgewdhlt, die ich bei Professor Alfried Kohlschiitter am Uni-
versitatsklinikum Hamburg-Eppendorf iiber neurodegenerative Erkrankun-
gen bei Kindern geschrieben habe. Erst durch diese Arbeit bin ich iberhaupt
zur Forschung gekommen. Ich lernte im Labor Leute kennen, die Forschung
mit grofRer Leidenschaft betrieben. Ihre Begeisterung hat mich angesteckt.
Und als mich Professor Kohlschiitter zum Ende meiner Doktorarbeit fragte,
ob ich meine Kenntnisse zu speziellen, seltenen Erkrankungen in den USA
erweitern wolle, da war die Tiir zur Forschung weit offen. Er vermittelte mir
eine Postdocstelle bei Professor Hugo Moser an der Johns-Hopkins-Univer-
sitat in Baltimore und half mir, ein Forschungsstipendium der Deutschen
Forschungsgemeinschaft (DFG) zu bekommen. Nach einem Jahr rief Pro-
fessor Kohlschiitter mich an und fragte, wann ich zurtick nach Hamburg
kidme. Doch ich fiihlte mich dort so wohl, dass ich blieb. Letztlich wurden es
finf Jahre, zwei davon finanzierte die DFG, fiir drei Jahre erhielt ich eine
Fakultdtsstelle an der Johns-Hopkins-Universitit und finanzierte meine For-
schung durch einen Child Health Research Award der National Institutes of
Health (NIH). Dort erfuhr ich, wie viel Freude es macht, Klinik und For-
schung zu verbinden. Ich lernte tolle Mediziner und Forscher kennen und
hatte fiir fast alle klinischen und wissenschaftlichen Probleme immer einen
kompetenten Ansprechpartner. Es waren einfach viele gute Képfe an einem
Ort. Das hat mich in meiner Forschung unheimlich schnell vorangebracht.

WARUM SIND SIE DANN AUS DEN USA NACH DEUTSCHLAND ZURUCKGE-
KOMMEN?

Der erste Beweggrund war, dass meine Familie und mein Freundeskreis in
Deutschland waren. Der zweite Grund war: Gerade an der Johns-Hopkins-
Universitat lief alles sehr auf Hopkins als einzigem Lebensinhalt zu, alles
hatte sich dem beruflichen Erfolg unterzuordnen. Als dritter Grund kam
hinzu, dass mir die Arbeit im amerikanischen Gesundheitssystem nicht
immer leicht gefallen ist. Wir konnten manchmal nicht so helfen, wie wir
wollten und auch gekonnt hitten - denn ohne den Nachweis von finanziel-
len Mitteln oder einer guten Krankenversicherung ging gar nichts. Und dann
dieses gezielte Wegschauen, wenn jemand beispielsweise auf der Strafte ganz
offensichtlich Hilfe braucht, nur weil er einen vielleicht verklagen kénnte -
das war nicht meins. Gleichwohl habe ich die Zeit in Baltimore in bester Er-
innerung und bin wihrend meiner Zeit in Diisseldorf, wohin ich zunéchst
aus den USA ging, immer wieder nach Baltimore gefahren. Ich habe noch viele
Jahre mit meinen alten Chefs Hugo Moser und David Valle wissenschaftlich
zusammengearbeitet. Es war ein wirklich lebendiges wissenschaftliches und
dartiiber hinaus auch personliches Miteinander.
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VON DEM SIE ZUNACHST MEHR HATTEN ALS DIE BALTIMORER KOLLEGEN ...

Ja, bis ich in Gottingen anfing. Seitdem habe ich eher die besseren For-
schungsbedingungen! Géttingen steht fiir die Neurowissenschaften. Wir
haben neben der Universitditsmedizin flinf Max-Planck-Institute in der Stadt.
Das ist fiir eine Neurowissenschaftlerin wie mich wirklich ein Mekka. Es
gibt hier einfach alles, was man sich wiinscht und braucht. Und es gibt vor
allem einen hervorragenden Austausch mit vielen klugen Kopfen. Hier kann
ich zu neurodegenerativen und neurometabolischen Erkrankungen bei Kin-
dern und Jugendlichen, was ich mit meiner Doktorarbeit begann und in
Baltimore intensiviert habe, auf hochstem Niveau forschen.

UND DAMIT SIND SIE SEIT JAHRZEHNTEN SEHR ERFOLGREICH. SIE HABEN
IN DEN VERGANGENEN ZEHN JAHREN ACHT NEUE ERKRANKUNGEN ENT-
DECKT UND FUR EINE DIESER ERKRANKUNGEN EINE NEUE THERAPIE
ENTWICKELT, DIE — BEI RECHTZEITIGER DIAGNOSE — SOGAR ZUR HEILUNG
FUHRT. IST DAS ZEITALTER DER ENTDECKUNGEN ANGEBROCHEN?

Es ist eine spannende Zeit! Als ich in der Neuropadiatrie anfing, da konnten
wir die meisten Erkrankungen gar nicht diagnostizieren. Haufig haben wir
einfach nur beschrieben, welche Symptome die Patienten hatten. Was die
Symptome ausloste, dariiber wussten wir wenig. Und strukturelle Verdnde-
rungen im Gehirn konnte man lange Zeit nur nach dem Tod durch eine
Autopsie feststellen. Doch dann kamen die neuen bildgebenden Verfahren
wie die Magnetresonanztomographie (MRT) und wir konnten dem Gehirn
bei der Arbeit zusehen. Heute sind die Geridte so gut, dass wir nachvollziehen
kénnen, wie das Gehirn reift oder wo krankhafte Prozesse ablaufen. Wir
kénnen sogar in Echtzeit verfolgen, wie beispielsweise das Hirnwasser das
Gehirn und Riickenmark durchflie3t.

Zugleich hat sich die Biotechnologie rasant entwickelt. Das Erbgut jedes
Menschen kann binnen Stunden und zu liberschaubaren Kosten analysiert
werden. Das ermdglicht uns, schneller neue Gene zu entdecken, die fiir ein
Krankheitsgeschehen verantwortlich sein kénnen. Zugleich, und das finde

ich besonders faszinierend, finden wir Krankheitsgene, die sowohl kindliche
als auch erwachsene Erkrankungen des Gehirns auslésen kénnen. Ohne diese
Technik wiren wir nie auf die Idee gekommen, weil die Symptome der kind-
lichen Hirnerkrankung hdufig anders aussehen als die der Hirnerkrankung
bei Erwachsenen.

So wissen wir beispielsweise heute, dass Kinder, die an einer Alternierenden
Hemiplegie (AHC) leiden, das gleiche Krankheitsgen haben wie Menschen, die
an einem friih einsetzenden Parkinson erkranken. Als wir den Gendefekt fiir
AHC entdeckten und mit allen bekannten Gendefekten abglichen, waren wir
vOllig tiberrascht, dass dieses Krankheitsgen bereits bekannt war - aber flir
eine zundchst einmal vollig andere Krankheit! Mittlerweile wissen wir, dass
es sich um eine Krankheit mit unterschiedlichen Erscheinungsformen vom
Saugling bis zum Erwachsenen handelt.

WO WOLLEN SIE IN FUNF JAHREN STEHEN?

Der Fortschritt ist, wie geschildert, rasant. Heute stehen wir an der Schwelle,
wirksame Therapien zu entwickeln. Ich hoffe, dass wir zukiinftig nicht nur
einzelne sondern sehr viel mehr seltene Erkrankungen des kindlichen Ge-
hirns heilen konnen.

Bis uns kurative Therapien in der Breite zur Verfligung stehen, ist es uns aber
auch wichtig, die an einer schwerwiegenden seltenen Erkrankung leidenden
Kinder und Jugendlichen sowie deren Eltern in allen Phasen und vor allem
bis zuletzt aufmerksam zu begleiten. Auch dieses ist die Aufgabe eines Uni-
versitatsklinikums. Deshalb haben wir hier in Gottingen vor zehn Jahren
gemeinsam mit den Palliativmedizinern ein Kinderpalliativteam gegriindet,
das jeden Tag rund um die Uhr fiir Betroffene erreichbar ist. Wir versorgen
die Patienten ambulant in ihrem Zuhause und in zwei speziell eingerichteten
Kinderpalliativzimmern in der Kinderklinik.

Es ist unser Ziel, Leiden méglichst zu lindern oder zu verhindern - am besten
natiirlich durch kurative Therapien. Wir sind hier auf einem guten Weg.



18 |

Laudatio auf Jutta Gartner

VON ANNETTE GRUTERS-KIESLICH

Es ist mir eine grofle Freude und Ehre die Preistragerin des Hamburger Wis-
senschaftspreises 2019, Frau Professorin Dr. Jutta Gartner, vorzustellen.

Der Hamburger Wissenschaftspreis ist in diesem Jahr der Erforschung seltener
Erkrankungen gewidmet. Erkrankungen werden dann als selten bezeichnet,
wenn sie maximal bei 1 von 2000 Menschen auftreten. Seltene Erkrankungen
sind zu 80 Prozent genetisch bedingt und die Symptome beginnen haufig be-
reits im frithen Kindesalter. Seltene angeborene Erkrankungen gehen einher
mit einer hohen Sterberate (Mortalitdt), sodass sie mit den Unfillen und
onkologischen Erkrankungen zu den hiufigsten Todesursachen im Kleinkin-
desalter zdhlen. Die seltenen angeborenen Erkrankungen sind schwerwiegend
und betreffen viele Organsysteme. Sie haben oft erhebliche Auswirkungen auf
die Lebensqualitdt nicht nur der Patientin bzw. des Patienten, sondern auch
ihrer bzw. seiner Familie und des gesamten sozialen Umfeldes.

Seltene Erkrankungen zeichnen sich auch dadurch aus, dass bislang die Ver-
sorgung von Patientinnen und Patienten mit seltenen Erkrankungen nicht die
gleiche Aufmerksamkeit und Finanzierung wie die Versorgung der sogenann-
ten Volkskrankheiten erhalten. In der Erarbeitung des Nationalen Aktions-
plans 2013 wurde den Bediirfnissen der Menschen mit seltenen Erkrankungen
in unserem Gesundheitssystem in strukturierter Art und Weise Rechnung
getragen. Doch die Umsetzung der Maffnahmen ist bislang aufgrund der be-
stehenden foderalen Strukturen unseres Gesundheitssystems nur in Ansitzen
erkennbar. Das trifft auch fiir die Forschung zu. Auch wenn Férdermittel-
geber zunehmend die Notwendigkeit erkannt haben, dass die Forschung zu
seltenen Erkrankungen wichtiger geworden ist. Zumal sich durch den rasan-
ten Wissenszuwachs und die dynamische Technologieentwicklung nicht nur
in der Diagnostik, sondern auch in der Therapieentwicklung Méglichkeiten
eroffnet haben, die es in dieser Form bislang nicht gegeben hat. Sie zu ergrei-
fen, ist eine Pflicht. Tragfdhige demokratische Zivilgesellschaften zeichnen
sich insbesondere dadurch aus, dass die Kultur und die Haltung in diesen
Gesellschaften Sorge dafiir tragt, dass sich niemand ausgegrenzt und benach-
teiligt fithlen muss. Daher miissen die Menschen mit seltenen Erkrankungen

in unserem Land wissen, dass alles getan wird, das Recht auf Gesundheit auch
flr sie umzusetzen.

In der Forschung sind hierzu insbesondere Arztinnen und Arzte unverzicht-
bar, die aufgrund ihrer wissenschaftlichen Qualifikation nicht nur in der
Lage sind, die entscheidenden Forschungsfragen zu stellen, sondern die sich
trotz des Wissens, dass ihre Karriereperspektiven auf dem Gebiet der selte-
nen Erkrankungen signifikant schlechter sind als bei Medizinerinnen und
Medizinern, die sich klinisch und forschend mit Volkskrankheiten ausei-
nandersetzen, nachhaltig der Thematik stellen. Sie schaffen die Basis daffr,
dass tiberhaupt Therapien entwickelt werden kénnen. Hierzu ist zudem die
Kooperation mit anderen Disziplinen erforderlich und hiufig auch, wenn es
um die Medikamentenentwicklung geht, die Kooperation mit der Industrie
notwendig. Forschung zu seltenen Erkrankungen erfordert daher auch einen
ausgesprochenen Teamgeist und das hartnickige Verfolgen der Ziele. Dies
alles ist bei Frau Professorin Gartner in ausgepragter Form vorhanden. Daher
wird ihre exzellente und bestdndige grundlagenwissenschaftliche und trans-
lationale Forschung heute mit dem Hamburger Wissenschaftspreis ausge-
zeichnet.

Frau Professorin Dr. med. Jutta Girtner hat an der Université Catholique de
Louvain in Belgien und an der Universitit Hamburg Humanmedizin studiert
und promovierte 1988 an der Universitit Hamburg bei Professor Alfried
Kohlschitter.

Von 1988 bis 1993 war Frau Professorin Girtner postdoctoral fellow am
Howard Hughes Medical Institute und Department of Pediatrics, Neurology
and Molecular Biology an der Johns Hopkins Medical Institution Baltimore,
USA. Seit dieser frithen Zeit ihrer Karriere hat sie das Thema der neurologi-
schen, insbesondere der neurodegenerativen Erkrankungen des Kindesalters
zu ihrem Forschungsschwerpunkt gemacht. Von 1993 bis 2002 wirkte Frau
Professorin Gartner am Zentrum fiir Kinderheilkunde der Universitatskinder-
klinik Diisseldorf - zundchst als Assistenzarztin und ab 1995 dann als Ober-
drztin. Im gleichen Jahr habilitierte sie sich und erwarb die Venia legendi flr
das Fach Kinderheilkunde der Medizinischen Fakultit der Heinrich-Heine-
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Universitat Diisseldorf. 2002 folgte Frau Professorin Gartner dem Ruf auf
die Professur flir Kinder- und Jugendmedizin an der Georg-August-Universitat
Gottingen und wurde Direktorin der Klinik flir Kinder- und Jugendmedizin
der Universitdtsmedizin Géttingen. 2005 erwarb sie die Schwerpunktbezeich-
nung Neuropadiatrie.

Sie war Mitglied und stellvertretende Sprecherin des Fachkollegiums Medizin
der Deutschen Forschungsgemeinschaft (DFG) und Mitglied der Senats-
kommission der DFG fiir die Sonderforschungsbereiche. Sie ist Mitglied der
Kommission fiir Arzneimittel fiir Kinder und Jugendliche am Bundesinstitut
flir Arzneimittel und Medizinprodukte (BfArM) sowie Mitglied im Vorstand
des Kompetenznetzes Multiple Sklerose. Seit 2014 ist sie Mitglied der Natio-
nalen Akademie der Wissenschaften Leopoldina.

Thre Forschungsschwerpunkte umfassen unterschiedliche seltene angeborene
Erkrankungen des Nervensystems. Insbesondere sind dies die neurometabo-
lischen und neurodegenerativen Erkrankungen des Kindes- und Jugendalters,
die Leukodystrophien (angeborene Erkrankungen der weiffen Hirnsubstanz)
und die multiple Sklerose des Kindes- und Jugendalters.

Frau Professorin Dr. Jutta Gartner hat bereits zahlreiche Preise erhalten. Zu
diesen zdhlen beispielsweise der Child Health Research Award der National
Institutes of Health (1990), der Gerhard Hess-Preis der Deutschen For-
schungsgemeinschaft (1996) und der Adalbert Czerny-Preis der Deutschen
Gesellschaft fiir Kinder-und Jugendmedizin (auch 1996) sowie das Reinhart
Koselleck-Projekt der Deutschen Forschungsgemeinschaft (2014).

Was ist die Bedeutung der Forschung von Frau Professorin Girtner? Stellen
Sie sich vor, ein Kind, das sich zundchst normal entwickelt hatte, verliert seine
Fahigkeiten, zu laufen oder selbstindig zu essen, und entwickelt zugleich
schwere Krampfanfille. Es gibt keine Therapie und das Kind verstirbt. Diesen
und dhnlichen Schicksalen begegnet Frau Professorin Jutta Girtner in ihrer
tiglichen Arbeit als Arztin. Dieses zu verandern, dafiir forscht sie.

Die Erforschung der Ursache bei einem dieser Kinder zeigte, dass Folat, ein
fur den Stoffwechsel im Zentralnervensystem wichtiges Vitamin, nicht aus-

reichend vorhanden war. Der Grund war, dass ein Rezeptor defizient war und
somit Folat nicht ins Gehirn gelangte. Wurde Folat dann intrathekal verab-
reicht, besserten sich die Symptome deutlich, die motorischen Fahigkeiten
kehrten zuriick, die Krampfanfille lieRen nach. Eine glickliche Wendung
fir das Kind und die Familie, auch wenn viele Defizite nicht mehr korrigier-
bar waren. Das Gefiihl, hilflos zu sein, verschwindet. So geschehen bei der
Entdeckung des Folatrezeptor-Alpha-Defektes durch die Arbeitsgruppe von
Frau Professorin Gartner. Doch damit nicht genug. Die Entdeckung der bis
dahin unbekannten Form der genetisch bedingten Cerebralen Folatdefizienz
(CDF) rettete die jingeren Geschwister. Zwar leiden auch sie an diesem gene-
tischen Defekt, doch sie sind gesund, da ihnen sofort nach der Geburt Folat
verabreicht wurde. So konnten sie sich vollig normal entwickeln.

Diese und andere Erfolge ihrer Forschung sind fiir Frau Professorin Gartner
die Erflllung ihres Wirkens und sicherlich die grofite Anerkennung, die mehr
bedeutet als jede Ehrung.

Frau Professorin Dr. Jutta Gartner demonstriert durch ihre Arbeit auch, dass
es ihr wichtig ist, dass niemand - wie es die Selbsthilfe fiir Menschen mit
seltenen Erkrankungen formuliert - in unserem Gesundheitssystem zuriick-
gelassen wird. Dafiir gilt ihr unser aller Dank.
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Danksagung der Preistragerin

VON JUTTA GARTNER

In der Europdischen Union wird eine Krankheit als selten bezeichnet, wenn sie
bei weniger als 5 von 10.000 Menschen auftritt. In Deutschland kommen auf
jede der etwa 8.000 bekannten seltenen, auch als ,,Orphan Diseases” (Waisen-
kindern der Medizin) bezeichneten Krankheiten nur 5 bis 5.000 Patienten. Diese
Seltenheit erschwert die Forschung an neuartigen Diagnoseverfahren und The-
rapien und macht diese Erkrankungen fiir die pharmazeutischen Unternehmen
oftmals wirtschaftlich unattraktiv. Dementsprechend kommt der akademischen
Medizin im Bereich seltener Erkrankungen eine besondere Rolle zu. Dieser tragt
die Akademie der Wissenschaften in Hamburg mit der Ausschreibung des Ham-
burger Wissenschaftspreises 2019 zu ,,Angeborenen seltenen Erkrankungen*
Rechnung. Sie unterstiitzt damit aber nicht nur die akademische Medizin, son-
dern lenkt dartiber hinaus die 6ffentliche Aufmerksamkeit auf die hohe gesund-
heitspolitische und gesellschaftliche Bedeutung der Forschung zu seltenen
Erkrankungen insgesamt und zu seltenen Erkrankungen bei Kindern und Jugend-
lichen im Besonderen.

Die Auszeichnung mit dem Hamburger Wissenschaftspreis 2019 nehme ich stell-
vertretend fiir ein ganzes Team entgegen, und so habe ich zahlreichen Menschen
zu danken.

Ich danke meinen Lehrern und Mentoren, die mir nicht nur das notwendige
klinische und grundlagenwissenschaftliche Handwerkzeug vermittelt haben,
sondern auch meine bis heute anhaltende Neugier und Leidenschaft fiir die For-
schung zu seltenen kindlichen Hirnerkrankungen. Hierzu zihlen mein Doktor-
vater Prof. Dr. Alfried Kohlschiitter (Universitdtsklinikum Hamburg-Eppendorf),
Prof. Hugo Moser und Prof. David Valle (Kennedy Krieger Institute und Johns
Hopkins Medical Institutions, Baltimore, USA) fiir die Postdoktorandenzeit
sowie Prof. Dr. Hans-Gerd Lenard (Universitatsklinikum Diisseldorf) fiir die
klinische Ausbildung in der Neuropadiatrie.

Ich danke den Mitarbeiterinnen und Mitarbeitern der Goéttinger Kinderklinik,
die seit vielen Jahren mit mir an der Schnittstelle zwischen Patientenversorgung
und Grundlagenforschung arbeiten. Sie haben zahllose Ideen in unsere For-
schungsprojekte eingebracht und diese mit ihren Fihigkeiten und Erfahrungen

sowie mit hohem Engagement umgesetzt. Namentlich hervorheben mochte
ich Prof. Dr. Knut Brockmann, Priv.-Doz. Dr. Steffi Dreha-Kulaczewski, Prof.
Dr. Peter Huppke, Priv.-Doz. Dr. Marco Henneke, Priv.-Doz. Dr. Ralph Kritzner,
Priv.-Doz. Dr. Hendrik Rosewich, Dr. Lars Schlotawa, Prof. Dr. Dr. Robert Stein-
feld und Priv.-Doz. Dr. Sven Thoms.

Ich danke den Kolleginnen und Kollegen der Géttinger Neurowissenschaften
sowie unseren zahlreichen nationalen und internationalen Kollaborationspart-
nern fiir das stimulierende Miteinander und der Universitdtsmedizin Gottingen
flr die sehr guten Arbeitsbedingungen. Stellvertretend fiir alle anderen, mdchte
ich Prof. Dr. Wolfgang Briick (Universititsmedizin Goéttingen) und Prof. Dr.
Peter Niirnberg (Cologne Center for Genomics, Universitit Kéln) erwahnen,
mit denen mich eine langjdhrige erfolgreiche Zusammenarbeit verbindet. Fiir
die enge und engagierte Zusammenarbeit danke ich zahlreichen Géttinger
Patientinnen und Patienten und deren Familien, Patientenorganisationen wie
dem Bundesverein Leukodystrophie e. V. (jetzt ELA Deutschland e. V.), dem
AHC-Deutschland e. V. und der CFD-Foundation e. V. sowie der Eva Luise und
Horst Kohler Stiftung fiir Menschen mit Seltenen Erkrankungen. Fiir die finan-
zielle Unterstiitzung meiner Forschungsarbeiten - von der Postdoktorandenzeit
bis heute - danke ich vor allem der Deutschen Forschungsgemeinschaft.

Ich danke Prof. Dr. Heyo Kroemer (Charité-Universititsmedizin Berlin) fiir die

Nominierung und den mir bekannten und unbekannten Unterstiitzern meiner
Kandidatur sowie den Jurymitgliedern, die unsere Forschungsarbeiten fiir diesen
Preis ausgewahlt haben.

Ich danke der Hamburgischen Stiftung fiir Wissenschaften, Entwicklung und
Kultur Helmut und Hannelore Greve, die diesen hochstdotierten Preis einer

Wissenschaftsakademie in Deutschland grofziigig ausstattet. Die Stifter fordern
damit in beeindruckender Weise seit 2009 ,,hervorragende Forschungsleistung*
zu einem Thema mit ,,grofter wissenschaftlicher und gesellschaftlicher Bedeu-
tung”. Der Preis ist daher fiir mich eine grofle Ehre und Freude und ich hoffe,
den hohen Anspriichen des Preises gerecht zu werden.

Zuletzt aber ganz besonders danke ich meiner Familie, die mir stets die Moglich-
keit und Freiheit gegeben hat, meinen eigenen Weg zu gehen.
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Uber die Verwendung des Preisgeldes

Alzheimer und Parkinson sind die bekanntesten und haufigsten Demenzer-
krankungen im Erwachsenenalter. Diese sogenannten neurodegenerativen Er-
krankungen beschrianken sich jedoch nicht auf Erwachsene, auch Kinder und
Jugendliche kénnen davon betroffen sein. Als kindliche Demenzen wird eine
Krankheitsgruppe bezeichnet, bei der neurodegenerative Prozesse bereits im
frithen Kindes- und Jugendalter einsetzen. Hierzu zdhlen vor allem monogene-
tische Stoffwechselerkrankungen des Gehirns, die hdufig durch den Funktions-
ausfall von Enzymen oder Transportproteinen gekennzeichnet sind. Dies kann
zum Fehlen wichtiger Bausteine flir den Aufbau oder die Erhaltung der Nerven-
oder Gliazellen des Gehirnes und damit zu einem frithen Zelltod fithren. Die
betroffenen Kinder und Jugendlichen fallen durch den plétzlichen oder schlei-
chenden Verlust bereits erworbener motorischer und kognitiver Fahigkeiten,
Seh- und Horstérungen sowie zerebrale Krampfanfille auf. Fir die Mehrzahl
dieser Erkrankungen fehlen bislang wirksame Behandlungsverfahren. Die Er-
krankungen schreiten rasch fort und fithren hiufig in den ersten beiden Lebens-
jahrzehnten zum Tod.

Zahlreiche der den kindlichen neurodegenerativen Erkrankungen zugrunde lie-
genden molekularen Defekte konnten in den letzten Jahren von anderen und
uns beschrieben und die Krankheitsmechanismen teilweise entschliisselt werden.
Fiir einige wenige Erkrankungen konnten dariiber hinaus bereits wirkungsvolle
Therapieansatze etabliert werden. Das Preisgeld soll dazu genutzt werden, weitere
Schritte in der Therapieentwicklung zu gehen. Denn eine Therapie ist umso effek-
tiver, je frither sie eingesetzt wird und eingreifen kann.

Vielversprechende Ansitze flir die Entwicklung neuer Therapien auf dem Gebiet
der seltenen kindlichen neurodegenerativen Erkrankungen sind neben Zell- und
Gentherapien auch das ,,Drug Repurposing”, das heifit der Einsatz bereits be-
kannter Arzneimittel fiir neue therapeutische Zwecke. Wir werden priifen, ob
innerhalb der zahlreichen zugelassenen Medikamente Substanzen enthalten
sind, die die bei unseren Patienten defekten Stoffwechselprozesse und Signal-
wege im Gehirn giinstig beeinflussen und damit zumindest das Fortschreiten
der Erkrankungen aufhalten kénnen.

Um die Wirksamkeit neuer Therapieansatze zuverlassig beurteilen zu kdnnen,
ist die Kenntnis des natiirlichen Verlaufs einer Erkrankung von hoher Bedeu-

tung. Dies trifft insbesondere auf seltene Erkrankungen zu, fir die aufgrund
der weltweit geringen Anzahl an Betroffenen keine umfangreichen Placebo-
kontrollierten klinischen Studien durchgefiihrt werden kénnen. Es soll daher
eine Standardvorgehensweise zur systematischen Literaturrecherche und fiir
Metaanalysen aller publizierten Patientenbeschreibungen fiir ausgewdhlte seltene
Erkrankungen etabliert und angewandt werden. Aus den Daten kénnen dann
fiir unbehandelte Patienten unter anderem die Art der klinischen Symptome,
ihre Haufigkeit und der Zeitpunkt des Auftretens sowie das Uberleben erhoben
und allgemein verfligbar gemacht werden.

Zum Erfolg unserer Forschungsprojekte hat nicht zuletzt auch die sehr gute und
enge Zusammenarbeit mit betroffenen Familien und Patientenorganisationen
beigetragen. So wurden wir beispielsweise bei der Aufklarung des Gendefektes
flir die alternierende Hemiplegie des Kindesalters (,, Alternating Hemiplegia of
Childhood“, AHC) von den Familien der Patientenorganisation AHC-Deutsch-
land e. V. unterstiitzt und konnten nahezu alle in Deutschland an dieser sehr
seltenen Erkrankung leidenden Kinder in die Studie einschliefen. Fiir die Auf-
klarung des Gendefektes flr die cerebrale Folatdefizienz (CFD, Cerebral Folate
Deficiency) und der anschliefenden Therapieentwicklung wurden wir von der
Familie des zuerst identifizierten Patienten in hervorragender Weise unterstiitzt,
die zwischenzeitlich die CFD Foundation e. V. gegriindet hat. Ein Teil des Preis-
geldes geht an diese beiden Patientenorganisationen.
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Die Akademie der Wissenschaften
in Hamburg

Der Akademie der Wissenschaften in Hamburg, die im Jahr 2004 von der
Hamburgischen Blirgerschaft als Kérperschaft des 6ffentlichen Rechts gegriin-
det wurde, gehoren herausragende Wissenschaftlerinnen und Wissenschaftler
aus Norddeutschland an. Sie fordert die Zusammenarbeit zwischen den Fa-
chern, den Hochschulen und wissenschaftlichen Institutionen in der Region
und dem baltischen Raum. Mit vielfiltigen Veranstaltungen setzt sie Impulse
fiir einen offenen Dialog zwischen Wissenschaft und Offentlichkeit und trigt
zur Politikberatung bei. Die Akademie der Wissenschaften in Hamburg ist
Griindungsmitglied des Hamburg Institute for Advanced Study (HIAS).

Im Unterschied zu anderen Wissenschaftsakademien ist sie in Arbeitsgruppen
und nicht in Klassen, die wissenschaftlichen Disziplinen entsprechen, orga-
nisiert. Ihre Mitglieder bearbeiten interdisziplindre Forschungsvorhaben, die
sich mit gesellschaftlich bedeutenden Zukunftsfragen und wissenschaftlichen
Grundlagenproblemen befassen. Gegenwadrtig erforschen neun Arbeitsgruppen
Themen aus den Kontexten Friedensforschung, Infektionsforschung, Klima,

Methodische Standards, Nanotechnologie, Network Science, Rationale Ent-

scheidungen, Quantenphysik und Gravitation sowie Wasserstofftechnologie.
Neben der Erarbeitung von Stellungnahmen, die Eingang in die Politikbera-

tung finden, organisieren sie Veranstaltungen, um den Dialog zwischen Wis-
senschaft und Gesellschaft zu intensivieren.

Die Akademie betreut gegenwartig vier Langzeitforschungsprojekte im Aka-

demienprogramm, das von der Union der deutschen Akademien der Wissen-
schaften koordiniert wird. In der Akademienunion sind acht Wissenschafts-
akademien in Deutschland zusammengeschlossen, deren jiingstes Mitglied
die Akademie der Wissenschaften in Hamburg ist.

Die Grundausstattung der Akademie wird finanziert aus Mitteln der Freien
und Hansestadt Hamburg. Die Anfangsfinanzierung der Akademie bis 2007
ermoglichten Zuwendungen der Hamburgischen Stiftung fiir Wissenschaften,
Entwicklung und Kultur Helmut und Hannelore Greve, die auch das Preisgeld
flir die zweijahrliche Verleihung des Hamburger Wissenschaftspreises zur Ver-
figung stellt. Erganzt wird die Finanzierung der Akademie durch die Einwer-
bung von Drittmitteln, besonders aus dem Akademienprogramm.

UNION
DER DEUTSCHEN AKADEMIEN
DER WISSENSCHAFTEN

,_
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