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22 
Forschungs-

projekte

116  
Partner aus 

61
Ländern

500 
EB-PatientInnen 

2-4 Stunden 

42.864 Stunden 

585 Stunden 
Sozialberatung

1 zu 17.000

DEBRA Austria in Zahlen 

15-25 Stunden 
pro Woche 

4 
vererbte
Formen
von EB

dauert eine durchschnittliche Behandlung in der Ambulanz des 
EB-Haus Austria. Oft müssen EB-Familien wesentlich mehr Zeit 

einplanen.

wurden 2019 im EB-Haus Austria an Therapie- und Heilungs- 
ansätzen für die „Schmetterlingskinder“ geforscht.

und 445 Stunden psychologische Beratung wurden den Mitglie-
dern von DEBRA Austria im Jahr 2019 zur Verfügung gestellt.  
Betroffene Familien brauchen diese Form der begleitenden 
Unterstützung dringend, denn eine folgenschwere und der-
zeit noch unheilbare Erkrankung wie EB bringt Betroffene 
immer wieder an den Rand der physischen, psychischen und  

finanziellen Belastungsgrenze.

ist die Prävalenz (Krankheitshäufigkeit) von Epidermolysis  
bullosa (EB).

benötigt eine Familie mit einem schwer betroffenen  
„Schmetterlingskind“ für Wundversorgung, Schmerz- 

management und Verbandswechsel.

widmeten sich 2019 im 
EB-Haus Austria der 
Linderung und Heilung 

von EB.

wurden der einprägsamen 
Werbekampagne von DEBRA 
Austria seit 2004 verliehen. 
Sie ist damit Österreichs 
meistausgezeichnete Kam-
pagne. Dank der großarti-
gen pro-bono-Unterstüt-
zung unserer Partner GGK  
MullenLowe als Kreativ- 
und Mindshare als Me-
dia-Agentur macht diese 
seit vielen Jahren auf die 
Anliegen der „Schmetter-
lingskinder“ aufmerksam.

wurden 2019 im EB-Haus 
Austria zur Überprüfung 
von Wirksamkeit, Ver-
träglichkeit und Sicherheit 
neuer Therapieansätze für 

EB betreut.

gab es bisher im EB-Haus 
Austria. Diese dauern üb-
licherweise viele Stunden, 
manche sogar Tage. Einige 
Konsultationen können auch 
telemedizinisch abgewickelt 

werden.

verzeichnet das von 
DEBRA Austria initiier-
te Expertisenetzwerk 
EB-CLINET. Ziel ist die 
weltweite Vernetzung 
aller EB-Zentren und 

-ExpertInnen.

mit mehr als 30 Unter-
formen sind aktuell be-
kannt. EB ist angeboren 
und derzeit noch nicht 

heilbar.

gibt es in Österreich. Epi-
dermolysis bullosa (EB) 
zählt zu den seltenen Er-
krankungen. In Europa 
leben rund 30.000 Men-
schen, weltweit etwa 1 Mio. 
mit dieser Erkrankung. 

DAMIT SCHMETTERLINGSKINDER EIN GUTES LEBEN HABEN, 
BRAUCHT ES KOMPETENZ, ENGAGEMENT UND HERZ. 

DAZU EINIGE INTERESSANTE ZAHLEN. 

68
Preise

11
klinische 
Studien

2.773
 PatientInnen-

besuche

Lassen Sie uns in 
diesem Jubiläumsjahr 
gemeinsam träumen. 

Damit alles, was sich die 
„Schmetterlingskinder“  

so sehr wünschen,  
Wirklichkeit wird.

 DANKE! 
 

Spendenkonto: Erste Bank 
AT02 2011 1800 8018 1100
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DEBRA Austria nimmt sich jener 

Menschen an, die mit der seltenen, 

folgenschweren und noch unheilba-

ren Hauterkrankung Epidermolysis 

bullosa (EB) leben. „Schmetterlings-

kinder“ nennen wir die großen und 

kleinen PatientInnen, weil ihre Haut 

so verletzlich ist wie die Flügel eines 

Schmetterlings. 

Ein Leben mit EB ist für Betroffe-

ne und ihr familiäres Umfeld eine 

enorme Herausforderung, nicht nur 

in medizinischer Hinsicht. DEBRA 

Austria hilft, unterstützt, informiert, 

klärt auf, berät, vernetzt, stärkt, 

richtet auf, macht Mut, gibt Hoff-

nung und ist somit für Betroffene ein 

Grund, optimistisch in die Zukunft 

zu blicken.

DEBRA ist aber auch ein anderes 

Wort für DANKE: All unsere Aktivi-

täten – medizinische Versorgung,  

sozialarbeiterische und psycholo-

gische Betreuung, Grundlagenfor-

schung, klinische Studien, Aus- und 

Weiterbildung, internationale Ver-

netzung sowie direkte Hilfe für Be-

troffene in Notfällen – waren und 

sind nur mit Unterstützung vieler 

engagierter WegbegleiterInnen und 

großzügiger SpenderInnen möglich. 

Dafür bedanke ich mich sehr herzlich! 

Mein Dank gilt allen, die zu den 

schönen Erfolgen beigetragen ha-

ben: Heute ist DEBRA Austria eine 

viel beachtete Patientenorganisation, 

das EB-Haus Austria ein weltweit  

anerkanntes Expertisezentrum. 

An meinen Dank schließe ich eine 

Bitte an: Begleiten Sie die „Schmet-

terlingskinder“ auch weiterhin auf 

ihrem Weg zu Linderung und Heilung. 

Setzen wir die Erfolgsgeschichte mit 

vereinten Kräften fort!

Dr. Rainer Riedl

Obmann DEBRA Austria 

sowie Vater einer von EB 

betroffenen Tochter

Mit Ihrer 
Hilfe helfen!

RÜCKBLICK AUF 2019 UND VORFREUDE 
AUF EIN DOPPELJUBILÄUM 2020 

25 JAHRE DEBRA AUSTRIA, 15 JAHRE EB-HAUS AUSTRIA

So fühlt sich das Leben für ein 
Schmetterlingskind an.
Schmetterlingskinder leiden an einer unheilbaren, schmerzvollen 
Hauterkrankung. Bitte spenden Sie unter schmetterlingskinder.at

84732_DEB_Bagger_Inserat_Jahresbericht_210x297_ICv2.indd   1 30.06.20   11:44



DEBRA Austria 
& ihre Arbeit

Hilfe für 
kleine Helden

EB-Haus
Austria

Internationale
Forschung

LEBENSQUALITÄT UND 
HEILUNG ALS VIS ION 

MIT HERZ UND 
ENGAGEMENT FÜR DIE 

SCHMETTERLINGSKINDER

DIE SPEZIALKLINIK - 
NEUE MASSSTÄBE DURCH 
GEBÜNDELTE EXPERTISE 

HEILUNG UND 
LINDERUNG ALS 

WELTWEITES ZIEL 

03 DEBRA AUSTRIA 

 – HILFE FÜR DIE 

 SCHMETTERLINGS-

 KINDER 

 Der Verein setzt sich  

 für die Anliegen der  

 „Schmetterlingskinder“  

 ein.

05 EPIDERMOLYSIS  

 BULLOSA (EB) 

 Die Krankheit - die Haut  

 Betroffener ist so  

 verletzlich wie die Flügel  

 eines Schmetterlings. 

12 DANKE!

 Viele SpenderInnen  

 ermöglichen die Hilfe  

 für EB-Betroffene. 

13 2019 - EIN  

 BEWEGENDES JAHR

 Wo viel passiert,  

 gibt es viel zu berichten. 

15 MITGLIEDERHILFE:  

 DAS AUFFANGNETZ 

 Wirksame Mitgliederhilfe  

 unterstützt Betroffene  

 im Umgang mit EB.

19 KLEINE HELDEN

 Wer seinem schwierigen  

 Alltag so tapfer begegnet,  

 ist ein echter Held. 

27 EB-HAUS AUSTRIA

 Die Spezialklinik ist für  

 EB-PatientInnen nicht  

 mehr wegzudenken. 

29 EB-AMBULANZ

 Medizinische  

 Versorgung braucht  

 Wissen, Erfahrung und  

 Einfühlungsvermögen. 

31 EB-FORSCHUNGSEINHEIT  

 Exzellente Forschung  

 gibt Hoffnung.

33 EB-STUDIENZENTRUM

 Am EB-Haus Austria  

 findet auch klinische  

 Forschung statt.

21 LENAS GESCHICHTE 

 „Schmetterlingskind“  

 Lena erinnert sich an  

 die Anfangszeit von  

 DEBRA Austria.

 JUBILÄUMSJAHR 2020!

 25 Jahre DEBRA Austria,  

 15 Jahre EB-Haus Austria: 

 ein Rückblick!

23 NINAS ZUKUNFTSVISION 

 Ninas Leben mit EB ist  

 gleichzeitig auch ein  

 Leben mit DEBRA Austria.

35 EB-AKADEMIE

 Weiterbildung und  

 Vernetzung sind  

 Erfolgsfaktoren bei EB. 

39 INTERNATIONALE  

 EB-FORSCHUNG 

 Weltweit forschen Top- 

 WissenschafterInnen für  

 die „Schmetterlingskinder“. 

41 PROF. DR.IN DR.IN H.C.  

 LEENA-BRUCKNER- 

 TUDERMAN IM INTERVIEW

 Die EB-Expertin forscht  

 seit mehr als 30 Jahren. 

43 MEDIENARBEIT 

 Ein Auszug aus den  

 Medienberichten 2019.

49 FINANZBERICHT 2019
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» Die Vision der 
Gründer ist heute so 
aktuell wie am ersten 
Tag: Heilung für die 
Schmetterlingskinder.«
Franz Feichtlbauer, Gründungsobmann und Vater einer von EB betroffenen Tochter DEBRA AUSTRIA UND IHRE ARBEIT
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ÜBER UNS
Unsere Mission lautet: Die Le-

bensqualität für Betroffene von 

Epidermolysis bullosa (EB) ver-

bessern, kompetente medizini-

sche Versorgung sicherstellen 

und durch gezielte Forschungs-

förderung Hoffnung auf Heilung 

geben. 

DEBRA Austria, Hilfe bei Epider-

molysis bullosa, wurde 1995 als 

Selbsthilfegruppe von Betroffe-

nen, Angehörigen und ÄrztInnen 

mit dem Ziel gegründet, Erfah-

rungsaustausch und Hilfe für 

Menschen mit EB anzubieten. Im 

Sinne unserer Vision „Heilung 

von EB ist möglich!“ wurde sehr 

bald begonnen, EB-Forschung 

zu fördern, um Linderungs- und 

Heilungsmöglichkeiten zu ent-

wickeln. Im Jahr 2005 konnte 

DEBRA Austria die weltweit ers-

te Spezialklinik für EB eröffnen, 

das EB-Haus Austria am Uni-

versitätsklinikum Salzburg. Bei-

de Institutionen feiern 2020 ein 

besonderes Jubiläum – DEBRA 

Austria wird 25, das EB-Haus 15! 

DEBRA Austria ist gemeinnützig 

sowie mildtätig aktiv, seit vielen 

Jahren mit dem österreichischen 

Spendengütesiegel ausgezeich-

net und erfüllt die Voraussetzun-

gen für die Spendenabsetzbarkeit.  

Dank unserer großzügigen und 

treuen SpenderInnen ist es 

möglich, diese Arbeit für die 

„Schmetterlingskinder“ mit un-

gebremstem Elan voranzutreiben.

VORSTAND
Der Vereinsvorstand von DEBRA  

Austria setzt sich überwiegend 

aus EB-Betroffenen bzw. de-

ren Angehörigen zusammen.  

Er stellt sicher, dass die Aktivitä-

ten des Vereins im Einklang mit 

den Statuten und den Bedürf-

nissen der PatientInnen stehen. 

Das langjährige Engagement 

der Vorstandsmitglieder – viele  

davon sind seit der Gründung 

im Jahr 1995 dabei – ist Grund-

lage für die nachhaltige Vereins-

arbeit und Voraussetzung für das  

Erreichen unserer Ziele. 

TEAM UND 
VERANTWORTUNG 
Um die hochgesteckten Ziele 

von DEBRA Austria zu erreichen, 

braucht es ein kompetentes und 

motiviertes Team. Da wir prak-

tisch keine Förderung der öf-

fentlichen Hand erhalten, sind 

hierzu vielfältige Maßnahmen 

erforderlich: Informations- und 

Öffentlichkeitsarbeit, Benefiz-

veranstaltungen und Spenden-

werbung, aber auch Betreuung 

unserer EB-Familien und Ma-

nagement der von uns initi-

ierten Forschungsprojekte. Der 

Großteil unseres Teams arbeitet 

Teilzeit: Dr. Rainer Riedl (Ge-

schäftsführung), Sabine Schmid 

(Strategie, Kommunikation 

und  Fundraising), Mag.a Brit-

ta Schwarz (Spendenaktionen 

und Online-Kommunikation), 

MMag.a Kathrin Siegl (Firmenkooperationen und  

Werbung), Eva-Maria Halmer, MSc und Mag.a Katrin 

Randysek (Office Management, Spenderbetreuung 

und Forschungsadministration), Dagmar Libiseller, 

Carina Tanczos, Lena Riedl, BA (Assistenz im Be-

reich Office und Spendenkommunikation), DSA Sa-

bine Wittmann (Mitgliederbetreuung und  Sozialbe-

ratung), Dr. Gaston Sendin und MMag.a Sandra Eder 

(Forschungsmanagement), Mag.a Gabriele Gößnit-

zer-Gharabaghi (psychologische Unterstützung).

Verantwortlich für …

Spendenverwendung: Vorstand

Spendenwerbung: Dr. Rainer Riedl

Datenschutz: Dr. Rainer Riedl   

AUFGABEN UND ZIELE
Ziel von DEBRA Austria ist es, sich auf verschiedenen 

Ebenen für die Anliegen der „Schmetterlingskinder“ 

einzusetzen. Das bedeutet erstens die medizinische 

Versorgung sicherzustellen, zweitens die Forschung 

zur Entwicklung von sicheren Therapien bzw. zur 

Linderung der Erkrankung und ihrer teilweise sehr 

folgenschweren Nebenwirkungen zu ermöglichen. 

Drittens soll der Erfahrungsaustausch zwischen 

EB-Betroffenen gefördert und EB-Familien in Not-

situationen geholfen werden, das Leben mit EB zu 

meistern.

Vereinsziele von DEBRA Austria

• Beratung, Information und Erfahrungsaus-

tausch für Betroffene und Angehörige

• Sicherstellung und laufende Optimierung der 

medizinischen Versorgung

• Förderung der EB-Forschung, um Heilungs- 

und Linderungsmöglichkeiten zu entwickeln

• Finanzierung des EB-Haus Austria am Univer-

sitätsklinikum Salzburg

Spenden für DEBRA Austria sind nötig für

• den Betrieb des EB-Haus Austria

• kompetente ÄrztInnen und speziell ausge-

bildete DiplompflegerInnen

• Grundlagenforschung und klinische Studien

• Ausbildung und Vernetzung von ExpertIn-

nen und Betroffenen

• die Forschung auf dem Weg zur Heilung von EB

• die unmittelbare Hilfe für betroffene Familien 

in Notsituationen

DEBRA 
Austria

HILFE FÜR DIE 
SCHMETTERLINGSKINDER
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Vorstand (v.l.n.r.): DI Michael Nothdurfter, Isolde Mayr Faccin, Franz Feichtlbauer, Dr.in Gabriela Pohla-Gubo, 
Dr. Rainer Riedl, Lena Riedl, BA, nicht im Bild: Margit Putre-Bachlechner

DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa 
Organe und Funktionen laut Statuten

Rechnungsprüfer

Vorstand

Generalversammlung

Dr. Rainer Riedl
(Obmann)

Lena Riedl, BA
(Vertretung der Betroffenen)

Dr.in Gabriela Pohla-Gubo
(Schriftführerin)

Franz Feichtlbauer
(Obmann-Stv., Kassier)

DI Michael Nothdurfter 
(Kassier-Stv.)

Margit Putre-Bachlechner 
(Schriftführerin-Stv.)

Isolde Mayr Faccin
(Vertretung DEBRA-Südtirol)

Dr. Gerhard  
Brandstätter

(Rechnungsprüfer)

Dr. Rudolf 
Hametner

(Rechnungsprüfer)

Beirat
Univ.-Prof. Dr. Markus

Hengstschläger
(Wiss. Beirat)

Univ.-Prof. Dr. Alexander 
von Gabain

(Wiss. Beirat)

Univ.-Prof.in Dr.in 
Renée Schröder

(Wiss. Beirat)
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Der Begriff ist einerseits zutreffend, anderer-

seits wird er der Schwere der Erkrankung kaum  

gerecht. Der Fachbegriff Epidermolysis bullosa 

(EB) hat bislang keine deutsche Entsprechung; 

am ehesten könnte man vielleicht sagen: erblich 

bedingte, blasenartige Ablösung der Oberhaut. 

MEHR ALS BLASEN UND WUNDEN
Epidermolysis bullosa umfasst eine Gruppe  

klinisch und genetisch unterschiedlicher Krank-

heiten, deren gemeinsames Merkmal die Bildung 

von Blasen an der Haut und an den Schleimhäu-

ten nach mechanischer Belastung ist. Das ist gut 

vorstellbar, wenn ein Betroffener beispielsweise 

stürzt oder von einem Fußball getroffen wird. 

Manchmal ist die mechanische Einwirkung so 

gering, dass sie kaum als solche wahrgenom-

men wird. Wenn etwa ein Neugeborenes auf dem  

Rücken liegt und sich ein wenig hin und her  

bewegt, können am Rücken riesige Blasen ent-

stehen. In der Folge kommt es zu ständi-

ger Bildung von offenen Wunden, entzündli-

chen Stellen, Krusten und leider auch zu damit  

verbundenen Schmerzen.

VON GEBURT AN
EB beginnt mit der Geburt und begleitet die Be-

troffenen ihr ganzes Leben lang. Die Ursache 

sind genetische Veränderungen in den Eiweiß-

molekülen, die für die Verbindung zwischen der 

Oberhaut und der darunter liegenden Lederhaut 

verantwortlich sind. 

GENDEFEKT
Für jede Form von EB ist 

eine andere Veränderung in  

einem ganz bestimmten Gen  

verantwortlich. Inzwischen sind  

Veränderungen in 16 verschie-

denen Genen bekannt, welche 

die jeweiligen EB-Typen ver-

ursachen. Die aktuelle Klassi-

fikation umfasst vier Haupt-

formen mit insgesamt mehr 

als dreißig Subtypen, wobei 

Prognose und Verlauf je nach 

Subtyp höchst unterschiedlich 

sind. Das klinische Spektrum 

der unterschiedlichen Typen ist 

sehr breit. Am einen Ende ste-

hen schwere Formen mit ganz  

extremer Verletzlichkeit der 

Haut, massiver Blasenbildung 

und vielen offenen Wunden; 

am anderen Ende mildere Aus-

prägungen mit nur lokalisierter 

und seltener Blasenbildung. Bei 

einigen Unterformen kommt 

es auch zu Folgeerscheinungen 

wie dem Zusammenwachsen 

von Fingern und Zehen, Narben 

und Verwachsungen im Bereich 

der Augen (Hornhaut, Augen-

lider), Zahnfehlbildungen und 

Verengungen von Mundhöhle 

und Speiseröhre. An der Haut 

kann es zur Bildung von Haut-

krebs kommen, und sehr häufig 

entsteht auch eine Blutarmut.

NOCH KEINE HEILUNG
Obwohl in letzter Zeit beachtli-

che Fortschritte in der genthera-

peutischen Forschung  gemacht 

wurden, ist eine ursächliche Be-

handlung von EB bis heute noch 

nicht verfügbar. Derzeit ist eine 

Therapie der  Symptome die ein-

zige Möglichkeit, die wir anbie-

ten können. 

OÄ Dr.in Anja Diem, Leiterin der 

Ambulanz im EB-Haus Austria

»EB ist eine angeborene, 
folgenschwere und derzeit noch 

nicht heilbare Hauterkrankung.«

Epidermolysis bullosa (EB) 
Die Erkrankung

SCHMETTERLINGSKINDER – DIESE BEZEICHNUNG HAT SICH FÜR KINDER UND 
ERWACHSENE MIT EPIDERMOLYSIS BULLOSA DURCHGESETZT, WEIL IHRE HAUT 

SO VERLETZLICH IST WIE DIE FLÜGEL EINES SCHMETTERLINGS.  
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Epidermolysis bullosa
EB IST EINE ERKRANKUNG, WELCHE DIE HAUT 

BESONDERS VERLETZLICH MACHT. SCHON LEICHTE BERÜHRUNGEN 
VERURSACHEN BLASEN, WUNDEN UND SCHMERZEN.
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WARUM?
Mindestens eines der 16 Pro-
teine, das die Hautschich-
ten verbindet, ist defekt. Die 
Schicht der Blasenbildung 
bestimmt den EB-Typ.

DIAGNOSE
Biopsie = Untersuchung einer 
kleinen Hautprobe unter dem 
Mikroskop: Der/die Hautärz-
tIn identifiziert den EB-Typ 
anhand der Blasenbildungs-
schicht.

BEHANDLUNG
Blasen müssen punktiert, 
entleert und Wunden ver-
sorgt werden, um die Haut 
vor Reibung und Infektio-
nen zu schützen. In schwe-
ren Fällen dauert das tägliche 
Verbinden viele Stunden und 
ist sehr schmerzhaft. Zahn-
pflege muss sehr sorgfältig 
erfolgen, weil auch Schleim-
häute verletzlich sind und 
die Mundöffnung durch  
Verwachsungen verkleinert 
sein kann.

WIE KANN ICH HELFEN?
Forschung und klinische Studien haben wichtige Fortschritte 

im Verständnis und der Behandlung von EB gebracht. Heilung 

könnte durch Stammzell-, Zell-, Gen- oder Proteintherapie 

möglich werden. Auch Therapieansätze mit molekularen 

Wirkstoffen (Small Molecules) sind vielversprechend. 

EB-Forschung braucht nachhaltige Unterstützung 

durch uns alle. Seltene Erkrankungen haben keine 

Priorität in nationalen Gesundheitssystemen 

und in der Pharmaindustrie, darum ist die 

Forschung für „Schmetterlingskinder“ auf 

Spenden angewiesen. Mit Ihrer Hilfe gelingen 

weitere Fortschritte!

DOMINANT
Ein Elternteil trägt das EB-Gen in 

sich und ist selbst betroffen.

SELTEN
Eines von 17.000 
Neugeborenen ist 
von EB betroffen.

GENETISCH
Vererbbar, aber
Eltern wissen

möglicherweise
nicht, dass sie
Träger sind.

JEDER
Gleichmäßige 

Verteilung zwischen 
Geschlechtern 

und ethnischen 
Gruppen.

NICHT 
ANSTECKEND

Genetische
Erkrankungen 

sind nicht 
ansteckend.

NOCH
UNHEILBAR

Noch nicht heilbar, 
aber die Forschung 
macht Fortschritte. 

Derzeit nur Wund- und 
Schmerzmanagement 

möglich.

REZESSIV
Beide Eltern sind nicht betroffen, 

tragen aber (unwissentlich) das EB-
Gen in sich.

SPONTANMUTATION 
Kein Elternteil trägt das 

veränderte Gen in sich. Vor der 
Befruchtung mutiert das Gen 

spontan in Spermium und Eizelle.

70%

<1%

25%

5%

DYSTROPH (EBD)

JUNKTIONAL (EBJ)

KINDLER (KEB) 

SIMPLEX (EBS)

4 EB-TYPEN SYMPTOME RISIKEN

HAUT ABLÖSUNG

WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT

BLASENFÖRMIG

Blasenbi ldung an Händen und Füßen,
Blasenbi ldung am ganzen Körper

Mit  gutem Wund- und Schmerzmanagement 
können v ie le EBS-Betrof fene e in er fü l l tes 
und e in igermaßen uneingeschränktes Leben 
führen.

Verste i fung der Gelenke , 
Zusammenwachsen von F ingern und Zehen, 
Zusammenziehen der Mundschle imhäute , 
Verengung der Speiseröhre , 
B lasenbi ldung am ganzen Körper  
und auch in den Augen

Hohe Wahrschein l ichkeit 
P lattenepithelkarz inome (aggress iver 
Hautkrebs)  vor dem 35. Lebens jahr zu 
entwickeln .

Neigung zu P lattenepithelkarz inomen 
(Hautkrebs)  im Erwachsenenalter.

S ichtbare Schäden der Gesichtshaut , Verste i fung 
der Gelenke , Zusammenwachsen von F ingern 
und Zehen, B lasenbi ldung in der Mundhöhle , 
umfangreiche Blasenbi ldung am ganzen Körper, 
B lasenbi ldung an Membranen der inneren Organe , 
schwere Kompl ikat ionen ver laufen oft  tödl ich

Blasenbi ldung vor a l lem im Kindesa l ter, 
Verste i fung der Gelenke , Zusammenwachsen 
von F ingern und Zehen, P igmentveränderungen, 
L ichtempf indl ichkeit ; außerdem: ausgeprägte 
Zahnf le ischentzündungen, Fehlste l lungen der 
Augenl ider („Ektropion“)

Kinder mit  schweren Formen von EBJ  können 
innerha lb der ersten 2 Jahre aufgrund von 
Unterernährung und Anämie sterben, verursacht 
durch Blasenbi ldung im Rachen und in der 
Speiseröhre .

1:17.000

 © Grafik Design: Agentur Werbereich GmbH | © Grafikkonzeption: Fendish.com 



Hilfe für kleine Helden 
»DANKE an all die lieben Ärztinnen und Ärzte sowie Pflegepersonen, die den 
Schmetterlingskindern jeden Tag helfen. Hoffentlich werden sehr bald die richtigen 
Therapien gefunden und auch schnell zugelassen.  Ich freue mich, dass auch ich mit 
meinem Beitrag mithelfen kann!«

Christiane L., Spenderin
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Viele SpenderInnen ermöglichen die 
Hilfe für die „Schmetterlingskinder“. 
Dafür bedanke ich mich von ganzem 
Herzen!
  
Ihre Spende lindert Schmerzen: Un-
sere ÄrztInnen und speziell ausge-
bildeten DiplompflegerInnen in der 
Ambulanz wissen ganz genau, wie 
Blasen, Wunden, Schmerzen und 
viele andere Begleiterscheinungen 
von EB behandelt werden müssen. 
Dank Ihrer Hilfe ist diese lebensnot-
wendige medizinische Versorgung  
sichergestellt.

Ihre Spende schenkt Hoffnung: Mit 
jedem kleinen und großen For-
schungserfolg kommen wir dem 
Traum der „Schmetterlingskinder“ 
näher – Heilung von EB. Diesem Ziel 
haben sich auch die Wissenschaf-
terInnen des EB-Haus Austria ver-
schrieben und arbeiten erfolgreich an 
Therapieansätzen. Mit Ihrer Unter-
stützung kann der Weg zur Heilung 
fortgesetzt werden.

Ihre Spende hilft in der Not: Der 
Alltag mit EB bringt „Schmetter-
lingskinder“ und ihre Eltern an ihre 
körperlichen, seelischen und finan-
ziellen Grenzen, manchmal auch 
darüber hinaus. Mit Ihrem Bei-
trag können wir Betroffenen immer 
dann unter die Arme greifen, wenn  
sie Hilfe brauchen.

Danke, dass Sie die Arbeit von DEBRA 
Austria möglich machen!

Dr. Rainer Riedl
Obmann DEBRA Austria

Danke für 
Ihre Hilfe!
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Trotz bescheidener Mittel und Dank der groß-
artigen pro bono-Unterstützung unserer Partner  
GGK MullenLowe als Kreativ- und Mindshare als Me-
dia-Agentur macht die Werbekampagne „So fühlt sich 
das Leben für ein Schmetterlingskind an“ seit vielen 
Jahren Menschen auf die Anliegen der „Schmetterlings-
kinder“ aufmerksam. 2019 wurden die Effizienz und 
Effektivität unserer Werbekampagne mit einem EFFIE 
in Gold ausgezeichnet. Gleichzeitig fand die Kampagne 
mit den Sujets „Bagger“ und „Basketball“ in gewohnt 
auffälliger und einprägsamer Weise ihre Fortsetzung. 

Einen besonders hohen Stellenwert 
innerhalb der DEBRA-Familie hat 
die Förderung des regelmäßigen Er-
fahrungsaustausches. DEBRA Austria 
bietet dazu Mütter-, Väter- und Fa-
milienwochenenden sowie ein großes 
Jahrestreffen an. Der intensive Erfah-
rungsaustausch, die wertschätzende 
Atmosphäre und der vertrauensvolle 
Zusammenhalt sind für „Schmetter-
lingskinder“ und ihre Eltern das beste 
Auffangnetz.  

Dr.in Gabriela Pohla-Gubo war als 
Gründungsmitglied von der ersten 
Minute an mit unermüdlichem Elan, 
großer Kreativität und enormer Be-
harrlichkeit in verschiedenen Funk-
tionen für DEBRA Austria tätig – und 
das ehrenamtlich. Für diese heraus-
ragende Leistung über 25 Jahre wurde 
ihr im Oktober 2019 das Goldene Ver-
dienstzeichen der Republik Österreich 
verliehen.  Herzliche Gratulation!

2019 war ein  
bewegendes Jahr

MIT GROSSEM ENGAGEMENT SETZEN 
WIR UNS TAGTÄGLICH FÜR DAS WOHL DER 

SCHMETTERLINGSKINDER EIN. UND SO GIBT ES 
IMMER ETWAS ZU BERICHTEN. HIER EIN KLEINER 

AUSZUG AUS 2019: 

WEITERE AKTUELLE NEUIGKEITEN FINDEN SIE IM NEWS-BEREICH 

UNSERER WEBSITE WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT

Die Freude über den EFFIE in Gold ist groß! v.l.n.r. Dr. Rainer Riedl (DEBRA Austria), Mag.a Ursula Arnold (Mindshare), 
MMag.a Kathrin Siegl (DEBRA Austria), Bernd Weninger (GGK MullenLowe).
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Das Goldene Verdienstzeichen der Republik Österreich für Dr.in Gabriela Pohla-Gubo. v.l.n.r. Mag.a Dr.in Friederike Zechmeister-Machhart (in Vertretung der Bundesministerin für Arbeit , 
Soziales, Gesundheit und Konsumentenschutz), Dr.in Gabriela Pohla-Gubo, Dr. Rainer Riedl (beide DEBRA Austria).

Das Jahrestreffen von DEBRA Austria bietet ein vielseitiges Programm mit Vorträgen, Workshops, Kinderunterhaltung und Ausflügen. 

Verschiedene Austauschtreffen wie das Mütter-, Väter- und Familienwochenende bieten die Möglichkeit Kraft 
zu tanken und stärken den Zusammenhalt. 
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Seit vielen Jahren schon spannt DEBRA Austria mit 

vielfältigen Hilfsangeboten ein weitverzweigtes 

Auffangnetz für betroffene Familien. Dazu kom-

men kompetente Sozialberatung, ein verständnis-

voller Austausch und das gegenseitige Zusprechen 

von Mut. All das ist die gerne in Anspruch genom-

mene Mitgliederhilfe für EB-Familien.

„Schön, dass du da bist!“, freuen sich die  

Eltern der kleinen Leonie. Gemeinsam mit Sabine 

Wittmann, der diplomierten Sozialarbeiterin von  

DEBRA Austria, besprechen die aufgeregten  

Eltern, ob sie für den täglichen Verbandswechsel 

eine mobile Krankenschwester engagieren sollen. 

An vielen Tagen ist die Versorgung von schmerz-

haften Blasen und Wunden nicht nur für Leonie, 

sondern auch für ihre Eltern ein Kraftakt. „Ins-

besondere die Entlastung von Familien mit schwer 

betroffenen Kindern ist wichtig“, weiß Sabine 

Wittmann. Es gibt viele Einschränkungen und 

enorme Belastungen in einem Leben mit EB: phy-

sisch, psychisch, gesellschaftlich und auch finan-

ziell. Daher ist die Sozialberatung ein zentraler 

Teil der Mitgliederbetreuung von DEBRA Austria. 

Egal, ob es um die richtige Pflegegeldeinstufung, 

ein Förderansuchen, Hilfe im Alltag, Kindergar-

ten oder Schule, Pflege oder psychologische Un-

terstützung geht. Auf Wunsch unterstützt, stärkt 

und berät Sabine Wittmann ihre KlientInnen von  

DEBRA Austria in allen sozialen Belangen.

„Dafür mache ich immer öfter Hausbesuche und 

bin dann direkt bei den Familien vor Ort. So kann 

die Beratung noch direkter und intensiver ab-

laufen.“ Es ist einfach etwas anderes, wenn man 

sich Zeit nimmt, den anderen unmittelbar wahr-

nimmt und auf die Bedürfnisse direkt eingehen 

kann. „Mir ist es wichtig, dass unsere Mitglieder 

spüren, dass sie nicht alleine sind.“ Das war auch 

für Leonie wichtig, erinnert sich ihre Mutter und 

lässt gemeinsam mit Sabine Wittmann ihr erstes 

Jahrestreffen Revue passieren. Damals begegne-

te Leonie das erste Mal in ihrem Leben anderen 

„Schmetterlingskindern“. „Ein besonderer Mo-

ment für uns, den uns DEBRA Austria ermöglicht 

hat“, so Leonies Mutter.

Persönliche Kontakte sowie Informations- und 

Erfahrungsaustausch sind weitere wichtige As-

pekte der Mitgliederbetreuung. Bei Mütter-, 

Väter- und Familienwochenenden, dem großen 

Jahrestreffen in St. Virgil bei Salzburg sowie spe-

ziellen Seminaren profitieren vor allem auch neu 

hinzugekommene Familien von den Erfahrungen 

anderer PatientInnen und Eltern sowie von Ärzt- 

Innen und TherapeutInnen. Gleichzeitig können 

sie für ein paar Tage aus dem extrem belastenden 

Alltag aussteigen und eine kurze unbeschwerte 

Zeit verbringen.Sabine Wittmann, 
diplomierte Sozialarbeiterin 
Mitgliederbetreuung und Sozialberatung

» Betroffene Familien sollen 
wissen, dass sie nicht alles 
alleine tragen müssen. «

EB-Mutter, kurz nachdem sie 
Mitglied bei DEBRA Austria wurde

»Gestern noch glaubten wir, 
alleine zu sein. Heute wissen 
wir, bei DEBRA Austria sind 
wir gut aufgehoben. «

Mitgliederhilfe: 
Auffangnetz für EB-Betroffene

WIRKSAME MITGLIEDERHILFE UNTERSTÜTZT IM UMGANG 
MIT EINER FOLGENSCHWEREN ERKRANKUNG.

Als wichtiger Teil der Mitgliederbetreuung 
stehen EB-Betroffenen spezielle Beratung 

und Unterstützung in allen sozialen Belan-
gen durch die diplomierte Sozialarbeiterin 

Sabine Wittmann offen. Themenbereiche sind: 
Pflegegeld, Familienbeihilfe, Rezeptgebüh-
renbefreiung, Behindertenausweis, spezielle 
Betreuungsangebote, Hilfsmittel, Therapie-

urlaube, Kindergarten und Schule. Bei Bedarf 
sind auch psychologische Unterstützung und 

spezifische Notfallhilfe möglich. 

Hilfe zur Selbsthilfe: 
Mitgliederbetreuung  

& Sozialberatung
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„Das DEBRA Austria Jah-

restreffen ist das jährli-

che Highlight für unsere  

Mitglieder. Über die Jahre ist aus 

der bunt zusammengewürfel-

ten Schicksalsgemeinschaft eine  

Familie, die DEBRA-Familie, ent-

standen“, so Sabine Wittmann. 

Auch 2019 trafen sich „Schmet-

terlingskinder“ aller Altersgrup-

pen, Geschwisterkinder, Eltern 

und persönliche Betreuungsper-

sonen zu „ihrem“ Wochenende 

in St. Virgil. Neben der tradi-

tionellen Generalambulanz im 

EB-Haus Austria wurde ein um-

fangreicher Rückblick auf Am-

bulanz, Forschung, klinische 

Studien und Akademie gegeben. 

Weiter ging es mit einem bun-

ten Programm für Jung und Alt: 

Vorträge, Workshops, heilsames 

Singen, Märchen-Workshop, Ki-

no-Abend und eine Disco. Als DJ 

MC dann die ersten Sounds in die 

Menge schickte, wurde einmal 

mehr das unglaubliche Gemein-

schaftsgefühl der DEBRA-Familie 

sichtbar. Und so entlud sich auch 

an diesem Abend die unbändi-

ge Lebensfreude und Energie, 

die kleine und große „Schmet-

terlingskinder“ in sich tragen –  

allen Schwierigkeiten zum Trotz, 

die EB mit sich bringt.

Mehr als ein 
Jahrestreffen …
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Kleine   Helden!

FABIAN BESTREITET JEDES ABENTEUER! 
EB entscheidet, bei welchen Unternehmungen 
seiner Freunde Fabian dabei sein kann und 
bei welchen nicht. Wenn der Bub allerdings 
spannende Geschichten von Piraten, Astronauten 
oder wilden Tieren liest, kann Fabian genau jene 
Abenteuer erleben, die er besonders mag.

ALOIS SETZT SICH FÜR ANDERE EIN! 
Aus kleinen Helden werden natürlich 
auch große Helden! So wie Alois, der 
sein Leben mit EB nicht nur großartig 
meistert, sondern sich beruflich in 
der Notfallszentrale beim Roten Kreuz 
für andere Menschen einsetzt, die 
medizinische Betreuung benötigen. 

EMMA TROTZT IHREN SCHMERZEN!
Schmerzen sind Emmas ständige 
Begleiter. Obwohl sie noch so klein ist, 
geht Emma jeden Abend mit Schmerzen 
zu Bett und wacht auch mehrmals 
damit auf. Tapfer kämpft das Mädchen 
jeden Tag gegen sie an: mit Salben, 
Verbänden und Medikamenten. 

SIMON HAT GROSSES VOR! 
Im EB-Haus Austria durfte der 
aufgeweckte Simon schon ein paar 
Mal durch das Mikroskop unserer 
WissenschafterInnen blicken. Wenn 
er einmal groß ist, möchte Simon 
auch Forscher werden – damit er alle 
„Schmetterlingskinder“ eines Tages 
gesund machen kann. 

LUISA MEISTERT IHREN WEG! 
Jeden Morgen freut sich Luisa auf den 
Kindergarten und die Zeit mit ihren 
Freundinnen. Wenn Blasen und Wunden an 
den Füßen zu sehr schmerzen, bezwingt das 
wackere Mädchen den Weg dorthin in ihrem 
Spezialkinderwagen. 

WER SEINEM SCHWIERIGEN ALLTAG SO TAPFER  
BEGEGNET WIE UNSERE SCHMETTERLINGSKINDER,  

IST EIN ECHTER HELD.

EMILIA GIBT NICHT AUF!
Essen und Schlucken tun Emilia richtig 
weh. Obwohl sie große Angst vor einer 
Speiseröhrendehnung hat, sieht das 
Mädchen dem Eingriff mutig entgegen. 
Denn danach wird es ihm endlich besser 
gehen. Schon jetzt träumt Emilia von 
einer Palatschinke bei ihrer Oma. 
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Namen zum Schutz der Kinder geändert.
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An die Jahre 1993 bis 1995 kann ich mich nur auf-

grund von Erzählungen und Fotos „erinnern“. 

Es war wohl eine Zeit der Ungewissheit, des Ge-

wöhnens an Umstände, mit denen niemand ge-

rechnet hatte, an Situationen, die sicher nie-

mand aus dem eigenen Umfeld kannte. Das war 

wohl ein sehr herausfordernder Lebensabschnitt, 

den meine Eltern und viele andere Familien mit 

„Schmetterlingskindern“ durchlebt haben. 

Es war wahrscheinlich überall der Wunsch nach 

Austausch mit Gleichgesinnten, nach Trost und 

Rat, nach Hoffnung und nach einer planbaren Zu-

kunft vorhanden – das alles noch ohne Internet, 

ohne den heutigen Möglichkeiten der nationalen 

und internationalen Vernetzung, ohne dem ak-

tuellen Wissen, den heutigen Erfahrungen, ohne 

den offenen Ohren und den helfenden Händen, 

auf die wir heute tagtäglich zählen können. Aus 

dem Wunsch nach Anschluss und Hilfe gründeten 

Eltern genau das, wonach sie selbst suchten: eine 

Selbsthilfegruppe, einen Verein, eine Interessen-

gemeinschaft, die über die Grenzen der eigenen 

Familie, der eigenen Sippe, hinausgehen sollte.

Die erste Zeit, diese Anfangszeit von DEBRA Aus-

tria war stark davon geprägt zu lernen. Was ist 

EB? Worauf muss man sich gefasst machen? Wie 

gehen andere damit um? Wo gibt es erfahrene 

ÄrztInnen? Welches Verbandsmaterial ist gut? 

Wird es Heilung geben? Heute können wir auf 

breites Wissen zurückgreifen. Wir fragen nicht 

mehr nur noch, sondern können mittlerweile 

auch die Fragen anderer beantworten. Das war 

ein großer Schritt und macht ein bisschen stolz.

Ab dem Jahr 1996 formte sich rund um die Der-

matologie des LKH Salzburg ein Therapienetz-

werk. Mindestens zweimal im Jahr fuhren wir 

zu den Untersuchungen und Behandlungen nach 

Salzburg. Das habe ich Großteils positiv in Erin-

nerung: Wir wurden immer herzlich empfangen, 

gut betreut und kompetent beraten. An der Stelle, 

wo dieses Netzwerk seinen Ausgang nahm, steht 

seit 2005 das EB-Haus Austria. Die Eröffnung 

war wohl der wichtigste Meilenstein für unsere  

DEBRA-Familie. Als Spezialklinik ist hier nicht 

nur ein Ort der Expertise entstanden, sondern für 

viele von uns so etwas wie ein zweites Zuhause.

Ein für mich wichtiger Meilenstein in der Ge-

schichte von DEBRA Austria war der Start der 

erfolgreichen Werbekampagne. DEBRA Austria 

und die „Schmetterlingskinder“ haben durch 

diese Plakate enorm an Bekanntheit gewonnen. 

Das kam mir als Betroffene sehr zugute: Früher 

musste ich oft lang und breit erklären, aufklä-

ren. Heute sage ich: „Hast du schon mal von den 

Schmetterlingskindern gehört?“ 

Da ich mit DEBRA Austria aufgewachsen bin, 

versuche ich mich immer wieder selbst daran zu 

erinnern, wie diese Familie entstanden ist. Wie 

hat sich alles entwickelt, was für uns „Schmet-

terlingskinder“ erreicht wurde und welche gro-

ßen Ziele hat sich DEBRA Austria für uns noch 

gesteckt? Das heurige Doppel-Jubiläum ist eine 

großartige Möglichkeit inne zu halten und mit 

Freude zurückzublicken. Auch wenn der Weg 

noch länger sein wird, sind wir um Lichtjahre 

weiter als vor 25 Jahren. Und ja, ich blicke opti-

mistisch in die Zukunft: Es wird gut weitergehen 

und das gibt mir Hoffnung. 

Lenas Geschichte 

DA ICH MIT DEBRA AUSTRIA AUFGEWACHSEN BIN, VERSUCHE 
ICH MICH IMMER WIEDER SELBST DARAN ZU ERINNERN, 

WIE DIESE FAMILIE ENTSTANDEN IST. 

DIESEN TEXT IN VOLLER LÄNGE KÖNNEN SIE UNTER WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT NACHLESEN. 
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» Die Gründung von 

DEBRA Austria war ein 

Meilenstein: Wir waren 

nicht mehr alleine, 

fanden Antworten auf 

unsere Fragen und 

schöpften Mut. «

Franz Feichtlbauer, Gründungsobmann 
und Vater einer von EB betroffenen Tochter

» DEBRA Austria 

ist auch so etwas wie 

eine Familie und 

gibt Hoffnung auf 

ein Leben ohne 

Blasen, Wunden 

und Schmerzen.«

Dr. Rainer Riedl, Obmann und Mitgründer DEBRA Austria 
sowie Vater einer von EB betroffenen Tochter



25 Jahre 
DEBR A Austria
15 Jahre EB-Haus Austria

1995 
DEBRA Austria wird als gemeinnütziger 

Verein in Salzburg gegründet. 
Wesentliche Ziele: Erfahrungsaustausch 
und Bewusstseinsbildung, gegenseitige 

Unterstützung, Verbesserung der 
medizinischen Versorgung und 
Förderung der EB-Forschung.

2001 
Ernst Stromberger – ein langjähriger 
Wegbegleiter und Förderer von DEBRA 
Austria – stellt das erste Büro in Wien 

zur Verfügung. Die professionelle 
Vereinsarbeit kann beginnen und 
die Idee eines „EB-Zentrums“ am 
Salzburger Universitätsklinikum  

wird geboren.

2004 
Start einer großangelegten Fundraising-

Kampagne für die Errichtung des EB-Haus 
Austria und Beginn der – über die Jahre 

– meistausgezeichneten Werbekampagne 
Österreichs „So fühlt sich das Leben für ein 

Schmetterlingskind an“. Im Herbst 2004 
erfolgt der Spatenstich für das  

EB-Haus Austria. 

2005 
Eröffnung des EB-Haus Austria, 

der weltweit ersten und 
einzigartigen Spezialklinik für 

„Schmetterlingskinder“ am Salzburger 
Universitätsklinikum - der Meilenstein 

schlechthin in der 25-jährigen 
Geschichte von DEBRA Austria. 

Ermöglicht wird dieses Vorhaben 
durch die engagierte Hilfe vieler 

SpenderInnen – herzlichen Dank!

2006 
Obmann, Mitgründer und Initiator 

des EB-Haus Austria, Dr. Rainer Riedl, 
wird als Österreicher des Jahres in der 
Kategorie Humanitäres Engagement 

ausgezeichnet. 

2008 
Gründung von DEBRA International, 
einer Dachorganisation für alle EB-

Patientengruppen rund um den 
Globus. Dieser Verein hat seinen Sitz 

in Wien und vertritt weit über 50 
Mitgliedsorganisationen.

2011 
Gründung von EB-CLINET, einem 

weltweiten Netzwerk aller EB-Zentren und 
-ExpertInnen. Derzeit hat die Plattform 116 

Mitglieder in 61 Ländern und versammelt die 
weltweite klinische Expertise im Bereich EB. 

Stand 07/2020

2013 
Die Forschung macht große Fortschritte 

und braucht mehr Platz. An der Paracelsus 
Medizinischen Privatuniversität – in 

unmittelbarer Nähe zum EB-Haus Austria 
– wird ein zweites Forschungslabor 

eingerichtet und bringt einen enormen 
Motivationsschub für das Forschungsteam.

2020
Der umfassende Versorgungsansatz und der hohe 

Qualitätsanspruch im EB-Haus Austria werden von 
EURORDIS mit dem begehrten Black Pearl Award 

in der Kategorie Holistic Care ausgezeichnet. Diese 
internationale Auszeichnung ist ein Auftrag, den 

erfolgreichen Weg fortzusetzen. 

1997 
Prim. Univ.-Prof. Dr. Helmut Hintner, 

international anerkannter Dermatologe und 
Ehrenpräsident von DEBRA Austria, hat 

den Verein und die „Schmetterlingskinder“ 
als Arzt, Wissenschafter und väterlicher 
Freund über 20 Jahre begleitet. Er war 

federführend beim Aufbau von Medizin und 
Forschung im EB-Haus Austria. Neben der 

dermatologischen brauchen EB-PatientInnen 
auch eine multidisziplinäre Versorgung. Das 
dafür notwendige EB-Therapienetzwerk am 
Salzburger Universitätsklinikum wurde von 
Dr.in Gabriela Pohla-Gubo ins Leben gerufen. 

DER VEREIN DEBRA AUSTRIA WURDE 1995 ALS SELBSTHILFEGRUPPE VON 
BETROFFENEN ELTERN INS LEBEN GERUFEN. SEIT DAMALS IST VIEL PASSIERT, 

BEISPIELSWEISE DIE ERÖFFNUNG DES EB-HAUS AUSTRIA IM JAHR 2005. 
HIER DIE HIGHLIGHTS AUS 25 JAHREN …

Franz Feichtlbauer, Gründungsobmann und 
Vater einer von EB betroffenen Tochter

»Bei der Eröffnung  
des EB-Hauses habe ich 
realisiert, dass eine Vision 
Wirklichkeit geworden ist. «
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2014
Ein Meilenstein auf dem Weg zur 

Heilung gelingt: Die Transplantation von 
genkorrigierten Hautstücken auf besonders 

geschädigte Hautareale einer Patientin 
mit junktionaler EB verläuft erfolgreich 
und zeigt, dass die Gentherapie bei EB 

funktionieren kann.

2018
Als vierte Einheit wird im EB-Haus 

Austria ein Studienzentrum eingerichtet. 
Hier werden klinische Studien mit 

dem Ziel durchgeführt, verschiedene 
Therapieansätze zur behördlichen 

Zulassung zu bringen und diese für  
EB-PatientInnen verfügbar zu machen.

2017
Das EB-Haus Austria wird zum 

ersten Expertisezentrum für seltene 
Hauterkrankungen in Österreich designiert 

und kann damit in das Europäische 
Referenznetzwerk ERN Skin aufgenommen 

werden. 

Erfolgreiche Hauttransplantation bei 
einem neunjährigen Buben. Auf 80% seiner 

Körperoberfläche wurde genkorrigierte Haut 
transplantiert. Dem kleinen Patienten geht es 

bis heute bestens. 
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Die Vision der Gründer – Heilung für die 

„Schmetterlingskinder“ – ist aktuell wie nie und 

wird von allen Mitgliedern der DEBRA-Familie 

geteilt. Sie treibt uns an, macht uns Mut und festigt 

unsere Gemeinschaft. Dank der langjährigen Hilfe 

unserer SpenderInnen ist bereits viel gelungen. 

Allerdings liegt auch noch ein gutes Stück des 

Weges und ein großer Schritt vor uns: Nach 15 Jahren 

Forschung müssen die Laborflächen erweitert und 

die technische Ausstattung erneuert werden. Nur so 

können vielversprechende Forschungsergebnisse – 

Ansätze für Therapien und Medikamente – vom 

Labor zu den Betroffenen transferiert werden. Auch 

wenn DEBRA Austria hier zentrale Drehscheibe, 

Verbinder und Ermöglicher ist, braucht es die Hilfe 

unserer SpenderInnen!

 

Franz Feichtlbauer

Gründungsobmann und Vater 

einer von EB betroffenen Tochter 

»Forschung beflügelt, 
Heilung ist möglich. «

BITTE HELFEN SIE DIE ZUKUNFTSVISION 
VON NINA, IHREM VATER UND ALLEN 

ANDEREN BETROFFENEN ZU REALISIEREN. 
MIT IHRER SPENDE KÖNNEN WIR EIN NEUES 

FORSCHUNGSLABOR FINANZIEREN UND 
DEN ERFOLGREICHEN WEG WEITERGEHEN: 

LINDERUNG UND HEILUNG VON EB.
DANKE!
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Ninas 
Zukunftsvision

EIN LEBEN MIT EB IST GLEICHZEITIG 
AUCH EIN LEBEN MIT DEBRA AUSTRIA. 

Für uns EB-Betroffene ist DEBRA Austria eine  

Familie, die uns sehr viel bedeutet, Hoff-

nung auf Heilung gibt und Geborgenheit ver-

mittelt: Man spürt den Rückhalt in schwierigen 

Zeiten und die Gemeinschaft, auf die man sich 

verlassen kann. Einen wichtigen Beitrag dazu leis-

ten die MitarbeiterInnen im EB-Haus Austria.  

Ihre Kompetenz und Solidarität stärken uns und las-

sen uns trotz täglicher Mühen und Schmerzen zuver-

sichtlich in die Zukunft blicken.

Für mich sind soziale Kontakte sehr wichtig, vor allem 

der Austausch mit anderen „Schmetterlingskindern“ 

und deren Familien. Der Geist der DEBRA-Familie, 

die Solidarität, lebt am stärksten im persönlichen 

Zusammensein. Diese soll auch in Zukunft zentraler 

Anker für unsere Gemeinschaft bleiben. 

Mit dem Doppeljubiläum von DEBRA Austria  

verbinde ich viele Wünsche, vor allem aber eine  

Vision für die Zukunft. 28 Jahre lebe ich nun mit 

dystropher EB. Das bedeutet schwere körperli-

che Beeinträchtigung, quälender Juckreiz, tägliche 

schmerzhafte Verbandswechsel, viele Kranken-

hausaufenthalte und Operationen. 

Mein besonderer Wunsch ist, dass DEBRA Austria  

auch in Zukunft die Forschung vorantreibt und 

dazu beiträgt, lebensverbessernde Therapien zu 

entwickeln und klinische Studien durchzufüh-

ren. Wir EB-Betroffene wünschen uns Heilung,  

zumindest aber eine spürbare Linderung der  

Symptome und eine verbesserte Lebensqualität. 
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EB-Haus Austria, 
die Spezialklinik
Seit 2005 setzt das EB-Haus Austria als 
Expertisezentrum und Spezialklinik für 
„Schmetterlingskinder“ neue Maßstäbe. 
Mit vier Organisationseinheiten - Ambu-
lanz, Forschungseinheit, Studienzentrum 

und Akademie - stellt es nicht nur die me-
dizinische Versorgung sicher, sondern ist 
richtungsweisend in der patientenorien-
tierten Forschung und Vernetzung von Ex-
pertInnen rund um den Globus. 
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Das EB-Haus Austria vereint beste medizinische 

Versorgung, patientenorientierte Forschung, Ab-

wicklung klinischer Studien sowie Ausbildung 

und weltweite Vernetzung unter einem Dach. Der 

holistische Ansatz, die langjährige Erfahrung, die 

engagierten MitarbeiterInnen und nicht zuletzt 

das positive Echo der betreuten PatientInnen ha-

ben der Spezialklinik – national und internatio-

nal – einen exzellenten Ruf und eine Reihe von 

Auszeichnungen eingebracht. Mit Fug und Recht 

kann man von einem Leuchtturm sprechen, in 

dem die Versorgung von EB-PatientInnen empa-

thisch und höchst professionell erfolgt. 

In der EB-Ambulanz sorgen ÄrztInnen, Diplom-

pflegerInnen und TherapeutInnen, unter der Lei-

tung von OÄ Dr.in Anja Diem, für die medizinische 

Versorgung der EB-PatientInnen. Die Schwer-

punkte liegen in den Bereichen Wundmanage-

ment, Schmerztherapie, Ernährungsberatung, 

Vor- und Nachsorge sowie der multidisziplinä-

ren Versorgung der „Schmetterlingskinder“. EB 

als Multisystemerkrankung macht eine inter-

disziplinäre Zusammenarbeit mit anderen Ab-

teilungen des Salzburger Universitätsklinikums 

notwendig. Heute besteht dieses EB-Therapie-

netzwerk aus rund 30 erfahrenen MedizinerIn-

nen, TherapeutInnen und Pflegekräften.

Das Team der EB-Forschungseinheit wird der-

zeit von Prim. Prof. Dr. Johann Bauer geleitet und 

hat sich der Linderung und Heilung von EB ver-

schrieben. Ziel ist die Entwicklung von Therapie-

ansätzen, die anschließend im Zuge von klini-

schen Studien auf Wirksamkeit getestet werden. 

Vielversprechende wissenschaftliche Erkennt-

nisse in den Bereichen Gen- und Zelltherapie, 

kleine molekulare Wirkstoffe oder Hautkrebs-

forschung geben den „Schmetterlingskindern“ 

Hoffnung auf ein Leben ohne Wunden und Bla-

sen. Die große Mission von DEBRA Austria und 

dem Forschungsteam ist eine ursächliche Hei-

lung der Erkrankung.

Das EB-Studienzentrum wird von a.o. Univ.-Prof. 

Dr. Martin Laimer geleitet, die Aufgabe dieser 

Einheit ist die Durchführung klinischer Studien. 

Hier werden verschiedene Therapieansätze aus 

der Grundlagenforschung aber auch Wirkstoffe, 

die ursprünglich für andere Erkrankungen ent-

wickelt wurden, auf Wirksamkeit und etwaige 

Nebenwirkungen getestet. Das ultimative Ziel 

ist die behördliche Zulassung möglichst vieler  

Therapien und Medikamente zum Wohl der  

PatientInnen. 

Aus- und Weiterbildung sowie nationale und 

internationale Vernetzung sind die prägenden 

Themen in der EB-Akademie, die von Dr.in Sophie 

Kitzmüller geleitet wird. Das Team veranstaltet 

darüber hinaus EB-Seminare, organisiert den 

fachlichen Austausch von EB-ExpertInnen und 

verantwortet mit der Plattform EB-CLINET ein 

weltweites, klinisches Netzwerk von EB-Zentren 

und -ExpertInnen. 

Wichtige Meilensteine

Der besondere Spirit und der hohe Qualitätsan-

spruch in allen Einheiten haben dem EB-Haus 

Austria den Status eines anerkannten Experti-

sezentrums eingebracht und darüber hinaus zu 

einer Reihe von schönen Erfolgen verholfen. Hier 

ein kurzer Auszug:

• Designation des EB-Haus Austria zum ersten 

österreichischen Expertisezentrum durch das 

Bundesministerium für Gesundheit, April 2017

• Aufnahme des EB-Haus Austria ins European 

Reference Network Skin, Jänner 2018

• Vollständige ISO-Zertifizierung aller Abtei-

lungen des EB-Haus Austria, Oktober 2019

• Black Pearl Award des Europäischen Dachver-

bands für seltene Erkrankungen (EURORDIS) 

für das EB-Haus Austria in der Kategorie Ho-

listic Care, Februar 2020

EB-Haus Austria:
Anerkanntes 

Expertisezentrum

FÜR SCHMETTERLINGSKINDER 
NICHT MEHR WEGZUDENKEN IST DAS 
2005 ERÖFFNETE EB-HAUS AUSTRIA AM 
SALZBURGER UNIVERSITÄTSKLINIKUM.

Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, 
medizinischer Leiter des EB-Haus Austria

» Mit einer Ambulanz, 
einer Forschungseinheit, 
einem Studienzentrum und 
einer Akademie verfolgen 
wir einen holistischen 
Versorgungsansatz zum 
Wohl unserer Patientinnen 
und Patienten. «

Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, 
medizinischer Leiter des EB-Haus Austria

» Die Designation zu  
einem Expertisezentrum, 
ausgezeichnete FWF-Reviews,  
ISO-Zertifizierung und 
der Black Pearl Award 
sind Meilensteine unserer 
Erfolgsstory. «

Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, MBA, medizinischer Leiter des EB-Haus Austria

EB-Ambulanz
OÄ Dr.in Anja Diem

EB-Akademie
Dr.in Sophie Kitzmüller 

DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa
Obmann: Dr. Rainer Riedl

Universitätsklinik für Dermatologie
Vorstand: Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, MBA

EB-Haus Austria – Spezialklinik für „Schmetterlingskinder“

EB-Studienzentrum
a.o. Univ.-Prof. Dr. Martin Laimer

Personal- 
und Sachkosten

Medizinische  
Leitung

Kaufmännische  
Leitung

EB-Forschungseinheit
Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, MBA 
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EB-Ambulanz: Versorgung 
mit Kompetenz und Herz  
DIE MEDIZINISCHE VERSORGUNG GROSSER UND KLEINER PATIENTEN  

BRAUCHT WISSEN, ERFAHRUNG UND EINFÜHLUNGSVERMÖGEN.

Mit ihrem eingespielten Team sorgt die Leiterin 

der EB-Ambulanz, OÄ Dr.in Anja Diem, tagtäglich 

für die bestmögliche medizinische Versorgung 

aller EB-Betroffenen. Das ist keine einfache Auf-

gabe, im Gegenteil: EB ist eine Multisystemer-

krankung, die vielfältige Problematik beschränkt 

sich nicht nur auf die Haut. Dazu kommt, dass 

noch keine heilenden Therapien zur Verfügung 

stehen. 

„Wir kennen unsere Patientinnen und Patienten 

oft schon von Geburt an. Hier in der EB-Ambu-

lanz können wir uns ausreichend Zeit nehmen 

und auf individuelle Gegebenheiten eingehen. 

Bereits das Abnehmen der Verbände muss sehr 

behutsam erfolgen und kann schon einmal bis 

zu einer Stunde dauern. Im normalen Kranken-

hausalltag wäre eine derartige Betreuung kaum 

möglich“, erläutert OÄ Dr.in Anja Diem.

In der EB-Ambulanz ist dagegen vieles mög-

lich und einiges anders. Die Atmosphäre ist ge-

prägt von Vertrauen und Wertschätzung. Wissen 

und Erfahrung fließen in die Behandlung und 

Beratung der EB-Betroffenen ein. Die Zusam-

menarbeit mit anderen Einheiten am Salzbur-

ger Universitätsklinikum wird von langer Hand 

vorbereitet und funktioniert meist reibungslos, 

die EB-Ambulanz steht hier koordinierend in 

der Mitte. Arbeitsschwerpunkte sind Diagnostik, 

Wundmanagement, Schmerztherapie, Vorsorge-

untersuchungen sowie Ernährungs- und geneti-

sche Beratung. Dazu kommt die multidisziplinä-

re Versorgung in Zusammenarbeit mit anderen 

Kliniken im Haus, beispielsweise bei Finger- und 

Zehenverwachsungen. Im Bedarfsfall kann auch 

auf internationale Erfahrungen zurückgegriffen 

werden, die Ambulanz ist bestens vernetzt. 

„Wir begleiten unsere Patientinnen und Patien-

ten mit viel Empathie, was zu einer nachhalti-

gen und sehr persönlichen Betreuung führt“,  

so Dr.in Diem.

Die EB-ÄrztInnen und DiplompflegerInnen sind 

aber nicht nur mit den Symptomen und dem 

Krankheitsverlauf bestens vertraut, sie beraten 

Familien auch hinsichtlich der Pflege und Ver-

sorgung zu Hause oder empfehlen Hilfsmittel. 

Familien mit neugeborenen „Schmetterlings-

kindern“ brauchen eine fundierte Einschulung, 

denn betroffene Eltern müssen bei ihrem Baby 

sehr rasch lernen, Blasen und Wunden richtig zu 

versorgen.

„Wir suchen nach alltagstauglichen Lösun-

gen, die Familien gut in ihre Routine integ-

rieren können, sei es beim Verbandswechsel, 

beim Lindern von Schmerz und Juckreiz oder 

bei Tipps für Kindergarten und Schule. Dazu 

arbeiten wir auch eng mit Ärztinnen und Ärz-

ten, Apotheken und dem Betreuungsnetzwerk 

am Wohnort der Familien zusammen“, ergänzt  

OÄ Dr.in Anja Diem 
Leiterin der EB-Ambulanz 

» Unser Ziel: Die passende 
Therapie für diese spezielle 
Person, in diesem speziellen 
Fall, unter diesen speziellen 
Lebensumständen 
zu finden.«

Dr.in Katharina Ude-Schoder, die zwei-

te EB-Ärztin in der Ambulanz. „Nicht 

vergessen dürfen wir die psychologi-

sche Betreuung und die Sozialbera-

tung, die gemeinsam mit DEBRA Aust-

ria angeboten wird.“ 

„Am Ende des Tages freuen wir uns 

über jede positive Entwicklung, die das 

Leben unserer Patientinnen und Pa-

tienten ein Stück leichter macht“, be-

stätigt das Ambulanzteam einstimmig.

Die speziell ausgebildete diplomierte 
Gesundheits- und Krankenschwester 

Manuela Langthaler ist aus dem Leben der 
„Schmetterlingskinder“ nicht wegzudenken. 
Seit 20 Jahren engagiert sie sich mit viel Elan 

und Einfühlungsvermögen für Menschen, 
die mit der unheilbaren Hauterkrankung 

Epidermolysis bullosa (EB) leben. Im EB-Haus 
Austria kümmert sie sich mit viel Herz und 
großer Expertise um die tapferen Helden. 
Dieses herausragende Engagement wurde 
mit dem Preis „Pflegerin mit Herz 2019“ 
ausgezeichnet. Wir gratulieren herzlich!

Pflegerin mit Herz
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FRÜHERKENNUNG VON HAUTKREBS
Bei einigen EB-Formen besteht ein hohes Risiko für 

Hautkrebs, der besonders aggressiv ist. Seit meh-

reren Jahren befasst sich das Forschungsteam des 

EB-Haus Austria mit dieser lebenseinschränken-

den Problematik. Nun fand das Team heraus, dass 

verschiedene mikro-RNAs (kleine RNA-Abschnitte, 

die das Ablesen von Genen regulieren) eine wich-

tige Rolle bei der Tumorentstehung, insbesondere 

bei der Entstehung von Metastasen, spielen. Mitt-

lerweile konnten vielversprechende mikro-RNAs 

identifiziert werden, die in EB-Tumoren auffällig 

sind. Mit der Entdeckung dieser Zielmoleküle ist 

man neben der Möglichkeit, deren therapeutisches 

Potential zu erforschen, auch einer frühzeitigen 

Hautkrebsdiagnostik einen entscheidenden Schritt 

nähergekommen.

MIKROBIOM IM VISIER
Wundheilung ist ein weiteres wichtiges For-

schungsgebiet. In einer Studie konnten die positi-

ven  Effekte einer Vitamin-D-Salbe auf die Wund-

heilung, Juckreiz und mikrobielle Besiedelung der 

Wunden festgestellt werden. Das Mikrobiom (= 

Gesamtheit aller Mikroorganismen) spielt hierbei 

eine große Rolle, da es die Wundheilung maßgeb-

lich fördern aber auch hemmen kann, insbesondere 

wenn schädliche Mikroorganismen vorherrschen. 

In einem neuen Forschungsschwerpunkt befasst 

sich das Team eingehend mit dem Zusammenspiel 

von Mikrobiom und Hautzellen und dessen mög-

lichen Einfluss auf die Entstehung von Tumoren. 

Dieser kurze Streifzug illustriert die Vielfalt der 

Themen und Herausforderungen in der EB-For-

schung. Eine Reihe von exzellenten Publikationen 

in anerkannten Wissenschaftsjournalen zeigt, dass 

die Forschungseinheit im EB-Haus Austria auf dem 

Weg zur Weltspitze ist.

EB-Forschungseinheit: 
Wann gelingt Heilung?

EXZELLENTE FORSCHUNG GIBT HOFFNUNG 
AUF LINDERUNG UND HEILUNG VON EB.

Die Forschungsteams im EB-Haus Austria arbeiten 

hochmotiviert und rund um die Uhr an Heilungs- 

und Linderungsansätzen für die folgenschwere 

Erkrankung der „Schmetterlingskinder“. Die Er-

krankung verstehen, Behandlungsmöglichkeiten 

erforschen, Therapien entwickeln ist dabei ihr 

Leitgedanke. Noch gibt es keine heilende Therapie, 

die Ergebnisse der letzten Zeit lassen aber optimis-

tisch in die Zukunft blicken.

HOCHGESTECKTE ZIELE
„Wir wollen ein anerkannter Pionier bei der Ent-

wicklung innovativer Therapien für EB werden“, 

fasst PD Dr.in Verena Wally die Mission der EB-For-

schungseinheit zusammen. „Im Mittelpunkt ste-

hen die Betroffenen, deren Lebensqualität wir 

nachhaltig verbessern wollen. Die Nähe zu den 

großen und kleinen Patientinnen und Patienten 

spornt uns dabei an, denn die tägliche Belastung 

durch EB ist enorm hoch. Motivierend ist auch die 

Neugier der Schmetterlingskinder und ihr Inter-

esse daran, was in der Forschung passiert“, führt  

Dr.in Wally aus. 

Trotz vielfältiger Erfolge ist der Weg zu zugelasse-

nen Therapien noch weit. Es gibt in vielen Berei-

chen erfolgsversprechende Ansätze, beispielsweise 

in der Ex-vivo-Gentherapie, bei der durch das Ein-

schleusen von Genen die genetische Ursache von 

EB behoben werden könnte. Auch 2019 arbeiteten 

die Forschungsteams in ihren jeweiligen Fachge-

bieten, immer mit den neusten Technologien, wie 

beispielsweise CRISPR/Cas9.

HEILUNG MIT DER GENSCHERE? 
Das Kürzel CRISPR/Cas9 steht für ein innovatives 

Verfahren, mit dem DNA-Bausteine im Erbgut ver-

ändert werden können. Dabei werden so genannte 

Designer Nukleasen CRISPR/Cas9 verwendet, um 

mutierte Gene gezielt zu inaktivieren oder zu korri-

gieren – aus heutiger Sicht ein sehr sicherer Ansatz 

für eine wirksame Gentherapie. Konkret schneidet 

man mit dieser Methode den fehlerhaften Genab-

schnitt heraus, ersetzt ihn durch einen gesunden 

und repariert so das Gen in den Zellen dauerhaft.

Neben dem Schwerpunkt kausaler Therapien ver-

folgen die ForscherInnen auch Ansätze zur Lin-

derung der Begleiterscheinungen, wie quälendem 

Juckreiz, verlangsamte Wundheilung oder lebens-

bedrohlichem Hautkrebs. Zudem gab es in der Dia-

gnostikforschung 2019 schöne Erfolge zu verzeich-

nen. 

PD Dr.in Verena Wally, Teamleiterin 
in der EB-Forschungseinheit

» Unsere Vision: Ein weltweit 
anerkannter Pionier bei der 
Entwicklung innovativer 
Therapien für EB. «

PD Dr.in Verena Wally, Teamleiterin 
in der EB-Forschungseinheit

» Wir erforschen auch die 
vielfältigen Symptome von 
EB, um die Lebensqualität 
unserer Patientinnen und 
Patienten gezielt verbessern 
zu können. «

Das klinische Krankheitsbild von Epidermolysis 
bullosa (EB) ist komplex und umfasst eine 
Vielzahl von Symptomen. Die Forschung im 
EB-Haus Austria konzentriert sich daher auf 
folgende Schwerpunkte 
• Kausaltherapie – Entwicklung von 

heilenden Therapien für EB
• Wundheilung – effektive Behandlung von 

Wunden, Verkürzen der Heilungsdauer
• Krebs bei EB – Früherkennung und 

Entwicklung von Hautkrebstherapien
• Ressourcenentwicklung – Aufbau 

und Weiterentwicklung der 
Forschungsinfrastruktur

• Immunologie (ausgelagert an die 
Universität Salzburg)

Ein Team – eine Mission
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EB-Studienzentrum: 
Vom Labor in die Anwendung 

FROM BENCH TO BEDSIDE BESCHREIBT IN ALLER KÜRZE 
WORUM ES IM STUDIENZENTRUM GEHT.

SO WIRD AUS EINER IDEE EINE THERAPIE 

Mit seinem Team prüft a.o. Univ.-Prof. Dr. Mar-

tin Laimer die Wirksamkeit, Verträglichkeit und 

Sicherheit neuer Therapieansätze für EB. Er leitet 

das 2018 gegründete EB-Studienzentrum, dessen 

Hauptaufgabe darin besteht, potentielle Wirk-

stoffe vom Labor in den klinischen Alltag von 

„Schmetterlingskindern“ zu bringen. Für den 

Jahresbericht 2019 gibt er einen kurzen Überblick 

zur klinischen Forschung am EB-Haus Austria.

WARUM IST DIE KLINISCHE 
FORSCHUNG IM EB-HAUS AUSTRIA 
SO WICHTIG?
Dank weltweiter Forschungsanstrengungen 

steigt unser Wissen über EB stetig. Diesen Er-

kenntnisgewinn in Form neuer potentieller 

Wirkstoffe und Therapien in die Anwendung an 

PatientInnen zu übersetzen, ist das vorrangige 

Ziel der klinischen Forschung des EB-Studien-

zentrums. Wir prüfen die Wirksamkeit, Verträg-

lichkeit und Sicherheit neuer Therapieansätze 

mit dem Ziel, die erfolgversprechendsten allen 

EB-PatientInnen zugänglich zu machen. Wir ha-

ben für die Durchführung von klinischen Stu-

dien ein hochqualifiziertes Team aus ÄrztInnen, 

Pflegefachkräften (aus der EB-Ambulanz), Stu-

dienkoordinatorinnen und administrativen For-

schungsmanagerinnen, das für die Bewertung 

der wissenschaftlichen und klinischen Relevanz 

von Studien, die medizinische Betreuung der Pa-

tientInnen aber auch die Einhaltung von orga-

nisatorischen Abläufen und rechtlichen Vorgaben 

sorgt.

WAS WÜNSCHEN SIE SICH FÜR 
DIE ZUKUNFT?
Was wir uns alle wünschen ist natürlich Hei-

lung! Der Weg dorthin bleibt allerdings eine 

Herausforderung – für uns und ganz beson-

ders natürlich für unsere PatientInnen. Was 

mich hoffnungsfroh stimmt: Es gibt eine Viel-

zahl an neuen Technologien und Methoden aus 

der Grundlagenforschung, die es ermöglichen, 

neue potentielle Zielmoleküle zu identifizieren, 

die sich möglicherweise therapeutisch verwerten 

lassen. Meine mittelfristige Vision ist, dass man 

PatientInnen durch eine Kombination aus sym-

ptomatischen und potentiell kausalen Therapien 

eine deutlich verbesserte Lebensqualität ermög-

licht. Das hieße beispielsweise, Transplantatio-

nen gentherapeutisch korrigierter Hautzellen auf 

besonders hartnäckige Wunden mit Therapiean-

sätzen zu verbinden, die nachgeschaltete ent-

zündliche Prozesse bei EB vorteilhaft beeinflus-

sen. Ideal wäre auch, Stammzellen in und über 

Cremen oder Lösungen sehr schonend in die Haut 

und Schleimhäute zu transportieren, wo sie dann 

ihre nachhaltig heilende Wirkung entfalten kön-

nen. Die Umsetzung von klinischer Forschung in 

den klinischen Alltag dauert aber mitunter viele 

Jahre. Die PatientInnen ebenso wie wir müssen 

deshalb einen langen Atem haben, was uns allen 

angesichts des großen Leidensdrucks der Betrof-

fenen sehr schwerfällt.

WELCHE KLINISCHEN STUDIEN
LAUFEN ZUR ZEIT?
2019 betreuten wir elf klinische Studien am EB-

Haus Austria, die alle Formen von EB und auch 

spezielle Indikationen wie die Behandlung von 

Plattenepithelkarzinomen (= Hautkrebs) abde-

cken. Einige davon beruhen auf vielversprechen-

den Ergebnissen aus der hausinternen EB-For-

schung. Daneben wurden in Zusammenarbeit mit 

Pharmafirmen und anderen Forschungspartnern 

fremdentwickelte innovative Wirkstoffe einer 

kontrollierten Prüfung unterzogen. 

Jahre

Finanzierung durch Biotech- und Pharmaindustrie

Finanzierung durch DEBRA

Zugelassene Wirkstoffe

Grundlagenforschung

Rund 15 Jahre Entwicklungszeit

Ethikkommission &
BASG/AGES Zulassung

Präklinische
Phase Klinische Phase

Anwendung

I II III

IV 

0 5 10 15 20

Die Entwicklung eines neuen Medikaments  
oder einer neuen Therapie ist mit viel Aufwand, 

Zeit und hohen Kosten verbunden. Von der Idee bis 
zur Zulassung vergehen im Schnitt 15 Jahre. 
Die klinische Prüfung von Arzneimitteln 

und Therapien untersucht die Wirksamkeit, 
Nebenwirkungen sowie deren Verträglichkeit. 

Erst wenn die Therapie sicher und wirksam ist, 
darf sie bei PatientInnen angewandt werden. 

Vom Labor in den Alltag 
von Schmetterlingskindern 

… ein langer Weg
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EB-CLINET wurde 2011 von MitarbeiterInnen 

der EB-Akademie gegründet und umfasst heute 

116 Partner aus 61 Ländern (Stand 07/2020). Eine 

Website (www.eb-clinet.org) und regelmäßige 

Newsletter schweißen diese klinische Communi-

ty zusammen. Langfristiges Ziel: Eine/n EB-Ex-

pertIn oder zumindest ErstansprechpartnerIn in 

jedem Land der Welt.

GEMEINSAM MEHR ERREICHEN
Dieses Motto bestimmte den aktuellsten 

EB-Weltkongress, der Ende Jänner 2020 in Lon-

don stattfand. Rund 700 TeilnehmerInnen aus 50 

Nationen nutzten die Gelegenheit für den fach-

lichen Austausch. Auch für die Delegation aus 

dem EB-Haus Austria bot der Kongress die Mög-

lichkeit, die eigene Expertise zu präsentieren. 

Die EB-Akademie nutzte diese Gelegenheit, um 

sich mit bestehenden Partnern auszutauschen. 

„Sehr erfreut waren wir aber vor allem über die 

vielen neuen Mitglieder, die wir für unser Netz-

werk gewinnen konnten. Jede und jeder ist ein 

wichtiger Bestandteil und kann zur Verbesserung 

der Betreuung unsere Patientinnen und Patien-

ten beitragen“. Sehr erfreulich waren auch die 

Auszeichnungen für das EB-Haus Austria: Zwei 

Kolleginnen erhielten eine Auszeichnung für die 

besten klinischen Poster.

EB-Akademie: Ausbau von 
Expertise und Netzwerken

WEITERBILDUNG FÜR BETROFFENE, MEDIZINER UND 
WISSENSCHAFTER SOWIE WELTWEITE VERNETZUNG ALLER 

EB-EXPERTEN SIND ERFOLGSFAKTOREN.

„Bevor es das EB-Haus Austria gab, waren Exper-

tise über und Expertinnen und Experten für sel-

tene Erkrankungen rar – speziell im Bereich EB. 

Daher setzte DEBRA Austria von Anfang an auf 

Wissensaufbau sowie Aus- und Weiterbildung für 

alle involvierten Personengruppen“, unterstreicht  

Dr.in Sophie Kitzmüller, Leiterin der EB-Akademie. 

Heute verfügt das EB-Haus Austria mit dieser Ein-

heit über eine unschätzbare Ressource. Hier haben 

Betroffene, ÄrztInnen, medizinisches Personal und 

ForscherInnen Zugang zu gesichertem Wissen und 

jahrelanger Erfahrung mit EB. Für Betroffene ist 

vor allem das laufend wachsende Weiterbildungs-

angebot attraktiv.

„Der Erfahrungsschatz, der in 15 Jahren am  

EB-Haus Austria gesammelt und aufbereitet wurde, 

ist einzigartig. Unser Auftrag ist es, die vorhandene 

Expertise zu dokumentieren, zu erweitern und mit 

unseren Partnern auf der ganzen Welt zu teilen. 

Der enge Kontakt zu unseren Partnern gibt auch 

uns die Möglichkeit, immer wieder neue Aspekte 

des Lebens- und Pflegealltags bei EB zu beleuchten 

und dazuzulernen“, betont Dr.in Kitzmüller.

EB-SEMINARE VERMITTELN 
BEWÄLTIGUNGSSTRATEGIEN
Das Leben mit EB stellt Betroffene immer wie-

der vor große Herausforderungen. Hier bie-

tet die EB-Akademie gemeinsam mit DEBRA  

Austria mehrmals im Jahr praktische Hilfestel-

lungen in Form von maßgeschneiderten Semi-

naren für PatientInnen und betroffene Eltern an. 

2019 stand das Thema Resilienz im Mittelpunkt. 

Hier wurden den TeilnehmerInnen Bewälti-

gungsstrategien für den schwierigen Alltag mit EB 

vermittelt, wie das Führen eines Glückstagebuchs 

zur Erinnerung an besonders schöne Momente so-

wie Entspannungsübungen und Checklisten. 

EB-CLINET = INTERNATIONALE 
VERNETZUNG
„Dank EB-CLINET ist die EB-Welt einerseits 

kleiner geworden, andererseits ist sie gewach-

sen“, resümiert Dr.in Kitzmüller. Kleiner gewor-

den ist sie, weil dieses Netzwerk quasi per Maus-

Klick den Zugriff auf die Expertise von vielen 

EB-Zentren und -ExpertInnen ermöglicht. Grö-

ßer geworden ist die EB-Welt, weil EB-CLINET 

das Wissen all dieser ExpertInnen abbildet und 

verfügbar macht, beispielsweise auf Fachkon-

gressen. Dazu ermöglicht die Plattform den in-

ternationalen Erfahrungsaustausch, organisiert 

schriftliche Beiträge von ExpertInnen zu EB-re-

levanten Themen, erleichtert Diagnosen und 

die Organisation klinischer Studien. So kommt 

EB-CLINET allen PatientInnen zu Gute. 

Dr.in Sophie Kitzmüller, 
Leiterin der EB-Akademie

» Wir stärken Betroffene, 
indem wir wertvolles Wissen 
über den Umgang mit EB 
weitergeben.«

Dr.in Sophie Kitzmüller, 
Leiterin der EB-Akademie

»Vernetzung ist bei 
seltenen Erkrankungen 
eine Notwendigkeit. EB-
CLINET ist hier ein echtes 
Vorzeigemodell.«

Eine seltene Erkrankung wie EB erfordert die 
Bündelung aller Erfahrungen in Klinik und 
Wissenschaft. Daher wurde 2011 das Projekt 
„EB-CLINET – Clinical Network of EB Centres 
and Experts“ ins Leben gerufen. Derzeit sind im 
Netzwerk 116 Partner aus 61 Ländern der Welt 
registriert (Stand 07/2020). 
 
ZIELE:

• Weltweite Vernetzung aller EB-Zentren und 
ExpertInnen

• Austausch von Wissen und Erfahrung von 
EB fördern

• Vereinfachung der grenzüberschreitenden 
Versorgung gewährleisten

• Basis zur Rekrutierung von EB-
PatientInnen für klinische Studien schaffen 

• Neue Therapiemöglichkeiten zeitnah allen 
PatientInnen anbieten 

• Fachgerechte Behandlung für alle EB-
Betroffenen sicherstellen 

EB-CLINET 
Internationale Vernetzung
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Internationale 
Forschung
Weltweit arbeiten die besten ForscherIn-
nen an wirksamen Therapieansätzen für 
Epidermolysis bullosa, um dem Ziel der 
Heilung und Linderung ein Stück näher 
zu kommen. Mit Partner-Organisationen 
bestens vernetzt, fördert DEBRA Austria  

als eine der aktivsten DEBRA-Gruppen 
weltweit die vielversprechendsten For-
schungsansätze und setzt mit der eigenen 
Forschungseinheit am EB-Haus Austria 
wichtige Meilensteine.

04
3837
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„Der Titel des vergangenen EB-Weltkongresses 

bringt es auf den Punkt. Nur gemeinsam können 

wir dem Ziel näherkommen, EB heilbar zu ma-

chen“, betont Dr. Gaston Sendin, Forschungsma-

nager bei DEBRA Austria. „Deshalb fördern wird 

bereits seit 2005 auch internationale Forschungs-

projekte und sind so maßgeblich an der Entwick-

lung neuer Therapieansätze beteiligt.“ Heilung ist 

möglich, das zeigt auch die stetig steigende Zahl an 

klinischen Studien für EB.

DIE WELTWEIT BESTEN PROJEKTE
Im Zusammenspiel mit DEBRA International und 

EB-Research Network, einem von EB-Patientenor-

ganisationen 2019 initiierten Forschungsnetzwerk, 

organisiert DEBRA Austria jährlich eine oder meh-

rere Förderausschreibungen. Dabei werden inter-

national anerkannte ForscherInnen eingeladen, 

ihre Projektvorschläge einzureichen und sich ei-

nem Peer-Review (unabhängiges Begutachtungs-

verfahren) und einer daran anschließenden wis-

senschaftlichen Jury-Entscheidung zu stellen.

2019 organisierte DEBRA Austria mit dem „All 

Priorities Call 2019“ (AP) einerseits eine allgemeine 

Forschungsförderrunde und schloss andererseits 

den „Chronic Inflammation and Fibrosis Call 2018“ 

ab. Ende Juni 2020 trat das Medical and Scientific 

Advisory Panel (MSAP) in Wien zusammen, um die 

Einreichungen aus dem AP-Call 2019 zu beurteilen. 

16 Projekte überzeugten aufgrund ihrer fachlichen 

Qualität. Das Spektrum war breit angelegt – von 

EB-Biochemie über patientennahe Vorhaben bis hin 

zu Begleitkomplikationen von EB, wie Krebs, Herz-

rhythmusstörungen oder Wunden in der Luftröhre. 

Neben den klassischen Förderrunden or-

ganisiert das EB-Research Network neu-

erdings auch so genannte ad hoc-Grants.  

2019 wurden von DEBRA Austria zwei solcher Pro-

jekte gefördert. Erstmalig wurde dabei ein Vorha-

ben aus der sozialwissenschaftlichen Forschung an 

der Sigmund-Freud-Universität Wien gefördert: Es 

geht um die qualitative Messung der Lebensquali-

tät bei EB.

GEBRAUCHT: DIE ERFAHRENSTEN
EXPERTEN
Verschiedene Gene und Mutationen erschweren die 

Diagnose von EB. Derzeit teilt man die verschiede-

nen EB-Formen in vier Hauptgruppen ein. Etwa 20 

verschiedene Gene und viele Mutationen erschweren 

jedoch Diagnose und Klassifikation von EB. Daher 

werden die bekannten Mutationen bzw. bestehen-

den Einteilungen bei einem alle drei bis vier Jah-

re stattfindenden Treffen von erfahrenen EB-Ex-

pertInnen hinterfragt und gegebenenfalls neu 

klassifiziert. 2019 fand dieses von DEBRA Austria  

und DEBRA UK organisierte EB Classification and 

Consensus Meeting in London statt. Diese regel-

mäßigen Treffen sind wichtig, um Anpassungen 

für die klinische Praxis und die Priorisierung von 

Forschungsvorhaben vornehmen zu können. 

Dr. Gaston Sendin, 
Forschungsmanager bei DEBRA Austria

»Heilung von EB ist 
möglich, die weltweite 
Zusammenarbeit der 
besten Köpfe eine 
Voraussetzung dafür.«

Internationale EB-Forschung:  
Eine weltweite Mission

VON STANFORD BIS S INGAPUR – EXZELLENTE FORSCHUNGSGRUPPEN SIND 
NICHT NUR IN ÖSTERREICH TÄTIG. WELTWEIT ARBEITEN TOP-WISSENSCHAFTER 

AN EB-RELEVANTEN FORSCHUNGSFRAGEN UND ENTWICKELN THERAPIEANSÄTZE 
FÜR DIE SCHMETTERLINGSKINDER – IN ENGER KOOPERATION 

MIT DER FORSCHUNG IM EB-HAUS AUSTRIA.
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Wie finden wir die besten Projekte?
Hochwertige Forschung wird weltweit in
der gleichen Art beurteilt: In einem 
sogenannten Peer-Review-Verfahren – 
ein wichtiges Instrument zur Qualitäts-
sicherung in der Forschung. ExpertInnen 
mit ähnlichen Kompetenzen („Peers“) 
begutachten die Anträge ihrer Fach-
kollegInnen kritisch. Sie geben oft auch 
wertvolle Anregungen, die häufig in die 
Forschungsprojekte einfließen.

Wer berät uns in Forschungsfragen?
DEBRA International wird von einem Experten-
gremium aus erfahrenen EB-Wissenschafter-
Innen und -KlinikerInnen beraten. Das Medical 
and Scientific Advisory Panel (MSAP) oder
eine für die jeweilige Ausschreibung
passende Expertenjury tritt üblicherweise
zweimal jährlich zusammen, um eingereichte
Forschungsanträge zu begutachten. Mit der 
verkürzten Antragsvariante werden die Projekt-
anträge ohne Meeting von externen und
internen EB-SpezialistInnen begutachtet und 
Empfehlungen ausgesprochen.

2. Einreichung
Förderanträge werden von 
ForscherInnen über Grant Tracker –
ein standardisiertes Online-Förder-
management-Tool – eingereicht.
DEBRA überprüft die Anträge formal 
auf ihre Richtigkeit.

3. Peer Review
Begutachtung – Peer Review
Externe ExpertInnen und die ExpertInnen 
des MSAP (Medical and Scientific 
Advisory Panel) beurteilen die Projekte 
nach folgenden Kriterien:
 • Wissenschaftliche Qualität und 
  Originalität
 • Machbarkeit bezüglich Zeitrahmen 
  und Projektressourcen
 • Relevanz für EB
Mindestens 2-MSAP-Reviews und 2 
ExpertInnen-Reviews sind pro Antrag nötig.

Die Peer Reviews werden anonymisiert und 
an das MSAP weitergeleitet.1. Ausschreibung

DEBRA schreibt öffentlich 
eine Förderrunde aus und 
bewirbt diese.

Verkürzte Variante für EB-Haus Forschungsprojekte, nationale und inter-
nationale Kooperationsprojekte sowie Sonderprojekte: I. Förderantrag via 
Grant Tracker, II. Begutachtung über Expertengremium inkl. Empfehlung, 
III. Vorstandsentscheidung über Förderzu- oder -absage.

5. Förderzusage
Der DEBRA Vorstand entscheidet
über die endgültige Förderzusage 
der empfohlenen Projekte.

Förderzusage inkl. eventueller 
erforderlichen Anpassungen

Erneute Einreichung in der
nächsten Runde und
erforderliche Anpassungen

Ablehnung

4. ExpertInnen Meeting
Ein Expertengremium (MSAP-Mitglie-
der und/oder andere EB-ExpertInnen)
berät im Rahmen einer Jurysitzung und
bewertet anonym die Förderanträge.
Nur Projekte mit einer Mindestpunkte-
anzahl erhalten eine Förderempfehlung.

Zusammenschluss von forschungsaffinen 
EB-Patientengruppen mit dem Ziel,  

die weltweit besten Forschungsprojekte zu  
fördern und die Therapieentwicklung voran-

zutreiben. Eine Website informiert über die 
Schwerpunkte, Fördermöglichkeiten sowie 

laufende und abgeschlossene Projekte.
www.eb-researchnetwork.org

EB-Research Network

Um weltweit die besten EB-Forschungsprojekte zu finanzieren, folgt DEBRA einem transparenten Begutachtungsprozess.



41 42

WIE HILFT DIE FORSCHUNGSTÄTIG-
KEIT IHRER GRUPPE IN FREIBURG 
DEN SCHMETTERLINGSKINDERN?
Heute wissen wir, dass EB nicht nur die Haut be-

trifft, sondern eine systemische Erkrankung ist. 

In Freiburg haben wir krankheitsmodifizieren-

de, symptomlindernde Behandlungsansätze ent-

wickelt, die in Zukunft mit anderen Therapien 

kombiniert werden können.  

WELCHE FORSCHUNGSFORT- 
SCHRITTE HABEN SIE 2019 AUF  
DEM GEBIET DER EB ERLEBT?
Neben anderen Fortschritten in Freiburg möchte 

ich vor allem die durch DEBRA geförderte klini-

sche Studie „Losartan für dystrophe EB“ hervor-

heben. Sie ist fast abgeschlossen, die Ergebnisse 

aus den Zwischenanalysen sind erfreulicherwei-

se sehr gut.

WO LIEGEN IHRER MEINUNG NACH 
DIE GRÖSSTEN HOFFNUNGEN IN  
DER EB-FORSCHUNG?
Eindeutig im Bereich der Therapieentwicklung. 

Schon jetzt laufen klinische Studien zu heilenden 

Therapien, parallel dazu wird das Spektrum krank-

heitsmodifizierender Behandlungen immer breiter. 

WAS WÜNSCHEN SIE DEBRA 
AUSTRIA ZUM 25-JÄHRIGEN 
JUBILÄUM?
Ich gratuliere herzlich und wünsche DEBRA Aus-

tria weiterhin viel Energie, Kraft und Erfolg bei 

ihrer wichtigen Tätigkeit. Für uns alle wünsche 

ich, dass Menschen mit EB weiterhin gewillt 

sind, in der manchmal anstrengenden klinischen 

Forschung mitzumachen. Nur gemeinsam kön-

nen wir unser Ziel erreichen und sichere Thera-

pien entwickeln!

Prof. Dr.in Dr.in h.c.  
Leena Bruckner-

Tuderman 

DIE ÄRZTLICHE DIREKTORIN DER 
UNIVERSITÄTSHAUTKLINIK FREIBURG 

FORSCHT SEIT MEHR ALS 30 JAHREN UND 
IST EINE INTERNATIONAL ANERKANNTE 
EB-EXPERTIN. IHR ZIEL WAR UND IST, EB 
BIOLOGISCH UND KLINISCH BESSER ZU 
VERSTEHEN, UM WIRKSAME THERAPIEN 

ENTWICKELN ZU KÖNNEN. WIR BATEN SIE 
ZU EINEM KURZEN INTERVIEW.

BITTE HELFEN SIE DIE WICHTIGE 
FORSCHUNGSARBEIT FÜR DIE 

SCHMETTERLINGSKINDER  
SICHERZUSTELLEN. SCHENKEN SIE 

HOFFNUNG AUF LINDERUNG UND HEILUNG!

©
 P

ri
va

t

©
 D

ie
 A

bb
ild

er
ei

 



Medienarbeit
Für die „Schmetterlingskinder“ ist es 
besonders wichtig, die Öffentlichkeit 
laufend zu informieren und jene Auf-
merksamkeit zu generieren, die für  

eine seltene und folgenschwere Erkran-
kung entscheidend ist. Umseitig ein Aus-
zug aus den Medienberichten 2019.
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LIEBEN & LEBEN

NEBENBEI 
BEOBACHTET

Ist es schon Belästigung, 
wenn jemand im Zug ungeniert 
Sex-and-Crime-Filme guckt? 

Stoßverkehrszeit in der Bahn. Alle Sitze waren 
besetzt. Den Platz neben mir ergatterte noch 
schnell ein Mann. Während ich in meinem 
Lieblingsmagazin schmökerte, fuhr er seinen 
Laptop hoch und fing an, eine Website zu 
programmieren. Es dauerte keine zehn Minuten, 
da fiel mir etwas auf: Immer wenn er innehielt, 
wanderte seine rechte Hand in seinen Schritt, 
als ob da eine Verknüpfung zwischen seinen 
Gedanken und seinem Gemächt bestünde. Alle 
fünf Minuten ging das so. Auch ein Paar, das 
– durch den Mittelgang getrennt – neben uns 
saß, hatte sein Verhalten inzwischen registriert. 
Demonstrativ schaute es weg. Das tat auch 
ich, denn flüchten war aufgrund der vielen 
Passagiere nicht möglich. Und ihn maßregeln 
und bloßstellen auch keine Option. Ratlos 
simste ich einer Freundin. Just als wir zum 
Schluss kamen, dass dem armen Kerl sein Tick 
vermutlich gar nicht bewusst war und es seine 
Privatsache sei, an welchen Körperstellen er 
sich öffentlich berührte, öffnete der Mann eine 
andere Website und betrachtete dort eingehend 
das Foto eines durchtrainierten Schönlings mit 
nacktem Oberkörper. „Wenigstens hast du nichts 
zu befürchten“, schrieb meine Freundin nun. 
Gerade als ich #MeToo-Alarm-Entwarnung gab, 
wechselte mein Sitznachbar auf ein Erotikportal. 
Den Passagieren neben und hinter ihm stockte 
der Atem. Als er dann noch auf Zimmerlautstärke 
„Drug Lords“ abspielte, eine Krimireihe über die 
berüchtigtsten Drogendealer der Welt, fand ein 
verstörter Teenager die passenden Worte: „Das 
viele Computern tut uns echt nicht gut!“ 

Verlieren wir durch 
das Internet unsere 
Hemmungen und das 
Gespür für Grenzen? 
Das fragt Petra Klikovits.

Lena Riedl hat ihre seltene Hautkrankheit akzeptiert und 
hält Vorträge für andere „Schmetterlingskinder".    

Jetzt weiß ich, wie man fl iegt

KOLUMNE

Lena Riedl (25) ist ein „Schmetterlingskind“ und lebt mit 
der unheilbaren Hauterkrankung Epidermolysis bullosa. 
Die Eiweißverbindung zwischen den Hautschichten 
ist nicht ausreichend ausgebildet. Dadurch entstehen 
Blasen, Wunden und Schmerzen. „Als Kind musste ich 
ständig Verbände wechseln und mehrmals im Jahr in eine 
Spezialklinik. In der Pubertät erfand ich Geschichten wie 
einen missglückten Fallschirmabsprung als Ausrede für 
mein Aussehen. Seit ich meine Krankheit als Teil von mir 
akzeptiere, geht es mir viel besser“, sagt Riedl und erzählt von 
ihrem einjährigen Spanienaufenthalt. Nun finalisiert sie ihr 
Kommunikationswirtschaftsstudium und macht bei Vorträgen 
für den Verein „DEBRA Austria“ anderen Betroffenen Mut.

Frauen, die uns alle Ehre machen

Sarah Zadrazil (25) 
aus St. Gilgen wurde 
zu Österreichs 
erster „Fußballerin 
des Jahres 2018“ 
gekürt. Die Mittel-
feldspielerin ist 
für den deutschen 
Bundesligisten 
„Turbine Potsdam“ 
im Einsatz. 

Kathrin Steinbacher 
(29) aus Wagrain 
erhielt beim Lon-
doner „Two Days 
Animation Festival“ 
den Hauptpreis für 
die beste österreichi-
sche Animation. Der 
Film handelt von einer 
Frau, die sich in ein 
Schloss verwandelt.

Eva Menasse (48), 
Schri� stellerin in Wien
und Berlin, bekommt 
für ihren Scharfsinn 
und Humor am 
26. Mai in der Frank-
furter Paulskirche 
den Ludwig-Börne- 
Literaturpreis verlie-
hen. Der Preis ist mit 
20.000 Euro dotiert. 

Eine 
mutige 
Frau
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 Jahrestagung der Österreichischen Gesellschaft für Dermatologie und Venerologie (ÖGDV)

Zukunft  Gentherapie
Erbkrankheiten galten bis vor Kurzem als unheilbar, jedoch  wurden durch die Gentherapie mittlerweile Methoden 
und Wege gefunden, die das „Unmögliche“ möglich machen könnten, wie zum Beispiel auf dem Gebiet der  
Hämophilie-Behandlung. Die Molekularbiologin und Leiterin der Epidermolysis bullosa (EB) Forschungseinheit 
am EB-Haus in Salzburg, Dr. Julia Reichelt, gab auf der ÖGDV-Tagung einen Überblick über den Entwicklungsstand 
der Gentherapie bei Genodermatosen. Von Mag. Ingeborg Hirsch

 ❙ Derzeit wird EB hauptsächlich symptomatisch be-
handelt, also mit Wund- und Schmerztherapie. Bei 
schweren Formen wünschen sich Patienten und Ange-
hörige eine Gentherapie, und diese ist durch die CRIS-
PR/Cas9-Technik in greifbare Nähe gerückt. Für die junk-
tionale EB haben die Spezialisten in Salzburg gemeinsam 
mit ihren Partnern in Modena und Bochum eine Ersatz-
Gentherapie entwickelt, bei der Haut-Stammzellen des 
Patienten entnommen, im Labor genkorrigiert und an-
schließend expandiert und auf betroffene Hautareale 
transplantiert werden, um diese dauerhaft zu regenerie-
ren. Mittlerweile wurden drei Patienten, die unter ähnli-
chen Genmutationen im LAMB3-Gen litten, mit dieser 
Art der Therapie erfolgreich behandelt. Der spektakulär-
ste Fall war wohl der eines siebenjährigen Jungen mit 
junktionaler EB und großflächigen Infektionen, bei dem 
80 Prozent der Epidermis erfolgreich durch transgene 
Transplantate ersetzt wurde.

Ersatz-Gentherapien bei  
rezessiven Formen der EB
„Die ursprünglich entnommenen Hautbiopsien enthalten 
Stammzellen, aber auch Tochterzellen und differenzierte 
Zellen, die durch einen rekombinanten Virus, der die ge-
sunde cDNA des bei diesen Patienten mutierten Gens ent-
hält, transfiziert werden, d.h., der Virus schleust die cDNA 
in diese Zellen ein“, erklärt Reichelt. Diese cDNA integriert 
an einer oder mehreren Stellen im Genom, und zwar bei 
jeder getroffenen Zelle an unterschiedlichen Stellen, wo-
durch jede Zelle ein einzigartiges, unverwechselbares Bar-
coding enthält. Jede der transfizierten Zellen gibt die in 
der cDNA enthaltene Information an ihre Nachkommen-
Zellen weiter. Nach der Expansion werden daraus epider-
male Äquivalente hergestellt, die re-transplantiert wer-
den. „Während bei gesunder Haut sehr viele Stammzellen 
in einer Biopsie enthalten sind, sind bei junktionalen EB-
Patienten in den betroffenen Arealen nur sehr wenige zu 
finden. Das ist eine der Schwierigkeiten dieser Therapie, 
aber ohne Stammzellen, die wir korrigieren können, wäre 
der Erfolg begrenzt, weil die anderen korrigierten Zellen 
über die Zeit absterben. Durch das spezielle Barcoding, 
das sich aus dem cDNA Integrationsmuster bei der Ersatz-
Gentherapie ergibt, wird jede Zelle so markiert, dass ihre 
Nachkommen aufgefunden werden können. Unsere Un-
tersuchungen nach vier und acht Monaten zeigen, dass 
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die Töchter der ursprünglich transplantierten Stammzel-
len nun den Großteil des Transplantats ausmachen, wäh-
rend alle differenzierten Zellen im Lauf der Zeit verloren 
gegangen sind. Nur Stammzellen sind über lange Zeit in 
der Lage, die Epidermis zu regenerieren. Nach einigen 
Monaten entsteht stabile Haut, die auch zwischen zwei 
Fingern hochgehoben werden kann“, so Reichelt. In Salz-
burg werden derzeit weitere Ersatz-Gentherapien für Kol-
lagen 17-Mutationen bei funktionaler EB und Kollagen 
7-Mutationen bei dystropher EB in klinischen Studien 
getestet. Bei den Ersatz- oder Replacement-Gentherapien 
bleibt das ursprüngliche, mutierte und nicht funktionsfä-
hige Gen erhalten. Diese Form der Gentherapie funktio-
niert v.a. bei rezessiven Formen der EB, bei denen beide 
Gene stillgelegt sind; hier kann ein additives Gen, das den 
Defekt ausgleicht, eingebracht werden.

„Gene Editing“ bei dominanten Formen der EB
Bei dominanten Mutationen, wie z.B. bei Keratinmutatio-
nen bei der EB simplex, muss das mutierte aktive Gen still-
gelegt werden. Hier kommt eine zweite Generation der 
Gentherapien zum Einsatz, das „Gene Editing“, bei dem 
das mutierte Gen im Idealfall direkt und spurenlos repa-
riert oder stillgelegt wird. Dafür werden im Labor ein DNA-
Abschnitt, der dem zu reparierenden Genort entspricht, 
und eine spezielle Nuklease generiert. Dank der entwickel-
ten CRISPR/Cas9-Technologie können diese relativ ein-
fach und schnell hergestellt werden. Die Nuklease führt an 
vordefinierten Orten einen Doppelstrangbruch herbei. Mit 
der vorab im Labor erzeugten DNA-Sequenz als Vorlage 
kann dieser Strangbruch repariert und die Mutation somit 
entfernt werden (Homology-Directed Repair). 
Ein weiterer normaler Reparaturmechanismus der Zelle, 
den sich die Gentherapie zunutze macht, ist das „Non-
Homologous End-Joining“, bei dem nach einem Doppel-
strangbruch die beiden DNA-Fragmente ohne eine ho-
mologe Vorlage wieder zusammengefügt werden. Bei 
diesem Mechanismus wird der Doppelstrangbruch 
ebenso repariert, aber es entstehen häufiger Insertionen 
und Deletionen, und wenn dadurch das Leseraster ver-
schoben wird, kann es auch zur Stilllegung von Genen 
kommen. „Das ist daher eine sehr attraktive Methode zur 
Behandlung von Keratinmutationen“, erläutert Reichelt. 
„In unseren Labors versetzen wir Zellen aus Hautbiopsi-
en von EB-Patienten mit Designernukleasen, die Dop-
pelstrangbrüche an von uns vorgegebenen Genorten 
herbeiführen. Diese werden durch die vorher beschrie-
benen natürlichen Zellmechanismen wieder repariert. 
Die Designernukleasen werden nach wenigen Tagen 
wieder abgebaut. Danach werden die Zellen einzeln kul-
tiviert und expandiert. Wir überprüfen welche Modifika-
tionen erreicht wurden und, wenn diese unseren Erwar-
tungen entsprechen, führen wir mit diesen Klonen  
biochemische Analysen durch, um zu überprüfen, ob die 
genetische Korrektur auch wirklich zu einer Korrektur 
des Gendefektes führt.“
In Salzburg werden Laborversuche mit „Gene Editing“ 
unter von TALEN- und einer weiterentwickelter CRISPR/
Cas9-Methoden an den Keratingenen 5 und 14 (EB sim-
plex) und an den Genen, die für Kollagen 7 (dystrophe 
EB) und Kollagen 17 (junktionale EB) codieren, durchge-
führt. „Wir können mittlerweile erreichen, dass durch 
die Stilllegung des defekten Allels in den Patientenzellen 
stabile Keratinfilamente entstehen, die mechanischen 

Belastungen standhalten.“ Ein weiteres erfolgreich korri-
giertes Zielgen ist Keratin 1, das – wenn mutiert – die epi-
dermolytische Ichthyose auslösen kann. Als nächster 
Schritt sollen diese Experimente in vivo wiederholt und 
überprüft werden. 

EB bedarf einer systemischen Therapie
EB ist nicht nur eine Erkrankung der Haut und bedarf da-
her einer systemischen Therapie, weil z.B. ebenso andere 
Organe wie Augen, Zähne oder Ösophagus betroffen sein 
können. Zusätzlich besteht eine höhere Prävalenz für 
Krebserkrankungen. Die Patienten wünschen sich eine 
systemische Anwendung und setzen große Hoffnungen in 
die Gentherapie. Hier wächst verständlicherweise der 
Druck, verschiedene Therapien zuzulassen. ❙

Ethische Grenzen der Gentherapie

Bis Ende 2018 wurden insgesamt rund 3700 klinische Gentherapiestudien  
genehmigt, wobei „Gene Editing“ eine steigende Tendenz zeigt. Wo die ethi-
schen Grenzen der Gentherapie liegen, bedarf einer umfangreichen Diskussion 
in der Gesellschaft, wie ein aktueller Fall aus China zeigt, als Forscher ein Tabu 
brachen und erstmals in die Keimbahn zweier Babys eingegriffen, indem sie bei 
der In-vitro-Fertilisation durch „Gene Editing“ ein Gen stilllegten, um eine  
Infektion durch das HIV-positive väterliche Sperma zu verhindern.  
(The Guardian, 26.11.18: „World’s first gene-edited babies created in China, 
claims scientist“, die wissenschaftliche Publikation dazu steht noch aus).

Grundprinzip der CRISPR/Cas9-Technologie

Bei den CRISPR-DNA- 
Sequenzen handelt es sich um 
kurze sich wiederholende 
DNA-Abschnitte, die im  
Genom von Bakterien vor-
kommen und der Bekämpfung 
von Bakteriophagen dienen. 
Bakterien bauen bei Kontakt 
kurze Bakteriophagen-DNA-
Stücke in ihr Erbgut zwischen 
den CRISPR-Sequenzen ein, 
die quasi als Gedächtnis bei weiteren Virus-Infektionen fungieren. Bei einer 
erneuten Infektion wird eine RNA-Kopie der CRISPR und der dazwischen  
eingebauten Bakteriophagen-DNA-Sequenz hergestellt und an das Protein Cas9 
gekoppelt. Dieser CRISPR/Cas9-Komplex liest die vorhandene DNA z.B eines  
Bakteriophagen ab und schneidet diese, sobald die Basenabfolge übereinstimmt. 
Dieses Prinzip wurde von den Wissenschaftlerinnen Emmanuelle Charpentier und 
Jennifer Doudna und ihren Teams aufgegriffen und weiter entwickelt. 
Damit entstand eine sehr effiziente und kostengünstige „Genschere“, die mitt-
lerweile von vielen Labors eingesetzt wird und zahlreiche neue Möglichkeiten 
eröffnet. Neben zahlreichen bereits erhaltenen Wissenschaftspreisen werden 
die beiden Wissenschaftlerinnen für diese Entdeckung immer wieder als 
Kandidatinnen für den Nobelpreis gehandelt. 
Nahezu parallel wurde die CRISPR/Cas9-Technologie bzw. CRISPR und andere 
Proteine auch in einer Kooperation zwischen Feng Zhang und George Church 
(Broad Institute MIT und University of Harvard) an Eukaryonten angewandt. 
Die diesbezüglichen Patentstreitigkeiten dürften in den USA geklärt sein und 
resultierten in einer Zuerkennung von Patentrechten an beide Parteien. In  
Europa ist die endgültige Entscheidung noch nicht gefallen. Für akademische  
Forschungsprojekte darf die CRISPR-Technologie kostenfrei verwendet werden. 

„Stammzellen zur 
Therapie von  
Genodermatosen“,  
Vortrag im Rahmen 
der ÖGDV-Tagung,  
Innsbruck,  
29.11.–1.12.18
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WENN DIE HAUT SO 
VERLETZLICH IST 
WIE DIE FLÜGEL EINES 
SCHMETTERLINGS
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HeimatGefühle  #  Julia Cieplik

# Julia
In ihrem Blog schreibt 
die 21-Jährige über die 

Schmetterlingskrankheit 
und warum 

das Leben auch mit ihr 
lebenswert ist.

www.schmetterlings-
leben.wixsite.com/

schmetterlingsleben

Sie möchte aufklären, anderen 
Menschen Mut machen. Julia 
Cieplik aus Iserlohn ist eine 

von rund 2000 Deutschen, die mit 
der seltenen und schmerzhaften 
Hautkrankheit Epidermolysis bul-
losa dysrtophica (EB) leben – auch 
Schmetterlingskrankheit genannt. 
In ihrem Blog schreibt die 21-Jährige 
über die Erkrankung und warum das 
Leben auch mit ihr lebenswert ist.

„Sofort bei meiner Geburt haben 
die Ärzte festgestellt, dass ich keine 
Haut an den Füßen habe“, erzählt 
sie. Das ist charakteristisch für die 
Schmetterlingskrankheit, bei der 
es sich um eine genetisch beding-
te, seltene Hautkrankheit handelt. 
Ein Gendefekt, der angeboren ist. So 
auch bei Julia. Ihre Hautschichten 
sind nicht miteinander verbunden, 
es fehlt der „Klebsto� “, wie Julia 
sagt. Schon bei sanften Berührungen 
bilden sich auf ihrer Haut Blasen und 
Wunden. Was bleibt sind Narben. Bei 
Julia sind neben der äußeren Haut 
auch die Schleimhäute und inneren 
Organe betro� en — die schwers-
te Form der Krankheit. An Händen 
und Speiseröhre wurde Julia bereits 
mehrfach operiert.

Morgens stehen täglich drei Stun-
den P� ege an, abends noch einmal 
eineinhalb Stunden. Ihre Eltern rei-
nigen ihre Wunden, ö� nen vorsich-
tig die frischen Blasen und cremen 
die Haut ein. „Und dann wird alles 
wieder neu eingepackt“, erzählt Ju-

lia. Die Art und Weise, wie sie über 
dieses strapaziöse Prozedere und 
ihre Krankheit spricht, zeigt, wie 
bewundernswert sie damit umgeht. 
Auch ihren Rollstuhl, auf den sie seit 
ihrem elften Lebensjahr bei längeren 
Strecken angewiesen ist, sieht sie 
nicht als Belastung an. Sondern als 
Hilfsmittel.

SCHON WÄHREND IHRER 
KINDHEIT MUSSTE JULIA 

IMMER WIEDER ABWÄGEN, 
WAS SIE IHREM KÖRPER 
ZUMUTEN KONNTE UND 

WAS NICHT. 

„Fangen spielen und Bälle werfen 
ging natürlich nicht. Aber ich habe 
trotzdem immer geguckt: Was kann 
ich machen?“, erzählt sie. Julia be-
suchte einen integrativen Kinder-
garten, ab der 1. Klasse ging sie auf 
eine Regelschule, bekam zur Unter-
stützung eine Integrationshelferin 
an die Seite. „Sie hat mir beim Tra-
gen der Tasche geholfen oder beim 
Schreiben, wenn ich nicht mehr 
konnte.“ Am Stenner-Gymnasium 
machte Julia Abitur, studiert mitt-
lerweile seit fünf Semestern an der 
Fachhochschule in Dortmund Soziale 
Arbeit. Auch dort wird sie von einer 
Assistenzkraft unterstützt.

In ihrer Freizeit tri� t 
sich Julia gerne mit 

Freunden, geht auf Partys 
oder lässt es sich bei 

Wa� elliebe schmecken. 

Vor zweieinhalb Jahren fasst Julia dann zusammen 
mit ihrer besten Freundin Melanie den Entschluss, 
einen Blog zu erstellen. „Ich habe einfach gemerkt, 
dass vielen Menschen aus meinem direkten Umfeld 
noch einiges unklar ist“, begründet die Studentin 
ihre Entscheidung. Anfangs schreibt sie viel über 
die Einzelheiten der Schmetterlingskrankheit, 
geht aber auch ganz allgemein auf das Thema Be-
hinderung ein. „Mittlerweile ist es ein bunter Mix 
geworden“, sagt Julia. Sie schreibt über ihr Pra-
xissemester in einer Erziehungsberatung und Be-
ratungsstelle für Schwangere, über ihr Hobby das 
Reiten oder über die Semesterferien. Aber auch 
über den Internationalen Debra Kongress oder ein 
Tre� en mit anderen Betro� enen — halt über Dinge 
aus dem Leben mit ihrer Krankheit.

Das ist Julia auch ganz wichtig. Also dass es ein 
Leben mit und nicht trotz der Krankheit ist. Und 
auch, wenn die Krankheit in ihrem Alltag ei-
nen großen Raum einnimmt und sie dauerhaft 
Schmerzen hat, scha� t es Julia, ihr sich manchmal 
doch völlig zu entziehen. Mit Freunden, in der Uni 
oder beim Zeichnen. 

„ES SIND DIE VIELEN KLEINEN 
MOMENTE, DIE EINFACH SUPER 

SCHÖN SIND.“

... mehr      als anziehend

Wasserstr. 5 · 58636 Iserlohn · Stadtquartier

40 Jahre Modekompetenz

... und vieles mehr!
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Planungsfehler imHalsgraben stellen
Geduld der Autofahrer auf die Probe
Die Umleitung und lange Ampelwartezeiten auf der B120 dauern noch bis Weihnachten
VON EDMUND BRANDNER

SCHARNSTEIN, ST. KONRAD. Die
Scharnsteiner Bundesstraße B120
zwischen Gmunden und Scharn-
stein wird seit Jahren ausgebaut.
Schlusspunkt und aufwändigstes
Bauvorhaben ist die Begradigung
des kurvenreichen Straßenab-
schnitts im Halsgraben an der Ge-
meindegrenze von St. Konrad und
Scharnstein.Dort lässtdieLandes-
regierung seit Februar an der neu-
en Trasse arbeiten.

Für die Autofahrer ist die Bau-
stelle lästig. Der Verkehr kann in
beideFahrtrichtungennureinspu-
rigdurch eine Siedlungumgeleitet
werden, was zu langen Wartezei-
ten von rund 15 Minuten führt.

Ampel bleibt bis Weihnachten
Ursprünglich hieß es, die Bauar-
beitenwürdenbis September dau-
ern. Doch jetzt stellt sich heraus,
dass die verantwortlichen Planer
sich verschätzt haben. Aufgrund
von Komplikationen bei der Tras-
sierung muss die Bauzeit be-
trächtlich verlängert werden. Die
Komplettsperre des Halsgrabens
wirdbisWeihnachtenausgedehnt,
heißt es auf OÖN-Anfrage imBüro
von Infrastrukturlandesrat Gün-
ther Steinkellner (FPÖ). Die Ge-
samtbauzeit werde nun bis Mai
2020 dauern.

Der Ausbau der B120 Scharn-
steiner Straße erfolgt in schwieri-

gem Gelände. Die Hänge im Wald
sind rutschgefährdet, deshalb
braucht es Stützmauern undWas-
serableitungssysteme. Trotz ein-
gehender geologischer Untersu-
chungen vor den Planungen habe
sich jetzt herausgestellt, dass die
Untergrundverhältnisse noch
schlechter sind als gedacht, heißt
es in einer internen Stellungnah-
me.Die bisher vorgesehenenMaß-

Schutz. „Bei manchen Baustellen
zeigtsichimZugederArbeit leider
eine hoheKomplexität, die inAus-
nahmefällen auch zu Ausweitun-
gen der Arbeiten führen kann“,
sagt er.

Wie weit die geplanten Baukos-
ten von 8,5 Millionen Euro wegen
der Fehleinschätzungen über-
schritten werden, ist noch nicht
bekannt.

nahmen zur Stabilisierung des
Halsgrabens würden deshalb
nicht ausreichen. Unter anderem
müssen deshalb die Stützmauern
deutlich stärker ausfallen. Bauar-
beiter undTechniker vorOrt spre-
chen hinter vorgehaltener Hand
von „Planungsfehlern“.

Landesrat Steinkellner nimmt
die Verantwortlichen in der Lan-
desstraßenverwaltungdennoch in

Der Bauaufwand auf der Scharnsteiner Bundesstraße ist größer als gedacht. Foto: ebra

GMUNDEN

Müllsammeln mit Floß
Jugendliche der Pfadfinder Gmun-
den werden an den kommenden
beiden Wochenenden mit einem
selbst gebauten Floß, mit Kanus
und Stand-Up-Paddle-Brettern das
Traunsee-Ostufer abfahren und
dabei Müll einsammeln. Mit die-
sem Müll wird in der Folge eine
Ausstellung gestaltet.

Existenz Schritt für
Schritt zerbröselt,
nachdem er entlas-
sen wurde. Im Vor-
programm zum
Film gibt es wie im-
mer ab 20 Uhr
Wein, Bier und

Snacks – und vor allem ein Live-
konzert der wunderbaren Sänge-
rin Inga Lynch. Der Eintritt kostet
sieben Euro.

TRAUNKIRCHEN

Sommerkino im Kloster
Im Innenhof des Klosters Traun-
kirchen präsentiert der Kulturver-
ein Archekult am Donnerstag, ab
21.30 Uhr, Josef Haders melan-
cholisch-humorvolles Regiedebüt
„Wilde Maus“ (Ö, 2017) in einer
Freiluftvorstellung. Der Film han-
delt vom Rachefeldzug eines Mu-
sikkritikers, dessen bürgerliche

30 Vereinen sam-
melten rund zwei
Tonnen Müll. Als
Dank für diese
Leistung überreich-
te der BAV-Vorsit-
zende Herbert
Brunsteiner einen

Gutschein über 300 Euro an Bür-
germeister Johann Baumann, der
diesen stellvertretend für alle Hel-
fer entgegennahm.

FRANKENBURG

Müllsammler geehrt
An der heurigen Flurreinigungs-
aktiondesBezirksabfallverbandes
(BAV) nahmen 36 Gemeinden im
Bezirk Vöcklabruck teil. Es konn-
ten 20 Tonnen Müll gesammelt
werden. Für das vorbildliche Sam-
melengagement wurde die Ge-
meinde Frankenburg ausgezeich-
net. 360 Freiwillige aus insgesamt

Foto: gh
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Foto: Weihbold

Framag startet mit FHWels ein duales Studium
Frankenburger Industrieanlagenbauer: Studienzweig bringt Win-win-Situation für alle Beteiligten
FRANKENBURG, WELS. Die Framag-
Industrieanlagenbau GmbH. star-
tet mit der WKO-Sparte Industrie
und weiteren 16 oberösterrei-
chischen Unternehmen den neuen
dualen sechssemestrigen Bache-
lor-Studienzweig Intelligente Pro-
duktionstechnik an der Fachhoch-
schuleWels.Dabei absolvierenStu-
dierende das Studium in geblock-
ter Formander FH, arbeiten imUn-
ternehmen und erhalten ein Ge-
halt.

„Das duale Studium bietet die
Möglichkeit, topaktuelles Know-
how in das Unternehmen zu brin-
gen – durch ein nachhaltiges Aus-

bildungskonzept, von dem sowohl
dasUnternehmen als auch der Stu-
dierende profitiert“, sagt Franz
Haas,GeschäftsführervonFramag.
„Das duale Studium stellt für mich
eine gute Verknüpfung von hoch-
wertiger Ausbildung und wertvol-
ler Praxiserfahrung dar und er-
möglicht es Studierenden, direkt
die erworbenen Fähigkeiten unter
Beweis zu stellen“, sagt Heimo
Huemer von der Technikleitung
von Framag.

Interessant ist das Angebot vor
allem fürAHS-Maturanten. Derzeit
läuft die Bewerbungsphase. Infos
unter www.fh-ooe.at/ptStudieren in Wels, arbeiten in Vöcklabruck Foto: Framag

Lenzing-Fasern
für EB-Patienten
LENZING.DieLenzingGruppeunter-
stützt DEBRA Austria, die Patien-
tenorganisation für Schmetter-
lingskinder, seit vielen Jahren fi-
nanziell und mit Textilien aus ih-
ren Fasern. Die dabei verwendeten
Lyocell- und Modalfasern der Mar-
ke Tencel sind besonders weich
und glatt und daher sehr haut-
freundlich.Damithelfensie,dieLe-
bensqualität der Schmetterlings-
kinder zu verbessern. In den ver-
gangenenWochenhaben einige Pa-
tientenmit der ErkrankungEpider-
molysis bullosa (EB) Unterwäsche,
Pyjamas, Leggins, Steppdecken
und Bettbezüge aus Tencel-Fasern
getestet. Sie empfinden diese als
angenehm und hautfreundlich.

FP-Abg. Gerhard Kaniak Foto: FPÖ

Gute Chancen
für Kaniaks
Wiedereinzug
SCHÖRFLING. Der Apotheker Ger-
hard Kaniak, seit 2017 für die FPÖ
im Parlament vertreten, führt erst-
mals die Kandidatenliste seines
Wahlkreises Hausruckviertel an.
Ein Wiedereinzug in den National-
rat ist ihm damit sicher.

Kaniak ist seit den Wahlen im
Jahr 2015 auch im Gemeindevor-
stand in Schörfling und betreibt
eine Apotheke in Laakirchen. Der
40-Jährige ist seitdemheurigenFe-
bruar auch Bezirksobmann der
FPÖ Vöcklabruck.

Der Schörflinger Abgeordnete
war vor allem im Gesundheitsbe-
reich aktiv. „Wer die Regierungsar-
beit der vergangenen 18 Monate
fortgesetzt haben möchte, muss
FPÖ wählen, denn nur so seien die
unzähligen notwendigen Reform-
projekte umsetzbar“, betont Ger-
hard Kaniak. Das habe sich bei der
Sozialversicherungsreform und
der Steuerreform bereits gezeigt,
und gelte auch für große anstehen-
de Aufgaben wie die Pflegereform
oder soziale Gerechtigkeit bei den
Pensionen.

Wetter heute: Ab und zu
heute etwas mehr Wolken.
10 bis 24 Grad
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Andräviertel
Über einen gelungenen Konzert-
abend freuten sich EndeOkto-
ber zahlreiche Zuhörer in der
Andräkirche. Die Stadtmusik
Salzburg veranstaltetemit dem
Projektchor der Stadtmusik ein
Benefizkonzert zugunsten der
Salzburger Kinderkrebshilfe. Bei
freiem Eintritt konnten rund 1200

Euro zur Unterstützung schwerkranker Kinder und ihrer Familien ge-
sammelt werden. Kapellmeister Benedikt Eibelhuber undHeide Ja-
nik, Obfrau der Kinderkrebshilfe, freuen sich über den erfolgreichen
Abend. BILD: SW/STADTMUSIK

Altstadt
Seit 1. November ist Markus
Graggaber (Bildmitte) neuer Lei-
ter der Abteilung 5 Natur- und
Umweltschutz, Gewerbe. Am
Mittwoch, 20. November, über-
reichten ihm Landeshauptmann
Wilfried Haslauer (r.) und Perso-
nallandesrat Josef Schwaiger (l.)
im Chiemseehof das Bestel-
lungsdekret. Graggaber führt eine Abteilungmit ca. 100Mitarbeite-
rinnen undMitarbeitern. BILD: LAND SALZBURG

Neustadt
Die Delegation der Salzburger
Faschingsgilde samt Prinzenpaar
stattete amMontag, 18. Novem-
ber, Vizebürgermeisterin Barba-
ra Unterkofler (5. v. r.) im Schloss
Mirabell einenAntrittsbesuch ab.
Als Gastgeschenk erhielt Unter-
kofler den Jahresorden der Ers-
tenGroßen Faschingsgilde. Bei

dieser Gelegenheit wurde auch ein närrischer Sturm auf SchlossMi-
rabell am 4. Jänner um 14 Uhr angekündigt. BILD: LAND SALZBURG

Neustadt
Für ihre Verdienste umdas kultu-
relle Leben in der Stadt Salzburg
hat amDonnerstag, 21. Novem-
ber , Vizebürgermeister Bern-
hard Auinger der Sängerin Kari-
na Benalcázar im SchlossMira-
bell das Stadtsiegel in Silber ver-
liehen. DieMozarteum-
Absolventin hat diesen Sommer
ander 23.Worldchampionship of PerformingArts in Los Angeles teil-
genommenunddort denGesamtsieg errungen– siewurdedort also
zurWeltmeisterin der darstellenden Künste gekürt. BILD: STADT SALZBURG

SALZBURG IM BILD

Das EB-HausAustria unterzog
sicheinemstrengenAuditund
erhieltnundieUrkundefürdie
Zertifizierungnach ISO9001.
„Der Prozess bedeutete für
uns einenhohenAufwand,
der sich aber ausgezahlt hat“,
betont der Leiter derUniklinik
fürDermatologieundAllergo-
logie, Primar JohannBauer.
Die ISO-Zertifizierungdes EB-

MÜLLN
Schmetterlingskinder zertifiziert

Hauses sieht die Klinik alsweite-
res Beispiel für die großeEinsatz-
bereitschaft unddieQualität im
gesamtenUniklinikum.Das EB-
Haus ist das österreichweit erste
Expertisezentrum für Epidermo-
lysis bullosa, zugleich Spezialkli-
nik für „Schmetterlingskinder“
undein Projekt derDEBRAAus-
tria auf demAreal desUniklini-
kumsSalzburg. BILD: SW/SALK

TODESFÄLLE

Reg.-RatAlfredOberneder
(80), Amtsdir.i. R. & Leiter des
Verkehrsamts;OlgaSpreng
(100), Pensionistin;Katharina
Bloos (95);ElfriedeHorvath
(90); JosefHorvath (87);Erna
Wipplinger (94), Leiterin
Rauchfangkehrerbetrieb i. R.;
HeinzNedwed (67); Franziska
Ofner (84);HildegardHöck
(88); Franz Fellner (70), Karos-
seriebauer i. R.

Katharina Lindenthaler
feierte amFreitag, dem22.
November, in derÖJAB-Seni-
orInnenwohnanlageAigen,
ihren 90.Geburtstag.

In Bergheimvollendet am
Freitag, dem22.November,
Josef Plötzeneder sein 90. Le-
bensjahr. Der Jubilar war in
derMeisterprüfungskommis-
sionderWirtschaftskammer
tätig underster Edelsteinprü-
fer in Salzburg.

AuchBrigitte Sperl (69), Vor-
standsmitgliedder Volkshilfe
Salzburg, feierte amFreitag,
dem22.NovemberGeburts-
tag.

Horst Speer,Bewohner des
Herz-Jesu-Heims,wurde
amSonntag, 24. November,
85 Jahre alt.

Peter Seiser feierte amMon-
tag, 25. November, seinen 60.
Geburtstag.

GEBURTSTAGE

Ein Fest zum 25-Jahre-Jubiläum

Lehen. Seit 25 Jahren bestehen
die Regionalkooperationen des
Landes Salzburg mit Singida in
Tansania und San Vicente in El
Salvador. Das Ziel ist, in einer
langfristigen Zusammenarbeit
nachhaltige Projekte zu ermögli-
chen. Insbesondere soll die Zivil-
gesellschaft vor Ort gestärkt wer-
den, um damit gemeinsam Zu-
kunftsperspektiven zu schaffen.

„Die Schwerpunkte werden ge-
meinsam definiert und sind Ant-
worten auf die größten Heraus-
forderungen vor Ort“, sagt Hans
Eder von Intersol, dem Träger der
Partnerschaft mit San Vicente.

„In Singida werden Schwer-
punktdörfer drei bis fünf Jahre
begleitet, um die Lebensqualität
vor Ort zu verbessern“, erklärt Ju-
dith Schröcksnadel, deren Mut-
ter die Partnerschaft in Tansania
mitgegründet hat.

Das Land Salzburg fördert die
Regionalkooperationen aktuell
mit je 70.000 Euro jährlich. In
Singida wurden damit bisher
zahlreiche Projekte im Bereich
Gesundheit, Bildung und Dorf-
entwicklung unterstützt. Die
Schwerpunkte in San Vicente lie-

Salzburg unterstützt im Rahmen von zwei Regionalkooperationen Projekte in Tansania und El Salvador.
Am heutigen Donnerstag werden diese Projekte im Stadtwerk Lehen den Besuchern näher vorgestellt.

gen auf Biolandbau, Wasserver-
sorgung sowie Frauen-Empower-
ment und Gewaltprävention.

Landesrätin Andrea Klambau-
er (NEOS) begrüßt diese auf
Nachhaltigkeit ausgerichtete Zu-
sammenarbeit: „Es ist mir ein
großes Anliegen, dass wir als
Land Salzburg die Hilfe vor Ort
ernst nehmen. Dies ist einer un-
serer Beiträge zur internationa-

Die Frauen in Singida in Tansania erhalten tatkräftige Unterstützung aus Salzburg. BILD: PRIVAT

len Friedens-, Umwelt- und Sozi-
alpolitik und damit auch eine In-
vestition in unsere Zukunft in ei-
ner globalisierten Welt.“

Den Abschluss eines umfang-
reichen Jubiläumsprogramms
bildet eine Festveranstaltung
heute, Donnerstag, ab 19 Uhr in
der Strubergasse 26. Die Träger-
vereine gewähren Einblicke in
Projekte der langjährigen Zusam-

menarbeit. Es gibt Kurzfilme, Ge-
spräche mit Aktiven, musikali-
sche Beiträge und ein interkultu-
relles Buffet.

Unter den Festgästen werden
die für Entwicklungszusammen-
arbeit zuständige Landesrätin
Andrea Klambauer sowie der Ob-
mann der Städte- und Regional-
partnerschaft mit Singida, Jo-
hann Padutsch, erwartet.

Philharmonie
lädt zum Konzert
Neustadt. Die Philharmonie
Salzburg spielt am Mittwoch,
4. Dezember, um 19.30 Uhr, ihr
zweites Abo-Konzert der Saison:
Never Give Up von Fazil Say
und Symphonie fantastique von
Hector Berlioz. Beginn ist um
19.30 Uhr im Großen Saal der Stif-
tung Mozarteum.

Waldorf-Gospel-Chor
gastiert erstmals
Langwied. Der Waldorf Com-
mumnity Gospel Choir präsen-
tiert am 30. November, 17 Uhr,
sein erstes großes Gospel-Kon-
zert im Odëion in Salzburg. Er

KULTURNOTIZEN

bringt eine bunte Mischung aus
Traditional und Contemporary
Gospels auf die Bühne, mit Un-
terstützung von professionellen
Musikern. Eintritt frei.

Mit „99 Namen
Gottes“ im SN-Saal
Maxglan. Als weltweit geschätz-
ter Brückenbauer im Dialog der
Religionen hat sich David
Steindl-Rast nun eines in der
christlichen Tradition bisher we-
nig bekannten Themas ange-
nommen: Die „99 schönen Na-
men“ – die „Asma’ul Husna“ –
stehen in der islamischen Traditi-
on für die vielen Eigenschaften
und zugleich für die Unbe-
schreiblichkeit Gottes. Buchprä-

sentation am Dienstag, 3. Dezem-
ber, 19 Uhr, im SN-Saal.

Preis für Buch in leichter
Sprache
Nonntal. Die Lebenshilfe Öster-
reich in Kooperation mit den Ös-
terreichischen Lotterien prä-
mierte inklusive Projekte aus
ganz Österreich als Vorbilder für
ein gelungenes Miteinander. Ein-
gereicht wurden 80 Projekte. Ge-
wonnen hat auch ein Salzburger
Projekt, das erstmals ein wissen-
schaftliches Buch in leichter
Sprache veröffentlicht. Histori-
kerin und Diplom-Sozialpädago-
gin Manuela Glaser-Amlacher
und Selbstvertreter Maco Bu-
chinger haben es verfasst.

Trash-Revue:
Beatles on Board
Schallmoos. Das OFFtheater
hebt ab und mit „Beatles on
Board“ landet dort eine Komödie.
Drei tollkühne Stewardessen ro-
cken, jazzen und swingen zum
Klang der Beatles, um von einem
chaotischen Flug der maroden
Airline Jet-Baguett abzulenken.
Am 1., 14., 19. und 29. 12., 19.30 h.

Kunstspaziergang zu
zwei Ausstellungen
Salzburg. Christiane Kuhlmann
und Gabriele Wagner laden ins
MdM und in die Stadtgalerie Le-
hen am 4. 12., 18 Uhr, Treffpunkt
Mönchsbergaufzug Talstation.

Leonoreund JakobAichhorn
aus Salzburg feierten vor Kur-
zembei besterGesundheit ih-
ren 68. Hochzeitstag.

JUBILÄUM

Fachkurzinformation siehe Seite 52/53
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DEBRA Austria Finanzbericht 2019
Der Verein DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis 

bullosa hat im Jahr 2019 gut gewirtschaftet. Das 

zeigt der Finanzbericht 2019. Sehr erfreulich ist, dass 

DEBRA Austria aufgrund der Spendeneinnahmen 

die wesentlichen Vereinsziele - medizinische 

Versorgung, Forschung und Hilfe für Betroffene 

in Notsituationen - gut unterstützen konnte. Die 

Prüfung der Rechnungslegung gemäß § 21 VerG 

für das Rechnungsjahr 2019 (Jahresabschluss 

2019), die Prüfung zur Bestätigung des Vorliegens 

der Voraussetzungen gemäß § 4a Abs. 8 Z 1 EStG 

1988 (Spendenabsetzbarkeit) und die Prüfung der 

Kriterien für die Vergabe des Spendengütesiegels 

durch die Kammer der Wirtschaftstreuhänder 

wurde von der Wirtschaftsprüfungskanzlei  

PwC Austria durchgeführt. 

Mittelherkunft 6.379.844,34

Spenden 6.353.678,13

Mitgliedsbeiträge 6.450,00

Sonstige Einnahmen 6.000,00

Erträge Kapitalvermögen 13.716,21

Mittelverwendung 6.379.844,34

Leistungen für statutarisch  
festgelegte Zwecke 

4.711.569,95

Hilfe für EB-Betroffene 245.121,32

Medizinische Versorgung  
(EB-Haus Austria: Ambulanz)

413.476,89

Forschung (EB-Haus Austria: 
Forschungseinheit und klinische 
Forschung)

1.909.067,55

Ausbildung und Vernetzung (EB-Haus 
Austria: Akademie und EB-CLINET)

132.668,85

EB-Forschung extern 928.725,26

Informations- und Öffentlichkeitsarbeit 1.082.510,08

Spendenwerbung und  
Spenderbetreuung 

1.410.204,99

Allgemeine Öffentlichkeitsarbeit und 
Spendenwerbung

1.310.584,05

Spenderbetreuung 99.620,94

Verwaltungsaufwand 132.735,73

Umstellung auf autom.  
Spendenabsetzbarkeit

19.282,98

Zuweisung Rücklage 106.050,69

Jahresergebnis des  
Vereinsjahres 2019

0,00

Hilfe für EB-Betroffene; 
medizinische Versorgung, 
Forschung und Ausbildung im 
EB-Haus Austria; externe EB- 
Forschung; Informationsarbeit

Allgemeine Öffentlichkeits- 
arbeit , Spendenwerbung und 
Spenderbetreuung

Verwaltungsaufwand

MITTELVERWENDUNG BEI DEBRA AUSTRIA, 
HILFE BEI EPIDERMOLYSIS BULLOSA
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Spendenverwendung

So fühlt sich das Leben für ein 
Schmetterlingskind an.
Schmetterlingskinder leiden an einer unheilbaren, schmerzvollen 
Hauterkrankung. Bitte spenden Sie unter schmetterlingskinder.at

84732_DEB_Basketball_Inserat_Jahresbericht_210x297_ICv2.indd   1 30.06.20   10:34

DEBRA Austria bedankt sich sehr herz-

lich für die großzügige Unterstützung, 

die den „Schmetterlingskindern“ zuteil 

wird. Der Betrieb des EB-Haus Austria, 

die Förderung der Forschung auf dem 

Weg zur Heilung und die unmittelba-

re Hilfe für betroffene Familien in Not-

situationen sind nur mit Spenden – mit 

Ihren Spenden – möglich. Für uns ist es 

oberstes Gebot, diese Spenden nicht nur 

nach den Grundsätzen der Rechtmäßig-

keit, Wirtschaftlichkeit, Zweckmäßigkeit, 

Sparsamkeit und Transparenz zu ver-

wenden, sondern auch dafür zu sorgen, 

dass die uns überlassenen finanziellen 

Mittel ausschließlich im Sinne der Statu-

ten und der Vereinsziele eingesetzt wer-

den. In unserer Kommunikation, speziell 

auch in unseren Spendenaufrufen, legen 

wir großen Wert darauf, ein wahrheits-

getreues Bild der Anliegen und Bedürf-

nisse der „Schmetterlingskinder“ zu 

zeichnen und ihr Schicksal ohne Über-

treibung darzustellen. Trotz vielfältiger 

Einschränkungen und Schwierigkeiten, 

die ein Leben mit EB mit sich bringt, ist es 

uns deshalb wichtig, EB-Betroffene nicht 

nur als krank, traurig, unberührbar und 

schmerzverzehrt darzustellen, sondern 

zu zeigen, dass sie froh und optimistisch 

das Beste aus ihrem Leben  machen kön-

nen. Um Ihnen die Sicherheit zu geben, 

dass Ihre finanziellen Zuwendungen nach 

diesen Grundsätzen verwendet werden, 

unterzieht sich DEBRA Austria jedes Jahr 

freiwillig der strengen Kontrolle durch die 

unabhängige Kammer der Wirtschafts-

treuhänder und trägt seit dem Jahr 2004 

das Österreichische Spendengütesiegel. 

Das Spendengütesiegel wird jährlich von 

der Kammer der Wirtschaftstreuhänder 

verliehen. Geprüft werden dabei die Ord-

nungsmäßigkeit der Rechnungslegung, 

das interne Kontrollsystem, die satzungs- 

und widmungsgemäße Mittelverwen-

dung, Sparsamkeit und Wirtschaftlich-

keit, die Finanzpolitik, das Personalwesen 

sowie die Lauterkeit der Werbung und die 

Ethik der Spendenwerbung. Seit 2009 er-

füllt DEBRA Austria auch alle Vorausset-

zungen dafür, dass Sie Ihre Spende steu-

erlich absetzen können. Somit können Sie 

sicher sein, das Ihre Hilfe ankommt und  

wirksam ist! 

Dr. Rainer Riedl, 

Obmann DEBRA Austria

DEBRA Austria, 
Hilfe bei Epidermolysis bullosa
Spenden: Erste Bank,  
IBAN: AT02 2011 1800 8018 1100 

Bitte helfen Sie!

DEBRA Austria,
Hilfe bei Epidermolysis bullosa
Tel. + 43 (0)1 876 40 30 
office@debra-austria.org
www.schmetterlingskinder.at

EB-Haus Austria
Universitätsklinik für Dermatologie
Landeskrankenhaus Salzburg –
Universitätsklinikum der PMU
Müllner Hauptstraße 48
5020 Salzburg, Tel. +43 (0)5 7255-82400
info@eb-haus.org, www.eb-haus.org



WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT


