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Wer unter Epidermolysis
bullosa (kurz EB) leidet, dessen
Haut ist so verletzlich wie der
Fliigel eines Schmetterlings.
Daher werden die Betroffenen
»Schmetterlingskinder” genannt.

Is Epidermolysis bullosa (EB) wird eine fol-

genschwere Erkrankung bezeichnet, die auf-

grund der besonderen Verletzlichkeit der Haut

zu permanenter Blasen- und Wundbildung fiihrt.
In Osterreich sind rund 500, in Europa ca. 30.000 Men-
schen betroffen. EB ist angeboren: Die Ursache liegt in der
Verdnderung einzelner Gene: Mindestens eines der 16 Proteine
(Eiweifmolekiile), die die Hautschichten verbinden, funktioniert
aufgrund eines Gendefekts nicht richtig. Die Folge: Bei den soge-
nannten ,Schmetterlingskindern® fithren bereits geringste mechanische Dr. Anja Diem, Leiterin der EB-Ambulanz,
Belastungen zur Blasenbildung der Haut. mit einem Schmetterlingskind.




Bei EB handelt es sich um eine sogenannte Multisystem-
erkrankung. ,,Je nach Schweregrad der Erkrankung konnen
neben der Haut auch andere Organe betroffen sein. Weiters
sind Verwachsungen der Finger und Zehen, verstirkte Karies
mit Zahnverlust sowie Erndhrungs- und Verdauungsprobleme
durch Blasen an den Schleimhduten moglich. Bei schweren
Formen von EB ist die Lebenserwartung verkiirzt. Ein Leben
mit EB ist eine grofde Herausforderung fiir Betroffene und
Angehorige®, erklirt die Arztin Dr. Anja Diem, Leiterin der
EB-Ambulanz, einer Spezialklinik fur ,Schmetterlingskin-
der am Areal des Salzburger Universitatsklinikums (www.
eb-haus.org).

Der Alltag der grofien und kleinen Betroffenen ist von
Blasen, Wunden und Schmerzen geprigt. ,Bereits alltdgliche
Handlungen wie Haare kimmen, Hénde abtrocknen, ein
Stiick Brot essen kann fiir ,Schmetterlingskinder® gefihrlich
sein. Bereits bei geringstem Druck - von einer Biirste, einem
Handtuch oder einer Brotrinde — konnen Blasen und Wunden
auf der Haut bzw. beim Essen auch auf den Schleimhéduten
entstehen. Dies fithrt zu Schmerzen, die die Betroffenen leider
nur zu gut kennen®, so Diem weiter.

Die Diagnose erfolgt zumeist bereits im Siuglings- oder
Kleinkindalter. Bei einem Verdacht auf EB werden eine Haut-
biopsie und eine Genanalyse durchgefithrt. Gibt es in der
Familie bereits jemanden mit EB, kann schon beim Ungebo-
renen eine Genanalyse durchgefiihrt werden. Lassen Sie sich
hierzu ausfihrlich drztlich beraten!

Eine Heilung ist derzeit noch nicht méglich. Denn die
Ursache der EB, also der Gendefekt, kann noch nicht beseitigt
werden, obwohl hier in der Forschung bereits grofde Fort-
schritte erzielt wurden. Doch eine Behandlung ist moglich!
Diese besteht zum einen aus der richtigen Wundversorgung:

Die Patientenorganisation DEBRA
Austria unterstiitzt Schmetterlingskinder.

Intensive Forschungsarbeit: Die Patientenorganisation
DEBRA Austria hat sich das Ziel gesetzt, kompetente medizi-
nische Versorgung fiir ,Schmetterlingskinder zu erméglichen.
Durch gezielte Forschung sollen die Chancen auf Linderung
der Symptome erhéht werden und langfristig Heilung er-
moglicht werden. Aktuell sind 16 Gene und hunderte Muta-
tionen erforscht, die EB auslosen konnen. Dies stellt fur die
EB-Forschung eine enorme Herausforderung dar. Ein breit-
gefachertes Forschungsportfolio ist daher notwendig. Die
weltweit steigende Zahl an klinischen Studien fiir EB, in denen
Therapieansitze und Wirkstofte getestet werden, macht den
sSchmetterlingskindern® und ihren Familien grofle Hoffnung.
»Das offentliche Gesundheitssystem ist auf die besonderen
Herausforderungen einer derartigen Erkrankung nicht vor-
bereitet. Daher sind medizinische Versorgung, Forschung
und individuelle Unterstiitzung fiir die ,Schmetterlingskinder*
derzeit nur mit Spenden moglich. Die Patientenorganisation
DEBRA Austria wurde 1995 gegriindet und hilft Menschen,
die mit Epidermolysis bullosa (EB) leben®, erklart Dr. Rainer
Riedl, Obmann von DEBRA Austria.

Mehr Informationen iiber die Erkrankung und Unterstiit-
zungsangebote finden Sie unter www.debra-austria.org e
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Mit dem Kauf elner

Bepanthen 1009 Salbe von O1.11.
bis 31.12.2022 unterstiitzen Sie
die Schmetterlingskinder’

Die auftretenden Blasen miissen punktiert, entleert und die
Wunden versorgt werden, um Reibung und Infektionen zu
verhindern. Zudem gilt es, der Entstehung von Wunden so
gut wie moglich vorzubeugen. Zum anderen kommen Maf3- debra

nahmen zur Linderung der Schmerzen zum Einsatz. Auch die B e p a nth e n®

Zahnpflege muss besonders griindlich erfolgen.
Uber Wirkung und médgliche unerwiinschte Wirkungen

informieren Gebrauchsinformation, Arzt oder Apotheker.

‘Patientenorganisation DEBRA Austria
Weitere Infos: www.schmetterlingskinder.at
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