»OBSERVER«

PANORAMA

P Zur Forderung der Wundheilung bei Epidermolysis bullosa (EB) sind inzwischen
2 Gele in Europa zugelassen.

» Mit dem EB-Haus am Universitatsklinikum Salzburg bietet der Verein DEBRA
Austria eine Spezialambulanz flir Schmetterlingskinder an.

SHORT CUT

Neue Therapieansitze unterstiitzen

Wundheilung bei Epidermolysis bullosa
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ist die Pravalenz (Krankheitshaufigkeit)
von Epidermolysis bullosa (EB). St u n d e n

bendtigt eine Familie mit einem schwer

E B - Pati e n t : i n n e n betroffenen , Schmetterlingskind* fiir

gibt es in Osterreich. Epidermolysis bullosa (EB) zahit zu den Wundversorgung, Schmerzmanagement und
seltenen Erkrankungen. In Europa leben rund 30.000 Betroffene. Verbandswechsel.
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Epidermolysis bullosa (EB) ist eine sel-
tene, angeborene Erkrankung, die
nach mechanischer Belastung zu Bla-
senbildung an Haut und Schleimhauten
fuhrt. Dadurch kommt es zur standigen
Bildung von offenen Wunden, entzlind-
lichen Stellen, Krusten — und den damit
verbundenen Schmerzen.

EB wird durch Mutationen in verschie-

denen Genen ausgelost, deren entspre-
chende Proteine flr die Verbindung zwi-
schen den Hautschichten verantwortlich
sind. Je nach Mutation variiert der Schwe-
regrad der Erkrankung. Es sind Uber
30 Subtypen bekannt, die in 4 Haupt-
formen eingeteilt werden: EB simplex
(70 %), dystrophe EB (25 %), junktio-
nale EB (5 %) und Kindler-EB (> 1 %).

Gele zur Symptomlinderung

Eine ursachliche Therapie fir EB gibt es
nicht, auch die Moglichkeiten zur Lin-
derung der Symptome sind begrenzt. In
Europa sind 2 Gele zugelassen, die auf
die Wunden aufgetragen werden.

Birkenrindenextrakt: Filsuvez® basiert auf
Birkenrindenextrakt als Wirkstoff, mit Be-
tulin als Hauptbestandteil.1 Das Gel ist fiir
die Anwendung auf oberflachlichen Wun-
den im Zusammenhang mit dystropher
und junktionaler EB bei Patient:innen ab
6 Monaten zugelassen.! Die lokale The-
rapie beschleunigte in klinischen Studien
die Wundheilung. Erste Langzeitdaten deu-
ten auf eine anhaltende Wirksamkeit hin.

Abb.: Epidermolysis bullosa (EB) in Zahlen

Gentherapie: Beremagen-Geperpavec
(Vyjuvek®) wurde von der Européischen
Arzneimittel-Agentur rezent im Frithjahr
2025 zur Wundbehandlung bei Pati-
ent:innen ab der Geburt mit dystropher
EB mit Mutation(en) im COL7AI-Gen
zugelassen.? Es handelt sich dabei um
einen replikationsdefekten Herpes-sim-
plex-Typ-1-basierten Gentherapievektor,
der fir das COL7A1-Gen kodiert.2 Bei
kutaner Applikation kdnnen Keratinozy-
ten und Fibroblasten in der Wunde trans-
duziert werden, die daraufhin das funk-
tionsfahige COL7-Protein produzieren
und sezernieren kénnen.2 Es verbessert
die Wundheilung und verlédngert die
Wundverschlossenheit.

Unterstiitzung in Osterreich

Der Verein DEBRA Austria, der am Uni-
versitatsklinikum Salzburg eine Spezi-
alambulanz fir Schmetterlingskinder

modifiziert nach: DEBRA Austria Jahresbericht 2024

(EB-Haus) aufgebaut hat, setzt sich u. a.
dafiir ein, die Lebensqualitat von EB-
Betroffenen und Angehdrigen zu verbes-
sern. Diese Vereinstatigkeiten sind auch
in Zukunft notwendig, denn trotz erster
symptomatischer Therapien entscheidet
bei vielen Schmetterlingskindern die
Krankheit darliber, an welchen Unter-
nehmungen mit ihren Freund:innen sie
teilhaben und wie sie den Alltag gestal-
ten kdnnen. Gerade im Angesicht dieser
tagtaglichen Herausforderungen sind
nicht nur die Ambulanz, die Forschungs-
einheit, das Studienzentrum und die
Akademie im EB-Haus eine wichtige Un-
terstiitzung, sondern auch das wertschat-
zende, menschliche Umfeld, das dort
flr Betroffene geschaffen wird. ]

1 EMA, EPAR, Filsuvez® [letztmals aufgerufen am 28. 7. 2025]
2 EMA, EPAR, Vyjuvek® [letztmals aufgerufen am 28. 7. 2025]

Quelle: DEBRA Austria Jahresbericht 2024, www.debra-austria.org/
fl/eadmm/uxer _upload/Media leraly/DEBRA Austria/Fotos/DEBRA_Aus-
tria/Jah ichte/DEBRA-Austria_Taeti t 2024.pdf [letztmals
aufgerufen am 28. 7. 2025]
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