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DEBRA Austria in Zahlen

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

DAZU EINIGE INTERESSANTE ZAHLEN.

gibt es in Osterreich. Epi-
dermolysis bullosa (EB)
zahlt zu den seltenen
Erkrankungen. In Europa

leben rund 30.000, weltweit
etwa 1 Million Menschen
mit dieser Erkrankung.

EB-PatientInnen

15-25 Stunden
pro Woche

bendtigt eine Familie mit einem schwer betroffenen
ySchmetterlingskind“  fiir ~Wundversorgung, Schmerz-
management und Verbandswechsel.

vererbte
Formen
von EB

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

2-Z Stunden

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

1 zu 17.000

ist die Prdvalenz (Krankheitshdufigkeit) von Epidermolysis
bullosa (EB).

124,

Partner aus

64

Landern

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

* Stand 04/2021 | Teilweise sind die hier publizierten Zahlen nicht exakt eruierbar, zeigen aber die jeweilige GroBenordnung.
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Forschungs-
gruppen

arbeiten weltweit, meist
an Universitdten, an der
Entwicklung von Linde-
rungs- und Heilungs-
ansatzen fiir EB.

16

klinische
Abteilungen

am Salzburger Universi-
tatsklinikum mit insge-
samt 56 MitarbeiterInnen
arbeiten mit der Ambulanz
des EB-Haus Austria zu-
sammen, um EB-Patient-
Innen in den verschiedenen
medizinischen Disziplinen
bestmoglich zu versorgen.

widmeten sich 2020 im EB-
Haus Austria der Linderung

11

helfen
Sie!

klinische
Forschungs-
projekte

Lassen Sie uns in
diesem Jubildumsjahr
gemeinsam trdumen.

Damit alles, was sich die
»Schmetterlingskinder“
so sehr wiinschen,

und Heilung von EB.

Arbeitsstunden

wurden von den Mitarbeiter-
Innen der EB-Ambulanz
im Corona-Jahr 2020 fiir

Wirklichkeit wird.

DANKE!
8 o 4 8 6 Spendenkonto: Erste Bank

ATo2 2011 1800 8018 1100
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EB-Betroffene geleistet.

2.922

PatientInnen-
besuche

gab es bisher im EB-Haus
Austria. Diese nehmen {ib-
licherweise viele Stunden,
manchmal sogar mehrere
Tage in Anspruch. Konsul-
tationen konnen in einigen
Fdllen auch telemedizinisch
abgewickelt werden.

Geschatzt 1.000.000
EB-Betroffene

gibt es weltweit. Die Forschung am EB-Haus Austria kommt
- neben den grofen und kleinen PatientInnen in Osterreich —
allen EB-Betroffenen zu Gute.

2,20 Stunden

psychologische Beratung

und 705 Stunden Sozialberatung wurden den Mitglie-
dern von DEBRA Austria im Corona-Jahr 2020 person-
lich, telefonisch und per E-Mail zur Verfiigung gestellt.
Betroffene Familien brauchen diese Form der begleitenden
Unterstiitzung 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.
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Mit Ihrer
Hilfe helfen!

RUCKBLICK AUF 2020 UND
DANKBARKEIT FUR EIN DOPPELJUBILAUM:
25 JAHRE DEBRA AUSTRIA, I5 JAHRE EB-HAUS AUSTRIA

DEBRA Austria nimmt sich jener
Menschen an, die mit der selte-
nen, folgenschweren und noch un-
heilbaren  Hauterkrankung Epi-
dermolysis (EB) leben.
»Schmetterlingskinder nennen wir
die grofen und kleinen PatientInnen,
weil ihre Haut so verletzlich ist wie
die Fliigel eines Schmetterlings.

bullosa

Ein Leben mit EB ist fiir Betroffe-
ne und ihr familidres Umfeld eine
enorme Herausforderung, nicht nur
in medizinischer Hinsicht. DEBRA
Austria hilft, unterstiitzt, informiert,
klart auf, berdt, vernetzt, starkt,
richtet auf, macht Mut, gibt Hoff-
nung und ist somit fiir Betroffene ein
Grund, optimistisch in die Zukunft
zu blicken.

Seit 25 Jahren ist DEBRA aber auch
ein anderes Wort fiir DANKE: All
unsere Aktivititen - medizinische

Versorgung, sozialarbeiterische und
psychologische Betreuung, Grund-
lagenforschung, klinische Studien,
Aus- und Weiterbildung, internatio-
nale Vernetzung sowie direkte Hilfe
fiir Betroffene in Notfdllen — waren
und sind nur mit Unterstiitzung vie-
ler engagierter WegbegleiterInnen
und grofiziigiger SpenderInnen mog-
lich. Herzlichen Dank!

Ich bedanke mich bei allen, die dazu
beigetragen haben, DEBRA Austria
zu einer bestens funktionierenden
Patientenorganisation und das EB-
Haus Austria zu einem anerkannten
Expertisezentrum zu machen.

An meinen Dank schliefe ich eine
Bitte an: Begleiten Sie die ,,Schmet-
terlingskinder“ auch weiterhin auf
ihrem Weg zu Linderung und Hei-
lung. Setzen wir die Erfolgsgeschichte
mit vereinten Kraften fort!

{ bt

Dr. Rainer Riedl
Obmann und Mitgriinder
von DEBRA Austria

SPENDEN

GUTESIEGEL sowie Vater einer von EB

© Nadine Bargad

betroffenen Tochter

ayfiir die S@h@terlingskinden
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Bitte

helfen

Hilfe fiir
kleine Helden

DEBRA Austria
& ihre Arbeit

LEBENSQUALITAT UND
HEILUNG ALS VISION

MIT HERZ UND
ENGAGEMENT FUR DIE
SCHMETTERLINGSKINDER

EB-Haus
Austria

DIE SPEZIALKLINIK -
NEUE MASSSTABE DURCH
GEBUNDELTE EXPERTISE

Internationale

Forschung

HEILUNG UND
LINDERUNG ALS
WELTWEITES ZIEL

DEBRA AUSTRIA 12
- HILFE FUR DIE
SCHMETTERLINGS-

KINDER

Der Verein setzt sich

fiir Anliegen der 13
,Schmetterlingskinder*
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Die Krankheit - die Haut
Betroffener ist so

verletzlich wie die Fliigel

eines Schmetterlings.

DANKE! 19
Viele SpenderInnen
ermoglichen Hilfe

fiir EB-Betroffene.

2020 - EIN 21
BEWEGENDES JAHR

Wo viel passiert,

gibt es viel zu berichten.

MITGLIEDERHILFE:

DAS AUFFANGNETZ

Wirksame Mitgliederhilfe
unterstiitzt Betroffene 23
im Umgang mit EB -

auch in Corona-Zeiten.

KLEINE HELDEN

Wer seinem schwierigen
Alltag so tapfer begegnet,
ist ein echter Held.

ER IST GOTT SEI DANK
EIN ZACHER ZECHN ...
Die Eltern eines
ySchmetterlingskindes*
erzdhlen iiber die ersten
Monate mit ihrem
kleinen Nico.
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ABER NOCH NICHT
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Die Spezialklinik ist fiir
EB-PatientInnen nicht
mehr wegzudenken.
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Viel Zeit fiir die
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Forschung auf dem Weg
zur Heilung.
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Weltweit forschen Top-
WissenschafterInnen fiir
ySchmetterlingskinder*.

EB-WELTKONGRESS
Erster EB-Weltkongress

fand 2020 in London statt.
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>> Die Vision der
Grunder ist heute so
aktuell wie am ersten
Tag: Heilung fur die
Schmetterlingskinder.«

Franz Feichtlbauer, Griindungsobmann und Vater einer von EB betroffenen Tochter




DEBRA
Austria

HILFE FUR DIE
SCHMETTERLINGSKINDER

UBER UNS

Unsere Mission lautet: Die Le-
bensqualitdt fiir Betroffene von
Epidermolysis bullosa (EB) ver-
bessern, kompetente medizini-
sche Versorgung sicherstellen und
durch gezielte Forschungsforde-

as Leben
tterlings-

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

Vorstand

Dr." Gabriela Pohla-Gubo
(Schriftfiihrerin)

Margit Putre-Bachlechner
(Schriftfiihrerin-Stv.)

Univ.-Prof. Dr. Alexander
Beirat von Gabain
(Wiss. Beirat)

de'lgs;a

Hilfe fir die Schmetterlingskinder.

Generalversammlung

Dr. Rainer Riedl
(Obmann)

DI Michael Nothdurfter
(Kassier-Stv.)

Franz Feichtlbauer
(Obmann-Stv., Kassier)

Lena Riedl, BA
(Vertretung der Betroffenen)

Isolde Mayr Faccin
(Vertretung DEBRA-Siidtirol)

Univ.-Prof." Dr.""
Renée Schroder
(Wiss. Beirat)

Univ.-Prof. Dr. Markus
Hengstschlager
(Wiss. Beirat)

rung Hoffnung auf Heilung geben. Dr. Gerhard Dr. Rudolf
Rechnungspriifer Brandstatter Hametner
(Rechnungspriifer) (Rechnungspriifer)

DEBRA Austria, Hilfe bei Epider-
molysis bullosa, wurde 1995 als
Selbsthilfegruppe von Betroffe-

et
)

Vorstand (v.l.n.r.): DI Michael Nothdurfter, Isolde Mayr Faccin, Franz Feichtlbauer, Dr." Gabriela Pohla-Gubo,

© Egon Egger

© DEBRA Austria

Dr. Rainer Ried|, Lena Riedl, BA, nicht im Bild: Margit Putre-Bachlechner

AUFGABEN UND ZIELE

Ziel von DEBRA Austria ist es, sich auf verschiede-

nen, Angehérigen und ArztInnen

mit dem Ziel gegriindet, Erfah- et :
Vereinsziele von DEBRA Austria

rungsaustausch und Hilfe fiir
Menschen mit EB anzubieten. Im
Sinne unserer Vision ,Heilung
von EB ist mdglich!*“ wurde sehr
bald begonnen, EB-Forschung
zu fordern, um Linderungs- und
Heilungsmoglichkeiten zu ent-
wickeln. Im Jahr 2005 konnte
DEBRA Austria die weltweit ers-
te Spezialklinik fiir EB eroffnen,
das EB-Haus Austria am Univer-
sitatsklinikum Salzburg. Beide
Institutionen feierten 2020 ein
besonderes Jubildum - DEBRA
Austria wurde 25, das EB-Haus 15!

DEBRA Austria ist gemeinniitzig
sowie mildtdtig aktiv, seit vielen
Jahren mit dem Osterreichischen
Spendengiitesiegel ausgezeich-
net und erfiillt die Vorausset-
zungen fiir die Spendenabsetz-
barkeit.

Dank unserer grof3ziigigen und
treuen Spenderlnnen ist es
moglich, diese Arbeit fiir die
,Schmetterlingskinder mit un-
gebremstem Elan voranzutrei-
ben.

VORSTAND

Der Vereinsvorstand von DEBRA
Austria setzt sich iiberwiegend
aus EB-Betroffenen bzw. de-
ren Angehorigen zusammen.
Er stellt sicher, dass die Aktivita-
ten des Vereins im Einklang mit
den Statuten und den Bediirf-
nissen der PatientInnen stehen.
Das langjdhrige Engagement
der Vorstandsmitglieder — viele
davon sind seit der Griindung
im Jahr 1995 dabei - ist Grund-
lage fiir die nachhaltige Vereins-
arbeit und Voraussetzung fiir 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 Férderung der o6ffent-
lichen Hand erhalten, sind hierzu
vielfdltige MafSnahmen erforder-
lich: Informations- und Offent-
lichkeitsarbeit,
staltungen und Spendenwerbung,

Benefizveran-

aber auch die Betreuung unserer
EB-Familien und das Manage-
ment der von uns initiierten For-
schungsprojekte. Der Grofiteil
unseres Teams arbeitet Teilzeit.

Verantwortlich fiir ...
Spendenverwendung: Vorstand
Spendenwerbung: Dr. Rainer Riedl
Datenschutz: Dr. Rainer Riedl

nen Ebenen fiir die Anliegen der ,,Schmetterlings-
kinder“ einzusetzen. Das bedeutet erstens die me-
dizinische Versorgung sicherzustellen, zweitens
die Forschung zur Entwicklung von sicheren The-
rapien bzw. zur Linderung der Erkrankung und
ihrer teilweise sehr folgenschweren Nebenwir-
kungen zu ermdglichen. Drittens soll der Erfah-
rungsaustausch zwischen EB-Betroffenen gefor-
dert und EB-Familien in Notsituationen geholfen
werden, das Leben mit EB zu meistern.

>»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 Mitgriinder von
DEBRA Austria sowie Vater einer
von EB betroffenen Tochter

+ Beratung, Information und Erfahrungsaus-

tausch fiir Betroffene und Angehorige
Sicherstellung und laufende Optimierung
der medizinischen Versorgung

Férderung der EB-Forschung, um Heilungs-
und Linderungsmoglichkeiten zu entwickeln
Finanzierung des EB-Haus Austria am
Universitdtsklinikum Salzburg

Spenden fiir DEBRA Austria sind nétig fiir

den Betrieb des EB-Haus Austria

kompetente ArztInnen 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 fiir betroffene Fami-

lien in Notsituationen




Epidermolysis bullosa (EB)
Die Erkrankung

SCHMETTERLINGSKINDER — DIESE BEZEICHNUNG HAT SICH FUR KINDER UND
ERWACHSENE MIT EPIDERMOLYSIS BULLOSA DURCHGESETZT, WEIL IHRE HAUT
SO VERLETZLICH IST WIE DIE FLUGEL EINES SCHMETTERLINGS.

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 konnte man vielleicht sagen: erblich
bedingte, blasenartige Ablésung 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 Schleimhdu-
ten nach mechanischer Belastung ist. Das ist gut
vorstellbar, wenn ein Betroffener beispielsweise
stlirzt oder von einem Fuf3ball getroffen wird.

Manchmal ist die mechanische Einwirkung so

gering, dass sie kaum als solche wahrgenom-
men wird. Wenn etwa ein Neugeborenes auf dem
Riicken liegt und sich ein wenig hin und her
bewegt, konnen am Riicken riesige Blasen ent-
stehen. In der Folge kommt es zu stdndi-
ger Bildung von offenen Wunden, entziindli-
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 Verdnderungen in den Eiweif3-
molekiilen, die fiir die Verbindung zwischen der
Oberhaut und der darunter liegenden Lederhaut
verantwortlich sind.

© Die Abbilderei

»EB ist eine angeborene,
folgenschwere und derzeit noch
nicht heilbare Hauterkrankung.<«

GENDEFEKT

Fiir jede Form von EB ist
eine andere Verdnderung in
einem ganz bestimmten Gen
verantwortlich.Inzwischensind
Veranderungen 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
30 Subtypen, wobei Progno-
se und Verlauf je nach Subtyp
hochst 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-
pragungen 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 Mundhdhle
und Speiserdhre. An der Haut
kann es zur Bildung von Haut-
krebs kommen, und sehr haufig
entsteht auch eine Blutarmut.

NOCH KEINE HEILUNG
Obwohl in letzter Zeit beachtli-
che Fortschritte in der genthera-
peutischen Forschung gemacht
wurden, ist eine ursdchliche Be-
handlung von EB bis heute noch
nicht verfiigbar. Derzeit ist eine
Therapie der Symptome die ein-
zige Moglichkeit, die wir anbie-
ten konnen.

OA Dr.in Anja Diem,
Leiterin der Ambulanz
im EB-Haus Austria

© Die Abbilderei



HAUT ABLOSUNG BLASENFORMIG

Epidermolysis bullosa

EB IST EINE ERKRANKUNG, WELCHE DIE HAUT
BESONDERS VERLETZLICH MACHT. SCHON LEICHTE BERUHRUNGEN
VERURSACHEN BLASEN, WUNDEN UND SCHMERZEN.

52

DOMINANT
Ein Elternteil tragt das EB-Gen in
sich und ist selbst betroffen.

S S

REZESSIV
Beide Eltern sind nicht betroffen,
tragen aber (unwissentlich) das EB-
Gen in sich. /
SPONTANMUTATION
Kein Elternteil tragt das
verdanderte Gen in sich. Vor der

Befruchtung mutiert das Gen
spontan in Spermium oder Eizelle.

S

4 EB-TYPEN

SIMPLEX (EBS)

DYSTROPH (EBD)

JUNKTIONAL (EBJ)

KINDLER (KEB)

WARUM?

Mindestens eines der 16 Pro-
teine, das die Hautschich-
ten verbindet, ist defekt. Die
Schicht der Blasenbildung
bestimmt den EB-Typ.

DIAGNOSE

Diese erfolgt durch Entnahme
einer Hautprobe, die nach
Spezialfairbung unter dem
Mikroskop untersucht wird,
und/oder durch eine Gen-
analyse.

SYMPTOME

Blasenbildung an Hianden und FiiBen,
Blasenbildung am ganzen Korper

Versteifung der Gelenke,
Zusammenwachsen von Fingern und Zehen,
Zusammenziehen der Mundschleimhaute,
Verengung der Speiserdhre,

Blasenbildung am ganzen Koérper

und auch in den Augen

Sichtbare Schiden der Gesichtshaut, Versteifung
der Gelenke, Zusammenwachsen von Fingern
und Zehen, Blasenbildung in der Mundhéhle,
umfangreiche Blasenbildung am ganzen Korper,

Blasenbildung an Membranen der inneren Organe,

schwere Komplikationen verlaufen oft tédlich

Blasenbildung vor allem im Kindesalter,
Versteifung der Gelenke, Zusammenwachsen
von Fingern und Zehen, Pigmentverinderungen,
Lichtempfindlichkeit; auBerdem: ausgeprigte
Zahnfleischentziindungen, Fehlstellungen der
Augenlider (,,Ektropion®)

BEHANDLUNG

Blasen miissen punktiert,
entleert und Wunden ver-
sorgt werden, um die Haut
vor Reibung und Infektio-
nen zu schiitzen. In schwe-
ren Fdllen dauert das tagliche
Verbinden viele Stunden und
ist sehr schmerzhaft. Zahn-
pflege muss sehr sorgfdltig
erfolgen, weil auch Schleim-
hdute verletzlich sind und
die  Mundo6ffnung  durch
Verwachsungen verkleinert
sein kann.

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

SELTEN GENETISCH JEDER NICHT NOCH
Eines von 17.000 Vererbbar, aber GleichmadRige ANSTECKEND UNHEILBAR
Neugeborenen ist Eltern wissen Verteilung zwischen Genetische Noch nicht heilbar,
von EB betroffen. meistens nicht, Geschlechtern Erkrankungen aber die Forschung
dass sie Trager und ethnischen sind nicht macht Fortschritte.
sind. Gruppen. ansteckend. Derzeit nur Wund- und

Schmerzmanagement
moglich.

RISIKEN

Mit gutem Wund- und Schmerzmanagement
kénnen viele EBS-Betroffene ein erfiilltes
und einigermaBen uneingeschrinktes Leben
fihren.

Hohe Wahrscheinlichkeit
Plattenepithelkarzinome (aggressiver
Hautkrebs) vor dem 35. Lebensjahr zu
entwickeln.

Kinder mit besonders schweren Formen von EBJ
sterben leider oft schon innerhalb der ersten
zwei Lebensjahre.

PROZENTUELLE VERTEILUNG
DER EB-TYPEN

Neigung zu Plattenepithelkarzinomen
(Hautkrebs) im Erwachsenenalter.

WIE KANN ICH HELFEN?
Forschung und klinische Studien haben wichtige Fortschritte
imVerstdandnis und der Behandlung von EB gebracht. Heilung
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konntedurch Stammzell-, Zell-, Gen- oder Proteintherapie
moglich werden. Auch Therapieansdtze mit molekularen
Wirkstoffen (Small Molecules) sind vielversprechend.
Die EB-Forschung braucht nachhaltige Unterstiitzung
durch uns alle. Seltene Erkrankungen haben keine
Prioritdt in nationalen Gesundheitssystemen
und in der Pharmaindustrie, darum ist die
& Forschung fiir ,Schmetterlingskinder* auf
Spenden angewiesen. Mit Ihrer Hilfe gelingen
weitere Fortschritte!

WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT



>>
weiterhin ge

Kampf um die Gesundhéi

der Schmetterlingskinder.
viel Gutes bewirken
konnen.<«

Annemar ie L., Spenderin

HILFE FUR KLEINE HELDEN °
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Danke fiir
Ihre Hilfe!

Bei allen SpenderInnen, die die
»,Schmetterlingskinder® in ihrem Ju-
bildumsjahr unterstiitzt haben, be-
danke ich mich sehr herzlich.

Ihre Spende bedeutet Sicherheit. Dank
Ihrer Hilfe konnen sich ,,Schmetter-
lingskinder“ und ihre Eltern darauf
verlassen, dass die Tiiren des EB-Haus
Austria auch weiterhin offenstehen.
Hier finden sie nicht nur kompeten-
te medizinische Versorgung, sondern
auch ein offenes Ohr fiir ihre Sorgen.

Thre Unterstiitzung bringt Lebens-
qualitdat. Mit Threm Beitrag schen-
ken Sie den ,Schmetterlingskin-
dern* wichtige Lebensqualitdt. Eine
wirksame Heilsalbe, ein spezieller
Rollstuhl oder ein Therapieaufent-
halt bringen den tapferen PatientIn-
nen nicht nur Erleichterung, sondern
auch neue Energie fiir ihren heraus-
fordernden Alltag.

Ihr Beitrag spendet Hoffnung. Sie
helfen mit, den groften Wunsch der
»,Schmetterlingskinder* zu erfiillen:
Heilung von Epidermolysis bullosa.
Jeder Tag bringt unsere engagierten
ForscherInnen diesem gemeinsamen
Ziel ein gutes Stiick ndher.

Fiir all das bedanke ich mich von gan-
zem Herzen. Thre Spende ist ein wert-
volles Geschenk fiir die groflen und
kleinen, immer tapferen HeldInnen.

Dr. Rainer Riedl,
Obmann DEBRA Austria
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AUCH EINES, IN DEM WIR UNS UBER VIELE ERFOLGE
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2020 war ein
bewegendes Jahr

CORONA MACHTE 2020 ZU EINEM
HERAUSFORDERNDEN JAHR. ES WAR ABER

FREUEN DURFTEN. HIER EIN KLEINER AUSZUG:

1 FUNDRAISER DES JAHRES

Der Fundraising Verband Austria wiirdigt alljahrlich im
Rahmen einer feierlichen Award-Gala herausragende
Leistungen in der Spenderkommunikation. Die Aus-
zeichnung , Fundraiser des Jahres* ging 2020 an Dr. Rai-
ner Riedl, Mitgriinder und Obmann von DEBRA Austria.

2 STAATSPREIS WERBUNG

Fiir unsere Werbekampagne 2019 durften wir uns
iiber den Publikumspreis in der Kategorie Print/Out-
door freuen. Wir bedanken uns ganz herzlich bei
GGK MullenLowe und Mindshare fiir die langjah-
rige pro bono-Unterstiitzung sowie bei all jenen,
die beim Voting mitgestimmt haben!

3 BLACK PEARL AWARD

Der EURORDIS Black Pearl Award wird
jahrlich in Briissel verliehen und wiir-
digt herausragende Leistungen und
auBergewohnliche Arbeit fiir die Ge-
meinschaft von Menschen mit selte-
nen Erkrankungen. Die weltweit erste
Spezialklinik fiir ,,Schmetterlingskin-
der", das EB-Haus Austria, erhielt die
begehrte Auszeichnung in der Katego-
rie ,,Holistic Care*.

4 ONLINE EVENT-WOCHE

ZUM DOPPELJUBILAUM

Das geplante Fest zur Feier unseres
Doppeljubildums mussten wir Corona-
bedingtleider absagen. Stattdessenbe-
gingen wir unser Jubildum vom 16. bis
20. November online. Namhafte oster-
reichische KiinstlerInnen unterstiitz-
ten die Aktion mit GruBbotschaften
und Beitragen.

© Monika Fellner

2 Der Staatspreis Werbung pramiert hohes kreatives Potenzial 6sterreichischer Werbeproduktionen. Dr. Rainer Riedl nahm die Auszeichnung mit Freude entgegen.

© DEBRA Austria
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3 Die Jury des EURORDIS Black Pearl Awards wiirdigte mit der erstmaligen Verleihung des ,Holistic Care
Awards® die herausragende Betreuung von EB-Patientlnnen. Dr. Rainer Riedl, Initiator des EB-Haus Austria,
nahm die Auszeichnung gemeinsam mit ,,Schmetterlingskind“ Lena entgegen.
. .
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4 Die Kiinstlerlnnen und Bands Tricky Nicki, Zug nach Wien, Luca Hanni, Christoph & Lollo, Isabella Scholda, Nathan Trent,
BartolomeyBittmann und Granada unterstiitzten unsere Online Event-Woche zum Doppeljubilaum. Herzlichen Dank!
WEITERE NEUIGKEITEN FINDEN SIE IM NEWS-BEREICH
UNSERER WEBSITE WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT
14
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Mitgliederhilfe:
Auffangnetz fiir EB-Betroffene

WIRKSAME MITGLIEDERHILFE UNTERSTUTZT IM UMGANG
MIT EINER FOLGENSCHWEREN ERKRANKUNG - AUCH
WAHREND DER CORONA-KRISE.

Seit vielen Jahren schon spannt DEBRA Austria mit
vielfdltigen Hilfsangeboten ein weitverzweigtes
Auffangnetz fiir betroffene Familien. Dazu kom-
men kompetente Sozialberatung, ein verstandnis-
voller Austausch und das gegenseitige Zusprechen
von Mut. All das ist die gerne in Anspruch genom-
mene Mitgliederhilfe fiir EB-Familien.

,,Schon, dass du da bist!“, freuen sich die Eltern
der kleinen Leonie. Gemeinsam mit Sabine Witt-
mann, der Sozialarbeiterin von DEBRA Austria,
besprechen die aufgeregten Eltern, ob sie fiir den
tdglichen Verbandswechsel eine mobile Krank-
schwester engagieren sollen. An vielen Tagen ist
die Versorgung von schmerzhaften Blasen und
Wunden nicht nur fiir Leonie sondern auch fiir
ihre Eltern ein Kraftakt. ,Insbesondere die Ent-
lastung von Familien mit schwer betroffenen Kin-
dern ist wichtig", weil Sabine Wittmann. Es gibt
viele Einschrankungen und enorme Belastungen
in einem Leben mit EB: physisch, psychisch, ge-
sellschaftlich und auch finanziell. Daher ist die
Sozialberatung ein zentraler Teil der Mitglieder-
betreuung von DEBRA Austria. Egal ob es um die
richtige Pflegegeldeinstufung, ein Forderansu-
chen, Hilfe im Alltag, Kindergarten oder Schule,
Pflege oder psychologische Unterstiitzung geht.
Auf Wunsch unterstiitzt, starkt und berdt Sabine
Wittmann ihre KlientInnen von DEBRA Austria in
allen sozialen Belangen.

» Betroffene Familien sollen
wissen, dass sie nicht alles
alleine tragen miissen. «
Sabine Wittmann,

diplomierte Sozialarbeiterin
Mitgliederbetreuung und Sozialberatung

,Daflir mache ich normalerweise Hausbesuche
und bin dann direkt bei den Familien vor Ort.“ So
kann die Beratung noch direkter ablaufen. ,,Mir ist
es wichtig, unsere Mitglieder zu starken und sie
spiiren zu lassen, dass sie nicht alleine sind.“

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

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

Seit Mdrz 2020 hat Corona alles verdndert. Die
jahrlich stattfindenden Miitter-, Vater- und Fa-
milienwochenenden mussten abgesagt werden
und auch Hausbesuche waren in der gewohnten
Form nicht mehr moglich. ,Menschen mit EB
gehdren zur Risikogruppe, eine Ansteckung mit
dem Corona-Virus ware fiir sie ein enormes Ge-
sundheitsrisiko,* wei Wittmann. Dabei sind ge-
rade in dieser Zeit die Verunsicherung und der
Bedarf an Beratung besonders hoch: Kénnen wir
in die EB-Ambulanz fahren und wo gibt es der-
zeit Ubernachtungsméglichkeiten? Wo bekomme
ich finanzielle Hilfe, wenn ich meinen Job we-
gen Corona verloren habe? Diese und viele andere
Fragen beantwortet die diplomierte Sozialarbei-
terin seither telefonisch oder online. Veranstal-
tungen und Seminare fiir Betroffene und Ange-
hérige finden nun virtuell statt.

Und auch fiir das Jahrestreffen fand sich ein an-
derer Rahmen. Mehr dazu auf Seite 18.

© Die Abbilderei | 4

Hilfe zur Selbsthilfe:
Mitgliederbetreuung
& Sozialberatung

Als wichtiger Teil der Mitgliederbetreuung
stehen EB-Betroffenen spezielle Beratung
und Unterstiitzung in allen sozialen Belan-
gen durch die diplomierte Sozialarbeiterin
Sabine Wittmann offen. Themenbereiche sind:
Pflegegeld, Familienbeihilfe, Rezeptgebiih-
renbefreiung, Behindertenausweis, spezielle
Betreuungsangebote, Hilfsmittel, Therapie-
urlaube, Kindergarten und Schule. Bei Bedarf
sind auch psychologische Unterstiitzung und
spezifische Notfallhilfe maglich.
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Jahrestreffen
erstmals online...

,Das DEBRA Jahrestreffen ist das
jahrliche Highlight fiir unsere
Mitglieder. Uber die Jahre ist aus
der bunt zusammengewdiirfelten
Schicksalsgemeinschaft eine Fa-
milie, die DEBRA-Familie, entstan-
den“, wei Wittmann. Daher war
es besonders schmerzlich, unser
traditionelles DEBRA Austria Jah-
restreffen in St. Virgil in Salzburg
absagen zu miissen. ,,Gerade heuer,
im Jahr unseres Doppeljubilaums,
hdtten wir uns ganz besonders auf
eine gemiitliche Feier im Kreis der
DEBRA-Familie gefreut.“

,Um diese Absage etwas wettzu-
machen, haben wir uns besonde-
re Miihe gegeben, um unser erstes
virtuelles Jahrestreffen so stim-
mungsvoll und unterhaltsam wie
moglich zu gestalten, berichtet
Wittmann. Zahlreiche Mitglieder,
MitarbeiterInnen und Wegbegleit-
erInnen trugen mit ihren Videobei-
trdgen zu einem vielfdltigen und
bunten Programm bei. Ein vorab
zugestelltes Uberraschungspaket
sorgte fiir das leibliche Wohl der
ZuseherInnen vor dem Computer.
So wurde das erste Online-Jahres-
treffen ein vergniiglicher Abend zu
Hause und doch in Gemeinschaft.

Fotos vergangener Jahrestreffen
rundeten das Programm ab und
schiirten die Vorfreude auf das
ndchste — dann hoffentlich wieder
im realen Leben.

18



SARAH LASST SICH NICHT UNTERKRIEGEN!
Obwohl sie sie zunehmend einschranken,
lasst sich Sarah von den Folgeerscheinungen
ihrer Erkrankung nicht entmutigen. Denn
auf das Zeichnen, ihr grofites Hobby, mdchte
das kreative Mddchen keinesfalls verzichten.
Mit verschiedenen Therapien und Hilfs-
mitteln kampft Sarah jeden Tag dafiir, dass
ihre Finger nicht zusammenwachsen.

© Rock'n Fucking-Roll Pictures
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© Die Abbilderei

LUISA MEISTERT IHREN WEG!

Jeden Morgen freut sich Luisa auf den
Kindergarten und die Zeit mit ihren
Freundinnen. Wenn Blasen und Wunden an
den FiiBen zu sehr schmerzen, meistert das
tapfere Mddchen den Weg dorthin in ihrem
Spezialkinderwagen.

MICHAEL GIBT DEN TON AN!

Aus kleinen Helden werden natiirlich
auch groRe Helden wie Michael!
Obwohl EB ein fixer Bestandteil seines
Lebens ist, gibt die Erkrankung in
seinem Alltag nicht den Ton an. Ganz
im Gegenteil: Den macht sich Michael
selbst — und zwar als professioneller
4 Schlagzeuger.

© Privat

FABIAN BESTREITET WILDE ABENTEUER!

Oft entscheidet EB, bei welchen Unternehmungen
seiner Freunde Fabian dabei sei kann und bei
welchen nicht. Wenn er allerdings spannende
Geschichten von Piraten, Astronauten oder
wilden Tieren liest, kann Fabian auch Zuhause
seine liebsten Abenteuer erleben.

Kleine Helden!

WER SEINEM SCHWIERIGEN ALLTAG SO TAPFER
BEGEGNET WIE UNSERE SCHMETTERLINGSKINDER,

IST EIN ECHTER HELD.

Namen zum Personenschutz geandert.

EMMA STELLT SICH IHREN ANGSTEN!
Wenn sie an ihre regelmagigen
Verbandswechsel denkt, wei Emma:
Das Versorgen ihrer Wunden wird
wieder sehr unangenehm werden

und ihr Schmerzen bereiten. Doch
danach wird es ihr besser gehen und
deshalb stellt sich Emma mutig dieser
Herausforderung — jeden Tag aufs Neue!

© Kronen Zeitung

© Ludwig Sched|

FLORIAN UBERWINDET JEDES HINDERNIS!
Ein steiler Weg schiichtert Florian nicht
ein. Denn als ,,Schmetterlingskind“

hat er von klein auf gelernt, tapfer mit
schwierigen Situationen umzugehen. Mit
seinem Therapiefahrrad legt er nicht nur
beeindruckende Strecken zuriick, das Radeln
tut auch Florians Korper und Seele gut.

20
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»Er ist Gott sei Dank ein zacher
Zechn und ein Sonnenschein«

WENN SICH BElI DER GEBURT HERAUSSTELLT, DASS DAS NEUGEBORENE EIN
SCHMETTERLINGSKIND IST, DANN STELLT DAS DIE WELT DER GANZEN FAMILIE
NOCH MEHR UND ANDERS AUF DEN KOPF ALS ES FAMILIENZUWACHS OHNEHIN
TUT. FAMILIE FREWEIN/GRILL AUS GRAZ ERZAHLT, WIE SIE DIE LETZTEN MONATE

MIT IHREM KLEINEN NICO ERLEBT HAT.

,Im Moment geht’s uns gut, das gréite Problem
bei Nico ist aktuell das Schlucken. Sobald der Brei
ein bisschen gréber ist, tut er sich damit schwer*,
erzdhlt seine Mama Bianca Frewein. Nicos Spei-
serdhre ist von der Erkrankung vermutlich be-
sonders betroffen. Anfangs konnte er kaum trin-
ken, weil sich schnell Lasionen im Mund gebildet
haben und das Saugen weh getan haben muss.
»Wir haben von einer anderen betroffenen Fa-
milie, mit der wir schnell vernetzt wurden, den
Tipp bekommen, das Flascherl mit einer natiir-
lichen Brustwarzensalbe einzuschmieren und
verwenden jetzt einen SpecialNeeds-Sauger, da-
mit geht’s besser®, erzahlt die 35-Jdhrige. Der
spezielle Umgang, den Nico oft braucht, oder die
regelmdgigen Verbandswechsel sind inzwischen
selbstverstandlich und gelebte Normalitdt im
Alltag der jungen Familie geworden.

Elf Monate zuvor, bei Nicos Geburt, war die Situa-
tion dramatischer. Direkt nach dem Kaiserschnitt
standen mehrere mogliche Diagnosen, auch eine
mit sehr geringer Lebenserwartung im Raum, bis
die genetischen Tests Epidermolysis bullosa (EB)
bestdtigt haben. ,,Meine Frau war so gliicklich
und ich musste ihr, nachdem sie zugendht wor-
den war, erkldren, dass unser Kind nicht vollig
gesund ist, das war heftig®, erinnert sich Michael
Grill. ,,Mich hat fast zerrissen, dass ich eine Zeit
lang nicht zu ihm auf die Intensivstation durfte,
schildert Bianca Frewein. ,,Da kommt mein Kind
von einem kuscheligen Ort in diese laute Welt
und dann ist dieses kleine Wuzzi da allein und
ich kann es nicht einfach im Arm halten.“

»Wir haben beschlossen:
Wir googeln nicht nach,
um uns nicht wahnsinniqg
zu machen.«

Michael Grill,
Vater von ,,Schmetterlingskind“ Nico

HINEINWACHSEN IN DIE AUFGABEN

Diese Momente sind inzwischen Erinnerungen
an fordernde, schwierige erste Tage. Aber Un-
terstiitzung war schnell gefunden - durch den
Kontakt ins EB-Haus Austria in Salzburg und zu
DEBRA Austria. ,,Gleich drei Tage, nachdem wir
mit Nico nach Hause durften, waren wir im EB-
Haus, das war sehr hilfreich®, erklart Michael
Grill. ,Ich kann mich noch erinnern, dass ich
mir im Spital gedacht habe, das mit dem Ver-
bandswechsel schaff ich nie. Und in Salzburg
war der Umgang damit so natiirlich und fast
lassig, die haben gleich gesagt, das machts jetzt
ihr, sodass wir schnell die Scheu davor verloren
haben, schildert Bianca Frewein. Inzwischen
gehen die beiden gelassen damit um, dass sich
auf Nicos Haut eben schnell Blasen bilden kdén-
nen. Manchmal sind sie fast selbst iiberrascht,
wie aktiv ihr kleiner Sohn trotzdem die Welt er-
kundet: ,,Wenn ich mir manchmal anschaue, wie
er mit der Hand wo raufklescht oder am Boden
robbt und dabei total frohlich ist, denk ich mir,
wir haben Gliick, dass wir so einen zachen Zechn
haben, der noch dazu so ein Sonnenschein ist.

© Eva Frewein - Fotografie

Er hat wahrscheinlich auch einfach eine ande-
re Schmerzgrenze als andere Kinder, das Zahnen
hat ihm zum Beispiel gar nichts ausgemacht.*
Dass sie ihm beim Herumturnen einfach so zu-
schauen kann, {iberrascht die 35-Jahrige selbst:
yWoher diese Coolness kommt, weif3 ich eigent-
lich auch nicht. Ich dachte immer, ich werde si-
cher eher der Typ Helicopter Mom (lacht). Aber
wir wollen ihn nicht zu sehr einschrianken, er
ist so ein Entdeckergeist und wir mochten, dass
er sich gut entwickeln und entfalten kann. Na-
tiirlich passen wir so gut wir kdnnen auf, dass
er sich nicht verletzt. Gleichzeitig konnen wir
kaum verhindern, dass das manchmal passiert,
es reicht ja oft schon aus, ihn mit dem Finger-
nagel wo zu beriihren ... Deshalb hat die Fami-
lie auch friih beschlossen: Es gibt keine gegen-
seitigen Schuldzuweisungen. Das entspannt das
Familienleben und senkt Beriihrungsdangste von
anderen Verwandten. Nicos Oma etwa ist inzwi-
schen auch schon Verbandswechselprofi.

» Uns geht’s jetzt gut
miteinander. Auch wenn es
heftige Tage gibt, es hat sich
alles gut eingespielt.«

Bianca Frewein,
Mutter von ,,Schmetterlingskind* Nico

UNSERE WICHTIGSTE REGEL:
KEIN GOOGELN

Ein weiterer Entschluss, der fiir die Grazer

Familie von Anfang an wichtig war, ist: Wir
googeln nichts nach. ,)Ab der Diagnose haben wir
beschlossen, dass wir uns nicht unnétig wahn-
sinnig machen wollen und entschieden, nicht zu
googeln“, erzdhlt Michael Grill. ,Das hilft uns
dabei, gut im Hier und Jetzt zu bleiben“, erklart
Bianca Frewein. ,Wenn eine Frage auftaucht, die
jetzt fiir uns relevant ist, dann schauen wir auf
der Seite von DEBRA Austria nach oder rufen im
EB-Haus an. Aber wir versuchen uns nicht mit
allen moglichen Eventualitdten, die in den kom-
menden Jahren auf uns zukommen koénnten, zu
beschdftigen. Das wdre noch zu frith fiir uns.
Wir haben deshalb auch noch nicht am Jahres-
treffen von DEBRA Austria teilgenommen, weil
wir uns im Moment mit anderen, dlteren betrof-
fenen Kindern noch nicht konfrontieren wollen.
Diesen Themen und Herausforderungen stel-
len wir uns, wenn sie fiir uns wichtig werden.
Jetzt beobachten wir iiberrascht, dass wir uns
sogar schon freuen kénnen, wenn er ein bisschen
Blut spuckt, weil wir uns denken: super, ein Blds-
chen ist aufgeplatzt. Jetzt ist mal jetzt und so wie
es jetzt ist, ist es in Ordnung.“

© Eva Frewein - Fotografie

22



23

Wir sind zufrieden, aber noch
nicht zufrieden genug!

25 JAHRE DEBRA AUSTRIA, 15 JAHRE EB-HAUS AUSTRIA — DIESE BEIDEN JUBILAEN
WAREN ANLASS FUR EIN GESPRACH DER BEIDEN GRUNDER UND VATER EB-
BETROFFENER TOCHTER DR. RAINER RIEDL UND FRANZ FEICHTLBAUER.
GEMEINSAM BLICKEN SIE ZURUCK UND IN DIE ZUKUNFT:

RAINER RIEDL: Unser Doppeljubilium ist ein

schoner Anlass, um uns gemeinsam ein bisschen
zu erinnern. Du warst der Haupttreiber bei der
Griindung und ich weif3 noch, dass ich wirklich
beeindruckt war, wie kompetent du da vorge-
gangen bist, was du alles iiber Vereinsgriindung
wusstest!

FRANZ FEICHTLBAUER: Ich weif noch,
wie klar fiir uns war, als wir von einem Jahres-
treffen in Deutschland nach Hause gefahren sind,
dass wir so eine Organisation auch in Osterreich
griinden wollen. Vor allem so eine Art Register
aufzubauen, um zu wissen, wo die ndchstgele-
genen ExpertInnen sind. Wir sind mit unserer
Tochter Nina zuerst in Heidelberg und London
gewesen und haben dann erst erfahren, dass es
auch in Salzburg jemanden gegeben hatte, der
uns hdtte helfen konnen. Das wollten wir ande-
ren Familien ersparen.

RAINER RIEDL: Genau, es ging von Anfang
an um Information und Erfahrungsaustausch.
Darum, dass man sich trifft und auch erzahlt,
welche Verbandsmaterialien, Schmerzmittel,
ArztInnen oder Krankenschwestern man kennt.
Eigentlich, um Hilfe zur Selbsthilfe zu leisten.
Und heute blicken wir auf wirklich groe Projek-
te zuriick.

FRANZ FEICHTLBAUER: Unsere grofte
Errungenschaft ist sicher die Errichtung des EB-
Haus Austria. Dort fithlt man sich gut aufgehoben
undversorgt. Ichkannauch aus eigener Erfahrung
sagen, wie hilfreich das ist. Wenn man grof3e Pro-

»Die Griindung von DEBRA
Austria war ein Meilenstein:
Wir waren nicht mehr
alleine, fanden Antworten
auf unsere Fragen und
schopften Mut.<«

Franz Feichtlbauer,
Griindungsobmann und Vater einer
von EB betroffenen Tochter

bleme hat — und die haben wir schon mehrmals
gehabt — weil man, da sind SpezialistInnen, auf
die man sich verlassen kann. Wir hatten zum
Beispiel eine Situation nach einer Operation,
da kam es nach dem Verbandswechsel bei Nina
zu einer arteriellen Spritzblutung, wir haben
Dr.i"Anja Diem angerufen und es war unheimlich
wertvoll, jemanden zu haben, der uns Schritt fiir
Schritt gesagt hat, was wir tun miissen.

RAINER RIEDL: Fiir die Medizinerinnen ist
natiirlich auch die internationale Vernetzung wich-
tig, die Akademie, wo Wissen gebiindelt wird, dazu
die Forschungseinheiten und das Studienzentrum.
Unsere grof3e Vision war ja auch von Anfang an Hei-
lung. Wir kommen beide nicht aus der Forschung,
aber ich denke, wir haben viel in die Wege geleitet
und versuchen auch mit einer kiinftigen Erweite-
rung des Labors ein gutes Umfeld fiir erfolgreiche
Forschungsprojekte zu schaffen. Auch die raumli-
che Ndhe zwischen den Forschungseinrichtungen
und den Betroffenen ist etwas ganz Besonderes.
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FRANZ FEICHTLBAUER: Ja, das stimmt.
Wo erlebt man es schon, dass der/die ForscherIn
ins Krankenzimmer kommt und eine Gewebepro-
be direkt aus einer Wunde holt, um untersuchen
zu konnen, wie sich die in Sachen Wundheilung
verhadlt. Gleichzeitig bin ich da auch ein bisschen
ambivalent, diese Erkrankung ist so komplex
und vor 25 Jahren hat es geheiflen, in 10 Jahren
gibt es etwas. Mittlerweile wissen wir, wie lange
Fortschritt hier dauert. Es ist viel gelungen, aber
noch kein Durchbruch.

RAINER RIEDL: Da gebe ich dir recht, wir
sind nicht euphorisch, aber doch zufrieden mit
vielen Dingen. Wir wissen natiirlich, dass noch
viel vor uns liegt.

FRANZ FEICHTLBAUER: ich finde auch
schon, dass seit dem Start der Kampagne ,,So
fiihlt sich das Leben fiir ein Schmetterlingskind
an“ mit dem Teddy 2004 wirkliche Aufkldrung
gelungen ist. Wenn mich heute jemand fragt, was
meine Tochter hat, sag ich einfach nur ,Sie ist
ein Schmetterlingskind*, dann wei3 im Grunde
jeder Bescheid.

RAINER RIEDL: 1ch bin auch wirklich sehr
dankbar, wenn ich auf diese 25 Jahre zuriick-
schaue. Dir gegeniiber, den Vorstandsmitglie-
dern gegeniiber, den ArztInnen, ForscherInnen,
Pflegenden, allen, die bei DEBRA Austria oder im

So fiihit sich das Lebe
Schmetterlingskind an.

EB-Haus mitarbeiten und natiirlich den Spender-
Innen, die all das iiberhaupt erst ermoglichen.
Deshalb freut mich auch, dass das EB-Haus Aus-
tria im Jahr 2020 von EURORDIS mit dem Black
Pearl Award ausgezeichnet wurde; in der Kate-
gorie , Holistic Care*.

FRANZ FEICHTLBAUER: ja, ich schlieBe
mich deinem Dank und der Freude an. Ich denke,
wir verstehen das als Auftrag, diesen Weg fort-
zusetzen.

»Wir haben in der Zeit

seit der Griindung von
DEBRA Austria viel erreicht.
Widhrend EB-Betroffene
1995 noch weitgehend auf
sich alleine gestellt waren,
konnen wir ihnen heute
eine multidisziplindre
medizinische und psycho-
soziale Betreuung bieten.«

Dr. Rainer Riedl,

Obmann und Mitgrinder DEBRA Austria
sowie Vater einer von EB betroffenen
Tochter

© Ogilvy

Ein groB8er Traum:
Heilung fur alle Schmetterlingskinder

Die Vision der Griinder - Heilung fiir die
ySchmetterlingskinder* - 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 langjahrigen Hilfe
unserer SpenderInnen ist bereits viel gelungen.
Allerdings liegt auch noch ein gutes Stiick des
Weges und ein grof3er Schritt vor uns: Nach 15 Jahren
Forschung miissen die Laborfldchen erweitert und
die technische Ausstattung erneuert werden. Nur so
konnen vielversprechende Forschungsergebnisse —
Ansdtze fiir Therapien und Medikamente — vom
Labor zu den Betroffenen transferiert werden. Auch
wenn DEBRA Austria hier zentrale Drehscheibe,
Verbinder und Erméglicher ist, braucht es die Hilfe
unserer SpenderInnen!

Franz Feichtlbauer und Dr. Rainer Riedl,
Griinder und Vater von EB betroffenen T6chtern

Bitte

helfen
Sie!

BITTE HELFEN SIE DIE HOFFNUNG ALLER
SCHMETTERLINGSKINDER ZU REALISIEREN:
MIT IHRER SPENDE KONNEN WIR EIN NEUES

FORSCHUNGSLABOR FINANZIEREN,

UM DEN WEG ZU LINDERUNG UND

HEILUNG VON EB WEITERZUGEHEN.
DANKE!

© Ludwig Schedl
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EB-Haus Austria,
die Spezialklinik

Seit 2005 setzt das EB-Haus Austria als
Expertisezentrum und Spezialklinik fiir
ySchmetterlingskinder neue MafRstdbe.
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-
pertIlnnen rund um den Globus.

EB-HAUS AUSTRIA - DIE SPEZIALKLINIK

2
o
=
3
o
<
2
a
©

28



29

EB-Haus Austria:
Eine besondere
Klinik

FUR SCHMETTERLINGSKINDER
NICHT MEHR WEGZUDENKEN IST DAS
2005 EROFFNETE EB-HAUS AUSTRIA AM
SALZBURGER UNIVERSITATSKLINIKUM.

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 langjdhrige 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 héchst professionell erfolgt.

>» 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, MBA,
medizinischer Leiter des EB-Haus Austria

In der EB-Ambulanz sorgen ArztInnen, Diplom-
pflegerInnen und TherapeutInnen, unter der Lei-
tung von OA Dr.i» Anja Diem, fiir die medizinische
Versorgung der EB-PatientInnen. Die Schwer-
punkte liegen in den Bereichen Wundmanage-

®
V..

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

ment, Schmerztherapie, Erndhrungsberatung,
Vor- und Nachsorge sowie der multidisziplind-
ren Versorgung der ,Schmetterlingskinder“. EB
als Multisystemerkrankung macht eine inter-
disziplindre Zusammenarbeit mit anderen Ab-
teilungen des Salzburger Universitatsklinikums
notwendig. Heute besteht dieses EB-Therapie-
netzwerk aus rund 56 erfahrenen MedizinerIn-
nen, TherapeutInnen und Pflegekraften.

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-
ansdtzen, die anschlieBend 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 Blasen und Wun-
den. Die grofe Mission von DEBRA Austria und
dem Forschungsteam ist eine ursdchliche Hei-
lung der Erkrankung.

© Dr. Rudolf Hametner

UNIKLINIKUM
SALZBURG

Universitatsklinik fiir Dermatologie
Vorstand: Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, MBA

Medizinische
Leitung
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Hilfe fir die Schmetterlingskinder.

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

Kaufméannische Personal-
Leitung und Sachkosten
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EB-Haus Austria — Spezialklinik fiir ,,Schmetterlingskinder*

EB-Ambulanz
OA Dr." Anja Diem

EB-Studienzentrum
a.0. Univ.-Prof. Dr. Martin Laimer

» 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

Das EB-Studienzentrum wird von a.o. Univ.-Prof.
Dr. Martin Laimer geleitet, die Aufgabe dieser
Einheit ist die Durchfiihrung klinischer Studien.
Hier werden verschiedene Therapieansdtze aus
der Grundlagenforschung aber auch Wirkstoffe,
die urspriinglich fiir andere Erkrankungen ent-
wickelt wurden, auf Wirksamkeit und etwaige
Nebenwirkungen getestet. Das ultimative Ziel
ist die behodrdliche Zulassung moglichst vieler
Therapien und Medikamente zum Wohl der
PatientInnen.

Aus- und Weiterbildung sowie nationale und
internationale Vernetzung sind die prdgenden
Themen in der EB-Akademie, die von Dr." Sophie
Kitzmiiller geleitet wird. Das Team veranstaltet

EB-Akademie
Dr." Sophie Kitzmiiller

EB-Forschungseinheit
Prim. Prof. Dr. Johann Bauer, MBA

dariiber 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 Qualitdtsan-
spruch in allen Einheiten haben dem EB-Haus
Austria den Status eines anerkannten Experti-
sezentrums eingebracht und dariiber hinaus zu
einer Reihe von schonen Erfolgen verholfen. Hier
ein kurzer Auszug:

Designation des EB-Haus Austria zum ersten
Osterreichischen Expertisezentrum durch das
Bundesministerium fiir Gesundheit, April 2017
Aufnahme des EB-Haus Austria ins European
Reference Network Skin, Janner 2018
Vollstdndige ISO-Zertifizierung aller Abtei-
lungen des EB-Haus Austria, Oktober 2019
Black Pearl Award des Europdischen Dachver-
bands fiir seltene Erkrankungen (EURORDIS)
fiir das EB-Haus Austria in der Kategorie
,Holistic Care“, Februar 2020

© DEBRA Austria
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EB-Ambulanz - viel Zeit fiir die
bestmogliche Versorgung

IN DER EB-AMBULANZ KUMMERN SICH SPEZIELL AUSGEBILDETE EXPERTEN UM

BETROFFENE FAMILIEN. EIN ELTERNPAAR EINES SCHMETTERLINGSKINDES, EINE

KRANKENPFLEGERIN UND DIE LEITERIN BERICHTEN, WIE SIE DIESEN ORT AUS
IHRER JEWEILIGEN PERSPEKTIVE ERLEBEN:

MARIJA JANJIC-NOTHDURFTER UND
DI MICHAEL NOTHDURFTER, ELTERN
EINES VIERJAHRIGEN
SCHMETTERLINGSKINDES:

»Schon wenige Tage nach der Geburt unserer
Tochter waren wir zum ersten Mal in der EB-Am-
bulanz. Wir fiihlen uns hier sehr gut aufgehoben,
auch wenn es am Anfang durchaus frustrierende
Momente gab, weil man sich als Eltern natiirlich
noch mehr Hilfe fiir sein Kind wiinschen wiir-
de, als aktuell medizinisch moglich ist. Aber wir
wurden Schritt fiir Schritt vorbereitet und gingen
gut geriistet fiir die Betreuung unserer Tochter
nach Hause.

»Zu wissen, dass es diese
Ambulanz gibt und man
hier fiir jedes Anliegen ein
offenes Ohr hat, ist sehr
entlastend.<«

Marija Janjic-Nothdurfter,
Mutter eines ,,Schmetterlingskindes*

Ein Besuch in der EB-Ambulanz ist nicht zu ver-
gleichen mit anderen Arztbesuchen, es geht immer
um mehr als um die medizinische Seite. Da wir in
Salzburg wohnen, tut uns auch der Gedanke gut,
dass die Ambulanz so nah ist, falls etwas ware. Das
beruhigt ein bisschen. Und was wir inzwischen
auch besonders schdtzen, ist die Gewissheit, dass
wir durch das EB-Haus die richtigen und fiir uns
wichtigen und realistischen Informationen be-
kommen, wenn z.B. ein neues Medikament auf den
Markt kommt. Man liest viel im Internet und das
ist schwer einzuordnen, da sind wir dankbar fiir

die Expertise in der Ambulanz und haben wirklich
das Gefiihl, uns darauf verlassen zu kénnen, dass
wir schnell erfahren, wenn es etwas Neues gibt,
das unserer Tochter helfen kann.“

© Die Abbilderei | 2
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DR.™N ANJA DIEM, OBERARZTIN,
LEITERIN DER EB-AMBULANZ:

,Sobald jemand zu uns kommt, dreht sich fiir zwei
bis vier Stunden alles um diese Person und um al-
les, was es bei dieser Familie zu tun gibt, also Me-
dizinisches, Pflegeberatung, Schmerzbehandlung,
Organisatorisches. Wir kennen einander gut, oft
begleiten wir Menschen ab dem Zeitpunkt ihrer
Geburt. Mich dafiir entschieden zu haben, mit
chronisch Kranken zu arbeiten, bedeutet auch,
entschieden zu haben, das Leben ein Stiick mit
ihnen zu gehen und auch ihre Sorgen zu beglei-
ten. Natiirlich beriihrt es mich, wenn es jemandem
schlechter geht, den ich schon lange kenne. Und
es ist auch fiir mich belastend, dass es noch kei-
ne Heilung gibt. Das bewegt mit noch immer, es
motiviert mich aber auch. Fiir uns als Team ist es
auch wichtig, gut auf uns selbst zu achten - damit
wir mit unserer ganzen Kraft die besten Therapien
fiir die Betroffenen finden konnen.

»Unser Ziel ist fiir diesen
einen speziellen Menschen
in seiner speziellen Situation
die richtige Therapie zu
finden.«

OA Dr.in Anja Diem,

Leiterin der EB-Ambulanz

Wir suchen standig nach weiteren Moglichkeiten
und iiber die Jahre durfte ich schon viele posi-
tive Entwicklungen beobachten: Beispielswei-
se dass man Schmetterlingskindern heute nicht
mehr verbietet zu schwimmen wie noch vor eini-
gen Jahren. Viele unserer Kinder schwimmen mit
Begeisterung, dariiber freue ich mich.“

DGKS MANUELA LANGTHALER,
EB-DIPLOMPFLEGERIN:

,»yAls ich vor rund 20 Jahren gefragt wurde, ob ich auf
der EB-Ambulanz arbeiten mochte, habe ich recht
lange gebraucht, um mich zu entscheiden. Mir war
klar, dass die Patientenbeziehung eine sehr intensi-
ve sein wiirde und darauf muss man sich einlassen
wollen. Heute schatze ich genau das sehr, denn die-
ses Vertraute und die Zeit, die wir uns hier fiirein-
ander nehmen konnen, hat einen groflen Wert. Ich
muss nie gestresst auf die Uhr schauen, weil drauf3en
noch 100 andere Patientinnen und Patienten warten.
Diese Zeit erlaubt es auch, individuell auf die
Familien eingehen zu kénnen — so oft werden wir
von auflerhalb nach Pflegestandards gefragt und
wir sagen immer, dass wir da nichts in ein Sche-
ma pressen konnen, jede Familie, jede und jeder
Betroffene braucht etwas anderes. Was die Arbeit
hier auch so spannend macht: Wir miissen immer
wieder reflektieren und genau hinschauen. Haben
wir da auch nichts iibersehen? Passt das so fiir diese
Familie, miissen wir etwas verdndern? Wem wiir-
de das helfen, was es da neu am Markt gibt? ... und
so weiter. Es geht standig um Entwicklung und
Weiterentwicklung, das ist durchaus anstrengend,
aber bringt uns alle weiter.“

»Die Beziehung zu
Patientinnen und Patienten
hier ist eine viel intensivere
als man sie anderswo
erlebt.«

DGKS Manuela Langthaler,
Diplompflegerin im EB-Haus Austria

© Ludwig Schedl
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EB-Forschungseinheit -

forschen auf dem Weg zur Heilung

DAS LEBEN MIT EB ERLEICHTERN, BEGLEITERSCHEINUNGEN LINDERN,
IRGENDWANN HEILUNG ANBIETEN KONNEN - DARAN WIRD IN SALZBURG SOWIE
INTERNATIONAL MIT VOLLEM ELAN GEARBEITET, ERKLART PD DR."NVERENA WALLY,

TEAMLEITERIN IN DER EB-FORSCHUNGSEINHEIT IM INTERVIEW:

FRAU DR.WWALLY, MIT IHRER
FORSCHUNGSEINHEIT SIND SIE
EINGEBETTET IM EB-HAUS AUSTRIA
UND DAMIT DEN EB-BETROFFENEN
SEHR NAH. WIE BEEINFLUSST DAS
ITHRE ARBEIT?

Dr.i” Verena Wally: Ich halte das fiir einen wichtigen,
hilfreichen Faktor, denn so kriegen wir ein gutes Bild
voneinander. Wir konnen gut erkldren, was wir in der
Forschung machen, sind auch direkt ansprechbar und
bekommen durch diese Ndhe mit, was die Bediirfnis-
se und Probleme der Betroffenen sind. Wir wollen ja
Therapien und diagnostische Mittel entwickeln, die
auch wirklich jemandem etwas bringen.

WORAN ARBEITEN SIE AKTUELL?

Wir verfolgen zwei grole Ziele: Das eine sind Kau-
saltherapien, die versuchen, die Veranderungen in
den Genen zu beheben. Dazu gibt es aktuell Pro-
jekte, z.B. mit der CRISPR-Cas9-Technologie, die
gut voranschreiten und andererseits geht es dar-
um, Begleiterscheinungen wirksam zu lindern, wie
Juckreiz, die Entstehung und Chronifizierung von
Wunden oder Schmerzen. Aulerdem wollen wir die
Diagnostik vorantreiben, weil Fritherkennung etwa
bei der Entwicklung von Tumoren extrem wichtig
ist.

WIE SETZEN SIE DIE CRISPR-CAS9-
TECHNOLOGIE ODER GEN-SCHERE
EIN, DIE SIE ANGESPROCHEN HABEN °?
Bei diesem Ansatz geht es darum, Genveranderun-
gen zu beheben. Das Interessante daran ist, dass
man diese Methode eigentlich fiir jede Mutation
einsetzen, also sehr personalisiert vorgehen kann.

Diese Technologie stellt den genetischen Ursprungs-
zustand wieder her — im Gegensatz zu anderen Ver-
fahren, bei denen eine komplette, intakte Kopie
des verdnderten Gens zusdtzlich eingebracht wird.
Bei CRISPR wird der Ursprungszustand wiederher-
gestellt, das ist das Tolle dran. Also fiir Hautfldchen,
die behandelt werden, heif3t das, dass da wirklich an
der Ursache etwas gemacht werden kann.

DIESE TECHNOLOGIE WURDE 2020
MIT DEM CHEMIE-NOBELPREIS AUS-
GEZEICHNET, TUT DIESE AUFMERK-
SAMKEIT DER FORSCHUNG GUT?

Jede Thematisierung, Diskussion und Anerkennung
tun der Sache gut — im Fall des Nobelpreises zeigt
es auch ein bisschen, dass wir wohl nicht auf dem
Holzweg sind damit (lacht).

Der Nobelpreis
fiir die Technologie
der Gen-Schere

CRISPR-Cas9 heif3t die Technologie,
mit der in der EB-Forschungseinheit gearbeitet
wird und fiir die die beiden Entwicklerinnen

Prof. » Dr.i" Emmanuelle Charpentier und
Prof. " Dr.i Jennifer Doudna 2020 mit dem
Chemie-Nobelpreis ausgezeichnet wurden.

Die beiden Molekularbiologinnen haben

damit ein Verfahren entwickelt, mit dem man
DNA-Bausteine im Erbgut prdzise
verdndern kann.

NOCH ZUM ANDEREN SCHWER-
PUNKT, DER LINDERUNG VON
BEGLEITERSCHEINUNGEN

— WAS TUT SICH DA?

Einerseits suchen wir bei bereits zugelassenen
Medikamenten oder Wirkstoffen, ob da etwas da-
bei ist, das auch bei EB wirken konnte. Bei manchen
PatientInnen ist z.B. von einem bestimmten Ent-
ziindungsmolekiil viel zu viel da und wir wissen von
einem Medikament gegen Arthritis, dass es genau
dieses Entziindungsmolekiil beeinflusst: Also haben
wir hier angefangen zu forschen und mittlerweile ist
dieses Projekt in der klinischen Entwicklung schon
weit fortgeschritten.

»Wir forschen mit klarem
Ziel und vollem Elan, dabei
stehen Betroffene immer im
Mittelpunkt.<

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

Auflerdem arbeiten wir mit kiinstlicher Intelligenz
— das bedeutet, wir lassen riesengrofle Datenban-
ken mit einer bestimmten Fragestellung scree-
nen, um herauszufinden, welche Medikamente
oder Wirkstoffe z.B. auch bei der Behandlung von
Wunden wirksam sein kdnnen.

WIE WICHTIG IST DIE
INTERNATIONALE VERNETZUNG?

Die ist sehr wichtig und funktioniert bei EB auch
wirklich gut — man kann so Stdrken biindeln, sich
gegenseitig weiterhelfen, austauschen und immer
besser zusammenarbeiten. Wir arbeiten alle mit
vollem Elan und sind in viele Richtungen neugierig
und flexibel. SchlieBlich wollen wir alle dasselbe: so
schnell es geht, Therapien und Diagnostik anbie-
ten, die wirklich weiterhelfen — aber natiirlich auch
ohne je die Sicherheit aus den Augen zu verlieren.
Das bedeutet, dass wir alle viel Durchhaltevermo-
gen brauchen, aber die Neugierde und der Ehrgeiz
wirklich etwas verandern zu wollen, treiben uns
tagtdglich an.

© Die Abbilderei | 3
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EB-Studienzentrum - testen,
um Betroffenen neue Therapien
zuganglich zu machen

BEVOR EINE THERAPIE ODER EIN NEUES MEDIKAMENT BEIM MENSCHEN
ANKOMMT, MUSSEN WIRKSAMKEIT UND SICHERHEIT NACHGEWIESEN WERDEN.
A.O. UNIV.-PROF. DR. MARTIN LAIMER, LEITER DES EB-STUDIEN-
ZENTRUMS, ERKLART IM INTERVIEW, WAS ES DAFUR ALLES BRAUCHT:

HERR DR. LAIMER, VON EINEM
FORSCHUNGSANSATZ BIS ZUM
EINSATZ AM PATIENTEN IST ES

EIN LANGER WEG — WELCHE ROLLE
SPIELT DAS EB-STUDIENZENTRUM
DABEI?

Dr. Martin Laimer: Wir sind fiir die Durchfithrung
der klinischen Studien zustdndig, das heif3t, fiir die
erstmalige Testung von Therapieansdtzen oder neu-
en Medikamenten am Menschen, die strengen Richt-
linien unterliegt. Dabei muss man bedenken: Wenn
eine Substanz im Labor erfolgreich getestet wurde, ist
das noch kein Garant, dass dieser Zugang auch beim
Menschen funktioniert. Bei einer seltenen Erkran-
kung wie EB mit so unterschiedlichen Formen kommt
dazu, dass es prinzipiell wenige Personen gibt, die
man in eine Studie aufnehmen kann. So dauert es oft
lange, bis man eine sogenannte statistische Signi-
fikanz hat, also einen wirklichen Nachweis, dass es
einen kausalen Zusammenhang zwischen der Ein-
nahme des zu testenden Medikaments und der er-
wiinschten Wirkung gibt.

WAS HALTEN SIE AKTUELL FUR
BESONDERS AUSSICHTSREICH?
Mittelfristig versprechen gentherapeutische An-
sdtze eine nachhaltige Verbesserung. Bei uns lduft
aktuell eine Studie zur Transplantation von gene-
tisch korrigierten Zellen. Das braucht eine Opera-
tion. Diese Technik kann auch nicht iiberall ange-
wendet werden, so eignen sich etwa die Bindehaut
der Augen oder auch die Schleimhaut nicht dafiir.

Gleichzeitig erlaubt dieser Ansatz vor der eigent-
lichen Transplantation eine moglichst nachhalti-
ge Korrektur der Zellen im Labor. Der Ansatz mit
einer Creme, wie er in den USA getestet wird, ist
weniger invasiv. Hier werden iiber diese Creme zu-
vor korrigierte Zellen auf die Haut aufgetragen, sie
nisten sich ein und ersetzen fiir eine Zeit lang das

Protein, das bei EB durch die Genmutation fehlt.

© Ludwig Schedl | 2
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Um die Wirkung zu erhalten, muss man die Cre-
me wahrscheinlich immer wieder auftragen. Den-
noch wdre das ein geringer Aufwand, der aber grofie
Erleichterungen bringen koénnte. Um den Schwere-
grad der Erkrankung verbessern zu kdnnen, braucht
es eine auf jede/n PatientIn abgestimmte Kombina-
tion aus verschiedenen Ansdtzen.

WELCHE GIBT ES DA NOCH?

Zum Beispiel welche, die die Auswirkung von oft
chronischen Entziindungsreaktionen des Korpers bei
EB mit Symptomen wie Juckreiz ausgleichen sollen.
So genannte Immunmodulatoren etwa, die iiber eine
Infusion oder Cremetherapie zur Beruhigung dieser
Entziindungsvorgdnge verabreicht werden, um damit
u.a. die Hautbarriere zu starken. Dazu werden unter
Umstdnden auch Medikamente eingesetzt, die fiir
andere Erkrankungen wie Neurodermitis entwickelt
wurden und die auch fiir EB-PatientInnen juckreiz-
hemmend sein kénnen.

FUR BETROFFENE KANN ES
BESTIMMT FRUSTRIEREND SEIN,
DASS DIESE PROZESSE LANGE DAU-
ERN, WIE GEHT ES IHNEN DAMIT?

Es gibt in den letzten Jahren beeindruckende Fort-
schritte. Allerdings ist der Weg hin zur erfolgrei-
chen Anwendung am Patienten langwierig und
steinig und verlangt allen ein gewisses Maf3 an
Frustrationstoleranz ab.

© Ludwig Schedl

»Das Studienzentrum ist
die Schnittstelle zwischen
der Laborforschung und den
Patientinnen und Patienten.<

a.o. Univ.-Prof. Dr. Martin Laimer,
Leiter des EB-Studienzentrums

Man kann nie mit Sicherheit annehmen, dass etwas,
das 100 Mal im Experiment funktioniert hat, dann
auch funktioniert, wenn ich es in einem anderen
— menschlichen — System anwende. Trotzdem haben
wir in der Zeit, in der ich das iiberblicke, schon viel
dazugelernt und lernen stetig weiter dazu. EB ist ein
stark beforschtes Feld. Ich bin iiberzeugt, irgendwann
hat das auch die erhofften Konsequenzen fiir die
Versorgungsqualitdt unserer PatientInnen.

© DEBRA Austria

36



37

EB-Akademie — sich vernetzen
und voneinander lernen

AUSTAUSCH, WEITERBILDUNG, AUFKLARUNG - FUR BETROFFENE
UND MEDIZINISCHES PERSONAL IST DIE EB-AKADEMIE
ANLAUFSTELLE, WENN ES UM EXPERTISE ZU EB GEHT.

,Die Akzeptanz von Online-Formaten ist gestie-
gen", sieht Dr.i" Sophie Kitzmiiller, Leiterin der EB-
Akademie, die positive Seite an den Einschrankun-
gen durch die Corona-Mafnahmen. Natiirlich wére
ihr, wie auch den vielen Teilnehmenden, die sonst
zu Workshops und Seminaren ins EB-Haus Austria
oder in ein Seminarzentrum kommen, lieber gewe-
sen, alle Veranstaltungen hdtten auch 2020 wie ge-
plant vor Ort stattfinden konnen. Einen Seminartag
miteinander zu verbringen und sich in den Pausen
auszutauschen, das erleben die Betroffenen immer
als bereichernd.

» Je mehr Austausch passiert,
desto besser ist es am Ende
auch fiir unsere Patientinnen
und Patienten.<«

Dr." Sophie Kitzmiiller,
Leiterin der EB-Akademie

Kiirzere Formate und Themen, die auch online
funktionieren, waren die Zwischenlosung — bei der
EB-Akademie hat man versucht, das Beste aus der
Situation zu machen. Das Ziel ist aber gleichgeblie-
ben: die Expertise, die sich hier in all den Jahren
angesammelt hat, nach auflen zu tragen und auch
Expertise von auflen hereinzuholen, um gemein-
sam weiter zu lernen.

»Sachliche Themen wie Betroffene iiber Kklini-
sche Studien und ihren Ablauf aufzukldren, hat
gut funktioniert, es gab beispielsweise auch einen
Workshop zu Aromatherapie*, erklart Kitzmiiller.
,0der auch die Fachseminare, die wir fiir medizi-

nisches Personal angeboten haben, zum Beispiel
iiber Zahnheilkunde bei EB, die ein immer wich-
tigeres Thema wird, konnten online gut umgesetzt
werden. Eher emotionale Themen wie Palliativbe-
treuung haben wir bewusst verschoben, weil wir
finden, dass es da wichtig ist, sich personlich zu
begegnen.”

WELCHE THEMEN HELFEN WEITER?
Bei der Programmgestaltung richtet man sich hier
aber natiirlich lieber rein nach den Bediirfnissen der
Betroffenen oder Teilnehmenden als nach Corona.
Durch die enge Abstimmung mit der DEBRA Austria
Mitgliederbetreuerin Sabine Wittmann, die immer
genau weif}, was Betroffene bewegt oder durch ge-
zieltes Nachfragen erfdhrt, welche Themen inter-
essant sind, wird das Workshop-Programm gestal-
tet. ,Wir bemiihen uns, die Dinge anzubieten, die
in der Lebenswelt der Patientinnen und Patienten
wichtig sind und einen Unterschied in ihrem Alltag
machen kénnen*, erklart Kitzmiiller. Das Vertrauen
in die Expertise und das Programm der Akademie
ist grol und das freut die Leiterin entsprechend:
»Wenn ich merke, dass die Leute schon so ein Ver-
trauen in unser Angebot haben, dass sie sagen, da
melde ich mich an, das wird sicher gut, dann ist das
natiirlich eine schone Riickmeldung!“

INTERNATIONALE VERNETZUNG,
VON DER ALLE ETWAS HABEN

Fiir ein gutes Weiterlernen sind Vernetzung und
Austausch wichtig — deshalb wird auch das Netz-
werk EB-CLINET, das Partner aus 64 Landern hat,
stetig ausgebaut. ,Wir bekommen Anfragen aus
aller Welt und kénnen durch dieses Netzwerk den

© Ludwig Schedl! | 2

Menschen auch Kontakte zu Expertinnen und Ex-
perten in ihrer Ndhe anbieten“, erklart Dr.» Kitz-
miiller den praktischen Nutzen der Plattform, die
auch 2020 weiter gewachsen ist. Auf Initiative von
zwei Diplompflegerinnen aus den Niederlanden und
Neuseeland ist etwa das ,Nursing Forum for EB
Care“ ins Leben gerufen worden, ein Forum fiir die
pflegerische Betreuung von EB-Betroffenen, auf der
jetzt weltweiter Austausch stattfindet. ,,Ich bin mir
bei all den Initiativen sicher, dass jeder Austausch
am Ende auch die Versorgung unserer Patientinnen
und Patienten fordert und das ist es, was wir alle
wollen*, sagt Dr.i» Kitzmiiller.

»Wenn man der Corona-
Zeit etwas Positives
abringen mochte dann,
dass viele die Scheu
verloren haben, sich online
fortzubilden.«

Dr." Sophie Kitzmiiller,
Leiterin der EB-Akademie

EB-CLINET
Internationale Vernetzung

Eine seltene Erkrankung wie EB erfordert die
Biindelung 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 124 Partner aus 64 Ldndern der Welt
registriert (Stand 04/2021).

ZIELE:

+  Weltweite Vernetzung aller EB-Zentren und
ExpertInnen
Austausch von Wissen und Erfahrung
von EB fordern (Etablierung des
fachspezifischen , Nurses Forum*)
Vereinfachung der grenziiberschreitenden
Versorgung gewdhrleisten
Basis zur Rekrutierung von EB-
PatientInnen fiir klinische Studien schaffen
Fachgerechte Behandlung fiir alle EB-
Betroffenen sicherstellen (Angebot EB-
spezifischer Seminare und Symposien)
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Internationale

Forschung

Weltweit arbeiten die besten ForscherIn-
nen an wirksamen Therapieansdtzen fiir
Epidermolysis bullosa, um dem Ziel der
Heilung und Linderung ein Stiick na-
her zu kommen. Mit Partner-Organi-
sationen bestens vernetzt, fordert

DEBRA Austria als eine der aktivsten
DEBRA-Gruppen die vielversprechends-
ten Forschungsansdtze und setzt mit
der eigenen Forschungseinheit am
EB-Haus Austria wichtige Meilensteine.

INTERNATIONALE FORSCHUNG

© Ludwig Schedl
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Internationale EB-Forschung —
eine weltweite Mission

DEBRA AUSTRIA BLEIBT DER WICHTIGEN MISSION TREU: WIR FORDERN EXZELLENTE
FORSCHUNG UND SETZEN AUF INTERNATIONALE ZUSAMMENARBEIT. WELTWEIT
ARBEITEN TOP-WISSENSCHAFTER AN EB-RELEVANTEN FORSCHUNGSFRAGEN UND
ENTWICKELN THERAPIEANSATZE FUR DIE SCHMETTERLINGSKINDER - IN ENGER
KOOPERATION MIT DER FORSCHUNG IM EB-HAUS AUSTRIA.

DEBRA Austria fordert seit 2009 auch internationa-
le Forschungsprojekte und ist so mafigeblich an der
Entwicklung neuer Therapieansdtze beteiligt. Hei-
lung ist moglich, das zeigt auch die stetig steigende
Zahl an klinischen Studien fiir EB. 2020 wurde die
erste EB-Studie positiv abgeschlossen — ein Mei-
lenstein in der EB-Forschung!

NEUE BEHANDLUNGSMOGLICHKEIT
DANK INTERNATIONALER
ZUSAMMENARBEIT

Im Herbst 2020 wurde die Nachricht verdffent-
licht. Amryt Pharma berichtete {iber die positiven
Ergebnisse ihrer Phase-III-EASE-Studie, in der ein
therapeutisches Gel mit dem Markennamen FIL-
SUVEZ® getestet wurde. Das EB-Haus Austria war
in der Vorbereitung (beratend), wahrend der Durch-
filhrung (als Studienzentrum) und in der Nachbe-
reitung (als Diskussionspartner fiir Verbreitung) fiir
die Studie tatig. Derzeit stehen die Zeichen gut, dass
dieses Gel die weltweit erste zugelassene Behand-
lung fiir dystrophe und junktionale EB sein wird.
Das Gel wird voraussichtlich in 18 Monaten
verfiigbar sein.

DIE WELTWEIT BESTEN PROJEKTE

Im Zusammenspiel mit DEBRA International und
dem EB-Research Network, einem 2019 von EB-
Patientenorganisationen initiierten Forschungs-
netzwerk, organisiert DEBRA Austria jdhrlich eine
oder mehrere Forderausschreibungen. Dabei wer-
den international anerkannte ForscherInnen ein-
geladen, ihre Projektvorschldge einzureichen und
sich einem Peer-Review (unabhdngiges Begutach-
tungsverfahren) und einer daran anschliefenden

»Viele Einrichtungen waren
aufgrund der COVID-19-
Pandemie gezwungen, ihre
Arbeit zu reduzieren.

Seit Herbst konnen die
meisten Forscherinnen

und Forscher wieder
weiterarbeiten.“«

Dr. Gaston Sendin,
Forschungsmanager bei DEBRA Austria

wissenschaftlichen Jury-Entscheidung zu stellen.
Nach mehr als 30 Jahren Jury-Sitzungsgeschich-
te war es 2020 das erste Mal, dass das Gre-
mium nicht in Prdsenz tagte. Die insgesamt
15 Antrdge wurden dieses Mal bei einem virtuel-
len Treffen diskutiert. Vier Projekte erreichten das
internationale und eines das nationale Forderni-
veau. Die Finanzierung dieser fiinf Projekte ist iiber
DEBRA Austria und DEBRA Frankreich gesichert.
Es ist sehr erfreulich, dass die EB-Forschung trotz
Pandemie weitergeht.

OSTERREICHISCH-ISRAELISCHE
FORSCHUNGSKOOPERATION

Prof. Dr. Eli Sprecher aus Israel arbeitet mit
Dr."Verena Wally und Dr."" Josefina Pifidn Hofbauer
aus dem EB-Haus Austria an einem gemeinsamen
Forschungsprojekt. Ziel ist es, die sogenannten
epigenetischen Faktoren und Prozesse zu bestim-
men, die zu den unterschiedlichen Auspragungen
von EB beitragen. Wir haben Prof. Dr. Eli Sprecher
zum Interview gebeten (Seite 45).

© Ludwig Schedl

© DEBRA 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 Qualitats-
sicherung in der Forschung. Expertinnen
mit &hnlichen Kompetenzen (,Peers”)
begutachten die Antrage ihrer Fach-
kolleginnen kritisch. Sie geben oft auch
wertvolle Anregungen, die haufig in die
Forschungsprojekte einflieBen.

1. Ausschreibung
DEBRA schreibt 6ffentlich
eine Forderrunde aus und
bewirbt diese.

2. Einreichung

Forderantrége werden von
Forscherlnnen tber Grant Tracker —
ein standardisiertes Online-Forder-
management-Tool — eingereicht.
DEBRA (iberpriift die Antrage formal
auf ihre Richtigkeit.

Verkiirzte Variante fiir EB-Haus Forschungsprojekte, nationale und inter-
nationale Kooperationsprojekte sowie Sonderprojekte: |. Férderantrag via
Grant Tracker, II. Begutachtung Giber Expertengremium inkl. Empfehlung,

III. Vorstandsentscheidung Uber Forderzu- oder -absage.

eﬁ’Research

Network.

EB-Research Network

Zusammenschluss von forschungsaffinen
EB-Patientengruppen mit dem Ziel,

il die weltweit besten Forschungsprojekte zu

= fordern und die Therapieentwicklung voran-

- zutreiben. Eine Website informiert iiber die

3 Schwerpunkte, Fordermaglichkeiten sowie

13 laufende und abgeschlossene Projekte.

A www.eb-researchnetwork.org

0 Yol

3. Peer Review
Begutachtung — Peer Review
Externe Expertinnen und die Expertinnen
des MSAP (Medical and Scientific
Advisory Panel) beurteilen die Projekte
nach folgenden Kriterien:
e \Wissenschaftliche Qualitat und
Originalitat
¢ Machbarkeit beziiglich Zeitrahmen
und Projektressourcen
e Relevanz fiir EB
Mindestens 2-MSAP-Reviews und 2

Forderzusage inkl. eventueller
erforderlichen Anpassungen

Erneute Einreichung in der
néchsten Runde und
erforderliche Anpassungen

e

Ablehnung

Expertinnen-Reviews sind pro Antrag nétig.

Die Peer Reviews werden anonymisiert und

an das MSAP weitergeleitet. @

5. Forderzusage

Der DEBRA Vorstand entscheidet
iber die endgiiltige Férderzusage

der empfohlenen Projekte.

4. Expertinnen Meeting @

Ein Expertengremium (MSAP-Mitglie-
der und/oder andere EB-Expertinnen)
berdt im Rahmen einer Jurysitzung und
bewertet anonym die Forderantréage.

Nur Projekte mit einer Mindestpunkte-
anzahl erhalten eine Forderempfehlung.

Wer berét uns in Forschungsfragen?
DEBRA International wird von einem Experten-
gremium aus erfahrenen EB-Wissenschafter-
Innen und -Klinikerlnnen beraten. Das Medical
and Scientific Advisory Panel (MVSAP) oder
eine fiir die jeweilige Ausschreibung
passende Expertenjury tritt iiblicherweise
zweimal jahrlich zusammen, um eingereichte
Forschungsantrage zu begutachten. Mit der
verkiirzten Antragsvariante werden die Projekt-
antrage ohne Meeting von externen und
internen EB-Spezialistinnen begutachtet und
Empfehlungen ausgesprochen.

/()

Um weltweit die besten EB-Forschungsprojekte zu finanzieren, folgt DEBRA einem transparenten Begutachtungsprozess.
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TOGETHER WE CAN DO MORE!

Noch bevor die COVID-19-Pandemie die gesamte Welt in
einen Ausnahmezustand versetzte, fand der erste EB World
Congress in London statt. Sein Motto lautete ,/ Together we
can do more!*“ und so trafen sich iiber 200 Organisationen
aus mehr als 50 Landern im Janner 2020. DEBRA UK organi-
sierte diesen viertdgigen Kongress, der sowohl globales Wis-
sen aus der EB-Forschung, geballtes Know-how in der kli-
nischen Versorgung und jahrelange Erfahrung der gesamten
EB-Patientengemeinschaft zusammenbrachte, als auch den
personlichen Austausch aller Beteiligten erméglichte.

sﬁ‘ﬁeseﬂ.’."rﬂh

ring
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esearch 20 5 ion

Funding £

Die weltweit besten EB-ForscherInnen diskutierten iiber
die Komplexitdt der Erkrankung und die grofen Heraus-
forderungen bei der Entwicklung von Behandlungsme-
thoden. Aktuelle Ansdtze aus den Bereichen Gen-, Pro-
tein- und Zelltherapie wurden vorgestellt, diskutiert und
jingste klinische Studien vorgestellt. Ein Kongresstag war

der bestmoglichen klinischen und medizinischen Ver- e s e e B e
sorgung von EB gewidmet. Dieser wurde von (fiir Patientlnnen) und EB-Research Network (fiir Forscherlnnen und Pharmafirmen).

© Claire Wood Photography

Dr.in Sophie Kitzmiiller, Leiterin des klinischen 7 ; 1Y \\“l\'}:\ju-:‘-., .
Netzwerks EB-CLINET, eroffnet. t\v:‘\",\‘"

Der letzte Tag des Kongresses stand ganz im R
Zeichen der PatientInnen. Lena Riedl, BA brach- : i HFE

te dabei die Patientensicht auf klinische Studien
ein. Auch andere EB-Betroffene erzdhlten mit
positiven Beispielen, wie sie ihr Leben mit EB
meistern und wo sie Unterstiitzung erhalten.
Dadurch bestdrkten sich PatientInnen und deren
Familien gegenseitig, ForscherInnen und Kliniker-
Innen erhielten wichtige Einblicke in deren Be-
diirfnisse.

Recruitment challenges

AUSZEICHNUNGEN FUR OSTERREI-
CHISCHE EB-FORSCHERINNEN

Grund zur Freude gab es auch bei unseren oster-
reichischen Forscherinnen. Im Rahmen der Pos-
ter-Preise wurden erfreulicherweise gleich drei
Poster aus Osterreich ausgezeichnet. Wir gra-
tulieren Dr.» Christina Guttmann-Gruber und
Dr.i» Christine Prodinger aus dem EB-Haus Austria
sowie DDr." Gudrun Salamon von der Sigmund 3 :
Freud Privat-Universitdt sehr herzlich! Die EB-Haus Austria und DEBRA Austria Delgation nach der Uberreichung der Poster-Auszeichnungen.

Lena Riedl, BA brachte zum Thema klinische Studien die Patientensicht ein. Sie sprach gemeinsam mit Shamilla Collins, Griinderin von
Cure EB und Mutter eines ,,Schmetterlingskindes®, am Podium.

WEITERE NEUIGKEITEN FINDEN SIE IM NEWS-BEREICH
UNSERER WEBSITE WWW.SCHMETTERLINGSKINDER.AT

© DEBRA Austria
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Prof. Dr. Eli
Sprecher

PROF. DR. ELI SPRECHER ZAHLT ZU DEN
ERFAHRENSTEN EB-FORSCHERN WELTWEIT.
ER IST KLINIKER UND FORSCHER AM TEL
AVIV SOURASKY MEDICAL CENTER IN
ISRAEL, BEFASST SICH SEIT JAHRZEHNTEN
MIT EB UND BEGUTACHTET FUR DEBRA
FORSCHUNGSPROJEKTE.

WO SEHEN SIE CHANCEN FUR

EINE HEILUNG VON EB?

Es ist noch nicht absehbar, wann genau Heilung
von EB eine konkrete Option sein wird. Die effi-
ziente Behandlung von EB durch gezielte Thera-
pien ist aber bereits heute méglich. Je mehr wir
iiber die Mechanismen wissen, die EB zugrunde
liegen, desto besser kdnnen wir neue und bessere
Therapien entwickeln.

WIE KANN DIE FORSCHUNG ZUR
EPIGENETIK, EINER IHRER EB-
FORSCHUNGSSCHWERPUNKTE,
HELFEN?

Genetische Krankheiten sind nicht nur Folge
von krankheitsverursachenden DNA-Mutationen.
Wir wissen heute, dass es epigenetische Einfliis-
se gibt. Das sind Verdnderungen, die nicht direkt
in der DNA-Sequenz verschliisselt sind, sondern
deren Auspragung beeinflussen. Wir untersuchen
derzeit einige dieser Verdnderungen. Das soll
neue Moglichkeiten fiir therapeutische Anwen-
dungen hervorbringen. So konnen wir die klini-
sche Versorgung positiv beeinflussen.

WAS VERBINDET SIE MIT

DEBRA AUSTRIA UND DEM

EB-HAUS AUSTRIA?

Mit DEBRA Austria bin ich seit vielen Jahren
eng verbunden, als Mitglied des MSAP (Medical

and Scientific Advisory Panel), und als Freund
des EB-Haus Austria. Mehrmals besuchte ich im
Zuge einer wissenschaftlichen Evaluierung das
EB-Haus. Dabei war ich jedes Mal von Qualitat
und Breite der Forschungsprogramme, sowie der
Patientenorientierung beeindruckt. Es ist daher
wenig iiberraschend, dass viele der grofien Fort-
schritte in der translationalen EB-Forschung
von ForscherInnen des EB-Haus Austria initiiert
wurden oder diese daran beteiligt waren.

Bitte

helfen
Sie!

BITTE HELFEN SIE, LEBENSWICHTIGE
FORSCHUNG FUR SCHMETTERLINGSKINDER
SICHERZUSTELLEN. SCHENKEN SIE
HOFFNUNG AUF LINDERUNG UND HEILUNG!

© Tel Aviv Medical Center




Medienarbeit

Fiir die , Schmetterlingskinder* ist es
besonders wichtig, die Offentlichkeit
laufend zu informieren und jene Auf-
merksamkeit zu generieren, die fiir

47

eine seltene und folgenschwere Erkran-
kung entscheidend ist. In unserem Jubi-
laumsjahr 2020 gab es einige besonders
schone Medienberichte. Hier ein Auszug:

MEDIENARBEIT

© wildbild
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sover Lena Riedl
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Text & Interview: Doris B

Als Lena Riedl zur Welt kam, wussten auch viele
Arzte noch nichts {iber die Schmetterlingskrankheit
Epidermolysis bullosa (EB). 27 Jahre spater und
dank des Engagements ihres Vaters, der DEBRA
Austria gegriindet hat, ist die Krankheit den
meisten Menschen auch in Osterreich ein Begriff.
Vor allem durch die sehr auffélligen Plakate, die
auf die Symptome dieser Krankheit hinweisen: Die
Haut der Betroffenen ist sehr verletzlich, wie der
Flligel eines Schmetterlings. Daher auch der Name
LSchmetterlingskrankheit”. Im EB-Haus in Salzburg
und weltweit wird nach einer Heilungsmadglichkeit
geforscht.

,,ICH BIN FROH,

DASS ICH SELB-

STANDIG LEBEN

Internationale Auszeichnung an dsterreichische Klinik

Eurordis Black Pearl Award
fur das EB-Haus Austria

BRUSSEL - Die Spezialklinik fiir
Schmetterlingskinder in Salzburg
wurde mit dem heurigen Eurordis
Black Pearl Award in der Kategorie
Holistic Care ausgezeichnet.

Mit dem Eurordis Black Pear] Award
wird jihrlich herausragende Arbeit
im Bereich der seltenen Erkran-
kungen gewiirdigt. Heuer konnte
Dr. Rainer Riedl den Preis fiir das
EB-Haus Austria entgegennehmen,
gemeinsam mit seiner Tochter, die
selbst von Epidermolysis bullosa
(EB) betroffen ist. Riedl ist Obmann
und Griinder der Patientenorganisa-
tion DEBRA Austria und Mit-Initia-
tor des EB-Hauses. Die Spezialklinik
fiir Schmetterlingskinder wurde 2005
mit Univ.-Prof. Dr. Helmut Hintner,
dem damaligen Vorstand der Salz-
burger Universititsklinik fiir Derma-
tologie, mit der Unterstiitzung durch
Spendengelder am Universititsklini-
kum der Paracelsus Medizinischen

Dr. Rainer und Lena Ried| nahmen die Aus-
zeichnung entgegen. Foto: Amélie de Wilde

Privatuniversitit Salzburg eroffnet.
2017 wurde sie zum Expertisezen-
trum fiir seltene Hauterkrankun-
gen in Osterreich ernannt und ist
heute Teil des ERN Skin (European
Reference Networks for Rare Skin
Disorders). Eurordis ist ein Zusam-
menschluss von 894 Patientenorga-
nisation zu seltenen Erkrankungen
aus 72 Landern. RED

© Medical Tribune, Nr. 11-12/2020

VALID: Frau Riedl, was bedeutet
die derzeitige Ausnahme-Situation
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»Mich akzeptieren, wie ich bin“

Interview Nina aus Essingen leidet unter einer unheilbaren Hautkrankheit. Sie erzahlt, wie sie mit der
sogenannten Schmetterlingskrankheit umgeht und was sie dabei am meisten belastet. Von Robine Rebmann

Essingen

ina aus Essingen leidet

seit ihrer Geburt unter

einer erblich bedingten

Hautkrankheit - der
Fachausdruck ist ,,Epidermolysis
bullosa“, oft auch ,Schmetter-
lingskrankheit genannt. Was
harmlos klingt, bereitet den Be-
troffenen viele Einschrinkungen
und bedeutet eine verkiirzte Le-
benserwartung. Im Interview er-
zihlt die 21-Jihrige, wie sie mit
der Krankheit umgeht und was
sie sich von ihren Mitmenschen
wiinscht.

Nina, kannst du deine Krankheit in
eigenen Worten erkldren?

Nina: Meine Haut ist so emp-
findlich wie die Fliigel eines
Schmetterlings. Ich habe sozusa-
gen die schlimmste Form. Es gibt
zwar eine noch schlimmere, aber
bei der stirbt man schon mit ei-
nem Jahr. Also ich habe die
schlimmste Form, mit der man
{iberleben kann, bei mir sind alle
drei Hautschichten betroffen.
Mir fehlt ein bestimmtes Eiweif,
darum halten die Hautschichten
nicht zusammen und es entste-

hen schnell Wunden und Blasen.
Man wird von
der Gesell-

schaft ausgegrenzt.”

Nina Schmid,
Epidermolysis-bullosa-Betroffene

Zum Teil kann bei dieser Krankheit
auch die Speiserdhre betroffen sein.
Ist sie das bei dir auch?

Ja, also wirklich alles, was es im
Korper innen und aufen an Haut
gibt, also zum Beispiel auch der
Mund. Ich hatte lange keine Pro-
bleme mit der Speiserdhre, aber
im vergangenen Jahr habe ich
immer mehr gemerkt, wie sie
sich verengt, ich konnte kaum
noch etwas essen. Das kommt
von den Vernarbungen, wenn
ich Wunden vom Essen bekom-
me. Darum hatte ich dieses Jahr
schon zwei Operationen, bei der
die Speiserdhre geweitet wurde.

Hast du dann nicht auch starke
Schmerzen?

Nina lebt gemeinsam mit Hiindin Laika bei ihren Eltern in Essingen, ihr Bruder zog vor rund einem Jahr
aus. Sie ist auf die Hilfe ihrer Familie angewiesen.

Es kommt darauf an, solange ich
keine akute Wunde habe, geht
es. Und ich habe mich auch lang-
sam daran gewdhnt. In schlim-
men Phasen nehme ich aber
schon Schmerzmittel. ~ Sonst
kann man eigentlich nicht viel
machen. Ich bekomme eben
Operationen, wenn es ganz
schlimm wird.

Haben die Arzte eine Prognose zum
Verlauf der Krankheit gestellt?

Das kann man nicht genau sagen.
Ich hatte eine Freundin, die ist
mit 20 daran gestorben. Man

kann aber auch genauso gut 40
werden. Eine verkiirzte Lebens-
erwartung hat man aber sicher.

Was belastet dich am meisten?

Dass ich immer weniger machen
kann. Ich mache gerne Sport,
aber je dlter ich werde, desto

Foto: rr

schaft ausgegrenzt wird und es
einem so schwer gemacht wird,
zur Schule zu gehen oder einen
Betrieb zu finden, der einen
iibernimmt.

Wie machst du das mit Beruf und
Schule? Wie zufrieden bist du mit
den Berat bglichkeiten?

mehr Wunden ich.
Und meine Augen. Ich sehe ja
ohnehin nur auf einem Auge.
Wenn ich dann auf dem ,guten*
Auge noch stindig Kratzer habe,
beeinflusst mich das viel mehr.
Vor allem weil ich super gerne
lese. Und dass man in der Gesell-

Seltene Krankheiten besser erforschen

Salzburg leitet Projekt fiir eine App, die europaweit Krafte blindeln soll.

SALZBURG. Das Uniklinikum Salz-
burg ist international mit seinem
EB-Haus Austria fithrend, wenn es
um die Forschung und Behandlung
von sogenannten Schmetterlings-
kindern geht. Dabei handelt es sich
um eine genetisch bedingte Haut-
krankheit. Die Haut der Kinder wird
dabei so verletzlich wie die Fliigel
eines Schmetterlings - daher
kommt auch die Bezeichnung. Wie
bei vielen anderen seltenen Erkran-
kungen hilt sich das Interesse der
groBen Pharmakonzerne, hier in-
tensiv zu forschen, in engen Gren-
zen, weil kein groRer Profit zu er-
warten ist.

Umso wichtiger ist es, die Einzel-
initiativen von Kliniken oder Arz-
ten besser zu vernetzen und die
Krifte in der Forschung zu biindeln.
Unter der Leitung von Johann Bau-

RN
Johann Bauer leitet ein europai
sches Forschungsprojekt zu selte-
nen Erkrankungen. it SN/ROBERT RATZER

er, Primar der Universitdtsklinik fiir
Dermatologie und Allergologie,
wird das EB-Haus ab Oktober koor-
dinierendes Zentrum eines interna-
tionalen Forschungsprojekts, das

die EU mit 220.000 Euro fordert.
Mit dabei ist auch das IDA-Lab (In-
telligent Data Analytics) der Medi-
zinischen Privatuniversitdt (PMU)
und der Uni Salzburg. Bauer betont:
, Wir wollen bis Ende 2022 eine App
entwickeln, die dabei hilft, Studien
europaweit aufzusetzen, und die al-
le Daten zu seltenen Krankheiten
systematisch ordnen und verarbei-
ten kann.“ Eines der gro3en Proble-
me in der Erforschung seltener
Krankheiten sei zum Beispiel, dass
man an einzelnen Standorten nie
die notigen Fallzahlen fiir gute Stu-
dien schaffe, erkldart Bauer. Oder
auch das Know-how fiir hochste
wissenschaftliche Qualitdt fehle.
Mit europaweiter Zusammenarbeit
und der App als Plattform dafiir
wolle man kiinftig die erforderli-
chen Standards garantieren. schwi

© Salzburger Nachrichten, 19. August 2020

Zur Zeit mache ich eine Ausbil-
dung zur Biirokauffrau, die kann
ich von zu Hause aus iiber das
Internet machen. Ich weify aber
noch nicht, wie es nach der Aus-
bildung weitergeht. Ich wiirde
schon gerne arbeiten, auch wenn

es nur halbtags wire. Ich finde
aber, dass Leute mit Behinderun-
gen zu wenig Hilfe bekommen,
in einen Job eingegliedert zu
werden. Eigentlich wollte ich
erst keine Ausbildung fiir Behin-
derte machen, aber es ist besser
als nichts. Ich hitte gerne etwas
Mediengestalterisches gemacht.

Wie beeinflusst dich die Krankheit
privat? Hattest du gerne einen
Freund?

Ich habe sehr wenige Freunde.
Ich hatte hier Freundinnen im
Ort, die sind aber weggezogen.
Sonst habe ich einige, die ich we-
gen der Krankheit kenne. Aber
die sind auch iiberall verstreut.
Viele haben, glaube ich, Beriih-
rungsingste, dabei habe ich die-
selben Interessen wie andere in
meinem Alter. Bis auf das Feiern
vielleicht. Einen Freund habe ich
mir im Teenageralter oft ge-
wiinscht. Aber ich habe mal mit
einer anderen Betroffenen gere-
det, die es eigentlich auf den
Punkt gebracht hat. Die hat ge-
sagt: ,Mit meiner Krankheit
habe ich schon ohnehin so viel

Bekommst du manchmal bldde
Kommentare zu horen?

Ja, aber heutzutage ist es mir
egal. In der Schule wurde ich
sehr gemobbt, das war das
Schlimmste. Niemand hat etwas
unternommen. Als ich spiter die
Schule gewechselt habe, war es
okay. Da war ich zwar AuRensei-
ter, aber niemand hat mich ge-
mobbt.

Was wiirdest du diesen Leuten, all-
gemein deinen Mitmenschen, gerne
sagen?

Dass sie offener werden sollten
und mich so akzeptieren, wie ich
bin. Und dass man mich wenigs-
tens personlich fragt, was ich
habe, und nicht zum Beispiel die
Person neben mir. Und dass man
mir die Chance gibt, mich beruf-
lich zu beweisen. Ab Mai brau-
che ich zum Beispiel ein Prakti-
kum. Ich wiirde mich sehr freu-
en, wenn ich da in einem Betrieb
unterkommen kénnte.

Eine Videoreportage iber Nina gibt
es auf YouTube bei WDR reporter.

© Schwibische Post, Janner 2020
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Covermodel-Gewinnerin Lena Ried! (27) tiber Selbstliebe, Anderssein und
ihren Umgang mit ihrer Hautkrankheit Epidermolysis bullosa.

— Lena, warum hast du
dich denn fiirs Covermodel
beworben?

Model zu sein war tat-
sichlich ein Kindheits-
traum von mir. Ich habe
withrend meiner Schulzeit
immer wieder mit meiner
besten Freundin Shootings
gemacht. Daraufhin haben
mich dann wirklich Fotogra-
fen angeschrieben. Sobald es
dann aber um meine Narben
gegangen ist, haben viele ge-
sagt: ,Ah, dann nehm
ich lieber gleich ein Mo-
del ohne Narben, sonst
muss ich so viel retu-
schieren.” Ich frage mich
aber: Warum etwas re-
tuschieren, was echt ist?

— Heute bist du Pa-
tient Advocat. Was
machst du genau?

Ich arbeite bei
Debra Austria, einer
Selbsthilfeorganisation fiir
Schmetterlingskinder, und
bei Pro Rare Austria, einer
Allianz fiir seltene Erkran-
kungen. Hauptsichlich sehe
ich mich als Patientenspre-
cherin, weil ich der Meinung
bin, die Anliegen Betroffe-
ner konnen am besten von
Menschen iibermittelt wer-

INTERVIEW Eva Dinnewitzer

bullosa. Wie kann man sich
den Alltag damit vorstel-
len?

Eine Genveranderung ist
die Ursache fiir die extrem
verletzliche Haut. Wenn
man sich also anhaut, bil-
den sich schneller Blasen
und Wunden. Ich muss im-
mer auf jeden Fall vorberei-
tet sein. Man lernt auch, fir
seine Mitmenschen mitzu-
denken: Ich zucke sehr oft
aus Vorsicht zuriick, selbst

»Selbstliebe bedeutet fur

— Du hast lange versucht,
deine Haut unter langer
Kleidung zu verstecken.
‘Wann und wie hast du da-
mit aufgehort?

Mit 16 oder 17 Jahren
habe ich langsam angefan-
gen, kurze Sachen zu tra-
gen - aber mit Bauchweh. Es
war ein langer Prozess. Und
es gibt heute noch Tage, an
denen ich mich in kurzen
Kleidern unwohl fiihle. Dann
gibt’s aber auch Tage, an de-

mich, eine Art Team zu

sein mit seinem Korper.*

wenn mich niemand beriihrt.
‘Wenn ich auf Urlaub fahre,
ist die Hilfte des Koffers mit
Verbandszeug voll. Ich habe
aber trotzdem alles auspro-
biert, was ich ausprobieren
wollte - von Fortgehen und
Festivals {iber Snowboarden
bis hin zu meinem Hund.
Viele Dinge davon sind fiir

den, die selbst auch fTe
sind. Es ist wichtig, zu wis-
sen, dass es Menschen gibt,
die anders sind - und dass
diese aber nicht anders be-
handelt werden sollen.

— Dulleidest an der Haut-
krankheit Epidermolysis

Verl pradestiniert,
ich wollte mir aber nichts
entgehen lassen. Manches
Klappt, indem man die Zih-
ne zusammenbeif3t, andere
Dinge muss man dann eben
doch aufgeben - das Snow-
boarden etwa.

nen ich vor positiver Energie
nur so strotze. Wenn mich
dann jemand anstarrt, lichle
ich einfach zuriick oder sage
irgendwas. Meine Tattoos
haben mir dabei auch sehr
geholfen - so habe ich das
Gefiihl, ich gebe den Men-
schen neben meinen Narben
noch etwas anderes zum An-
schauen ...
— Gab es etwas, das dich in
deinem Prozess besonders
inspiriert oder bestirkt
hat?

Lustigerweise war’s das
Feedback der anderen. Ich
habe eine Zeit lang immer

Gschichtln erfunden, wo-
her meine Narben kommen.
Irgendwann habe ich mich
dann mal verstrickt und ge-
sagt ,Tut mir leid, das stimmt
alles gar nicht!“ - und er-
Kkldrt, was ich habe. Und da
hat dieser Mensch dann ganz
anders und viel positiver re-
agiert, als ich dachte. Das hat
mich bestérkt. Und mit je-
dem Zu-mir-Stehen und je-
dem Erzihlen der Wahrheit
bin ich noch stérker gewor-
den und gewachsen.
— Was bedeutet
Selbstliebe fiir dich?
Eine Art Team
zu sein mit seinem
Kérper. Eine gewis-
se Nachsicht mit dem
Korper zu haben, die
man auch anderen
Menschen, Teamkol-
legen etwa, entgegen-
bringt. Das musste ich
auch erst lernen. Es ist okay,
mal traurig zu sein und sich
zu drgern! Aber man sollte
keinen Hass gegen den ei-
genen Korper entwickeln,
wenn mal was nicht klappt
oder anders ist, als man es
gerne hiitte. Statt wiitend
auf den Korper zu sein, ist es
dann besser, ihm einfach mal
zu geben, was er braucht,
und eben ein bisserl Nach-
sicht zu haben. Das gibt die-
ser Korper uns ja auch mehr-
fach zuriick, indem er uns so
vieles erméglicht. Ich sehe
das als ein Geben und Neh-

MEN. ——

SIEG
LACHELN
Strickpullover von
House of Dagmar,
€279,95, pailletten-
besetzte Stoffhose
von InWear, €179,95,
Metallic-Pumps mit
Stilettoabsatz von
Kurt Geiger Lon-
don, €169,95; alles
iiber zalando.at.
Séckehen von Falke,
€13,

Gezielte Forschung fiir Schmetterlingskinder

Expertisezentrum ermdglicht Hoffnung auf Heilung

An der seltenen Erkrankung Epidermo-
lysis bullosa (EB) leiden in Osterreich
rund 500 Menschen. Weil die Haut da-
bei so verletzlich ist wie die Fligel ei-
nes Schmetterlings, werden Betroffene
als ,,Schmetterlingskinder” bezeichnet.
Schmerzen sind ihre stindigen Beglei-
ter und stellen sowohl PatientInnen als
auch Angehorige vor grole Herausfor-
derungen. Bei schweren Formen der
EB ist zudem die Lebenserwartung ge-
ringer. Trotz zahlreicher Mdglichkeiten,
die Symptome von EB zu lindern, bleibt
eine Heilung die Hoffnung und das lang-
fristige Ziel aller Schmetterlingskinder.

Expertise mit Hiirden

2005 konnte DEBRA Austria dank
der Hilfe zahlreicher SpenderInnen die
weltweit erste Spezialklinik fir Schmet-
terlingskinder eroffnen, das EB-Haus
Austria am Salzburger Universitétskli-
nikum. ,Wir haben seit der Griindung
vor 15 Jahren ungeheuer viel erreicht®,
betont Dr. Rainer Riedl, Obmann und
Mitbegriinder der PatientInnenorgani-
sation. ,,Wihrend PatientInnen mit EB

1995 noch weitgehend auf sich allein
gestellt waren, oft jahrelang ohne ent-
sprechende Diagnose und wirksame
Behandlung leben mussten, koénnen
wir ihnen heute mit dem EB-Haus eine
spezialisierte Betreuung bieten. Das
Expertisezentrum stellt nicht nur die
medizinische Versorgung Betroffener
sicher, sondern betitigt sich auch in der

patientInnenorientierten  Forschung
und Vernetzung von Expertlnnen. Da-
bei sind DEBRA AUSTRIA, die Pati-
entlnnenorganisation, und das Experti-
sezentrum auf Spenden angewiesen.

‘Weitere Informationen auf:
www.schmetterlingskinder.at
Quelle: Pressemeldung DEBRA Austria (02.11.20).

Foto: © Ludwig Sched!

© Hausarzt DIALOG, November 2020
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"Schmetterlingskinder"

ist moglich
Interview mit Grinder und Obmann Dr. Rainer Ried|,
Vater eines Schmetterlingskindes.

Text DEBRA Austria

Wer DEBRA Austriaist ...
DEBRA Austria ist ein gemeinntit-
ziger Verein und hat sich das Ziel
gesetzt, medizinische Versorgung
fiir ,,Schmetterlingskinder*” zu
ermdglichen und durch gezielte
Forschung die Chance auf Heilung
zu erhdhen. Dazu kommt die Hilfe
fiir Betroffene und Angehoérige in
Notfallen oder wenn das Gesund-
heits- beziehungsweise Sozialsys-
tem nicht ausreicht.

-.. und warum Rainer Ried|
damals DEBRA Austria
gegriindet hat.

Als unsere Tochter Lena 1993 mit
Epidermolysis bullosa (EB) zur
‘Welt kam, war kaum Wissen {iber
diese Erkrankung vorhanden. Auf
eine klinische Diagnose mussten
wir viele Monate, auf eine exakte
Diagnose viele Jahre warten. Daher
war es naheliegend, nach Fami-
lien und Betroffenen mit einem
dhnlichen Schicksal zu suchen.
So fing alles an. Mit einem Baby,

das unmittelbar nach der Geburt
eine grofle Wunde am Fiifchen
und wenig spéter Bldschen an den
Nasenfliigeln hatte. Mit Arzten

und Krankenschwestern, die diese
Symptome nicht kannten und uns
sich widersprechende ,,Therapie-
empfehlungen” gaben. So machten
wir uns auf die Suche nach Arzten,
hilfreicher Information und - einer
Selbsthilfegruppe. Nur bei Letzterer
wurden wir fiindig, in Deutsch-
land. So lernten wir erstmals
andere Betroffene und Familien aus
Osterreich kennen. Im Herbst 1995
griindeten wir dann gemeinsam
den Verein DEBRA Austria.

Wie gestaltet sich der

Alltag sogenannter
Schmetterlingskinder?
Schon nach geringsten Belastun-
gen kommt es zur Bildung von
Blasen und Wunden auf der Haut,
aber auch an Schleimhauten, in
Mund, Augen, Speiseréhre und
im Magen-Darm-Trakt. Daher

s
7

sind bei ,,Schmetterlingskindern
taglich Wunden zu versorgen sowie
Schmerzen zu lindern. Generell ist
dafiir zu sorgen, dass es zu moglichst
wenigen Verletzungen kommt. Bei
schweren Formen von EB ist die
Lebenserwartung verkiirzt.

Wie ist die Situation heute und
was ist lhr Ziel?

Es gibt nach wie vor keine heilende
Therapie fiir EB. Doch DEBRA
Austria konnte mit der Hilfe vieler
Spender im Jahr 2005 das EB-Haus
Austria am Salzburger Universitats-
Klinikum eroffnen. In dieser weltweit
einzigartigen Spezialklinik fiir
~Schmetterlingskinder® ist nun die
medizinische Versorgung sicherge-
stellt und es kann an Ansétzen zur
Linderung und Heilung von EB
geforscht werden. B

1

Weitere Details:
www.schmetterlingskinder.at

Dr. Rainer Riedl
Griinder und Obmann
DEBRA Austria

Hile fur die Schmersaringskinder.

© MEDIAPLANET, 24. September 2020
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Kleinen ,Schmetterlingen” die Haut retten

Vor 25 Jahren griindete der Vater von
Lena, die mit der schmerzhaften seltenen
Hautkrankheit Epidermolysis bullosa zur
Welt kam, eine Selbsthilfegruppe, zehn
Jahre spéter eine Spezialklinik. Auch an
Gentherapien wird geforscht.

Rainer Riedl: ,Unser Ziel ist
die Heilung der Erkrankung"

Und wie geht es der nun-
mehr 27-jahrigen Lena?:
»EB ist schwierig, unbere-
chenbar. Ich muss Verbénde
und Schmerzmittel stindig
mitfithren. Aber ich habe ge-
lernt mit der Krankheit zu le-
ben. Wichtig ist, einen Weg
zu finden, trotzdem das zu
machen, was man gerne ma-

Rundumbetreuung
fiir die kleinen
Patienten mit der

Foto: Schedl/debra

>
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Foto: Dieter Sajovic

Haut, so zart, dass sie bei geringster Belastung
Schaden nimmt. Das EB-Haus in Salzburg ist die
weltweit 1. Klinik fiir ,Schmetterlingskinder".

Der sehnlichste Wunsch der ,,Schmetterlingskinder"

Ein Leben ohne Wunden

So zart der Name ,,Schmetterlingskind“ klingt, so
hart ist die Diagnose dieser, Hautkrankheit fiir die
Betroffenen, von denen es in Osterreich rund 500 gibt.
Seit 25 Jahren hilft der Verein DEBRA Austria, da-
mit diese Patienten ein gutes Leben haben konnen!

Starke Schmerzen sind
der stindige Begleiter von
Menschen, die an Epider-
molysis bullosa (EB) lei-
den. Die Haut ist so ver-
letztlich wie die Fliigel
eines Schmetterlings. Bei
der geringsten Belastung
kommt es zu Rissen, oder
es bilden sich Blasen. Auch
an den Schleimhiuten im
Mund oder in den Augen.

Vor 25 Jahren haben be-
troffene Eltern und Arzte

den gemeinniitzigen Ver-
ein DEBRA gegriindet.
Mit dem Ziel, die Lebens-
qualitdt fir die ,,Schmet-
terlingskinder“ zu verbes-
sern und eine kompetente
medizinische Versorgung
sicherzustellen. Die Krank-
heit ist (noch) unheilbar.
Vor 15 Jahren ist es
DEBRA mit dem EB-Haus
am Salzburger Universi-
titsklinikum gelungen, die
weltweit erste Spezialkli-

Aufstehen im Rahmen
der 16 Tage gegen Ge-
walt": Vom Tag gegen
Gewalt an Frauen (25.
11.) bis zum Tag fiir
Menschenrechte (10.
12.) finden weltweit Ak-
tionen statt. Bei uns
werden z. B. Denkmaler
orange beleuchtet, Fah-
nen gehisst, getanzt, zu
Lesungen und Co. gela-
den. Infos: www.aoef.at

nik zu er6ffnen. Dort wer-
den Patienten nicht nur
versorgt, sondern es wird
auch intensiv geforscht.
Moglich ist das nur mit
Spenden, denn es gibt
kein Geld aus offentlicher
Hand. ,Vieles liegt noch
vor uns, denn nichts wiin-
schen sich groBe und klei-
ne Patienten sehnlicher
als Linderung und Hei-
lung. Hier machen uns
laufende Fortschritte gro-
Be Hoffnung auf wirksa-
me Therapien in absehba-
rer Zeit“, so DEBRA-Ob-
mann Rainer Riedl.

www.schmetterlingskinder.at
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Fotos: Ludwig Sched, Dieter Sajovic

Oftist es mithsam,

aber Lena hat

gelernt, mit der
g Krankheit zu leben.

© Kronen Zeitung, 21. November 2020

eine 2-Euro-Miinze am

FuB3 des Neugeborenen
beunruhigte Dr. Rainer
Riedl und seine Frau. Selbst
die Arzte konnten sich zu-
nichst das fehlende Stiick
Oberhaut nicht erkléren.

Nach drei Monaten erhiel-
ten die verzweifelten Eltern
die Diagnose: Epidermolysis
bullosa, eine seltene Erkran-
kung bei der schon durch
harmlose Beriihrungen, Rei-
bung oder Druck Blédschen
und offene Stellen entstehen.
Die Haut ist verletzlich wie
die Fliigel eines Schmetter-
lings. Deshalb nennt man Be-
troffene auch ,Schmetter-
lingskinder*.

Krabbeln, Hinfallen, an-
stoBen - alles bedeutete
Schmerzen fiir das kleine
Midchen, das stéindig schrie.
Wiirde Lena jemals ein nor-
males Leben fithren kénnen?
Die Eltern kauften Unmen-

Eine Wunde, so grof3 wie

gen an Verbandmaterial und
Salben, um die Haut so gut es
ging zu schiitzen. Bis sie eines
Tages die Apothekerin da-
rauf ansprach, dass auch eine
andere Kundin auffallend
viel davon bestellte. Sie nah-
men Kontakt mit der Mutter
eines ebenfalls von EB be-
troffenen Buben auf.
Zumindest fiihlten sie sich
nicht mehr alleine mit Ihren
Problemen. Gemeinsam
suchten sie nach Selbsthilfe-
gruppen, wurden in Deutsch-
land fiindig und fuhren hin.
Dr. Riedl: ,,Ein Schock fiir
uns, wir sahen auch iltere
Kinder und Erwachsene mit
verwachsenen Fingern,
kleinwiichsig, im Rollstuhl,
unterernéhrt. Die Krankheit
verlduft in unterschiedlich
schweren Formen und be-
trifft z. B. auch die Augen,
die Schleimhiute und den
Verdauungstrakt. Auf der
Heimreise beschlossen wir,

verletzlichen Haut

eine Selbsthilfegruppe zu
griinden. 1995 war es so weit.
Dermatologe Prof. Helmut
Hintner half uns beim Auf-
bau von ,DEBRA Austria‘.“

Um kompetente Betreu-
ung der kleinen Patienten
und ihrer Angehoérigen zu er-
mdoglichen, braucht es eine
Kombination aus Arzten,
Pflegepersonal, Psycholo-
gen und Sozialfachkriiften.
So setzte sich Dr. Riedl das
EB-Haus, eine Spezialklinik
fiir ,,Schmetterlingskinder®,
in den Kopf, die auch dank
Spenden 2005 am Salzbur-
ger  Universitétsklinikum
ihren Betrieb aufnahm und
mit nationalen und interna-
tionalen Forschern zusam-
menarbeitet.

Die Ursache der Krankheit
sind EiweiBstoffe in der

Rainer Riedl ist Fundraiser des Jahres

(red). Der Griinder und Ob-
mann von Debra Austria, Rai-
ner Riedl, wurde fiir seine
25-jahrigen Verdienste um das
Spendenwesen als Fundraiser
des Jahres ausgezeichnet. Der
frithere Manager bei T-Mobile
startete vor 25 Jahren aus dem
Nichts heraus einen Spenden-
aufruf, um die Erforschung der
seltenen Krankheit Epidermo-
lysis bullosa (EB) finanzieren

Foto: Sched|/Fundraising Awards

zu konnen. Dank Riedl und sei-
nem Verein Debra Austria weifd
mittlerweile ein Grofiteil der
Gesellschaft, worum es sich bei
EB handelt. ,,Rainer Riedl hat es
geschafft, dass sich heute jeder
in unserer Gesellschaft vorstel-
len kann, wie sich das Leben
eines  Schmetterlingskindes
anfiihlt’, betont Glinther Lut-
schinger, Geschéftsfiihrer des
Fundraising Verbands Austria.

Haut, die nicht oder mit Feh-
lern ausgebildet werden.
Dem zu Grunde liegt eine
Fiille an Mutationen (Gen-
veridnderungen). Die Hoff-
nung auf Heilung liegt bei der
Gentherapie. Ein Meilen-
stein gelang 2017: Einem Bu-
ben wurde im Rahmen inter-
nationaler Zusammenarbeit
auf 80 Prozent seiner Kor-
perfliche genkorrigierte
Haut erfolgreich transplan-
tiert, was jedoch nur fiir eini-
ge Patienten anwendbar ist.
Der Schwerpunkt der For-
schung im EB-Haus zielt da-
rauf ab, auch anderen Betrof-
fenen helfen zu kénnen.
Lokale Therapien bleiben
dennoch wichtig: zum Bei-
spiel wurde eine Blasen ver-
hindernde Creme entwickelt.
Es gibt Ansitze fiir medika-

© bz-Wiener Bezirkszeitung, 14. Oktober 2020

Foto: Schedl/debra

mentose Fliissigkeiten, um
innerliche Schleimhautprob-
leme zu lindern.

chen mochte.*
Eva Rohrer

Fiir die Erweiterung des Labors
bittet ,DEBRA Austria" um
Unterstiitzung. Infos:
www.schmetterlingskinder.at

© Kronen Zeitung, 10. Oktober 2020
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Im Dienste der ,,Schmetterlingskinder*

DEBRA Austria und EB-Haus Austria
feiern Doppeljubilaum

Die von betroffenen Eltern gegriindete Patientenorganisation DEBRA Austria feiert heuer ihr

25-jahriges Jubildum und das 15-jahrige Bestehen des EB-Haus Austria, der weltweit ersten

Spezialklinik fir ,Schmetterlingskinder®. Dennoch gibt es nicht nur Grund zum Feiern.

M an habe in der Zeit seit der Griindung
von DEBRA ungeheuer viel erreicht,
betonte Dr. Rainer Riedl, Obmann und Mit-
begriinder der Patientenorganisation.
,Wihrend die Patienten mit Epidermolysis
bullosa (EB) 1995 noch weitgehend auf
sich allein gestellt waren und oft jahrelang
ohne entsprechende Diagnose und wirksa-
me Behandlung herumgeirrt sind, kénnen
wir ihnen heute mit dem EB-Haus eine
spezialisierte Betreuung bieten.

EB-Haus Austria - Spezialklinik fiir
w»Schmetterlingskinder*

Dank der Hilfe zahlreicher Spender
konnte 2005 die weltweit erste Spezialkli-
nik fir ,Schmetterlingskinder, das EB-
Haus Austria am Salzburger Universitatskli-
nikum er6ffnet werden. Hier sind EB-Pati-
enten in guten Hidnden und werden von
speziell ausgebildeten Arzten, diplomierten
Krankenschwestern und -pflegern sowie
Therapeuten kompetent versorgt. Mit vier
Organisationseinheiten - Ambulanz, For-
schungseinheit, Studienzentrum und Aka-
demie - stellt das EB-Haus Austria nicht nur
die medizinische Versorgung sicher, son-
dern ist auch richtungsweisend in der pati-
entenorientierten Forschung und Vernet-
zung von Experten rund um den Globus.

,Damit kénnen wir Menschen, die mit
der noch nicht heilbaren und folgenschwe-
ren Hauterkrankung EB leben, eine Pers-
pektive geben®, so Riedl. ,Wir kénnen tat-
séchlich die Lebensqualitit fiir Betroffene
verbessern und durch gezielte Forschung
Hoffnung auf Heilung geben.

Hoffnung auf Heilung

Es gibt viele Moglichkeiten, die Symp-
tome von EB zu lindern. Das langfristige

JATROS Dermatologie & Plastische Chirurgie 4/2020

Ziel und die Hoffnung aller ,Schmetter-
lingskinder“ ist und bleibt Heilung. Als
wichtiger Meilenstein konnte 2017 bei ei-
nem damals 7-jahrigen Buben auf 80%
seiner Korperoberfliche genkorrigierte
Haut transplantiert werden. Dem kleinen
Patienten geht es bis heute gut.

Fiir ihn war die Hauttransplantation
lebensrettend, dennoch ist die Therapie
nur fiir einige wenige EB-Betroffene an-
wendbar. Deshalb liegt der Fokus in der
Forschung am EB-Haus Austria vor allem
darauf, diese Technologie auch fiir andere
EB-Formen anwendbar zu machen. Dane-
ben wird an weiteren Ansitzen fiir eine
lokale Heilung von EB gearbeitet.

Der besondere Spirit und der hohe Qua-
litatsanspruch in allen Einheiten haben dem
EB-Haus Austria den Status eines anerkann-
ten Expertisezentrums eingebracht und
dariiber hinaus zu einer Reihe von Erfolgen
verholfen: Im April 2017 wurde das EB-
Haus Austria zum ersten Gsterreichischen
Expertisezentrum durch das Bundesminis-
terium fiir Gesundheit designiert. Im Jan-

ner 2018 konnte das EB-Haus Austria ins
European Reference Network Skin aufge-
nommen werden. Im Oktober 2019 erfolgte
die vollstdndige 1SO-Zertifizierung aller
Abteilungen des EB-Haus Austria. Und im
Februar 2020 erhielt das EB-Haus den Black
Pearl Award des Europiischen Dachver-
bands fiir seltene Erkrankungen (EUROR-
DIS) in der Kategorie Holistic Care.

Die Meilensteine

Konkret wurden ...

2773 Patientenbesuche im EB-Haus
Austria seit der Er6ffnung bis Mitte
2020 ermoglicht.

22 Forschungsprojekte allein im Jahr
2019 realisiert.

« 11 klinische Studien zur Uberpriifung
von Wirksamkeit, Vertriglichkeit und
Sicherheit neuer Therapieansitze fiir EB
im Jahr 2019 betreut.

42864 Stunden im Jahr 2019 in die Er-
forschung von Therapie- und Heilungs-
ansitzen gesteckt.

585 Stunden Sozialberatung und 445
Stunden psychologische Beratung im
letzten Jahr geleistet.

das Expertisenetzwerk EB-CLINET mit
116 Partnern aus 61 Landern initiiert.
Ziel ist die weltweite Vernetzung aller
EB-Zentren und -Experten.

»Nach den vielen Jahren miissen die La-
borflachen erweitert und die technische
Ausstattung erneuert werden, um For-
schung und Therapieentwicklung fiir Be-
troffene mit unvermindertem Einsatz wei-
terfithren zu kénnen*, so Riedl. (red) ™

Quelle:

Presseaussendung der DEBRA AUSTRIA ~ Hilfe fiir die
Schmetterlingskinder, 23. November 2020
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DEBRA Austria Finanzbericht 2020

Der Verein DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis
bullosa hat im Jahr 2020 gut gewirtschaftet. Das
zeigt der Finanzbericht 2020. Sehr erfreulich ist, dass
DEBRA Austria aufgrund der Spendeneinnahmen
die wesentlichen Vereinsziele - medizinische
Versorgung, Forschung und Hilfe fiir Betroffene
in Notsituationen - gut unterstiitzen konnte. Die
Priifung der Rechnungslegung gemdR § 21 VerG

Mittelherkunft

flir das Rechnungsjahr 2020 (Jahresabschluss
2020), die Priifung zur Bestdtigung des Vorliegens
der Voraussetzungen gemadf3 § 4a Abs. 8 Z 1 EStG
1988 (Spendenabsetzbarkeit) und die Priifung der
Kriterien fiir die Vergabe des Spendengiitesiegels
durch die Kammer der Wirtschaftstreuhdnder
wurde von der Wirtschaftspriifungskanzlei PwC
Wirtschaftspriifung GmbH durchgefiihrt.

7.172.041,45

Spenden

Ungewidmete Spenden

Mitgliedsbeitrage

7.161.401,45
Zweckgewidmete Spenden -140,00
7.161.541,45

6.140,00

4.500,00

Sonstige Einnahmen

Mittelverwendung 7.172.041,45

Leistungen fiir statutarisch

3.661.242,32
festgelegte Zwecke
Hilfe fur EB-Betroffene 202.262,90
Medizinische Versorgung
450.398,87
(EB-Haus Austria: Ambulanz)
Forschung (EB-Haus Austria:
Forschungseinheit und klinische 1.828.914,55
Forschung)
Ausbildung und Vernetzung (EB-Haus
130.058,29
Austria: Akademie und EB-CLINET)
EB-Forschung extern -2.588,43
Informations- und Offentlichkeitsarbeit 1.052.196,14
Spendenwerbung und |.382.848.09
Spenderbetreuung
Allgemeine Offentlichkeitsarbeit und 1.278.722.49
Spendenwerbung
Spenderbetreuung 104.125,60
Verwaltungsaufwand 158.815,24
Umstellung auf autom. 20.516.42
Spendenabsetzbarkeit
Zuweisung Riicklage 1.948.619,38

Jahresergebnis des

Vereinsjahres 2020

© wildbild

MITTELVERWENDUNG BEI DEBRA AUSTRIA,
HILFE BEI EPIDERMOLYSIS BULLOSA

B Hilfe fir EB-Betroffene;

medizinische Versorgung,
Forschung und Ausbildung im
EB-Haus Austria; externe EB-

Forschung; Informationsarbeit
Allgemeine Offentlichkeits-
arbeit, Spendenwerbung und

Spenderbetreuung

Verwaltungsaufwand
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Spendenverwendung

DEBRA Austria bedankt sich sehr herz-
lich fiir die grofRziigige Unterstiitzung,
die den ,Schmetterlingskindern“ zuteil
wird. Der Betrieb des EB-Haus Austria,
die Forderung der Forschung auf dem
Weg zur Heilung und die unmittelba-
re Hilfe fiir betroffene Familien in Not-
situationen sind nur mit Spenden — mit
Thren Spenden — mdglich. Fiir uns ist es
oberstes Gebot, diese Spenden nicht nur
nach den Grundsdtzen der RechtmadRig-
keit, Wirtschaftlichkeit, ZweckmaRigkeit,
Sparsamkeit und Transparenz zu ver-
wenden, sondern auch dafiir zu sorgen,
dass die uns iiberlassenen finanziellen
Mittel ausschlieflich im Sinne der Statu-
ten und der Vereinsziele eingesetzt wer-
den. In unserer Kommunikation, speziell
auch in unseren Spendenaufrufen, legen
wir grofen Wert darauf, ein wahrheits-
getreues Bild der Anliegen und Bediirf-
nisse der ,Schmetterlingskinder* zu
zeichnen und ihr Schicksal ohne Uber-
treibung darzustellen. Trotz vielfdltiger
Einschrankungen und Schwierigkeiten,
die ein Leben mit EB mit sich bringt, ist es
uns deshalb wichtig, EB-Betroffene nicht
nur als krank, traurig, unberiihrbar und
schmerzverzerrt darzustellen, sondern

de%l)'a

DEBRA Austria,

Hilfe bei Epidermolysis bullosa
Am Heumarkt 27/1, 1030 Wien
Tel. + 43 (0)1 876 40 30
office@debra-austria.org
www.schmetterlingskinder.at

EB-Haus Austria

e'I%)Hqus

Hilfe fir die Schmetterlingskinder. Austria.

Universitatsklinik fiir Dermatologie
Landeskrankenhaus Salzburg —
Universitatsklinikum der PMU

Miillner HauptstraBe 48

5020 Salzburg, Tel. +43 (0)5 7255-82400

zu zeigen, dass sie froh und optimistisch
das Beste aus ihrem Leben machen kon-
nen. Um Ihnen die Sicherheit zu geben,
dass Thre finanziellen Zuwendungen nach
diesen Grundsdtzen verwendet werden,
unterzieht sich DEBRA Austria jedes Jahr
freiwillig der strengen Kontrolle durch die
unabhdngige Kammer der Wirtschafts-
treuhdnder und tragt seit dem Jahr 2004
das Osterreichische Spendengiitesiegel.
Das Spendengiitesiegel wird jahrlich von
der Kammer der Wirtschaftstreuhdnder
verliehen. Gepriift werden dabei die Ord-
nungsmadgigkeit der Rechnungslegung,
das interne Kontrollsystem, die satzungs-
und widmungsgemdRe Mittelverwen-
dung, Sparsamkeit und Wirtschaftlich-
keit, die Finanzpolitik, das Personalwesen
sowie die Lauterkeit der Werbung und die
Ethik der Spendenwerbung. Seit 2009 er-
fiillt DEBRA Austria auch alle Vorausset-
zungen dafiir, dass Sie Ihre Spende steu-
erlich absetzen konnen. Somit konnen Sie
sicher sein, dass Ihre Hilfe ankommt und
wirksam ist!

Dr. Rainer Riedl,
Obmann DEBRA Austria

IHRE SPENDE IST
STEUERLICH
ABSETZBAR

DEBRA Austria,

Hilfe bei Epidermolysis bullosa
Spenden: Erste Bank,

IBAN: AT02 2011 1800 8018 1100

Bitte helfen Sie!

info@eb-haus.org, www.eb-haus.org
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