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Weil sich das Leben fiir ein Schmetterlingskind so anfiihit.
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Liebe Leserinnen und Leser,
liebe EB-Familien,
liebe Freunde der Schmetterlingskinder,

ich hoffe, dass das neue Jahr so gut flr euch begonnen hat wie fiir
mich, die ich zum zweiten Mal Mamma geworden bin. Ebenso hof-
fe ich, dass ihr positiv in die Zukunft blickt und euch auf die beson-
deren Events, Veranstaltungen und Coachings freut, die wir dieses
Jahr fir uns alle geplant haben.

EB ist der Grund, der uns zusammengebracht hat, doch heute ver-
bindet uns mehr, denn wir sind in vielerlei Hinsicht wie eine gro-
Be Familie, wir teilen
Freud und Leid, gro-
Be Ziele und Person-
liches, wir geben uns
nicht geschlagen und
unsere Hoffnung nicht
auf. Vor allem aber tei-
len wir dieselben Wer-
te und Tugenden: un-
ser gemeinsames Ziel,
unseren Sinn fir Ge-
meinschaft, gegensei-
tigen Beistand und Hil-
fe, insgesamt ein star-
kes Zusammengeho-
rigkeitsgefihl.

Eine solch groBe Fami-
lie zu haben, ist nicht
nur flir Menschen mit

Anna Faccin - DEBRA Sudtirol-Alto Adige seltenen Erkrankungen

wichtig, sondern auch
flir die Angehdrigen, vor allem fir die Eltern von Betroffenen. Nicht
selten fiihlen sich frischgebackene Eltern mit ihrem neugeborenen
EB-Kind hilflos der schwierigen Situation ausgeliefert, wissen nicht,
was tun oder an wen sie sich wenden sollen. Darum gibt es uns, DE-
BRA, in mittlerweile 50 Landern weltweit. So auch DEBRA Sudti-

rol — Alto Adige. Wir bieten aktiv Hilfestellungen, aber auch Hilfe zur
Selbsthilfe an und setzen uns fiir die Betroffenen und ihre Familien
ein: Neben Beratungs- und Informationsgesprachen leisten wir auch
konkrete Unterstiitzung, zum Beispiel bei den enormen Ausgaben fiir
Verbandzeug und Medizin. Wir versuchen aktiv, Familien zu entlasten
und Unterstiitzung fiir die Pflege zu finden.

Zu den Meilensteinen unserer Vereinigung gehoren die zahlreichen
Kooperationen, unter anderem mit dem Zentrum fiir Regenerative
Medizin in Modena, dem EB-Haus in Salzburg, der Dental School in
Turin, den Vereinen Le ali di Camilla, DEBRA Austria und DEBRA In-
ternational, deren Griindungsmitglieder wir sind. DEBRA Slidtirol —
Alto Adige gehort auBerdem zu der Gruppe fiir seltene Erkrankungen
des Dachverbands fiir Soziales und Gesundheit und ist Mitglied des
Dienstleistungszentrums fur das Ehrenamt. Nicht zuletzt sind wir Teil
der Expertengruppe, die die Européische Arzneimittelagentur (EMA)
zu Medizinprodukten fiir EB berét.

Ich kdnnte all diese und viele weitere Griinde aufzéhlen, warum un-
ser Verein heute wichtiger denn je ist. Gemeinsam werden wir un-
sere Ziele verwirklichen. Das hdchste Ziel ist sicherlich eine Heilung
und Therapie flr EB. Isa, die Mutter der Schmetterlingskinder in Stid-
tirol, hoffte und glaubte daran. Und auch wir tun es, auch fir sie.

Ich méchte mich bei allen bedanken, die DEBRA unterstiitzt, Spenden
gesammelt und uns von den téglichen Herausforderungen von Men-
schen mit EB erzahlt haben. Eure Hilfe ist wertvoll fir uns und unter-
stlitzt uns darin, den Schmetterlingskindern zu helfen.

Liebe GriiBe,
'%’ Eure Anna Faccin
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EB und die Schmetterlingskinder

Was ist EB

Schmetterlingskinder leben mit der seltenen Hauterkrankung
Epidermolysis bullosa hereditaria (kurz: EB). EB ist eine gene-
tische Erkrankung, die bei der Geburt oder in den ersten Le-
bensmonaten durch die Bildung von Blasen und Wunden di-
agnostiziert wird.

Diese Blasen bilden sich, da zwischen den Hautschichten ein
Protein als Klebeeiwei3 mangelhaft oder gar nicht vorhanden
ist: ohne KlebeeiweiB keine Verankerung der Haut.

Kinder mit EB werden deshalb oft Schmetterlingskinder ge-
nannt: weil ein Schmetterling, den man berUhrt, nicht mehr
fliegen kann. Die Erkrankung betrifft aber nicht nur Kinder- und

Jugendliche, sondern auch Erwachsene.

© DEBRA AUSTRIA (8)

Ursachen und Erscheinungsbild

Die Ursache von EB liegt in der mangelhaften Verankerung der
Hautschichten, die von beiden Eltern rezessiv oder einem El-
ternteil dominant vererbt oder aber durch eine Spontanmuta-
tion hervorgerufen wird. Darum ist die Haut der Betroffenen
—und je nach EB-Form auch ihre inneren Schleimhaute, Au-
gen, Mund, Magen-Darmtrakt und Speiseréhre — sehr verletz-
lich. Bei geringster Berthrung bilden sie Blasen und Wunden.
Offene, oft chronische Wunden, téagliche starke Schmer-
zen wie bei Verbrennungen vierten Grades, Juckreiz, Nar-
benbildung, Verwachsungen der Finger und Zehen und da-
mit verbundene Bewegungseinschrankungen, schwere Karies
mit haufigem Zahnverlust, Haarausfall, Erndhrungs- und Ver-

dauungsprobleme, sowie fallweise aggressive Hauttumore er-
schweren das Leben der betroffenen Patienten.

Die Wissenschaft unterscheidet mittlerweile vier Hauptformen
bei EB: EB simplex, junktionale EB, dystrophe EB und Kindler
Syndrom. Innerhalb dieser Formen gibt es noch viele Subty-
pen. Jeder Mensch mit EB bildet zusétzlich persdnliche Cha-
rakteristiken aus.

Therapie und Forschung

Nach aktuellem Stand der Forschung ist EB noch nicht heilbar.
Taglich unterziehen sich Betroffene langwierigen Verbands-
wechseln, bei denen die wunde Haut und die Blasen desin-
fiziert, eingecremt und neu einbandagiert werden. Ohne Me-

dikation der Wunden mit Spezialverbanden kénnen Schmet-
terlingskinder nicht Uberleben. Ein einfaches Pflaster wiirde
beim Abziehen die Haut mit herunterreiBen. Zusatzlich bend-
tigen Menschen mit EB oft Schmerztherapie, Unterstitzung
bei der Aufnahme von Nahrungsmitteln aufgrund von Wun-
den in der Speiserdhre, Gehhilfen, Ergo- und Physiotherapie,
sowie psychologische Begleitung, um die Herausforderungen
des Alltags besser zu bewaltigen. Qp




HAUT

ABLOSUNG

BLASENFORMIG

Epidermolysis bullosa

EB IST EINE ERKRANKUNG, WELCHE DIE HAUT
BESONDERS VERLETZLICH MACHT. SCHON LEICHTE BERUHRUNGEN
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VERURSACHEN BLASEN, WUNDEN UND SCHMERZEN. SELTEN GENETISCH JEDER NICHT NOCH
Eines von 17.000 Vererbbar, aber GleichmadBige ANSTECKEND UNHEILBAR
Neugeborenen ist Eltern wissen Verteilung zwischen Genetische Noch nicht heilbar
von EB betroffen. moglicherweise Geschlechtern Erkrankungen aber die Forschung
nicht, dass sie und ethnischen sind nicht macht Fortschritte
Trager sind. Gruppen. ansteckend. Derzeit nur Wund- u

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

b b

REZESSIV

Beide Eltern sind nicht betroffen,
tragen aber (unwissentlich) das E
Gen in sich.

fe

SPONTANMUTATION
Kein Elternteil tragt das
verdnderte Gen in sich. Vor der
Befruchtung mutiert das Gen
spontan in Spermium und Eizelle.

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

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

Schmerzmanageme:
moglich.

SYMPTOME

RISIKEN
Mit gutem Wund- und Schmerzmanagement 7 0 %
konnen viele EBS-Betroffene ein erfiilltes

und einigermaBen uneingeschrianktes Leben
fihren.

Blasenbildung an Hinden und FiiBen,
Blasenbildung am ganzen Kérper

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

Blasenbildung am ganzen Korper

und auch in den Augen

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

25%

Sichtbare Schaden der Gesichtshaut, Versteifung
der Gelenke, Zusammenwachsen von Fingern

und Zehen, Blasenbildung in der Mundhéhle,
umfangreiche Blasenbildung am ganzen Kérper,
Blasenbildung an Membranen der inneren Organe,
schwere Komplikationen verlaufen oft tédlich

Kinder mit schweren Formen von EBJ kénnen
innerhalb der ersten 2 Jahre aufgrund von
Unterernihrung und Aniamie sterben, verursacht
durch Blasenbildung im Rachen und in der
Speiserdhre.

DER EB-TYPEN

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

PROZENTUELLE VERTEILUNG

Neigung zu Plattenepithelkarzinomen
(Hautkrebs) im Erwachsenenalter.

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

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  Mundoffnung  durch
Verwachsungen verkleinert
sein kann.

WIE KANN ICH HELFEN?

Forschung und klinische Studien haben wichtige Fortschritte

imVerstdandnis und der Behandlung von EB gebracht. Heilung
konnte durch Stammzell-, Zell-, Gen- oder Proteintherapie
moglich werden. Auch Therapieansdtze mit molekularen
Wirkstoffen (Small Molecules) sind vielversprechend.
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
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In ltalien leben etwa 1.000 Menschen mit EB, rund 30 da-
von in Sudtirol, wahrend es europaweit 30.000 und weltweit
500.000 Schmetterlingskinder gibt. In globalem MaBstab wird
EB daher als ,Seltene Erkrankung® eingestuft, flr die es der-
zeit keine Heilung gibt. Die Kategorie der ,Seltenen Erkran-
kungen® wurde urspringlich eingeflhrt, weil damit ganz spe-
zifische Schwierigkeiten verbunden sind, allen voran das man-
gelnde Interesse seitens der Offentlichkeit, das daher riihrt,
dass es relativ wenige Betroffene gibt. Hier hat sich in letz-
ter Zeit doch einiges geandert, die Forschung ist sehr aktiv.

EB bestimmt oft den Alltagsrhythmus und I&sst die Betroffe-
nen nicht los, gdénnt ihnen keine Ruhepause. Dabei wére es
gerade wichtig, sich so wenig wie moglich beeintrachtigen zu
lassen. Weltweit gibt es daher mittlerweile 50 Ableger der DE-
BRA Selbsthilfe-Organisation, eine davon in Stdtirol.

DEBRA Siidtirol - Alto Adige

Unsere Vereinigung gehort der Gruppe fUr seltene Erkrankun-
gen des Dachverbands fUr Soziales und Gesundheit an und
ist Mitglied des Dienstleistungszentrums fur das Ehrenamt. Als
ehrenamtliche Vereinigung bietet DEBRA ihren Mitgliedern di-
rekte Unterstltzung, Beratung sowie ganz konkrete Hilfeleis-
tungen zur Verbesserung des Alltags an, vor allem auch Hilfe
zur Selbsthilfe. DEBRA ermdéglicht dartber hinaus Therapien
und férdert den Erfahrungsaustausch sowie medizinische und
forschungstechnische Entwicklungen, die zur Heilung beitra-
gen koénnten. Nicht zuletzt gehdrt DEBRA Sidtirol — Alto Adi-
ge zu jener Expertengruppe, welche die Europaische Arznei-
mittelagentur (EMA) zu Medizinprodukten fUr EB beréat.

All dies verbessert die Lebensqualitat der betroffenen Patien-
ten, Eltern und Familien merklich. Zugleich mit dem Anliegen,
kompetente Beratung und Versorgung zu gewahrleisten, spen-
det DEBRA aber auch direkt an zentrale Forschungseinrich-

tungen, um die Chance auf Heilung und Therapie zu erhdéhen.

Unsere Ziele

DEBRA verfolgt, kurz gesagt, zwei konkrete Ziele:

e Serviceleistungen fur Menschen mit EB (Beratung, medizini-
sche Versorgung, Information, Erfahrungsaustausch, Vernet-
zung, Begleitung im Alltag, Schule und Beruf)

® Projekte und Zusammenarbeit mit Forschung und Kiiniken
(EB-Haus Salzburg, EB-Zentrum Modena, Dental School Tu-
rin, Entwicklung neuer Therapiemethoden und Linderungs-
moglichkeiten)

Unser gemeinnutziger Verein, der von Betroffenen und Ange-
hdrigen gemeinsam gegrindet wurde, ist seit 2004 im Lan-
desverzeichnis der ehrenamtlich tatigen Organisationen ein-
getragen und hat das Spendengltesiegel ,Sicher Spenden®.

Meilensteine auf dem Weg zur Sichtbarkeit:

Besonders wichtig fir uns ist, das Lebensumfeld aktiv mitzu-
gestalten und die vielen Méglichkeiten zu entdecken, mit de-
nen sich das Leben mit EB besser bewaltigen lasst. Zu den
Meilensteinen unserer Vereinigung gehdren daher einschlagige
Kooperationen mit essentiellen Forschungszentren und Verei-
nigungen, allen voran folgende:

e EB-Haus in Salzburg

e DEBRA Austria

e DEBRA International (zu deren Grindungsmitgliedern
DEBRA Sudtirol — Alto Adige zahlt)

e Dental School in Turin

e Zentrum fUr Regenerative Medizin in Modena

e \erein Le ali di Camilla

&



Arabella von Gelmini Kreutzhof

Seit dem fernen Jahr 2005 darf ich die Sudtiroler Schmetter-
lingskinder auf ihrem Weg begleiten. Ich bin ihre Botschafterin
und mein Engagement ist mir nicht nur ein persénliches Be-
durfnis, sondern vor allem eine Herzensangelegenheit.

Ich bin dankbare Mutter zweier gesunder und fréhlicher Kinder
und dieser Umstand verpflichtet mich, unter anderem, Men-
schen zu unterstutzen, die unsere Hilfe bendtigen.

Als Botschafterin darf ich der Stdtiroler Bevolkerung die An-
liegen und Probleme der Menschen mit EB ans Herz legen
und die breite Offentlichkeit fiir die Hautkrankheit Epidermo-
lysis bullosa sensibilisieren.

Mein erklartes Ziel ist es, dass unsere Mitmenschen allum-
fassend Uber Epidermolysis bullosa informiert sind und dass
durch finanzielle Hilfeleistungen seitens der Allgemeinheit stets
die notwendige Unterstitzung und eine kompetente medizi-
nische Versorgung gewahrleistet werden kann. Nur so wird
die Chance auf Heilung durch gezielte Grundlagenforschung
gewahrt.

Eleonora
Buratto

Butterfly Gala, endlich!

Noch nie war ich so aufgeregt wie in diesem Jahr, meinen Er-
fahrungsbericht flr das EB-Journal zu schreiben: 2022 ist nam-
lich das Startjahr flr ,mein“ Herzensprojekt fur ,meine” Schitz-
linge von DEBRA Sidtirol — Alto Adige. Im Februar findet die
erste Butterfly Gala in Modena statt! Ich wollte, dass die erste
Auffihrung in einer Stadt stattfindet, die dank des von Profes-
sor De Luca geleiteten Ferrari-Zentrums viel fir Menschen mit
Epidermolysis bullosa bedeutet, und viel fir mich. SchlieBlich
ist Modena jene Stadt, in der zwei der beliebtesten Opernle-
genden aller Zeiten, Luciano Pavarotti und Mirella Freni, gebo-
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Ilch nehme meine Aufgabe als Botschafterin sehr ernst und
ich werde mich stets darum bemuhen, die Schmetterlings-
kinder auf inrem Weg zu unterstitzen und ihre Lebensquali-
tat zu verbessern.

&

Arabella Gelmini-Kreutzhof

Botschafterin der Schmetterlingskinder in Stdtirol

ren wurden. Ich wollte, dass dieses Konzert Spenden flr den
Verein sammelt, ich wollte ein hervorragendes Orchester und
einen hervorragenden Dirigenten (die italienische Philharmonie
und Maestro Aldo Sisillo) und ich wollte das Konzert im glanz-
vollen Pavarotti-Freni Stadttheater abhalten. Es war nicht leicht,
einen Tag zu finden, den ich diesem Vorhaben widmen konn-
te, aber es war ein Versprechen, das ich zuerst unserer Isolde
gegeben habe, dann Anna und den restlichen EB-MUttern ge-
genlber erneuert habe. SchlieBlich ist es mehr und mehr zu ei-
nem starken Wunsch von mir geworden.

Mein Team und ich stehen zur Verfligung, um der Veranstal-
tung heute und auch in Zukunft die gréBtmogliche Resonanz zu
verleihen, damit meine ganze Welt, die Welt der Oper und die
Hunderttausenden von Opernliebhabern von eurer Erkrankung,
die wir mit Beharrlichkeit bekédmpfen, von den Geschichten der
Schmetterlingskinder, der einzigartigen (und ungeheuren) Kraft
ihrer Matter und der Kinder selbst erfahren. Ich méchte, dass
meine Welt euch mit Hilfe meiner BemUhungen kennenlernt
und euch und mich in unserer gemeinsamen Sache unterstutzt.
&

Eleonora Buratto

Testimonial von DEBRA Sudtirol — Alto Adige

Anna Mei

Die letzten Jahre waren fUr uns alle besondere Jahre. So inten-
siv wie nie zuvor haben wir erkannt, wie viel Wert das Leben,
die Liebe, die Gesundheit und das ,Wohlftihlen* haben - so-
wohl kérperlich als auch geistig.

Meine Tatigkeit als ,Solidaritatssportlerin® ist zwar in Bezug auf
die Anzahl der Veranstaltungen und Auftritte im wahrsten Sin-
ne fast zum ,Stillstand“ gekommen, aber die Energie und der
Wunsch nach neuen Wegen, die Schmetterlingskinder bekannt
zu machen, standen und stehen nach wie vor im Mittelpunkt
meiner Gedanken. Eine der besten Gelegenheiten dazu haben
sich im Jahr 2022 bei einem der wichtigsten Rennen in der
Welt des Profiradsports ergeben: Es war die Tour of the Alps,
die Ende April im Trentino stattfand.

Im Rahmen eines weiteren Projekts, welches ich in den Schu-
len vor Ort vorstellen durfte, lernten die Schilerinnen und Schi-
ler ,das Fahrrad Mia“ kennen, das den Schmetterlingskindern
hilft. Und so flllte sich Fiera di Primiero mit einzigartigen Kin-
dern, ausgestattet mit einem Fahrrad, Zeichnungen und spon-
tan geborenen Ideen, um den Kleinen mit EB zu helfen. Es war
fast unmaoglich, ihre Kreativitét und Fantasie zu stoppen.

Mit den Kleinen und ihren Lehrern habe ich Momente des On-
line-Unterrichts geteilt, Momente des Nachdenkens, die im Hin-
tergrund die Frage hatten: Wie kann ich helfen?

Die Wettbewerbsbihne war ein hervorragendes Schaufens-
ter, das es mir ermdglichte, Gber EB zu sprechen und das Be-
wusstsein fur das vielleicht wichtigste Konzept zu scharfen:
Selten bedeutet nicht allein — wie viele SchmetterlingsmUtter
immer sagen.

Der Konflikt, der in der Ukraine ausgebrochen ist, brachte vie-
le Fltichtlinge aus diesem Land zu uns und unter ihnen kamen
zwei sehr sliBe ,Schmetterlingsschwestern® in Modena an: Ich
hatte das Gluck, ihnen und ihrer Familie einige Fahrrader schen-
ken zu kénnen, die sie fur ihre ersten Versuche, selbstandig zu
werden, in der Stadt brauchten: um zur Schule zu gehen, ihre
Einkaufe zu erledigen und alle Besorgungen zu machen, die
mit der Wiederaufnahme des Lebens in einem Land verbun-
den sind, das glicklicherweise weit von den Graueltaten des
Krieges entfernt ist.

Auch in Ravenna haben wir in einer Schule Uber Schmetterlings-
kinder gesprochen. Die Schilerinnen und Schuler beteiligten
sich, indem sie ihre Produkte aus dem Schulgarten verkauft ha-
ben. Weiters wurden mehrere Exemplare des Buches ,Beyond
the Clouds" gekauft, deren Erlds direkt an unseren Verein ge-
spendet wurde. Jetzt warten sie auf das ,,grine Licht®, um mit

PIC-COLLAGE

bunten Fahrrédern, die Gberall mit Schmetterlingen geschmickt
sind, durch die StraBen der Stadt radeln zu kénnen. Am Ein-
gang der Ricci-Grundschule steht jetzt eine 3 x 4 m groBe Pla-
katwand, an deren Gestaltung jedes Kind teilgenommen hat,
indem es seinen eigenen Schmetterling ausgemalt und aufge-
klebt hat: In der Mitte steht das Mia-Fahrrad, auf dem die tau-
senden ,Schmetterlingskinder” unterwegs sind.

Fur sie, wie auch fur die Trentiner Schilerinnen, endete das
Projekt mit der Verleihung eines Diploms, das sie zu ,Paladi-
nen“ der Schmetterlingskinder macht. Und so hoffen wir, dass
das Jahr 2023 das Jahr des ,Schmetterlingsfahrrads” sein wird.
Im September habe ich in Slowenien einen weiteren Weltre-
kordversuch unternommen und schaffte im Velodrom gleich
drei davon.

Zudem hatte ich das Glick, mit DEBRA Slowenien in Kontakt
treten zu kénnen. Die Vereinigung besteht aus nur wenigen
Leuten: Es gibt acht slowenische Patienten, die Vereinigung ist
also klein, aber mit einem sehr lebendigen und energiegelade-
nen pulsierenden Herzen.

DEBRA, ein internationaler Name und Verein, hat einen kleinsten
gemeinsamen Nenner, in jedem Winkel der Erde: die Augen vol-
ler Leben und Hoffnung von Schmetterlingen und ihren Familien.
In ihnen habe ich dieses besondere Licht gefunden, das nur die
Gemeinschaft der Schmetterlingskinder besitzt, voller Hoffnung,
voller Liebe und voller Vertrauen in die Zukunft.

&

Anna Mei
Testimonial von DEBRA Sudtirol — Alto Adige
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Innovationen fiir mehr Autonomie und Selbstandigkeit

Selbstandig leben ist ein grundlegender Aspekt im Leben ei-
nes jeden Menschen. Doch Epidermolysis bullosa behindert,
in welcher Form auch immer, die personliche Unabhangigkeit
und dies in vielerlei Hinsicht. Daher entwickeln viele Betroffe-
ne mit der Zeit groBen Einfallsreichtum, um den Alltag zu meis-
tern. In dieser Geschichte geht es nun also nicht um EB, son-
dern um ein Werkzeug, das unser Leben verandert und die Zu-
kunft verandern wird.

2004 interessierte sich Adrian Bowyer, ein britischer Ingenieur
an der Universitat Bath, fir eine besondere Art von Maschinen,
namlich solche, die in der Lage sind sich selbst zu replizieren.
Dank ihm wurde in jenem Jahr das Projekt RepRap (kurz fir
Replicating Rapid Prototyper) ins Leben gerufen, eine Initiati-
ve zur Entwicklung eines 3D-Druckers, der die meisten seiner
Komponenten selbst herstellen kann.

Bowyer schlug mit dem Projekt eine Entwicklungsrichtung ein,
die auf Open Source basiert. In diesem Fall kénnen wir auch
von Open Hardware sprechen, also von greifbaren Artefakten,
Maschinen, Geraten oder anderen Gegenstanden, die der Of-
fentlichkeit zur Verfigung gestellt wurden, so dass jeder sie
herstellen, verandern, verbreiten und vor allem nutzen kann.

Dank des Open Source Charakters des Projekts entstanden
Start-ups, die die urspriinglichen Entwirfe von RepRap nut-
zen und verbesserten. Im Jahr 2009 wurde etwa MakerBot
gegrindet. 2012 brachte MakerBot den ,Replicator” auf den
Markt, einen der ersten 3D-Drucker fur Privatpersonen zu ei-
nem extrem gulnstigen Preis von 1.750 US-Doallar. In den fol-
genden Jahren folgten viele Unternehmen in der ganzen Welt
diesem Trend und brachten zuverldssige Maschinen zu sehr
niedrigen Kosten auf den Markt. Adrian Bowyer gilt heute als
der Vater des kostengunstigen 3D-Druckverfahrens. Diese Re-
volution ist noch nicht vorbei, sie findet auch heute noch statt.
Jeden Tag erforschen, entwerfen und bauen Ingenieure Ma-
schinen, 3D-Drucker, die leistungsfahiger, schneller, zuverléas-
siger und einfacher sind.

Die Verfugbarkeit dieser Technik erméglicht es, die unterschied-
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lichsten Objekte zu erstellen. Die Vorteile gegentber traditio-
nelleren Methoden sind die Schnelligkeit der Entwicklung dank
schneller Interaktionen und nied-
riger Druckkosten.

Die heute auf dem Markt erhalt-
lichen Maschinen ermdglichen
es, alle Arten von Anpassungen
vorzunehmen und das am bes-
ten geeignete Material flr die je-
weilige Anwendung auszuwah-
len. Das Foto z.B. zeigt die ver-
schiedenen Design- und Materi-
alvarianten einer Prothese fUr die
oberen GliedmaBen.

Die Modellierung und der 3D-
Druck kénnen bei der Konst-
ruktion von Hilfsmitteln zur Ver-
besserung der Selbststandig-
keit eingesetzt werden und
sind von Patient zu Patient ex-
trem anpassbar. Die Bedurfnis-
se verschiedener Personen flih-
ren daher auch zur Entwicklung
verschiedener Gegenstande. So
wird in dem einen Fall ein Hand-
lauf, in einem anderen Fall eine Anpassung fur Badezimmer-
armaturen oder gar neue Ofenkndpfe entwickelt. In Bezug auf
die alltdglichen Bewegungen kdénnen Prothesen sehr hilfreich
sein, etwa das Telefon zu halten und viele alltdgliche Handlun-
gen auszufihren.

Diese Technologie ist und wird in Zukunft ein immer wichtige-
rer Verblndeter sein, wenn es darum geht, die individuellen Be-

durfnisse eines jeden zu erflllen.

Lucio Buricca

Strategien gegen die Infantilisierung von Menschen mit EB

Wer mit EB lebt — und wir Betroffene wissen nur zu gut, was
dies bedeutet —, der lebt zwar sein ganzes Leben lang da-
mit, doch die Fokussierung in den Medien und in der Of-
fentlichkeit ruht auf den Kindern. Darum wurde der einprag-
same Begriff ,Schmetterlingskinder” erfunden. Dieser Be-
griff ist gut und nutzlich, um Aufmerksamkeit zu generie-
ren, vor allem beim notwendigen Fundraising. Er sollte aber
nicht darlber hinwegtauschen oder gar davon ablenken,
dass Epidermolysis bullosa Menschen aller Altersgruppen
betrifft und jedes Alter seine spezifischen Besonderheiten
und auch Moglichkeiten bietet, wie damit umzugehen ist.

Botschaft an die Eltern

Als Eltern méchte man seinen Kindern immer beistehen, es
kommt aber auch die Zeit, wo man die Verantwortung lang-
sam und behutsam an die heranwachsenden Kinder Uber-
tragen muss. Ruhrende und Ubertriebene Fursorge ist oft
der Versuch, die Betroffenen in Watte zu packen, doch ist
ihnen mit einer manchmal damit einhergehenden Infantili-
sierung auch nicht geholfen. Immer wieder wird uns von Be-
troffenen berichtet, wie die intensive Pflege vonseiten der
Eltern dazu fuhrte, dass sie auch als Heranwachsende oder
gar im Erwachsenenalter noch als pflegebedurftige Kinder
wahrgenommen wurden oder werden.

Eltern tun sich schwer, sich das Alter ihrer Kinder immer
wieder vor Augen zu halten und zu begreifen, dass auch
ihre Kinder eine ganz normale Entwicklung durchmachen,
Scham entwickeln, etwa beim taglichen Verbinden, dass
sie selbstandiger sein oder gar ihre Lebensplanung in ihre
eigenen Hande nehmen mochten. Auch wenn es den Pfle-
genden Ubertrieben erscheinen mag, die kdrperliche Ent-
wicklung ist auch und gerade fiir ein Kind mit EB sehr wich-
tig. Dieser Prozess kann und soll durchaus auch vom Kin-
derarzt, dem Allgemeinmediziner oder auch dem Frauen-
arzt (Hormontherapie etc.) begleitet und unterstitzt wer-
den, damit die kdrperliche Entwicklung zeit- und altersge-
recht stattfinden kann.

Hier gelangen wir zu einem groBen Tabuthema: die Sexu-
alitat von Kindern/jungen Erwachsenen mit EB. Dabei fra-
gen sich Eltern nattrlich, warum es notwendig ist, die Kin-
der bei dieser Entwicklung zu unterstitzen, wenn es in ih-
ren Augen spater mit groBer Wahrscheinlichkeit kein Sexu-
alleben und keine Partnerschaft geben wird. Oft genug wird
den Betroffenen damit von ihren Eltern direkt oder auch un-
bewusst vermittelt, dass sie wahrscheinlich alleine bleiben
werden. Auch hier steckt nattrlich Firsorge und Angst der
Eltern dahinter. Wichtig aber ist, dass die Eltern begreifen:
Es geht um die Entwicklung und Entscheidung der Betrof-
fenen, nicht um jene der Eltern.

Viele kleine Schritte

Darum unsere Empfehlung: einen kontrollierten Abnabe-
lungsprozess forcieren. Eltern sind hier oft unsicher, wie sie
vorgehen mussen, was sie ihrem Kind zumuten kénnen. Es
ist ohne Zweifel ein langwieriger und schwieriger Prozess,
der in kleinen Schritten erfolgen muss. In Absprache mit den
betroffenen Kindern und jungen Erwachsenen und im not-
wenigen Tempo. Daher haben wir zum Schluss dieser Aus-
fuhrung eine kleine Liste angehéngt, die Eltern dabei unter-
stlitzen kann, die Verantwortung Schritt fir Schritt an ihre
Heranwachsenden abzugeben. Sie unterstitzt aber auch
die Betroffenen selbst dabei, indem sie sie auffordert, aus
sich herauszukommen und sich als Heranwachsende und
Erwachsene mit Selbstbewusstsein zu positionieren.

Was konnen also Eltern, aber auch Schmetterlingskin-

der selbst, zu ihrer Selbstandigkeit beitragen?

1. Lasst die Kinder entscheiden, wer ihnen beim Verbinden
hilft und wann sie es tun wollen.

2. Zusatzliche Hilfe — etwa durch einen Hauspflegedienst —
entlastet die Eltern und bringt die benétigte Distanz.
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3. Fragt eure Kinder, welche Kleider sie mdgen, wann sie
einkaufen gehen wollen. Findet Lésungen, die fur eure Kin-
der funktionieren: z.B. Magnetkndpfe statt herkdmmlicher
Knopfe, Filz anstelle von synthetischem Material etc. Dies
alles unterstutzt die Selbstandigkeit eures Kindes im Alltag.

4. Lasst eure heranwachsenden Kinder entscheiden, was
sie essen mdchten. Dies ist wichtig fur die Selbstandigkeit,
aber eventuell auch fur eine gute Verdauung. Die Kinder
sollten ein Tagebuch fUhren und so selbst herausfinden,
was ihnen gut tut.

5. Heranwachsende mussen lernen, ordentlich zu sein und
die geregelte Medikation selbst unter Kontrolle zu haben.
Was brauche ich wann? Was jeden Tag, jede Woche, jeden
Monat? All dies ist auch wichtig, um spater die professio-
nellen Pflegekrafte zu unterstitzen.

AbschlieBend sei gesagt: Lasst euren Kindern ihren Frei-
raum, im Rahmen des Mdglichen und im richtigen Tempo
fur euer Kind. Lasst euch dabei ohne falsche Scham von
Arzten und Therapeuten unterstiitzen. Und ganz wichtig:
trdumt dabei in groBen Schritten. Fir euch und eure Kinder!
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Miitter erzdhlen

Was es fiir mich heiBt, eine EB-Mutter zu sein

Aus dem Herzen heraus schreiben ist das, was ich am besten
kann, und dieses Jahr méchte ich von mir selbst erzéhlen. Als
Kind habe ich mich stets und oft vergeblich nach Liebe ge-
sehnt, nach einer genuinen Liebe, die ich jetzt meinem Sohn
schenke. Ich selbst war ein Einzelkind inmitten einer GroB3-
familie, aufgewachsen mit Ideologien und Tabus, was mich
in meiner Entwicklung sehr gehemmt hat. So habe ich auch
friih geheiratet, zu frih, aber ich war eine gllckliche 20-Jah-
rige und nach Andreas Geburt auch eine gliickliche Mutter.

Ich war eine TrAdumerin, leidenschaftlich und lebenslustig. Ich
erlebte ein phantastisches Jahrzehnt, und schien mein Leben
vollig im Griff zu haben, als ich im Jahr 2000 Alessandro per
Kaiserschnitt zur Welt brachte. Naturlich hatte ich keine Ah-
nung, was mich erwartete. Ich hatte eine Vision, wie sich eine
Holztdr 6ffnete und Licht ins Zimmer strémte... spater dachte
ich, es mUsse ein Zeichen Gottes gewesen sein. Endlich ge-
schafft, nun werde ich mein Baby bald sehen, aber dann...
nichts! Die Stunden vergingen und ich splrte, dass etwas
nicht stimmte. Am Abend teilte mir der Primar, den ich seit
Jahren kannte, mit, dass es um meines Sohnes willen bes-
ser ware, ihn nach Turin in ein besser ausgestattetes Kran-
kenhaus zu verlegen.

In diesem Moment, inmitten eines Stroms widersprlchlicher
Geflhle... die ihr alle sicher kennt, spUrte ich, dass sich mein
Leben flr immer veréandern wirde. Ich musste die Frau loslas-
sen, die ich war, Rosalba existierte nicht mehr. Nach ein paar
Tagen lieB mich die Kraft der Verzweiflung aus dem Kranken-
hausbett aufstehen. Ich unterschrieb etwas und fuhr wenige
Tage nach dem Kaiserschnitt mit dem Auto zu meinem Sohn.

Ich kann die Leere, die ich fuhlte, nicht beschreiben... allein,
von allen verlassen, ein Gefiihl des Versagens. Ich kampf-
te mit mir selbst, musste mein Leben neu erfinden, in klei-
nen Schritten denken. Was mir jedoch bis heute im Gedacht-
nis geblieben ist, sind die Worte von Andrea, meinem ers-
ten Sohn: ,Mama, weine nicht, mein Bruder wird nicht ster-
ben, wir nehmen ihn mit nach Hause.“ Andrea, meine Sau-
le, mein Fels. Und so war es. Allen Arzten zum Trotz, die vor

22 Jahren nichts von Epidermolysis bullosa wussten, gingen

wir nach Hause.

Ich war nie stark, wurde jedoch Tag fUr Tag stérker... habe
mich mit meinen Grenzen auseinandergesetzt und versucht,
sie zu Uberwinden. Wenn ich heute zurlickblicke, wei3 ich
nicht, wie ich das geschafft habe. Ich habe mir oft gesagt:
»lch wirde gerne einschlafen und erst in zehn Jahren wieder
aufwachen.” Nun sind viele Jahre vergangen, und nach und
nach habe ich auf alle Angste und Fragen, die ich mir gestellt
habe, Antworten gefunden.

Ich schreibe all dies, um euch zu sagen: Seid mutig! Macht
einen Schritt nach dem anderen... schaut den Kindern in die
Augen, verzweifelt nicht. Ihre Haut ist zerbrechlich, aber unter
dieser Haut stecken die gleichen Traume und der gleiche Le-
benswille wie in jedem von uns. Sobald man den anfanglichen
Schmerz tUberwunden hat, findet man eine Dimension der Nor-
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malitat. Damit meine ich, dass auch das tégliche Verbinden,
Medikation, Krankenhausaufenthalte fur uns zur Routine wird.

Ich bedaure nur eines, und das ist die Botschaft, die ich allen
Muttern mit auf den Weg geben mdéchte: Ich bedaure, dass
ich aus Angst keine weiteren Kinder wollte. Warum ich das
sage, ist, weil mir spater klar geworden ist, dass mein Sohn
heute weniger einsam sein wirde. Solange Andrea zu Hause
war, fullten er und seine Freunde das Haus mit Leben, mit La-
chen, Spiel und SpaB, Wettkampfen, Pizzapartys... und Ales-
sandro immer mittendrin.

Heute bin ich zwar eine glickliche GroBmutter, aber der Al-
tersunterschied zwischen dem Onkel und dem Neffen ist zu
groB. Sicher ist es immer schon, mit seinem Neffen Zeit zu
verbringen, aber was fehlt, ist ein echter Freund, oder eine
Schwester oder ein Bruder.

Also, liebe Eltern, nicht aufgeben! Unsere Kinder haben Res-
sourcen, die wir uns nicht einmal vorstellen kénnen. Jeder Tag
ist ein neuer Tag, es vergehen die Monate, die Jahre, die Kin-
der entwickeln sich. Alessandro hat sich prachtig entwickelt,
wir sind zufrieden.

Im Juni konnte er sich in Modena an seiner rechten Hand ope-
rieren, dank einer neuen Technik, die einen Finger nach dem
anderen schmerzfrei 6ffnen lasst. Als nachstes kommt die lin-
ke Hand dran. Er ist stark und entschlossen.

Das Leben geht weiter, glaubt mir, unsere Liebe ist so groB,
dass sie uns jeden Tag die Kraft gibt, aufzustehen und wei-
ter zu k&mpfen.

Heute habe ich die Gewissheit, dass diese neue Frau, die
ich werden musste, es geschafft hat. Fir meinen Sohn, der
mir die wahre Bedeutung des Lebens vor Augen geflhrt hat.

Rosalba Loprevite
Eine EB-Mutter
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Hallo zusammen! Liebe EB-Familie, ich wei nicht, wie dieses

Jahr flr euch war, aber uns schien es, als wolle EB sein gan-
zes Arsenal gegen Vlad einsetzen. Es war fUr uns ein Jahr der
Prtfungen und vor allem Krankenhausaufenthalte. Flr mich
als Mutter war es wirklich schwer, jede weitere Einweisung
und jeden weiteren Krankenhausaufenthalt zu verkraften. Ich
habe in dieser Zeit so viel Unterstltzung von euch anderen
EB-Muttern erhalten. Dafir mdchte ich euch von ganzem Her-
zen danken. Vlad hat wieder einmal gezeigt, wie viel Kraft in
so einem kleinen Mann stecken kann. Er hat nicht nur mich,
sondern auch die Arzte und Krankenschwestern, die sich um
ihn gekimmert haben, vieles gelehrt, und ich bin mir sicher,
dass er noch viel vorhat. Die groBte Lektion, die mich Viad in
diesem Jahr gelehrt hat, ist: ihn absolut und bedingungslos zu
lieben, mit all seinen Problemen, mit seinen Wutanfallen, mit
seinen durchwachten Néchten, mit jedem Lé&cheln. Wir sind
fast am Ende eines weiteren Jahres, eines weiteren Jahres,
in dem wir mit EB leben, und wir sind muader, zugleich aber
auch starker und voller Hoffnung, dass es bald ein Heilmittel
fur alle ,Schmetterlinge” geben wird.

Ich hoffe, dass das néchste Jahr fur uns alle besser werden
wird. Eine herzliche Umarmung an euch alle.

Adela Peter
Eine EB-Mutter

Chiara wachst

Liebe Freunde, seid umarmt!

Was soll ich sagen, unser Leben schreitet voran und ich kann
euch mitteilen, dass wir unheimlich glicklich sind, dass Chia-
ra an ihnrem zweiten Geburtstag in den Kindergarten geht! Ich
kann euch berichten, dass wir extremes Gliick haben, denn
sie wird liebevoll angenommen und willkommen geheiBen. Das
Team horte sich mehrmals all unsere Gedanken, unsere Rat-
losigkeit und vor allem unseren Zugang und Umgang mit der
Situation an. Sie verstanden und engagierten sich. Das be-
deutet uns sehr viel.

Dabei ist nichts selbstverstandlich.

Die anderen Kinder sind zwar noch klein, haben aber nach
etwa zwei Monaten schon begriffen, dass es einen Grund gibt,
warum sie nur sanft berthrt und umarmt werden darf, und wa-
rum man ihre Hand ganz sachte halten muss.

lhre Lehrerin ist wirklich etwas Besonderes, sie hat ihre Au-
gen Uberall, zeigt es aber nicht. Sie findet immer eine Mog-
lichkeit, damit Chiara an jeder Aktivitat teilnehmen kann und
nicht ausgeschlossen wird.

Die ersten Bindungen entstehen... mamma mia, welche Freu-
de! Und Chiara spielt schon ihr Temperament aus, ein biss-
chen herrisch und sogar frech, antwortet sie schon mal mit
,noooo’ oder ,daiii‘. Aber sie kann auch anhanglich und fur-
sorglich sein. Chiara liebt es, mit Kindern zusammen zu sein.
Jeden Freitag trifft sie eine kleine Freundin namens Serena (7
Jahre alt), ihr solltet sie sehen. Die beiden haben eine inni-

ge Freundschaft!

Ich kann euch auch berichten, dass das erste Jahr das
schwierigste war, und ihr alle, die ihr uns das vorhergesagt
hattet und dass die Kleine diejenige sein wlrde, die uns die
Kraft gibt, alles zu bewaltigen, — ihr hattet recht.

Wie ich in meinem letzten Eintrag schrieb, bleibt der Juck-
reiz unsere Crux; besonders nachts. Ich weil3 nicht, wie viele
schlaflose Nachte wir diesen Sommer hatten. Und auch jetzt,
immer wieder. Es ist genauso schwer zu verstehen, ob es sie
wirklich juckt, denn ratet mal, was passiert, wenn sie im gro-
Ben Bett bei Mama und Papa schl&ft... dann juckt nichts (oder
zumindest wenig).

Es ist wirklich schwer, ruhig zu bleiben, wenn sich ihre Haut
abldst, aber nicht deshalb, weil sie spielt, nicht, weil sie un-
achtsam irgendwo runterfallt, sondern weil sie es tut, weil sie
vorher keine Erleichterung spurt.

Ich kann es kaum erwarten, euch eines Tages zu schreiben,
dass wir einen Umgang damit gefunden haben!

Wir wissen nicht, was diese Erkrankung mit sich bringen wird,
aber wir haben gelernt, uns auf die Gegenwart zu konzent-
rieren, auf den Zauber ihres Heranwachsens in diesem ma-
gischen Alter, darauf, diese Welt gemeinsam mit ihren Augen
zu entdecken, denn das alles ist, wie ihr bereits wisst... un-
gemein aufregend.

Mit Aufrichtigkeit und Zuneigung,

Eleonora, Giovanni und Chiara
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Ich bin die Mutter eines jungen Mannes mit EB. Er war kaum
mehr als ein Kind, als mich ein Zitat aus dem Film ,Forrest
Gump* inspirierte:

,Lass dir nie von jemandem einreden, dass er besser ist als
du, Forrest. Wenn Gott entschieden hatte, dass wir alle gleich
sind, hatte er uns allen Beinschienen gegeben.”

Mit diesem Motto habe ich das Wachstum meines Sohnes be-
gleitet, denn Autonomie und Selbstwertgefihl sind die Eck-
pfeiler eines Entwicklungsprozesses, sie machen es moglich,
die schwere Last von EB gut zu tragen.

Gerade in Bezug auf Autonomie und Selbsténdigkeit ist es bei
einer Erkrankung, die so stark einschrénkend, diskriminierend
und folgenschwer ist, sehr wichtig, nicht nur Kompetenzen zu
erwerben, sondern auch, sich als Erwachsener anzuerkennen
und sich als solcher zu betrachten. Selbststéandig zu sein be-
deutet nicht, alles allein zu machen, sondern die eigenen Fa-
higkeiten mit denen anderer zu verbinden — es ist auch die
Fahigkeit, um Hilfe zu bitten.
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Das Erreichen der Unabhéngigkeit ist der konkrete Ausdruck
eines Entwicklungsprozesses, der in der Familie beginnt und
auf das fragilste Mitglied Ubertragen wird.

Selbstandigkeit wird auch durch Arbeit verwirklicht, durch das
Bedurfnis, sozial nitzlich und produktiv zu sein, denn unter
dieser Bedingung entwickelt sich das Selbstwertgefiihl und
Gelassenheit.

Es ist nicht einfach, aber es ist mdglich.

Seit einem Jahr gehdre ich dem Vorstand des Vereins DE-
BRA an und engagiere mich fUr die Autonomie unserer jun-
gen Menschen mit allen Mitteln, die wir bekommen konnen.
Die Welt von EB ist schwarz-weiB, es liegt an uns, ihr Far-
be einzuhauchen.

Antonella Naccarato
Eine EB-Mutter

Dies und das

Mein Beck: Die siiBe Spendenaktion
fiir Schmetterlingskinder!

Schmetterlingskrapfen fir Schmetterlingskinder — Am 28. Feb-
ruar 2022 gab es in allen Filialen der Backerei Mein Beck kost-
liche Leckereien zu verkosten, deren Erlds zu groBen Teilen
an den gemeinnitzigen Verein der Schmetterlingskinder, DE-
BRA Sudtirol — Alto Adige, ging.

Mit den bunten Krapfen erweiterte Mein Beck das Sortiment
der klassischen Faschingskrapfen um eine bunte, leckere, op-
tisch und geschmacklich Lebensfreude versprihende Varie-
tat: verziert mit Schokoladenglasur, bunten Schmetterlingen
und Streuseln. Verkauft wurden die Schmetterlingskrapfen in
den Mein Beck Geschéften sowie auf den Wochenmarkten.

Solidaritat konkret

Geholfen wurde mit der Aktion ganz konkret unserem Verein
DEBRA Sudtirol — Alto Adige, der sich seit Jahren um die EB-
Betroffenen kimmert. Viele Menschen wissen gar nichts Uber
EB - Epidermolysis bullosa, oder was es flir die Betroffenen
bedeutet, mit dieser Erkrankung zu leben. Den meisten Men-

»Kellerbach fiir Schmetterlingskinder*

Was gibt es Schoneres als eine gute Nachbarschaft? Die Ak-
tion ,Kellerbach fir Schmetterlingskinder” ist ein gutes Bei-
spiel fur liebevolle Nachbarschaftshilfe. Die kleine Fraktion rund
um die KellerbachstraBe in Naturns hat dieses Jahr eine eige-
ne Spendenaktion flr Schmetterlingskinder gestartet und den
Erlés an DEBRA Ubergeben. Ein groBes Dankeschdn von un-
serer Seite an die ,Kellerbacher*.

schen ist die Vorstellung
fremd, dass die kleins-
te Reibung zu langsam
heilenden Wunden fuhrt,
dass alltagliche Aktivi-
taten wie Spazierenge-
hen zur Herausforderung
werden und sogar das
Essen weich sein muss,
um nicht die Speiseréh-
re zu verletzen. So wa-
ren die weichen Krapfen
zu Fasching die idealen
Botschafter fur die Anlie-
gen von uns Schmetter-
lingskindern.

Hintergrund

Die Solidaritatsaktion hat einen konkreten Anlass: EB ist der-
zeit nicht heilbar. Daher tragen die Betroffenen oder ihre Fa-
milien erhebliche Kosten fur Arztbesuche, Medikamente und
Verbandsmaterial. Hier versucht DEBRA Sudtirol direkte und
konkrete Hilfe zu leisten — Hilfe zur Selbsthilfe!

Eine siiBe Weihnachtsaktion

Einige EB-MUtter haben sich kreativ kulinarisch ausgetauscht
und anschlieBend die Leckereien gebacken und flir den guten
Zweck gegen eine Spende verteilt. Der Reinerlds ihrer Aktion
wurde dem Verein der Schmetterlingskinder, DEBRA Sudtirol
— Alto Adige, Ubergeben.
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W.E.S.T.: Das groBe Herz der Grillmeister

W.E.S.T.: Winter Extreme South Tyrol Barbecue Contest. Das
ist die Sudtiroler Extrem-BBQ-Meisterschaft, die alljghrlich bei
Minusgraden im winterlichen Rein in Taufers im Ahrntal statt-
findet. Grill-Experten aus fast der ganzen Welt grillen im Rah-
men des Events nicht nur um die Wette, sondern vor allem
auf Weltniveau.

Die Veranstalter spenden seit der ersten Ausgabe ihres wort-
wortlich coolen Events den Erlds der verkauften Grillspeziali-
taten an DEBRA Sudtirol. Auch 2022 haben die Gourmetgriller
wieder ein groBes Herz gezeigt und den Schmetterlingskindern
eine schéne Summe gespendet. Ein groBes Dankeschdn von
unserer Seite an die harten Manner und Frauen von W.E.S.T.
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Singen macht die Welt schoner. Und besser.

2022 gingen die beherzten Laiensénger vom Mannergesangs-
verein Gries in Bozen/Gries von Tur zu Tur, um die Menschen
mit ihrem Gesang zu erfreuen. Die stimmungsvolle Klangrun-
de hat seit vielen Jahren Tradition, ebenso wie der Gesangs-
verein selbst, der bereits seit dem Jahr 1921 besteht.

Gesang 6ffnet die Herzen, denn wie heiBt es so schon: Wo
gesungen wird, da lass dich nieder. Zugleich wurde aber die
schwierige Situation der Schmetterlingskinder und die Erkran-
kung EB ins Bewusstsein der Menschen gebracht. Der Er-
|6s wurde den Schmetterlingskindern gespendet. Darum geht
ein groBes Dankeschdn an den Bozner Mannergesangsver-
ein Gries.

Giovanni Esposito, Maurilio Brini
fiir meine EB-Jungs und -Méadchen

Am Montag, den 23. Méarz, fand im Club der Mailander K&mp-
fer und Veteranen dank des Einfallsreichtums von ganz beson-
deren Menschen wie Giovanni und Maurilio ein Treffen statt na-
mens ,La musica nel cuore” (Musik im Herzen). Das Ziel des
Treffens war es, mit Liedern und Texten die Emotionen aus-
zudrlUcken, die sie in jedem von uns auslésen.

Aber Maurilio und Giovanni haben weit mehr getan, als nur
Emotionen zu wecken. Sie taten, was ihr Herz ihnen diktierte,
und sorgten daflr, dass der Abend auch einen solidarischen
und wohltétigen Zweck hatte.

Dank ihrer Erfahrung und mit viel Engagement organisierten
sie eine Veranstaltung, an der weit Uber 100 Menschen teil-
nahmen, darunter die Kinstlerin Anna Gozzo, die mit der Ver-
steigerung ihrer handgefertigten Werke einen wichtigen Bei-
trag daflr leistete, dass 800 € fur DEBRA Sudtirol — Alto Adi-
ge gesammelt werden konnten.

Ein herzliches Dankeschdn an Giovanni und Maurilio und alle,
die an dem Abend dabei waren.

Franco und Nicoletta

We ride together

Die Tour of the Alps fahrt mit DEBRA

DEBRA hat einen neuen starken Partner: Die Tour of the Alps.
2022 stellten sich erstmalig Talente aus der ganzen Welt im
Rahmen des grenziberschreitenden Etappenrennens in der
Alpenregion in den Dienst von DEBRA.

Bei der Tour of the Alps standen nicht nur sportliche Glanzleis-
tungen im Vordergrund. Auch Inhalte abseits des Radsports
wurden thematisiert. Ausdruck daftr war der Grundsatz #LiveU-
phill, der hinter dem grenzUberschreitenden Etappenrennen
stand und an die Schwierigkeiten des Alltags erinnern sollte.
Auf ihrer Website widmete Tour of the Alps den Schmetterlings-
kindern eine eigene Seite, auf der zu lesen war: ,Um diesem
Grundsatz verstarkt Rechnung zu tragen, unterstitzt die Rund-
fahrt im Jahr 2022 DEBRA Sudtirol - Alto Adige. Die Vereini-

gung wurde 2004 von Isolde Mayr Faccin gegrindet und hilft
Kindern, die an der Erkrankung Epidermolysis bullosa leiden.*

Die Unterstiitzung von DEBRA Sudtirol — Alto Adige durch den
Radsport wurde somit durch die Zusammenarbeit mit Tour of
the Alps noch weiter verstérkt.

Flr Giacomo Santini, den Prasidenten der Sportgruppe GS
Alto Garda, war die Kooperation mit DEBRA Sudtirol — Alto
Adige etwas ganz Besonderes: ,Wir haben bei der Tour of the
Alps immer wieder ernste Herausforderungen des Lebens the-
matisiert. Soziale Themen sind uns ein groBes Anliegen. Fur
uns ist es daher eine groBBe Ehre, mit DEBRA Sudtirol — Alto
Adige zusammenzuarbeiten und der Vereinigung die Blhne
zu geben, die sie verdient.”
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EB-Summer Camp 2022

Die Landes-Stromgesellschaft ALPERIA hat 2022 die Schmet-
terlingskinder mit einer groBzligigen Spende unterstitzt und
so wesentlich dazu beigetragen, dass wir das ersehnte Sum-
mer Camp in vollem Umfang realisieren konnten. Das Camp
selbst war ein voller Erfolg und wére ohne diese Spende wohl
bescheidener ausgefallen. Ein groBes Dankeschon von unse-
rer Seite an die Landes-Energiegesellschaft ALPERIA.
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Gabriele Fortin und das Racing Team TRB-HERSH

Anlasslich des MTB-Wintercups am 13. Februar in Capiago In-
timiano hatten wir dank unseres Unterstitzers Gabriele Fortin
die Mdglichkeit, als Wohltatigkeitsorganisation bei dieser Ver-
anstaltung aufzutreten. Ein Tag, an dem junge Sportlerinnen
und Sportler ihr Bestes im Wettbewerb gaben und 300 € fur
unsere Schmetterlingskinder spendeten.

Vielen Dank an Gabriele und alle jungen Athleten.

Franco und Nicoletta

Von Frauen fiir Frauen

Soroptimist International wurde bereits 1921 in Kalifornien ge-
grtndet. Der internationale Service-Club flr berufstatige Frau-
en, der sich fUr Frauenrechte sowie Bildung, Gleichberech-
tigung und Frieden zum Wohle der Frauen einsetzt, ist seit
Jahren global gut vertreten und vernetzt. Die Meraner Filiale
— Soroptimist International Merania — setzt den Schwerpunkt
ihrer ehrenamtlichen Tatigkeit auf die Verbesserung der Le-
bensqualitat von Frauen.

Dank ihrem Engagement hat die Organisation schon vielen ge-
holfen. In diesem Jahr mit einer Sachspende in Form eines er-
gonomischen Spezialsessels, auf dem sich Martin, ein Mann
mit EB, bei Schmerzen oder Erschdpfung ausruhen kann. Ein
groBes Dankeschon von Martin und uns allen an Soroptimist
International Merania.

Lassen wir all jene zu Wort kommen, die diese Veranstaltung
organisiert haben.

Fabrizio Scolfaro, Leidenschaft, Herz und Entschlossenheit.
An alle, die mich fragen, warum ich das tuelll.... wozu ist Eve-
resting gut!!! Ich antworte ihnen einfach so.

Bis vor 4 Jahren wusste ich nicht einmal, dass es Schmetter-
lingskinder gibt und deshalb verstehe ich diejenigen, die mir
bestimmte Fragen stellen. Aber in den letzten 4 Jahren habe
ich es auf meine eigene kleine Weise geschafft, wie Franco
Esposti sagt, das EB-Wort zu verbreiten.

Ich habe die richtige Wahl getroffen, indem ich die richtige Per-
son, Graziana Antoci, Prasidentin der Radsportgruppe GC 95
Novara, gebeten habe, bei der Organisation dieser Wohltatig-
keitsveranstaltung zu helfen.

Danke an alle fuir euren Beitrag und einen besonderen Dank
an Manuel Mingolla und seine Gruppe von Triathleten fur die
mentale Unterstitzung und mehr.

Dank Francesca ,La Fra“ Forasacco und Stefano Piatti, die
uns im kritischsten Moment unterstiitzt haben, auch ihnen ge-
hort ein Stick Everesting.

Vielen Dank auch an Fabio lanniciello, Flavio Bertola, Giorda-
na Chiesa und Maurizio Maggio, der aus Casorezzo gekom-
men ist, um personlich mitzuhelfen, nur um dann wieder zu
gehen, ohne auch nur einen Kaffee getrunken zu haben, weil
seine Tochter Geburtstag hatte.

Dank an Antonio Falda, der mit dem Kauf des Trikots und sei-
ner Anwesenheit dazu beigetragen hat.

Dank an Michele Palma, der es mit seiner kleinen Gruppe trotz
allem geschafft hat, den Gipfel zu erreichen.

Dank an Eligio Caccia Manunoah und Angelo Agarini fir die
Begleitung am Samstag, und Dank an Fulvio Gambaro, der
in der Nacht in seiner Graziella auftrat.

Dank an Danny Giuseppe Canzano, Giuseppe Negroni, Turco
Salvatore und Mirko Rebagliati flr ihren Beitrag.

Vielen Dank an das Mechanikerteam Gianluca Bortolami, Enzo
Fogarino, Fabrizio Ghirardi und Walter, die an meiner Graziel-
la gearbeitet haben, als wére sie eine Einzelanfertigung! Nein.
Ich habe sie nicht vergessen... UPI, die mich immer unter-
stUtzt hat und wahrend der gesamten Veranstaltung an mei-
ner Seite stand.

Graziana Antoci, Prasidentin des GC 95 Novara und Orga-
nisatorin der Veranstaltung, ist eine Person mit viel Herz und
Leidenschaft. ,Ich trdumte davon, mit dir zu fliegen, auf einem

Schmetterlingsfahrrad®.

Du hast gesagt: ,Mach nicht zu viele Witze, ich mache hdchs-
tens drei.”

Aber du bist aufgeblieben und hast auf mich gewartet, in mei-
nem ersten Half Everesting Base Camp (Half Everesting 8848
Wir unterstitzen Schmetterlingskinder & die Forschung.)

Dank an die auBergewodhnlichen Méanner, die das Kunststiick
vollbracht haben: Fabrizio Scolfaro, Michelangelo Pacifico,
Stefano Vivacqua, Carlo Magnaghi & Daniele Parmeggiani.
Dank an die besonderen Manner, die es 11 Stunden lang mit
mir ausgehalten (und mich verkdstigt) haben.

Andrea Noe', Franco Esposti, Vincenzo Pacifico

Dank an die einmalige Bruna Gazziola alias UPI fUr diese grof3-
artige Lektion, die uns zeigt, was wahre GroBe ist.

Dank all dieser besonderen Menschen konnten wir mehr als
1.700 € sammeln und an DEBRA Sdtirol — Alto Adige Uber-
geben.

Wenn das Warum stark ist, findest du auch immer das Wie.

Franco und Nicoletta
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Konzert fiir den guten Zweck

Die Turbojugend Schlern hat im Sommer 2022 ein wahrhaft
lautes und phdnomenales Konzert abseits der Mainstream-
Unterhaltung organisiert und auf diese Weise ausgelassenen
Spal und rockige Musik mit Solidaritat verbunden.

MaBgeblich beteiligt an der Organisation war die Punkrock-
Band WC aus Vols am Schlern, ein Urgestein der Sudtiroler
Musikszene, die schon Mitte der 1990er Jahre ihre ersten Auf-
tritte auf SUdtirols Blhnen hatten.

Am 1. Juni 2022 fanden dann schlieBlich rund 150 musik-
begeisterte Fans ihren Weg in den Jugendraum ,Insel” in
Vols. Fur den guten Zwecke besonders ins Zeug gelegt ha-
ben sich Bassist Simon Oberhauser und Organisator Walther
Tirler. WC-Sanger und Gitarrist Andi Federer berichtet, dass
das Konzert kurzfristig beinahe noch ins Wasser gefallen wére,
dann aber doch stattfand. Die Musiker hatten ebenso wie das
Publikum groBen Spaf3 und ,das Konzert kdnne gerne wieder-
holt werden*“. Federer sagt dem DEBRA Journal, es sei sehr
wichtig, auf diese Erkrankung aufmerksam zu machen, denn
er selbst hatte ,noch nie vorher etwas von EB gehort, und so
geht es sicher vielen®.
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Das Kirschenfest von Bareggio

Vom 3. bis 5. Juni fand das Kirschenfest von Bareggio statt,
wo wir dank der Birgermeisterin Linda Colombo und des
stellvertretenden Burgermeisters Lorenzo Paietta als Wohlt&-
tigkeitsorganisation zu Gast waren.

Wieder einmal fihlten sich unsere Schmetterlinge nicht al-
lein, denn wir hatten die Gelegenheit, den Menschen von EB
und den Herausforderungen zu erzahlen, die diese Erkran-
kung mit sich bringt.

Ein groBes Dankeschon an die Verwaltung der Gemeinde Ba-
reggio fur die Moglichkeit.

Franco und Nicoletta

Der gesamte Erlds der Einnahmen wurde DEBRA Sudltirol ge-
spendet. Wir bedanken uns bei den leidenschaftlichen Punk-
rockern von WC sowie bei der Band SPEED UP fir die Or-
ganisation, die gute Idee, SpaB mit Solidaritat zu kombinie-
ren und naturlich bei allen, die im Rahmen dieses Events ge-

spendet haben.

Seit mehreren Jahren leitet Professorin Mantini die Kreativ-
werkstatt ,Immaginazioni favolose” (Fabelhafte Fantasien) am
Gymnasium G. Greggiati in Ostiglia Mantova, in der behinder-
te Kinder Raum finden, um ihre Kreativitat auszudriicken und
einen Moment des Austauschs zu erleben.

Im vergangenen Schuljahr konnte dank des unschatzbaren
Engagements der Professorin das Kooperationsprojekt der
Kreativwerkstatt mit dem Verein DEBRA in die Tat umgesetzt
werden.

Ziele des Projektes waren:
e die persdnliche und soziale Autonomie
der Schiler zu starken;
* Bewegungen kontrolliert auszufiihren
und so feinmotorische Fahigkeiten zu stérken;
e individuelle Ausdrucksmaglichkeiten
zu finden und zu verbessern;
® den Einsatz von grafischen und visuellen Mitteln
und Techniken zu vermitteln;
e den Geist der Zusammenarbeit durch
Kleingruppenarbeit zu férdern.

Fur Schlerinnen und Schuler mit kdrperlichen Einschrankun-
gen ist die Workshop-Erfahrung eine Chance, kognitiv, prak-
tisch und sozial zu wachsen. Es ist auch eine Gelegenheit, sich
bestimmte Techniken anzueignen, was wiederum das Selbst-
wertgefUhl und das Vertrauen in die eigenen Fahigkeiten stérkt.
Die Kinder verzierten kleine holzerne Schmetterlinge, das Sym-
bol der Vereinigung, mit Temperafarben, Perlen und Aufkle-
bern in verschiedenen Formen und Farben, um Gadgets her-
zustellen.

Die hergestellten Objekte waren ein voller Erfolg. So beschlos-
sen einige Lehrkrafte und Schulangestellte, sie zu kaufen und
einen Beitrag flr die Schmetterlingskinder zu leisten.

Unser besonderer Dank gilt Professor Mantini sowie Antonel-
la vom BUro in Poggio und allen Kindern: Francesco, Valenti-
no, Firdaus, lkram, Francesca, Antonella, Marcello, Luca, Ma-
nal, Gaia, Nicold, Diego und Rosa.

Elena Bocchi

Ein ganz spezielles Konzert

fiir Schmetterlingskinder

Urspringlich fur 22. Dezember 2022 geplant, fand die
erste Butterfly Gala, ein musikalisches Benefizevent zu-
gunsten von DEBRA Sudtirol unter der Schirmherrschaft
der Stadt Modena, im Teatro Comunale Pavarotti-Freni di
Modena nun am 06. Februar 2023 statt — unter Mitwir-
kung unserer EB-Botschafterin, der Sopranistin Eleono-
ra Buratto und dem Orchestra Filarmonica ltaliana unter
der Leitung von Aldo Sisillo.

Fur EB-Betroffene und deren Angehorige war das Kon-

zert kostenlos — und ganz sicher ein spezielles und wun-
derbares Event.
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Ostern in der Zentrale der italienischen Sportschiitzen
in Mailand

Wie jedes Jahr fand auch zu Ostern 2022 im Mailander TSN
(Tiro a Segno Nazionale) eine Benefizveranstaltung statt.

Die Mitarbeiter des TSN-Clubhauses gaben — angeflihrt von
Antonella — ihr Bestes, um die berhmte und leckere neapo-
litanische Pastiera zu backen. Das bis heute beliebte StiBge-
béck hat seine Wurzeln bereits in der Antike.

Die Aktion war ein groBer Erfolg und brachte gut 400 € ein,
die an DEBRA Sudtirol — Alto Adige gespendet wurden. Ein
besonderer Dank geht an alle, die zu dieser Wohltatigkeits-
initiative beigetragen haben.

Antonella und Franco
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5
GRANFONDO
VINDELSALE

Fantinl Club

10 AFSILE 2017

Am 10. April fand in Cervia der Gran Fondo Via del Sale statt,
bei dem zahlreiche Sportler an den Start gingen.
Dank des Schirmherrn des Fantini-Clubs, Claudio, war DEB-
RA Sudtirol — Alto Adige als Charity Gast eingeladen, um den
Menschen vor Ort mehr Uber die Erkrankung EB zu erzahlen.
Vielen Dank an Claudio und alle seine Mitarbeiter.

Franco und Nicoletta

Der Lionsclub gehért zu den groBten Hilfsorganisationen der
Welt. Er unterstitzt BedUrftige und Hilfesuchende und steht
jenen Menschen bei, die in Not geraten sind. Er férdert aber
auch kulturelle Projekte und unterstiitzt soziale Vereine.

Ganz im Zeichen dieser Vereinsstatuten hat der Lionsclub
Hochpustertal die Schmetterlingskinder von DEBRA Sddtirol
— Alto Adige 2022 mit einer groBzlgigen Spende flr das er-
sehnte Summer Camp unterstutzt.

Wenn du die groBe Leidenschaft fir das, was du tust, weiter-
gibst, wenn du deine Liebe fur das, woran du glaubst, weiter-
gibst, wenn du deine Zeit denjenigen opferst, die nicht selbst
entscheiden konnten, wie sie hr Leben leben mdchten, dann
macht dir das Universum alle Ehre.

Und so geben die Menschen ihr Bestes, um zusammenzu-
arbeiten und uns zu unterstiitzen, wie die Arzte in der Tet-
toni-Apotheke in Pregnana Milanese (Ml), deren Initiative es
war, Geld fir unsere EB-Jungen und -Méadchen zu sammeln.

Danke an die Arztinnen Chiara, Rosa und Elisabetta fir ihre
Solidaritat.

Franco und Nicoletta

LUNITE, na varieté de corusc se ligia”

Le conzert & porté I'inom “UNITE, na varieté de corusc se
ligia”, che € n titul de gran valUta por vigni mémber dl cor, y
chésc a i ascutadus instésc podU odéi, aldi y sinti tratan i dis
de esibiziun tres les cianties ciantades y sonades.

Am 17. und 18. September fanden zwei Konzerte des
Jugendchors Mosaic Singers&Players im Vereinshaus in St.
Vigil in Enneberg statt, wo die Sanger*innen und Musiker*innen
vor Publikum ihrer groBen Leidenschaft, der Musik, fronen
konnten. Mit ausgewahlten Liedern ist es dem Jugend-
chor gelungen, den Zuhérern das Motto ,Vielfalt und Ein-
heit” néherzubringen. Die Vereinigung DEBRA wurde mit
einer groBzligigen Spende aus den Einnahmen bedacht.
Dafir méchten wir uns herzlich bei dem Jugendchor und
allen Beteiligten bedanken.
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Eine pfiffige Pfiff Toys Idee

Die Spielwarenkette Pfiff Toys hat ein groBes Herz fur die
Schmetterlingskinder, die selbst in der Wahl der Spielsachen
eingeschrankt sind. Selbst Handball- oder FuBballspielen kann
fur Schmetterlingskinder sehr schmerzhaft sein. Die Spielwa-
renkette Pfiff Toys ist seit 1992 der gréBte Fachhandel fur
hochwertige Spielsachen in Stdtirol.

Spielen ist wichtig fir Kinder, auch flr uns Schmetterlingskin-
der, denn Spielen bedeutet: Fahigkeiten fordern und Wissen
vermitteln, Langeweile vertreiben und Spaf haben.

So hat Pfiff Toys schon vor Jahren eine tolle Aktion ins Leben
gerufen, die es bis heute gibt: Mit jeder Einkaufstasche geht
ein festgelegter kleiner Betrag als Spende an DEBRA Sudtirol.
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Ladinisch fiir Feinschmecker

2022 sind wir in den Genuss der Ladinischen Kiche gekom-
men. Alljahrlich sind die Béuerinnen von St. Martin in Thurn
namlich am Stegener Markt, dem gréBten Markt Sudtirols,
bei ihrem Standl voller Leckerbissen anzutreffen. Von Gerst-
suppe Uber Strauben und Turtres, jene kdstlichen, mit Spinat
und Ricotta geflllten Krapfen, die im restlichen Stdtirol unter
dem Namen Tirtlan bekannt sind.

Die Bauerinnen, die beschlossen hatten, DEBRA Sudtirol eine
Spende zukommen zu lassen, konnten dank der Beliebtheit
ihrer Spezialitaten eine beachtliche Summe erzielen, welche
im Rahmen der Generalversammlung am 19. November 2022
Uberreicht werden konnte. Ein groBes Dankeschon fur eine Ak-
tion, die Sudtiroler Tradition mit Solidaritat verbindet. Giulan!

Team Lewis fiir Team DEBRA

Die Munchner PR- und Kommunikationsagentur hat 2022
Uberraschend eine Spende an DEBRA Stidtirol Uberwiesen.
Das Unternehmen in der bayerischen Hauptstadt bietet haupt-
sachlich integrierte Kommunikationsberatung, um die Vorteile
einer PR-Agentur, einer digitalen Marketing-Agentur und einer
Social-Media-Agentur zu vereinen.

Die Spende an DEBRA Sudtirol erfolgte zwar abseits vom
~Rampenlicht* der Sozialen Medien, daflir erwahnen wir es
nun in unserem Journal und senden ,ein herzliches vergelt's
Gott* nach Munchen.

DEBRA Sidtirol im Einsatz
fiir die Schmetterlingskinder!

Von 25. bis 31. Oktober 2022 fand weltweit die EB Aware-
ness Week statt, um Menschen fir Epidermolysis bullosa zu
sensibilisieren. Personen, die mit dieser seltenen Erkrankung
leben und haufig auch als Schmetterlingskinder bezeichnet
werden, finden in DEBRA ihre Interessenvertretung.

Wéhrend der EB Awareness Week verstarken DEBRA-Ver-
bande jedes Jahr in aller Welt ihre Aktivitaten, um die Of-
fentlichkeit auf die Beschwerden, die EB mit sich bringt, so-
wie auf die besonderen Bedurfnisse der Betroffenen und die
Schwierigkeiten der Familien mit betroffenen Mitgliedern auf-
merksam zu machen. Darlber hinaus werden Interessierte
Uber die medizinisch-wissenschaftliche Forschung zur Be-
handlung informiert.

Fir den Erfolg der EB-Aufklarungswoche ist der Beitrag der
Medien - Zeitungen, Fernsehen und Radio — von entschei-
dender Wichtigkeit, da sie als Sprachrohr fungieren, um Men-
schen und Institutionen auf die Besonderheiten dieser heim-
tlickischen Erkrankung aufmerksam zu machen.

Mit Blick auf die Awareness Week 2022 erklart Anna Faccin,
Prasidentin von DEBRA Sudtirol — Alto Adige:

Welche Bedeutung hat die EB Awareness Week fiir DE-
BRA?

Das Ziel dieser Informations- und Sensibilisierungswoche
ist es daflir zu sorgen, dass eine seltene Erkrankung wie EB
nicht in Vergessenheit gerat. Wir wenden uns nicht nur an die
Offentlichkeit, sondern auch an die Institutionen: Seltene Er-
krankungen wie EB werden von der Forschung und der Phar-
maindustrie oftmals beiseitegeschoben, nicht zuletzt, weil sie

aufgrund ihrer Seltenheit unrentabel sind. Jede Krankheit ist
nur dann rentabel, wenn sie eine groBe Zahl von Menschen
betrifft. Doch die Rentabilitat sollte nicht im Vordergrund ste-
hen, denn Erkrankungen betreffen und besiegeln das Schick-
sal des Einzelnen, der darunter leidet.

Was machen die DEBRA Gruppen wahrend der EB Awa-
reness Week?

Wir sprechen Uber Epidermolysis bullosa in den sozialen Me-
dien und mit der lokalen Presse, wir organisieren viele Tref-
fen mit Familien und erinnern sie daran, dass die Heraus-
forderungen, die unsere Situation mit sich bringt, zwar viel-
faltig sind, dass wir aber gemeinsam mit DEBRA L&sungen
fur viele der Probleme finden, mit denen wir téglich konfron-
tiert sind.

Im Laufe der Jahre hat sich DEBRA Siidtirol - Alto Adi-
ge auch auBerhalb Sidtirols zu einem Bezugspunkt
entwickelt. Was ist der Grund fiir diesen ,,Erfolg“?
Epidermolysis bullosa ist nach wie vor eine unheilbare Er-
krankung, welche die Lebensqualitét der Patient*innen und
ihrer Familien stark einschrankt. Dank der Spenden vieler
Menschen und Unternehmen kénnen wir seit fast 20 Jah-
ren tatkraftige Hilfe leisten. Freiwillig, vor Ort und ohne bu-
rokratischen Aufwand. Proaktiv zu sein und die wirklichen
Bedurfnisse der Schmetterlingskinder zu verstehen, hat es
unserer Vereinigung ermdglicht, sich zu konsolidieren und
zu wachsen.

Paradoxerweise freuen wir von DEBRA Sudtirol — Alto Adige
uns darauf, dass DEBRA in Zukunft keine Existenzberechti-
gung mehr haben wird, namlich dann, wenn die Erkrankung
besiegt ist. Doch bis dahin... werden wir von DEBRA wei-
terhin fur alle Betroffenen da sein und fur eine bessere Le-
bensqualitat kdmpfen: Until there is a cure there is DEBRA!
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Nach zwei Jahren Pandemie durften wir letztes Jahr
endlich wieder gemeinsame Tage in geselliger Runde
genieBen - diesmal im Hotel Schonblick in Reischach.

Der Austausch von Erfahrungen und Wissen Uber die eigene
Erkrankung ist fur Menschen mit EB sehr wichtig, auch was
den neuesten Stand der Forschung betrifft. Darum ist die
jahrliche EB Summer Week stets ein Highlight: ein paar fei-
ne Tage, um gemeinsam zu lachen und uns auszutauschen;
Tage, in denen wir Hoffnung geben, Leid teilen, Sorgen ver-
gessen, uns nicht alleine fuhlen, schon allein deshalb, weil
man ein ganz éhnliches Schicksal teilt.

Coachings

Absolute Highlights waren im letzten Jahr die Coachings mit
Francesca Curi und Angelica Pierri. Dabei wurden Themen
wie Resilienz und auch Emotionen angesprochen, die auf-
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kommen, wenn man téglich Mobbing oder Ausgrenzung,
aber auch positiver Diskriminierung ausgesetzt ist. Dies be-
trifft nicht nur die Betroffenen selbst, sondern kann auch die
Eltern, die Geschwister, die Partner und selbst die eigenen
Kinder betreffen.

Es blieb auf der EB Summer Week aber nicht bei der The-
orie, denn die Coaches haben uns ganz konkrete Strategi-
en und Tipps gegen verbale Diskriminierung mitgegeben, die
auch vor Ort direkt eingelibt wurden. Diese orientierten sich
an Fragen und Unterstellungen, die uns so oder anders im-
mer wieder einmal begegnen.

Achtsamkeit

Ein weiteres wichtiges Thema der Vortrage: die Korperintel-
ligenz und Achtsamkeit in Bezug auf unseren Korper zu ent-
falten! Was bedeutet ,Mindfulness des Kérpers*? Die Mind-

fulness-Strategie lehrt uns zu versuchen, uns nicht mit der
eigenen Pathologie zu identifizieren, sondern das, was wir
sind, unsere Identitat, von dem zu unterscheiden, was wir
physisch flhlen. Es erméglicht uns vor allem, den Schmerz
zu ,beobachten®. Dies wiederum hilft uns dabei, dem unver-
meidlichen Schmerz ein Stlick weit indifferenter zu begegnen.
Auch Meditation wurde als wirksame Methode der Schmerz-
kontrolle vorgestellt.

Gedenkfeier fiir Isolde

Nicht fehlen durfte die Gedenkfeier flr unsere verstorbene
Présidentin und DEBRA-SUdtirol-Grtinderin Isolde. Die Fei-
er fand statt bei einer gemeinsamen Marende. Unsere Devi-
se: ,Wir machen weiter! Solange es keine Heilung gibt, so-
lange wird es DEBRA geben.” — so wie Isa es gewollt hatte.




Freundschaften und Zusammenarbeiten

DEBRA Austria

Warum sich EB-Patienten und Betroffene selbst um
ihre Gesundheit kiimmern miissen

Schon in den 90er Jahren des vergangenen Jahrtausends
haben Eltern von ,Schmetterlingskindern® in Osterreich und
Sddtirol ihr Schicksal selbst in die Hand genommen. Zu-
nachst haben sie sich zusammengeschlossen, um sich ge-
genseitig zu unterstltzen und Erfahrungen auszutauschen.
Denn Epidermolysis bullosa (EB), die Erkrankung, mit der
~Schmetterlingskinder” leben, ist komplex, folgenschwer
und - das hat sich bald herumgesprochen — noch nicht
heilbar.

Die ersten Fragen lauteten: Wo gibt es Arzte und Arztin-
nen, die Erfahrung im Umgang mit der seltenen Hauterkran-
kung EB haben? Kénnen sie eventuelle neben einer korrek-
ten Diagnose auch eine Prognose fir die weitere Krank-
heitsentwicklung stellen? Wer kann groBe und kleine Pati-
enten in medizinischer Hinsicht kompetent versorgen und
beraten? Wo gibt es speziell ausgebildete Krankenschwes-
tern oder -pfleger, die sich mit Verbandswechsel und der
Bekampfung von Schmerz und Juckreiz auskennen? Wer
hilft uns dabei, Verbandsmaterialien, Wund- und Heilsal-
ben, Schmerzmedikamente richtig anzuwenden? Wie ist es
um Pflegegeld, Kinderbeihilfe und andere sozialen Unter-
stUtzungsleistungen bestellt, die man in einem Leben mit
einer chronischen und folgenschweren Erkrankung drin-
gend braucht?

Sehr rasch war klar, dass die notwendige Erfahrung und
Expertise, wenn Uberhaupt, nur sehr sparlich vorhanden
waren. Auch Medikamente oder heilende Therapien waren
nicht verflgbar. Es gab keine oder kaum Forschung, keine
klinischen Studien. Auch die Pharmaindustrie zeigte kein
groBes Interesse, weil die vergleichsweise geringen Patien-
tenzahlen — EB ist ja trotz rund 30.000 Betroffener in Euro-
pa und etwa einer Million weltweit eine seltene Erkrankung
— keinen groBen Profit versprachen.

Damit wurde den Eltern und erwachsenen Betroffenen bald
klar, dass man sich um sehr vieles selbst kimmern muss.
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Dass man sich organisieren muss, sehr gezielt kommuni-
zieren muss, finanzielle Mittel auftreiben muss, Strukturen
aufbauen muss - kurz: zivilgesellschaftlich aktiv sein muss.
Genau die gleichen Erfahrungen haben davor und danach
Patienten und Betroffene aus anderen L&ndern gemacht.
So erklart sich auch die frihe Erkenntnis, dass die inter-
nationale, weltweite Vernetzung eine besonders hilfreiche
MaBnahme — im Sinne einer Coping Strategy — im Umgang
mit einer seltenen Erkrankung ist. Diese Einsichten haben
letztlich zur Griindung von weltweit Uber 50 Selbsthilfe-
gruppen, Patientenorganisationen und Stiftungen im Be-
reich EB sowie eines global aktiven Dachverbandes DEB-
RA International gefuhrt. Die Uberwiegende Zahl dieser Or-
ganisationen wird rein ehrenamtlich geflhrt, einige wenige
haben es Uber gezieltes Fundraising geschafft, professio-
nelle Strukturen zu etablieren.

In weiterer Folge haben es einige Organisationen erfreu-
licherweise geschafft, kleinere Beratungs- oder Versor-
gungsstrukturen fur Patienten aufzubauen. Ein anschau-
liches Beispiel daflr ist das EB-Haus am Salzburger Uni-
versitatsklinikum, das mit Spendengeldern aus Osterreich
und Sudtirol aufgebaut wurde und bis heute in dieser Art
erfolgreich finanziert wird. In diesem Expertisezentrum sind
eine Ambulanz, eine Forschungseinheit, ein klinische Studi-
enzentrum und eine Akademie unter einem Dach unterge-
bracht. Aber auch hochkaréatige Forschung an renommier-
ten Universitédten in Europa und Ubersee kann mittlerweile
finanziert werden — weil die dafir notwendigen strukturel-
len Voraussetzungen geschaffen und Spendengelder luk-
riert werden konnten.

Nattrlich ware es winschenswert, wenn der Staat, die 6f-
fentliche Hand, all das organisieren und vor allem finanzie-
ren wiirden. Auch wenn wir in Italien und Osterreich in so
genannten Sozialstaaten leben, auch wenn die Europaische
Union hier einiges voranbringt, bleibt es, trotz der groBen
BuUrde der enorm belastenden Erkrankung, Patienten und
ihren Angehorigen zu groBen Teilen Uberlassen, sich selbst
um ihre Gesundheit zu kimmern und die daflir notwendi-
gen Bedingungen zu schaffen.

Ohne den laufenden Zuspruch, die enorme Hilfe und die fi-
nanzielle Unterstltzung vieler groBherziger Menschen wére
all das nicht mdglich. Ohne die laufende, mit Spendengel-
dern finanzierte Versorgung der Patienten und der voran-
schreitenden EB-Forschung waren wir nicht zuversichtlich,
dass wir in absehbarer Zeit Symptome lindern und in ferne-
rer Zukunft EB vielleicht sogar heilen kénnten.

Daher méchte ich an dieser Stelle ein lautes und herzli-
ches Dankeschodn an die vielen groBztgigen Spenderin-
nen und Spender, Freundinnen und Freunde der ,Schmet-
terlingskinder” in Sudtirol ausrufen! Sie sind es, die medi-
zinische Versorgung, Forschung, Vernetzung und unmit-
telbare Hilfe fur Betroffene erst mdglich machen. Und eine
Bitte fUr die Zukunft darf ich auch gleich anschlieBen: Be-
gleiten Sie uns auch weiterhin auf dem gemeinsamen Weg
zu mehr Lebensqualitat, Linderung sowie Heilung fir die
»~Schmetterlingskinder” und alle Menschen, deren Leben
von EB geprégt ist.

Zum Abschluss noch ein weiteres Wort des Dankes und der
Zuversicht: Anna Faccin hat nach dem Verlust ihrer Mutter
Isolde Faccin, Grinderin und langjahrige Présidentin von
DEBRA Sudtirol sowie Vorstandsmitglied von DEBRA Aus-
tria, vor einem Jahr die Stafette Gbernommen. Mit Idealis-
mus, FleiB und Kompetenz fihrt sie nun den Verein in eine
neue Ara. Dazu wiinsche ich ihr alles erdenklich Gute und
freue mich personlich Uber unsere fruchtbare Zusammen-
arbeit. In diesem Sinne wlnschen ich, wiinschen wir DEB-
RA Sudtirol — Alto Adige weiterhin viel Erfolg!

&

Herzliche GriBe,

Rainer Riedl

Obmann DEBRA Austria

Dr. Rainer Riedl - DEBRA Austria
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Freundschaften und Zusammenarbeiten

Le ali di Camilla

EB AID PROJEKTBERICHT

Das im September 2021 ins Leben gerufene und von DEB-
RA Sudtirol — Alto Adige kofinanzierte Projekt EB AID wurde
von Freiwilligen von Le ali di Camilla in Zusammenarbeit mit
dem Personal der multidisziplindren Ambulanz fir Epidermo-
lysis bullosa der Azienda Ospedaliero-Universitaria di Mode-
na (AOU — Universitatsklinikum Modena) entwickelt. In die Tat
umgesetzt wurde es in Zusammenarbeit mit Unternehmen wie
Progettiamo Autonomia aus Reggio Emilia, die auf dem Gebiet
der autonomen Hilfsmittel fuhrend sind. Die Empfanger des
Projekts waren Patienten, die an den verschiedenen Formen
von Epidermolysis bullosa leiden und von September 2021
bis August 2022 an der AOU in Modena behandelt wurden.

Das Projekt wurde ins Leben gerufen, um eine Antwort auf
prazise Fragen im Zusammenhang mit den taglichen Schwie-
rigkeiten der Patienten zu finden, die nicht direkt von For-
schern und Klinikern behandelt werden kénnen, darunter: der
Mangel an auf dem Markt erhéltlichen Hilfsmitteln, die flr die-
se Patientengruppe getestet wurden; die Schwierigkeit, Hilfs-
mittel zu verwenden, die fUr andere Pathologien entwickelt
wurden, welche nicht die Epithelien der Schleimhaute betref-
fen (z. B. Prothesengehéuse, die bei EB-Patienten Traumata
und Reibung verursachen); und die mangelnde Kenntnis die-
ser seltenen Pathologie seitens der Gesundheitseinrichtungen
in anderen Regionen, die oft nicht jene von der AOU Mode-
na vorgeschriebenen Ansétze verfolgen. Neben der Notwen-
digkeit, neue Lésungen, die die Autonomie und Lebensqua-
litdt der Patienten drastisch verbessern kénnen, grindlicher
und systematischer zu testen, kénnen diese anschlieBend in
die LEAs aufgenommen und von der SSN der ASL-Stellen fiir
die Patienten bereitgestellt werden.

Das Projekt setzt sich daher aus verschiedenen Arten
von Aktivitdten zusammen:

1) Fur Patienten mit Funktionsstérungen der oberen Glied-
mafBen wurde ein tragbarer und anpassbarer Multifunktions-
handschuh patentiert, der von Alessandro Barneschi entwor-
fen und mit Hilfe von 3D-Drucktechniken hergestellt wurde.
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Dies ermdglicht ihnen, die wichtigsten Handlungen des tag-
lichen Lebens wie Essen, Z&hneputzen, Schreiben, Schnei-
den usw. auszufihren. Der Prototyp wurde in 10 Exemplaren
hergestellt, die den Patienten zum Testen im Alltag zur Ver-
flgung gestellt wurden (7 fur die rechte Hand und 3 fUr die
linke Handl).

Flr Patienten, die eine Amputation der oberen GliedmaBen er-
litten haben, hat Lucio Buricca innovative Prothesenldsungen
entwickelt, die 3D-gedruckt, individuell angepasst, biokompa-
tibel, ultraleicht und sogar tUber Bandagen tragbar sind. Dank
dieser Prothesen, die auch im Design mit Losungen fur den
Ersatz von Hand und Fingern ,ausgestattet” sind, ist es mog-
lich, den amputierten Arm fUr verschiedene alltagliche Tatig-
keiten zu verwenden, wie z. B. das Halten eines Mobiltelefons,
das Schreiben am Computer, das Halten eines Glases usw.
Fdr die zuklnftige Entwicklung der Prothesengehduse wur-
de eine Zusammenarbeit mit Playcast, einem Unternehmen,
das wir auf der Exposanita kennengelernt haben, eingeleitet.

2) Dank der Zusammenarbeit mit dem gegentber der Polikli-
nik gelegenen Orthoshop konnten die Patienten orthopadische
Einlagen oder maBgefertigte Schuhe testen, die flr die beson-
deren BedUrfnisse von EB-Patienten entwickelt wurden und
unter der Aufsicht der Physiotherapeuten und anderer Spezi-
alisten der multidisziplindren Ambulanz stehen.

3) Medizinische Materialien und Gerate wie verschiedene Mo-
delle von Monatskontaktlinsen fur die Behandlung von Horn-
haut-Lasionen sowie verschiedene Modelle spezifischer Blirs-
ten fUr die Mikrostomie im Zusammenhang mit der dystrophi-
schen Form von EB wurden ebenfalls unter Aufsicht der Au-
genarzte bzw. Zahnérzte der multidisziplindren Ambulanz der
AOU getestet.

4) Innovative Automatisierungsldsungen wurden ebenfalls un-
tersucht und getestet, um die Autonomie der Patienten in ih-
rer Wohn- und Arbeitsumgebung zu erhéhen, wie z. B.: Be-
wegungssensoren flr das automatische Einschalten der Be-
leuchtung, Bausétze fur die Automatisierung von Heizungen

und Fernbedienungen zum Offnen von Tiren und Fenstern,
ein Drucktastenfeld mit 3,5 mm-Buchse, um PC-Funktions-
tasten mit anderen Korperteilen als den Handen, z. B. FuBen
oder Ellbogen, zu verwenden.

5) Als vorbereitende MaBnahmen flir die Konzeption und Um-
setzung von — nach Altersgruppen differenzierten — motori-
schen Fernaktivitdtsprogrammen fir EB-Patienten wurden in
Zusammenarbeit mit der Physiotherapie-Abteilung und den
Beschaftigungstherapeuten des Policlinico di Modena Hilfs-
mittel fUr das Training der Beweglichkeit der oberen Gliedma-
Ben getestet, darunter: Sphero sowie Augmented- und Virtu-
al-Reality-Lésungen wie Oculus, die von einer Delegation der
Universitaten der Emilia-Romagna auch auf der Dubai Expo
im Januar 2022 vorgestellt wurden. AuBerdem wurde ein Kurs
zur Programmierung von Virtual-Reality-Umgebungen mit Hil-
fe spezieller Software finanziert, die speziell fur die Verwen-
dung von Oculus durch EB-Personen entwickelt wurde, wel-
che nicht in der Lage sind, Standard-Controller zu verwenden.

6) Im Rahmen der Zusammenarbeit mit den Wissenschaftlern
der Azienda Ospedaliero-Universitaria di Modena unterstitz-
te Le ali di Camilla APS die offizielle Vorstellung der PDTA fur
Epidermolysis bullosa bei Patienten mit 32 beteiligten Spezi-
alisten und nahm an der ersten Weltkonferenz des européi-
schen ERN-Skin-Netzwerks in Paris teil.
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Forschung und Medizin

Dental School Torino

Sicherlich hat die liebe und unvergessliche Isolde von oben
die Installation der neuen Raumlichkeiten der Abteilung fur be-
hinderte Patienten der Zahnmedizinischen Fakultét vorange-
trieben und beschleunigt. Sie wurden Uberdies von der Gat-
tin des Direktors, Prof. Elio Berutti, der Malerin Carla Gallo,
meisterhaft kiinstlerisch mitgestaltet.

Endlich wird ein Traum wahr. Ein weiterer Traum ist, dass es
der Forschung gelingt, geeignete Therapien zu erforschen und
optimieren, um die Versorgung unserer Patienten zu verbes-
sern. Was unser Team angeht, hat sich nichts gedndert, aber
wir warten darauf, dass Dr. Simona Astesano mit einem neu-
en Vertrag wieder eingestellt wird. Wir warten darauf, dass die
Wachstumsfaktoren mit den neuesten Tests mit einem Ge-
webescanner verabreicht werden kdnnen, um die unmittel-
bare Wirksamkeit der Therapie zu beweisen, so wie wir es in
den letzten Jahren auch bereits beobachten konnten. Sodann
muss es der Ethikkommission vorgelegt werden, um defini-
tive GUltigkeit zu erlangen. Zuséatzlich zu diesen Neuerungen
wollte ich die Gelegenheit nutzen, eine Frage beantworten,
die mir haufig gestellt wird: ,Ist es moglich, eine Zahnspange
fUr die Zahne zu bekommen?*“. Diese Frage wird nicht zuféllig
gestellt, denn das Ausrichten der Zahne bedeutet eine effek-
tivere Mundhygiene. Man kann Aligner wie durchsichtige Mas-
ken einsetzen oder die traditionelle Kieferorthopadie mit Bra-
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ckets (Bandern) sowie auch die mobile Kieferorthop&die mit
funktionellen Zahnspangen verwenden. Diese Art der Therapie
wird bei Patienten mit prazisen Merkmalen angewandt, d.h.
mit einer Mundoffnung, die groB genug ist, um die flr die Be-
handlung des Falles notwendigen Abdricke nehmen zu koén-
nen. Mittlerweile helfen uns dabei auch neue Technologien, wie
etwa Scanner, welche auch bei einer minimalen Mundoéffnung
Abdriicke nehmen kénnen. Ich behandle derzeit EB simplex
mit fast keinen Blasen in der Mundschleimhaut und EB dys-
trofica oder dermolytische EB ohne Blasen im Mund mit ei-
ner mobilen Apparatur. Die Ausrichtung der Z&hne erleichtert
die Hygiene. Leider begtnstigt die Schwierigkeit, den Mund
zu 6ffnen, die Bildung von bakteriellem Zahnbelag und in der
Folge von Karies, was zusétzlich durch die fehlende Kollagen-
bildung begtinstigt wird. Auch die Mundoéffnung ist von der
Mikrostomie betroffen, da sich durch die Abheilung von Ge-
schwuren, die sich in den inneren Schleimh&uten der Wangen
und an der Lippengrenze bilden, kontinuierlich Fibrosen bilden.
Deshalb denke ich, dass eine Therapie mit Wachstumsfakto-
ren sinnvoll ist, denn seit wir das Gel mit dem Laser auftra-
gen und aktivieren, haben sich die Lasionen nicht mehr oder

zumindest nur mehr in minimaler Form gebildet.

&

Ezio Sindici

EB-Haus Salzburg
Forschung

EB-Haus Forschung - Schwerpunkt Krebs

Das Thema ,Hautkrebs bei Schmetterlingskinder” ist eines
der zentralen Themen flr nationale und internationale EB For-
schung. Die Patientengruppe der rezessiv dystrophen Epider-
molysis bullosa (RDEB) ist hier besonders betroffen, da sich
an Stellen von chronischen Wunden und Infektionen der so-
genannte weiBe Hautkrebs (SCC) bilden kann. Dieser Haut-
krebs ist aggressiv, breitet sich sehr schnell aus und stellt
eine lebensbedrohliche Komplikation flr unsere Patienten dar.
In den letzten Jahren wurde auf diesem Gebiet intensiv ge-
forscht, wodurch einige neue Erkenntnisse Uber die Entste-
hung gewonnen, aber auch neue mdégliche Behandlungsme-
thoden flir SCC bei RDEB Patienten aufgezeigt wurden.

Das EB-Haus Austria Forschungsteam...

... setzt hier u.a. auf einen diagnostischen Ansatz, der es er-
mdglicht, den Krebs friihzeitig zu erkennen, um dadurch die
Behandlungschancen zu verbessern. Hautstellen mit chroni-
schen Wunden &hneln Tumoren im Anfangsstadium, was eine
eindeutige Diagnose erschwert. Oft sind schmerzhafte Biop-
sien nétig, um die Krebsstellen histologisch zu untersuchen
und zu bestatigen. Deshalb forscht die Arbeitsgruppe um Prof.
Verena Wally an einer Methode, die eine milde Beprobung der
verdachtigen Hautareale vorsieht. Dabei werden Abstriche von
Wunden genommen und auf Krebs-spezifische Marker (soge-
nannte microRNASs) untersucht. Dieser Ansatz befindet sich
noch in der Testphase, kdnnte aber einen wesentlichen Bei-
trag fur die frihzeitige Diagnose von SCC mit minimaler Be-
lastung fur die Patienten darstellen.

Die erfolgreiche Therapie von RDEB Krebs-Patienten...
...kann das EB-Haus Austria Studienteam verzeichnen. Es
testet gerade ein sehr vielversprechendes neues Krebs-Me-
dikament fir RDEB Patienten im Zuge einer klinischen Stu-
die. Dieses Medikament ist in den USA bereits zur Behand-
lung von Blutkrebs getestet worden und soll nun auch gegen
den weiBen Hautkrebs eingesetzt werden.

Die préklinischen Untersuchungen im Labor unter der Leitung
von Prof. Andrew South von der Thomas Jefferson Universitat
(USA) machten diese klinische Studie erst moglich. Er konnte
zunachst zeigen, dass RDEB Krebszellen vermehrt das Enzym
»Polo-like Kinase 1 (PLK1)“ herstellen. Durch die Blockade die-

ses Enzyms mit Hilfe eines bereits zugelassenen Medikaments,
konnte dann das Absterben der Krebszellen erzwungen wer-
den. Dieser Wirkstoff wird nun in der Phase-Il Studie auf Ver-
traglichkeit, Sicherheit und Wirksamkeit gepruft und die Be-
handlung der ersten Patientin am Universitatsklinikum in Salz-
burg zeigte bereits bemerkenswerte Ergebnisse. Die Patientin
hatte insgesamt 5 Stellen, an denen sich der Hautkrebs aus-
gebreitet hatte. Uber einen Zeitraum von einem Jahr und im
Abstand von ca. 3 Wochen wurde die Patientin dann mit dem
Wirkstoff behandelt, was zu einem kompletten Verschwinden
der Krebsstellen fuhrte. Die Patientin hat die Behandlung gut
vertragen und erhalt nun fUr ein weiteres Jahr das Medikament
auBerhalb der Studie. Die Verabreichung des Medikaments er-
folgt hier durch eine 72h dauernde Infusion. Bemerkenswert
ist, dass bis dato der Hautkrebs noch nicht wieder zurtickge-
kommen ist! Obwohl es sich hier erst um die Behandlung ei-
ner einzelnen Patientin handelt stellt dieses Medikament einen
Hoffnungsschimmer im Bereich der zielgerichteten Krebsthe-
rapie fur RDEB Patienten dar. Die Studie lauft weiterhin und
andere Patienten kdnnen in diesen Therapieansatz noch ein-
geschlossen werden (bei Interesse und weiteren Informationen
kontaktieren Sie bitte das EB Haus Studienzentrum:
info@eb-haus.org). &
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EB Ambulanz

Ein Sidtiroler im EB-Haus Salzburg

Alles begann mit einer Vorlesung des heutigen Vorstandes
der Dermatologie, Prof. Johann W. Bauer, zum Thema ge-
netische Hauterkrankungen an der medizinischen Universitat
in Salzburg. Die StraBe draufen wurde zwar nur noch vom
Mond und dem diffusen Licht einer StraBenlaterne erleuch-
tet, dennoch konnte ich vom Enthusiasmus und dem Bemui-
hen unseres Professors motiviert, einem Haufen muder Stu-
denten noch etwas mehr Wissen zu vermitteln, den fir mich
komplexen Inhalten aufmerksam folgen. Ohne Vorkenntnis-
se zum Thema Epidermolysis bullosa, war ich vom vielen
Unbekannten Uberfordert, bemerkte allerdings nicht einmal,
wie die letzten Minuten des achtsttindigen Vorlesungstages
zu Ende gingen. Von dieser bisher mir unbekannten Begeis-
terungsfahigkeit befliigelt, habe ich erstmalig in meiner ge-
samten Ausbildungslaufbahn — die Grundschule inkludiert —
freiwillig ein Lehrbuch aufgetrieben, um mich Gber den Vor-
lesungsinhalt hinaus, weiter Uber EB zu informieren. Die Tat-
sache, dass es fUr diese schwere Erkrankung keine Heilung
gibt, war in meinem damaligen Weltbild noch nicht greifbar.

Nach einem Forschungsaufenthalt in den USA fand ich mein
wissenschaftliches Interesse, welches bis dahin ein mir un-
bekanntes Abstraktum war, das nun endlich Form annahm.
Es war wohl diese Mischung aus Wissensdurst und Enthu-
siasmus, das Leben der EB-Patientinnen zu verbessern, die
mich von meiner schénen Heimat Sudtirol ablenkte und mich
im verregneten Salzburg hielt. So machte ich mich nach Ab-
schluss meines Medizinstudiums zunachst auf eine Reise in
die Welt der Molekularbiologie und begann mein Ph.D. Studi-
um fur medizinische Wissenschaften im EB-Haus. Nur durch
die unermudliche Unterstitzung meiner Ph.D.-Betreuerinnen
war es mir moglich, neben meiner Arbeit im Labor nun end-
lich auch das zu machen, wozu ich Medizin studiert hatte:

Die Arbeit mit Patientinnen. Ich merkte schnell, dass mir die
Kombination aus Dermatologie und EB-Forschung einen er-
fUllten und vor allem auch (Frei)Zeit-flllenden Berufsalltag be-
scherten. Glicklicherweise wurde mir das durch Herrn Prof.
Bauer weiter ermdglich, sodass ich vor mittlerweile bereits
drei Jahren von der EB-Ambulanz herzlich empfangen und
in das Team aufgenommen wurde. Seither habe ich einen
betrachtlichen Teil meiner Zeit der Behandlung von EB Pa-
tientinnen verschrieben, was eine groBe Bereicherung mei-
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ner beruflichen Tatigkeit ist. Da ich vor Kurzem auch mei-
ne Ausbildung zum Facharzt fur Dermatologie abgeschlos-
sen habe, konnte ich nun nach mittlerweile 24 Jahren Lehr-
zeit, begonnen mit Legospielen im Kindergarten, Uber La-
teinUbersetzungen in der Schule, zahllosen Prifungen an
der Uni und etlichen Nachtdiensten als Assistenzarzt, tat-
sachlich das Ende meiner Ausbildung miterleben. Aktuell bin
ich in der chirurgischen Dermatologie, sowie in der Behand-
lung von genetischen Hauterkrankungen tatig und kombi-
niere das mit meiner Arbeit als ,EB-Arzt“, was neben der
Patient*innenbetreuung auch wissenschaftliches Arbeiten vo-
raussetzt und so meinen Berufsalltag sehr vielseitig macht.
Genau diese Verwebung sorgt daflr, dass ich immer be-
schaftigt bin, am besten noch zwei weitere Hande bendtigen
wlrde und mir nie langweilig wird, was fir mich Grund genug
ist, meine Berufslaufbahn auf dem gleichen Weg fortzuflhren.

Fir mich ist es ein groBes Anliegen, als Teil eines Kollektivs
auf verschiedenen Wegen EB-Patient*innen zu helfen. In die-
sem Sinne hoffe ich, dass es mir noch viele Jahre mdglich
sein wird, fur Patientlnnen in unserem EB-Haus da zu sein.

&

Tobias Welponer

EB Akademie

D-A-CH Symposium: ,,Schmerz und Juckreiz - alte Fra-
gen neu beleuchtet*

Neben den laufenden Online-Seminaren fiir medizinisches
Fachpersonal fand von 6.—7. Mai 2022 in Salzburg eine Ver-
anstaltung zum Thema ,Schmerz & Juckreiz in einem génz-
lich neuen Format statt. Erstmals trafen externe (nicht-EB)
Spezialistinnen aus den Bereichen Schmerz und Juckreiz mit
EB-Expertlnnen zusammen. Im deutschsprachigen Kleingrup-
pensetting wurden pathophysiologische Grundlagen bespro-
chen und neue Ansatze diskutiert. Ziel war es, derzeit ver-
wendete und effektive Behandlungsoptionen abzustimmen
und zu diskutieren, wie die Lebensqualitat und die Alltagszu-
friedenheit der Patientlnnen in diesen Feldern noch verbes-
sert werden kdnnen.

Die Projektideen werden nun in der eigens gebildeten Arbeits-
gruppe weiterverfolgt. Derzeit wird die Erstellung und Publika-
tion eines Stufenplans fur Schmerz und fir Juckreiz vorberei-
tet. Dieser soll von der Ursachenerhebung, tber die nichtmedi-
kamentose Behandlung, die psychologische Komponente bis
hin zur pharmakologischen Therapie fuhren und damit arzt-
lichem und pflegerischem Personal eine Handlungsempfeh-
lung an die Hand geben. Weitere Projekte sind in Diskussion.
Alles in allem war es eine vielversprechende Veranstaltung hin-
sichtlich neuer Kooperationen und medizinischer Forschungs-
fortschritte!

&

eb Clinet

Linking clinical expertise in EB

Amryt
Amryt Pharma, Schmetterlingskinder und DEBRA

Amryt ist ein junges, 2015 gegriindetes biopharmazeutisches
Unternehmen mit Niederlassungen in Dublin und Boston und
Tochtergesellschaften in Europa, dem Nahen Osten und Ame-
rika, das sich auf die Entwicklung und Vermarktung innovati-
ver neuer Therapien konzentriert, um die Lebensqualitat von
Patienten mit seltenen Erkrankungen zu verbessern.

Amryt bietet Patienten mit seltenen und sehr seltenen Er-
krankungen lebensverandernde Behandlungen an, wobei der
Schwerpunkt auf Patienten liegt, die nur begrenzte Behand-
lungsmaoglichkeiten haben.

Die innovative Arzneimittelforschung und -entwicklung kon-
zentriert sich auf das folgende Therapiegebiet:
Epidermolysis bullosa (EB), eine extrem einschrankende sel-
tene Erkankung, flr die die Europdische Arzneimittelagentur
EMA im Juni 2022 offiziell das topische Medikament Filsuvez
(eine Mischung aus Birkentriterpenen) zugelassen hat, das
derzeit das erste und einzige Medikament mit einer spezifi-
schen Indikation fur die Behandlung von Patienten mit dys-
trophischer oder junktionaler EB ab einem Alter von 6 Mo-
naten ist.

Das Engagement von Amryt zeigt sich auch in Partnerschaf-
ten mit fihrenden Patientenverbanden und wissenschaftlichen
Gesellschaften, die sich mit der Behandlung von Patienten mit
seltenen Erkrankungen befassen. Unser Ziel ist es, Patienten
auf ihrem therapeutischen Weg zu helfen und mit medizini-
schen Fachkraften zusammenzuarbeiten, indem wir sie bei
der Behandlung der schwierigsten Félle unterstitzen und das
Leben von Menschen veréandern, wo dies vorher nicht még-
lich gewesen ware, indem wir sichere und wirksame Medika-
mente fUr seltene Erkrankungen bereitstellen.

Weitere Informationen findest du unter
https://livingwitheb.it/#facts

&
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Body Positivity

“Wir schauen aufeinander, mein Kérper und ich.”
Eine Begegnung mit EB Botschafterin Lena Riedl

Wienerin Cover Model 2020, Podcasterin und Ordnungsfee,
Auslandspraktikum, Partys, Reisen — das klingt nach einem
auBerst aktiven, Uberdurchschnittlich spannenden Leben.
Umso erstaunlicher ist es, dass dies die vielen Facetten einer
jungen Frau sind, die seit inrer Geburt an Epidermolysis bul-
losa leidet. Doch die neunundzwanzigjahrige Lena Riedl hat
sich entschieden, sich nicht von der Erkrankung beherrschen
zu lassen. Stattdessen nutzt die studierte Kommunikations-
wirtin ihre viele Energie daflr, als EB Botschafterin mehr Be-
wusstsein fur die Erkrankung zu schaffen und Betroffenen eine
Stimme zu geben. Ein Gesprach mit der Osterreicherin tiber
Body Positivity und darlber, wie wichtig es ist, fir den eige-
nen Korper einzustehen.

Es ist 9 Uhr in der Friih. Wie sieht ein typischer Mor-
gen bei dir aus?

(Lacht) Eigentlich bin ich eher eine Langschlaferin, was viel-
leicht auch daran liegt, dass mein Kérper mit EB mehr Ruhe-
phasen braucht, um sich zu regenerieren, als das zum Bei-
spiel bei meinen Freunden der Fall ist. Das ist etwas, dass
ich erst in der letzten Zeit realisiert und akzeptiert habe.
Nach dem Aufstehen wird erst einmal geschaut, ob sich
Uber Nacht der Verband geldst oder eine Blase gebildet hat.
Mittlerweile ist das beinahe schon ein unterbewusster Pro-
zess, so wie fur andere das Z&hneputzen. Abhangig da-
von, wie es meiner Haut geht, schaue ich dann, was fur Klei-
dung ich anziehen kann, was sich fir mich angenehm an-
fuhlt. Danach gehe ich eine Runde mit meinem Hund, was
sehr fein ist, weil ich auf diese Weise mindestens drei Mal tag-
lich das Haus verlasse. So kommt immer ein bisschen Be-
wegung in meinen Tag. Erst danach startet mein Arbeitstag.

Du hast Tattoos, bist auf vielen Kanélen aktiv, sprichst
auch Uber intime Themen und stehst gerade wegen -
nicht trotz - deines Lebens mit EB in der Offentlichkeit.
Wie nimmst du deinen Kérper wahr?

Ich habe ein sehr gutes Verhaltnis zu meinem Korper. Mein
Kérper lasst mich so viele Dinge machen, die wohl nie-
mand flr moglich gehalten hatte. Oft Uberrascht er mich.
Manche Grenzen habe ich akzeptieren mussen, ja; da-
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flr durfte ich so viele andere Dinge erfahren, kann so vie-
les ohne Probleme machen: Sport, Reisen, Wandern.
Wir schauen aufeinander, mein Kérper und ich. Er lasst
mich machen und ich gebe ihm Ruhe. Man muss sei-
nem Ko&rper Verstadndnis entgegenbringen, Gren-
zen akzeptieren. Und danach richte ich mich sehr stark.

Wie wiirdest du das Verhdltnis zu deinem Kérper von
der Kindheit bis heute beschreiben? Was hat sich ver-
andert?

Viele — auch gesunde — Menschen mogen ihren Kdrper nicht,
arbeiten gegen ihn. Bei mir ist das nicht so, war es noch nie.
Naturlich habe ich mich nicht immer von kleinauf in allen Si-
tuationen wohlgefuhlt mit ihm. Es gab schon Zeiten, in denen
ich sehr unsicher war und mich nicht getraut habe, meine
Haut offen zu zeigen. Als Teenager habe ich in manchen Som-
mern nur lange Armel getragen, um mich vor den Blicken zu
schutzen. Da musste ich mich selbst noch akzeptieren lernen.
Glicklicherweise habe ich immer gute Freunde gehabt und nie
mit Mobbing und Ausgrenzung ké&mpfen mussen, was eine wich-
tige Grundvoraussetzung daflr ist, sich selbst akzeptieren zu
kénnen. Trotzdem war ich sehr schiichtern und zurtickhaltend.

Aber irgendwann — mit 14 oder 15 — habe ich mich ge-
fragt: Mochte ich mich trauen, zu mir stehen und ganz of-
fen mit meiner Haut umgehen? Oder will ich weiter-
hin das stille Mauschen sein, das nicht wirklich teilnimmt?
Dann habe ich die bewusste Entscheidung getroffen, fort-
an meine Haut nicht mehr zu verstecken. Das viele positi-
ve Feedback, das ich erfahren habe, hat mir so viel Ener-
gie und Bestarkung gegeben, dass ich vom M&uschen
zu jemandem geworden bin, der auch selbstbewusst in
die Welt hinaus gehen kann. Daflr bin ich sehr dankbar.

Was sind deine Erfahrungen mit Bodyshaming und
wie gehst du damit um, wenn jemand abfaéllig lGber
dich und dein AuBeres spricht? Was mochtest du an-
deren, denen das widerfahrt, mit auf den Weg geben?
Die Male, an denen ich negative Kommentare erhalten habe,
kann ich an einer Hand abzahlen. Meist ist es mir dann gelun-
gen, schlagfertig zu kontern, was mir ein gutes Gefiihl gege-
ben hat: Ich kann fur mich einstehen. Ob die Person dadurch
dann ihr Verhalten andert, kann ich nicht beurteilen. Ich habe
jedenfalls mit meiner Reaktion zum Ausdruck gebracht, dass
das nicht in Ordnung war — und darum geht es letzten Endes.
Womit ich jedoch noch immer zu kdmpfen habe, sind unange-
nehme Blicke. Dabei geht es nicht darum, dass jemand mich

in der U-Bahn mal kurz anguckt. Das ist ja normal; wenn ich
etwas nicht kenne, bin ich ja auch neugierig. Aber es gibt un-
terschiedliche Arten, zu schauen: Es gibt ein Schauen, weil
ich wissen und verstehen médchte — und es gibt ein Anstar-
ren, was haufig einhergeht mit einem Gesicht-Verziehen oder
einem mit-dem-Finger-Zeigen. Gerade im Sommer passiert
es, dass Menschen an mir vorbeigehen und sich ganz unge-
niert umdrehen, um mich noch einmal l1&nger anzuschauen.
Wie ich damit umgehe, hangt von meiner Tagesverfassung ab.
An guten Tagen lachele ich die Menschen an und gebe ihnen
zu verstehen: Ich bin wie dul Doch manchmal krénkt es mich
oder ich werde witend, und die Wut hilft mir dann auch da-
bei, die Menschen darauf anzusprechen. Ich versuche immer,
auch meinem GegenUber Akzeptanz entgegenzubringen, weil
er/sie EB natUrlich nicht kennt. Aber sobald eine Grenze Uber-
schritten wird, hért mein Verstandnis auf.

Patientin, Betroffene, behinderter Mensch: Wie bezeich-
nest du dich selbst?

Die Frage ist gar nicht so leicht zu beantworten. Neulich habe
ich mich langer mit jemandem unterhalten, der auch mit EB
lebt, und mich in diesem Gesprach als “behindert” bezeich-
net. Er hat erzlirnt reagiert und mich gefragt, wie ich so Uber
mich selbst sprechen koénne.

Da habe ich gemerkt: Das ist etwas sehr Individuelles.

Ich verwende beispielsweise lieber das Wort Erkrankung und
nicht Krankheit; ich sehe mich nicht als krank an, denn krank
bedeutet fir mich, Fieber oder Schnupfen zu haben. ,Patientin®
verwende ich auch nicht gern, auBer ich bin im Krankenhaus.
Was den Begriff ,Behinderung” angeht, so gibt es kei-
nen guten Ersatz, der dasselbe ausdricken wirde. Ande-
rerseits sehe ich mich im Alltag nicht als eingeschrankt an,
weil es mir so gut geht, dass ich nicht auf einen Rollstuhl
angewiesen bin und die alltdglichen Sachen gut meistern
kann. Trotzdem bin ich auf eine gewisse Weise behindert.
Kurzum: Ich habe flr mich noch nicht die passende Bezeich-
nung gefunden. “Betroffene” ist bislang mein Lieblingswort.

Mit deinen 6ffentlichkeitswirksamen Aktivitaten rund
um das Thema EB spendest du anderen Betroffenen
Mut - und klarst gleichzeitig liber EB auf. Was fehlt dir
in der gesellschaftlichen Debatte vielleicht noch, was
wiinscht du dir fiir die Zukunft?

Menschen mit Behinderungen werden grundsétzlich im-
mer stigmatisiert, da bin ich nicht anders als Menschen, die
andere Einschrankungen haben. Ich wirde mir winschen,
dass wir, die mit EB leben, als Expertinnen und Experten

wahrgenommen werden. Sehr oft wird uns gesagt, dass wir
dies und jenes nicht kénnen, was wir besser lassen sollten.
Oder wir werden bemitleidet.

Aber wir kennen das Leben nicht anders.

Am wichtigsten sind Offen- und Aufgeschlossenheit anderen
Menschen und Lebensweisen gegenulber, die Fahigkeit, zu-
zuhoren. NatUrlich gibt es auch unangebrachte Fragen. Aber
prinzipiell ist es mir lieber, jemand fragt mich und hat Interes-
se, als dass ich abgestempelt werde.

&
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Uber Lena Riedl

Lena Riedl arbeitet fir DEBRA Osterreich und hat
sich nebenbei letztes Jahr selbststéandig gemacht.

lhre Leidenschaft firs Aufraumen und Ausmisten ist
zum Beruf geworden — als eine Art dsterreichische
Marie Kondo hilft sie anderen Menschen dabei, Ord-
nung zu schaffen und zu halten.

Als EB-Botschafterin hat sie u.a. einen eigenen Pod-
cast, fUr den sie andere Betroffene trifft und mit ih-
nen Uber ihren Alltag spricht: https://livingwitheb.de/
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Unser Schmerz ist auch unsere Starke.
Wir geben niemals auf.

Denn die méchtigste Kraft im Universum
ist die Willensstérke,

und die kostbarste Zehrung

in der Wiiste ist die Hoffnung.

Sie ist der Regenbogen

iber dem tosenden Fluss des Lebens.
Gerade wenn die Nacht am tiefsten ist,
wissen wir, dass bald die Sonne aufgehen wird.
Darum nehmen wir unser Schicksal

mit leichtem Herzen und

einem Lacheln auf den Lippen an.

Franz Rabenberg

Ein groBes Dankeschon

Wir mdchten uns abschlieBend bei allen Spendern — Unternehmen, Agenturen und auch Privatinitiativen

fur die Spendenaktionen 2022 bedanken. Unser Dank geht desgleichen an die Provinz Bozen fur die wichtige Unterstitzung.
GroBer Dank gebuhrt aber auch unseren Mitgliedern, allen Familien und Freiwilligen, die uns auf so vielféltige Weise unterstutzt
haben und weiterhin unterstitzen werden und an alle, die fest an unser Projekt glauben.
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Allgemeine Informationen - Kontakt
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Sidtirol. Alto Adige.

DEBRA Siidtirol — Alto Adige
Rienzweg 12/d, 39034 Toblach
Tel: +39 335 1030235
info@debra.it - www.debra.it

eléo%)Haus

Austria.

EB-Haus

Universitdtsklinik Dermatologie
Landeskrankenhaus Salzburg (SALK)
Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Millner HauptstraBe 48, 5020 Salzburg

Tel: +43 (0) 57255 82400

info@eb-haus.org - www.eb-haus.org
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Krankenhaus Bozen
Dermatologische Abteilung

Gebdude W, 3. Stock

Primar DDr. Klaus Eisendle

Dr. Nadia Bonometti

Tel: +39 0471 909 901

E-Mail: dermat.bz@sabes. it

E-Mail: NADIA.BONOMETTI@sabes. it

Ambulatorio EB Policlinico di Modena
Primar: Prof. Giovanni Pellacani

Via del Pozzo 71 - 41125 Modena (Eingang 103)
Tel: +39 059 4222463 (nur am Vormittag)

Centro di Medicina Rigenerativa “Stefano Ferrari”
Primar: Prof. Michele De Luca

Via Glauco Gottardi 100 - 41125 Modena

Tel: +39 345 2601842

E-Mail: cmr@unimore.it

Le ali di Camilla

Via Francesco Selmi 80 41121 Modena
Tel: +39 345 2601842

E-Mail: info@lealidicamilla.org

C.L.R. Dental School
Universita degli Studi di Torino
Via Nizza nr. 230

10126 Turin

Tel: +39-0116708366

Fax +39-011-2366504
E-Mail: ezio.sindici@hotmail.it
E-Mail: segr_cirdental@unito.it

Spende deine 5 Promille

Steuernummer: 92025410215
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