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Weil sich das Lebhen fiir ein Schmetterlingskind so anfiihit.



© E. EGGER

Herzlichen Dank!

DEBRA Austria und DEBRA Sudtirol — Alto Adige bedanken sich gemeinsam mit den ,Schmetterlingskindern®
bei allen Menschen, die durch persénliches Engagement und groBzigige Spenden das Leben von Betroffe-
nen erleichtern. Sie ermdglichen kompetente medizinische Versorgung, Entwicklung von Therapieansétzen und
Direkthilfe fir Familien, die von Epidermolysis bullosa (EB) betroffen sind.

Besonders wichtig sind langjahrige Partner: So unterstitzt zum Beispiel die Schweizer Karl Kahane Stiftung
unsere Arbeit seit 2005, indem sie Mittel fir den Betrieb des EB-Hauses zur Verflgung stellt. Sehr dankbar
sind wir auch fUr die projektbezogene Unterstitzung durch den LR Global Kids Fund, die UniCredit Founda-
tion, die C&A Foundation, die Stiftung Zuversicht fur Kinder, die Scheuch Privatstiftung, Lichtblicke Kitzbuhel
sowie durch die Aktion Licht ins Dunkel. Erst das nachhaltige Engagement vieler groBztgiger Férderer ermdg-
licht eine umfassende ,Hilfe fur die Schmetterlingskinder*.

Aus Griinden der besseren Lesbharkeit wird auf die geschlechterspezifische Differenzierung verzichtet.
Entsprechende Begriffe gelten im Sinne der Gleichbehandlung grundsitzlich fiir beide Geschlechter.
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Vorwort

eine personliche Beurteilung des Jah-
res 2014 fallt sehr positiv aus. Um Sie
an dieser Einschéatzung Teil haben zu
lassen, geben wir auf den folgenden
Seiten einen Uberblick Gber die viel-
faltigen Aktivitaten von DEBRA Austria. Wir zeigen,
wer die handelnden Personen sind, was wir dazu tun,
um uns Gehdr zu verschaffen, wie wir die finanziel-
len Mittel fir Medizin, Forschung und Nothilfe fir Be-
troffene der Epidermolysis bullosa aufbringen. Gera-
de das Fundraising ist ein wesentlicher Teil unserer
Arbeit, denn das Gesundheitssystem ist noch immer
nicht auf die besonderen Herausforderungen seltener
und derzeit noch unheilbarer Erkrankungen eingestellt.
Mittel der 6ffentlichen Hand stehen uns nicht zur Ver-
flgung. So sind wir unseren Spendern und Forde-
rern ganz besonders
dankbar, denn ohne
ihre groBzlgige Un-
terstUtzung wéren all
diese Aktivitaten fur
die ,Schmetterlings-
kinder” nicht moglich.

Seit neun Jahren ge-
lingt es mit dieser Hil-
fe von auBBen, das EB-
Haus Austria zu be-
treiben. Neben EB-
Betroffenen aus Os-
terreich wenden sich
immer mehr Patienten
aus umliegenden Lan-
dern an diese Spezial-
klinik. Es sind die ein-
schlagige Erfahrung
und die besonde-
re Einfuhlsamkeit der
EB-Arztinnen und der Krankenschwestern, die dieses
Zentrum auszeichnen. Die fundierte Expertise und das
groBe personliche Engagement sind auch Vorausset-
zung fur ein weiteres wichtiges Projekt: Im Rahmen
von EB-CLINET konnten fast 70 Partner aus Uber 50
Landern zu einem Netzwerk von EB-Zentren und -Ex-

Dr. Rainer Ried|
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perten zusammengeschlossen werden — mit unserem
EB-Haus im Mittelpunkt. Eine bemerkenswerte Leis-
tung mit groBem Nutzen flir Patienten aus Osterreich.

Die Hoffnung auf ein Leben ohne Blasen, Wunden und
Schmerzen treibt uns alle an und erklart unser groRes
Interesse an der Forschung. Die Mitarbeiter der For-
schungseinheit im EB-Haus sind hochmotiviert. Zahl-
reiche wissenschaftliche Publikationen und Auszeich-
nungen zeigen ihre Leistungsfahigkeit. Einige Projekte
verlassen nun — nach dem Motto: from bench to bed-
side — das Forschungslabor und werden flr Betrof-
fene relevant. Zwei Beispiele: Eine blasenreduzieren-
de Heilsalbe mit dem Wirkstoff Diacerein wird derzeit
in einer klinischen Studie international getestet und
koénnte bald fur EBS-Patienten zur VerflUgung stehen.
Im Herbst 2015 erwarten wir die Marktzulassung der
Européischen Arzneimittelagentur (EMA). Die erfolg-
reich verlaufene Gen-Stammzelltherapie, bei der einer
Patientin im vergangenen Sommer ,reparierte” Haut
transplantiert wurde, hat groBes Potential flr die Hei-
lung gréBerer Hautareale.

Zu guter Letzt ein ganz groBes Dankeschdn: An Univ.-
Prof. Dr. Helmut Hintner, der unseren Verein seit Anbe-
ginn unterstUtzt und begleitet hat, jahrelang der EB-
Arzt unseres Vertrauens war und im Marz 2014 seinen
wohlverdienten Ruhestand angetreten hat. In der Rolle
des Ehrenprasidenten wird er uns auch weiterhin un-
terstUtzen. An alle Mitarbeiter des EB-Hauses, die sich
tagtaglich fur die ,Schmetterlingskinder® engagieren,
allen voran das FUhrungstriumvirat: Dr. Anja Diem, Dr.
Gabriela Pohla-Gubo und Univ.-Prof. Dr. Johann Bau-
er. Und schlieBlich an die Mitarbeiterinnen von DEB-
RA Austria fUr ihren groBartigen Einsatz.

Mein spezieller Dank geht an die vielen groBzligigen
Spender und Freunde der ,Schmetterlingskinder”. Sie
sind es, die medizinische Versorgung, Forschung, Ver-
netzung und unmittelbare Hilfe fUr Betroffene erst er-
mdglichen. Bitte begleiten Sie uns auch im Doppelju-
bilaumsjahr 2015, wenn DEBRA Austria 20 und das
EB-Haus 10 Jahre alt wird. Danke! <% Dr. Rainer Riedl,
Obmann DEBRA Austria und Vater einer EB-Betroffenen



m Jahr 2014 ist DEBRA Sudtirol — Alto Adige

zehn Jahre alt geworden. Wir blicken mit gro3er

Freude auf ein Jahrzehnt zurtck, in dem vie-

le engagierte Menschen den ,Schmetterlings-

kindern“ und ihren Familien Freude, Hilfe und
Hoffnung geschenkt haben. Im Rahmen der Gene-
ralversammlung im April war es uns eine gro3e Ehre,
bekannte Personlichkeiten aus Politik, Wirtschaft und
Medizin begriBen zu durfen. Wir konnten von den
Ergebnissen berichten, die DEBRA fir Menschen mit
Epidermolysis bullosa (EB) erreicht hat. Es waren vie-
le schéne Erfolge, die schrittweise zur Erleichterung
des Alltags der betroffenen Menschen beigetragen
haben. Mit Hilfe unserer Freunde und Spender konn-
ten und kénnen wir die Lebensqualitat der ,Schmet-
terlingskinder” verbessern. In enger Zusammenar-
beit mit Medizin und Forschung werden wir auch
weiterhin versuchen, Linderung und Heilung fir EB
zu finden.

Besonders erfreut waren wir Uber die Teilnahme des
Alt-Landeshauptmanns Dr. Luis Durnwalder. Bei un-
serer Jubildumsjahresversammlung wies er auf die
Bedeutung der sprachlbergreifenden Zusammenar-
beit hin. DEBRA Sudtirol versteht sich als Vermittler
zwischen den verschiedenen Sprachgruppen in Sud-
tirol und auch auBerhalb des Landes: EB kennt keine
geografischen Grenzen. Weltweit teilen ,Schmetter-
lingskinder” nicht nur das Schicksal, mit einer schwer-
wiegenden Erkrankung zu leben, sondern auch die
taglichen Herausforderungen und personlichen Er-
folge. Im Sinne dieses Gemeinschaftsverstandnis-
ses freuten wir uns sehr, das zehnjahrige Jubilaum
gemeinsam mit Vertretern von DEBRA International,
DEBRA Austria und DEBRA ltalien feiern zu durfen.
Dies unterstreicht unsere tiefe Verbundenheit mit un-
seren Schwesterorganisationen. Unsere Botschafte-
rin der ,Schmetterlingskinder”, Arabella von Gelmi-
ni Kreutzhof, lieB in ihrer Rede viele gemeinsame Er-
lebnisse mit betroffenen Kindern und ihren Familien
aufleben und sprach von der groBen Solidaritat, die
auch sie immer wieder erfahren durfte: Nicht nur Hil-
fe zu erhalten schenkt Freude, auch Hilfe zu geben
erfreut das Herz.

Das vergangene Vereinsjahr war turbulent und ereig-
nisreich, auch dank zahlreicher Benefizveranstaltun-
gen und Aktionen, die auf EB aufmerksam machen
sollten. Als seltene Erkrankung ist EB immer noch vie-
len Menschen unbekannt. DEBRA wird sich auch wei-
terhin dafiir einsetzen, das zu dndern und den BedUrf-
nissen der ,Schmetterlingskinder” in Medizin und Ge-
sellschaft entsprechendes Gehoér zu verschaffen. Un-
sere Partnerschaften mit dem EB-Zentrum in Mailand
und dem EB-Haus in Salzburg konnten wir weiter aus-
bauen. AuBerdem arbeiten wir eng mit dem EB-Zahn-
arzt Dr. Ezio Sindici und dem EB-Handchirurgen Dr.
Antonio Cuzzocrea zusammen. So steht den ,Schmet-
terlingskindern® nun wohnortnahe, spezialisierte medi-
zinische Versorgung zur Verfigung. DEBRA Sudtirol
dehnt dieses Netz von Experten und Expertisezentren
weiter aus, um
eine bestmdogliche
Versorgung zu er-
mdglichen — heu-
te und in Zukunft.

Ein groBes Dan-
keschdn sage
ich dem Vorstand
von DEBRA Sud-
tirol und den vie-
len ehrenamtli-
chen Helfern, die
sich tagtaglich
flr uns einsetzen.
Als kleiner regio-
naler Verein sind
wir auf diese Un-
terstitzung an-
gewiesen. Jede
Spende, jede Be-
nefizveranstal-
tung, jede Aufkldrungsaktion in der Offentlichkeit ist
von immenser Wichtigkeit. Im Namen der ,Schmet-
terlingskinder® bedanke ich mich und hoffe auf viele
weitere kreative Ideen, groBBe Herzen und freundliche
Unterstiitzer. < Isolde Mayr Faccin, Présidentin DEBRA
Slidtirol Alto — Adige und Mutter einer EB-Betroffenen

Isolde Mayr Faccin
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Epidermolysis hullosa (EB) - Die Erkrankung

chmetterlingskinder — diese Bezeichnung hat sich

in Osterreich und in vielen anderen Landern fir

Kinder und auch Erwachsene mit Epidermolysis
bullosa (EB) durchgesetzt, weil ihre Haut so verletzlich
ist wie die Flligel eines Schmetterlings. Der Begriff ist
einerseits zutreffend, andererseits wird er der Schwe-
re der Erkrankung kaum gerecht. Der Fachbegriff Epi-
dermolysis bullosa hat bislang keine deutsche Entspre-
chung; am ehesten kdnnte man vielleicht sagen: erb-
lich bedingte, blasenartige Ablésung der Oberhaut. Das
klingt etwas holprig, aber damit bekommt man zumin-
dest einen ungefahren Begriff davon, worum es bei die-
ser Erkrankung geht.

Epidermolysis bullosa umfasst eine Gruppe Klinisch und
genetisch unterschiedlicher Krankheiten, deren gemein-
sames Merkmal die Bildung von Blasen an der Haut
und an den Schleimh&uten nach mechanischer Belas-
tung ist. Das ist gut vorstellbar, wenn ein Betroffener
beispielsweise stlrzt oder von einem FuBball getrof-

© DEBRA AUSTRIA (8)
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fen wird. Bei schwereren Formen von EB genUgt aber
auch ein fester Handedruck, um Blasen zu bekommen.
Manchmal ist diese mechanische Einwirkung so gering,
dass sie kaum als solche wahrgenommen wird. Wenn
etwa ein Neugeborenes auf dem Rucken liegt und sich
ein wenig hin und her bewegt, kann das allein schon
dazu fUhren, dass am Rucken des Kindes riesige Bla-
sen entstehen. In der Folge kommt es zu standiger Bil-
dung von offenen Wunden, entziindlichen Stellen, Krus-
ten und leider auch zu damit verbundenen Schmerzen.

EB beginnt mit der Geburt und begleitet die Betroffe-
nen ihr ganzes Leben lang. Die Ursache sind geneti-
sche Veranderungen in den EiweiBmolekulen, die flir
die Verbindung zwischen der Oberhaut und der darun-
ter liegenden Lederhaut verantwortlich sind. Fehlt ein
solches EiweiBmolekul oder funktioniert es nicht rich-
tig, dann ist die Verankerung nicht vollstandig und es
kommt bei mechanischer Einwirkung zur beschriebe-
nen Blasenbildung. Fur jede Form von EB ist eine an-




dere Veranderung in einem ganz bestimmten Gen ver-
antwortlich. Inzwischen sind Veranderungen in 14 ver-
schiedenen Genen bekannt, welche die jeweiligen EB-
Typen verursachen. Die aktuelle Klassifikation umfasst
vier Hauptformen mit insgesamt mehr als drei3ig Sub-
typen, wobei Prognose und Verlauf je nach Subtyp
héchst unterschiedlich sind.

Das klinische Spektrum der unterschiedlichen Typen ist
sehr breit. Am einen Ende stehen schwere Formen mit
ganz extremer Verletzlichkeit der Haut, massiver Blasen-
bildung und vielen offenen Wunden; am anderen Ende
mildere Auspréagungen mit nur lokalisierter und seltener
Blasenbildung (z. B. bei groBerer mechanischer Belas-
tung). Bei einigen Unterformen kommt es neben der
Bildung von Blasen auch zu anderen Folgeerscheinun-
gen. So kdnnen beispielsweise Finger und Zehen zu-
sammenwachsen, Narben und Verwachsungen im Be-
reich der Augen (Hornhaut, Augenlider) entstehen sowie
Essen und Trinken durch Zahnfehlbildungen und Ver-
engungen von Mundhdhle und Speiserdhre erschwert
sein. An der Haut kann es zur Bildung von Hautkrebs
kommen, und sehr haufig entsteht auch eine Blutarmut.

Obwohl in letzter Zeit beachtliche Fortschritte in der
gentherapeutischen Forschung gemacht wurden, ist
eine ursachliche Behandlung von EB bis heute noch
nicht verflgbar. Derzeit ist eine Therapie der Symp-
tome die einzige Mdéglichkeit und Hilfe, die wir anbie-
ten kénnen. Neben der Vorbeugung der Blasenbildung
(soweit im normalen Alltagsleben Uberhaupt machbar)
ist eine mdglichst gute Wundversorgung und die Be-
handlung von Infektionen besonders wichtig. Aber auch
ausreichende und richtige Ernahrung sowie gelegentli-
che chirurgische Eingriffe (z. B. Handoperationen, Deh-
nung der Speiserohre) gehdren zur Therapie von EB.

Jede Form von EB hat ihre eigene Auspragung und
ihre speziellen Probleme. Aus diesem Grund ist eine
interdisziplinare Versorgung dringend erforderlich. Ne-
ben der Haut missen auch alle anderen Organe be-
obachtet und auf Veranderungen untersucht werden.
Nur wenn wir nicht nur auf die Haut, sondern auf den
ganzen Menschen schauen, kénnen wir jedem ein-
zelnen unserer Betroffenen die flr ihn bestmaogliche,
individuelle Behandlung und Beratung anbieten. <>
Dr. Anja Diem, leitende Arztin EB-Ambulanz im EB-Haus Austria

Epidermolysis bullosa (EB) - Die Erkrankung 7 I
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Ein Herz fur Schmetterlingskinder

Seit 2005 unterstitzen die Accor Hotels in Osterreich das EB-Haus.

Als welbweit flhrender Hotelbetreiber hat
Accor eine grofe gesellschaftliche Ver-
antwortung, In Osterreich ist es uns seit
Jabren eine Herzersangelegenheit, den Verein
DEBRA Awustria und die ,Schmetterlings-
kinder" zu unterstitzen, Mehr Uber das Enga-
gement von ACCor: www.accor.com.

MEWOTEL ki NCATETEL

¥Mereurs

Accor ist seit mehrals 35 Jahren in Osterreich
prasent. In 32 Hotels sorgen rund 900 Mit-
arbeiterinnen fur einen rundum gelungenen
Aufenthalt. Vom Econormy- bis zum Luxus-
hotel findet so jeder ein passendes Angebot.
Weltweit ist Accor in 92 Landern mit 2,700
Hotels wertreten. Fur Informationen und
Rpﬁer'uier'urﬁﬂm}: wiww accorhotels.com

adagia ibis ibis ibis

it

SACCOR




DEBRA Austria - Hilfe hei Epidermolysis bullosa

Uber uns

nsere Mission lautet: Die Lebensqualitat fUr Be-

troffene von Epidermolysis bullosa (EB) verbes-

sern, kompetente medizinische Versorgung be-
reitstellen und durch die Férderung von Forschung
Hoffnung auf Heilung geben.

DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa, wurde
1995 als Selbsthilfegruppe von Betroffenen, Angeho-
rigen und Arzten mit dem Ziel gegriindet, Erfahrungs-
austausch und Hilfe fir Menschen mit EB anzubieten.

Organisation

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

Vorstand

Dr. Gabriela
Pohla-Gubo
(Schriftflihrer)

Mag. lanina llitcheva
(Vertretung
der Betroffenen)

Mag. Gabriele

GoBnitzer-Gharabaghi

(Schriftflinrer-Stv.)

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

Rechnungspriifer

BN 10 DEBRA Austria - Hilfe bei Epidermolysis bullosa

Alexander von Gabain

Siegfried Arming
(Rechnungspriifer)

|«

Im Sinne unserer Vision ,Heilung fur EB ist mdglich
wurde sehr bald begonnen, EB-Forschung zu férdern,
um Linderungs- und Heilungsmdoglichkeiten zu entwi-
ckeln. Im Jahr 2005 konnte DEBRA Austria die welt-
weit erste Spezialklinik fur EB erdffnen, das EB-Haus
Austria am Universitatsklinikum Salzburg.

DEBRA Austria ist gemeinnutzig und mildtatig aktiv und
seit vielen Jahren mit dem &sterreichischen Spenden-
gltesiegel ausgezeichnet. <&

Generalversammlung

Dr. Rainer Riedl|
(Obmann)

Franz Feichtlbauer Dagmar Libiseller

(Obmann-Stv.) (Kassier)
Isolde Mayr Faccin
(Vertretung Maria Allmeier

DEBRA-Siidtirol) (Kassier-Stv.)

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

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

Dr. Rudolf Hametner
(Rechnungspriifer)



Team und Vorstand

er Betrieb des EB-Hauses Austria, die Forde-

rung der EB-Forschung und die unmittelbare

Hilfe fUr betroffene, sozial benachteiligte Fami-
lien haben Prioritat in unserer taglichen Arbeit. Kom-
munikation, Events und Spendenwerbung sollen die
notwendigen finanziellen Mittel bereitstellen, um die
medizinische Versorgung sicher zu stellen und Hei-
lungsmaoglichkeiten flr EB zu erforschen.
Geschiftsfiihrung: Dr. Rainer Riedl, Firmenkooperatio-
nen & Kommunikation: MMag. Sandra Eder, PR, Pres-
se & Spendenaktionen: Dr. Gabriele-Aisha Bichler,
Spendenaktionen & Online-Kommunikation: Mag. Britta
Schwarz, Mitgliederbetreuung: Dagmar Libiseller, Spen-

Kuratorium

as Kuratorium wurde Ende 2004 mit dem Ziel
ins Leben gerufen, den verschiedenen Initiati-
ven und Projekten (z.B. die Realisierung des
EB-Hauses Austria) von DEBRA Austria zum Durch-
bruch zu verhelfen. Neben der Vorsitzenden Vita Lieb-
scher engagieren sich Mag. Eva Hdéfer, Sissy Mayer-
hoffer, Mag. Friederike Muller-Wernhart, BM ad. Ma-
ria Rauch Kallat, Ernst Stromberger und MMag. Pe-
ter Ulm fur die Anliegen der ,Schmetterlingskinder*.

Aufgaben und Ziele

iel von DEBRA Austria ist es, sich auf verschie-

denen Ebenen fur die Anliegen der ,Schmetter-

lingskinder” einzusetzen. Das bedeutet erstens
die medizinische Versorgung sicherzustellen, zweitens
die Forschung zur Entwicklung von sicheren Therapien
bzw. zur Linderung der Erkrankung und ihrer teilwei-
se sehr folgenschweren Nebenwirkungen zu ermdégli-
chen. Drittens soll der Erfahrungsaustausch zwischen
EB-Betroffenen geférdert und in Notféllen auch sozial
benachteiligten Familien geholfen werden.

Vereinsziele von DEBRA Austria
B Beratung, Information und Erfahrungsaustausch
fUr Betroffene und Angehdrige

© R. HAMETNER

© DEBRA AUSTRIA
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Vorstand (v.l.n.r.): hinten: Dr. Rainer Riedl, Mag. Gabriele GoBnitzer-Gharabaghi,
Franz Feichtlbauer, vorne: Isolde Mayr Faccin, Mag. lanina llitcheva, Dr. Gabriela
Pohla-Gubo, Maria Allmeier, Dagmar Libiseller

derbetreuung & Office Management: Eva-Maria Halmer
und Mag. Katrin Randysek, Spenderkorrespondenz:
Monica Muller und Carina Tanczos, Ferschungskoor-
dination & Internationale Kommunikation: Mag. Barbara
Dissauer <

Kuratorium (v.l.n.r.): MMag. Peter Ulm, Dr. Gabriela Pohla-Gubo und Dr. Rainer Ried|
(DEBRA), Vita Liebscher, BM ad. Maria Rauch-Kallat, Mag. Friederike Miiller-Wern-
hart, Ernst Stromberger. Nicht im Bild: Mag. Eva Hofer und Sissy Mayerhoffer

Wir bedanken uns von Herzen flr diese Unterstitzung
— sie hat in den letzten zehn Jahren viel bewegt. <&

B Sicherstellung und laufende Optimierung der me-
dizinischen Versorgung

B Forderung von EB-Forschung, um Heilungs- oder
Linderungsmaoglichkeiten zu finden

B Finanzierung des EB-Hauses Austria am Universi-
tatsklinikum Salzburg

Spenden fiir DEBRA Austria sind natig fiir

B den Betrieb des EB-Hauses

— kompetente Arztinnen und Krankenschwestern

ein engagiertes Forscherteam

Aus- und Weiterbildung von Experten und

Betroffenen

B die Forschung auf dem Weg zur Heilung von EB

B die unmittelbare Hilfe fur betroffene, sozial be-
nachteiligte Familien <
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Personelles

Neu im Team

onsteam von DEBRA Austria. Davor war ich Uber zwanzig Jahre in unter-

schiedlichen Positionen in Tirol und Wien fir gemeinnttzige Organisationen
aus dem Umwelt- und Sozialbereich téatig, beispielsweise als Pressesprecherin, Mar-
keting-Fachfrau, Web- und Printredakteurin, Kampagnenleiterin, GeschaftsfUhrerin von
Kultur- und Sozialvereinen. Jetzt bin ich fur Spendenaktionen und die Online-Kommu-
nikation zustandig: Ich kiimmere mich um Inhalte auf der Website, um elektronische Mailings und den Spen-
den-Newsletter. Mit meinem postgelben VW-Bus, der fast schon ein Oldtimer ist, fahre ich zu verschiedenen
Spendenaktionen zugunsten der ,Schmetterlingskinder”. Ich wohne mit meinen beiden Kindern und vier Katzen
in Médling. In meiner Freizeit gehe ich gerne mountainbiken, koche Marmeladen ein und gebe Atemkurse. <

M ag. Britta Schwarz. Seit Anfang Mai 2014 verstérke ich das Kommunikati-

Mag. Britta Schwarz

© N. BARGAD

Team — und ab Janner 2015 bin ich als volle Karenzvertretung von Sand-

ra Eder tétig. Ich werde bis Herbst 2016 fur den Bereich Firmenkooperatio-
nen und Kommunikation zustandig sein. An der Fachhochschule in Eisenstadt habe
ich Informationsberufe studiert. Nach einem Auslandsaufenthalt in Indien folgten acht
Jahre bei der Caritas Wien in der Abteilung Fundraising. Ich war dort im Speziellen fir
den Bereich Auslands-und Katastrophenhilfe zusténdig. Dieser Bereich umfasste die
Spenderbetreuung, Kampagnenmanagement, Umsetzung von Mailings und internati-
onale Kinderpatenschaften. Privat liegt mir das Wohl von Kindern besonders am Her-
zen. Dies hat mich auch dazu bewogen, ehrenamtlich in Waisenh&usern zu arbeiten.
Ich freue mich sehr, meine bisherigen Erfahrungen in die tagliche Arbeit bei DEBRA Austria einbringen zu kén-
nen und Teil dieses groBartigen Teams zu sein, das mich sehr herzlich und freundlich aufgenommen hat. <>

M ag. Pia Makarius. Seit November 2014 unterstiitze ich das DEBRA Austria

Mag. Pia Makarius

© C. ANZENBERGER-FINK

Abschied

ins Ausland gehen, habe ich meine Tatigkeit bei DEBRA Austria per Ende De-

zember 2014 beendet. Nattrlich freue ich mich schon auf die Herausforde-
rungen und das neue Leben in einem anderen Land, zum Beispiel neue Menschen
und eine andere Kultur kennenzulernen bzw. eine weitere Fremdsprache zu erlernen.
Da wir beide sehr gerne reisen, freuen wir uns schon darauf unbekannte Orte zu be-
suchen und das Land auch kulinarisch zu erkunden. Aber ich werde auch die Men-
schen bei DEBRA vermissen. Im Zuge meiner Mitarbeit im Team ist mir jede und je-
der Einzelne sehr ans Herz gewachsen. Ich werde ihnen verbunden bleiben und wiin-
sche ihnen weiterhin gutes Gelingen bei ihrem engagierten Einsatz fir die ,Schmetterlingskinder”. Vielen Dank
fir die schéne Zeit. <5

M onica Miiller. Da sich mein Mann beruflich veréndert und wir ab Sommer 2015

Monica Miiller

© N. BARGAD
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Angela Francesconi wéhrend der
Schwangerschaft

Mitglieder berichten

Ich bin 28 Jahre alt, habe Epidermolysis bullosa
dystrophica non mutilans und vor kurzem eine
gesunde Tochter zur Welt gebracht.

E rfahrungshericht: Schwangerschaft und Geburt.

1. Trimester. Nach drei gescheiterten Schwanger-
schaften wurde festgestellt, dass ich nicht nur EB
sondern auch Probleme mit der Schilddriise und eine
Blutgerinnungsstorung habe. Daher nahm ich vor der
vierten Schwangerschaft entsprechende Medikamen-
te. Sobald klar war, dass ich schwanger war, musste
ich regelmaBig zur Blutabnahme gehen. In den ers-
ten drei Monaten litt ich unter starker Ubelkeit und
Erbrechen, sodass ich immer wieder mit Blasen in
der Speiserdhre zu kdmpfen hatte. Ich nahm erst mal
ab. Essen und Trinken
fielen mir sehr schwer,
ich musste mich rich-
tig dazu zwingen. Aber
wenn man so glucklich
darUber ist, dass da ein
kleiner Mensch in ei-
nem heranwéchst, ver-
gisst man die Schmer-
zen auch schnell wieder.
Ernahrt habe ich mich in
den ersten Monaten von
Wasser und Banane mit
Naturjoghurt. Anfangs
war ich natlrlich sehr
mude und habe viel ge-
schlafen. Veranderun-
gen an meiner Haut gab es noch keine.

— W

© PRIVAT

2. Trimester. Meine Ubelkeit war komplett verschwun-
den und die Speiserdhre erholte sich sehr gut. Ab dem
vierten Monat konnte ich alles essen, ohne eine einzi-
ge Blase im Hals zu bekommen. Die Gewichtszunah-
me lief super. Egal ob sauer, roh oder hart — alles ging.
Inzwischen konnte man auch schon zusehen, wie ein
kleines Bauchlein heranwuchs. Da ich ja sehr dinn
bin, konnte ich die Tritte unserer kleinen Maus schon
frih splren. Meine Haut wurde leider schlechter: Die
Beine waren wund und jede Bewegung schmerzte.

Dr. Anja Diem aus dem EB-Haus empfahl mir tagli-
ches Baden — und damit wurden die Schmerzen er-
traglicher. Erst gegen Ende der Schwangerschaft fin-
gen die Wunden an zu heilen. Trotz der Schmerzen
konnte ich diesen Teil der Schwangerschaft genieBen,
weil es einfach so schoén war, die kleine Maus zu spu-
ren und bei den Vorsorgeuntersuchungen auf dem Ul-
traschallbild zu sehen.

3. Trimester. Leider bekam ich im letzten Schwanger-
schaftsdrittel starken Juckreiz. Das Baden in einem
medizinischen Olbad verschaffte Linderung. Dann
passierte auch noch das, was ich am wenigsten brau-
chen konnte: Ich sturzte. Da ich aber nicht auf den
Bauch fallen wollte, nahm ich Hande und Knie. Die
Schmerzen trieben mir immer wieder Tranen in die
Augen. Mein wunderbarer Mann musste mir in den
ersten Tagen bei allem helfen. Daftr bin ich ihm sehr
dankbar. Erstaunlicherweise waren die Wunden inner-
halb einer Woche komplett verheilt.

Geburt von Emilia. Am 3. November 2014 war es dann
soweit. Emilia erblickte gesund und munter um 7:01
Uhr das Licht der Welt. Sie wog 2500 Gramm, war
46 Zentimeter groB3 und von Anfang an unser Son-
nenschein. Nach langem Uberlegen (wir hatten es
uns nicht leicht gemacht) und Beraten der Arzte (EB-
Haus Salzburg, Frauenarzt und
Entbindungsklinik) hatten wir uns
fur einen Kaiserschnitt entschie-
den. AuBer Emilia wollte friher
kommen, dann wollten wir es
auf normalem Wege probieren.
Emilia machte sich tatsachlich
vier Wochen friher als geplant
auf den Weg. Nur leider war eine
normale Geburt nicht moglich.
Da die Wehen zu stark waren
und der Muttermund sich nicht
genug 6ffnete, wurde es schlieB3-
lich doch ein Kaiserschnitt. Die 3
Spinalanasthesie habe ich gut T
vertragen. Auch der Kaiser- D
schnitt war unproblematisch und

Tochter Emilia

DEBRA Austria - Das Jahr 2014 13 I
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die Narbe verheilte sehr gut. Ein paar Wunden we-
gen des Drucks auf dem Bauch lieBen sich nicht ver-
meiden, aber die Klinik hatte flr gutes Verbandsma-
terial gesorgt. Die Arzte hatten sich, nach einem per-
sonlichen Gesprach vorab, sehr gut auf mich einge-
stellt. Als Emilia dann da war, waren die Schmerzen
an den Beinen und der starke Juckreiz ganz plétzlich
verschwunden.

Stillen. Das Stillen funktionierte von Anfang an gut,
dank einer sehr guten Hebamme im Spital, die darauf
achtete, dass ich Emilia gleich richtig anlegte. Nach
fuinf Wochen hatte ich plétzlich Schmerzen und die
Milch bildete sich zurtck. Auch zu Hause wurde ich

reunde fiirs Leben. Im Herbst

2002 begann mein Zivildienst

und damit ein fUr mich sehr
pragendes Jahr: Ich durfte das
»~>chmetterlingskind“ Violetta Hohn
zwolf Monate lang begleiten. Als ich
Vio kennenlernte, besuchte sie die
zweite Klasse Volksschule einer In-
tegrationsklasse. Vormittags betreu-
te ich sie gemeinsam mit zwei Leh-
rerinnen, nach dem Mittagessen
ging es mehrmals pro Woche zur
Foérderung an das Bundesinstitut fur
Gehorlosenbildung in der Maygas-
se in Wien, da Violetta auch horbe-
hindert ist. Vio hatte durch ihre Er-
krankung immer groBe Schmerzen,
aber es war ihr sehr wichtig, es sich nicht anmerken zu
lassen und mit dem Lernen weiterzumachen. In Aus-
nahmefallen wechselte ich die zahlreichen Verbande
und half bei der personlichen Hygiene.

© PRIVAT

Direkt im Anschluss an meinen Zivildienst absolvier-
te ich eine Schauspielausbildung am Lee Strasberg
Theatre and Film Institute in New York. Hier merkte
ich, wieviel ich in der Zeit mit und von Violetta gelernt
hatte — vor allem Gelassenheit und positives Denken.
Bezeichnend flr sie sehe ich ihre sanfte und beruhi-
gende Art, selbst die wildesten Kinder in der Schule
wurden entspannt neben Vio. Ich bin immer wieder
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Morteza Tavakoli und Violetta Hohn —
Freunde fiirs Leben

zum Gliick von einer tollen Hebamme nachbetreut,
und bald waren die Probleme vorbei. Inzwischen stil-
le ich nach wie vor, gebe aber auch 6fters am Tag ein
Flaschchen. Fur mich ist das so die beste Ldsung.
Das Stillen ist eine wunderschdne Erfahrung, die ich
nicht missen mdchte.

Ich bin Ubergltcklich mit meiner kleinen Tochter Emilia
und méchte mich bei allen Arzten, ganz besonders im
EB-Haus, und Hebammen fir die Hilfe bedanken. Be-
sonderer Dank gilt meiner Familie: meinem Ehemann,
meiner Mama, meinen Geschwistern und deren Part-
nern. Ihre Hilfe und Unterstitzung geben mir viel Kraft.
<> Angela Francesconi, EB-Betroffene

beeindruckt und berthrt von ihrer
Ausgeglichenheit, Herzlichkeit und
Lebensfreude. Auch nach meiner
Rickkehr aus den USA blieben wir
in regelmaBigem Kontakt, eine inni-
ge Freundschaft entwickelte sich.
Ich habe mich sehr gefreut, als Vio-
letta mich bei meiner Dancing-Stars-
Teilnahme im Frahling 2014 im Ball-
room besuchte, live mitfieberte und
kraftig unterstutzte.

Im Frihsommer 2014 endete Violet-
tas offizielle Schulpflicht; fur ihre au-
Berhausliche Betreuung flhlte sich
keine offizielle Stelle zustandig. Es
war mir ein Herzensanliegen, die El-
tern in inrem Kampf fUr eine weitere Betreuung bzw.
ein weiteres Schuljahr zu unterstitzen, u. a. durch Be-
suche beim Stadtschulrat und im Unterrichtsminis-
terium. Auch der ORF wurde eingeschaltet, ein ge-
meinsamer Auftritt in der Vorabendsendung ,heute
konkret“ brachte sehr viel positives Echo. Der weite-
re Schulbesuch wurde Violetta leider dennoch verwei-
gert, seit Dezember 2014 besucht sie aber eine Ta-
gesstrukturwerkstatte. Ich freue mich sehr, dass ich
einen so beeindruckenden Menschen wie Violetta ken-
nenlernen und ein Jahr begleiten durfte und winsche
mir, dass sie sich ihr wunderbares Lacheln weiterhin
behalt! <> Morteza Tavakoli, Schauspieler



Ultraschall macht das Zahneputzen
flir Valentin GoBnitzer zum Vergniigen

anft und sauber mit Ultraschall. Fir viele EB-Betroffene ist Mundhygiene eine groBe Herausforderung, da
der Zahnschmelz besonders empfindlich und die Mundéffnung haufig kleiner ist. Dadurch sind die Zah-
ne schwieriger zu erreichen. Wir haben uns daher fir eine Zahnburste mit Ultraschalltechnologie inter-
essiert und sie schlieBlich im Herbst 2014 fur unser ,Schmetterlingskind“ Valentin besorgt. Der groBe Vorteil

dieser speziellen ZahnbuUrsten ist, dass sie besonders schonend reinigen
ohne Druck auszutiben. Das ist fur den empfindlichen Zahnschmelz und
das Zahnfleisch von EB-Betroffenen angenehmer als herkdmmliche elekt-
rische Zahnbursten. Der einzige Nachteil ist, dass diese Bursten in der An-
schaffung teuer sind. Deshalb haben wir uns an DEBRA Austria gewandt.
Mit der Unterstltzung eines Spenders wurde die Zahnburste finanziert. Fir
Valentin ist das tagliche Zéhneputzen dadurch viel einfacher und effizienter

= b geworden. Auch sein Zahnarzt freut sich mit ihm, da seine Zahne sehr gut

nklusion durch Schulbegleitung. Nach Abschluss

der Grundschule stellte sich uns die Frage ,Wie

soll es weitergehen, welche Schule passt fur un-
sere Tochter?” In Deutschland gibt es seit wenigen
Jahren das Modell Gemeinschaftsschule. Nachdem
wir mehrere Schulen angeschaut und uns Uber die
Raumlichkeiten und die Situation informiert hatten, ent-
schieden wir uns gemeinsam mit Serina fir das Mo-
dell der Gemeinschaftsschule. Dort gibt es verschie-
dene Leistungsstufen, was bedeutet, dass auf Haupt-
schul-, Realschul- oder Gymnasialniveau gearbeitet
werden kann. Somit kann jedes Kind in seinem Tempo
und nach seinen Fahigkeiten lernen. AuBerdem arbei-
ten die Kinder dort mit sogenannten Lernwegelisten,
was aufgrund der vielen Fehlstunden von Seri-
na ein Vorteil ist. So fehlen ihr keine Informatio-
nen und sie kann den Stoff leichter nacharbeiten.
Unsere Entscheidung fur dieses Unterrichtsmo-
dell fiel im April 2013. Da aber klar war, dass
Serina dort begleitet und betreut werden muss,
stellten wir einen Antrag auf Schulbegleitung.
Erstmal war das nicht ganz so einfach, da das
zustandige Landratsamt dies ablehnte und uns
an die Krankenkasse verwies. Im Moment tragt
unsere Krankenkasse die Kosten der Schulbe-
gleitung bis der Rechtsstreit abgeschlossen ist.
Da die deutschen Krankenkassen keine Erfah-
rung mit Schulbegleitung hatten, musste ich
mich selbst auf die Suche nach einer Person
machen, die Serina zuklnftig begleiten sollte.

Serina Berger mit ihrer Schulbegleiterin
Sonja Vogler

< gepflegt sind und er keine Karies hat. <> Mag. Gabriele GoBnitzer-Gharaba-
o ghi, Mutter eines EB-Betroffenen

Davon fhlte ich mich etwas Uberfordert.

Heute jedoch bin ich sehr froh, dass wir uns die Schul-
begleitung selbst aussuchen konnten. Serina besucht
nun schon im zweiten Jahr die Gemeinschaftsschule
und es lauft recht gut. Natdrlich mit vielen Fehlzeiten,
aber das kann sie immer wieder recht schnell aufar-
beiten. Es ist sehr wichtig, eine Person zu finden, die
eine gute Bindung zwischen Schule, Kind und Eltern
schaffen kann. Seit Oktober 2013 wird Serina von Son-
ja Vogler begleitet. Sonja ist ausgebildete Kranken-
schwester und war in den letzten Jahren in der ambu-
lanten Pflege tatig. Sie holt Serina morgens zum Un-
terricht ab, tragt ihre Schultasche und den Compu-
ter, hilft ihr beim An- und Ausziehen in der Schule, bei
den Toilettengangen,
ist beim Essen immer
mit dabei und wenn es
viel zu schreiben gibt,
macht sie das.
Anfanglich stand die
Schule dem Ganzen
etwas skeptisch aber
aufgeschlossen gegen-
Uber, weil noch Angste
bestanden, wie sie sich
verhalten sollten. Heute
bekomme ich durchweg
positive Ruckmeldun-
gen. < Petra Berger,
Mutter einer EB-Betroffenen
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nsere Haushaltsfee. Seit fast vier Jahren beglei-

tet uns die liebe Inge vom Hilfswerk Karnten.

Der plotzliche Tod meines Bruders stirzte mei-
ne Familie und mich in ein tiefes seelisches Loch. Ge-
sundheitlich zeigte sich bei mir damals eine deutliche
Verschlechterung der Haut. Ich war von allem einfach
vollig Uberfordert.
Dann kam Inge — sie wurde uns als Unterstttzung zur
Seite gestellt — und wir haben sie gleich ins Herz ge-
schlossen. Ich nenne sie unsere ,gute Fee“. Inge hilft
mir einmal in der Woche fur drei Stunden im Haushalt:
Sie kocht, backt, putzt, 1
saugt, bugelt und Uber-
nimmt alle Arbeiten, die
fUr mich zu anstrengend
sind bzw. meiner ver-
letzlichen Haut schaden
wurden. Ich kann mir gar
nicht mehr vorstellen, wie
ich den Haushalt bis da-
hin allein geschafft habe.

bekka geht in die vierte Klasse Volksschule. Die

Idee, schon so frih mit dem Zehnfingersystem
am Computer zu beginnen, kam von ihrer Volksschul-
lehrerin. Vom Schreiben mit dem Stift bekommt sie
leicht Blasen und Schmerzen in den Fingern. Die Leh-
rerin kUmmerte sich darum, dass eine Trainerin extra
fUr Rebekka in die Schule kommt und ihr das Zehnfin-
gersystem beibringt. So soll sie schnell genug schrei-
ben lernen, um in der Mittelschule gut mitzukommen.

T astatur statt Stift. Unser ,Schmetterlingskind* Re-

Rebekka Meier lernt das Zehnfingersystem auf dem neuen Laptop

DEBRA Austria - Das Jahr 2014
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Petra Guggenberger und ihre ,gute Fee“ Inge

Der Unterschied ist mir gesundheitlich deutlich anzu-
sehen. Ich muss keinen Staubsauger mehr anfassen
und auch das Putzen mit den scharfen Mitteln bleibt
mir erspart. An manchen Tagen haben meine Buben
und ich ein fertiges Essen, wenn wir zu Mittag nach
Hause kommen, ich muss es nur mehr warmen. Da-
durch habe ich mehr Zeit fir meine Kinder und kann
mich nach der Arbeit kurz ausruhen.

Als uns eine Zeit lang die finanziellen Mittel flr die
Haushaltshilfe fehlten, verschlechterte sich der Zu-
stand meiner Haut am ganzen Korper, insbesondere
an den Handen. DEBRA Austria vermit-
telte uns zum GlUck einen Spender, dank
dessen groBzugiger Unterstltzung Inge
uns wieder eine Weile zur Seite stehen
kann. Sie ist uns eine ganz groBe Hilfe,
ich schatze sie und ihre Arbeit sehr. Mei-
ne Familie und ich bedanken uns beim
2 1 DEBRA Team und bei Lichtblicke Kitzbu-
< hel sehr herzlich! € Petra Guggenberger,
o EB-Betroffene

Mit Hilfe von DEBRA Austria bekam Rebekka einen
Laptop, bei dem sich der Bildschirm auch als Tab-
let verwenden lasst. Zusatzlich haben wir eine wei-
che Tastatur aus Gummi gekauft, die sich sogar zu-
sammenrollen lasst. Mit beiden Tastaturen kann Re-
bekka ohne Schmerzen schreiben — und mit dem
Zehnfingersystem kommt sie schon gut voran. Wir
sind ihrer Lehrerin sehr dankbar fur ihre Initiative und
Frsorge flir Rebekka. <% Daniel Meier, Vater einer EB-
Betroffenen

Meine Freude am Zehnfingerschreiben

Seit Kurzem habe ich einen Laptop.

Ich bin froh, dass ich jetzt schon bald Zehnfinger
schreiben kann! Das ist praktisch, denn wenn
mir die Finger wehtun, kann ich in der Schule
oder zuhause auf der Tastatur schreiben.

Ich bedanke mich fir so ein tolles Geschenk!

Mit lieben GriBen,
Rebekka Meier



nde gut, alles gut - eine gegliickte Kur. Um sicher
E zu gehen, fragten wir vorab in Bad Gleichenberg

nach, ob auch Kuren fur EB-Betroffene maoglich
sind. Die Antwort war ja, das Kurhaus ist auf Erkran-
kungen der Haut, der Atemwege und des Stlitzappa-
rats spezialisiert. Erfreulicherweise gelang es meinem
Mann Christian und mir, eine Bewilligung flir eine Kur
im gleichen Zeitraum zu erhalten. Medikamente und
Verbandsmaterialien, die ich wahrend der Kur beno-
tigen wirde, musste ich selbst mitbringen. Da jeden
Tag ein Solebad geplant war, ergab sich ein beson-
ders hoher Bedarf an Verbandsmateri-
al. Rechtzeitig vor dem Kurantritt erhielt
ich einen Teil.
Christian hatte erreicht, dass wir im
Haupthaus ein groBes Zimmer mit Ba-
dewanne bekamen. Beim ersten Ge-
sprach mit dem Hautarzt Prof. Dr. Franz
Legat stellte sich heraus, dass ich die
Solebader nicht im anstaltseigenen
Therapiezentrum nehmen konnte. Der o
Verbandswechsel wirde zu viel Zeit in Anspruch neh-
men und das Solebad fir andere Kurgaste blockie-
ren. AuBerdem ware flr meine Verbandswechsel zu
wenig Platz. Die Losung: Solebader in der Badewan-
ne im eigenen Zimmer. DarUber hinaus wurden mir
Quellsoleinhalation und Einzelheilgymnastik verordnet.
Nach vielen positiven Rickmeldungen anderer Kur-
gaste probierte ich auch eine Kaltetherapie aus. Of-
E die attraktive Julietta, genannt Juli, dem zurtick-

haltenden Bastian begegnet, spurt sie deutlich
Schmetterlinge im Bauch. Aber Bastian verbirgt ein
Geheimnis: Seit seiner Geburt leidet er an einer sel-
tenen Hautkrankheit aufgrund derer er sich auBerge-
wohnlich schnell verletzt. Sein Leben ist gepragt von
Schmerz und Zurlckweisung, seine Gedanken wer-
den beherrscht von Selbstzweifeln und Misstrauen.
Juli will ihm helfen, seine Befangenheit abzulegen und
sich ihr zu offenbaren. Doch sie ahnt nicht, wie tief sei-
ne Wunden tatsachlich sind.
Die Autorin Greta Milan beschreitet in ihrem De-

butroman einen recht unkonventionellen Weg, auf
EB aufmerksam zu machen. Drei Jahre arbeitete sie

PRIVAT

ine Geschichte iiber Liebe und Verletzlichkeit. Als

Ingrid und Christian Blaim wéhrend des Kurauf-
enthalts in Bad Gleichenberg

© G. MILAN; UMSCHLAGMOTIV: SHUTTERSTOCK/ANTART

fenbar zeigte sie positive Wirkung, da sich mein Juck-
reiz auf der Haut sehr besserte. Auch die empfohlenen
Schwarzteebader waren ausgesprochen wohltuend.
Wahrend der Kur erfuhren wir, dass die Gebietskran-
kenkasse sechzig Prozent der benétigten Verbands-
materialien gestrichen hatte. Es hie3, ich hatte mein
Kontingent bereits erhalten und sollte die Kur ab-
brechen, sobald die Materialien aufgebraucht wa-
ren. Dankenswerterweise setzte sich Prim. Dr. Chris-
tian Wiederer, der arztliche Leiter des Kurzentrums,
fur mich ein. Nach weiteren Gesprachen stellte die
Firma MolInlycke als Weih-
nachtsgeschenk zehn Pa-
ckungen Wundauflagen zur
Verflgung. Auf Vermittlung
von Pia Wiesmeyer von Pu-
blicare kamen diese dann
direkt zu mir ins Kurhaus.
In Summe waren wir also
bestens betreut: Von den
Therapeuten Uber das Zim-
merservice bis hin zum Personal in Restaurant und
Klche. Auch Speisen zu pUrieren, damit ich sie bes-
ser schlucken konnte, war kein Problem. Auf diesem
Wege danke ich Prim. Dr. Wiederer und seinem Team
fur die wunderbare Betreuung, und auch bei DEBRA
Austria bedanke ich mich sehr herzlich. Das Kurhaus
Bad Gleichenberg ist fur EB-Betroffene sehr empfeh-
lenswert. <& Ingrid Blaim, EB-Betroffene

an diesem Buch, sprach
mit betroffenen Familien
und bezog auch Experten
mit ein. Das Ergebnis ist
» ein Roman, der zahlreiche
Konflikte behandelt und
bis zum Schluss die Frage
aufrecht erhalt, was not-
wendig ist, um auch den
seelischen Schmerz einer
solchen Erkrankung we-
nigstens etwas zu lindern.
Der Roman ist auf Deutsch und seit 2014 auch auf
Englisch Uber Amazon erhaltlich. DEBRA-Pradikat:
sehr lesenswert! €& www.julis-schmetterling.de

A Eein

Julis
5nhmennr[@9
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Seit neun Jahren darf ich nun bereits auf unzah-

lige, freudige und wertvolle Momente zurtickbli-
cken: DEBRA hat mir eine Erkrankung und die damit
verbundenen Leidenswege naher gebracht. Das hat
mich sehr berUhrt und dazu bewogen, diesem Thema
meine gesamte Aufmerksamkeit zu schenken. Schnell
stellte ich fest, dass wir vor allem die Aufmerksamkeit
der Menschen gewinnen mussen. Denn: Gemeinsam
sind wir stark, nur miteinander kdnnen wir nachhal-
tig helfen. Mein Ziel war es, der breiten Offentlichkeit
die Herausforderung Epidermolysis bullosa (EB) na-
her zu bringen. So wollte und will ich dazu beitragen,
die Lebensqualitat der kleinen und groBen Patienten
zu verbessern.

B otschafterin der Siidtiroler Schmetterlingskinder.

Ein wunderschdnes Kompliment hat mir die Prasiden-
tin von DEBRA Sudtirol, Isolde Mayr Faccin, gemacht:
Sie hat bestatigt, dass wir unserem Ziel schon recht
nahe gekommen sind. Fur die ,Schmetterlingskinder”
hat sich in den letzten Jahren vieles zum Besseren ge-
wendet. Daher mdchte ich mich bei all jeden bedan-
ken, die uns begleitet und unterstitzt haben. Allen vo-
ran gilt mein herzlichster Dank unserem Alt-Landes-
hauptmann Dr. Luis Durn-
walder. Er war maBgeblich
daran beteiligt, dass es
den Verein DEBRA Sud-
tirol — Alto Adige gibt. Er
ist uns nicht nur als Lan-
deshauptmann sondern
auch als Freund zur Sei-
te gestanden und hat sein
Wohlwollen, seine Zeit und
seine Erfahrung zur Verfu-
gung gestellt.

Weiters danke ich der
Sudtiroler Presse. Dem
rthrenden Franz Sinn, der
mit seinen wertvollen Arti-
keln in der Zeitung Dolo-
miten — Tagblatt der Sdd-
tiroler unsere Anliegen von
Anfang an begleitet und
uns laufend unterstitzt.
Innig danke ich auch un-

© DEBRA SUDTIROL - ALTO ADIGE
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Arabella von Gelmini Kreutzhof mit Anna Faccin

serem lieben Freund und Herausgeber der Neuen
Sudtiroler Tageszeitung Arnold Tribus, der durch sein
gutes Herz dazu beigetragt, die ,Schmetterlingskin-
der” bekannt zu machen. Ebenso herzlich danke ich
einem lieben Freund, dem Direktor der italienischen
Tageszeitung Alto Adige, Dr. Alberto Faustini. Auch er
hat Uber das Leid der Betroffenen berichtet und die
italienischsprachige Welt hier in Stdtirol Gber EB auf-
geklart. Ich danke dem Radiosender Sddtirol 7 und
dem Sudtiroler Wochenmagazin FF, dem Sudtiroler
TV-Sender SDF, dem italienischsprachigen TV-Sen-
der Video33, dem Rai-Sender Bozen sowie dem ORF
Sudtirol und allen Verantwortlichen und Beteiligten fir
die vielen Beitrage Uber die ,Schmetterlingskinder”
und ihre Erkrankung. Mein gréBter Dank gilt natdr-
lich der Sudtiroler Bevolkerung flir inre Unterstitzung.
Ohne das Wohlwollen vieler lieber Menschen wére un-
ser Wirken nicht vorstellbar.

Es ist mir eine besondere Freude und Ehre, Botschaf-
terin der Sudtiroler ,Schmetterlingskinder” zu sein.
Ich habe erkannt, wie wichtig es fur Betroffene und
Angehdrige ist, ein Sprachrohr zu haben. Sehr ger-
ne Ubernehme ich diese Rolle fur die DEBRA Fami-
lie. Es ist ein befligelndes Gefuhl,
wenn wir Zeit miteinander verbrin-
gen und sehen, dass wir wieder
etwas geschafft haben, nicht nur
getraumt sondern realisiert ha-
ben. Darlber freue ich mich sehr
und danke an dieser Stelle fir das
groBe Vertrauen und die Freund-
schaft. Die Aufrichtigkeit und
Herzlichkeit, die ich hier erleben
darf, sind ein groBes Geschenk.
Ich bewundere die ,Schmetter-
lingskinder” und ihre engagier-
ten Eltern und bin dankbar, dass
ich an den Gedanken und Hoff-
nungen dieser lieben und star-
ken Menschen und an ihrer Le-
bensfreude teilnehmen darf. Hier
kann ich all die wunderbaren aber
auch nachdenklichen, manchmal
auch unfassbaren Momente, die
ich als Botschafterin und Freun-
din der ,Schmetterlingskinder” er-
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leben durfte, gar nicht aufzahlen. Doch will ich sagen,
dass ich keines dieser Erlebnisse missen mdchte und
ich jeden gemeinsamen Moment in meinem Herzen
trage. All das hat mich ergriffen und bewegt, manch-
mal Uberwaltigt oder erschuttert, immer beeindruckt
und gerUhrt. Auch daflr bin ich den ,Schmetterlings-

in Runder Tisch zu eckigen Themen. Bei der ge-
lungenen Jubildumsfeier von DEBRA Stidtirol —
Alto Adige im Kulturzentrum Grand Hotel To-

blach und der zum selben Zeitpunkt stattfindenden
Vollversammlung des Vereins wurde ein Runder Tisch
organisiert, bei dem sich Betroffene und Angehdri-
ge aus nah und fern in ungezwungener Atmosphére

Der Runde Tisch bei DEBRA Siidtirol — Alto Adige

Uber aktuelle Themen informieren konnten. So stell-
ten sich Dr. Gabriela Pohla-Gubo (Leiterin der EB-
Akademie) und Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer (Leiter
der Forschungseinheit) aus dem EB-Haus in Salz-
Z Hilfe fur die ,Schmetterlingskinder®. Wir arbeiten

an unserer Mission, Lebensqualitat flr ,Schmet-
terlingskinder” zu schaffen und weiter zu verbessern.
Seit nunmehr zehn Jahren werde ich dabei von einem
tatkraftigen ehrenamtlichen Team begleitet und un-
terstltzt. Wir suchen immer wieder gemeinsam nach
neuen Lésungswegen, um fur Menschen mit EB die
beste Versorgung, nicht nur im medizinischen Bereich,
geben zu kénnen. Hiermit danke ich dem Vorstand

von DEBRA Sudtirol fur die Zusammenarbeit, die Hil-
fe und die Freundschatft in all den Jahren. <> Isolde

ehn Jahre fiir DEBRA Siidtirol. DEBRA Stidtirol ist

kindern“ und ihren Angehorigen aufrichtig dankbar.
In diesem Sinne freue ich mich auf viele weitere ge-
meinsame Stunden und wiinsche der gesamten DE-
BRA Familie alles Gute, vor allem immer ein Lacheln
im Herzen. Q: Arabella von Gelmini Kreutzhof, Botschaf-
terin der ,Schmetterlingskinder” von DEBRA Siidtirol — Alto Adige

burg, Dr. Rainer Riedl (Obmann von DEBRA Austria),
Dr. Nadia Bonometti (Dermatologie Krankenhaus Bo-
zen), und Isolde Faccin (Obfrau von DEBRA Sudti-
rol), gemeinsam mit Anna Faccin (EB-Betroffene) den
Fragen und Anliegen der groBen und kleinen Mitglie-
der. Naturlich wollten sich auch einige Uber den Stand
der Wissenschaft und den aktuellen Verlauf von For-
schungsprojekten informieren. Eine Videoauf-
nahme des Wissenschafters Prof. Michele De
Luca (Leiter des Zentrums fur Regenerative Me-
dizin in Modena) unterstrich die nationale und
grenzlberschreitende Vernetzung des Vereins
DEBRA Sudtirol im Bereich der Forschung.
Den Abschluss bildeten in sehr beeindrucken-
der Weise Berichte der Eltern und Angehdrigen
von ,Schmetterlingskindern®, die die alltaglichen
Sorgen und Note im Umgang mit Epidermoly-
sis bullosa schilderten. Man war sich einig, dass
diesen Themen in der zukUlnftigen Vereinstatigkeit ei-
nen spezieller, professioneller Rahmen geschenkt wer-
den soll. < Paul von Gelmini Kreutzhof, Psychotherapeut,
Freund und Helfer der ,Schmetterlingskinder*

&

1I‘ln

Vorstand von DEBRA Siidtirol — Alto Adige (v.l.n.r.): Anna Faccin, Luca Piol, Nadia
Bonometti, Manuela Costantini, Sandro Barbierato, Guido Bocher, Isolde Mayr Faccin

Mayr Faccin, Obfrau DEBRA Siidtirol — Alto Adige und Mutter ei-
ner EB-Betroffenen

© DEBRA SUDTIROL — ALTO ADIGE
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Eigenveranstaltungen

egionaltreffen in Wien: Zum ersten Mal dabel.

Am 28. Februar trafen sich auf Einladung von

DEBRA Austria einige Betroffene und deren An-
gehdrige gemeinsam mit DEBRA Mitarbeitern in ei-
nem urigen Wiener Gasthaus zum jahrlich stattfinden-
den Regional-
treffen. Die Re-
gion wurde da-
bei nicht ganz
SO eng gese-
hen: Christian
Blaim, der Ehe-
mann einer EB-
Betroffenen,
reiste mit sei-
ner Tochter so-

amilienwochenende auf der Reiter Alm: Angekom-

men in der DEBRA Familie. Beim Familienwochen-

ende, das vom 25. bis 27. April auf der Reiter
Alm im bayrischen Ainring stattfand, lernten wir zum
ersten Mal die DEBRA Familie kennen. Nachdem mein
Mann Robert, unsere Kinder Sebastian (5 Jahre) und
Magdalena (3 Jahre) und ich unser schénes und grof3-
zUgiges Zimmer bezogen hatten, trafen wir Stefanie
Zauchner-Mimra. Sie fragte ganz herzlich, ob wir die
,Neuen“ seien. So wurden wir warmherzig aufgenom-
men. Nach und nach lernten wir auch die anderen Fa-
milien kennen und fanden alle sehr nett. Nach dem
leckeren Abendessen saBen wir dann alle gemditlich
auf der Terrasse zusammen und unterhielten uns an-

Beim DEBRA Familienwochenende auf der Reiter Alm in Bayern
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gar aus Graz an, um den Kontakt mit den anderen Fa-
milien zu pflegen. Wir, mein Mann Alexander und ich,
waren zum ersten Mal dabei. Als Eltern der zweijah-
rigen Emma haben wir erst vor Kurzem den Weg zu
DEBRA gefunden. Umso begeisterter waren wir von
der offenen und herzlichen Aufnahme in diesen Kreis.
Der Abend war selbstredend gepragt von intensiven
Gesprachen, einem regen und sehr vertrauensvollen
Austausch. Die Atmosphére war entspannt, das Es-
sen war gut — und wir hatten vorher nicht geahnt, dass
wir unter den Letzten in der Runde sein wurden, die
den Nachhauseweg antreten. Die meisten trafen sich
am nachsten Tag bei strahlend schénem Wetter zum
,Marsch der seltenen Erkrankungen® in der Wiener
Innenstadt wieder, wo DEBRA wie jedes Jahr vertre-
ten war. <> Claudia Bochinz, Mutter einer EB-Betroffenen

geregt. Wir beschlossen auch die Umgebung zu er-
kunden und nach Berchtesgaden ins Salzbergwerk
zu fahren. Dieser Ausflug gefiel den Kindern beson-
ders gut und war auch fUr uns Erwachsene interes-
sant. Vor allem die Rutschbahnen zwischen den ein-
zelnen Ebenen und die Fahrt mit dem kleinen Zug wa-
ren sehr lustig.

Auf der Reiter Alm machten wir es uns im Wellness-
bereich gemutlich. Mein Mann und ich hatten sogar
ein paar Behandlungen gebucht, die sehr angenehm
waren. Am Samstagabend spielten Franz Zauchner
auf seiner Zither und Valentin Mimra auf der Gitar-
re. Die Stimmung war super: Da saBen Jung und Alt

Gemiitliches Beisammensitzen auf der Terrasse

©F. ZAUCHNER (2)



zusammen, sangen mit und hatten SpaB. Der harte
Kern hielt lange durch und saB bis spat in die Nacht
drauBen auf der Terrasse. Als dann nach dem Sonn-
tagsfriihstlick der groBe Abschied kam waren alle ein
bisschen traurig, dass dieses wunderschone Treffen
schon wieder vorbei war. Auch uns fiel der Abschied
schwer. Es war als wirden wir uns schon lange ken-
nen und hatten uns nicht eben erst an diesem Wo-

um. Am 5. und 6. April versammelten sich im

Kulturzentrum Toblach zahlreiche EB-Betroffe-
ne und ihre Angehérigen aus Sudtirol, Osterreich und
Italien sowie viele andere Mitglieder der Selbsthilfe-
gruppe DEBRA Sudtirol — Alto Adige. Gefeiert wurde
das zehnjahrige Bestehen des Vereins fur die Sudti-
roler ,Schmetterlingskinder”.

D EBRA-Siidtirol - ein freudiges 10-Jahres-Jubila-

Die Feierlichkeiten wurden mit einem hochkaratig be-
setzten Runden Tisch erdffnet, an dem Experten und
Wissenschafter aus Wien, Salzburg, Bozen, Mailand
und Modena den EB-Betroffenen und ihren Angeho-
rigen Fragen rund um die EB-Forschung und ande-
re Themen beantworteten. Das Gesprach drehte sich
naturlich intensiv um den erfolgreichen Gentherapie-
Heilversuch im EB-Haus, der die Hoffnung auf Hei-
lung bestarkt. Im Rahmen einer Forschungskoopera-
tion mit dem Zentrum fur Regenerative Medizin in Mo-
dena wurde im Mai 2014 einer EB-Betroffenen gene-
tisch korrigierte Haut auf besonders wunde Hautare-
ale transplantiert.

Toblachs Burgermeister und Vizeprasident von DE-
BRA Sudtirol, Guido Bocher, lobte in seiner freund-

Auffiinrung der Theatergruppe
Alto Adige Teatrum Perpetuum Mobile

chenende kennengelernt. Ein sehr schénes Geflhl,
so in die DEBRA Familie aufgenommen worden zu
sein! Wir haben viele nette und vor allem starke Fami-
lien kennengelernt und werden — wenn es nur irgend-
wie geht — nachstes Mal wieder dabei sein. Ein gro-
Bes Dankeschon an das Hotel Reiter Aim und an DE-
BRA fir diese wunderbaren Tage! <> Stephanie Staff-
ler, Mutter einer EB-Betroffenen

schaftlichen Rede den eindrucksvollen Werdegang des
Vereins. Alt-Landeshauptmann und Ehrengast Dr. Luis
Durnwalder, der eine zentrale Rolle fUr den Erfolg von
DEBRA Sudtirol hatte und hat, skizzierte die zehnjah-
rige Vereinsgeschichte mit sehr persdnlichen Worten
und dankte allen Mitwirkenden. Cinzia Pilo, Mutter ei-
nes ,Schmetterlingskindes® und Vizeprasidentin von
DEBRA ltalien, und Dr. Rainer Riedl, Grinder und Ob-
mann von DEBRA Austria und Vater einer Tochter mit
EB, drlickten die freundschaftliche Verbundenheit der
italienischen, Gsterreichischen und Sudtiroler ,Schmet-
terlingskinder” aus. Stefania Bettinelli vom Zentrum flr
Regenerative Medizin in Modena Uberbrachte GruB-
worte von EB-Forscher Prof. Michele De Luca.

Der Amateurtheatergruppe des Teatrum Perpetuum
Mobile aus Bruneck war die Umrahmung des Fest-
aktes anvertraut. Der krdnende Abschluss der Jubi-
laumsfeier war dann ein Helikopterflug tber den Ge-
birgsstock Drei Zinnen fur alle kleinen und groBen
~Schmetterlingskinder”. Eine gelungene Feier — mei-
ne herzliche Gratulation zu zehn Jahren erfolgreicher
Vereinstatigkeit! <> Arabella von Gelmini Kreutzhof, Bot-
schafterin der ,Schmetterlingskinder” von DEBRA Siidtirol — Alto
Adige
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Ein Herzenswunsch der ,,Schmetterlingskinder:
Flug iiber die Drei Zinnen
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Beim DEBRA Viter- und Mannerwochenende

Miitterwochenende: Einmal Auszeit hitte.

Wohlftihlwochenende — nun schon zum 7. Mal,

einige Muttis nahmen das Angebot wieder wabhr,

Wir fuhren freudig ins Salzburger Land,

das Hotel Gmachl ist uns ja schon bestens bekannt.
Hier tauchten wir ein in eine andere Welt,

unsere Sorgen wurden in den Hintergrund gestellt.

Wir wurden verwéhnt mit késtlichem Essen, Schwimmen,
Sauna und Massagen lieBen uns die Zeit vergessen.
Entspannende Turniibungen hat uns Zina beigebracht,
Verena Wally hat mit Salsa-Tanz Freude gemacht.
Auch tiefgriindige Gesprache wurden gefiihrt,

mit groBer Ndhe und Verstandnis — dies hat berihrt.
Damit wir wieder ins seelische Gleichgewicht kommen,
hat sich Eva Roth™ fiir uns Zeit genommen.

Wir alle haben wieder etwas Mut und Kraft getankt,
dafiir sei DEBRA Austria herzlich gedankt!

Wir bedanken uns herzlich bei Familie Gmachl fUr die-
ses wunderschdne Entspannungswochenende, bei
dem wir den Alltag einfach mal vergessen konnten.
< Zita Pfeifer, Mutter eines EB-Betroffenen

sich. Das Ménnerwochenende fand vom 27. bis

29. Juni im Hotel Gmachl in Bergheim im Salz-
burgerland statt. Ein Paradies sondergleichen: Zimmer
mit herrlichem Ausblick auf die einzigartige Gartenan-
lage samt Naturteich — der von uns auch benutzt wur-
de — und Wellnessanlage, bis hin zum Bergpanorama
auf den nahe gelegenen Untersberg. Christian Blaim,
Walter Fritz, Alex-
ander Riegg, Hol-
ger Schmid und ich
durften diese zwei-
einhalb Tage ge-
meinsam genieBen.

v ater- und Ménnerwochenende: Fiinf Manner unter

Die Unterkunft war
eine Freude: schon
und rustikal. Das
Essen hat uns allen
2 gemundet, und das
§_ Service war ausge-
o sprochen freund-
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Entspannung und SpaB beim Salsa-Tanzkurs

*) Psychologin mit langjéhriger Erfahrung in der Betreuung von
EB-Betroffenen und ihren Angehérigen.

lich, da schmeckte das Essen gleich doppelt so gut.
Das Wetter hatte ein Einsehen mit uns — auBer am
Samstagabend, an dem es wie aus Kibeln goss. Wir
beobachteten vom Unterstand aus das herrliche Na-
turereignis, redeten und genossen den Abend. Am
Samstagabend spielte ich auf meiner Zither auf und
freute mich Uber den Beifall meines kleinen Publi-
kums. Eine Besonderheit war diesmal, dass Walter
seinen flinfzigsten Geburtstag hatte, den wir gemein-
sam feierten. Er bekam von uns — als bekannter Na-
turfreak — ein Insektenhotel flr seinen Garten, in dem
sich die kleinen NUtzlinge vermehren und nitzlich ma-
chen kénnen. Damit Walter auch im hohen Alter sei-
nen Wein — ohne Flecken zu hinterlassen — genieBen
kann, schenkten wir ihm auBerdem einen Uberdimen-
sionalen Latz. Danke flr das lustige und erholsame
Wochenende! Wir freuen uns darauf, im nachsten Jahr
weitere Vater und Partner von EB-Betroffenen in un-
serer Runde begriBen zu kénnen. Vielen herzlichen
Dank auch an das Hotel Gmachl fur das preisliche
Entgegenkommen und die fantastische Atmosphére.
<> Franz Zauchner, Vater eines EB-Betroffenen
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Verabschiedung von Prof. Dr. Helmut Hintner als Leiter
der Dermatologie

fen. Meine Tatigkeit fir DEBRA startete mit Mai

2014 und ich hatte noch nicht viel Gelegenheit,
unsere Mitglieder kennenzulernen. Umso mehr freu-
te ich mich darauf, dies beim Jahrestreffen nachho-
len zu kdnnen. Salzburg und St. Virgil zeigten sich von
der allerbesten Seite, wir reisten aus dem triiben Wien
an und wurden mit strahlend schénem Herbstwetter
empfangen — eine echte Wohltat! Nach einer kurzen
Erfrischungspause ging es los mit dem gemeinsamen
Abendessen und einem ersten Kennenlernen. Die At-
mosphare war sehr familidr, ich wurde gleich in die Ge-
sprache und Unterhaltungen miteinbezogen und fuhl-
te mich innerhalb kirzester Zeit in der DEBRA Fami-
lie aufgenommen.

E rste Begegnungen heim DEBRA Austria Jahrestref-

Viele Betroffene und ihre Familien hatten eine lange
und ermudende Anreise in Kauf genommen, um nach
Salzburg zu kommen. Es war flir mich sehr beeindru-
ckend zu sehen, wie sie alle ihren Herausforderungen
und Beeintréachtigungen zum Trotz mit viel Freude und
Energie dabei waren. Das umfangreiche und vielfalti-
ge Programm des Wochenendes gab mir in Kirze ei-
nen guten Einblick in die verschiedenen Bereiche von
DEBRA Austria. Die Generalversammlung war gut be-
sucht — und das lag sicherlich nicht nur am kurzwei-
ligen Uberblick zum aktuellen und durchaus erfreuli-
chen Stand der EB-Forschung, den das Experten-
team des EB-Hauses prasentierte. Die Kinderbetreu-
ung wartete mit lustigem und abwechslungsreichem
Programm auf, da war ich gleich mit von der Partie
und durfte mich am Weihnachtsbasteln und Salzteig-
formen beteiligen. Dank der geduldigen Einschulung

Neu dabei: Judith Reintke, Christina und Ralph Ziegler,
Robert und Stephanie Staffler mit Tochter Magdalena

durch Gerhard Url und Serina Berger schaffte ich es
auch, mir endlich selbst eines der coolen Loom Bandz
anzufertigen — das hibsche Band hat jetzt einen Eh-
renplatz auf meinem Schreibtisch.

Egal, ob man nun an einer der Gesprachsrunden fir
Betroffene oder Angehdrige teilgenommen hatte oder
beim Kinder- und Jugendprogramm mit dabei war —
abends trafen alle wieder im gemdtlichen Clubraum
des Bildungszentrums zusammen. Bei einem kleinen
Imbiss und groBartiger vierhdndiger Live-Klavierper-
formance von Rainer Riedl und Georgi Mintchev fand
sich ausreichend Zeit, sich Uber die Ereignisse des
Tages auszutauschen. Besonders schén fand ich die
spontanen Gesangsrunden, die sich bildeten — man-
gels Text wurde so manches Lied nur in Kurzform wie-
dergegeben: Vorsatz fUr das nachste Jahr — Liedtex-
te vorbereiten. Der Sonntagvormittag war wieder der
inhaltlichen Arbeit gewidmet: In mehreren Arbeitskrei-
sen wurden in Fortsetzung des Workshops vom letz-
ten Jahrestreffen die BedUrfnisse und Ideen der Mit-
glieder weiter ausgelotet und besprochen. Dabei kris-
tallisierten sich einige wichtige Anliegen heraus, etwa
verstéarkte psychologische Hilfestellung, Erndhrungs-
tipps und Info zu begleitenden ganzheitlichen The-
rapieansatzen, aber auch Austausch zu bewahrten
Tipps und Tricks im Alltag oder einfach mehr Kommu-
nikation der Betroffenen untereinander. Ich freue mich
schon auf ein Wiedersehen beim Jubildums-Jahres-
treffen im Herbst 2015. Dann jéhrt sich die Grindung
des Vereins zum zwanzigsten Mal — ein wunderschd-
ner Anlass zur Freude und natUrlich auch ein Grund
zum Feiern! Q;: Mag. Britta Schwarz, DEBRA Austria

Volle Konzentration beim Workshop
am Sonntag
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trifft sich in Paris. \Wenn sich Delegierte von 35

Landerorganisationen zu ihrer wichtigsten Veran-
staltung im Jahr treffen, dann ist was los: Fast 300 Teil-
nehmer folgten der Einladung zum DEBRA Internatio-
nal Kongress nach Paris, darunter auch einige aus Os-
terreich. Er6ffnet wurde die Tagung, die von 19. bis 21.
September stattfand, von Prof. Fulvio Mavilio, dem wis-
senschaftlichen Direktor des Forschungsinstituts Géné-
thon, John Dart, dem operativen Direktor, und mir von
DEBRA International sowie Guy Verdot, dem Obmann
von DEBRA Frankreich.
Das Wochenende bot einen ausgezeichneten Uber-
blick Uber aktuelle Projekte von DEBRA International,
etwa einheitliche Behandlungsrichtlinien (Clinical Practi-
ce Guidelines) oder ein Mentoring-Programm, um klei-
nen DEBRAs auf die FuBe zu helfen. Auch klinische
Themen wie Wundmanagement, Erndhrungsfragen und
psychosoziale Aspekte bei EB standen auf dem Pro-

n EBRA International Kongress: Die DEBRA Familie

ganisation fur EB-Selbsthilfegruppen. So man-

ches, was wir fur EB-Betroffene erreichen moch-
ten, braucht globale Vernetzung und Zusammenarbeit.
Insbesondere bei der Forderung erstklassiger EB-For-
schungsprojekte und der Entwicklung einheitlicher Be-
handlungsrichtlinien kann DEBRA International Kréafte
bUndeln und viel vorantreiben. Einmal jahrlich im Sep-
tember treffen sich Delegierte der Landesgruppen beim
DEBRA International Kongress. Dieser wird jedes Jahr
von einem anderen Land organisiert (z.B. 2006 von
DEBRA Austria). Das Treffen bietet Raum flir Austausch
und die Umsetzung von Projekten, die zu einem bes-
seren Leben fUr die ,Schmetterlingskinder” beitragen.
< Mag. Barbara Dissauer, DEBRA Austria

n EBRA International ist die weltweite Dachor-
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gramm. Dank Simultantbersetzung und Videodoku-
mentation konnten sowohl die Teilnehmer vor Ort als
auch Interessierte, die es nicht nach Paris geschafft
hatten, dem Programm gut folgen.

Auch das Thema Forschung kam nicht zu kurz: Mit
Prof. Alain Hovnanian, Prof. Dr. Johann Bauer und Prof.
Marcel Jonkman prasentierten herausragende EB-For-
scher ihre jingsten Arbeiten. Bei einer Exkursion in das
topmoderne Imagine Forschungsinstitut erhielten wir ei-
nen spannenden Einblick in Diagnosetechniken fur sel-
tene Erkrankungen.

Wie immer war auch das Programm abseits des Pro-
gramms sehr wichtig: FUr einen intensiven Austausch
mit DEBRA Freunden aus aller Welt war wahrend der
Pausen und an den Abenden ausreichend Zeit. Das
Treffen war fur mich als betroffenen Vater und Préasi-
denten von DEBRA International ein Highlight des Jah-
res 2014. <5 Dr. Rainer Riedl, Prisident DEBRA International

Beeindruckt hat mich vor allem die enorme Energie,
die von den Teilnehmern aus den unterschiedlichsten
Winkeln der Welt ausging. Ich bin sicher, dass diese
besondere Gemeinschaft in Zukunft noch viel Gutes
bewirken wird. MMag. Sandra Eder, DEBRA Austria

Flr mich war besonders interessant, wie unterschiedlich
die einzelnen DEBRA Gruppen arbeiten, und doch alle
mit dem gleichen Ziel: Menschen mit EB zu helfen. Mag.
(FH) Elisabeth Miihringer, Akademie im EB-Haus Austria

Executive Committee (Vorstand) 2014/2015:

Rainer Riedl, Osterreich Evanina Makow, Spanien
Michael Fitzpatrick, Australien Loreto Moore, Chile
Jimmy Fearon, Irland Cinzia Pilo, ltalien

Vlasta Zmazek, Kroatien Mia Werkentoft, Schweden
Brett Kopelan, USA Shoaib Gopalani, Kanada
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arsch der seltenen Erkrankungen 2014. Sams-

tag, 1. Marz, ein frihlingshafter Tag. Der Tag,

an dem ich das erste Mal beim Marsch der
seltenen Erkrankungen dabei war. Treffpunkt war vor
der Wiener Staatsoper und bereits von weitem konn-
te ich die vielen Menschen erkennen, die sich fur das
gemeinsame Vorhaben zusammengefunden hatten.
Meine Kolleginnen vom DEBRA Buro in dieser Men-
schenmenge zu finden, war nicht einfach. Punktlich
um 11 Uhr startete der Marsch, ich mitten im Getiim-
mel. Gemeinsam mit hunderten anderen Teilnehmern
ging es durch die KarntnerstraBe Uber den Graben,
Kohlmarkt, Michalerplatz, Heldenplatz und schlieBlich
weiter zum Museumsquartier. Allen voran die Trach-
tenkapelle Kreuttal, die Jung und Alt mit ihren moder-
nen Musikstucken begeisterte. Ich war Uberwaltigt von
der beschwingten Stimmung. Besonders aufgefallen
sind mir ein Bub und ein Madchen im Elektrorollstuhl.
Der Bub sprang voller Elan von hinten auf den E-Rol-
li des Méadchens und lieB seiner Freude freien Lauf:
,»Yippieh! Schneller!”

ro Rare Austria — gemeinsam mehr erreichen.

Seit mehr als drei Jahren gibt es nun mit dem

Verein Pro Rare Austria eine Allianz fUr seltene
Erkrankungen. Hauptziel dieses Osterreichweit agie-
renden Dachverbandes, bei dem auch DEBRA Aus-
tria Mitglied ist, ist die Verbesserung der Rechte und
Lebensbedingungen von Menschen mit seltenen Er-
krankungen. Warum ist das wichtig? Seltene Erkran-
kungen sind zwar selten, da aber mehr als 6000 sol-
cher Erkrankungen offiziell anerkannt sind, betrifft die-
se Thematik insgesamt rund 400 000 Menschen in
Osterreich. Wenn man die vielen Probleme dieser Pa-
tientengruppe kennt, kommt man zu dem Schluss:
Hier muss strukturell und gesundheitspolitisch noch
viel getan werden. 2014 konnte Pro Rare Austria we-
sentliche Akzente setzen. Vor allem die Finalisierung
des Nationalen Aktionsplans fur seltene Erkrankun-
gen (NAP.se) war ein wesentlicher Meilenstein. Darin
finden sich detaillierte MaBnahmen zu den wichtigs-
ten Handlungsfeldern:

B Abbildung der Besonderheiten seltener Erkrankun-
gen im Osterreichischen Gesundheitswesen

© A. GORISCH, DEBRA AUSTRIA

Am Ziel angekommen, lieBen wir gemeinsam Luft-
ballons steigen und reckten unsere Hande zum Lied
s,Hands up“. Egal ob jung, alt, gesundheitlich beein-
trachtigt oder kerngesund, im Rollstuhl sitzend oder
auf den eigenen Beinen gehend — alle setzten wir uns
flr das gemeinsame Ziel ein: mehr Aufmerksamkeit flr
die Anliegen von Betroffenen seltener Erkrankungen.
Ich selbst habe das Gllick, gesund durchs Leben ge-
hen zu durfen. Aber man kann nie wissen. Hatte ich
eine seltene Erkrankung, wirde ich mir winschen,
dass sich auch viele gesunde Menschen flr meine
Anliegen einsetzen. Q;, Jasmin Weghofer, BA, Prakti-
kantin bei DEBRA Austria

T _ am a

Marsch der seltenen Erkrankungen 2014

B Verbesserung der Diagnostik

® Verbesserung der medizinischen Versorgung durch
Errichtung bzw. Auswahl von Expertisezentren

B Forderung der Grundlagenforschung und der The-
rapieentwicklung

Ziel fur 2015 ist es nicht nur, die Fertigstellung des Na-
tionalen Aktionsplans gemeinsam mit dem Gesund-
heitsministerium offiziell zu verlautbaren sondern auch,
diese MaBnahmen schrittweise umzusetzen. Unser
Leitspruch ist aktueller denn je: ,gemeinsam mehr
erreichen.” < Rainer Riedl, Obmann DEBRA Austria und
Pro Rare Austria

Vorstand Pro Rare Austria

DEBRA Austria - Das Jahr 2014

DEBRA Austria ist gut vertreten
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Spendenaktionen und Kooperationen in Osterreich

ie Schmetterlingskinder sagen Danke! Auch
2014 konnten wir gemeinsam mit unseren
Spendern und Unterstltzern viel erreichen.
Erfolge in der medizinischen Versorgung und in der
Forschung brachten uns dieses Jahr ein groBes Stlick
voran. Darlber freuen wir uns sehr. Diese positiven
Entwicklungen wurden durch zahlreiche Spenden-
aktionen und Fdrderaktivitadten moglich. Medizin und

Forschung missen weiter vorangetrieben werden,  kreativen Aktionen oder 6ffentlichkeitswirksamen Ver-
um EB-Betroffenen Zuversicht und Hoffnung auf Lin-  anstaltungen. Aus Platzgrinden kdnnen wir hier nur
derung und Heilung zu geben. Eine Unterstitzung  Uber einige ausgewdahlte Aktionen berichten. Diese
durch die 6ffentliche Hand ist bei seltenen Erkrankun-  Beispiele stehen stellvertretend fUr den beherzten Ein-
gen kaum gegeben. Daher ist es besonders erfreu-  satz aller Unterstltzer, denen wir sehr herzlich dan-
lich, dass sich so viele Menschen engagiert einsetzen  ken! < Dr. Gabriele-Aisha Bichler, MMag. Sandra Eder,
— sei es mit einmaligen oder regelmaBigen Spenden,  Mag. Pia Makarius, Mag. Britta Schwarz, DEBRA Austria

Rainer Riedl (DEBRA), DI Friedrich Stickler und Mag.
Bettina Glatz-Kremsner (Vorstand Osterreichische
Lotterien), Prof. Josef Penninger (IMBA)

© A. BIENIEK

uBenwerbung dank Vitatherm. Prasenz und Sichtbarkeit im
offentlichen Raum sind wesentliche Bestandteile einer gu-
ten Kommunikationslinie, schaffen Vertrauen, férdern den
Bekanntheitsgrad und helfen mit, ausreichend Spenden flr unse-
re vielfaltigen Aktivitdten zu erzielen. Dank nachhaltiger Unterstiit-
zung seitens der OMV Refining & Marketing konnten wir auch im
Jahr 2014 unsere DEBRA Austria Werbekampagne — mit Vitatherm
als Sponsor — Osterreichweit sichtbar machen. Mit dieser Spen-
de konnten wir einen GroBteil unserer AuBenwerbung finanzieren.

ooperation mit den Osterreichischen Lotterien verlangert. Die Oster-

reichischen Lotterien unterstitzen seit 2013 die EB-Forschung am

IMBA, dem Institut fir molekulare Biotechnologie der Osterreichi-
schen Akademie der Wissenschaften. Dort wird seit 2009 intensiv an ei-
ner Stammzelltherapie fur ,Schmetterlingskinder” gearbeitet. Die Fortschrit-
te sind beeindruckend — es gibt bereits erfolgreiche Anséatze, um den ge-
netischen Defekt in den Hautzellen zu reparieren. Diese hochspezialisier-
te Forschung ist allerdings sehr kostenintensiv und so freuen wir uns sehr
Uiber die Verlangerung der Kooperation mit den Osterreichischen Lotteri-
en fUr das Jahr 2014. Wir bedanken uns ganz herzlich fir den wertvollen
Unterstitzungsbeitrag von 33.000 Euro! Q:

2014 waren dies vorrangig 24-Bogen- und 8-Bogen-Plakate. Wir DI Birgit Prinz (OMV Refining & Marketing GmbH)
bedanken uns ganz herzlich flr die bereits seit 2012 bestehende  FUeEClTIEEIEEEURENERGTERRTEEEEES

groBartige Zusammenarbeit. <
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rius (DEBRA)
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© PROFI REIFEN

toservice GmbH ist der gréBte Reifenfachhandler Oster-

reichs und betreut seit Uber 40 Jahren zahlreiche Privat-

und Firmenkunden. Das Unternehmen verzichtete auch 2014 auf

Weihnachtsgeschenke und spendete statt dessen 5.000 Euro an

frea VChmcE ™ DEBRA Austria. Im Lauf der letzten Jahre sind insgesamt bereits

g [ e 23.000 Euro von Profi Reifen an die ,Schmetterlingskinder Uber-

Dr. Kristjan Ambroz und Regina Schindlbdck (Profi geben worden. Dieser Beitrag hilft uns, den Betrieb des EB-Hau-

Reifen) tberreichen den Weihnachts-Scheck an ses in Salzburg zu finanzieren — vielen herzlichen Dank fiir die treue
Sandra Eder (DEBRA) Unterstiitzung! QP

w eihnachtsgeschenk von Profi Reifen. Profi Reifen- und Au-

for Life“-Initiative verzichtet das Unternehmen BWT auf Weihnachts-

geschenke und spendet stattdessen an Menschen, denen das Notigs-
te zum Leben fehlt oder die schwere Schicksalsschlage Uberwinden mus-
sen. Es freut uns sehr, dass auch die ,Schmetterlingskinder einen grof3zu-
gigen Spendenscheck Uber 20.000 Euro erhielten. Die Mittel werden fUr die
EB-Forschung in Salzburg eingesetzt, um die Erforschung neuer Therapieme-
thoden voranzutreiben. Lutz Hiibner, Geschéftsflhrer von BWT in Osterreich
und Deutschland: ,Wir denken bei unserer Spendenaktion an Menschen, die
dringend unsere Solidaritat und Hilfe bendtigen.” Vielen Dank flr diese Uber-
aus wertvolle Unterstiitzung! <>

P earls for life: BWT spendet fiir EB-Forschung. Im Rahmen der ,Pearls

: i
Qg‘jﬁ; ",;n % eit 10 Jahren: Accor unterstiitzt Schmetterlingskinder. Be-
Hé;ﬁﬁﬁ -: {w reits zum zehnten Mal unterstiitzt die Hotelgruppe Accor
. :a ‘:.’:’* ';'ﬁ die Anliegen von DEBRA Austria. 2014 betrug die groB3-
- 5r_-;‘"=; U_';-ii RS zUgige Weihnachtsspende 5.000 Euro und kommt der EB-For-
e » schung zugute. Die Accor Gruppe zahlt mittlerweile zu unseren
’:h.s'f"" wichtigsten Kooperationspartnern, wir bedanken uns fur die lang-

jahrige, nachhaltige und wertvolle Unterstiitzung sehr herzlich! &

Ein Herz fiir Schmetterlingskinder

nzoone wirkt Wunder. Das Wunder- ersten Mal mit unserem neuen Wun-
wirken-Logo gibt es als Aufkle- der-wirken-Logo. Es freut uns sehr,
per, es kann aber .auch gedruckt \N-\ ¢ \N'“ke“ , dass wir (.auf solclhe Unt?rnehmens-
auf Briefpapier oder online in der Un- ' kooperationen zahlen dtrfen. Herz-

lichen Dank an dieser Stelle an An-
dreas Kalchbrenner, den CEO von
Onzoone! <5

ternehmenskommunikation verwendet \N““der “’“
werden. Damit zeichnen sich unter-

stlitzende Organisationen als beson-
dere Forderer aus. Die Firma Onzo- eweuer\mw‘"“"
one etwa spendet seit vielen Jahren flr e

die ,Schmetterlingskinder® — 2014 zum .

DEBRA Austria - Das Jahr 2014

Lutz Hiibner (BWT) und Franz Feichtlbauer (DEBRA)
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nterspar und die siiBe Versuchung: Schmetterlingsbrot. Seit vielen Jah-
ren verkauft Interspar zugunsten der ,,Schmetterlingskinder” eine
ganz besondere Kostlichkeit — das Schmetterlingsbrot. Auch 2014
_ freuten sich Interspar-Kunden und Kundinnen tber das leckere Brioche-
§ geback mit Hagelzucker in Schmetterlingsform. Wie jedes Jahr fan-
E den die Leckereien reiBenden Absatz — dsterreichweit wurden 40.000
Euro durch diese Aktion eingenommen! Vielen Dank fur die groBarti-

L ) ge Spende und die kontinuierliche Unterstitzung des EB-Hauses in
z
Hintner, GF Mag. Markus Kaser (Interspar) und Dr. A. Diem $ Salzburg! '%’

ITERSPAR O

bel-Flohmarkt kamen insgesamt
4.800 Euro zusammen, die fUr die
~Schmetterlingskinder” gespen-
det wurden. Mag. Elke Warzecha,
Head of Partner & Facility Manage-
¢ ment und Senior Legal Counsel,
3 fuihrte Aisha Bichler von DEBRA
Austria durch das beeindruckende
neue Burogebaude. Wir bedanken
uns bei allen Mitwirkenden fur die

& originelle Benefizaktion! <>

apsch CarrierCom AG:
K Mabel-Flohmarkt fiir den

guten Zweck. Kapsch
CarrierCom AG Ubersiedel-
te in neue Raumlichkeiten,
fur die auch neue Bliromo-
bel angeschafft wurden. Ein
GroBteil der bisherigen Aus-
stattung konnte von den Mit-
arbeitern gegen Spenden er- Mag. Elke Warzecha (Kapsch) iiberreicht die
worben werden. Beim Mé- Spende an Aisha Bichler (DEBRA)

KAPSCH CARRIER

ound Table 30 und Burger King sammeln fiir das EB-
Haus. Sie bilden schon seit Jahren ein treues Un-
terstltzerteam — Johann Teuschl und Herbert GroR
(Burger King Bahnhof Salzburg), Klaus Satra (Burger King
Airportcenter und Griesgasse) und der Round Table 30.
Gemeinsam sammelten sie bereits Uber 23.000 Euro fir
den Betrieb des EB-Hauses. Die Spendensammlung 2014
brachte weitere 3.000 Euro ein. Wir bedanken uns bei al- f e

.
len Beteiligten sehr herzlich fir diesen wichtigen und wert-  RAREENERGRTTGEZSAGIERRIARNTE S GUSIULEE TS

dent), J. Teuschl und K. Satra (Burger King), R. Riedl (DEBRA)

vollen Beitrag. <&

der Liebe, aber auch die Zeit des Helfens und Schenkens. Aus

diesem Grund hat sich das Unternehmen Haslauer auch in die-
sem Jahr dazu entschlossen, einen finanziellen Beitrag fur die ,Schmet-
terlingskinder” zu leisten. Firmeninhaber Paul Haslauer Uberreichte einen
Spendenscheck in der H6he von 5.000 Euro an Gabriela Pohla-Gubo.
Das Unternehmen Haslauer untersttitzt DEBRA Austria seit langem und
Firmeninhaber Paul Haslauer und Gabriela in vielfaltiger Art und Weise. Wir bedanken uns daher ganz besonders
Role i e bei Paul Haslauer und seinem Team! <>

H aslauer GmbH: Spenden statt schenken. \Weihnachten ist das Fest

© HASLAUER GMBH
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-Mobile: Engagement auf vielen Ebenen. Zu \Weihnachten spendet T-

Mobile seit vielen Jahren einen groBzlgigen Betrag und unterstiutzt

damit die Entwicklung eines innovativen Therapieansatzes — einer
Gentherapie fUr EB-Betroffene im EB-Haus Austria. Das Unternehmen
zeigt bei dieser langjéhrigen Partnerschaft seine soziale Verantwortung und
schenkt den betroffenen Familien Zuversicht, dass das Leiden ihrer Kin-
der in absehbarer Zeit gelindert werden kann. Dartber hinaus unterstitz-
te T-Mobile 2014 die Initiative ,FuBball kann heilen“ bei einem Aktionstag
in der Generali-Arena. Flr jedes alte Handy, das im T-Mobile Shop zum
Recycling gebracht wird, geht noch eine zusétzliche Spende an DEBRA.
Vielen Dank fir die vielfltige, langjéhrige und verlassliche Kooperation. <>

Aktion ,,FuBball kann heilen“

BKS Bank
€ 1516~

A

Aktionstag ,,FuBball kann heilen mit
freundlicher Unterstiitzung von T-Mobile

© gamdh/C. ORT

FuBballklub unterstiitzt auch in der Bundesliga-Saison 2014/15

wieder DEBRA Austria und das Forschungsinstitut IMBA. Ziel
der Aktion ,FuBball kann heilen“ ist die Férderung der Forschung flr
die ,Schmetterlingskinder®. Kapitan Manuel Ortlechner stellte sich
2014 gemeinsam mit seinen Kollegen Alexander Gorgon und Alex-
ander Grinwald in den Dienst der guten Sache, ebenso der ehema-
lige Nationalteamspieler und Kapitéan des FK Austria Wien, Michael
Wagner. Nicht nur die Spieler sondern auch Fanclubs, wie etwa die
Austria Wien ,Bulldogs®, unterstltzten die Aktion
mit eigenen Benefizveranstaltungen.
Die Kampfmannschaft des FK Austria
Wien stattete dem IMBA im Dezem-
ber einen Besuch ab: Forscherin Dr.
Arabella Meixner berichtete Uber den
aktuellen Stand und Petra Hohn, die
Mutter von ,Schmetterlingskind“ Vio-
letta gab einen Einblick in den Alltag
mit EB. Wir bedanken uns herzlich
beim gesamten Team des FK Aus- Ortlechner (FK Austria Wien), Rainer Ried!

F uBball kann heilen: FK Austria Wien fiir die EB-Forschung. Der

FK Austria Wien besuchen das IMBA; v.L.n.r.:
Alexander Gorgon, Markus Suttner und Manuel

Der Fanclub ,,Bulldogs® bei der tria Wien und den zahlreichen Fans (DEBRA), Violetta und Petra Hohn, Prof. Josef

Scheckiibergabe fir ihr Engagement! <>

Fontana Golfclubs in Oberwaltersdorf stand ganz im Zeichen der

»~Schmetterlingskinder“. Die Damen sammelten engagiert bei je-
dem Turnier Spenden. Beim Ausgolfen im Oktober 2014 tbergab Club-
prasident Franz Deutsch gemeinsam mit Inge Kent, Ladies Captain, ei-
nen Spendenscheck Uber 3.500 Euro. Ganz spontan verdoppelte Herr
Deutsch diesen Betrag Uber den Austria-Canada Business-Club — die
»Schmetterlingskinder” freuen sich Uber insgesamt 7.000 Euro. Ein herz-
liches Dankeschon! €

F ontana-Damen: GroBes Herz auf dem Green. Das Golfjahr 2014 des

Penninger (IMBA)

Sandra Eder (DEBRA) und Ladies-Captain
Inge Kent (Fontana GC)

© PRIVAT
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© G. KUDERNA, E. PICHLER

I 30

v.l.n.r.: Rainer Riedl (DEBRA), Manfred Zang|, Friedrich Kletzenbauer,
Claus-Karl Hercog und Christian Sadjak (Club 80)

nermiidlich fiir die Schmetterlingskinder: Biking
u 4 Butterfly Children. Andreas Engelhardt ist ein

unermudlicher Unterstltzer und langjahriger
Wegbegleiter der ,,Schmetterlingskinder”. Das von ihm
initiierte Biking 4 Butterfly Children-Team (B4BC) war
auch 2014 wieder héchst aktiv. In Saalbach Hinter-
glemm starteten bei den World Games of Mountain-
biking 253 Sportler fur B4BC, darunter auch 17 Kin-

olfen und Gutes tun: Diners Club Beginner‘s Golf Trophy.
Mehrmals im Jahr lockt die Diners Club Beginner‘s Golf
Trophy Golf-Rookies auf das Green, die sich bei Turnie-
ren mit Gleichgesinnten messen. Soziales Engagement wird da-
bei groB geschrieben, wie die langjahrige Kooperation mit den
»Schmetterlingskindern” zeigt: Der Reinerlds der Tombola-Ak-
tionen flieBt an DEBRA Austria. Insgesamt wurden dieses Jahr
5.730 Euro erzielt, die Diners Club groBzlgig auf 6.000 Euro auf-
rundete. Wir bedanken uns sehr herzlich bei Julia Horvath und
Herbert Brandl von Diners Club flir das treue Engagement! <

lub 80: Treue Weghegleiter. Seit viclen Jahren

begleitet der Club 80 DEBRA Austria und die

~Schmetterlingskinder”. Die vier engagierten
Herren des Club 80 stellen jahrlich ein Golfturnier
im Golfclub Almenland auf die Beine. Beim Turnier
2014 haben die motivierten Steirer eine unglaubli-
che Gesamtsumme von 18.500 Euro gespendet.
Im Lauf der Jahre wurden rund 150.000 Euro fur
DEBRA Austria gesammelt — das ist grandios. Wir
bedanken uns von ganzem Herzen flr das treue
und wertvolle Engagement! <

© DINERS CLUB

Franz Feichtlbauer (DEBRA), Herbert Brandl (Diners Club).

der. Die Jungste am Rad zahlte gerade einmal zwei-
einhalb Jahre. Auch das Spendenergebnis war mehr
als beeindruckend — 13.560 Euro! Ein ganz groBes
Dankeschon an Andreas Engelhardt, alle untersttt-
zenden [T-Firmen, die lokalen Patenbetriebe und den
Tourismusverband Saalbach Hinterglemm und natdr-
lich an alle, die mitgeradelt sind.

Bei der Salzkammergut Trophy in Gosau hatte das

1o b _ AT T &

Jiingstes B4BC-Team-
mitglied

DEBRA Austria — Das Jahr 2014

Wolfgang BreitfuB (Tourismusverband Saalbach Hinter-
glemm), R. Riedl und S. Eder (DEBRA), A. Engelhardt

B4BC-Team mit Dauerregen zu kémp-
fen, punktete aber trotzdem mit Rang
2 bei der Slow-Motion-Wertung. Die
Salzkammergut Trophy unterstitz-
te DEBRA Austria ebenfalls wieder —
insgesamt wurden 4.900 Euro gesam-
melt. Herzlichen Dank an das gesam-
te Trophy-Organisationsteam sowie
Reavil, Interspar, die Zweirad-Chaoten
und Andreas Engelhardt flr die lang-
jéhrige Unterstutzung und das groBe
personliche Engagement! <>



Smriepringrei) 5 - -
nicht nur Charity-Teams flr Mountainbike-Events sondern erweiterte sein En- r-.:
gagement auch um die Sparte Laufsport. Gemeinsam mit ambitionierten und
trainierten Gleichgesinnten ging er beim Vienna City Marathon am 13. April unter dem s _:\33 |
Teamnamen Running 4 Butterfly Children an den Start und sammelte Spenden fir /
die ,Schmetterlingskinder”. Nach vollbrachtem Lauf erholten sich unsere Sportlerin-
nen und Sportler verdienterweise im DEBRA Austria Hospitality-Bereich am Wiener i
Heldenplatz. Wir bedanken uns ganz herzlich bei den Firmen Bechtle, CA Techno-
logies, Glocknerkdnig, Imtech ICT Austria sowie bei den Initiatoren der Salzkammer-
gut Trophy und der Worldgames of Mountainbiking, ohne deren Unterstiitzung die Ak-  [ALUUIEEEI T LTERITITAI(:
tion Running 4 Butterfly Children beim VCM 2014 nicht méglich gewesen ware. &

H unning 4 Butterfly Children - VCM 2014. Andreas Engelhardt organisierte 2014 s s S Pt e e

AL i

© DEBRA AUSTRIA

Engelhardt und Sandra Eder (DEBRA)

den Sport mit sozialem Engagement und widmen zumindest einen ihrer Laufe im
Jahr den ,Schmetterlingskindern® — pro gelaufenen Kilometer wird ein Euro ge-
spendet. Initiiert wurden debRunner von Josef Kdnig, der selbst passionierter Laufer ist.
Fir den letzten Tag des Jahres liel3 sich der Trainer des Lauftreffs ,Kénigswiesel Mark-
grafneusiedl” etwas Besonderes einfallen: einen Silvesterlauf. Josef Kénig ging gleich
& mit gutem Beispiel voran und lief acht Stunden lang auf der Ortsrunde Markgrafneu-
% siedl. UnterstUtzt wurde er dabei von zahlreichen sportlich Ambitionierten aller Alters-
© gruppen, die sich zwischendurch oder nach absolvierter Strecke an der Labestation
des Jugendvereins MOFA und der Konigswiesel starken konnten. Die Beteiligung am Lauf war duBerst rege
und die Spendenbox gut geflllt — 2.040 Euro wurden fUr die ,Schmetterlingskinder” gespendet. Ein wunder-
schéner Jahresabschluss, fir den wir uns aufs Herzlichste bedanken! <

— d ebRunner: Silvesterlauf zugunsten der Schmetterlingskinder. debRunner verbin-

debRunner-Initiator Josef Konig (l.) beim
Silvesterlauf in Markgrafneusied!

ey emmn Ty

eorgios Trompeter: herzlaufen. Ein dramatischer Unfall verénderte das Leben von Georgios
Theodosios Trompeter radikal. Nach langen Krankenhausaufenthalten wurde er Schritt fr Schritt
zum Buchautor. Seit Jahren unterstitzt er nun die ,Schmetterlingskinder mit Buchprojekten,
aktuell mit seinem Werk ,herzlaufen, einem wunderschénen Lauf-Erndhrungsbuch mit beigelegter
DVD. Der Autor Uber sein Buch: ,Offen, ehrlich, personlich, authentisch. Meist humorvoll. Fast im-
° mer unterhaltsam. Ein paar Mal traurig. Oft kritisch. Auch selbstkritisch. Ab und zu ironisch. Niemals
schadenfroh. An manchen Stellen nachdenklich. Vielleicht sogar zum Liebhaben. Das wirde mich jedenfalls sehr
freuen.” Lieber Herr Trompeter, ein ganz besonders herzliches Dankeschén fir Ihr langjahriges Engagement! <&

. T. TROMPETER

Buchcover ,herzlaufen”

das Motto des weltweit stattfindenden Hilton Charity Run. Insgesamt soll der zweifa-

che Erdumfang zurlickgelegt werden, also zweimal 40.075,16 Kilometer. Diesem Auf-
ruf kamen am 14. Juni 330 Teilnehmer in Wien nach. Erlaubt war, was geféllt und der nicht
motorisierten Fortbewegung dient: Laufen, Walken, Skaten oder Radfahren. Vier Prozent der B - _ _
weltweit angepeilten Gesamtstrecke wurden geschafft — ein schéner Erfolg. Und auch das Er- \ .‘
gebnis der Spendensammlung war fantastisch, Uber 8.000 Euro gingen bei DEBRA Austria e ERER Iy
ein. Zusétzlich organisiert das Hilton Vienna jahrlich die Benefizaktion Small Change Big Diffe-  [alleR Gl REEINEL g
rence. Auch dafiir sagen wir im Namen der ,Schmetterlingskinder” vielen herzlichen Dank! <> (DEBRA), Jonianna Jany (Hilton)

A round the World in a Day - Hilton Charity Run. Around the World in a Day - so lautet

© HILTON HOTELS VIENNA
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olfgang Fasching: Believe in Greatness. So lautet der Name einer
exklusiven Armbandkollektion zugunsten der ,Schmetterlingskin-
der”. Hinter der Aktion steht Extremsportler und Motivationstrainer
Wolfgang Fasching. Der dreifache Race Across America-Sieger und Se-
ven-Summits-Besteiger weiB: ,Ein Team ist wichtig fur das Erreichen gro-
— . Ber Ziele, und ich sage dies aus eigener Erfahrung. Deswegen ist es mir
Believe in Greatness: Sportlich-elegantes ichtia. d ich méalich icle P fiir die Anli der Sch
Armband aus Edelstahl und Kautschuk wichtig, dass sich mdglichst viele Personen fUr die Anliegen der ,Schmet-
terlingskinder® einsetzen.” Zahlreiche prominente Unterstitzerinnen und
UnterstUtzer aus der Sportwelt fungieren bereits als Believe in Greatness-Botschafter, und es werden laufend
mehr. Das Armband kann unter www.believe-greatness.com bestellt werden. Wir freuen uns sehr Uber diese
wunderbare Aktion — ein groBes Dankeschén an Wolfgang Fasching und sein Team! <

© NIK FLEISCHMANN FOTOSTUDIO

it sportlichem Engagement: Cops for a hetter life. Vier engagierte und sportliche Polizeibeamte aus Salz-

burg blicken auf eine erfolgreiche und intensive Triathlon-Saison 2014 zurlick. Jirgen Trippold, Franz

Lugstein, Andreas Hohensinn und Andreas Prommegger widmeten ihr sportliches Engagement 2014
— in insgesamt neun Bewerben — den ,Schmetterlingskindern®. Das Triathletenteam trat in den Distanzen 10
km Schwimmen, 50 km Laufen und 200 km Radfahren an und sammelte im Lauf der Saison nicht nur tau-
sende von sportlich absolvierten Kilo- und Hohenmetern, sondern auch Spenden fUr DEBRA Austria. Der Ge-
samtspendenerlds von 5.000 Euro wurde beim letzten Event, der Challenge Walchsee-Kaiserwinkl, an Alexan-
dra Waldhor vom EB-Haus Ubergeben. Wir freuen uns sehr Uber die enorme sportliche Leistung der Athleten
und bedanken uns im Namen der ,Schmetterlingskinder” filr das beeindruckende Engagement! <

] : A . Von Schmetterling zu
Franz Lugstein Andreas Promegger Schmetterling

una Shooters trafen ins Schwarze. Luna Shooters — hin-

ter diesem Namen steckt eine lustige und offene Sport-

schitzentruppe, die Spal an inrem Sport hat, immer unter
der Voraussetzung, dass Sicherheit gewahrleistet ist. Sie boten
2014 verschiedene Trainingsmoglichkeiten und Bewerbe an, bei
denen sie das ganze Jahr Uber fUr die ,Schmetterlingskinder*
Pt At _ Spenden sammelten. Das Endergebnis — 5.500 Euro - Uber-
Eva Brauneis, Martina Dolezal und Edgar Preinfalk von reichten Vertreter des Vereins kurz vor Weihnachten im DEBRA
Luna Shooters iiberreichen den Spendenscheck an Buro an Aisha Bichler. Wir bedanken uns bei allen Sportlichen
A BT (A mit groBem Herz flr diese Unterstiitzung! <&

© M. KARGES/LUNA SHOOTERS
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Boxclub Bounce: 2014 konnte am Tag des Sports am Wiener Heldenplatz und auf zwei Be-

zirksfesten fur die gute Sache geboxt werden: Flr jeden Schlag auf den Sandsack spendete
Bounce einen Euro an die ,Schmetterlingskinder”. Insgesamt beteiligten sich weit Uber tausend Men-
schen an dieser Aktion. Auch beim Charity-Punschstand am Theodor-Herzl-Platz war der Boxclub
vertreten. Viele Besucherinnen und Besucher nahmen die Gelegenheit wahr, sich nicht nur durch
Punsch, sondern auch mittels sportlicher Bewegung — dem Punch — aufzuwéarmen und erprobten
ihre Schlagkraft am Sandsack. Wir bedanken uns herzlich flir diese originelle Spendenaktion! r%>

B oxclub Bounce: Mit einem Schlag Gutes tun. So lautete das Motto einer Benefizaktion des

Rainer Riedl (DEBRA Austria)
erboxt eine Spende von Bounce

© L. ILLSINGER

aggern fiir den guten Zweck. Siebzig hoch
motivierte Beachvolleyball-Profis und
-Neulinge trotzten Ende August in Salz-
burg Wind und Wetter. Sie baggerten anlass-
lich des zweiten Beachvolleyball-Charityturniers
fur die ,Schmetterlingskinder” und fischten die
blau-gelbe Kugel mehr als nur einmal aus dem

Das bunte Beachvolleyball-Team 2014 Gute Laune trotz Wetterkapriolen regennassen Sand. Insge§amt wurden knapp
© 1.800 Euro gesammelt, die dem EB-Haus zu
Gute kommen. Das Turnier wurde von Boris Holla und EB-Haus Mitarbeiterin Julia Rebhan gemeinsam mit vie-

len Helferinnen und Helfern veranstaltet und soll im Jahr 2015 eine Fortsetzung finden. Wir bedanken uns bei
den engagierten Salzburger Beachvolleyballern herzlich fir inre Wetterbestandigkeit und die tolle Initiative! &

Itenmarkter Charity-Fest:
AEVBIII der Sonderklasse.
Hubschrauberflug, COBRA-
Einsatz, Formel 1-Simulator, mu-
sikalische Acts, Kunst und Kultur,

Speis und Trank und ein speziel-
les Kinderprogramm — all das wur-

K. MEDEK

© J. WIESINGER

schutzenverein kamen noch 400

Euro hinzu. Der gesamte Spen-

denerlés wurde an Dr. Gabrie-

la Pohla-Gubo fur das EB-Haus

Ubergeben. Wir bedanken uns

sehr herzlich bei den Mitglie-
EI(:’ dern des Altenmarkter Chari-
de Ende Juni beim Altenmarkter % ty-Vereins und den zahlreichen
Charity-Fest geboten. Sensationell ° freiwilligen Helferinnen und Hel-
war auch das Spendenergebnis, dieses Jahr konnten  fern, die zum Gelingen dieses tollen Events beigetra-
10.000 Euro erzielt werden! Vom Altenmarkter Eis-  gen haben! <

Altenmarkter Kinder stellen das DEBRA Austria
Logo nach

n the Road: 10 Jahre Unterstiitzung durch Gebriider Weiss. \Wenn es einem
selbst gut geht, sollte man auch an jene denken, die es schwerer haben —
so Kurt Pichler von Gebrider Weiss. 2005 veranstaltete er das erste GW
& Friends-Bikertreffen — ein gemeinsames Wochenende flr den guten Zweck.
In den vergangenen Jahren wurden Uber 12.000 Euro fUr die ,Schmetterlings-
kinder* gesammelt. Das Treffen erfreut sich nach wie vor groBer Beliebtheit, ei-
nige Teilnehmer reisen sogar aus Rumanien oder den USA an. Unser ganz be-

sonderer Dank geht an Kurt Pichler und seine engagierten Motorradfreunde! &> GW & Fiens; Tour aut den GroBglockner

© K. PICHLER
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© PRIVAT (3)

© R. HAMETNER

Stefan Trondl (I.) von EMC? {iberreicht seine Spende

Die treibenden Kréfte der Spendenaktionen
(v.l.n.r.): Elisabeth Miihringer (EB-Haus),
Hildegard Littooij, Johann Gucher, Klaus und
Margit KraBnitzer und Irmi Tatschl

R Health & Beauty Systems spenden doppelt. Beim Charity-FuBball-
turnier, das Hildegard Littooij in Kérnten organisierte, wurde nicht
nur gekickt, sondern auch sehr groBzligig gespendet. Es gab Ge-
grilltes, bunte Herzerl-Lose, ein tolles Kinderprogramm und Live-Musik.
DEBRA Austria freut sich Uber den Erlés von rund 4.600 Euro. Weitere
4.500 Euro kamen von LR Health and Beauty Osterreich tber den LR
Global Kids Fund. Ein groBes Dankeschon an LR Health and Beauty,
Hildegard Littooij und ihr Team sowie an den LR Global Kids Fund! Q?

W GATE 014
KO Wien organisiert Tombola. 330 Mitarbeiterinnen und Mit- ~ E& 5 O
arbeiter der Wirtschaftskammer Osterreich nahmen am 4. ™ . —
September 2014 am Wien Energie Business Run teil. Die

WKO Wien veranstaltete zusétzlich einen eigenen Event mit einer
Tombola zugunsten der ,Schmetterlingskinder“. Der Erlés wurde
durch groBzigige Spenden der WKO Wien, Niederdsterreich und
Osterreich aufgerundet. So konnten mehr als 3.600 Euro an Sand-
ra Eder von DEBRA Austria Ubergeben werden. Vielen Dank fur das

wertvolle Engagement und die Unterstiitzung! <

Auch dieses Jahr konnte der legendére Punsch-

stand am Theodor-Herzl-Platz im Advent eroff-
net werden. Dank ihres unermtdlichen Einsatzes er-
zielten die Mitarbeiter des Casinos Wien, allen voran
Peter Fischer und Oliver Pichler, wieder ein sensatio-
nelles Spendenergebnis von 9.500 Euro! Mundpropa-
ganda hatte das ihre dazu getan — der Punschstand
konnte diesmal viele Highlights verzeichnen und ent-
wickelte sich zur Eventlocation: Die Firmen EMC?2 und
mobiletouche luden zum vorweihnachtlichen Umtrunk
ein und sorgten dadurch flir einen schénen Spenden-

n er heste Punsch in Wien: am Theodor-Herzl-Platz.

\ .
Mag. Bettina Glatz-Kremsner und Dr. Karl Stoss
(Casinos Austria AG), hier mit R. Riedl, S. Eder und P.
Makarius (DEBRA) schenken Punsch aus
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Dr. Georg Petek-Smolnig (WKO), Sandra Eder
(DEBRA) und Mag. Manfred Prenner (WKO Wien).

zuwachs. Schlagende Momente gab es beim Boxsack
vom Boxclub Bounce, direkt neben dem Punsch-
stand. Fur jeden Schlag wurde ein Euro gespendet.
Fir FuBballfans ein ganz besonderer Abend: Die FK
Austria Wien-Spieler Manuel Ortlechner und Alexan-
der Grinwald schenkten personlich Punsch aus. Pro-
minente Unterstitzung kam auch von den Vorstands-
mitgliedern Mag. Bettina Glatz-Kremsner und Gene-
raldirektor Dr. Karl StoB3 der Casinos Austria, auch sie
schenkten Punsch aus. Herzlichen Dank fur die wun-
derbare Zusammenarbeit und das groBartige Spend-
energebnis 2014! &

Reger Besuch am Charity-Punsc

© F. WIESER




Sponsoren und mit Unterstitzung von Innsbrucks fUhren-

dem Einkaufszentrum DEZ veranstaltete der Lions Club Hall
am 7. und 8. November eine Tombola zugunsten der ,Schmet-
terlingskinder”. Dass die zum ersten Mal durchgefuihrte Akti-
on des Lions Club Hall gleich ein so groBer Erfolg wurde, Uber-
traf alle Erwartungen der engagierten Lionsfreunde. Insgesamt
wurde ein Erlés von 8.053 Euro erzielt. Wir freuen uns sehr Uber
diese Aktion sowie das schdne Spendenergebnis und Ubermit-
teln ein ganz herzliches Dankeschén im Namen der ,Schmet-
terlingskinder* nach Tiroll &5

L ions Club Hall hilft mit einer Tombola. Dank groBzigiger

Lioss CLom
PALL N TiRo

Die Herren vom Lions Club Hall (v.l.n.r.): Reinhard
Hauser, Prés. Ing. Georg Schiestl und Kurt Moser (iber-
reichen Maria Allmeier (DEBRA) den Spendenscheck

© G. SCHLESINGER

wieder. Auch 2014 veranstaltete der Stétten-

Chor wieder zahlreiche wunderschdne Bene-
fizkonzerte zugunsten der ,Schmetterlingskinder®.
Die engagierten Sangerinnen und Sanger begeister-
ten das Publikum mit einem musikalischen Repertoire,
das von volksttiimlicher Musik bis hin zu klassischen
Klangen fur jeden Musikliebhaber etwas bereithielt.
Unter dem schon bewéhrten Motto ,Schmetterling
flieg" fand im September im Casino Baden ein Kon-
zert unter der Leitung von Karin Zeiler statt, auch hier
zeigte der oberdsterreichische Chor sein Konnen. Ins-
gesamt hat der Chor in den vielen Jahren seines En-
gagements fUr die ,Schmetterlingskinder” bereits un-
glaubliche 100.000 Euro ersungen. Wir bedanken uns
sehr herzlich beim Stétten-Chor, dem wir dank der
% langjahrigen und wertvollen Unterstitzung ganz be-

DI e o sonders verbunden sind! <>

B enefizkonzerte des Statten-Chor bhegeisterten

zehn Jahren erbrachte die Aktion ,Alt hilft Jung”

des Seniorenwohnheims Taxham 25.000 Euro
fUr das EB-Haus — eine beeindruckende Spendenbi-
lanz. Die Pensionisten gestalten jedes Jahr mit groBer
Motivation und Kreativitat kleine und groBe Kunstwer-
ke, die auf Oster- und Weihnachtsmarkten verkauft
werden. Eventfotograf Franz Huber, selbst Bewohner
des Heims, spendete 2014 zusétzlich den Verkaufs- ¥
erlds seiner Fotografien. So kamen diesmal insgesamt -‘\1 i T

A It hilft Jung im Seniorenwohnheim Taxham. In

5.336 Euro zusammen. Allerherzlichsten Dank an alle
Beteiligten fur die langjahrige Treue! Qp

Gabriela Pohla-Gubo (DEBRA) bedankt sich herzlich bei den
Senioren fiir die schone Spende

© SENIORENHEIM TAXHAM/SIMMER
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astelrunde Schianer Wohnen.

Herta Allerbauer ist als Be-

wohnerin des Seniorenhei-
mes ,Schéner Wohnen® in Wien
sehr aktiv. Die von ihr gegrin-
dete Bastelrunde trifft sich regel-
maBig, um mit viel Herz und Elan
kreative und farbenprachtige Wer- : .
ke herzustellen. Der Verkaufser- ; - - A
|6s ging 2014 an die ,Schmet- die Damen der Bastelrunde freuen
terlingskinder®. Aisha Bichler von

DEBRA Austria besuch-
te die Damen und durf-
te einen auBergewohn-
lich ,herzlichen* Scheck
entgegennehmen. Ein
groBes Dankeschon an
Frau Allerbauer und ihre
Bastelrunde, wir win-
schen allen weiterhin so
viel Lebensfreude und
& Gesundheit! &>

FRUHAUF/KWP

obersherger Bauerinnen spenden zum dritten Mal. Der
Spendenbetrag kam, wie auch bereits in den Jahren da-
vor, durch das Sammeln freiwilliger Spenden im Rahmen
des monatlichen Stammtisches zusammen. Die Bauerinnen lie-
Ben es sich nicht nehmen, die Spende von 1.050 Euro person-
lich im EB-Haus zu Ubergeben und reisten dafir extra aus Nie-
derdsterreich an. Die Gebietsbéuerin, Ingrid Kraus, Uberreichte
den Betrag stellvertretend fUr die ganze Gruppe. Wir bedanken

™ ' J
Elisabeth Muhringer freut sich tiber den Besuch der

© R. HAMETNER
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Dobersberger Bauerinnen im EB-Haus

A 48 hilft mit einer Tomhola. Die Mitarbeiter der MA 48
StraBenreinigung (Kehrbezirk 9/19) veranstalteten bei
ihrer Weihnachtsfeier mit Unterstltzung der Personal-
vertretung eine Tombola. Der Erlés von 1.000 Euro wurde im
Janner am Mistplatz Grinzing vom Personalvertretungsvorsit-
zenden Hubert Chum und den Mitarbeitern an Aisha Bichler
von DEBRA Austria Ubergeben. Herzlichen Dank an die Mitar-
beiter des Kehrbezirkes 9/19 sowie an das Team des Mistplat-
zes Grinzing, wir freuen uns sehr Uber die schéne Spende! &

dventmarkt des Pfarr-

horts Hetzendorf. ,\WVir

haben zwei Monate
lang gebastelt und die Sa-
chen dann bei unserem Ad-
ventmarkt verkauft”, erzahl-
te uns eine Hortschulerin des
Pfarrhorts Hetzendorf bei ih-
rem Besuch im DEBRA Aust-
ria BUro. Gemeinsam mit an-

o !

© DEBRA AUSTRIA
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uns herzlich bei den engagierten Damen! <>

Personalvertreter Hubert Chum iiberreicht einen Spen-
denscheck der Mitarbeiter an Aisha Bichler

Die kleinen Bastlerinnen des Pfarrhorts Hetzendorf

deren Schulerinnen und der
Dipl. Hort- und Kindergarten-
padagogin Cornelia Molda-
schl Uberreichte sie die Ein-
nahmen ihrer Adventaktion.
350 Euro waren zusammen-
gekommen — wir bedanken
uns ganz herzlich fir den tol-
len Einsatz der kreativen Bast-
lerinnen und Bastler! <>

© MA 48



© VS EBENTHAL

aturaprojekt der HAK 1 Kla-

genfurt. Katharina Wrann,

Schdlerin der HAK1 in Kla-
genfurt, fUhrte gemeinsam mit ih-
ren Klassenkolleginnen ein aufwan-
diges Maturaprojekt zugunsten der
»~Schmetterlingskinder” durch. Die
jungen Damen organisierten nicht
nur ein Golfturnier und eine Abend- beteiligten Schilerinnen und
gala, sondern lieBen sich etwas ganz Schuler, insbesondere an Ka-
besonders Ansprechendes einfallen:  FEEEIETEEENERTETESHIERAWENATGE € tharina Wrann fir ihren auBer-
eigens produzierte DEBRA Teddyba- L D L o S0 B S g ordentlichen Einsatz! &

ren, die reiBenden Absatz fan-
den. Die Gesamtspendensum-
me dieses beeindruckenden
Projekts in der Hohe von 6.000
Euro wurde am Galaabend im
Seehotel Wrann in Velden an
DEBRA Austria Ubergeben.
Vielen herzlichen Dank an alle

teten einen Benefizabend fur die ,Schmetterlingskinder”. Wochen-

lang bereiteten sie alles vor, am Tag der Benefizgala selbst waren
die 16 Schulerinnen und ein Schler rund um die Uhr im Einsatz, und das
in vielen verschiedenen Funktionen: Sie schmickten die Raumlichkeiten,
gestalteten die Tischdekoration, bereiteten Cocktails und ein viergéngiges
MenU, servierten, tanzten, sangen und hielten Reden. Von so viel Enga-
gement waren alle Anwesenden restlos begeistert und lieBen sich das ge- .
lungene exotisch-fruchtige Galament noch mehr schmecken! Zur Spen- Ubergabe des Schmetterlingsbilds (v.L.n.r.): Schii-
denlbergabe kam die ganze Klasse in Begleitung von Klassenvorstandin lerinnen Lisa Schiefer und Tina Baumgartner, Britta
Dipl.-P&d. Hermine Aschenbrenner sogar personlich nach Wien. Allerherz- £ P EARIEER NGNS LRI
lichsten Dank an alle Beteiligten fir diese schéne Aktion! <> Hiefmine Aschenbrenner

B enefizabend der HLW Horn. Die Fachschuler der HLW Horn gestal-

© HLW HORN

olksschiiler basteln Armbéander. Die Schiilerinnen und Schiler der 4a der
Volksschule Ebenthal waren im Advent ganz besonders fleiBig. Mit viel
Eifer hakelten sie bunte Armbander, die im Rahmen des Elternsprechta-
ges verkauft wurden. Die Aktion hat viel Spa3 gemacht, wie die Fotos zeigen,
und fUr die ,Schmetterlingskinder” konnten 352 Euro gesammelt werden. Ein
groBes Dankeschon geht an alle Bastler, und nattrlich auch an die Eltern der
Kinder sowie an die Klassenlehrerin Astrid Jorg! <>

V

Das Verkaufsteam bei der Arbeit

er Schmetterling ist gelan-
det. Der Donaustadter Hob-
bykinstler Leopold Wim-
mer stellt Objekte in allen Varian- L7 \
ten aus Draht, Pappmaché und | 7 A
anderen Materialien her. Wir freu-  PRESEILECTIEEETINEES
en uns sehr Uber seinen prachtvol-

len bunten Schmetterling, der kurz bei
uns im Wiener Buro einzog und bald
nach Salzburg weiterflog. Dort erfreut
er die ,Schmetterlingskinder” im EB-
Haus. Vielen herzlichen Dank, lieber
Herr Wimmer, flr den frohlichen Ge-

len! &

R. HAMETNER

Haus viel Freude

©
n
D

DEBRA Austria - Das Jahr 2014 37 I



© DEBRA SUDTIROL — ALTO ADIGE

I 38

Spendenaktionen und Kooperationen in Siidtirol

ba-Familienfest 2014. Das Jugend- und Kultur-

zentrum kuba Kaltern veranstaltete gemeinsam
mit dem Katholischen Familienverband, der Katholi-
schen Jungschar und der AVS-Jugend Kaltern am 17.
Mai 2014 ein groBes Familienfest. Der Reinerlés von
750 Euro wurde an den Verein DEBRA Sudtirol — Alto
Adige gespendet. Mit leckerem Essen, gemutlicher At-
mosphare und spannenden Spielecken kamen sowohl
die kleinen als auch die groBen Gaste auf ihre Kosten.
Die fleiBigen freiwilligen Helfer wurden am 19. Juni zu
einem gemeinsamen Dankesessen ins Jugend- und
Kulturzentrum eingeladen. Mit dabei waren auch zwei
Vertreterinnen von DEBRA Sudtirol, denen der Rein-
erlds des Festes Ubergeben wurde.

K altern unterstiitzt die Schmetterlingskinder: ku-

In einem kurzen Film erfuhren die Anwesenden mehr
Uber das Leben von ,Schmetterlingskindern® und
die Aufgaben des Vereins. DEBRA unterstitzt Men-

und Kulturzentrums kuba Kaltern

Spendenaktionen & Kooperationenen in Siidtirol 2014

schen mit Epidermolysis bullosa sowie deren Famili-
en und Angehorige. Bei dieser Hautkrankheit kommt
es schon nach geringer Belastung der Haut zu Bla-
sen und Wundbildung — die Haut der Betroffenen ist so
verletzlich wie die FlUgel eines Schmetterlings. Mit der
finanziellen Unterstlitzung von DEBRA Sudtirol wurden
auBerdem Forschungsprojekte ins Leben gerufen, in
denen nach einer Linderung bzw. Heilung fur die Er-
krankung gesucht wird.

Als Jugendzentrum war es dem kuba wichtig, die
Spende einem Verein zukommen zu lassen, der wie
wir mit Kindern und Jugendlichen arbeitet. Das Mit-
arbeiterteam des Jugend- und Kulturzentrums kuba
freut sich, mit den Einnahmen des Festes die Arbeit
von DEBRA unterstitzen zu kénnen und bedankt sich
bei allen Helfern, ohne die dieses Fest nicht zustan-
de gekommen ware. <> Mitarbeiterteam des Jugend-
und Kulturzentrums kuba, Kaltern
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THE ALPS

immer in

aufen fiir den guten Zweck. Der Cortina-Dobbiaco

Run, ein Volkslauf durch die Dolomiten, fand am 1.

Juni 2014 bereits zum 15. Mal statt. Im Rahmen
der Veranstaltung wurde am Vortag, am 31. Mai, ein
nicht wettbewerbsmaBiger Lauf ausgetragen, dessen
Erlés den beiden Toblacher Vereinen DEBRA Sudtirol
— Alto Adige und mamazone — Frauen und Forschung
gegen Brustkrebs zugutekam. Mit dabei war auch der
Burgermeister von Bozen, Luigi Spagnolli, der damit
seit Jahren seinen Freund, den Toblacher WahlbUrger,
Verantwortlichen und Initiator des Spendenlaufs, Gianni

L
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v.l.n.r.: Guido Bocher (Bgm. von Toblach und Vizeobmann von DEBRA),
Erika Laner (mamazone), LR Christian Tommasini, Isolde Mayr Faccin
(DEBRA Siidtirol — Alto Adige)
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en in the Alps gehen in die Pause.
Mit dem Jahr 2014 verabschiede-
ten sich die kreativen Méanner des
,Men in the Alps“-Kalenders mit einem Ab-
schlusskalender und -buch. Wir sind al-
len Beteiligten vor und hinter der Kamera
sehr dankbar fUr ihren jahrelangen Einsatz
fUr die ,Schmetterlingskinder”. Unser be-
sonderer Dank geht von ganzem Herzen an
die Grinder dieser Aktion, Peter Viehwei-
der und Gerhard Zanetti. Wir wissen, wir
werden noch von Euch horen — aber jetzt
gbnnen wir Euch die wohlverdiente Pause!
<> Anna Faccin, EB-Betroffene und Vorstands-
mitglied von DEBRA Siidtirol — Alto Adige

Poli, unterstitzt. Mehr als 350 Laufer nahmen am Be-
nefizrennen rund um den Toblacher See teil und zeig-
ten sich damit solidarisch mit Frauen, die an Brustkrebs
erkrankt sind, sowie mit Menschen, die an der selte-
nen Hauterkrankung Epidermolysis bullosa leiden. Mit
dem Erlés aus diesem Mini-Marathon kénnen die bei-
den Vereine mamazone und DEBRA Stidtirol Projek-
te verwirklichen, die auf die beiden Erkrankungen auf-
merksam machen und diese bekéampfen. Als einer der
Ersten kam Ubrigens Landesrat Christian Tommasini
Uber die Zielinie. <> Erika Laner, Présidentin von mamazone

¥ .

v.l.n.r. Gianni Poli (Cortina-Dobbiaco-Run), Isolde

(mamazone), Luigi Spagnolli (Bgm. von Bozen), Guido Bocher (Bgm. von Toblach

und Vizeprasident von DEBRA); vorne: Anna Faccin (DEBRA)
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So fiihit sich das Leben fiir ein debra
Schmetterlingskind an.
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Werbung und Offentlichkeitsarbeit

o fiihit sich das Leben fiir ein Schmetterlingskind
an. Wenn Sie eines unserer Plakate gesehen ha-
ben, dann konnten Sie vielleicht selbst fur einen
Augenblick spiren, was es bedeutet ein ,Schmetter-
lingskind“ zu sein. Die Kampagne unter dem Motto ,So
fOhlt sich das Leben flr ein Schmetterlingskind an“ ist
schon seit vielen Jahren sehr erfolgreich. Hinter den
emotionalen Sujets steckt das motivierte Kreativieam

Sujet ,Kinderbrille”

Sujet ,,Fan-Schal“ fiir ,,FuBball kann heilen“

der Lowe GGK, das sich immer wieder Neues einfallen
lasst. Es wird nicht nur der Alltag eines ,Schmetterlings-
kindes" visualisiert, es geht auch darum, den Betrach-
ter miteinzubeziehen. Unsere Kampagne verstéarkt die
Aufmerksamkeit, die eine seltene Erkrankung wie Epi-
dermolysis bullosa (EB) braucht. Je mehr Menschen
um die Existenz von EB wissen, desto groBer ist die
Chance, unser Spendenaufkommen zu erhéhen und
unserem Ziel ndher zu kommen: der Heilung von EB.

Neue Sujets Kinderbrille, Fan-Schal
und Keksausstecher. Im Jahr 2014
konnten wir unsere Prasenz in der -
Offentlichkeit weiter steigern. Zu- g
satzlich zum Suijet ,Kinderbrille” der =
aktuellen Herbstkampagne waren

wir mit zwei Sonderformaten ver-

treten: Dem Fan-Schal aus Stachel- ]
draht fir die Initiative ,FuBball kann

heilen” und einem Weihnachtssuijet, |
das einen scharfkantigen Keksaus-
stecher zeigt. Viele von uns, ob grof3
oder klein, sind auf das Tragen einer
Brille angewiesen. Fur Menschen mit
EB kommen Kontaktlinsen nicht in
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Frage, da sich haufig auch in den Augen Blasen bilden.
Eine Birille ist somit unumgéanglich, aber sie schmerzt,
denn durch das Tragen werden sensible Stellen am Na-
senrlcken und auch an den Ohren aufgerieben. Stel-
len Sie sich vor, wie es sich anfuhlt, eine Brille mit ei-
nem Sageblatt an den Bulgeln oder an der Nasenaufla-
ge zu tragen: So fuhlt sich das Leben fur ein ,Schmet-
terlingskind® an.

Weihnachtssujet ,,Keksausstecher

Horfunkspot ,,Begleiter“. Ein neuer, emotional sehr
berthrender Horfunkspot rundete unsere Kampagne
2014 ab. ,Begleiter” ist der Name des Spots, in dem
eine dunkle Stimme sehr eindrucksvoll den standigen
Begleiter der ,Schmetterlingskinder” versinnbildlicht —
den Schmerz.

AuBenwerbung. An dieser Stelle bedanken wir uns herz-
lich bei der OMV Refining & Marketing, die Uber ihr

AuBenwerbung 2014

® 8-Bogen-Plakate: 1000 Stiick tiber 30 Wochen

24-Bogen-Plakate: 360 Stiick tiber 3 Wochen

Rolling Boards: 80 Stiick tiber 16 Wochen

CityLights: 110 Stiick tiber 10 Wochen

+ OBB 50 Stiick {ber 8 Wochen

+ 15 Sek. Kleidchen-Spot iiber 8 Wochen auf den OBB RailScreen-Fléchen
Beamboard: (iber 7 Wochen Schaltung des 15 Sek. Kleidchen Spots + Projektion
des 24-Bogen-Plakats (Linke Wienzeile, 1150 Wien)

8-Bogen Sonderkampagne/Sujet ,Hasenigel”: 2000 Stlick an freien Platzen tber
das ganze Jahr 2014 verteilt

® Freecards: 70 000 Stiick dsterreichweit mit 2 Sujets, Verteilung Uiber 2 Wochen

Ein herzliches Dankeschén an Gewista und EPA Media flr die Zurverfiigungstellung
von freien Plakatflachen. <>
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Produkt Vitatherm unsere AuBenwerbung seit Jahren
mit einer zweckgewidmeten Spende finanziert und da-
durch ganz wesentlich zum Erfolg unserer Kampag-
ne beitragt.

Printmedien. Auch wenn es immer schwieriger wird,
Gratiseinschaltungen in Printmedien zu bekommen —
unsere Mediaagentur Mindshare schafft es Jahr flr Jahr
wieder, sich sehr erfolgreich fir uns einzusetzen. So
waren wir mit unseren Sujets ,Kinderbrille” und ,Kek-
sausstecher” in Uber dreiBig verschiedenen Printpro-
dukten — wie etwa TV Media, Presse, NON und Wirt-
schaftsblatt — gratis vertreten. Vielen Dank, Mindshare!

TV, Horfunk und Kino. Unsere erfolgreichen Spots
,Kleidchen“ und ,Wasserglas” sowie die Aktion ,FuB-
ball kann heilen* waren auch 2014 weiterhin im TV,
auf Infoscreens, den OBB RailScreens sowie im Kino
(UNA-Film) zu sehen. Dank der Unterstitzung von ORF
und Privatsendern wie ServusTV, RTL, SAT1 kamen wir
insgesamt auf 1872 Ausstrahlungen. Auch im Horfunk
waren wir mit 223 kostenlosen Schaltungen vertreten.
Das Entgegenkommen aller Sender ist maBgeblich flir
den Erfolg unserer Kampagne. Daflr bedanken wir uns
von ganzem Herzen.

erbepreise 2014. Unsere Partneragenturen
W Lowe GGK und Mindshare leisten GroBar-
tiges (pro bono) fur die ,Schmetterlingskin-
der“. Heuer wurde ihre Arbeit sogar mit vier Werbe-

Markus Breitenecker (SevenOne Media), Dieter Klein (PPM), Talin Seifert, Michael Kapfer
(Lowe GGK), Sandra Eder, Rainer Ried| (DEBRA), Rudi Kobza, Dieter Pivrnec (Lowe GGK)

Online-Kampagne. 2014 gelang es uns, mit TV-Spots
und Advertorials in unterschiedlichen Bannerformaten
den Online-Bereich weiter auszubauen. Mit Uber 4,1
Millionen ausgespielten Ad Impressions auf verschie-
denen Websites konnten wir den Vorjahreswert um 17
Prozent steigern. Ein beeindruckendes Ergebnis unse-
rer Online-Kampagne.

Digital Out of Home. In Wien unterstiitzten uns in die-
sem Bereich verschiedene Unternehmen und Firmen
und stellten uns kostenlose Projektionsflachen zur Ver-
figung. Wir bedanken uns herzlich bei OBB Werbung,
Media Beamboards, Infoscreen und Movelight! <>

preisen ausgezeichnet. Beim Staatspreis Werbung er-
reichten wir in der Kategorie ,Puls4 Publikumspreis*
den ersten Platz. Beim Effie geht es um die Auszeich-
nung von wirksamer Werbung, hier freuten wir uns
Uber eine Auszeichnung in Silber. Beim
ORF Top Spot und dem ORF Werbe-
hahn gewannen wir jeweils in der Ka-
tegorie ,Social“. Dieser wahre Preisre-
gen ist der Lohn fUr den professionellen
Einsatz und das groBBe Engagement al-
ler Beteiligten. <> MMag. Sandra Eder,
Mag. (FH) Pia Makarius, DEBRA Austria

Wir bedanken uns herzlichst flr die er-
folgreiche Zusammenarbeit bei:

Lowe GGK Werbeagentur GmbH,
Mindshare GmbH & Co KG,

PPM Filmproduction, MG Sound,

ORF, BB Werbung, Movelight <

DEBRA Austria — Das Jahr 2014
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ewsletter. Sie wollen auf dem Laufenden sein? Der DEBRA Austria Newsletter informiert Sie regelmaBig

Uber Neuigkeiten, verschiedene Projekte und Aktionen — er kommt rasch und unkompliziert direkt in lhre

Mailbox. Melden Sie sich gleich an unter: www.debra-austria.org/aktuelles/newsletter. Nach der Regis-
trierung erhalten Sie alle zwei Monate einen Newsletter und gelegentlich E-Mails zu Sonderthemen. Mit dem
DEBRA Austria Newsletter sind Sie immer Uber die Anliegen der ,Schmetterlingskinder® informiert. <& Mag.
Britta Schwarz, DEBRA Austria

acehook. \Wollen wir ,Freunde® werden? Mit einem einfachen Like auf unserer Facebook-Seite www.face-

book.com/schmetterlingskinder erfahren Sie alles Uber Veranstaltungen zugunsten der ,,Schmetterlings-

kinder®, lesen Neuigkeiten aus der Welt der Forschung, Aktuelles aus dem EB-Haus und vieles mehr.
Auch Ihre Anliegen kénnen Sie uns so ganz einfach und unkompliziert mitteilen — wir freuen uns auf lhren Klick!
<5 Dr. Gabriele-Aisha Bichler, DEBRA Austria
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Was uns mit
DEBRA verbindet.

It’s personal, not business. Am Anfang stand die personliche
Betroffenheit: Die Tochter eines geschatzten Kollegen bei
T-Mobile Austria war von EB betroffen. Daraus wuchs zuerst
personliches Verstandnis fiir die Situation von ,,Schmetterlings-
kindern“ und schliefllich eine jahrelange Partnerschaft.

Von jedem Althandy, das Kunden zum Recycling in unsere
Shops bringen, erhilt DEBRA Austria eine Spende. Und statt
zu Weihnachten Geld fiir Firmengeschenke auszugeben,
unterstiitzt T-Mobile die Forschung nach Therapien fiir EB-Er-
krankungen. Denn auch das verbindet uns: Das Wissen, dass

Innovationen unser Leben erleichtern und bereichern kénnen.

Die Verbindung mit DEBRA Austria ist ein Baustein der Stra-
tegie, wie T-Mobile Austria ihrer Verantwortung fiir unsere
Gesellschaft gerecht wird. Andere sind u. a. unser Engage-
ment fiir AIDS LIFE; Lehrplatze fiir jugendliche Fliichtlinge

in Zusammenarbeit mit lobby.16; das Schulprojekt Connected
Kids zur Erprobung digitaler Medien im vernetzten Klassen-
zimmer; der T-Mobile Umwelt- und Nachhaltigkeitsfonds,

der jahrlich Umweltinnovationen mit 50.000 Euro fordert.

Das ganze Bild zeigt unser Nachhaltigkeitsbericht.
Online und als iPad-App: nachhaltig.t-mobile.at
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EB-Haus Austria — Die Spezialklinik

Vorwort

ontinuitadt und Umbruch — das sind zwei Begrif-
K fe, die einander scheinbar ausschlieBen. Und

doch waren es diese beiden Polaritaten, die
das neunte Jahr des EB-Hauses Austria entscheidend
pragten. Der Mitgrinder des Spezialzentrums, Medi-
zinalrat Univ.-Prof. Dr. Helmut Hintner, verabschiedete
sich 2014 in den wohlverdienten Ruhestand. Er hatte
Uber dreiig Jahre lang die medizinische Versorgung
von ,Schmetterlingskindern® und auch die Epidermo-
lysis-bullosa-Forschung in Osterreich maBgeblich ge-
staltet. Mit seiner Pensionierung waren naturlich Ver-
anderungen vorprogrammiert, denn seine personliche
Geschichte ist mit der des EB-Hauses eng verknUpft.

Gemeinsam mit Dr. Rainer Riedl, dem Obmann von
DEBRA Austria, hatte Prof. Helmut Hintner am Uni-
versitatsklinikum Salzburg dieses weltweit einzigar-
tige Zentrum fUr EB-Patienten geschaffen. Die Visi-
on der beiden konnte dank groBzigiger Spender und
mit Unterstltzung des Bundes, des Landes Salzburg
und des Universitatsklinikums in die Realitat umge-
setzt werden. Prof. Hintner ist es auch zu verdan-
ken, dass in den vergangenen zehn Jahren immer
eine ausgewogene Balance zwischen den Interessen
einer nicht-staatlichen Institution wie DEBRA Aust-
ria und dem Trager des Universitatsklinikums — dem
Land Salzburg — gefunden und gelebt werden konnte.

Ich freue mich persdnlich sehr, dass ich diesem be-
sonderen Menschen letztes Jahr in der Funktion als
medizinischer Geschaftsfuhrer des EB-Hauses und
Leiter der Universitatsklinik fur Dermatologie nachfol-
gen durfte.

Neuerungen und Umbruche gibt es nicht nur im per-
sonellen Bereich, sondern besonders in der medizi-
nischen Forschung. Eine moderne medizinische Ver-
sorgung ist untrennbar verbunden mit regem interna-
tionalem Wissensaustausch und beruht auf den neu-
esten Erkenntnissen aus der Forschung. Gerade bei
der Behandlung einer so komplexen Erkrankung wie
EB sind diese Elemente besonders wichtig. Dank mei-

ner Ausbildung in den USA
und in Osterreich, wie auch
meiner Einbettung in europé-
ische Netzwerke fur die Be-
handlung von Genodermato-
sen, sind wir in den aktuellen
Stand der medizinischen und
wissenschaftlichen Diskussi-
onen eingebunden. Nur so
kénnen wir den ,Schmetter-
lingskindern® die bestmdgli-
che Versorgung bieten.

Die groBe Starke des EB-
Hauses besteht darin, dass
hier Medizin, Forschung und
internationale Vernetzung unmittelbar nebeneinander
bestehen und sich gegenseitig befruchten. In die-
ser Hinsicht bewahren wir unsere Kontinuitat. In der
EB-Ambulanz werden unter der Leitung von Dr. Anja
Diem die ,Schmetterlingskinder” nach dem neuesten
Stand medizinisch versorgt und beraten. In der EB-
Forschungseinheit, die ich solange interimistisch wei-
ter fUhre bis die Stelle neu besetzt ist, durften wir uns
in den letzten Jahren Uber beeindruckende Fortschrit-
te in der Therapieentwicklung, fruchtbare Forschungs-
kooperationen und eine erfolgreiche Drittmitteleinwer-
bung freuen. Die EB-Akademie sorgt mit intensiver in-
ternationaler Vernetzung (Stichwort EB-CLINET) und
Weiterbildungsinitiativen fUr einen regen Austausch im
In- und Ausland, der bei einer seltenen Erkrankung wie
EB ausgesprochen wichtig ist.

© R. HAMETNER

Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer

In diesem Sinne gilt es auch weiterhin, das Gute
zu erhalten und gleichzeitig Veranderungen flexibel
und konstruktiv in unsere Arbeit zu integrieren. Dan-
ke an alle Beteiligten fUr die gute Zusammenarbeit!
Q,: Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer, MBA, Vorstand der Uni-
versitatsklinik fiir Dermatologie, Leiter der Einheit flir Experimen-
telle Dermatologie am Landesklinikum Salzburg, Medizinischer
Geschéftsflihrer des EB-Hauses und Leiter der Forschungsein-
heit im EB-Haus Austria
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Aufgaben und Ziele

elfen — Heilen — Lernen: das sind Begriffe, die fur
H sich sprechen und dabei am einfachsten die drei
Saulen des EB-Hauses Austria — EB-Ambulanz,
EB-Forschungseinheit und EB-Akademie — beschrei-
ben. Seit 2005 gibt es die Spezialklinik fir ,Schmet-
terlingskinder” am Salzburger Universitatsklinikum. Das
EB-Haus Austria ist mittlerweile zu einem Expertisezen-
trum fir Epidermolysis bullosa (EB) geworden, in Os-
terreich und dartber hinaus. Fir den Umgang mit ei-
ner Multisystemerkrankung wie EB sind spezielles Wis-
sen, langjahrige Erfahrung und viel EinfUhlungsvermao-
gen erforderlich. All das finden EB-Betroffene in dem
von der Patientenorganisation DEBRA Austria errich-
teten EB-Haus.

Unter der Leitung von Dr. Anja Diem sorgen Arzte,
Therapeuten und Krankenschwestern der EB-Ambu-
lanz fUr die medizinische Betreuung der ,Schmetter-

BN 46 EB-Haus Austria - Die Spezialklinik

lingskinder*. Die Schwerpunkte liegen hier auf den Be-
reichen Wundmanagement, Schmerztherapie, Ernéh-
rungsberatung, Vor- und Nachsorge sowie der multi-
disziplindren Versorgung der groen und kleinen Pati-
enten. Durch die gute interdisziplindre Zusammenar-
beit mit den anderen Abteilungen des Salzburger Uni-
versitatsklinikums besteht das Team inzwischen aus
etwa dreiBig Medizinern, Therapeuten und Beratern.

Das Team der EB-Forschungseinheit hat sich der Linde-
rung und Heilung von EB verschrieben. Neueste wis-
senschaftliche Erkenntnisse in den Bereichen Haut-
krebsforschung, Gen- und Zelltherapie oder der Einsatz
von kleinen molekularen Wirkstoffen (Small Molecules)
geben den ,Schmetterlingskindern” groBe Hoffnung auf
ein Leben ohne Blasen, Wunden und Schmerzen. Kurz-
fristiges Ziel ist es, die sogenannte SMaRT-Technologie
(auch ,Genschere" genannt) durch Versuche an Zellkul-

© R. HAMETNER (9)



turen flr die Anwendung am Menschen vorzubereiten.
Darauf aufbauend soll langfristig in Zusammenarbeit mit
anderen internationalen Forschungsteams eine siche-
re und effiziente Gentherapie fUr EB-Betroffene entwi-
ckelt werden. Neben den Versuchen, eine ursachliche
Heilung im Rahmen einer Gentherapie zu entwickeln,
arbeiten die Forscher im EB-Haus daran, die Sympto-
me und Komplikationen der Erkrankung zu lindern, um
das Leben der Betroffenen zu erleichtern.

Uber die Jahre haben die Experten im EB-Haus viele
wertvolle Erfahrungen gesammelt. Dieses Wissen wei-
terzugeben, ist Ziel der EB-Akademie. Unter der Leitung

m Kooperationsvertrag, abgeschlossen zwischen
der Gemeinnutzigen Salzburger Landesklini-
ken Betriebsgesellschaft mbH (SALK) und DEB-
RA Austria, sind Betrieb und Verantwortlichkeiten flr
das EB-Haus Austria festgehalten. Demnach ist das
Spezialzentrum fUr EB als Anstaltsambulatorium der
Universitatsklinik fir Dermatologie der PMU sanitats-
behdrdlich bewilligt. Die Geschéaftsfuhrung wird ge-
meinsam vom jeweiligen Leiter der Universitatsklinik

Universitétsklinik fiir Dermatologie
Vorstand: Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer, MBA

Medizinische
Geschaftsfiihrung

von Dr. Gabriela Pohla-Gubo wird fur die Aus- und Wei-
terbildung von Betroffenen und medizinischem Perso-
nal gesorgt. Zudem ist die EB-Akademie fur die natio-
nale und internationale Vernetzung im Zuge des Pro-
gramms ,EB-CLINET - Klinisches Netzwerk von EB-
Zentren und Experten® verantwortlich, um einen Aus-
tausch von Fachkenntnis und Praxis zu erméglichen.
Auch Offentlichkeitsarbeit, Fundraising und ein intensi-
ver Kontakt mit Spendern gehéren zum breitgefacher-
ten Aufgabenbereich des Akademie-Teams und sollen
sicherstellen, dass das EB-Haus auch in Zukunft be-
trieben werden kann. <> Mag. (FH) Elisabeth Miihrin-
ger, EB-Akademie

fur Dermatologie der Paracelsus Medizinischen Pri-
vatuniversitat (PMU) und dem jeweiligen Obmann von
DEBRA Austria wahrgenommen. Die Spenden und
Fordergelder von DEBRA Austria werden fUr die Per-
sonalkosten und zur Verlustabdeckung bei den tat-
séchlich entstandenen Materialkosten verwendet.
Die Kosten der Instandhaltung sowie die Betriebs-
kosten fur das Gebaude werden durch die SALK ge-

tragen. <&

deﬁl’*a

Hilfe fir die Schmetterlingskinder

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

Kaufméannische
Geschéftsfiihrung

Personal-
und Sachkosten

&
eb Haus

EB-Haus Austria — Spezialklinik fiir ,Schmetterlingskinder

EB-Ambulanz
Dr. Anja Diem

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

EB-Akademie
Dr. Gabriela Pohla-Gubo
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Dr. Jenny Breitenbach
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Personelles

Primar. Der langjéhrige Vorstand der Dermatolo-

gie des Universitatsklinikums, Univ.-Prof. Dr. Hel-
mut Hintner, trat im Méarz 2014 seinen wohlverdienten
Ruhestand an. Es gab viele hochrangige Bewerber, die
Entscheidung fiel aber nach einem zweistufigen Aus-
wahlprozess auf Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer, der bis-
her die Forschungseinheit im EB-Haus geleitet hatte. Er
gehdrt schon seit der Grindung des EB-Hauses zum
Team und hat die rasante Entwicklung der Forschung
im EB-Haus begleitet und gelenkt.

T akistockiibergabe: Prof. Dr. Johann Bauer neuer

Prof. Bauer Ubernahm ab April die Verantwortung fur
125 Mitarbeiter und 77 Betten. Seine Bestellung zum
Primar sehen wir mit einem lachendem und einem wei-
nendem Auge. Einerseits ist er damit auch medizini-
scher Geschéftsflihrer des EB-Hauses und kann die
EB-Forschung weiterhin unterstitzen. Andererseits
mussen wir nun einen Nachfolger fUr ihn finden — eine

Neu im Team

bis Dezember an der Optimierung der SMaRT-Technologie (,Genschere*) flr die
Korrektur von EB-assoziierten Genen. Bernadette Liemberger begann ihre Di-
plomarbeit im April 2014 im Team Krebs- und Wundheilung zum Thema Fingerverwach-

v ier neue Diplomanden. In der Gentherapiegruppe arbeitete Jasmin Seyr von Mai

Symbolische Taktstockiibergabe von Univ.-Prof. Dr. Helmut Hintner
(re.) an Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer

Herausforderung! Waren es anfanglich gerade einmal
zwei, drei Forscher, die sich mit EB beschéftigten, ist
unsere Gruppe mittlerweile auf Uber 30 Wissenschaf-
ter angewachsen, die in funf verschiedenen Themenge-
bieten arbeiten. Flr einen Primar ist es zeitlich unmdg-
lich, sich nebenbei um die Leitung einer solchen For-
schungseinheit zu kimmern. Es gibt allerdings vielver-
sprechende Kandidaten fur die Nachfolge und wir hof-
fen bald die passende Person zu finden. <> Dr. Elisa-
beth Mayr, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

~Wundheilung und Narbenbildung bei EB* erfolgreich verteidigt und durfte sich Uber eine sehr
gute Beurteilung der Arbeit und den Abschluss ihres Doktoratsstudiums freuen. Nun ist die
Zeit des Studierens und Lernens vorerst einmal vorbei — wobei man als Wissenschafter ja eigentlich
nie auslernt. Jenny bleibt dem EB-Haus zumindest bis Herbst 2015 erhalten und arbeitet momen-
tan in einem Gentherapieprojekt und in der Wundheilungsgruppe mit. Wir gratulieren der frischge-
backenen Frau Dr. Breitenbach sehr herzlich! <',‘5> Dr. Elisabeth Mayr, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

D oktorwiirde fiir Jenny Breitenbach. Im Juni 2014 hat Dr. Jenny Breitenbach ihre Dissertation
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v.l.n.r.: Bernadette Liemberger,
Franz-Josef Potschke und Nicole
Friedl. Nicht im Bild: Jasmin Seyr.

sungen und Kontrakturen bei REBD. Im Oktober startete Nicole Friedl mit ihrer Arbeit
Uber kleine Molekule zur Wiederherstellung der Kollagen-17-Produktion, die in den Be-
reich Gentherapie einzuordnen ist. Als Letzter im Bunde begann Franz-Josef Potschke
im November in der Gruppe Therapeutische Molekdle (Small Molecules). Sein Thema sind Keratin-14-Promo-
teraktivitatsstudien in EBS-Dowling-Meara-Zellen. Q:» Dr. Elisabeth Mayr, Forschungseinheit im EB-Haus Austria
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Dr. Pamina Schlager und Dr. Christina Gruber

Wieder zuriick

r. Thomas Lettner. ich bin seit September 2014 wieder zurlick im EB-Haus Team und unter-
stlitze als Postdoc die Small Molecules-Gruppe, in der ich eine ganze Reihe unterschiedli-
cher Aufgaben Ubernommen habe. So betreue ich z. B. die Projekte der Masterstudenten in
unserer Arbeitsgruppe und sorge flr deren Laborausbildung. Ich bin auch in das Keratin-14-Pro-
jekt involviert, wo wir korrigierte Patientenzellen auf Mause transplantieren, um zu sehen, ob sie
durch die Korrektur wieder gesunde Haut entwickeln. Ein wesentlicher Teil meiner Arbeit besteht
darin, potentielle therapeutische Molekule (Small Molecules) fur die therapeutische Anwendung bei

REBD zu finden. Das Schreiben von Publikationen und das Erstellen von Projektantragen zur Drittmittelbe-
schaffung runden meinen neuen Aufgabenbereich ab. Ich freue mich, meine Kompetenzen nun wieder auf so
vielfaltige und abwechslungsreiche Weise im EB-Haus Forschungsteam einbringen zu kénnen. < Dr. Thomas

Lettner, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

I. Iris Gratz. Nach viereinhalb Jahren sehr er-

folgreicher Forschung in den USA st Iris Gratz

zurlick und seit Februar 2014 als Assistenzpro-
fessorin an der Uni Salzburg tatig. DarUber hinaus lei-
tet sie die Gruppe Immunologie des EB-Hauses. Um
die Kompetenzen rdumlich zu btindeln, folgten ihr Dr.
Ana Sancho und ich an das Labor der Uni Salzburg -
nur finfzehn Rad-Minuten vom EB-Haus entfernt. Ma-
ria Klicznik, MSc erweitert als technische Assistentin
dieses Team.
Die immunologische Forschung ist notwendig, um er-
folgreiche EB-Therapien zu ermdglichen. Bei fast allen
Therapieansatzen wird ein bisher unbekanntes Protein
in den Kdrper eingebracht, das dieser als fremd ein-
stufen und abstoBen konnte. Die Gruppe EB-Immu-
nologie verfolgt daher drei groBe Ziele:

B Charakterisierung von immunologischen (Absto-
Bungs-)Reaktionen wahrend einer Gentherapie —
u.a. zur Risikoeinschatzung weiterer Therapien

I. Ghristina Gruber und Dr. Pamina Schlager. Wir freuen uns, dass die beiden
Jungmutter aus der Karenz zurtickgekehrt sind und das EB-Haus Team wie-
der tatkraftig unterstttzen. Christina Gruber, die 2013 ihren Sohn Alexander
bekam, leitet seit Mai 2014 gemeinsam mit Josefina Pindn Hofbauer das Team
Krebs- und Wundheilung und arbeitet an Therapieansatzen sowie der Umsetzung
neuer Projekte. Pamina Schlager wurde 2013 Mutter von Valentin. Mit Anfang 2014
ist sie in die Forschungskoordination zurtickgekehrt und kimmert sich vor allem um
das Qualitdtsmanagement. Q: Dr. Elisabeth Mayr, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

B Entwicklung neuartiger (humanisierter) Mausmodel-
le, um AbstoBungsreaktionen gegentiber therapier-
ter Haut zu erforschen

B Ansatze zur Induktion von immunologischer Tole-
ranz zur Verhinderung von AbstoBungsprozessen

Wir hoffen, damit einen Beitrag flr ein besseres Leben
der EB-Betroffenen zu leisten! <> Sophie Kitzmiiller,
MSec, Forschungseinheit im EB-Haus Austria
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Das EB-Immunologie-Team; vorne: Dr. Iris Gratz; hinten, v. . n.r.: Dr.

Ana Sancho, Maria Klicznik, MSc, Sophie Kitzmiiller, MSc
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Jahreshericht EB-Ambulanz

eit mehr als neun Jahren beglei-

ten wir nun in der EB-Ambulanz

Betroffene und deren Angehdri-
ge, die in immer groBerer Zahl zu uns
kommen. Das Ambulanzteam besteht
aus Dr. Anja Diem (Leitung, 25h), Dr.
Katharina Ude-Schoder (20h), DGKS
Manuela Langthaler (20h) und bis
zum Sommer DGKS Alexandra Wald-
hor (15h). Alexandra Waldhor ging im
Sommer in den vorzeitigen Mutter-
schutz und wir alle freuen uns mit ihr
Uber die Geburt ihres Sohnes Jonas
im November. Weiters im Team: Mag. Brigitte Sailer,
BA (28h), die fir Kommunikation, das EB-Handbuch,
kleinere Projekte und im Bedarfsfall fir Sozialberatung
zustandig ist. Die zahlreichen administrativen Aufgaben
erledigen Lydia Stremnitzer (25h) und Sebastian Frank
(10h), um eine reibungslose Organisation zu gewahr-
leisten. FUr die Fotodokumentation unterstUtzt uns bei
Bedarf Dr. Rudolf Hametner. Die vielen Kongresse und
Fortbildungsveranstaltungen (siehe S. 80 — 81), an wel-
chen auch EB-Ambulanz-Mitarbeiterinnen teilgenom-
men haben, zeigen das Spektrum unserer Tatigkeiten.

© R. HAMETNER

Neben unseren Mitarbeitern stellen Netzwerke eine
wichtige Ressource fUr die tagliche Arbeit dar. Die
gute interdisziplindre Zusammenarbeit mit den Spe-
zialisten anderer Abteilungen des Salzburger Univer-
sitatsklinikums und niedergelassenen Arzten ermdg-
licht uns neben den Behandlungen in der EB-Ambu-
lanz weitere Untersuchungen fiir EB-Betroffene zu or-

Zahlen, Daten, Fakten

Die Tatigkeiten der EB-Ambulanz umfassen:

B ambulante Untersuchungen

B Pflege und Wundversorgung

B Beratung und Betreuung von Betroffenen und An-
gehdrigen

B Planung und Organisation ambulanter und statio-
nérer Aufenthalte
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ganisieren, z.B. Handoperationen, Physio- und Ergo-
therapie, Zahnsanierungen oder psychologische Be-
ratung. Die Durchflhrung klinischer Studien, mit dem
Ziel, neue Behandlungsansatze zu testen und zu ver-
bessern, hat unsere Zeit spurbar beansprucht und wird
in Zukunft weiter zunehmen. Das EB-Handbuch wur-
de auch in diesem Jahr um einige Themen erweitert.
Neben der deutschsprachigen Fassung existieren nun
auch eine englische und eine italienische Version. Da
EB eine Systemerkrankung ist, braucht es ein vielseitig
qualifiziertes Team. Nach wie vor lautet unsere Philoso-
phie: ,Die richtige Therapie flr diese spezielle Person,
flr deren spezifischen Alltag, unter diesen bestimmten
Umstéanden zu finden.*

Aushlick 2015. Chronische Erkrankungen stellen die Be-
troffenen und ihre Familien in jeder Hinsicht vor eine
Herausforderung. Ab dem nachsten Jahr mochten wir
verstérkt fachliche UnterstUtzung bei Fragen zur Le-
bensgestaltung, Bewaltigung von Konflikten und Krisen
anbieten und die psychologische Betreuung ausbau-
en. Unser noch recht junges Case-Management-Kon-
zept mochten wir beibehalten und schrittweise noch
weiter ausbauen. Nur dank der groBartigen Unterstit-
zung durch unsere Spender kdnnen wir uns in der EB-
Ambulanz viel Zeit fUr jeden einzelnen Betroffenen und
seine Angehdrigen nehmen. Dies ist nicht selbstver-
sténdlich, und schon gar nicht in Zeiten zunehmenden
Sparzwangs im Gesundheitsbereich. Daher ein herz-
liches Dankeschon an alle Spender und Freunde der
,Schmetterlingskinder*! < Dr. Anja Diem, Leiterin EB-
Ambulanz

EB-Handbuch online

Testung neuer Materialien
Netzwerkarbeit

Fachvortrage und Workshops
Informations- und Erfahrungsaustausch
Teilnahme an klinischen Studien
Klinisch-angewandte Projekte



Im Kalenderjahr 2014 verzeichneten wir 152 ambu-
lante Untersuchungen. 22 Patienten wurden stationar
aufgenommen und blieben insgesamt 98 Tage im Spi-
tal. Die EB-Ambulanz organisierte 70 interdisziplinare
Untersuchungen mit Spezialisten aus dem Experten-
netzwerk des Landesklinikums Salzburg. Mittlerwei-
le behandeln und begleiten wir in der EB-Ambulanz
nicht nur &sterreichische EB-Betroffene sondern auch
Patienten aus vielen anderen Landern. Ein Vergleich
Uber die Jahre zeigt, dass zunehmend Betroffene mit
schweren EB-Formen unsere Ambulanz aufsuchen.

Die Anzahl der ambulanten Untersuchungen hat auch
in diesem Jahr zugenommen, die Zahl der Erstunter-
suchungen ist ebenfalls gestiegen. Neue betroffene
Familien bedeuten fur das Ambulanzteam im Allge-
meinen eine erhdhte Beratungsintensitat. Leider ver-
starben heuer finf EB-Patienten, die wir in der Ver-
gangenheit begleitet haben — auch das war eine gro-
Be Herausforderung flir unser Team.

Von den betreuten EB-Betroffenen (ambulant und sta-
tionar in den SALK-Abteilungen) hatten 73 keine 6s-
terreichische Krankenversicherung (Vergleich 2013:
59). Von diesen wurden ca. 60% Uber fremde Kran-
kenkassen abgerechnet, rund 40% waren Selbstzah-
ler. Seit Inkrafttreten der EU-Patientenmobilitatsricht-
linie im Vorjahr haben Blrger aus EU-Mitgliedsstaa-
ten sowie aus Island, Liechtenstein und Norwegen

erufsalltag in der EB-Ambulanz. Der Tag beginnt

mit der Sicherstellung eines ordentlichen Umfel-

des in den Ambulanz-Raumlichkeiten sowie im
Warteraum durch die diensthabende Krankenschwes-
ter. Zusétzlich kimmern sich die Krankenschwestern
laufend um die notwendige Aufbereitung und Nach-
sorge von Instrumenten und Geréaten. Jeden Morgen
findet eine Besprechung des EB-Ambulanz Teams
statt, bei der wichtige Informationen weitergegeben
und Details abgeklart werden. Von etwa 9 bis 13 Uhr
widmen sich die beiden Arztinnen und die Kranken-
schwestern den Patienten. Dazu gehort die persdn-
liche Patientenbetreuung — medizinisch und pflege-
risch — sowie die telefonische Angehdérigenberatung
und -begleitung. Weiters geht es darum, Pharma- und

das Recht auf medizinische Versorgung in einem Mit-
gliedsstaat, in dem die beste Versorgung flir sie gege-
ben ist. Die Behandlungskosten dafir werden bis zu
der Hohe erstattet, in der sie auch fUr eine entspre-
chende Behandlung im Heimatland Gbernommen wiir-
den. Besonders fUr letztere Patientengruppe bedeu-
tet die Patientenmobilitatsrichtlinie somit eine finanzi-
elle Entlastung. Q:» Mag. Brigitte Sailer, BA, EB-Ambulanz
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Medizintechnikfirmen zu kontaktieren, um neue Pro-
dukte kennenzulernen und Proben zum Testen zu er-
halten, Blutabnahmen und deren Verarbeitung zu or-
ganisieren, an klinischen Studien teilzunehmen sowie
den Austausch mit Experten anderer Abteilungen und
Lander zu pflegen. Die Sekretérin, tatkraftig unterstitzt
durch unseren Praktikanten, erledigt neben der auf-
wandigen Terminorganisation mit Patienten und ande-
ren Abteilungen auch die Aufnahme der Patienten so-
wie die anfallende Dokumentation, wie beispielsweise
Arztbriefe, Pflegedokumentationen in der EDV erfas-
sen, Bestatigungen fur Krankenkassen oder Kinder-
gérten und vieles mehr. Auch im Bereich der sozialen
UnterstUtzung hat die EB-Ambulanz mittlerweile eini-
ge Expertise anzubieten.

EB-Haus Austria - Das Jahr 2014
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Team der EB-Ambulanz (v.l.n.r.): A. Diem, K. Ude-Schoder, B. Sailer,
A. Waldhér, M. Langthaler, L. Stremnitzer

Da einige unserer Patienten aus anderen Landern
kommen, fallt vor dem Besuch schon einiges an Or-
ganisationsarbeit an. Vorbefunde, Bilder und Kosten-
voranschlage mussen bereitgestellt werden, manch-

B-Handbuch fiir Betroffene und Angehérige. Im Vorjahr stellten wir das EB-Hand-
buch - eine Informationsquelle fur EB-Betroffene und deren Angehdrigen — on-

mal sind auch Visa-Fragen in Zusammenhang mit ei-
ner moglichen Einreise zu klaren. RegelmaBige Netz-
werk-Treffen dienen der Verbesserung und Weiterent-
wicklung unserer Projekte, wie etwa dem EB-Hand-
buch oder Case und Care Management. Diese Treffen
werden von einer Mitarbeiterin organisiert, die auch
statistische Auswertungen erstellt, die ambulanzbezo-
gene Kommunikation fur die Website abwickelt, Be-
richte schreibt sowie Vortrage und Publikationen vor-
bereitet. AuBerdem erledigen alle Mitarbeiterinnen Te-
lefonate, E-Mails, Recherchen und vieles mehr.

Wir alle schatzen uns glicklich, in einem Team wie die-
sem zu arbeiten. Vielfalt, Professionalitat und Mensch-
lichkeit stehen dabei im Vordergrund. < Dr. Anja
Diem, Leiterin EB-Ambulanz

line. Das EB-Handbuch ersetzt zwar keine arztliche Begleitung, beinhaltet aber

viele wertvolle Informationen fUr die einzelnen EB-Subtypen zu den EB-relevanten The-
men, wie z.B. Erndhrung, Juckreiz und auch Schmerz. Es ist mittlerweile nicht nur
in deutscher Sprache sondern auch auf Englisch und ltalienisch verfligbar. Im Lau-
fe des Jahres kamen noch weitere Themen wie Sport und Bewegung hinzu. Im EB-
Handbuch finden sich auch relevante Sozialinformationen, die im Zusammenhang mit
einer chronischen Erkrankung hilfreich sind. Um Betroffene auf dieses Informations- |
angebot aufmerksam zu machen, wurde 2014 ein eigener Folder gestaltet. Das EB-
Handbuch ist ein gemeinsames Projekt von Dr. Anja Diem, Dr. Katharina Ude-Scho-

der und Mag. Brigitte Sailer, BA. Alle Infos zum EB-Handbuch finden Sie unter: www.

eb-handbuch.org. € Mag. Brigitte Sailer, BA, EB-Ambulanz

Folder EB-Handbuch

ALK-Netzwerk Treffen. ,Die Schmetterlingskinder an den Salzburger Landeskliniken (SALK)“ lautete der
Titel einer interdisziplindren und abteilungstbergreifenden Veranstaltung, die am 27. Mérz 2014 im EB-

Haus Austria abgehalten wurde. Das Hauptan-
liegen des EB-Netzwerk-Treffens war eine Standortbe-
stimmung und der Ausbau der multidisziplinaren Ver-
sorgung fiir EB-Betroffene. Arzte, Pflegepersonal und
andere Netzwerkpartner nahmen an der vom EB-Am-
bulanz Team initiierten Veranstaltung teil. Interessan-
te Vortrage, Fallberichte und ein anschlieBender Er-
fahrungsaustausch sorgten fir einen abwechslungs-
reichen und informativen Nachmittag. Allen Netzwerk-
partnern und Vortragenden herzlichen Dank fur die Teil-
nahme! <> Mag. Brigitte Sailer, BA, EB-Ambulanz

EB-Haus Austria — Das Jahr 2014
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Dr. Anja Diem (EB-Ambulanz) und Dr. Christian Heil (Oberarzt, UK f.
Kinder- und Jugendchirurgie, SALK)
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eBHandbuch
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ospitation EB-Haus 3. - 7. November 2014. Als
H Physiotherapeut der Fachklinik Sylt fur Kinder

und Jugendliche (Rehabilitationsklinik der Deut-
schen Rentenversicherung Nord), die sich mittlerwei-
le zunehmend auf die Behandlung von EB-Patienten
spezialisiert, war ich beeindruckt von dem routinier-
ten und professionellen Umgang mit den schwer be-
troffenen Patienten. Insbesondere die Anfertigung der
Schienen zur Kontrakturprophylaxe in der physikali-
schen Therapie hat mein Interesse geweckt. Dieser
Teil der Therapie ist eine Anregung, die ich mit an
meinen Arbeitsplatz nehme und dort gerne umset-
zen mdchte. Des Weiteren war ich sehr erfreut Gber
den stets freundlichen Umgang und die Hilfsbereit-
schaft, die sowohl mir als auch den Patienten entge-
gengebracht wurden. Eine Kooperation zwischen der

A

v.l.n.r.: EB-Betroffene und ihre Mutter, Sebastian Diedenhofen
(Fachklinik Sylt), Dolmetscherin, Florian Prinz (Ergotherapeut)

Fachklinik Sylt und dem EB-Haus Austria Salzburg
ware meiner Meinung nach winschenswert und be-
reichernd fiir Mitarbeiter und Patienten. < Sebasti-
an Diedenhofen, Fachklinik Sylt

ei den EB Study Days in London. DEBRA Austria ermoglichte mir am 16. und
17. Oktober 2014 an den ,EB Study Days® in London teilzunehmen. In ei-
ner kleinen Gruppe von ungeféahr 30 Personen fand ein guter interdiszipli-

narer Austausch statt. Zwei Tage lang berichteten verschiedene EB-Experten von
ihren Erfahrungen und den speziellen Herausforderungen beim Arbeiten mit EB-
Betroffenen. Ideen wurden ausgetauscht und neue Kontakte geknUpft. Ich hatte
eine lehrreiche, interessante Zeit. Danke fur die Moglichkeit daran teilzunehmen!
<& Sarah Sommerhuber, Ergotherapeutin, UK fiir Physikalische Medizin und Rehabilitation am

Ergotherapeutin Sarah Som-

merhuber in London

Universitatsklinikum Salzburg

Teilnahme an Veranstaltungen

International Association for Disability

2 2 and Oral Health-Kongress in Berlin. In-
M teressierte Zahnéarzte aus aller

Welt kamen zu einem Workshop Uber EB zu- l
sammen, der am 1. Oktober 2014 im Rahmen
des iADH-Kongresses (groBer internationaler
Kongress zu Behinderung und Mundgesund-
heit) in Berlin stattfand. Der Workshop wurde
von DEBRA International finanziert und von Dr.
Susanne Kramer organisiert. Sie ist Zahnarztin
an der Universitatsklinik Santiago de Chile und
leitet dort die ,Special Care Clinic“, wo auch
alle chilenischen EB-Betroffenen behandelt wer-
den. lhre Uberaus groBe Expertise in diesem

© R. HAMETNER

4 Dr. Katharina Ude-Schoder

Bereich lieB3 sie in zahlreiche Fachpublikationen und in
eine Behandlungsrichtlinie zu diesem Thema einflieBen.
Dr. Emma Wedgeworth, Dermato-
login in London, gab als Einstieg
in den Workshop einen informa-
tiven Uberblick Uber die Erkran-
kung EB. Danach sprach ich Uber
Lebensqualitat und Schmerzthe-
rapie bei EB — ein, wie ich finde,
wichtiges aber auch sehr komple-
xes Thema. Lynne Hubbard, Dia-
tologin aus London, erlauterte wie
hochkalorische Erndhrung und Ka-
riespravention unter einen Hut ge-

EB-Haus Austria - Das Jahr 2014
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bracht werden kénnen. SchlieBlich gab Susanne Kramer
ihr praktisches Wissen zu Zahnbehandlungen bei EB
weiter und informierte Uber die von ihr erstellte Behand-
lungrichtlinie ,Oral Health Care for Patients with Epi-
dermolysis Bullosa — Best Clinical Practice Guidelines".
Der Workshop beleuchtete verschiedene Aspekte von

enn teilhaben nicht so einfach ist. Menschen
w mit hohem Unterstiitzungsbedarf auf dem Weg

begleiten. Dieser Thematik war das 42. Mar-
tinstift-Symposion am 17. Oktober 2014 in Linz gewid-
met. Univ.-Prof. Dr. em. Andreas Frohlich ging gleich
zu Beginn seines Vortrags ,Teil haben, Teil nehmen,
Teil sein und seinen Teil dazu geben kénnen® auf den
Unterschied zwischen dem deutschen Ausdruck ,, Teil-
haben® und dem im englisch-romanischen Sprachge-
brauch verwendeten ,Participation® ein. Im Vergleich
zum eher statischen Wort Teilhabe — es geht um Ha-
ben (vgl. Erich Fromm, Haben oder Sein, 2011) — bein-
haltet Participation eine aktive Komponente: Mitreden,
Mitdenken, Mitplanen, Mitwinschen, Mitentscheiden,
Mitablehnen, Mitverwirklichen, Mitverantworten.

Zu den Grundbedingungen eines unabhangigen Le-
bens gehdrt die Selbstpflege. Menschen mit Beein-
tréchtigungen sind gerade in diesem Bereich in unter-
schiedlichem MaBe
abhangig von ande-
ren Menschen, von
deren Entscheidun-
gen, Winschen und
Vorstellungen und
Realisierungsmaog-
lichkeiten. Wie kénn-
te nun hier eine ak-
tive Teilhabe ausse-
hen? Generell geht
es darum, die Betrof-
fenen miteinzubezie-
hen und nicht Uber
ihre Képfe hinweg zu
entscheiden. Frohlich
erdrtert dies am Vor-
gang des Zahneput-
zens: Jeder von uns
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EB und ermdglichte einen guten Uberblick. Ich hoffe,
die teilnehmenden Zahnérzte konnten motiviert werden,
die Herausforderungen einer Zahnbehandlung bei EB
anzunehmen und so auch die Lebensqualitat der Be-
troffenen zu verbessern! < Dr. Katharina Ude-Scho-
der, EB-Ambulanz

hat diesbezlglich seine Vorlieben — gleich nach dem
Aufstehen, oder lieber nach dem Frihstlick, angezo-
gen oder noch im Nachtgewand? Wassertemperatur,
Zahnpasta, Beschaffenheit der Zahnburste — all die-
se Parameter bestimmen unseren gewohnten Ablauf.
Bei Menschen mit Beeintrachtigung ist dies genauso.
Macht sich jemand, vielleicht eine Aushilfe, am und im
Mund der beeintrachtigten Person zu schaffen, ohne
sich nach deren Praferenzen zu erkundigen, werden
die Zahne einfach den allgemeinen Hygienevorstellun-
gen entsprechend geputzt. Der betroffene Mensch hat-
te also Teil an einem Reinigungsprozess, war aber nicht
aktiv daran beteiligt.

All jene, die beeintrachtigte Menschen begleiten, sind
aufgerufen, innezuhalten und genau hinzuschauen, um
die Winsche, Bedurfnisse, Befindlichkeiten der Betrof-
fenen in die Planung einer gemeinsamen Aktivitat mit
einzubringen. € Mag. Brigitte Sailer, BA, EB-Ambulanz

™
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Internationaler Wundkongress in Regenshurg.
5 Am 21. und 22. November fand am Univer-
W sitatsklinikum Regensburg der 5. Internatio-
nale Wundkongress D-A-CH-EE — diesmal zum The-
ma ,Ratio et Emotio” (lat.: Vernunft und Emotion) statt.
Der alljahrlich veranstaltete Kongress erfreute sich die-
ses Jahr besonders groBen Zulaufs: Von weit Uber
tausend Anmeldungen konnten aus Platzgrinden nur
300 angenommen werden. Es gab wieder sehr inter-
essante und inhaltlich breit gestreute Vortrage zu un-
terschiedlichen Bereichen der Wundversorgung. So
wurde beispielsweise Uber individualisierte Wundthe-
rapie mit neuen Materialien, Mdglichkeiten der plas-
tischen Chirurgie, 6konomische Aspekte, aber auch
Uber Wundversorgung in Uganda und
Humor in der Wundbehandlung berich-
tet. AuBerdem wurde eine Liposuktion
(Fettabsaugung) live aus einem OP Uber-
tragen.

Ich selbst war eingeladen worden, DEB-
RA Austria und das EB-Haus vorzustel-
len und von zwei Fallbeispielen unserer
Patienten zu berichten. Dr. Lorenz Lar-
cher (Plastischer Chirurg aus Salzburg)
gab in Vertretung von Prim. Priv.-Doz.
DDr. Klaus Eisendle (Primar an der Der-

——

Dr. Katharina Ude-Schoder

matologie Bozen) einen Uberblick zur Erkrankung Epi-
dermolysis bullosa. Diese Kombination war optimal,
um dem Publikum einen umfassenden Einblick in die
Thematik zu geben und die ,Awareness” die Erkran-
kung betreffend weiter zu erhéhen.

Nattrlich war auch die Stadt Regensburg einen Be-
such wert — die mittelalterliche Altstadt ist von der
UNESCO zum Weltkulturerbe erkléart worden. Die Klei-
nen Gasschen, die (leider eingerUstete) Steinerne Bri-
cke Uber die Donau, die mittelalterlichen Hauser, zahl-
reiche individuelle Geschéafte, das alles l1adt zum Bum-
meln ein. So war nicht nur der Kongress sondern auch
die Stadtbesichtigung eine Bereicherung. <> Dr. Ka-
tharina Ude-Schoder, EB-Ambulanz

Pllege teauc!
Kompetenz

chiiler und Studenten schreiben iiber EB. Immer wieder erreichen uns Anfragen von interessierten Schuler-
innen und Schulern sowie Studierenden, die eine Fachbereichsarbeit, eine vorwissenschaftliche Arbeit
oder eine Diplomarbeit Gber Epidermolysis bullosa schreiben mdchten. Die Bandbreite reicht dabei von
theoretischen Arbeiten Uber Fragebdgen bis hin zu einzelnen Spendenaktionen zugunsten der ,Schmetterlings-

v.l.n.r.: Spendenaktion von Lisa Klein, Christina Hagelmiiller (SALK-DGKS i.A.)

kinder”. Die Schulerinnen und Schuler
legen dabei oft bemerkenswerte Kre-
ativitdt an den Tag und scheuen auch
den Aufwand eigenstéandigen Arbei-
tens nicht. Hier bieten wir laufend un-
sere Unterstltzung an, in Form von
Gesprachen, Informationstibermittiung
und Hausfiihrungen. Wir freuen uns,
dass sich so viele junge Menschen fur
die Thematik rund um die ,Schmetter-
lingskinder* interessieren und bedan-
ken uns recht herzlich! € Mag. Bri-
gitte Sailer, BA, EB-Ambulanz

EB-Haus Austria - Das Jahr 2014
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on der Forschung zur Klinik: Klinische Studien

im EB-Haus Austria. Im EB-Haus findet an der

Schnittstelle zwischen Ambulanz und Forschung
eine Reihe von klinischen Studien statt. Gemeinsam mit
Patienten Uberprifen wir Medikamente, Medizinproduk-
te oder bestimmte Behandlungsformen auf ihre Wirk-
samkeit, Vertraglichkeit und Sicherheit. Wir beantwor-
ten damit wissenschaftliche Fragestellungen und ver-
suchen die medizinische Behandlung zu verbessern.
Eine klinische Studie kann allerdings erst dann statt-
finden, wenn ausreichend Daten aus dem Labor flr
eine sichere Durchfuhrung vorhanden sind und zu-
satzlich eine Genehmigung der Ethikkommission vor-
liegt. Um Storeinflisse (z. B. Fehleinschatzungen des
KrankheitsausmaBes) zu minimieren, werden solche
Studien in einem streng kontrollierten Umfeld durch-
geflhrt und setzen Disziplin und Ausdauer voraus.
Im letzten Jahresquartal 2014 befanden wir uns im
Rekrutierungs- und Erfassungsabschnitt fur die Stu-
die der Firma Shire (SHP-608-002). Dabei sammel-
ten wir Daten Uber Lebensqualitat, Wundheilung und
andere Begleitumstande von EB. Die Patienten wur-
den innerhalb eines Monats zu drei Visiten gebeten,
fotografiert und befragt. Alle dabei anfallenden Kosten
wurden von der Firma Shire Ubernommen.

Erfahrungen von zwei Teilnehmern:

Vor der Studie war ich nur ein paar Mal im EB-Haus in
Salzburg, weil mir der Weg aus Graz immer ein biss-
chen zu weit war. Jedes Mal wenn ich dort war, wurde
mir aber groBartig geholfen. Vor drei Jahren gelang es,
dank der Betreuung durch das Ambulanzteam, nach
Uber 21 Jahren das erste Mal, meinen Bauch frei von

Auszug unserer klinischen Studien (2014*)

Name Sponsor EB-Form Status
Diacerein (Kli-341)  DEBRA/FWF (KLIF)  EBS laufend/keine Teilnahme mehr maglich
Gentherapie DEBRA/Holostem EBD/EBJ laufend/Teilnahme mdglich
SHP-608-002 Shire REBD laufend/keine Teilnahme mehr mdglich
SD-101 Cream Scioderm EBS, REBD, laufend/Teilnahme madglich

EBJ non-Herlitz
KeragelT- EBO1 Keraplast REBD, geplant

EBJ non-Herlitz
unter Geheimhaltung Novartis EB geplant

* Stand: Februar 2015
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EB-Arztin Dr. K. Ude-Schoder, Fotograf Dr. R. Hametner, , Schmetter-
lingskind“ L. Riedl und Studienkoordinatorin DGKS B. Frohnwieser

Wunden zu bekommen, und das ist er bis heute ge-
blieben. Im Sommer 2014 wollte ich versuchen, eine
andere Kdrperregion von den Wunden zu befreien. Das
klappte leider nicht. Barbara Frohnwieser fragte mich
ob ich Interesse hétte, an einer klinischen Studie teil-
zunehmen, bei der es um Wundheilung ging. Zuerst
war ich wegen des Zeitaufwands skeptisch. Doch ich
war schnell Gberzeugt, als sie mir versprach, sich zeit-
lich bestmdglich nach mir zu richten. Drei Mal in einem
Monat reiste ich nach Salzburg. Ich wohnte mit meiner
Begleitperson in einem gepflegten Hotel, alle Kosten
wurden mir von der Firma Shire ersetzt. Doch das Bes-
te an der ganzen Sache: Gemeinsam und nach dem
Test verschiedener Produkte gelang es, eine weitere
Kérperregion frei von Wunden zu machen. Fast noch
glicklicher als ich war das Ambulanzteam, das sich
unglaublich Gber den Erfolg freute. Ein groes Danke-
schén an das Team — wir werden uns hoffentlich bald
wieder sehen. EB-Betroffener (anonym), 25 Jahre

Bei der Studie mitzumachen war einerseits interes-

sant, da ich dadurch einen Einblick in die Vorgehens-

weise bekommen habe, und andererseits auf der

persénlichen Ebene total nett, weil ich bei jedem Be-
such so herzlich im EB-Haus emp-
fangen wurde. Lena Riedl, EB-Betroffe-
ne, 21 Jahre

Laufend sind wir bemuiht, neue Projek-
te zu beginnen. So k&nnen wir unseren
Patienten stets die neuesten Therapi-
en und Behandlungen anbieten. Die
Durchfuhrung klinischer Studien ist
nicht nur notwendig, um zu sicheren
Therapien zu kommen sondern meist
auch eine positive Erfahrung fur alle
Beteiligten. <> DGKS Barbara Frohn-
wieser, Studienkoordinatorin EB-Haus Austria

© R. HAMETNER



Jahreshericht EB-Forschungseinheit

er Ruckblick auf 2014 erfullt mich mit groBer

Freude. In Zusammenarbeit mit der EB-For-

schungsgemeinschaft gelang uns die weltweit
erste Transplantation von genetisch korrigierter Haut
bei junktionaler EB unter GMP-Bedingungen*. Das ist
ein groBer Schritt in Richtung Heilung. Nach sieben
Jahren intensiver Vorbereitung brachten wir im Som-
mer 2014 den Heilversuch erfolgreich Uber die Buh-
ne. Nach diesem erfolgreichen Auftakt méchten wir
die Methode auch fUr andere EB-Formen weiterent-
wickeln. FUr dieses besonders aussichtsreiche Pro-
jekt planen wir einen Finanzierungsantrag an die EU-
Kommission.

Auch auf dem Gebiet der klassischen Medikamenten-
entwicklung (Small Molecules) verbuchten wir einen
schénen Erfolg: Unsere Publikationen Uber die An-
wendung von Diacerein bei Epidermolysis bullosa sim-
plex und die Erteilung der sogenannten Orphan Desi-
gnation™ durch die européische Arzneimittelagentur
weckten das Interesse pharmazeutischer Firmen. Der-
zeit testen wir die Salbe im Rahmen einer klinischen
Studie. 2015 soll die Diacerein-Creme die Marktzulas-
sung erhalten und damit bald unseren Patienten zur
Verfligung stehen.

Ein wichtiger Forschungsbereich widmet sich der
»Genschere”. Diese Technik erlaubt uns, kleine Tei-
le der Erbsubstanz herauszuschneiden und gesun-
de DNA einzubringen. Im Mai 2014 wurde uns daflr
das US-Patent fur ,Improved pre-mRNA trans-splicing
molecules and their uses” erteilt. Fir Europa und Ja-
pan ist die Patentierung im Laufen. Rickenwind fur
diesen Forschungsschwerpunkt kam auch von dster-
reichischer Seite. Dr. Ulrich Koller konnte beim Fonds
zur Foérderung der wissenschaftlichen Forschung
(FWF) zur Verbesserung der Effizienz der ,Gensche-
re“ eine stattliche Forschungsférderung einwerben.

Die Gewinnung von Drittmitteln ist fUr die EB-For-
schungseinheit von substanzieller Bedeutung. Daher
ist es sehr erfreulich, dass Dr. Christina Gruber und
Dr. Verena Wally mit ihren Projekten jeweils eine For-
derung der Paracelsus Medizinischen Privatuniver-

sitat (PMU) einwerben konnten.
Daruber hinaus ist es gelungen,
eine Forderung von DEBRA Inter-
national zu verlangern. Die exzel-
lente Arbeit unseres Teams wur-
de 2014 durch zahlreiche Preise
gewdurdigt: Dr. Thomas Kocher er-
hielt den Poster-Preis der 6sterrei-
chischen Gesellschaft fur Derma-
tologie und Venerologie (OGDV).
Dr. Christina Gruber und Dr. Ul-
rich Koller wurden mit dem Sano-
fi-Preis geehrt. Mehrere Mitglieder
der EB-Forschungseinheit wurden =
mit PMU-Forschungspreisen aus-

© R. HAMETNER

Ein wichtiger Meilenstein war auch die Eréffnung ei-
nes zweiten EB-Forschungslabors. Damit hat sich die
prekare Raumsituation entspannt und das Team kann
sich wieder mit voller Energie seinen Projekten wid-
men. Dass unsere Forscher nicht nur im Labor erfolg-
reich sind, sondern sich auch durch Kalteresistenz und
Geschaftstlchtigkeit auszeichnen, zeigte ihr Einsatz
beim Adventstand des EB-Hauses Austria. Dieser fand
in der Vorweihnachtszeit am Alten Markt in Salzburg
statt. Unter der Leitung von Alfred Klausegger stellte
das Team einen neuen Spendenrekord auf. FUr die-
ses personliche Engagement aber auch fur die konti-
nuierliche Laborarbeit auf hdchstem Niveau bedanke
ich mich sehr herzlich. < Univ.-Prof. Dr. Johann Bau-
er, MBA, Leiter der Forschungseinheit im EB-Haus und Arztlicher
Leiter der Einheit fir Experimentelle Dermatologie (SALK)

* GMP = Good Manufacturing Practice: Richtlinien zur Qualitats-
sicherung bei pharmazeutischen Produkten

** Orphan Designation = Art Sonderstatus flir Arzneimittel fir
seltene Erkrankungen, in diesem Fall Epidermolysis bullosa.
Ziel einer ,Orphan Designation” ist es, die wirtschaftlichen Risi-
ken der pharmazeutischen Entwickler durch Subventionen und
Marktexklusivitat zu mindestens teilweise zu kompensieren.
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Univ.-Prof. Dr. Johann Bauer

gezeichnet: Gold fur Dr. Thomas Kocher, Silber fur
Dr. Verena Wally und Bronze flr Dr. Christina Gruber,
Mag. Stefan Hainzl, Mag. Alfred Klausegger und Dr.
Ulrich Koller.



rfolgreiche Transplantation genkorrigierter Haut.

Anfang Juli 2014 fand an der Universitatsklinik

fur Dermatologie in Salzburg unter der Leitung
von Prof. Dr. Johann Bauer eine medizinische Sensa-
tion statt: Einer EB-Betroffenen wurden genkorrigierte
Hautstlicke auf besonders geschadigte Korperstellen
transplantiert. Die Patientin hat eine junktionale Form
von EB (JEB), bei der das Laminin-Gen fehlerhaft ist.
Sie litt besonders unter groBflachigen, kaum heilen-
den Wunden. Die Transplantate sind gut angewach-
sen und lassen auf dauerhafte Heilung an diesen Stel-
len hoffen. Dieser Heilversuch ist das Ergebnis einer
langjahrigen Zusammenarbeit zwischen dem EB-Haus
Austria und dem Zentrum fUr Regenerative Medizin in
Modena (ltalien) unter der Leitung von Prof. Dr. Johann
Bauer und Prof. Michele De Luca.

Vorbereitung. Im Mai wurde der Patientin eine Biop-
sie (Hautstanze) entnommen, aus der Wissenschaf-
ter im Zentrum fur Regenerative Medizin in Modena
Stammzellen isolierten. Dann wurden die Stammzel-
len genetisch korrigiert: Mithilfe von modifizierten Vi-
ren (= Transportsystem) wurde ein gesundes Laminin-
Gen in die Stammzellen eingeschleust. Das gesunde
Gen sorgt daflr, dass die Zellen wieder funktionelles
Laminin-Protein herstellen kdénnen. Aus den korrigier-
ten Stammzellen wurden im n&chsten Schritt Haut-
transplantate hergestellt. Die Hautstlicke messen je-

Klinische, molekulargenetische und

Salzburg <
Vom EB-Patienten
S \vcrden Zellen entnommen

'l Zekultur

!
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Schematischer Ablauf einer ex-vivo-Gentherapie
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biochemische Charakterisierung des Patienten

A
=

A A
Fehlendes Gen wird \/
mittels Genschiff eingebracht

Die Hauttransplantate messen je 5x7 cm und sind auf einer Spezial-
membran aufgebracht

weils 5x7 Zentimeter und sind auf einer Spezialmem-
bran aufgebracht, damit sie nicht reien.

Transplantation. Die Hauttransplantate wurden am 2.
Juli in einer speziellen Kihlbox von Modena nach Salz-
burg geliefert. In einer zweisttindigen Operation brach-
te Chirurg OA Dr. Josef Koller im Beisein einer Spezi-
alistin aus Modena, Prof. Dr. Graziella Pellegrini, und
dem Vorstand der Hautklinik, Prof. Dr. Johann Bauer,
die funf Hautstlcke auf besonders wunde und stark
beanspruchte Stellen an Ober- und Unterschenkeln
der Patientin auf.

Heilungsprozess. Neun Tage spater wurden die Ver-

Nachbeobachtung

Riick-Transplantation
der Korrigierten Haut-Zellen

Sicherheitstests

© EB-HAUS AUSTRIA



bande zum ersten Mal entfernt, und erfreulicherweise
waren zwei Transplantate bereits komplett eingeheilt.
Die drei weiteren Transplantate zeigten zumindest eine
teilweise Einheilung. Bei der zweiten Kontrolluntersu-
chung gut einen Monat spéter wurde festgestellt, dass
sich die Wundheilung positiv entwickelte, aber noch
nicht ganz abgeschlossen war. Nach sechs Monaten
war eine groBflachige Wunde, die vor der Behandlung
jahrelang nicht geheilt war, immer noch geschlossen
und das Areal von einem stabilen Hauttransplantat
bedeckt. Die Ubergange zwischen Normalhaut und
transplantierter Haut waren nun kaum mehr sichtbar.
Der Patientin ging es gut und die Arzte waren mit dem
bisherigen Heilungsverlauf sehr zufrieden.

iacerein fiir die Behandlung von EBS-DM. Diace-

rein ist ein Wirkstoff aus der Rhabarberwurzel,

der bereits fUr andere Erkrankungen als Medi-
kament zugelassen ist. Durch Literaturrecherche kam
ich auf die Idee, dass der Wirkstoff auch bei EBS eine
entzindungshemmende Wirkung haben konnte. In ei-
ner Pilotstudie 2012 konnten unsere Forschungsgrup-
pe das bestatigen: Bei regelmaBigem Eincremen mit
einer Diacerein-Salbe reduzierte sich die
Blasenbildung um Uber 70 Prozent, und

die Wundheilung verbesserte sich. Von

diesen Ergebnissen konnten wir auch

den FWF* Uberzeugen, der nun eine

Ein Jahr lang werden in dreimonatigen Abstanden
weitere Kontrolluntersuchungen durchgefihrt, um si-
cher zu gehen, dass sich keine Komplikationen entwi-
ckeln und ein funktionell gutes Resultat erhalten bleibt.
Wenn die Therapie insgesamt erfolgreich verlauft, sind
bei der Patientin weitere Transplantationen auf ande-
ren Korperstellen geplant.

Derzeit ist diese Art der Behandlung noch flr wenige
EB-Betroffene anwendbar, und zwar nur fir jene mit
Mutationen im Laminin-Gen. Wir arbeiten aber fieber-
haft an maBgeschneiderten Korrekturverfahren fur an-
dere Genmutationen. <> Dr. Eva Murauer und Dr. Elisa-
beth Mayr, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

Jahr 1:

m 4 Wochen aktive Phase, in der die Salbe auf ein aus-
gewahltes wundes Hautareal aufgetragen wird. Zu
Beginn sowie nach 2 und nach 4 Wochen werden
Fotos gemacht und die Blasen gezahlt. Um die Teil-
nahme zu erleichtern, werden alle Kontrollen im Rah-
men von Visiten unserer Studien-Krankenschwester
bei den Teilnehmern zu Hause durchgefiihrt.

B 3 Monate Nachbeobachtungsphase (Follow-up),
in der es darum geht den Langzeiteffekt der Salbe
zu evaluieren, sowie eventuell verzdgert auftreten-
de Nebenwirkungen zu erfassen.

A
ur klinischen Pri¥
Diacerein 1%
sabengrundlage: LI[-’_"

"3en in die Achseh”

Jahr 2: Diesmal bekommen jene Patienten, die im ers-
ten Jahr ein Placebo bekommen hatten, die Diacerein-
Salbe erhalten und umgekehrt. Dies erhdht die Aus-
sagekraft der Studie erheblich.

klinische Phase-lIll-Studie finanziert.

Es nehmen flnfzehn Patienten
aus Osterreich, Deutschland und
Frankreich mit EBS Dowling-Mea-

ra (EBS-DM) im Alter von vier bis  Mittlerweile ist das erste Studienjahr abgeschlossen.

)“I'I' If?..” | neunzehn Jahren teil. Bei der Stu-  Das bisherige Bildmaterial macht uns zuversicht-
v v Lichil :;-a-sr"{-‘__' die handelt es sich um eine soge- lich, dass wir die Studie erfolgreich beenden kénnen.
430066245 ot Goppelt-blinde, randomi-  Die Diacerein-Salbe scheint gut vertraglich zu sein —
Tmer: 000 sierte und kontrollierte Studie. Das  es wurden keine Nebenwirkungen festgestellt. Eine

© R. HAMETNER

heiBt jeder Patient erhalt einmal im
Studienverlauf ein Placebo™™ und einmal den Wirk-
stoff Diacerein, wobei weder Arzt noch Patient wis-
sen, welche Salbe gerade in Verwendung ist. Das ist
der héchste Qualitatsstandard bei klinischen Studien,
denn so werden die Ergebnisse nicht durch die Er-
wartungen der Beteiligten verfalscht.

Aussage Uber die Wirkung wird aber erst mit Ende
der Studie 2015 moglich sein. v%» Dr. Verena Wally,
Forschungseinheit im EB-Haus Austria

* FWF = Osterreichischer Fonds zur Férderung der wissenschaft-

lichen Forschung
** Placebo = Scheinarzneimittel, das keinen Wirkstoff enthalt

EB-Haus Austria — Das Jahr 2014
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Im letzten Jahr gelang es unserem Team, For-

derungen fur vier groBe Forschungsprojekte an
Land zu ziehen. Im Oktober 2014 wurde bei der Ku-
ratoriumssitzung des FWF* der Antrag Antisense Oli-
gonukleotid vermittelte Verbesserung der SMaRT-The-
rapie mit einem Budget von 171.000 Euro genehmigt.
Unter der Leitung von Dr. Ulrich Koller soll an einer
Weiterentwicklung der SMaRT-Technologie gearbei-
tet werden. Genau gesagt geht es um die kombinierte
Anwendung der Trans-Splicing-Technologie und Anti-
sense Oligonukleotiden, um das Keratin-14-Gen, das
bei Epidermolysis bullosa simplex verandert ist, auf
RNA-Ebene zu korrigieren. Solche Forderungen vom
FWF sind wie ein Gltesiegel fir unsere Forschung,
da die Projektantrdge von internationalen Experten
begutachtet werden und nur die allerbesten Projek-
te mit hoher wissenschaftlicher Qualitét auf internati-
onalem Niveau gef6érdert werden.
Zwei weitere Projekte werden nach sehr guter Evaluie-

E rfolgreiche Einwerbung von Forschungsgeldern.

eehrt: Sanofi-Preis filr Krebstherapie-Ansatz. Mit

dem begehrten Forschungspreis werden viel-

versprechende wissenschaftliche Arbeiten auf
dem Gebiet der Medizin und Naturwissenschaften
geehrt. Die pharmazeutische Firma Sanofi Osterreich
stellt diesen Preis jedes Jahr den medizinischen Uni-
versitaten von Wien, Graz und Innsbruck sowie der
Paracelsus Medizinischen Privatuniversitat Salzburg
zur Verfigung.

Die Preistrager mit ihren Partnern und Prof. Dr. Helmut Hintner bei der Verleihungsfeier.
V.l.n.r.: Ing. Mag. H. Guttmann mit Dr. C. Gruber, Prof. Dr. H. Hintner, Dr. U. Koller mit J. Koller
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rung durch das Férderprogramm der Paracelsus Me-
dizinischen Privatuniversitat (PMU) gefordert: Die For-
schungsgruppe Krebstherapie und Wundheilung unter
der Leitung von Dr. Christina Gruber und Dr. Josefina
Pindn Hofbauer, erhielt eine finanzielle Unterstitzung
von 43.200 Euro, um die Entwicklung einer Krebsthe-
rapie fur REBD weiter voranzutreiben. Der Gruppe The-
rapeutische Molekule unter der Leitung von Dr. Verena
Wally wurde eine Foérderung in der Hohe von 43.700
Euro flr ein Projekt zugesprochen, das sich mit epige-
netischen Regulationsmechanismen beschaftigt.
Zusatzlich konnte Verena Wally noch knapp 50.000
Euro von DEBRA International lukrieren, um weiter an
der Trans-Splicing-Gentherapie fur Keratin 14 zu for-
schen. Wir freuen uns sehr Uber diese Erfolge und
gratulieren herzlich! Q: Dr. Elisabeth Mayr, Forschungs-
einheit im EB-Haus Austria

* FWF = Osterreichischer Fonds zur Férderung der wissenschaft-
lichen Forschung

Im festlichen Rahmen der Jubilaumsfeier ,50 Jahre
Stiftung Sanofi“ am 18. September 2014 in der Wie-
ner Borse durften wir den Preis flr unsere gemeinsa-
me Arbeit The design and optimization of RNA trans-
splicing molecules entgegennehmen.

Alle pramierten Arbeiten wurden dem Publikum in ei-
nem kurzen Videobeitrag vorgestellt. Darin konnten wir
unsere Methode erklaren, bei der Krebszellen von EB-
Plattenepithelkarzinomen gezielt zerstort werden. Es
gelang uns mit Hilfe der sogenannten
SMaRT-Technologie (,Genschere®), ein
Zellgift in die Tumorzellen einzuschleu-
sen, das dann einen ,Selbstmord*
der Krebszelle auslost. Weitere Expe-
rimente sollen uns wichtige Erkennt-
nisse Uber Effizienz und mdgliche Ne-
benwirkungen der Methode liefern.
Wir sind sehr stolz auf diese Aus-
zeichnung. Sie spornt uns an und be-
starkt uns auf unserem Weg zur Ent-
wicklung einer erfolgreichen Therapie
fiir Hautkrebs bei EB. <> Dr. Christi-
na Gruber, Dr. Ulrich Koller, Forschungs-
einheit im EB-Haus Austria



ramiert: Isidor Neumann Pos-
terpreis fiir EB-Gentherapie- 2

Arbeit. Wissenschaftliche —mi

Poster sind eine typische Art, For-
schungsergebnisse auf Konferen-
zen zu prasentieren. Seit dem Jahr
1995 wird anlasslich der Jahres-
tagung der Osterreichischen Ge-
sellschaft fir Dermatologie und Ve-
nerologie (OGDV) ein Posterpreis
ausgeschrieben. Die Poster wer-
den nach den wissenschaftlichen
Inhalten und der grafischen Ge-
staltung ausgewahlt und zur Pra-

wia  mierung vorgeschlagen. Eine Jury
aus Mitgliedern des wissenschaft-
s lichen Komitees bestimmt dann
den oder die Preistrager.
Ich durfte mich im Zuge der dies-
jahrigen Veranstaltung Uber den
sIsidor Neumann Posterpreis
2014“ fur die wissenschaftliche
Arbeit Molecular scissors in gene
repair: Analysis of binding cha-
racteristics of RNA trans-splicing
molecules in epidermolysis bullo-
< sa freuen. <5 Dr. Thomas Kocher,
o Forschungseinheit im EB-Haus Austria

usgezeichnet: PMU Wissenschaftspreise. Jedes Jahr ehrt die
Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU) erfolgreiche
Wissenschafter, die ihre neuen Forschungsergebnisse in na-
tionalen und internationalen Fachjournalen ver6ffentlichen konnten.
Dabei werden Auszeichnungen in den Kategorien Platin, Gold, Silber
und Bronze vergeben. Die Preise wurden 2014 im Zuge der Veran-
staltung ,Paracelsus Science Get Together” an die Bestpublizieren-
den vergeben. Im EB-Haus durften sich heuer gleich mehrere For-
scher Uber eine Auszeichnung freuen: Den Wissenschaftspreis in

Gold erhielt Dr. Thomas Kocher, Silber ging an Dr. Verena Wally und
Bronze an Mag. Stefan Hainzl, Mag. Alfred Klausegger, Dr. Ulrich Kol-

v.l.n.r.: Mag. Alfred Klausegger, Mag. Stefan Hainzl, Dr.
Thomas Kocher, Dr. Verena Wally, Dr. Christina Gruber und
Dr. Ulrich Koller

© R. HAMETNER

SDR-Kongress 2014. Vom 10. bis 13. September

2014 fand in Kopenhagen, Danemark, der Kon-

gress der Europaischen Gesellschaft fur Derma-
tologische Forschung (ESDR) statt. Vier von uns Wis-
senschaftern aus dem EB-Haus nahmen daran teil.
Das Programm umfasste aktuelle wissenschaftliche
und medizinische Erkenntnisse von der Immunologie,
Epidemiologie bis hin zu Neuigkeiten auf dem Gebiet
der Hautbarriere. Doch nicht nur die interessanten Vor-
trage trugen zu einem erfolgreichen Meeting bei, son-
dern auch die Mdéglichkeit der Interaktion zwischen Kli-
nikern und Wissenschaftern aus aller Welt. Wir konn-
ten unsere Forschungsergebnisse anhand von Pos-
tern prasentieren. Zusatzlich wurde im Rahmen so-
genannter ,Poster Walks" Patricia Peking, MSc vom

ler und mich. Qp Dr. Christina Gruber, Forschungseinheit im EB-Haus Austria

wissenschaftlichen Komitee ausgewahlt, ihr Projekt im
Detail vorzustellen und Fragen rund um ihre Arbeit zu
beantworten. Qp Clemens Hiittner, MSec, Forschungsein-
heit im EB-Haus Austria

ESDR-Kongress 2014. V.I.n.r.: Dr. U. Koller, P. Peking, MSc, Dr. E.
Murauer und C. Hiittner, MSc, in den Docks von Kopenhagen
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ah Retreat: Konzentrieren auf das Wesentliche.
L Von 28. bis 29. November 2014 zog sich das

gesamte Laborteam zum alljahrlichen Lab Ret-
reat zurlck, das diesmal im Landhotel Eichingerbau-
er in Mondsee stattfand. Es ging um wissenschaft-
lichen Austausch, aber auch um die Zusammenar-
beit im Team.

Die Gruppenleiter der einzelnen Forschungsbereiche —
Gentherapie, Krebs und Wundheilung, Therapeutische
Molekule, Immunologie und Therapeutische Riboso-
men — prasentierten ihre aktuellen Ergebnisse, Projek-
te sowie Visionen und Plane fur die Zukunft. Neu wa-
ren in diesem Jahr interaktive Workshops zu den The-
men ,Ziele der EB-Forschung®“ und ,,Definition von Mit-
arbeiterzielen®. Das regte eine gruppenubergreifende
Diskussion und gemeinschaftliche Evaluierung unserer
Forschungsprogramme an. Auch klinische Studien —
ein Schnittstellenbereich zwischen Ambulanz und For-
schung — waren Thema eines Vortrags. Daneben war
Organisatorisches auf der Tagesordnung, etwa Qua-
litdtsmanagement und interne Ablaufe.

Nach der inhaltlichen Arbeit lag der Fokus dann ein-
deutig auf der Teambildung. Am Abend wurde tatkraf-
tig gekegelt und am nachsten Morgen starteten wir

A

dventstand: EB-Haus Team fiir die Schmetter-
lingskinder. Der Adventstand des EB-Hauses
zugunsten der ,Schmetterlingskinder am Alten

Markt in Salzburg ist mittlerweile schon Tradition. Der
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eine gemeinsame Wanderung in Richtung Mondsee.
Motiviert durch die frische Luft begannen wir mit un-
serem letzten Programmpunkt, das Troubleshooting
(auf Deutsch etwa ,Fehlersuche und -behebung®) und
machten uns auf die Suche nach Problemlésungen in
der praktischen Laborarbeit.

Das Wochenende war nicht nur aus wissenschaftli-
cher Sicht ein voller Erfolg, sondern hat uns auch als
Team néher zusammengebracht. < Bernadette Liem-
berger, Nicole Friedl, Franz-Josef Potschke, Forschungsein-
heit im EB-Haus Austria

Das EB-Haus Forschungsteam beim Lab Retreat in Mondsee

Stand selbst wurde uns vom Lions Club vom 11. bis
14. Dezember zur Verfigung gestellt. Kleine Rekorde
gab es heuer beim Umsatz zu verzeichnen — 3.800
Euro konnten an DEBRA Austria Ubergeben werden!
Die Haupteinnahmequellen waren nattrlich Glihwein
und Punsch; ebenso verkauften wir Schmalz-und Lip-
tauerbrote, Schmetterlingsbrote, selbstgebackene Ku-
chen und Kekse. Auch selbstgestrickte Hauben, Stirn-
bander, Schals und Pullover mit fantasievollen Motiven
fUr kleine und groBe Kinder sowie schoén verzierte Ker-
zen boten wir an. Ein groBes Dankeschén an die en-
gagierten Damen, die mit viel Herz fUr die ,Schmetter-
lingskinder” gestrickt und gebastelt haben, und natir-
lich an unsere Stamm-Sponsoren (Porsche, Backerei
Funder, Interspar, Fleischhauer Mache) und an alle La-
bormitarbeiter, die mit ihnrem Einsatz wieder zum Gelin-
gen des Standes beigetragen haben! <& Mag. Alfred
Klausegger, Forschungseinheit im EB-Haus Austria






Projekte 2014 - Forschungseinheit im EB-Haus Austria

Projektheschreibung

THERAPEUTISCHE MOLEKULE

Diacerein fiir die Behandiung von EBS Dowling-Meara

Bereits bekannte und fur andere Erkrankungen zu-
gelassene Wirkstoffe auf inre Wirksamkeit bei EB zu
erforschen birgt groBes Potential, schwerwiegende
Symptome zu lindern. Der entscheidende Vortell ist,
dass man auf bestehende Vordaten zu Vertraglichkeit
und Nebenwirkungen zurlickgreifen kann, was die Si-
cherheit steigert und Zeit spart. Genau diese Vorteile
konnten wir beim Wirkstoff Diacerein nutzen, dessen
positive Auswirkungen bei EBS Dowling-Meara (EBS-
DM) nun bereits in einer klinischen Studie getestet
werden. Der Weg dahin war ausgesprochen kurz:

B Umfangreiche Zellkulturversuche zeigten, dass
Diacerein gezielt in einen Entztindungskreislauf,
der bei EBS-DM sehr stark aktiviert ist, eingreift
und diesen deutlich reduziert.

B Darauf basierend flhrten wir 2012 eine klinische
Pilotstudie durch, bei der es zu einer Redukti-
on der Blasenanzahl an den behandelten Arealen
von Uber 70 % kam.

B 2014 startete aufbauend auf diesem Ergeb-
nis eine klinische Phase-3-Studie, die vom FWF
(KLIF)* finanziert wird.

Keratin-14-Promoteraktivitatsstudien bei EBS Dowling-Meara

In gesunden Hautzellen bilden Paarungen von Ke-
ratinen einen Teil des sogenanntes Zytoskeletts,
das den Zellen Stabilitat verleiht. Durch einen De-
fekt im Keratin-14-Gen (K14) kénnen sich bei EBS-
DM die Keratinpaare nicht wie normalerweise par-
allel aneinander lagern, sondern verasteln sich, was
zu einer Art Knduelbildung (= Aggregatbildung) die-
ser Proteine fuhrt. Dadurch kommt es auBerdem zu
einer vermehrten Produktion des Entztindungsbo-

Epigenetische Ursachen von dystropher EB

Die Epigenetik beschreibt Vorgange, die ,,oberhalb”
von Genen ablaufen, also Prozesse, durch welche
die Aktivitat von Genen reguliert wird. Es gibt mittler-
weile eine Fulle von Erkenntnissen aus unterschiedli-
chen medizinischen Bereichen — von der Nahrungs-
mittelunvertraglichkeit bis hin zur Krebsentstehung

— dass epigenetische Faktoren auf unterschiedli-

che Weise zum Krankheitsgeschehen beitragen kon-
nen. Die klassischen genetischen Veranderungen auf
Ebene der DNA, die bei EB-Betroffenen zum Krank-
heitsbild fuhren, sind fast immer von solchen epige-

tenstoffs Interleukin-1-beta (IL-18), das die Produk-
tion von Keratin 14 Uber dessen sogenannten Pro-
motor weiter verstarkt. Dadurch entstehen zusatz-
liche Klumpen, welche die Zellen noch brichiger
machen.

In diesem Projekt untersuchen wir die verander-

te Promotoraktivitat von K14 bei EBS-DM mithil-
fe sogenannter ,Dual-Luciferase-Assays”. Mit die-
ser Methode ist ein Vergleich der Promotoraktivitat

netischen Veranderungen begleitet. Es besteht der
Verdacht, dass diese gen-regulatorischen Prozes-
se die Blasenbildung verschlimmern und flr Ent-
zUndungsgeschehen, Juckreiz und verschlechter-
te Wundheilung verantwortlich sein konnten. Vor al-
lem bei der Entstehung der bei rezessiv-dystropher
EB (REBD) typischen Plattenepithelkarzinome, einer
besonders aggressiven Form von Hautkrebs, nimmt
man an, dass epigenetische Faktoren eine ursachli-
che Rolle spielen kénnten.

Wir fUhren verschiedene Experimente durch, um die

* FWF (KLIF) = Programm zur Férderung der Klinischen Forschung des Osterreichischen Wissenschaftsfonds (FWF)
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Zur Studie (siehe auch S. 59): 15 Patienten zwi-
schen 4 und 19 Jahren aus Osterreich, Deutsch-
land und Frankreich wird Diacerein in Form einer
Salbe verabreicht. Ziel ist es, die blasenreduzieren-
de Wirkung zu bestatigen, was als Grundlage fur
eine Marktzulassung der Salbe erforderlich ist. Mitt-
lerweile ist die erste Studienphase abgeschlossen,
die zweite Phase folgt 2015. Das bisher vorliegende
Bildmaterial lasst auf sehr positive Ergebnisse hof-
fen; ein aussagekréftiges Resultat liegt jedoch erst
mit Ende der Studie vor.

zwischen gesunden Kontroll- und betroffenen Pati-
entenzellen mdglich. Das Projekt startete erst Ende
2014; erste Versuche lieferten aber bereits aus-
sichtsreiche Resultate.

Aufbauend darauf sollen Wirkstoffe, die einen Ein-
fluss auf die K14-Promotoraktivitdt haben, in EBS-
DM-Zellen auf ihre Wirksamkeit und Effektivitat ge-
testet werden. Solche Wirkstoffe kénnten in Zukunft
die Grundlage fUr neue Therapie- und Behandlungs-
ansatze darstellen.

epigenetischen Prozesse bei REBD besser zu ver-
stehen. Epigenetische Faktoren, die sich als krank-
heitsrelevant herausstellen, sind potenzielle thera-
peutische Ziele — zum Beispiel konnte man mit klei-
nen Wirkstoffen (Small Molecules) den Mechanis-
mus positiv beeinflussen. Unser Ziel ist es, die Er-
kenntnisse aus diesen Experimenten direkt in thera-
peutische Anwendungen umzusetzen, um z.B. die
Blasenbildung zu verringern, Entziindungen einzu-
dammen, die Wundheilung zu verbessern und die
Entstehung von Plattenepithelkarzinomen bei REBD
zu verhindern.

Forscher: Dr. Verena Wally, Mag. Victoria Brunner,

Dr. Anja Diem, Prof. Dr. Johann W. Bauer

Laufzeit: 2014 — 2016

Fordergeber: FWF (KLIF)*; DEBRA Austria
Kooperationspartner: Dr. Peter Hofbauer und

Dr. Martin Wolkersdorfer, Landesapotheke Salzburg;

Dr. Thomas Felder, Zentrallabor des Universitatsklinikums
Salzburg; PD Dr. MMag. Wolfgang Hitzl, Forschungsbiiro
Biostatistik der PMU Salzburg; Prof. Alain Hovnanian,
INSERM UMR 1163 (F); Dr. Cristina Has,
Universitatsklinikum Freiburg (D)

Forscher: Franz Josef Potschke, BSc, Dr. Thomas Lettner,
Dr. Verena Wally

Laufzeit: 2014 — 2015

Fordergeber: DEBRA International

Forscher: Dr. Verena Wally, Dr. Thomas Lettner
Laufzeit: seit 2014
Fordergeber: DEBRA Austria, PMU-FFF**

** PMU-FFF = Forschungsforderungsfonds der Paracelsus Medizinischen Privatuniversitat Salzburg (PMU)
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Projekte 2014 - Forschungseinheit im EB-Haus Austria

Projektheschreibung

GENTHERAPIE

SMaRT-Technologie oder Trans-Splicing: wird auch als ,Genschere”-Methode bezeichnet.

Optimierung der SMaRT-Technologie fiir die Korrektur von EB-assoziierten Genen

Dass die SMaRT-Technologie fuir die Korrektur von
EB-assoziierten Genen funktioniert, haben wir ge-
zeigt. Nun versuchen wir das Reparatursystem wei-
ter zu optimieren. Um eine entsprechende Effizienz
und Spezifitdt unserer Reparaturmolekule flr thera-
peutische Anwendungen zu erreichen, verwenden
wir ein auf Fluoreszenz basierendes Screening-Sys-
tem. Dieses System ermdglicht uns, die besten und

fUr die klinische Anwendung sichersten Reparatur-
molekule zu identifizieren und Richtlinien fur deren
Generierung zu definieren.

Dafur stellten wir acht Zelllinien her, die den zu re-
parierenden Genabschnitt produzieren und damit
die Eigenschaften von Patientenzellen simulieren.
AuBerdem produzierten wir eine Vielzahl von zuféllig
generierten Reparaturmolekuilen fur Kollagen 7, Ke-

SMaRT-Technologie fiir EBD: Korrektur von Mutationen im hinteren Abschnitt des Kollagen-7-Gens

Im Rahmen dieses Projekts wird die Methode flr
die Korrektur der hinteren Region des Kollagen-
7-Gens (dystrophe EB, EBD) optimiert. Der Fokus
liegt auf der Etablierung und Optimierung eines effi-
zienten Reparaturmolekils (RTM), mit dem alle po-
tentiellen Mutationen, die auf der zweiten Halfte des

Gens liegen, korrigiert werden kénnen.

Mithilfe eines fluoreszenzbasierenden Analysever-
fahrens wurden verschiedene Reparaturmolekule
auf ihre Effizienz getestet. Durch eine Verbesserung
des Screening-Systems wurde eine EB-Zelle realis-
tischer nachgeahmt und die Effizienz der Repara-

SMaRT-Technologie fiir EBD: Korrektur von Mutationen in vorderen und hinteren Regionen des Kollagen-7-Gens

An diesem Projekt sind vier Partner aus drei Lan-
dern beteiligt, die sich mit Splice-Therapien fur die
Korrektur von Mutationen im Kollagen-7-Gen be-
schéftigen. Schwerpunkt unserer Gruppe ist die
Verbesserung der SMaRT-Technologie. Fir den
Austausch von vorderen und hinteren mutierten Re-
gionen des Kollagen-7-Gens haben wir zwei Repa-
raturmolekile generiert. Ziel ist es, deren Korrek-

SMaRT-Technologie fiir EBD: Korrektur von Mutationen in i

Der Fokus dieses Projekts liegt auf der Korrektur von
internen Abschnitten des Kollagen-7-Gens mithilfe
der SMaRT-Technologie: Vorteil dieser Methode ist,
dass die zu korrigierenden Genbereiche klein sind
und somit leichter in die Zellen eingeschleust wer-
den kénnen. Dadurch ist eine hohere Korrektureffi-

tureffizienz und Spezifitat zu verbessern und die Si-
cherheit der Technologie im Hinblick auf eine mogli-
che klinische Anwendung im Rahmen einer ex-vivo-
Gentherapie zu optimieren.

Im letzten Jahr konnten wir die Korrektureffizienz
fur beide Reparaturmolekule steigern. Hierfur haben
wir die Bindedomanen*, die ein wichtiger Bestand-
teil der Reparaturmolekule sind, modifiziert. Als wei-

nternen Regionen des Kollagen-7-Gens

zienz moglich. Weitere molekularbiologische Vorteile
machen den internen Austausch bestimmter Genab-
schnitte mittels SMaRT zur Methode der Wahl.
Vorversuche mit Kollagen 17 (junktionale EB, EBJ)
hatten gezeigt, dass ein Austausch von internen
Genregionen moglich ist. Basierend darauf entwi-

* Bindedoméne = Bereich, mit dem sich Proteine (z. B. Reparaturmolekiile) an bestimmte Ziele binden
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Eine spezielle Form der genetischen Korrektur, bei der defekte Genabschnitte gezielt ausgetauscht bzw. repariert werden.

ratin 5, Kollagen 17 sowie Plektin und testeten sie
in den jeweiligen Zelllinien. Durch dieses Screening-
System konnten wir die Reparaturmolekile unmittel-
bar vergleichen und die effizientesten herausfiltern.
Die so identifizierten optimalen Reparaturmoleki-

le wurden dann in Patientenzellen eingebracht und
auf ihre Funktionalitat getestet. Im nachsten Schritt
werden die Molekule auf ihre Reparaturgenauigkeit
Uberpruft, um eine sichere therapeutische Anwen-
dung am Patienten zu gewahrleisten.

turmolekile konnte noch genauer bestimmt werden.
In einem abschlieBenden Experiment soll nachge-
wiesen werden, dass das so selektierte Reparatur-
molekul den genetischen Defekt in EB-Patientenzel-
len erfolgreich korrigiert. Die Korrektureffizienz wird
an Hand des Anstiegs der Kollagen-7-Proteinpro-
duktion gemessen.

teren Test haben wir das Reparaturmolekul fir den
vorderen Abschnitt des Kollagen-7-Gens in die Haut
von Méausen eingebracht und konnten erfolgreich
korrigiertes Kollagen-7-Protein in der Haut nachwei-
sen. Im nachsten Schritt soll die Funktionalitat und
Spezifitat des Reparaturmolekils fir den hinteren
Abschnitt des Kollagen-7-Gens in EB-Patientenzel-
len getestet werden. Dabei soll ein neues, sicheres
Transportsystem verwendet werden, um das Repa-
raturmolekdl in die Zellen einzuschleusen.

ckelten wir ein entsprechendes Reparaturmodell
auch flr Kollagen 7 (dystrophe EB, EBD). Zellkultur-
experimente bestatigten die erfolgreiche Anwendung
der SMaRT-Technologie fir den Austausch eines kur-
zen internen Abschnitts im Kollagen-7-Gen. Nun soll
die Funktionalitat des Reparaturmolekils in Patien-
tenzellen bestatigt werden.

Forscher: Dr. Thomas Kocher, Dr. Ulrich Koller, Jasmin Seyr,
Dr. Eva Murauer, Dr. Verena Wally

Laufzeit: 2012 — 2015

Fordergeber: DEBRA Austria, DEBRA International
Kooperationspartner: Univ.-Prof. Dr. Dirk Strunk, PMU
Salzburg, Institut fiir Experimentelle und klinische Zelltherapie;
Univ.-Doz. Dr. Mario Gimona, PMU Salzburg, GMP &

Core Facility Mikroskopie; Dr. Johannes Préll, Blutzentrale Linz

Forscher: Mag. Birgit Tockner, Dr. Ulrich Koller,
Dr. Eva Murauer

Laufzeit: 2010 - 2014

Fordergeber: DEBRA Austria, Interreg IV (EU)

Forscher: Dr. Eva Murauer, Dr. Ulrich Koller,

Patricia Peking, MSc.

Laufzeit: 2013 — 2016

Fordergeber: FWF (E-Rare)**, DEBRA Austria
Kooperationspartner: Dr. Marjon Pasmooij, University
Medical Center Groningen (NL); Dr. Alexander Nystrom,
Universitat Freiburg (D); Dr. Annemieke Aartsma-Rus,
Leiden University Medical Center (NL)

Forscher: Dr. Ulrich Koller, Clemens Hiittner, MSc
Laufzeit: 2013 — 2015

Fordergeber: Osterreichischer Wissenschaftsfonds (FWF),
DEBRA Austria

** FWF (E-Rare) = Forderprogramm der EU fiir Forschungskooperationen im Bereich seltene Erkrankungen, in Osterreich durchgefiihrt

vom Wissenschaftsfonds (FWF)
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Projekte 2014 - Forschungseinheit im EB-Haus Austria

Projektheschreibung

Optimierung der SMaRT-Technologie fiir EBD und EBS durch die Applikation von Antisense-RNAs

Fur die Korrektur von EB-assoziierten Genen durch
die SMaRT-Technologie ist eine hohe Reparatureffi-
zienz erforderlich.

Antisense-RNAs sind kleine Molektle, die gemein-
sam mit den Reparaturmolekilen in die Patienten-
zellen eingebracht werden und deren Funktion un-
terstlitzen. Dadurch wird die Trans-Splicing-Korrek-

tur effizienter.

In diesem Projekt wurde eine Screening-Metho-

de entwickelt, mit der wir hoch funktionelle Antisen-
se-RNAs (aRNA) identifizieren kdnnen — also jene,
die die Genkorrektur am besten unterstitzen. Die
Kombination aus beiden Molektlen konnte die Kor-
rektureffizienz von Kollagen 7 (dystrophe EB, EBD)

Optimierung der SMaRT-Technologie fiir EBS Dowling-Meara: Korrektur des Keratin-14-Gens

EBS Dowling-Meara (EBS-DM) wird durch Mutati-
onen im Keratin-5- (K5) oder Keratin-14-Gen (K14)
verursacht. Ziel des Projekts ist eine Korrektur des
K14-Gens in EBS-DM-Hautzellen durch Trans-Spli-
cing. In bisherigen Versuchen zeigten die so korri-
gierten Zellen ahnliche Eigenschaften wie gesunde.
Aus genkorrigierten sowie unbehandelten EBS-DM-

Zellen und gesunden Zellen wurde jeweils kunst-
liche Haut hergestellt und mechanischem Druck
oder Hitze ausgesetzt, um ihre Belastbarkeit zu tes-
ten. Weiters soll die korrekte Produktion von K14
und anderer Marker-EiweiBstoffe in der kiinstlichen
Haut untersucht werden, z.B. durch Mikroskopie.
AuBerdem wurden solche Hautstlicke auf Mau-

Bewertung und Optimierung der SMaRT-Technologie fiir EBJ: Korrektur des Kollayen-17-Gens

Wir vergleichen zwei verschiedene Ansatze fur eine
Gentherapie fur Kollagen 17 (junktionale EB, EBJ),
die beide auf sogenannten retroviralen Reparatur-
systemen basieren. Ziel ist es, die Vor- und Nach-
teile einer full-length cDNA-Therapie im Vergleich
zur SMaRT-Technologie herauszuarbeiten. Bei der
full-length-Methode wird das defekte Gen kom-
plett ausgetauscht. Der Ansatz wird schon in ers-
ten Patientenstudien angewendet. SMaRT hinge-

gen ist noch eine recht neue Technologie, die sich
jedoch aus unserer Sicht besser flr die Korrektur
des Kollagen-17-Gens eignet. Ein groBer Vorteil der
SMaRT-Technologie liegt darin, dass nicht das gan-
ze groBe Kollagen-17-Gen ausgetauscht wird, son-
dern nur die defekten Teile gezielt mithilfe von Re-
paraturmolekulen (RTMs) ersetzt werden.

Fur die Analyse wurden acht verschiedene RTMs
mit hoch funktionellen Bindedoméanen™ entwickelt.

Antisense-Oligonukieotide und die CRISPR/Gas9 Methode fiir EBJ: Korrektur des Kollayen-17-Gens

Durch manche Mutationen im Kollagen-17-Gen
kann es zum Verlust von kleineren Genabschnit-
ten kommen, was zum Funktionsverlust des dar-
aus entstehenden Kollagen-17-Proteins fuhrt. Der
Bauplan — das Gen — wird sozusagen nicht kom-
plett abgelesen, daher kann auch das Protein nicht
vollstandig gebildet werden. Antisense-Oligonukle-

otide sind kurze, synthetische, einzelstrangige Mo-
lekile, die dafir sorgen dass es zu keinem Verlust
von Geninformation kommt. Das wurde bei anderen
Erkrankungen erfolgreich gezeigt; deshalb méchten
wir versuchen, Antisense-Oligonukleotide auch bei
EBJ einzusetzen.

Gleichzeitig wird im Zuge dieses Projekts eine neue

* Bindedoméne = Bereich, mit dem sich Proteine (z. B. Reparaturmolekiile) an bestimmte Ziele binden
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signifikant erhdhen.

Die Arbeit wurde im International Journal of Molecu-
lar Sciences publiziert. Im Zuge eines vom FWF be-
willigten Forschungsprojekts soll im nachsten Schritt
die kombinatorische Anwendung von SMaRT-Tech-
nologie und Antisense-RNAs auch flir eine verbes-
serte Genkorrektur des Keratin-14-Gens (EB sim-
plex, EBS) eingesetzt werden.

se transplantiert. Im nachsten Schritt soll untersucht
werden, ob Haut aus EBS-DM-Zellen, die mithil-

fe von Trans-Splicing korrigiert wurden, genauso wi-
derstandsféhig gegen mechanischen Druck und Hit-
ze ist wie gesunde. Die Resultate sind eine wichti-
ge Grundlage fur eine Gentherapie oder andere Be-
handlungsmethoden fur EBS-DM.

Nachdem wir eine hohe Korrektureffizienz (Funktio-
nalitat) der RTMs nachgewiesen hatten, wurden sie
im Hinblick auf ihre Sicherheit optimiert.

Im nachsten Schritt werden EBJ-Zelllinien mit den
besten RTMs behandelt. Auch in kinstlichen Haut-
stlicken (3D-Hautmodell) sollen Funktionalitat und
Sicherheit der RTMs Uberpruft werden. Diese Tests
sind wichtige Voraussetzungen flr einen Vergleich
mit der full-length-Methode sowie eine mogliche kli-
nische Anwendung bei Patienten.

Technologie, die CRISPR/Cas9-Methode, in unse-
rem Labor etabliert, durch die man gezielt Verande-
rungen in der DNA herbeifUhren kann. Wir kénnen
damit beispielsweise EB-Zelllinien generieren ohne
Hautbiopsien von Patienten nehmen zu mussen.
Die Antisense-Oligonukleotide werden vergleichend
in einer vorhandenen Patientenzelllinie (aus einer
Hautprobe) als auch in einer mit der CRISPR/Cas9-
Methode kunstlich hergestellten EB-Zelllinie getestet.

Forscher: Dr. Ulrich Koller, Stefan Hainzl, MSc,

Dr. Verena Wally, Dr. Eva Murauer, Dr. Josefina Pifion Hofbauer
Laufzeit: 2012 — 2018

Fordergeber: DEBRA International, DEBRA Austria,
Osterreichischer Wissenschaftsfonds (FWF)

Forscher: Dr. Jenny Breitenbach, Franz Josef Potschke,

Dr. Verena Wally

Laufzeit: 2014 - 2015

Fordergeber: DEBRA International, DEBRA Austria
Kooperationspartner: BMA Birgit Mussnig, Universitétsklini-
kum Salzburg, UK flir Dermatologie; Dr. Andrea Zurl, Universi-
tatsklinikum Salzburg, UK fiir Augenheilkunde; Prof. Wolfgang
Muss, Universitétsklinikum Salzburg, UK fiir Pathologie

Forscher: Manuela Reisenberger, MSc, Dr. Verena Wally
Laufzeit: 2013 — 2015

Fordergeber: Interreg IV (2013), DEBRA Austria,
DEBRA International

Forscher: Nicole Friedl, BSc, Dr. Thomas Lettner,
Dr. Verena Wally

Laufzeit: 2014 — 2015

Fordergeber: DEBRA Siidtirol, DEBRA Austria
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Projekte 2014 - Forschungseinheit im EB-Haus Austria

Projektheschreibung

KREBSTHERAPIE UND WUNDHEILUNG

CT-SLCO1B3 als Ziel-Gen fiir die Entwicklung einer Krehstherapie bei REBD

Bei rezessiv-dystropher EB (REBD) treten haufig
Plattenepithelkarzinome®, eine besonders aggressi-
ve Form von Hautkrebs, auf. Das Gen SLCO1B3 er-
zeugt ein Protein, welches normalerweise Hormone,
Galle, aber auch Arzneimittel in Leberzellen trans-
portieren kann. Wir konnten zeigen, dass eine be-
stimmte Variante dieses Gens (CT-SLCO1B3) aus-
schlieBlich in REBD-Plattenepithelkarzinom-Zellen
und nicht in gesunden Hautzellen vorkommt. Solch

eine tumorspezifische Variante eines Gens nennt
man Tumor-Marker. Dieser stellt ein potenzielles the-
rapeutisches Ziel dar.

Theoretisch kann CT-SLCO1B3 vier unterschied-
liche EiweiBe (Proteine) erzeugen — darunter auch
eine verklrzte Form des Leberzellen-Transporters.
Allerdings ist noch nicht erforscht, welche Protei-

ne es in den Krebszellen produziert und welche Rol-
le diese bei der Krebsentwicklung spielen. Wir wol-

Evaluierung von Krebstherapien mit geringer Auswirkung auf die Wundheilung

Betroffene von rezessiv-dystropher EB (REBD) lei-
den oft an chronischen Wunden, und an diesen
Stellen entwickeln sich besonders haufig Platte-
nepithelkarzinome®. Viele Anti-Krebs-Medikamente
beeinflussen die Wundheilung stark, deshalb ist es
eine groBe Herausforderung, eine effektive Krebs-
therapie fir REBD-Patienten zu finden, die den
Wundheilungsprozess nicht stort. Die Prozesse von
Wundheilung und Krebsentstehung weisen glei-
che Merkmale auf, wie z. B. das Zellwachstum, die
Zellfortbewegung und das Ausbilden von Blutgefa-

Wundheilung bei REBD

Das Projekt dient der Erforschung des Wundhei-
lungsprozesses bei rezessiv-dystropher EB (REBD),
insbesondere der Genaktivitat in vernarbter und
nicht vernarbter Haut REBD-betroffener und ge-
sunder Personen. Es wurden Gene identifiziert, die
in REBD-Wunden reguliert sind und demnach bei
der Wundheilung eine Rolle spielen kénnten. Bei
REBD-Patienten fanden wir u. a. eine veranderte
Aktivitat von Entziindungs- und Fibrose-Genen so-
wie Signalwegen, die bei Entzindung und Fibro-

Ben. Diese Vorgange werden durch viele einander
Uberlappende Entziindungsreaktionen und Signal-
wege bewerkstelligt. Unser Ziel ist es, Signale und
Reaktionen, die flr das Entstehen und Fortschrei-
ten des REBD-Tumors verantwortlich sind, von je-
nen des normalen Wundheilungsprozesses zu un-
terscheiden. Mithilfe von modernen molekularbiolo-
gischen Methoden (z. B. Next-Generation-Sequen-
zierung) kdnnen tumorassoziierte Zielmolekule iden-
tifiziert werden. Zu Beginn werden wir uns auf jene
MolekuUle konzentrieren, gegen die bereits Medika-

se (= krankhafte Vermehrung des Bindegewebes)
eine Rolle spielen. Dartiber hinaus zeigten REBD-
Betroffene und gesunde (also nicht-EB-betroffe-
ne) alte Personen eine &hnliche Genregulation, z. B.
von Genen, die am Aufbau der Hornschicht betei-
ligt sind. Die mikroskopische Untersuchung REBD-
betroffener und gesunder alter Haut zeigt eine &hn-
liche Struktur.

Die Funktion der spezifisch regulierten Gene in
REBD soll weiter untersucht werden. Wir mochten

* Plattenepithelkarzinom: Eine Form von Hautkrebs, die sehr hdufig und besonders aggressiv bei REBD und seltener bei EBJ auftritt.
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len die von CT-SLCO1B3 produzierten EiweiBe in der
Krebszelle identifizieren und ihre Bedeutung flir die
Krebsentstehung untersuchen.

Daruliber hinaus konnten wir bereits im Zellmodell zei-
gen, dass CT-SLCO1B3 dazu verwendet werden
kann, mittels SMaRT-Technologie Giftstoffe in Krebs-
zellen zu schleusen und diese gezielt zu téten. Die
daflr verwendete Technologie wurde so weit opti-
miert, dass wir jetzt in der Lage sind, erste Versuche
im Mausmodell durchzufihren.

mente entwickelt wurden und die in der Krebsthe-
rapie schon zum Einsatz kommen. In speziellen 3D-
Tumor- und Wundheilungsmodellen werden diese
Medikamente im Labor getestet. Da Wundheilung
und Krebsentstehung auch durch das Immunsys-
tem stark beeinflusst sind, werden die Medikamen-
te in einem nachsten Schritt auch im Tiermodell un-
tersucht.

die Frage klaren, ob REBD-Haut wegen der kontinu-
ierlichen Wundheilung schneller altert und ob andere
Vorgange (z. B. Entziindung, Verhornung) bei REBD
und in gesunder alter Haut ahnlich ablaufen. So hof-
fen wir, auch mithilfe von Erkenntnissen der Alters-
forschung, neue Zielgene und Substanzen zu iden-
tifizieren, die zur Linderung der REBD-Symptome
(z.B. schlechte Wundheilung) beitragen kénnen.

Forscher: Dr. Christina Gruber, Dr. Josefina Pifion Hofbauer,
Dr. Ulrich Koller

Laufzeit: 2013 — 2016

Fordergeber: DEBRA Austria, PMU-FFF**
Kooperationspartner: Dr. Andrew P. South,

Thomas Jefferson University (USA); Dr. Tomomi Furihata,
Chiba University (JP)

Forscher: Dr. Josefina Pifon Hofbauer, Dr. Christina Gruber,
Mag. Alfred Klausegger

Laufzeit: seit 2014

Fordergeber: DEBRA Austria

Forscher: Dr. Jenny Breitenbach

Laufzeit: 2008 — 2015

Fordergeber: DEBRA Austria

Kooperationspartner: Dr. Mark Rinnerthaler und

Prof. Michael Breitenbach, Universitat Salzburg; Dr. Andrea Zurl,
Universitatsklinikum Salzburg, UK fir Augenheilkunde

** PMU-FFF = Forschungsforderungsfonds der Paracelsus Medizinischen Privatuniversitat Salzburg (PMU)
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Projektheschreibung

Fingerverwachsungen und Kontrakturen bei REBD

Die rezessiv-dystrophe Form von EB (REBD) wird
wird durch eine Mutation im Kollagen-7-Gen ver-
ursacht, die zu einer Verringerung oder dem kom-
pletten Verlust des Kollagen-7-Proteins fuhrt. Be-
troffene leiden neben der Blasenbildung und chroni-
schen Wunden an Verwachsungen und Kontraktu-
ren (,Zusammenziehen) der Finger und Zehen. Auf-
grund klinischer Beobachtungen wurde die Hypo-

these aufgestellt, die Versteifung der Finger kdnn-
te u.a. durch eine Beeintrachtigung der Gelenks-
membran hervorgerufen werden. Deshalb untersu-
chen wir, ob die Mutation im Kollagen-7-Gen auch
eine Auswirkung auf die Zellen in der Gelenksmem-
bran (Synoviozyten) hat und dadurch zur Versteifung
der Finger beitragt. In ersten Versuchen konnten wir
zeigen, dass diese speziellen Zellen das Kollagen-

Charakterisierung von mesenchymalen Stammzellen (MSC) aus der Haut

Mesenchymale Stammzellen (MSC) sind Zellen, die
unterschiedliche Zelltypen bilden kénnen. Sie finden
sich v.a. im Knochenmark, aber auch im Blut, Fett-
gewebe und in der Haut (Dermis). MSC produzieren
Faktoren, die fiur die Wundheilung wichtig sind, und
sie kdnnen unerwinschte Immunreaktionen (z. B.
eine mogliche AbstoBung des neu produzierten
Proteins nach einer Gentherapie) minimieren.
Weltweit wird intensiv daran geforscht, zuklnftig
MSC zur Unterstutzung der Wundheilung bei EB
einsetzen zu kénnen. Die meisten Forschungsgrup-

THERAPEUTISCHE RIBOSOMEN

Personalisierte Rihosomen als Therapieansatz fiir EBJ

Imm Rahmen dieses Projekts wurde ein Testverfahren
zur gezielten Steuerung der zellularen Proteinsyn-
these (EiweiBerzeugung) entwickelt — die sogenann-
te personalisierte Proteinsynthese. Dieses Verfah-
ren wird nun als neuer Therapieansatz fur junktiona-
le EB (EBJ) vom Typ Herlitz weiter entwickelt.

In allen Zellen werden Proteine von molekularen
Zellwerkzeugen, den Ribosomen, hergestellt. In un-
serem Testverfahren werden schrittweise Baustei-
ne des Ribosoms — die ribosomalen Proteine (RP)

— modifiziert, bis wir eine Veranderung in einem be-
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pen verwenden MSC, die aus Knochenmark ge-
wonnen werden. Ziel dieses Projekts ist es, her-
auszufinden, ob MSC auch aus der Haut gewon-
nen werden kénnen, und ob sie dann dieselbe po-
sitive Wirkung auf Wundheilung und Immunregulati-
on besitzen.

Wir haben MSC-&hnliche Zellen aus der Haut iso-
liert und UberprUft, ob diese Zellen echte MSC
sind. Wir konnten MSC-spezifische Marker nach-
weisen und die Hautzellen in andere Gewebszel-
len differenzieren. Weiters lieB sich in ersten Versu-

stimmten ribosomalen Protein feststellen, die ein
ganz besonderes personalisiertes Ribosom erzeugt,
das ein bestimmtes Protein besser bzw. vermehrt
produziert.

Wir konnten in Zellstudien zeigen, dass personali-
sierte Ribosomen mit veranderter Aktivitat des RP
35 die fehlerhafte Proteinsynthese des Laminin-
beta3-Gens (LAMBS3) repariert. LAMBS ist Teil ei-
nes wichtigen Hautproteins, das bei der EB-Form
EBJ-Herlitz fehlt. Ziel ist es, Substanzen und Inter-
ventionsmoglichkeiten zu finden, die personalisierte



7-Genprodukt produzieren. Um das Erscheinungs- Forscher: Bernadette Liemberger, BSc, Dr. Jenny Breitenbach,
bild von REBD nachzuahmen, schalteten wir dieses Dr. Christina Gruber, Dr. Josefina Pifion Hofhauer

Gen in den Zellen aus und analysieren nun die Ver- Laufzeit: 2014 - 2015

anderungen (z. B. Entzlindungsreaktionen), die das Fordergeber: PMU-FFF*

Fehlen des Kollagen-7-Proteins in den Zellen verur- Kooperationpartner: Dr. Andrea Studnicka-Benke,

sacht. Ziel des Projekts ist es, neue Therapieansatze Universitatsklinikum Salzburg, Abteilung fiir Rheumatologie,
oder Therapeutika zu finden, die den Kontrakturen 3. Medizin

der Finger entgegenwirken kénnen.

chen eine immunregulierende Wirkung nachweisen, Forscher: Dr. Eva Murauer

was auf typische Eigenschaften von MSC hindeu- Laufzeit: seit 2014

tet. Viele dieser Experimente wurden wahrend mei- Fordergeber: DEBRA Austria

nes zweimonatigen Forschungsaufenthalts in einem Kooperationspartner: Prof. Dirk Strunk, Paracelsus Medizi-
MSC-Speziallabor in Montpellier, Frankreich, durch- nische Privatuniversitat, Institut fir experimentelle und klinische
gefuihrt. Nun werden die MSC noch genauer cha- Zelltherapie; Prof. Christian Jorgensen und Dr. Daniéle Noel,
rakterisiert, um eine potentielle Verwendung in der INSERM U844 (F)

EB-Therapie zu untersuchen.

Ribosomen in Hautzellen von Patienten generieren Forscher: Prof. Lore Breitenbach-Koller, Dr. Clemens Brandl,
und dort zu einer erhdhten Produktion von funkti- Andreas Friedrich, MSc, Dr. Thomas Karl, Jacqueline Teufl,
onsfahigem LAMBS-Protein fuhren. Ein entscheiden- Philip Radler, Olivia Grane

der Fortschritt ist uns mit der Entwicklung von Pro- Laufzeit: seit 2006

tokollen zur Reinigung des menschlichen RP 35 ge- Fordergeber: DEBRA Austria, PMU-FFF*
lungen. Im n&chsten Schritt wird es mit chemischen

Verfahren genau analysiert, um Bindungsstudien mit

potentiellen Regulatoren durchzufihren.

* PMU-FFF = Forschungsforderungsfonds der Paracelsus Medizinischen Privatuniversitat Salzburg (PMU)
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Projektheschreibung

IMMUNOLOGIE

Bremsen der Immunantwort in der Haut

Transplantationen gentherapeutisch korrigierter Haut
kénnen zu immunologischen AbstoBungsreaktionen
fUhren. Bei Betroffenen, denen das Protein vorher
vollig fehlt, ist das Risiko einer solchen Reaktion be-
sonders groB: Das neu eingebrachte Protein (Neo-
Antigen) kénnte als fremd eingestuft werden und
eine Immunabwehr auslésen.

Es ist uns gelungen, ein neues Mausmodell zu ent-
wickeln, das eine gezielte Untersuchung und Ma-
nipulation der Immunantwort gegen ein bekanntes

Neo-Antigen erlaubt. Wir verwenden dieses Maus-
modell nun zur Entwicklung von Methoden, das Im-
munsystem zu bremsen. Solche Studien waren im
humanisierten Mausmodell (siche Projekt unten) nur
schwer moglich.

2014 haben wir unter anderem die Anwendung ei-
ner ,IL-2 Komplex“-Therapie begonnen. Diese kann
sogenannte Suppressor-T-Zellen (die ,Bremser-Zel-
len“ des Immunsystems) vermehren, welche die Im-
munreaktion gegen das Neo-Antigen in der Haut

Ein neues Mausmodell, um humane Immunreaktionen zu untersuchen

EB wird durch fehlerhafte oder gar nicht vorhande-
ne Strukturproteine der Haut verursacht. Bei den
meisten EB-Therapieanséatzen soll ein korrigier-

tes Protein in den Korper eingebracht werden. Da-
bei besteht die Gefahr, dass das neue Protein als
Fremdkdérper erkannt und vom Immunsystem abge-
stoBen wird. Aufgrund der méglichen immunologi-
schen AbstoBung ist derzeit ein groBer Teil der EB-
Betroffenen von einer Therapie ausgeschlossen —
namlich diejenigen, die kein Restprotein haben, de-
ren Korper das Protein also nicht kennt.

In diesem Projekt soll ein individualisiertes Maus-
modell entwickelt werden, mit dessen Hilfe es mog-
lich ist, die Immunantwort auf ein neu eingebrach-
tes Protein zu studieren und zu bremsen. Wir wol-
len dadurch geeignete BegleitmaBnahmen finden,
um die Erfolgschancen von Protein-, Zell-, oder
Gentherapie flur EB-Betroffene zu erhéhen.

In unserem Modell werden Immunzellen aus dem
Blut des Patienten isoliert und in eine Maus trans-
feriert. Parallel dazu werden vom Patienten isolierte
und korrigierte Hautzellen auf dieselbe Maus trans-

Immunreaktion auf funktionelles Laminin332 (LAM5) im Zuge einer EBJ-Gentherapie

Junktionale EB (EBJ) kann durch Veranderungen im
Gen fur das Hautprotein Laminin332 (LAM5) ver-
ursacht werden. Eine sogenannte ex-vivo-Genthe-
rapie (Transplantation von gentherapeutisch veran-
derter Eigenhaut) ist momentan die beste therapeu-
tische Option. Das neu eingebrachte Protein kann
negative Immunreaktionen auslésen, wobei das Ri-
siko einer solchen Reaktion bei Patienten, denen
das betroffene Protein véllig fehlt (d.h. kein Rest-
protein vorhanden ist), besonders grof ist. In die-
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sem Projekt messen und charakterisieren wir die
Immunantwort auf LAMS nach einer ex-vivo-Gen-
therapie bei einem EBJ-Patienten mit Restprote-
in. Die Immunreaktion auf das genkorrigierte LAM5
wurde vor der Hauttransplantation untersucht so-
wie ein, drei und sechs Monate nach der Trans-
plantation gemessen. Beim untersuchten Patienten
flhrte die Hauttransplantation nicht zu dauerhaften
Entziindungen und zu keiner signifikanten Abwehr-
reaktion auf LAM5. Diese Resultate zeigen, dass



abschwachen und somit das transplantierte Haut-
gewebe schutzen. In unseren ersten Experimenten
konnten wir eine Vermehrung der Suppressor-Zel-
len erreichen. Nun werden wir untersuchen, ob die-
se Zellen tatsachlich ein Hauttransplantat mit einem
Neo-Antigen schitzen kénnen. Die Frage wird in ei-
ner vorklinischen Studie im Mausmodell getestet.

plantiert. Die Reaktion der menschlichen Immunzel-
len gegen das Hauttransplantat zeigt dann vorab
jene Immunreaktion an, die auch beim Patienten zu
erwarten ware. Bisher konnten wir zeigen, dass die
menschlichen Immunzellen in der Maus funktionie-
ren. AuBerdem haben wir eine neue Methode ent-
wickelt, humane Haut auf die Maus zu transplantie-
ren. Folgeversuche mit gentherapeutisch korrigierten
Hauttransplantaten von EB-Patienten werden dann
AufschlUsse auf die Immunreaktion gegen das neue
Hautprotein geben.

die Einfihrung von LAMS5 bei EBJ-Patienten, die vor
der Therapie bereits LAM5-Restprotein haben, ein
gefahrloser Therapieansatz ist. Diese Arbeit und die
entwickelten Methoden werden fur die weitere im-
munologische Charakterisierung von Hauttherapien
hilfreich sein.

Forscher: Sophie Kitzmilller, MSc, Dr. Iris Gratz
Laufzeit: 2011 - 2015

Fordergeber: DEBRA Austria
Kooperationspartner: Dr. Kim Yancey,
University of Texas (USA)

Forscher: Maria M. Klicznik, MSc, Dr. Ana Sancho,
Dr. Eva Murauer, Dr. Iris Gratz

Laufzeit: 2014 — 2016

Fordergeber: DEBRA International
Kooperationspartner: Dr. Alexander Nystrom,
Universitat Freiburg (D); Dr. Matthias Titeux,

Hopital Necker Enfants Malades (F)

Forscher: Dr. Ana Sancho

Laufzeit: seit 2014

Fordergeber: DEBRA Austria

Kooperationspartner: Prof. Michele De Luca,

Universitat Reggio Emilia, Zentrum fiir Regenerative Medizin ()
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Dr. Gabriela Pohla-Gubo [

Jahreshericht EB-Akademie

ine seltene Erkrankung erfordert die Bundelung

allen verfugbaren Wissens. Nach fordernden

Jahren, in denen viel Energie flr den Aufbau
des internationalen Spezialisten-Netzwerks EB-CLI-
NET investiert wurde, blicken wir 2014 auf ein Jahr der
Konsolidierung und Weiterentwicklung zurick.

Die Ruckkehr von Dipl.-BW Ju-
lia Rebhan aus der Babypau-
se und die Entscheidung von
DEBRA Austria, ihre erstklassi-
ge Karenzvertretung, Mag. (FH)
Elisabeth Muhringer, weiterhin
im Team zu behalten, erlaub-
te der EB-Akademie, die immer
gréBer werdenden Anforde-
rungen effizienter wahrzuneh-
men. Im Detail widmet sich Ju-
lia nun schwerpunktmaBig allen
Fragen rund um die Websites
des EB-Hauses und die Online-
Projekte der EB-Akademie, wahrend Elisabeth fur die
Kommunikation nach auBen zustandig ist. Beide Kol-
leginnen arbeiten auch inhaltlich an allen Detailprojek-
ten von EB-CLINET.

HAMETNER

©R

Zu den wichtigsten Errungenschaften im Online-Be-
reich zahlen der neue EB-CLINET Newsletter sowie
die Neustrukturierung der EB-CLINET Website. Der
Newsletter an Uber 400 Kontakte in aller Welt bietet
EB-Klinikern eine Plattform, um Fragen gezielt an Kol-
legen zu Ubermitteln oder Neuigkeiten aller Art (The-
rapien, Fortbildungsmdglichkeiten u.v.m.) zeitnah zu
verteilen bzw. zu erfahren. Die neu strukturierte EB-
CLINET Website bildet nun die Teilprojekte Ubersicht-
lich ab, sodass sich Benutzer rasch tber Inhalte und
Fortschritte informieren kdnnen.

Fur die elektronische Kommunikation, aber auch zur
Verteilung bei internationalen Treffen hat sich der neue
Informationsflyer Gber EB-CLINET bewahrt. Er bringt
die bei einer seltenen Erkrankung so notwendige 1an-
derUbergreifende Zusammenarbeit einem breiten Pu-
blikum zur Kenntnis. Einladungen zu Treffen in Kroa-
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tien (Zagreb), Deutschland (Berlin), Frankreich (Paris),
Russland (Moskau) und Chile (Santiago) zeigen, wie
sehr unsere Expertise inzwischen geschatzt wird. Mit
jeweils unterschiedlichen Themen und Schwerpunk-
ten waren die Begegnungen nicht nur fUr die Gastge-
ber, sondern auch flr uns sehr bereichernd.

Besonders erfreulich war das Interesse der Spender
und Besucher im EB-Haus. Zum ,Tag der seltenen Er-
krankungen*® fanden Uber 200 Géste den Weg in unser
Haus. Die Einsatzfreude all dieser Menschen sichert
den Fortbestand unseres Bemihens um Lebensqua-
litat fir Menschen mit EB.

Aushlick. Fir 2015 steht die nachste EB-CLINET Kon-
ferenz in London an, deren Organisation bereits in vol-
lem Gange ist. Hervorragende Forschungsergebnis-
se und Teilerfolge im Sinne zielfUhrender Therapien
erfordern dringend die Weiterarbeit an den EB-CLI-
NET Teilprojekten, so etwa am Projekt ,EB-Register”
— eine Voraussetzung um Patienten fiir klinische Stu-
dien zu rekrutieren bzw. die Anwendung dieser The-
rapien auch zum Patienten zu bringen. Ein Fokus soll
2015 auch die Entwicklung von Aus- und Weiterbil-
dungsmodulen sein. Dartber hinaus wird unser Fra-
gebogen fur EB-CLINET Partner demnachst auf on-
line-Basis umgestellt, um zeitnah und effizient Infor-
mationen zu erhalten und zu verarbeiten, z. B. fUr un-
sere bald online verfligbare interaktive Landkarte: Auf
einer Weltkarte sollen Benutzer rasch einsehen kon-
nen, wo etwa spezifische Diagnostik méglich ist oder
wo EB-Therapeuten zur Verfligung stehen.

GroBer Dank gilt meinen Akademie-Kolleginnen Julia
und Elisabeth, die mit héchster Einsatzbereitschaft
und Kompetenz die vielen Aufgaben bravourds meis-
tern. Dank gebUhrt auch dem Ambulanz- und For-
schungsteam im EB-Haus flir die hervorragende Ko-
operation. Unseren Spendern und Interessenten sind
wir zu besonderem Dank verpflichtet. Wir freuen uns
Uber jeden einzelnen Besuch und ermuntern zu wei-
terem Engagement, welches uns erst erlaubt, die Ar-
beit im Sinne aller EB-Betroffenen fortzufiihren. <> Dr.
Gabriela Pohla-Gubo, Leiterin EB-Akademie
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PP
o w12 bereiche des EB-Hauses, informiert Uber

B-CLINET. Das EB-Haus Austria betreut derzeit

Patienten aus 26 Landern der Welt. Viele die-

ser EB-Betroffenen nehmen die mihsame An-
reise nach Salzburg, die Sprachbarrieren oder lang-
wierige Verfahren zur Kostenrlckerstattung gerne auf
sich, denn der Zugang und die Qualitat der medizini-
schen Versorgung von EB sind in vielen Landern nach
wie vor verbesserungswurdig.

Damit zukUnftig nicht mehr der Patient, sondern die
Expertise reist, wurde 2011 das Projekt ,EB-CLINET
— Klinisches Netzwerk von EB-Zentren und Exper-
ten” ins Leben gerufen. Gerade eine seltene Erkran-
kung erfordert die Blindelung aller bisher gemach-
ten Erfahrungen in Klinik und Wissenschaft. EB-CLI-
NET hat zum Ziel, weltweit alle EB-Spezialisten zu-
sammen zu bringen. Wenn Experten — Arzte, Thera-
peuten, Pflegende — regelméaBig Fachwissen austau-
schen und praktische Erfahrungen teilen, dann kommt
das in der medizinischen Behandlung allen EB-Pati-
enten — egal wo sie leben — zugute.

EB-CLINET - Die Schwerpunkte
2014. Wahrend im Jahr 2013 die
Schwerpunkte groBtenteils in den
Bereichen Aus-und Weiterbildung
und in der Organisation der zwei-
ten EB-CLINET Konferenz lagen,
wurde 2014 vermehrt am Manage-
ment des EB-CLINET Netzwerks
gearbeitet. Hierzu gehdrt neben

chwerpunkt Kommunikation. Der neu entwickelte
EB-CLINET Informationsflyer richtet sich in ers-
ter Linie an Kliniker, Forscher, Therapeuten und
alle anderen Personen, die sich mit der Erkrankung
im medizinischen Kontext befassen. Er gibt einen kur-
zen Einblick Uber EB, erklart die Tatigkeits-

die Ziele des Projekts EB-CLINET und ladt
gleichzeitig ein, Teil des Netzwerks zu wer-
den. Dazu gibt es hilfreiche Links zu wei-
terflhrenden Internetseiten. Die Broschu-
re ist online unter www.eb-clinet.org sowie
auf Anfrage in gedruckter Form erhaltlich.

EB-CLINET Partnerlan:

der Aufnahme und dem Bear-
beitungsverfahren neuer Kontak- eb CI_ et
te auch die Entwicklung verschie-
dener MaBnahmen zur bestmdglichen Betreuung un-
serer bestehenden Partner. So haben wir uns sehr
intensiv der Verbesserung der Kommunikation und
der Entwicklung von neuen Informationsmoglichkei-
ten gewidmet.

Schwerpunkt Management des EB-CLINET Netzwerks.
Mitte des Jahres 2014 wurden weltweit gezielt neue
potenzielle Partner angesprochen und eingeladen,
Teil des EB-CLINET Netzwerks zu werden. Insgesamt
konnten 13 neue Partner gewonnen werden. Somit
zahlte das klinische Netzwerk mit Stand Dezember
2014 64 Partner aus 50 Landern. Vereint und weltum-
spannend verfolgen diese eine gemeinsame Mission:
Die fachgerechte medizinische Versorgung fur Men-
schen mit EB auszubauen und ihnen die bestmdgli-
che Lebensqualitét zu sichern. &

europa- und weltweit (Stand Dezember 2014)

Einen wichtigen Fokus haben wir im Bereich der On-
line-Kommunikation gesetzt. Unsere Website www.eb-
clinet.org wurde basierend auf umfangreichen vorher-
gehenden Analysen Uberarbeitet. Neue und verbesser-
te Funktionalitdten fur die Website wurden erarbeitet
und umgesetzt. Mit einer an die Themenschwerpunk-
te von EB-CLINET angepassten Struktur sowie aktu-
alisierten Inhalten ist die Internetseite fur die User nun
noch besser nutzbar.

Besonders stolz sind wir auf unseren eigenen EB-CLI-
NET Newsletter. Dieser hilft uns seit September da-
bei, unsere Partner noch besser und gezielter zu infor-
mieren. Die standig wachsende EB-CLINET Gemein-
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schaft erfahrt so einmal im Monat Neu-
igkeiten und Wissenswertes tber Wei-
terbildungsangebote, Konferenzen oder
Behandlungsrichtlinien fur EB. Gleichzei-
tig bieten wir den Partnern die Moglich-
keit, eigene Informationen und Fragen
schnell und unkompliziert an Kollegen
zu senden bzw. passende Kontakte zu finden.

Abgerundet wird unsere Online-Offensive durch die

eﬁrﬂlinet

1*_)#

undraising und Spenderbetreuung. Diejenigen
F bestmdéglich zu betreuen, welche die ,Schmet-

terlingskinder® auf so groBzlgige Weise mit
Geld- und Sachspenden unterstltzen, war uns auch
2014 wieder ein besonderes Anliegen. Rund sieb-
zig Spender- und Interessentengruppen folgten un-
ter dem Jahr unserer Einladung, das EB-Haus zu be-
suchen und informierten sich bei dieser Gelegenheit
Uber das Expertisezentrum und die Erkrankung Epi-
dermolysis bullosa. Weiters nahmen wir stellvertre-
tend fur die ,Schmetterlingskinder an Benefizveran-
staltungen teil. So waren wir beispielsweise auf einem
FuBballspiel des FC Feichtenau, im Salzburger Zigar-
renclub, in der Werfener Pizzeria ,La Grotta“, beim
Altenmarkter Charityevent, im Seniorenheim Taxham
und im Wirtschaftskundlichen Realgymnasium Salz-

Umwandlung unseres EB-CLINET Fragebogens in
eine Version, die einfach online ausgeflllt werden
kann. Wichtiges Ziel dieser MaBnahme ist die Qua-
litdtsverbesserung in Hinblick auf Aktualitat und Voll-
standigkeit der abgefragten Daten. AuBerdem sind die
Informationen dadurch leichter nachvollziehbar und
die statistische Auswertung wird erleichtert. <> Mag.
(FH) Elisabeth Miihringer, Dipl.-BW (FH) Julia Rebhan, EB-
Akademie

burg, um an dieser Stelle nur einige zu nennen. Der
Tag der offenen Tur im EB-Haus, anlasslich des inter-
nationalen Tags der seltenen Erkrankungen am 28.
Februar 2014, war ein schoner Hohepunkt des Jah-
res. Rund 200 Personen aus ganz Osterreich reisten
an. Das Veranstaltungsprogramm beinhaltete Vortra-
ge, FilmvorfUhrungen, Informationsstande und gefuhr-
te Rundgange durch die drei Teilbereiche des Hauses:
Ambulanz, Forschung und Akademie.

Herzlichen Dank an alle Unterstutzer des EB-Hauses,
denn nur mit ihrer Hilfe kann der laufende Betrieb auf-
rechterhalten bleiben! Ausfihrliche Berichte zu den
einzelnen Spendenaktionen und Benefizaktionen sind
unter www.eb-haus.org zu finden. < Mag. (FH) Elisa-
beth Miihringer, EB-Akademie

Eine kieine Auswahl der Fundraising- und Spenderaktivitaten 2014

SonnenMoor GmbH

Polizeidirektion Hof bei Salzburg
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EB-Register Austria

sende Wissen Uber seltene Erkrankungen zu
bUndeln. Sie konzentrieren Daten, um ausrei-
chend Fallzahlen fUr epidemiologische oder klinische
Studien zu erhalten und neue therapeutische MaBnah-
men schlieBlich allen Betroffenen zukommen zu lassen.

H egister sind ein wichtiges Instrument, das wach-
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A) 467 Patienten aus insgesamt 26 Landern
sind im EB-Register Austria vermerkt

Mit Ende 2014 waren 467 Patienten aus insgesamt 26
Landern im EB-Register Austria vermerkt (sieche Abb.
A). In das Osterreichische EB-Register werden alle Pa-
tienten, die bisher im EB-Haus diagnostisch bzw. me-
dizinisch versorgt wurden, aufgenommen. Neben den
Stammdaten der Patienten werden insbesondere dia-
gnostische Daten erfasst. So werden die Ergebnisse
der Primardiagnostik (Antigen Mapping) festgehalten,
die dann wiederum Grundlage fur weiterfihrende Un-
tersuchungen (Sekundérdiagnostik), etwa Mutations-
analysen, sind. Letztere kdnnen aufgrund der hohen
Kosten und einer oft langwierigen Suche nicht bei al-
len Patienten durchgefihrt werden. FUr zukinftige kli-
nische Studien und EB-Therapien sind sie jedoch eine
unabdingbare Voraussetzung.

Betrachtet man die einzelnen EB-Subtypen, so zeigt
das Register folgende Verteilung (siehe Abb. B):

B EB simplex (EBS), 159 Patienten (34 %)

B EB junktionalis (EBJ), 87 Patienten (19 %)

B EB dystrophicans (EBD), 208 Patienten (45 %)

® Kindler-Syndrom, 4 Patienten (1 %)

Bei 9 Patienten (2 %) war es bislang nicht moglich, sie
einer der vier Untergruppen zuzuordnen, sie missen
weiterhin als unklassifiziert gefiinrt werden. <> Dr. Ga-
briela Pohla-Gubo, Leiterin EB-Akademie

* In Osterreich rechnet man in Summe mit rund
500 EB-Betroffenen.

1% 2%

W EBS

mEBJ
EBD

m Kindler

459% I unklass.

B) Verteilung der Subtypen von EB-Betroffenen

im EB-Register Austria (%, n=467)
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Chronik

Aus- und Weiterhildungsaktivitaten

Im Jahr 2014 wurden folgende Konferenzen bzw. Aus- und Weiterbildungsveranstaltungen von Mitarbeitern

des EB-Hauses Austria besucht:

13.-15.08.2014

20.—

20.—
03.-

21.03.2014

22.03.2014
04.04.2014

03.-04.04.2014

23.04.2014

24.-26.04.2014

06./08.05.2014

07.-08.05.2014

08.-10.05.2014

14.-16.05.2014

22.05.2014

22.-25.05.2014

27.06.2014

28.07.-01.08.2014

11.-13.09.2014

19.-21.09.2014

02.-04.10.2014

17.10.2014

Veranstaltung
Jahrestagung der Arbeitsgemeinschaft fur Dermatologische Forschung

Sterbende Kinder begleiten — Eine Herausforderung, Vestische Kinder-
und Jugendklinik Datteln

Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft fir Gentherapie

Salzburger Wundtage 2014, Osterreichische Gesellschaft fiir Lympho-
logie

Symposium der Platform for advanced cellular Therapies

Wissenschaftliche Sitzung der Salzburger Arztegesellschaft ,Bulldse
Dermatosen*

Austropharm 2014 — Fachmesse fur pharmazeutische Produkte

Basisworkshop fur Studienkoordinatoren, Clinical Research Center
Salzburg (CRCS)

2n Regional Symposium on Hereditary EB: Mediterranean — Central
and Eastern Europe

European Conference on Rare Diseases and Orphan Products (ECRD)

Conference of the European Wound Management
Association (EWMA)

17. Wissenschaftliche Tagung der Osterreichischen Gesellschaft
fir Public Health (OGPH)

European Academy of Dermatology and Venerology,
Spring Symposium

Science Get Together, jahrlicher Kongress der Paracelsus
Medizinischen Privatuniversitat (PMU)

EADV Summer School, Bioinformatics in Dermatology

Kongress der Europaischen Gesellschaft fir Dermatologische
Forschung (ESDR)

DEBRA International Annual Congress

22" |ADH International Congress — International Association
for Disability and Oral Health

42. Martinstift-Symposion: ,Wenn teilhaben nicht so einfach ist.
Menschen mit hohem Unterstitzungsbedarf auf dem Weg begleiten®,
Diakoniewerk
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ont
Kdéln (DE)
Datteln (DE)

Ulm (DE)
Salzburg (AT)

Wien (AT)
Salzburg (AT)

Wien (AT)
Salzburg (AT)

Zagreb (HR)

Berlin (DE)
Madrid (ES)

St. Polten (AT)

Belgrad (RS)

Salzburg (AT)

Helsinki (FI)

Kopenhagen (DK)

Paris (FR)
Berlin (DE)

Linz (AT)



Datum Veranstaltung ort
28.10.2014 Seminar Wissenschaftskommunikation, Die Presse Wien (AT)

30.10.2014 Seminar Einreichung bei Ethikkommission und Behorden, Clinical Re-  Salzburg (AT)
search Center Salzburg (CRCS)

06.-07.11.2014 8. Jahrestagung der Politischen Kindermedizin — Joint Meeting: Kom-  Salzburg (AT)
petenzzentren und Versorgungsnetzwerke fur Kinder und Jugendliche
mit seltenen, komplexen und diagnostisch/therapeutisch aufwandigen
Erkrankungen

07.-09.11.2014 2" conference of the International Rare Diseases Research Consorti- ~ Shenzhen (CN)
um (IRDIRC)

07.—09.11.2014 Jahrestagung der sterreichischen Gesellschaft flr Allergologie Salzburg (AT)
und Immunologie (OGAI)

09.-10.11.2014 Buchprasentation ,Life with Epidermolysis Bullosa“ in russischer Uber- Moskau (RU)
setzung

13.11.2014 Erste Forschungskonferenz des Zentrums fur Querschnitt- und Gewe-  Salzburg (AT)
beregeneration SCI-TReCS, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat
(PMU)

21.-22.11.2014 5. Internationaler Wundkongress D-A-CH-EE, Universitatsklinikum Regensburg (DE)
Regensburg

21.—23.11.2014 Jahrestagung der Osterreichischen Gesellschaft filr Dermatologie und ~ Wien (AT)
Venerologie (OGDV)

27.11.2014 Update Kinderrheumatologie, Dermatologie LKH Salzburg Salzburg (AT)

04.-05.12.2014 VIl International Symposium Epidermolysis Bullosa Santiago (CL)

Auszeichnungen und Ehrungen

Folgende Auszeichnungen und Ehrungen wurden Mitarbeitern des EB-Hauses Austria im Jahr 2014 zuteil:

Name (alphabetisch) Auszeichnung

Dr. Christina Gruber Bronzener Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Sanofi Aventis Preis, Sanofi Stiftung zur Férderung der medizinischen
Forschung in Osterreich

Stefan Hainzl, MSc Bronzener Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Mag. Alfred Klausegger Bronzener Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Dr. Thomas Kocher Isidor Neumann Posterpreis, Osterreichische Gesellschaft fiir Dermatologie und

Venerologie (OGDV)
Goldener Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)

Dr. Ulrich Koller Bronzener Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Sanofi Aventis Preis, Sanofi Stiftung zur Férderung der medizinischen
Forschung in Osterreich

Dr. Verena Wally Silberner Wissenschaftspreis, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
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Publikationen

1. Chiocchetti, A.G., Haslinger, D., Boesch, M., Karl, T., Wiemann, S., Freitag, C.M., Poustka, F., Scheibe, B., Bauer,
J.W., Hintner, H., Breitenbach, M., Kellermann, J., Lottspeich, F., Klauck, S.M., and Breitenbach-Koller, L. (2014). Pro-
tein signatures of oxidative stress response in a patient specific cell line model for autism. Molecular Autism 5.

2. Feichtinger, R.G., Sperl, W., Bauer, J.W., and Kofler, B. (2014). Mitochondrial dysfunction: a neglected component of
skin diseases. Experimental Dermatology 23, 607-614.

3. Fine, J.D., Bruckner-Tuderman, L., Eady, R.A.J., Bauer, E.A., Bauer, J.W., Has, C., Heagerty, A., Hintner, H., Hovna-
nian, A., Jonkman, M.F,, Leigh, |., Marinkovich, M.P., Martinez, A.E., McGrath, J.A., Mellerio, J.E., Moss, C., Murrell,
D.F., Shimizu, H., Uitto, J., Woodley, D., and Zambruno, G. (2014). Inherited epidermolysis bullosa: Updated recom-
mendations on diagnosis and classification. Journal of the American Academy of Dermatology 70, 1103-1126.

4. Koller, U., Wally, V., Bauer, J.W., and Murauer, E.M. (2014). Considerations for a Successful RNA Trans-splicing Re-
pair of Genetic Disorders. Molecular Therapy-Nucleic Acids 3.

5. Lettner, T., Lang, R., Bauer, J.W., and Wally, V. (2014). Increased levels of matrix metalloproteinase-9 and interleukin-8
in blister fluids of dystrophic and junctional epidermolysis bullosa patients. J. Eur. Acad. Dermatol Venereol.

Poster/Abstracts

1. Huttner, C., Hainzl, S., Murauer, E.M., Bauer, J.W., and Koller, U. (2014). Internal exon replacement as a promising
tool for COL7A1 RNA repair. Journal of Investigative Dermatology 134, S58.

2. Koller, U., Hainzl, S., Hittner, C., Kocher, T., Klausegger, A., Murauer, E.M., Gruber, C., Mayr, E., Wally, V., and Bau-
er, J.W. (2014). Selection of antisense oligonucleotides for trans-splicing enhancement using a fluorescence-based
screening system. Journal of Investigative Dermatology 134, S61.

3. Peking, P, Mayr, E., Koller, U., Hainzl, S., Kocher, T., Bauer, J.W., and Murauer, E.M. (2014). Correction of type VI
collagen in dystrophic epidermolysis bullosa by novel trans-splicing molecules. Journal of Investigative Dermatolo-

gy 134, S56.

4. Reisenberger, M., Schlager, P., Hintner, H., Bauer, J., and Wally, V. (2014). 3exon replacement for COL17A1. Expe-
rimental Dermatology 23, E22.
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Osterreichs beliebtestes Heizol

DIE HILF

OMYV Vitatherm ist stolz auf die seit 2011
bestehende Partnerschaft mit Debra Austria
und den “Schmetterlingskindern”.

www.mein-vitatherm.at
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in der internationalen EB-Forschung kraftig mit:
Nicht nur sind unsere eigenen Forschungsgrup-
pen unter den besten weltweit, sondern DEBRA Aus-
tria férdert auch unter dem Dach von DEBRA Inter-
national erstklassige Forschung von Nizza tber New
York und Stanford bis nach
Singapur.

K leines Land, groBe Wirkung. Osterreich mischt

2014 fanden wieder zwei
internationale Forderrunden
statt. Unser Expertengremi-
um, das Medical and Scien-
tific Advisory Panel (MSAP)
trat im Juni in London und
im Dezember in Wien zu-
sammen, um Uber einge-
reichte Forschungsantra-
ge zu beraten. Wir durften
uns Uber Uberdurchschnitt-
lich viele hochkaréatige Pro-
jekte freuen.

Mag. Barbara Dissauer

© N. BARGAD

Was tut sich in der internationalen EB-Forschung? Ei-
nige Therapieansatze sind an der Schwelle zur Klini-
schen Anwendung: Sie haben im Labor vielverspre-
chende Ergebnisse erzielt und werden nun in klini-
schen Studien auf ihre Wirksamkeit und Sicherheit
Uberpruft.

GroBe Hoffnung machen zwei gentherapeutische Heil-
versuche. USA, Fruhling 2014 — an der Universitat
Stanford behandelte man zum ersten Mal einen Be-
troffenen rezessiv-dystropher EB mit einer Genthera-
pie: Inm wurden genkorrigierte Hautstlcke, die das
fehlende Protein Kollagen 7 produzierten, auf Wun-
den an den Armen transplantiert. Europa, Frihsom-
mer 2014 —in einer Forschungskooperation zwischen
dem EB-Haus in Salzburg und dem Zentrum fir Rege-
nerative Medizin in Modena wurden einer Patientin mit
junktionaler EB, der das Protein Laminin fehlt, eben-
falls genkorrigierte Hautstlcke auf chronische Wun-
den an den Oberschenkeln transplantiert. Nach bei-
den Behandlungen wuchsen die Transplantate gut an,
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die Hautareale stellten das zuvor fehlende Protein wie-
der her und waren gesund und belastbar.

Auch in der Grundlagenforschung gibt es spannende
Fortschritte. Drei Forschungsgruppen in Europa, Ja-
pan und den USA haben eine noch recht neue Tech-
nologie, die Rickprogrammierung von Zellen in soge-
nannte ,induzierte pluripotente Stammzellen (iPSC)“
fir verschiedene EB-Formen weiterentwickelt. Die
Gruppe am Institut fur Molekulare Biotechnologie
(IMBA) in Wien wird seit 2009 von DEBRA Austria
gefordert. Die Ergebnisse wurden 2014 im Fachjournal
Science Translational Medicine publiziert, was auch
ein Qualitatssiegel fur die Forschung ist.

Solange es keine Heilung fur EB gibt, versucht man
die Erkrankung zumindest zu lindern. Daflr wer-
den beispielsweise Cremes, die flir eine verbesser-
te Wundheilung und stabilere Hautstruktur sorgen
koénnten, getestet. Eine davon stammt aus dem La-
bor im EB-Haus Austria. Sie nutzt den Wirkstoff Dia-
cerein, der aus der Rhabarberwurzel extrahiert wird,
und zeigte in ersten klinischen Versuchen eine gute
Wirkung bei EB simplex Dowling-Meara. Eine weitere
Creme wird vom Pharmaunternehmen Scioderm ent-
wickelt und tragt den Arbeitstitel ,SD-101“. In Pilot-
studien hatte diese Creme bei allen EB-Formen posi-
tive Effekte auf das Hautbild. Beide Cremes kdnnten
den Weg vom Labor in die Klinik relativ rasch schaf-
fen, weil die Wirkstoffe schon flr andere Erkrankun-
gen zugelassen sind.

Die weltweiten Fortschritte ndhren unsere Hoffnung
auf Linderung und Heilung fUr die ,Schmetterlingskin-
der®. Und fUr uns als eine der starksten forschungs-
férdernden DEBRAs gibt es viel zu tun: Die Vorbe-
reitungen fUr eine spezielle Forderrunde fUr klinische
Forschung 2015 sind schon im vollen Gange, und zur
Forschungskonferenz EB2015 in Atlanta werden rund
150 hochkaratige EB-Experten aus aller Welt erwar-
tet. Wir werden weiterhin Ideen férdern, Austausch er-
madglichen, Forschung anstoBen — viele kleine Schrit-
te flr einen groBen Traum. Q:» Mag. Barbara Dissauer,
Forschungskoordinatorin DEBRA Austria



EB-Forschung - Hintergrundwissen

Warum fordern wir internationale Forschung und welche Rolle spielt DEBRA International dabei?

EBRA Austria ist in der glucklichen Lage, EB-
n Forschung férdern zu kénnen. Die besten For-

schungsgruppen sind aber nicht nur in Oster-
reich sondern weltweit zu finden. Unter dem Dach
von DEBRA International organisieren wir Ausschrei-
bungen und wissenschaftliche Expertensitzungen, bei
denen die besten internationalen Forschungsprojekte
ausgewahlt werden (siehe nachsten Beitrag). Um Res-
sourcen bestmaoglich zu bundeln und Kosten zu spa-
ren, finanzieren DEBRA Austria und DEBRA UK ge-
meinsam eine Forschungsmanagerin, Dr. Clare Ro-
binson, die diese Aktivitdten koordiniert. Das Sché-

Wie finden wir die besten Projekie?

Forschung wird weltweit in der gleichen Art be-
urteilt: In einem sogenannten Peer-Review-Ver-
fahren — ein wichtiges Instrument zur Qualitatssiche-
rung in der Forschung. Peer-Review bedeutet wortlich,
dass Experten mit &hnlichen Kompetenzen (,Peers")
die Antrége ihrer Fachkollegen kritisch begutachten.
Sie geben dabei oft auch wertvolle Anregungen, die
nicht selten in die Forschungsprojekte einflieBen. Die
Erfahrung hat gezeigt, dass man so die besten Projek-
te aus den eingereichten Antragen herausfiltert.
= Ausschreibung: DEBRA International schreibt 6ffent-
lich aus, welche Art von Projekten geférdert werden
sollen (Forschungsbereiche, Anzahl der Projektpart-
ner, Laufzeit der Projekte, Forderhdhe).
= Einreichungen: Interessierte Antragsteller reichen ihre
Projektantrage ein.
= Begutachtung - Phase 1: Externe Experten beurtei-
len die Projekte zunachst schriftlich nach folgenden
Kriterien:
1) Wissenschaftliche Qualitat und Originalitat
2) Machbarkeit beztglich Zeitrahmen und
Projektressourcen
3) Relevanz fur EB (Potenzial fir Diagnose oder
Therapie)

P eer-Review fiir DEBRA International. Hochwertige

ne daran ist, dass wir mit unse-
rem Dachverband DEBRA Inter-
national eine Marke geschaffen
haben, die in der wissenschaft-
lichen Gemeinschaft fur die For-
derung erstklassiger EB-Forschung steht. So verfol-
gen wir gemeinsam ein Ziel: International die Besten
zu finden und zu unterstitzen, die im Bereich Epider-
molysis bullosa forschen. Mittlerweile kommen auch
weitere DEBRA Gruppen ins Boot, die kleinere aber
ebenso wertvolle Beitrage zu vielversprechenden For-
schungsprojekten leisten mochten. &

del%?a

International.

= Begutachtung — Phase 2: Danach berat das MSAP
(Medical and Scientific Advisory Panel) im Rahmen
von Jurysitzungen und kommt zu einer Endauswahl
von Projekten, die zur Férderung empfohlen wer-
den (siehe Beitrag auf der ndchsten Seite).

® Forderzusage: Die erfolgreichen Antragsteller erhal-
ten, entsprechend der verfugbaren Mittel im For-
dertopf, ein Férderangebot. Die Férderzusage kann
auch Bedingungen enthalten (z.B. den Fokus auf
ein bestimmtes Projektziel oder die Klrzung der be-
antragten Kosten). <&
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Wer berat uns in Forschungsfragen?

EBRA International — und damit auch DEBRA
Austria als eine der wichtigsten forschungs-
foérdernden Landesgruppen — wird von einem
Expertengremium aus erfahrenen EB-Wissenscharf-
tern und -Klinikern beraten. Das Medical and Scienti-
fic Advisory Panel (MSAP) tritt Ublicherweise zwei Mal
jahrlich zusammen, um eingereichte Forschungsan-

MSAP (v.l.n.r.): Prof. J. Uitto, Dr. A. Heagerty, Prof. G. Zambruno, Prof. L. Bruckner-
Tuderman, Prof. L. Sorokin, Dr. J. Marshall, Prof. J-D. Fine , Prof. G. Meneguzzi.
Nicht im Bild: Prof. T. Magin, Dr. J. Mellerio, Prof. R. Eady, Dr. R. Ried|

© DEBRA AUSTRIA

Welche Rolle spielen Pharmaunternehmen?

ie Bundelung der Forschungsférderung unter

dem Dach von DEBRA International hat auch

den Vorteil, dass Biotech- und Pharmaunter-
nehmen auf uns aufmerksam werden und statt vie-
len DEBRA Gruppen einen zentralen Gesprachspart-
ner vorfinden. Die Pharmaindustrie ist fur eine Pati-
entenorganisation als Partner unerlasslich. Wahrend
DEBRA von der Grundlagenforschung bis zu vorkli-
nischen Studien essenzielle Basisforderung leistet —
ohne die diese Forschung oft gar nicht stattfinden
wurde — kénnen die Kosten einer Therapieentwick-

Phasen der Therapieentwicklung

Identifikation
eines
Wirkstoffs

Optimierung
des
Wirkstoffs

Vorklinische
Tests

Grundlagen-
forschung

Idee Machbarkeitsbeweis Labor

Unterstiitzung durch DEBRA
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trage zu begutachten. Bei diesen Jurysitzungen wer-
den die schriftlichen Einzelbewertungen von externen
Experten zusammengefuhrt und diskutiert. So stel-
len wir sicher, dass nicht die Meinung einzelner, son-
dern der Austausch von Experten zu einer Entschei-
dung flhrt.

Mitglieder des MSAP 2014:

Prof. Leena Bruckner-Tuderman (Deutschland), Vorsitzende
Prof. Giovanna Zambruno (ltalien), Stellvertretende Vorsitzende
Prof. Robin Eady (GroBbritannien), auBerordentliches Mitglied
Prof. Jo-David Fine (USA)

Dr. Adrian Heagerty (GroBbritannien)

Prof. Thomas Magin (Deutschland)

Dr. John Marshall (GroBbritannien)

Dr. Jemima Mellerio (GroBbritannien)

Prof. Guerrino Meneguzzi (Frankreich)

Dr. Rainer Riedl (Osterreich), Patientenvertreter

Prof. Lydia Sorokin (Deutschland)

Prof. Jouni Uitto (USA) <>

lung nur von der Industrie getragen werden. Das Inte-
resse der Pharmabranche an der EB-Forschung steigt
seit einigen Jahren. Viele Therapieansatze sind an dem
Punkt angelangt, wo sie — nachdem im Labor besta-
tigt wurde, dass sie funktionieren — fur die Entwick-
ler interessant werden. Viele groBe Pharmaunterneh-
men haben sogar eigene Abteilungen fur seltene Er-
krankungen. So kénnen wir die Ressourcen und Ex-
pertise von Industriepartnern nutzen, die bereits Er-
fahrung in der Entwicklung von Therapien fUr seltene
Erkrankungen haben. &>

Marktzulassung

Klinische
Studien

Klinische
Studien
Phase Ill

Klinische
Studien
Phase Il

Klinische
Studien
Phase |

Phase IV

Klinische Studien mit Patienten

Finanzierung durch Biotech- und Pharmaindustrie



Uberblick EB-Therapieansitze

Welche Ansatze gibt es, EB zu lindern oder zu heilen?

eltweit haben sich einige Therapieansatze
herauskristallisiert, die auf die eine oder an-
dere Weise Linderung bzw. Heilung fur EB
versprechen.
Grundsatzlich unterscheidet man zwischen systemi-
schen und lokalen Therapien. Bei systemischen The-
rapien wird der ganze Organismus behandelt, bei-

Proteintherapien:

Herstellung
des fehlenden
Proteins im Labor

Injektion
in die Blutbahn

oder lokal

Zelitherapien:

Zellen Lokale Injektion
(z.B. rund um

Wunden)

von gesunden
Fremdspendern

ex-vivo-Gentherapie:

Korrektur des
defekten Gens

Entnahme
einer Hautprobe

(Biopsie) in der Zellkultur

(= ex vivo)

Therapeutische Molekiile (Small Molecules):

Identifikation von

spezifischen EB- S G

neten Wirkstoffen,
um in den Mecha-
nismus einzugreifen

Krankheitsmecha-
nismen (z.B. veran-
derte Signalwege)

Kultivieren von
gesunder Haut
aus den
korrigierten Zellen

Test der Wirkstoffe
(Molekiile)* auf
positive Effekte in
EB-Zellkultur

spielsweise durch Injektion eines Wirkstoffs in die
Blutbahn. Lokale Therapien sind auf den Ort der Er-
krankung (Haut bzw. einzelne Hautareale, Schleim-
haute) beschrankt. Das kénnen zum Beispiel Injektio-
nen rund um Wunden sein oder Hauttransplantationen
an besonders beanspruchten Kérperstellen. <& Mag.
Barbara Dissauer, Forschungskoordinatorin DEBRA Austria

Hautschichten haften
aneinander, bessere
Hautstabilitat

Protein
siedelt sich
in der Haut an

Behandlung muss regelmaBig wiederholt werden

Hautschichten haften
aneinander, bessere
Hautstabilitat

Gesunde Spenderzellen
produzieren das
fehlende Protein

Behandlung muss regelmaBig wiederholt werden

Transplantation der
Lreparierten” Haut
auf besonders
beanspruchte
Korperstellen

Teilweise Heilung:
Kérperstellen mit
gesunder Haut

Permanente Heilung an den behandelten Kérperstellen

Verabreichung
z.B. durch Creme
oder Injektion

Verbesserung des
Hautbilds bzw.
der Wundheilung

Behandlung muss regelmaBig wiederholt werden

* Wenn der Wirkstoff schon als Medikament zugelassen ist, dann kann eine weitere Zulassung fiir EB relativ rasch erfolgen.
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Projektiibersicht Internationale Forschungsprojekte

Projektheschreibung

THERAPEUTISCHE MOLEKULE

Mutationsunabhéngige therapeutische Ziele fiir die Behandlung von EB simplex Dowling-Meara
Originaltitel: Mutation-independent therapeutic targets for treatment of EB simplex Dowling-Meara

Bei EB simplex Dowling-Meara (EBS-DM) weisen die
Hautzellen einen standigen physiologischen Stress-
zustand auf. Einiges deutet darauf hin, dass die Bla-
senbildung durch eine Kombination aus der Mutati-
on im Keratin-Gen und einer Aktivierung von Stress-
signalen, die normalerweise die Wundheilung steu-
ern, verursacht wird. Die Keratin-Proteine bilden eine
Art Knduel (Aggregate) anstelle eines stabilen Netz-
werks. Durch Blockierung der Stresssignale konn-
ten die Hautzellen teilweise aus ihrem Stresszustand

Loefreit” werden. Ein Medikament, das die Signal-
Ubertragung blockiert, konnte also die Blasenbildung
verringern oder sogar verhindern. In diesem Projekt
sollen passende Wirkstoffkandidaten identifiziert und
getestet werden — insbesondere um die Auswahl im
Hinblick auf inre hautspezifische Wirkung und még-
lichst geringen Nebenwirkungen zu optimieren.
Einige der untersuchten Wirkstoffe reduzieren die
Aggregatbildung des Keratins. Mittlerweile verstehen
wir ihre Wirkungsweise besser, sowie die Prozesse,

Eingreifen in die Signalwege als Therapie fiir EB simplex Dowling-Meara
Originaltitel: Pathway intervention therapy for EB simplex Dowling-Meara

Die Haut von EB-simplex-Betroffenen reagiert auf
minimale mechanische Belastung mit Blasenbildung.
lhre Hautzellen zeigen aber auch ohne mechanische
Einwirkung einen erhohten Stresszustand. Eine Blo-
ckierung der Stresssignalwege zwischen den Zel-
len kdnnte also den Hautzustand verbessern, ohne
dass das mutierte Gen entfernt oder korrigiert wer-
den muss.

Im Rahmen dieses Projekts wurde ein Testsystem

entwickelt, um Wirkstoffe zu identifizieren und zu
testen, die positive Auswirkungen bei EBS Dowling-
Meara (EBS-DM) haben. Die ethische Zulassung des
Testverfahrens ist bereits erfolgt; das ist auch eine
wichtige Voraussetzung fur die industrielle Weiterent-
wicklung.

Verschiedene Wirkstoffkandidaten werden nun in
diesem System getestet. Einer davon ist schon fiir
andere Erkrankungen als Creme auf dem Markt —

Fibrotische Mechanismen und ihre Privention mit Losartan hei rezessiv-dystropher EB in vivo
Originaltitel: Recessive dystrophic EB, Mechanisms of fibrosis and its prevention with losartan in vivo

Bei der rezessiv-dystrophen Form von EB (REBD)
fUhren die kontinuierliche Blasenbildung und Wund-
heilung zu massiver Fibrose, einer krankhaften Ver-
mehrung des Bindegewebes. Diese geht mit Vernar-
bung und Verhartung des Gewebes und damit meist
mit einer Funktionsstorung einher. Das kann Kon-
trakturen und Verwachsungen an Fingern und Zehen
zur Folge haben. Solche vernarbten Hautareale nei-
gen besonders dazu, Hautkrebs zu entwickeln.
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Neben dem Fehlen von Kollagen-7-Protein sind
auch eine Menge anderer Faktoren an der Krank-
heitsentwicklung von EBD beteiligt. Wir nehmen an,
dass ein bestimmtes Protein, der \Wachstumsfaktor
TGFR, eine groBe Rolle spielt. Wir evaluieren daher
die Effekte des Wirkstoffs Losartan, der die Aktivitat
von TGFR hinunterreguliert.

In unseren Studien im Mausmodell reduzierte sich
die Narbenbildung und Entwicklung von Deformita-



die zu Blasen- und Wundenbildung fuhren. Ein Wirk-
stoff hat sich in unseren Zellversuchen als potenzieller
Kandidat fur eine klinische Entwicklung herauskristal-
lisiert; dieser ist bereits fur die Behandlung von Haut-
reizungen auf dem Markt zugelassen. Neben der Su-
che nach therapeutischen Wirkstoffen entwickeln wir
ein neues Testsystem, um potenzielle Medikamente
in einem moglichst realistischen, hautédhnlichen Mo-
dell untersuchen zu kénnen. Eine kleine klinische Stu-
die, in der unser Top-Wirkstoffkandidat getestet wer-
den soll, ist in Planung. Stand: Mai 2014

das konnte eine Zulassung fur EB beschleunigen.
Verhandlungen mit zwei Biotechfirmen laufen bereits,
einerseits bezUglich einer industriellen Weiterentwick-
lung des Testsystems, andererseits ist eine klinische
Studie mit einer kleinen Gruppe von EBS-Patien-

ten in der frhen Planungsphase. Der Wirkstoff konn-
te entweder in Form einer Creme oder durch soge-
nannte ,Mikronadeln“ verabreicht werden. Stand: Jan-
ner 2015

ten nach Behandlung mit Losartan. Mause, die den
Wirkstoff verabreicht bekamen, litten an keinerlei Ne-
benwirkungen. Mikroskopische, molekulare und bio-
chemische Analysen bestétigten die klinischen Er-
gebnisse. Losartan linderte die Fibrose und reduzier-
te die Verhartung des Gewebes. Wir nehmen daher
an, dass eine Behandlung mit Losartan bzw. ande-
ren Wirkstoffen, die TGFB beeinflussen, den Krank-
heitsfortschritt bei REBD verlangsamen, die Sympto-
me lindern und damit die Lebensqualitdt der Betroffe-
nen erhdhen kénnte. Stand: Juli 2014

Forscher: Prof. Ellen B. Lane

Standort: Institute of Medical Biology (SG)
Laufzeit: 2012 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Prof. Ellen B. Lane

Standort: Institute of Medical Biology (SG)
Laufzeit: 2013 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Prof. Leena Bruckner-Tuderman
Standort: Universitatsklinikum Freiburg,
Universitats-Hautklinik (DE)

Laufzeit: 2012 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International
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Internationale Forschungsprojekte 2014

Projektheschreibung

ZELLTHERAPIE

Mesenchymale Stammzelitherapie fiir rezessiv-dystrophe EB
Originaltitel: Mesenchymal Stromal Gell Therapy for recessive-dystrophic EB

Mesenchymale Stammzellen bzw. Stromazellen
(MSC) werden aus Knochenmark, Nabelschnurblut
oder Fettgewebe gewonnen und werden bereits er-
folgreich fur die Behandlung von ahnlichen Erkran-
kungen wie rezessiv-dystropher EB (REBD) einge-
setzt. Die Hypothese ist, dass sie das bei REBD feh-
lende oder nicht-funktionale Kollagen 7 produzieren
koénnen.

Um die Wirkung von intradermal injizierten MSC bei
EBD zu untersuchen, wurden zunédchst MSC von

neun gesunden Spendern isoliert und unter opti-
malen Laborbedingungen vermehrt. Eine erste Zel-
lanalyse zeigte, dass die MSC ebenso viel Kollagen
7 wie normale Hautzellen produzierten. Im nachs-
ten Schritt wurden die MSC Méausen verabreicht,
die selbst nur geringe Mengen Kollagen 7 herstellen
konnen. Die Ergebnisse waren ebenfalls sehr vielver-
sprechend: 1) Die Menge an Kollagen 7 in der der-
mal-epidermalen Ubergangszone stieg signifikant,

2) die Kollagen-7-Menge an den Wundréndern von

Therapeutisches Potential von Stammzellen aus humanem Nabelschnurblut in REBD-Tiermodellen
Originaltitel: Therapeutic Potential of Human Umbilical Cord Blood-Derived Stem Gells in RDEB Animal Models

Spezielle Stammzellen aus Nabelschnurblut — ,,Un-
restricted somatic stem cells” (USSC) — kénnten Po-
tenzial fUr eine Behandlung von rezessiv-dystropher
EB (REBD) haben. Bereits durch eine einzige USSC-
Injektion bei Mausen, die selbst kein Kollegen-7-Pro-
tein produzieren, ging die Blasenbildung zurtick und
die Lebensspanne verlangerte sich betrachtlich.

Nach der zweiten Injektion stieg die Lebenserwar-
tung weiter an. Die Hautintegritat rehabilitierte sich
und die Kollagen-7-Produktion war teilweise wieder
hergestellt. Wir konnten die injizierten Zellen in der
Dermis und in den Haarfollikeln nachweisen. All das
wurde durch Injektion einer kleinen Menge von Zellen
ausgeldst, ohne dass eine Immunsuppression (= Un-

ErschlieBung neuer Stammzeliquellen fiir die klinische Anwendung bei REBD-Patienten
Originaltitel: Development of novel stem cell sources for clinical translation in patients with RDEB

Die Transplantation von hamatopoetischen (= blutbil-
denden) Stammzellen (HSC) eines passenden, ge-
sunden Knochenmarkspenders ist ein Therapiean-
satz fUr rezessiv-dystrophe EB (REBD). Allerdings
gibt es Hirden, etwa die VerfUgbarkeit passender
Spender, Sicherheitsrisiken sowie die Identifikation je-
ner Stammzellen mit therapeutischer Wirkung.
Nabelschnurblut-Transplantationen sind eine Alter-
native fUr Patienten ohne passenden Knochenmark-

spender. Ein Nachteil ist aber eine verzdgerte Immun-
rekonstitution (= Wiederherstellung des Immunsys-
tems) nach der Gabe von Nabelschnurblut-Stamm-
zellen. In Kombination mit Stammzellen aus der Pla-
zenta scheint das Problem jedoch zu verschwin-
den. In einer klinischen Studie, an der mehrere For-
schungszentren beteiligt sind, testen wir die kombi-
nierte Gabe von Stammzellen aus Plazenta und Na-
belschnurblut von verwandten und nicht verwandten

* GMP = Good Manufacturing Practice; Richtlinie zur Qualitatssicherung bei pharmazeutischen Produkten

BN 90 EB-Forschung international - Das Jahr 2014



abheilenden Wunden war erhoht, 3) das nachge-
wiesene Kollagen stammte von den injizierten MSC,
nicht von anderen Hautzellen und 4) zeigten sich kei-
nerlei Nebenwirkungen.

Insgesamt deuten diese Ergebnisse darauf hin, dass
lokal injizierte MSC eine sichere und effiziente Metho-
de sein kénnten, die Kollagen-7-Menge in der Haut
zu erhdhen, was eine intaktere Haut und verbesserte
Wundheilung erwarten lasst. Nun wird untersucht, ob
man gentgend groBe Mengen an MSC in die Haut
einbringen kann, um moglichst groBe Hautareale be-
handeln zu kénnen. Stand: Mérz 2014

terdrlickung des Immunsystems) erforderlich war.

Im nachsten Schritt untersuchen wir die Vorausset-
zungen fUr einen langer anhaltenden Effekt der Injek-
tionen. Unsere vorklinischen Studien haben gezeigt,
dass USSC aus Nabelschnurblut ein sicherer Stamm-
zelltyp sind, der keine Tumorbildung ausldst. USSC
fUr klinische Studien konnen nach GMP*-Quialitats-
standards hergestellt werden. Die vorliegende Stu-
die ermdglicht eine klinische Weiterentwicklung einer
USSC-Therapie fur REBD. Stand: Juni 2014

Spendern bei verschiedenen Erkrankungen.
Sogenannte ,Unrestricted somatic stem cells”
(USSC) aus Nabelschnurblut stellen eine weitere po-
tenzielle, vielversprechende Stammzellquelle flr die
Behandlung von REBD dar (siehe Projekt oben),
entweder alleine oder in Kombination mit anderen
Stammzellen. Als Vorbereitung fur eine klinische Pi-
lotstudie werden wir verschiedene Stammzelltypen
nach GMP*-Standard generieren. Die Sicherheit und
DurchfUhrbarkeit von Transplantationen unterschiedli-
cher Stammzelltypen und -kombinationen soll unter-
sucht werden. Stand: Projektantrag, Februar 2014

Forscher: Prof. Leena Bruckner-Tuderman,

Prof. Rupert Handgretinger

Standort: Universititsklinikum Freiburg,
Universitats-Hautklinik, Freiburg (DE)

Laufzeit: 2013 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Prof. Mitchell S. Cairo

Standort: New York Medical College, Cairo Laboratory (USA)
Laufzeit: 2012 - 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Prof. Mitchell S. Cairo

Standort: New York Medical College, Cairo Laboratory (USA)
Laufzeit: 2014 - 2016

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International
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Internationale Forschungsprojekte 2014

Projektheschreibung

Stammzelitherapien fiir Epidermolysis bullosa

Originaltitel: Stem Cell-based Therapies for Epidermolysis bullosa

Stammzelltherapien haben Potenzial fir eine Behand-
lung von EB, allerdings gibt es Sicherheitsbeden-

ken bei allogenen (= von Fremdspendern) Stammzell-
transplantationen, etwa die Auswirkungen der Che-
motherapie, die davor erforderlich ist. Auch die Infek-
tionsanfalligkeit wegen der Unterdrlickung des Im-
munsystems — damit das Transplantat nicht abgesto-
Ben wird — ist ein Risiko. Um solche Komplikationen
zu vermeiden, kommen patienteneigene induzierte

GENTHERAPIE

pluripotente Stammzellen (iPSC*) zum Einsatz.

Viele Betroffene von junktionaler EB (EBJ) weisen
gesunde Hautstellen auf, an denen das urspriinglich
mutierte Gen ein zweites Mal mutiert ist und sich so
selbst korrigiert hat (= revertante Mosaizismen). Hier
koénnen korpereigene gesunde Hautzellen entnom-
men und in Stammzellen rlckprogrammiert werden.
FUr die Rickprogrammierung haben wir eine siche-
re Methode entwickelt, mit der wir stabile, hochqua-

Kollagen-7-Gen-Zelitherapie fiir REBD mit durch Lentiviren genmodifizierten Zellen
Originaltitel: Lentiviral-mediated COL7A1 gene-modified cell therapy for RDEB

Dieses Projekt dient der Vorbereitung einer klini-
schen Studie fur eine Gen-Zelltherapie bei rezessiv-
dystropher EB: Dabei sollen genkorrigierte Fibroblas-
ten (= spezielle Hautzellen) in die Haut injiziert wer-
den, um dort das fehlende Kollagen-7-Protein herzu-
stellen. Die Produktion von genkorrigierten Fibroblas-

Trans-Splicing-Gentherapie des Keratin-14-Gens

Originaltitel: Trans-splicing gene therapy in the K14 gene

PROTEINTHERAPIE

ten unter GMP**-Bedingungen flr eine sichere klini-
sche Anwendung ist gelungen. Fur die Genkorrektur
entwickelten und optimierten wir einen sogenannten
lentiviralen Vektor: Dieser dient als Transportsystem,
um ein gesundes anstelle des defekten Gens in das
Genom einzuschleusen. Die genkorrigierten Fibro-

Proteintherapie fiir Epidermolysis bullosa / Originaltitel: Protein therapy for epidermolysis bullosa

Eine Proteinersatztherapie ist ein vielversprechen-
der Ansatz fur rezessiv-dystrophe EB: Dabei wird
das fehlende Kollagen-7-Protein durch Injektion ver-
abreicht. Allerdings erfordert eine solche Behandlung
wiederholte Injektionen, deren Haufigkeit von der
Stabilitat der Kollagen-Molekuile abhangt.

In Vorbereitung einer klinischen Studie werden die
Produktion, Reinheit, Stabilitat und Verabreichungs-

systeme von Kollagen-7-Protein optimiert. Die Zwi-
schenergebnisse sind sehr erfreulich: Das bisheri-
ge Problem der Instabilitat des Proteins wurde ge-
|6st: Durch Hinzufligen eines Enzyms bleibt es stabil,
d.h. es wird nicht zu schnell abgebaut. Bei der Pro-
duktion erreichten wir einen hohen Ertrag, was eine
Voraussetzung fur die industrielle Herstellung ist. Au-
Berdem entwickelten wir ein System flr die Purifikati-

* iPSC = induzierte pluripotente Stammzellen: Zellen, die bereits eine Funktion im Korper ibernommen haben — z. B. Hautzellen —
werden zu Stammzellen riickprogrammiert, die sich dann in jeden Zelltyp verwandeln konnen (= pluripotent).
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litative und patientenspezifische iPSC fur die klinische
Anwendung herstellen kénnen.

Diese pluripotenten Stammgzellen kénnen 1) zu Kera-
tinozyten (= spezielle Hautzellen) ausdifferenziert wer-
den, um durch &uBerliche Gabe die Haut zu festigen
bzw. 2) zu mesenchymalen Stammzellen (MSC), um
innere Epithelien (z. B. Schleimh&ute in den Organen)
zu therapieren. Derzeit analysieren wir die Immunant-
wort des Kdrpers auf die iPSC in einem Mausmodell.
Eine spatere Nutzbarkeit dieses Therapieansatzes flr
Patienten ohne Revertante Mosaizismen sowie ande-
re EB-Formen ist wahrscheinlich. Stand: Janner 2015

blasten produzierten im Mausmodell erfolgreich Kolla-
gen 7 und regenerierten die Hautstruktur.

Auf Basis dieser Ergebnisse beantragen wir behordli-
che Genehmigungen fur eine klinische Studie. Wenn
diese Studie erfolgreich verlauft, kdnnte man die ge-
netische Korrektur mithilfe des lentiviralen Vektors auf
andere Zelltypen ausweiten, z. B. Stammzellen, um
maoglicherweise einen langer anhaltenden Therapie-
effekt zu erreichen. Stand: Janner 2015

Siehe ,Optimierung der SMaRT-Technologie fir EBS
Dowling-Meara: Korrektur des Keratin-14-Gens* (S. 68).

on des Proteins, mit dem bereits 90% Reinheit erzielt
wurde; diese muss als Voraussetzung fur klinische
Studien jedoch weiter verbessert werden. Im nachs-
ten Schritt missen wir in Tiermodellen zeigen, dass
das Protein nach der Injektion stabil bleibt und nicht
toxisch wirkt. Was die Verabreichung betrifft, zeichnet
sich eine Kooperation mit einem Hersteller von soge-
nannten Mikronadeln ab: Die Gabe von Kollagen 7
durch auflésbare Mikronadeln soll in Tiermodellen un-
tersucht werden. Stand: Dezember 2014

Forscher: Prof. Dennis Roop

Standort: University of Colorado Denver,

Anschutz Medical Campus, Department of Dermatology (USA)
Laufzeit: 2012 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Dr. Waseem Qasim

Standort: University College London (UCL),

Institute of Child Health (GB)

Laufzeit: 2012 — 2016

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Dr. Verena Wally
Standort: Universitétsklinikum Salzburg, EB-Haus Austria (A)

Forscher: Prof. Peter Marinkovich

Standort: Stanford University, School of Medicine (USA)
Laufzeit: 2012 — 2015

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

** GMP = Good Manufacturing Practice; Richtlinie zur Qualitatssicherung bei pharmazeutischen Produkten
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Internationale Forschungsprojekte 2014

Projektheschreibung

HAUTKREBS UND WUNDHEILUNG

Entwicklung von Therapien gegen Plattenepithelkarzinome hei REBD-Patienten
Originaltitel: The Development of Therapies for Squamous Gell Carcinoma in RDEB Patients

Das sogenannte Ubiquitin-Proteasom-System (UPS)
ist ein ausgekltigelter Regulationsmechanismus,
durch den die Zelle gezielt Proteine abbaut. Defek-
te in diesem Mechanismus kdénnen zur Krebsentste-
hung beitragen, deshalb versuchen Forscher ihn fir
Krebstherapien nutzbar zu machen. Wir méchten un-
tersuchen, ob das auch flir die Behandlung von Plat-

tenepithelkarzinomen* bei rezessiv-dystropher EB
(REBD) méglich ist. Mithilfe einer Technologie na-
mens siRNA (small interfering RNA) schalteten wir der
Reihe nach einzelne Komponenten des UP-Systems
aus, um zu sehen wie sie funktionieren und welche
davon therapeutische Ziele (Targets) fur eine Chemo-
therapie darstellen konnten. Parallel dazu fUhrten wir

Charakterisierung der chronischen Zell- und Gewebsentziindung bei REBD
Originaltitel: Characterization of cellular and tissue chronic inflammation in RDEB

Zwei Hauptprobleme bei rezessiv-dystropher EB
(REBD) sind Vernarbungen und ein erhéhtes Haut-
krebsrisiko infolge chronischer Wunden. Beides
steht in Zusammenhang mit einem chronischen Ent-
zUndungszustand der Haut. Wir wollen diesen bes-
ser verstehen, um 1) biologische Marker zu finden,
die Komplikationen friihzeitig anzeigen, bzw. 2) den
Krankheitsverlauf durch gezielte Eingriffe positiv be-
einflussen zu kénnen. Dazu wurden Anzahl und Ty-
pen von Entzindungszellen und -molekdlen in der
Haut und im Blut von REBD-Betroffenen untersucht.

IMMUNOLOGIE

Hautproben aus den Randern von chronischen
Wunden wurden mit solchen von nicht geschadig-
ten Hautarealen derselben Person sowie von gesun-
den Menschen verglichen. Anhand von Blutproben
wurden entzlindungsassoziierte Molekule sowie Be-
wegungsmuster von Entziindungszellen in der Blut-
bahn analysiert. In den chronischen Wunden stellten
wir Uber 1200 Unterschiede zu den heilen Hautarea-
len fest, beispielsweise erhéhte Mengen bestimmter
Enzyme (Matrixmetalloproteasen), die bei der Wund-
heilung sowie der Krebsentstehung eine Rolle spie-

Antigen-spezifische Inmunreaktionen auf de-novo-Proteinexpression bei einer EB-Therapie
Originaltitel: Antigen-specific immune reactions to de novo protein expression upon EB therapy

DIAGNOSTIK

Erweiterung der molekularen Grundlagen von Epidermolysis bullosa (EB)
Originaltitel: Extending the molecular background of epidermolysis bullosa (EB)

Die Anwendung von Therapien erfordert eine exakte
Diagnose auf der molekularen Ebene fUr jeden ein-
zelnen EB-Betroffenen. Obwohl viele Mechanismen
bereits entschllsselt sind und hier rasch Fortschritte
gemacht werden, haben rund 18 % der Betroffenen

von EB simplex (EBS) bis heute keine klare Diagno-
se. In Voruntersuchungen haben wir zumindest ein
neues Gen gefunden, das fUr eine bisher unbekann-
te EBS-Unterform verantwortlich ist. Nun mdchten
wir untersuchen, wie die Mutation in diesem Gen zur

* Plattenepithelkarzinom: Eine Form von Hautkrebs, die sehr hdufig und besonders aggressiv bei REBD und seltener bei EBJ auftritt.
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dasselbe Experiment auch in Kombination mit dem
Wirkstoff Cetuximab, der schon gute Resultate bei
der Behandlung von REBD-Plattenepithelkarzinomen
gezeigt hat, durch. So konnten wir einige aussichts-
reiche Targets identifizieren. Nun sollen diese im Rah-
men einer vorklinischen Studie weiter untersucht wer-
den. Wir gehen davon aus, dass auf dieser Basis eine
bessere Krebstherapie fur REBD-Betroffene entwickelt
werden kann. Stand: Projektantrag, September 2014

len. Auch eine Art von Immunzellen (T-Lymphozy-
ten) war in der Haut und im Blut erhéht. Das Mole-
kdl TNF-a fanden wir hingegen nicht vermehrt vor wie
es sonst oft bei Hautentzindungen der Fall ist. Da-
fUr stellten wir hohe Mengen des Molekdls Interleu-
kin 17 fest, das typisch fur chronische Entzindun-
gen ist und auch bei der Krebsentstehung eine Rol-
le spielen konnte. Eine Behandlung mit IL-17-Antikor-
pern kénnte ein vielversprechender Therapieansatz
fur REBD sein. Zusammenfassend haben sich eini-
ge Marker herauskristallisiert, die man in den Wunden
von REBD-Patienten auf Veranderungen beobachten
kann und die zukinftige therapeutische Ziele darstel-
len kénnten. Stand: September 2014

Siehe ,Ein neues Mausmodell, um humane Immunre-
aktionen zu untersuchen” (Seite 74).

Blasenbildung fuhrt. Dazu werden Zellen und Haut-
aquivalente untersucht. Daneben sollen die noch vol-
lig unbekannten Mutationen in zwei anderen Familien
identifiziert werden. Die Erkenntnisse kénnen jenen
EBS-Betroffenen zugutekommen, die bis dato kei-
ne prazise Diagnose haben. Stand: Projektantrag, Fe-
bruar 2014

Forscher: Dr. Mark Saville, Prof. Charlotte Proby
Standort: University of Dundee, Ninewells Hospital
and Medical School, Jacqui Wood Cancer Centre (GB)
Laufzeit: 2015 — 2018

Projektstatus: zugesagt

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International

Forscher: Prof. John McGrath

Standort: King’s College London, School of Medicine,
St John's Institute of Dermatology,

Dermatology Research Laboratories (GB)

Laufzeit: 2010 — 2014

Projektstatus: abgeschlossen

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International,
Jackson Gabriel Silver Fund (JGS)

Forscher: Dr. Iris Gratz
Standort: Universitdt Salzburg und EB-Haus Austria (A)

Forscher: Prof. Dr. Cristina Has

Standort: Universitatsklinikum Freiburg, Universitéts-
Hautklinik (DE)

Laufzeit: 2014 — 2016

Projektstatus: laufend

Fordergeber: DEBRA Austria — DEBRA International
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DEBRA Austria - Finanzhericht 2014

sis bullosa hat im Jahr 2014 gut gewirtschaftet.

Das zeigt der Finanzbericht 2014. Sehr erfreu-
lich ist, dass DEBRA Austria aufgrund der Spenden-
einnahmen die wesentlichen Vereinsziele — medizini-
sche Versorgung, Forschung und Hilfe fir Betroffene
in Notsituationen — gut unterstitzen konnte. Die Pru-
fung der Rechnungslegung geman § 21 VerG fur das

D er Verein DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermoly-

Rechnungsjahr 2014 (Jahresabschluss 2014), die Pru-
fung zur Bestétigung des Vorliegens der Voraussetzun-
gen gemaB § 4a Abs. 8 Z 1 EStG 1988 (Spendenab-
setzbarkeit) und die Prifung der Kriterien flr die Ver-
gabe des SpendengUtesiegels durch die Kammer der
Wirtschaftstreuhander wurden von der Wirtschaftspri-
fungskanzlei PwC Oberdsterreich durchgefihrt. &

Finanzhericht 2014: DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa EUR
Mittelherkunft 5.771.810,08
Gewidmete Spenden 226.751,36
Ungewidmete Spenden

Spenden allgemein 4.935.503,10

Erbschaften 619.211,30
Mitgliedsbeitrage 5.892,00
Sonstige Einnahmen 6.000,00
Ertrédge Kapitalvermdgen -21.547,68
Mittelverwendung 5.223.525,20
Leistungen fir statutarisch festgelegte Zwecke 3.126.746,22

Medizinische Versorgung 2.409.552,40

im EB-Haus

Forschung 568.715,69

Mitgliederhilfe / -treffen 148.478,13
Aufwendungen Spendenwerbung / 1.931.212,68
Spenderbetreuung

Werbemittel / -kosten 1.667.334,69

Personalaufwand 263.877,99
Verwaltungsaufwand 165.566,30

Personalaufwand 68.083,40

Infrastruktur / Biiro 19.347,72

PlanmaBige Abschreibung 8.912,41

Sonstiger Aufwand 69.222,77
Zuweisung zu Riicklagen 548.284,38
Jahresergebnis des Vereinsjahres 2014 0,00
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B Medizinische Versorgung
im EB-Haus, EB-Forschung,
Mitgliedertreffen und Hilfe fur
Betroffene

I Aufwendungen flir Informa-
tions- und Offentlichkeitsar-
beit, Spendenwerbung und
Spenderbetreuung

[ Verwaltungsaufwand

Mittelverwendung bei DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa
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Allgemeine Informationen

DEBRA Austria

Am Heumarkt 27/1, 1030 Wien Q)

Tel: +43 1 876 40 30

office@debra-austria.org de b ra

www.schmetterlingskinder.at Hilfe fiir die Schmetterlingskinder.
DEBRA Siidtirol - Alto Adige

Rienzweg 12/d, 39034 Toblach %

Tel: +39 335 10235

info@debra.it deb ra
www.debra.it Siidtirol. Alto Adige.

EB-Haus Austria

Universitatsklinik fur Dermatologie
Landeskrankenhaus Salzburg (SALK)
Paracelsus Medizinische Privatuniversitat (PMU)
Muliner HauptstraBe 48, 5020 Salzburg

Tel: +43 662 4482 - 3110

&S
eb Haus

www.eb-haus.org Austria.
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Spendenverwendung

EBRA bedankt sich sehr herzlich fur die groB-
D zUgige UnterstUtzung, die den ,Schmetterlings-

kindern“ zuteil wird. Der Betrieb des EB-Hauses
Austria, die Foérderung der Forschung auf dem Weg
zur Heilung und unmittelbare Hilfe fur betroffene, sozi-
al benachteiligte Familien sind nur mit Spenden — mit
Ihren Spenden — maéglich.
Fur uns ist es oberstes Gebot, diese Spenden nicht
nur nach den Grundséatzen der RechtmaBigkeit, Wirt-
schaftlichkeit, ZweckmaBigkeit, Sparsamkeit und
Transparenz zu verwenden sondern auch dafir zu
sorgen, dass die uns Uberlassenen finanziellen Mit-
tel ausschlieBlich im Sinne der Statuten und der Ver-
einsziele eingesetzt werden.
In unserer Kommunikation, speziell auch in unseren
Spendenaufrufen, legen wir groBen Wert darauf, ein
wahrheitsgetreues Bild der Anliegen und Bedurfnis-
se der ,Schmetterlingskinder” zu zeichnen und ihr
Schicksal ohne Ubertreibung darzustellen. Trotz viel-
faltiger Einschrankungen und Schwierigkeiten, die ein
Leben mit EB mit sich bringt, ist es uns deshalb wich-
tig, EB-Betroffene nicht nur als krank, traurig, unbe-

Spendenahsetzharkeit

rdhrbar und schmerzverzehrt darzustellen, sondern zu
zeigen, dass sie froh und optimistisch das Beste aus
ihrem Schicksal machen kdnnen.

Um lhnen die Sicherheit zu geben, dass Ihre finan-
ziellen Zuwendungen nach diesen Grundséatzen ver-
wendet werden, unterzieht sich DEBRA Austria jedes
Jahr freiwillig der strengen Kontrolle durch die unab-
hangige Kammer der Wirtschaftstreuhdnder und tragt
seit dem Jahr 2004 das Osterreichische Spendengti-
tesiegel*. Auch DEBRA Sudtirol — Alto Adige wird seit
2010 laufend mit dem Sicher Spenden-Siegel zertifi-
ziert und weist so die korrekte Spendenverwendung
nach. <& Dr. Rainer Riedl, Obmann DEBRA Austria

*Das Spendengitesiegel wird jahrlich von der Kammer der Wirt-
schaftstreuhdnder verliehen. Gepriift werden dabei die Ordnungs-
maBigkeit der Rechnungslegung, das interne Kontrollsystem, die
satzungs- und widmungsgeméBe Mittelverwendung, Sparsamkeit
und Wirtschaftlichkeit, die Finanzpolitik, das Personalwesen sowie
die Lauterkeit der Werbung und die Ethik der Spendenwerbung.

Somit kdnnen Sie sicher sein, dass Ihre Hilfe ankommt!

Spenden an den Verein DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa (SO 1255) sind geméaB § 4a Z. 3 und 4

EStG steuerlich absetzbar.

Der Verein DEBRA Sudtirol — Alto Adige ist im italienischen Landesverzeichnis der ehrenamtlich tatigen Organisa-
tionen eingetragen (276/1.1). Auch Spenden an DEBRA Sddtirol kénnen von der Steuer abgesetzt werden. %:»

Spendenkonten und Spendengiitesiegel

SPENDEN
GUTESIEGEL

Spenden: PSK 90.000.096
IBAN: AT89 6000 0000 9000 0096

DEBRA Siidtirol - Alto Adige

DEBRA Austria, Hilfe bei Epidermolysis bullosa

Spenden: Sudtiroler Volksbank, Filiale Toblach
IBAN: IT56 P058 5658 3600 1557 1103 341

Nahere Informationen zu Spendengtitesiegel und Sicher Spenden-Siegel siehe www.0sgs.at bzw. www.spenden.bz.it.
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Harald Krassnitzer

Wer beim Spenden auf Nummer Sicher gehen machte, achtet auf
dieses Zeichen: Das Osterreichische Spendengiitesiegel steht fiir
geprufte Sicherheit durch strenge Qualitatsstandards, Transparenz
und laufende Kontrolle - die Spendengelder werden widmungs-
gemal und wirtschaftlich eingesetzt.www.osgs.at www.osgs.at

Das sichere Zeichen
fur Spenden mit Sinn.




Vergissmeinnicht.at

Die Initiative fur das gute Testament

Lo

o
L4

C A : . : oo &8
Wird einmal etwas von mir zurtckbleiben? e °

-

. Wir reden immer davon, wie wichtig Forschung ist, zum Beispiel um Krankheiten bekampfen zu kénnen. Forschungsein-
richtungen tragen so wesentlich zu einem besseren Leben bei — jetzt und in der Zukunft. Mir personlich liegt auch Kunst
und Kultur am Herzen. Ich will, dass einmal von mir etwas zurtickbleibt: Ja, ich kann mir vorstellen, solch eine gemeinntt-

zige Organisation in meinem Testament zu bedenken.” o
%

Broschiire jetzt anfordern:

Wundervolle Ideen, um mit meinem Testament in Erinnerung zu bleiben. Vergissmeinnicht.at oder Tel.: 0800-700-111
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