Die «Bock»-Weihnachtsaktion unterstiitzt ein Projekt zur Erforschung der Krankheit Epidermolysis bullosa

Lebensqualitat fallt unaufhorlich

WEIHNACHTEN — Der Wagenhauser
Kiinstler Rainer Schoch unterstiitzt
die Forschung zur Behandlung

von Schmetterlingskindern. Doch
woran leiden diese {iberhaupt?
Die Fachérztin Carolina Gouveia
und die spezialisierte Pflege-
fachfrau Rosaria De Lorenzo
geben im Interview Auskunft.

Ramona Pfund

«Schaffhauser Bock»: Frau Doktor Gou-
veia, woran leiden Schmetterlingskinder?
Carolina Gouveia*: Bei Epidermolysis
bullosa (EB) handelt es sich um eine
Gruppe genetlsch bedingter Krankheiten,
bei denen eine St6-
rung der Hautfra-
gilitit vorliegt. Dies
fithrt zu Blasenbil-
dung der Haut und
Schleimhdute nach
geringsten mechani-
schen Traumen.

Welche Symptome zeigt die Krankheit?
Gouveia: Der Schweregrad der Krank-
heit ist abhéngig vom Typ der EB. Bei den
schweren Formen treten die Blasen nicht
nur auf der Haut, sondern auch auf den
Schleimhéuten auf. So kénnen zum Bei-
spiel die Bindehaut der Augen, die Mund-
schleimhaut, die Schleimhaut des Magen-
-Darm-Traktes, der Harnwege und der
Atemwege betroffen sein. Kleideretiketten
und -nahte koénnen bereits Blasenbildun-
gen auf der Haut auslésen, und die Einnah-
me von fester Nahrung kann zu Wunden
in der Speiserohre fithren bis zur Verun-
moglichung der Nahrungsaufnahme.

Wie stark sind die Schmerzen einer betrof-
fenen Person?

Gouveia: Wegen den permanent vorhan-
denen, teils sehr grossen Blasen leiden die
Betroffenen unter starken Schmerzen, was
einer der Hauptgriinde ist, warum die EB
als die Krankheit mit der schlechtesten
Lebensqualitit gilt.

Welche Behandlungsmaoglichkeiten gibt es?
Gouveia: Bis heute ist noch keine Heilung
moglich. Die Behandlung zielt darauf,
Traumen der Haut zu verhindern, die
Heilung der Wunden zu verbessern so-
wie Komplikationen zu verhindern oder
zu pflegen. Es ist eine sehr komplexe
Krankheit, daher ist auch die Behandlung
fachiibergreifend. Dazu gehoren Derma-
tologie, Physiotherapie, Ernahrungsbera-
tung, Zahndrzte, Zahnchirurgie, Gastro-
enterologie, Orthopadie, allgemeine und
plastische Chirurgie, Augenspezialisten,
Hals-Nasen-Ohren-Arzte,  Stoffwechsel-
spezialisten, Psychologie, Onkologie, Pal-
liative Care und je nach dem noch mehr.
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Dieser fiinfjahrige irakische Junge leidet an der Schmetterlingskrankheit. Das US-
amerikanische Militar half bei der Diagnose und der medizinischen Versorgung. Bild: Keith Milks

Frau De Lorenzo, wie behandeln Sie als
spezialisierte Pflegefachfrau eine an EB er-
krankte Person?

Rosaria De Lorenzo*: Im Moment bilden
symptomatische Therapien wie professio-
nelle Wundversorgung, Schmerztherapie,
Schutzmassnahmen oder Juckreiztherapie
das Zentrum der heutigen Behandlung.
Somit ist das wesentliche Ziel der Pflege
die Erhaltung, Férderung und Unterstiit-
zung von Alltagskompetenzen, um Unab-
héngigkeit, Wohlbefinden und Gesund-
heit zu erhalten und wiederzuerlangen.
Die starken stin-
digen
die durch viele Ver-

Schmerzen,
bandwechsel und
die Wundreinigung
entstehen, verursa-
chen einen hohen
Leidensdruck.

Was bedeutet diese Krankheit fiir den All-
tag der Betroffenen?

Gouveia: Das tagliche Leben ist limitiert:
Jede Mahlzeit, jede Bewegung und jegliche
andere alltagliche Aktivitit muss sorgfdl-
tig geplant werden, um Verletzungen zu
vermeiden. Das bedeutet, die Betroffenen
miissen sehr viel Zeit und Energie investie-
ren, um einfachste Handlungen auszufiih-
ren. Es bedeutet auch, dass Aktivitaten, die
fur andere Kinder normal sind, wie bei-
spielsweise Fussballspielen, sehr schwierig,
wenn nicht sogar unméglich sind.

Was bedeutet EB fiir die Angehorigen?

Gouveia: Einerseits fithlen sich die Eltern
schuldig, weil sie diese Krankheit in den
meisten Fallen vererbt haben, auch wenn
sie sich dessen vorher nicht bewusst waren
und es nicht ihr Fehler ist. Andererseits
ist die tagliche Pflege mit Wundreinigung
und Verbandswechsel sehr anspruchsvoll
und bendétigt meist vier bis sechs Stunden
pro Tag. Das bringt eine hohe emotiona-
le Belastung fiir die pflegende Person mit

sich, denn es bedeutet, jemanden zu pfle-
gen und dabei zu wissen, dass dies dusserst
schmerzhaft fir die geliebte Person ist. Fiir
die Geschwister ist es ebenso schwierig,
mit der Situation zurechtzukommen: Sie
sehen das téagliche Leiden, Spielen mit dem
Bruder oder der Schwester ist stark limi-
tiert und zudem ist die Aufmerksambkeit
der Eltern oft auf das kranke Kind gelenkt.
De Lorenzo: Familien, die ein an EB er-
kranktes Kind versorgen, sind durch einen
sehr hohen Pflegeaufwand und viele Arzt-
besuche bestimmt.

Wie sieht die Zukunft einer erkrankten
Person aus?

Gouveia: Das hangt vom EB-Typ ab. In
einigen weniger schlimmen Féllen werden
die Symptome mit der Zeit besser, und
die Personen erleben als Erwachsene fast
keine Einschrankungen mehr. In den har-
testen Fallen wird die Krankheit mit der
Zeit immer schlimmer. Bei EB-Betroffe-
nen sind Morbiditat und Mortalitét stark
erhoht. Eine hdufige Todesursache der
erwachsenen Patienten sind Spinaliome,
eine sehr aggressive Form von Hautkrebs.
Diese Personen sterben meistens, bevor
sie 40 Jahre alt werden.

Wie verbreitet ist diese Krankheit?
Gouveia: Es ist eine sehr seltene Krank-
heit, und es gibt nicht viele Studien, die
klar zeigen, wie verbreitet sie ist. Gemaiss
zwei guten Studien gibt es auf eine Milli-
on Menschen etwa 8 bis 10 EB-Patienten
und auf eine Million Neugeborene etwa
20 erkrankte. Es gibt kein Register fiir die
Schweiz, aber es sind schatzungsweise 100
erkrankte Personen.

Warum tritt sie auf? Ist sie vererbbar?

Gouveia: EB ist eine genetische Erkran-
kung. Es gibt zwei Moglichkeiten, wie sie
auftreten kann: Eine neue Mutation (gene-
tischer Fehler) tritt bei oder kurz nach der
Befruchtung auf, oder sie ist von einem

Die Weihnachtsaktion
des «Bocks»

Schmetterlingskinder haben sehr zer-
brechliche Haut, fast wie Schmet-
terlingsfliigel. Um die Forschung

mit Spenden zu unterstiitzen, hat

der Kiinstler Rainer Schoch aus
Wagenhausen Schmetterlinge aus
Bambus entwickelt (siehe «Bock»
vom 15. und 22. November). 50 Pro-
zent des Verkaufserloses der bunten
Unikate gehen an die Fondation
Enfants Papillons in Sion, unter deren
Leitung Arzte nach Behandlungs- und
Therapiemdglichkeiten suchen. Die
Schmetterlinge eignen sich als Deko-
ration oder Weihnachtsgeschenk. Sie
sind noch bis am 9. Januar im EKS
Lichtformat an der Vordergasse in
Schafthausen ausgestellt und kéuflich.
Weitere Spendemaoglichkeiten sind
unter www.enfants-papillons.ch (fran-
zosisch) zu finden.

oder beiden Elternteilen vererbt. In den
meisten Fillen ist es erst bei der Geburt
moglich, die Krankheit festzustellen.

Wie weit ist die Forschung? Ist eine Heilung
realistisch?

Gouveia: Auch wenn EB eine sehr selte-
ne Krankheit ist, gibt es aktuell mehrere
wissenschaftliche Studien, die sich damit
befassen. Dabei wird nicht nur an der
Gentherapie geforscht, sondern auch an
anderen Moglichkeiten der Behandlung.
Es gab in diesem Bereich viele Fortschrit-
te, die eine mdogliche Heilung realistisch
werden lassen. Es wird vielleicht noch
Jahre dauern, aber ich glaube daran, dass
es moglich sein wird.

Was wiinschen Sie sich personlich fiir die
Schmetterlingskinder?

Gouveia: Ich wiinsche mir, dass wir wéh-
rend dem Warten auf Heilung besser beim
Zurechtkommen mit den téglichen Her-
ausforderungen unterstiitzt werden. Die
Symptombehandlung ist anspruchsvoll
und zeitaufwendig. Das Gesundheitssys-
tem ist nicht auf eine solche Komplexitat
der Behandlung eingestellt, weshalb die
Involvierten immer um finanzielle Unter-
stiitzung fir bessere Pflegemdoglichkeiten
kampfen miissen.

De Lorenzo: Ich wiinsche mir, dass ge-
wisse Dinge unbiirokratischer bearbeitet
werden kénnen.

*Carolina Gouveia ist Fachérztin fiir Epidermo-
lysis bullosa (EB) und arbeitet auf einer spezia-
lisierten Abteilung im Inselspital Bern. Rosaria
De Lorenzo ist als Pflegefachfrau spezialisiert
auf die Behandlung von Schmetterlingskin-
dern. Sie arbeitet beim Biirgerspital Basel.





