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ACTITIUIVS

meist angeborene, unheilbare und unterschiedlich vererbbare Hauterkrankung

verschiedene Formen und Schweregrade
Das Wort EB lasst sich mit "Ablésung der Oberhaut in Form von Blasen" iibersetzen

Die Diagnose "EB" bedeutet fiir Betroffene mit schwerer verlaufender Form ein Leben in
Schwerstbehinderung.

Bereits geringfiigige mechanische Belastung der Haut bewirkt wiederkehrende Blasenbildung und
Hautverletzungen.

Immer neu auftretende offene Wunden haben beim Abheilen unter Vernarbungstendenz die Folge
fortschreitender, erheblicher Funktionsstorungen, insbesondere der Hinde und Fii3e.

Verlust von Finger- und FuB3nadgeln, das Zusammenwachsen von Fingern und Zehen fiihren allmahlich
zu schwerster Behinderung.

Haufige Begleitmerkmale der EB sind Verletzungen und Vernarbungen der inneren Schleimhaute,
z.B. Mund, Zunge, der Speiserohre oder/und des Darms, was zu erheblichen Problemen bei der
Erndhrung fiihren kann.

Untergewicht und Kleinwuchs sind nicht selten Nebenerscheinungen dieses schweren
Krankheitsbildes.

Gabe von Nahrungserganzungsmitteln, hochkalorischer Nahrung, oder sogar das legen einer PEG-
Anlage verzogern diese Erscheinungen.




EEJ

EEBD

Kearatin 5/14

J Epidermis

Kaollagen XVIl / BP 180

Die DE.J bildet den Ubargang zwischen Dermis und Epidermis und weist gine hoc
speazialisiarte Basalmeambranstruktur auf. Sie basteht aus Proteinen, die komplaxs
Matzwarke biden. EBS Spaltebene bei Epidermolysis bullosa simplax; EB. Spalt-
ebene bei Epidermolysis bullosa junctionalis; EBD Spaltebane bei Epidermolysis

bullosa dystrophica.




Die sehr seltene Erbkrankheit Epidermolysis bullosa umfasst eine Reihe verschiedener Formen, die
alle spezifische genetische Vererbungsmuster aufweisen.

Die Beachtung der einzelnen Formen ist jedoch auRerst wichtig, da immer jeweilige Unterschiede
bestehen beziiglich der Erblichkeit, des Schweregrades und des Verlaufs der Epidermolysis.

Die Inzidenz von EB erkrankten Kindern liegt derzeit bei 1: 50.000 bis
Alle Weltweit: 350.000

Deutschland: ca. 4700

Davon ca. 800-1000 Schwerstbetroffene

Dadurch ist die Diagnosestellung erschwert, die Symptome werden oft nicht gleich erkannt.

Durch die Forschung in den letzten Jahren, ist es Moglich eine schnelle Diagnostik durchzufiihren
und so eine verbesserten Behandlung von beginn an zu ermoglichen

Die Patienten werden oft auf andere Erkrankungsbilder behandelt, z.B. Neurodermitis, Psoriasis
Durch eine ungenaue und falsche Diagnostik, haben die Betroffenen einen hohen Leidensdruck

Durch die Nichterfiillung der “asthetischen Werte“ erfolgt oft eine Ausgrenzung im taglichen Leben

Grundsatzlich sei hier aber zu beachten, dass EB weder ansteckend ist, noch die geistige
Leistungsfahigkeit eines Betroffenen beeinflusst



Soziale Aspekte

@ Die §eltenheit dieser Erbkrankheit bedeutet Unkenntnis in der Offentlichkeit und oft auch
bei Arzten, Pflegepersonal und Therapeuten.

@  Es werden in der Bundesrepublik Deutschland etwa 800 -1000 Betroffene vermutet, die mit
der schweren dystrophen Form leben miissen.

@  Ca.4000 Betroffene mit den leichter verlaufenden Formen

@  Der ganze Lebensweg eines EB - kranken Menschen wird von den uiblichen Vorurteilen und
Benachteiligungen gegeniiber Behinderten begleitet. Derartige Reaktionen der Umwelt
werden bei einer Hautkrankheit zusatzlich verstarkt durch die Angst vor Ansteckung und
das Nichterfiillen "asthetischer Werte" in der Gesellschaft.

@  Hieraus resultieren haufig starke Isolierung und gro8e psychische Belastung der Betroffenen
und ihrer Familien.

@ Das standige Angewiesen sein der Betroffenen auf die Hilfe anderer, erschwert eine
selbstindige Lebensfiihrung erheblich.



Unsere Aufgabengebiete

Informationen zu Verbandsmaterialien, Vorstellung neuer Materialien
Anwendung und Gebrauch

Besuche von Familien mit Neugeborenen, Information und emotionale
Unterstitzung

Beratung und Hilfestellung bei der Vermittlung von: Spezialisten,
Therapeuten,

Besuche in Kliniken und bei Pflegekraften

Beratung fiir die Familienangehorigen unter sozialen — psychologischen
Gesichtspunkten.

Hilfestellung bei Antragen: bei Krankenkassen, z.B. bei Schwierigkeiten mit
den Verordnungen, Pflegeversicherung,

Beratung und Hilfestellung bei Problemen mit Sozialamtern und
verschiedenen anderen Institutionen

Bei Beurteilungen des MDK, Beratung und Hilfestellung fiir Betroffene und
ihre Familien.



Epidermolysis bullosa

* Da die genauen Ursachen die zu einer EB fiihren zwar weitgehend bekannt sind, bleibt den
Betroffenen dennoch zur Zeit nur die Behandlung der auftretende Symptome.

* Ein hoher Pflegeaufwand mit mehrmals taglichen Verbandswechseln, Entleerung der Blasen mit
sterilen Kaniilen und die Behandlung offener Wunden gehort fiir die Betroffenen und ihre
Angehorigen zum Alltag.

* Nur durch die tagliche Wundversorgung mit speziellen Wundverbanden ist es moglich, einen fast
normalen Alltag zu leben.

* Viele Arzt- und Krankenhausbesuche bedeuten eine stiandige Mehrbelastung nicht nur psychischer
und physischer, sondern auch finanzieller Art.

* Dennoch ist es auch fiir die Angehorigen und auch fiir die Pflegedienste, oft eine grof3e
Herausforderung, da Unkenntnis in der Versorgung von EB-Betroffenen oft am Anfang, eine groRe
Hiirde sind.

* Die Liste der Verbandsmaterialien ist lang, nur durch eine optimale Pflegesituation, und die
moderner Wundversorgung und eine der Situation angepasste Erndahrung ist die Lebensqualitat
der Betroffenen gestiegen.

* Leider werden diese Aspekte oft bei den Krankenkassen ignoriert, da zdhlt leider oft nur der
finanzielle Aspekt.






Disziplin:

Anasthesisten:
Augenarzt

Chirurgen:

Erndhrungsberater:

Ergotherapeuten:

Friihforderstelle:
Hausarzt:
Hautirzte:

Kinderarzt:

Krankengymnasten:

Logopaden:

Intensivmediziner:

Psychosomatik:

Orthopaden:

Orthopadiemechaniker:
SPZ, Sozialarbeiter

Schmerztherapeuten:

Zahnarzte
l Kieferortophéaden

Haufige Probleme und MafBnahmen

Operationen, Verbandswechsel, bei der Schienenanpassung u.a.
Behandlung bei Blasen, Erosionen an Konjunktiven und Koronea

Pseudosyndaktylien, Pylorussstenosen, Osophagusdilatation, PEG-Anlagen, Plastische Chirurgie, Handchirurgie

Beratung bei Mangelzusténden, Opstipation und Sondenerndhrung

Entwicklungsforderung, Hilfsmittelwahl, Kontrakturprophylaxe, OE, Forderung der motorischen, kognitiven,
psychischen und sozialen Fahigkeiten

Entwicklungsforderung, Betreuung und Beratung

Grundversorgung, interdisziplinare Koordination

Diagnostik, Wundversorgung, Malignomfriiherkennung

Grundversorgung, interdisziplindre Koordination

Kontrakturprophylaxe und Behandlung, Vermeidung von Pseudosyndaktylien
Behandlung von: Sprach,-Sprech,-Stimm, Schluckstorungen und Atemiibungen
Behandlung bei Sepsis, Flissigkeits- und EiweiBverlusten,

Hilfestellung bei der Krankheitsbewéltigung

Operative Versorgung, Korrekturen von Gelenkkontrakturen,

Orthopéadische Schuhe, Einlagen, Schienenanpassung,
Erstellung von Gutachten flr Kindergarten, Schule, usw. Behindertenausweis, Pflegeversicherung, REHA
Krebstherapie, Verbandswechsel, Schmerztherapiebehandlung

Zahnerhaltung, Zahnaufbau, Mundschleimhautbehandlung
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Die Seltenheit dieser Erbkrankheit bedeutet Unkenntnis in der Offentlichkeit, oft
auch bei Arzten, Pflegepersonal, Therapeuten sozialen Institutionen
(Kindergéarten, Schulen, usw.)

Der ganze Lebensweg eines EB - kranken Menschen wird von den Ublichen
Vorurteilen und Benachteiligungen gegentber Behinderten begleitet. Derartige
Reaktionen in ihrer Umwelt werden bei einer Hautkrankheit zusatzlich verstarkt
durch die Angst vor Ansteckung und das Nichterfullen "asthetischer Werte"
unserer Gesellschaft

Oft ist aber auch der Alltag eine grof3e psychische und physische Belastung ftr
die Betroffenen und deren Familien

Durch das stadndige Angewiesen sein auf Hilfe anderer, wird fur Menschen mit
EB eine selbstandige Lebensfiihrung erheblich erschwert, nur durch
EinfiUhlungsvermogen, Toleranz, Ricksicht und individueller Hilfen ist die
Situation leichter zu erdulden.
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