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Onze jaarlijkse Debra Dag is weer achter de rug! Uit naam van ons bestuur wil
ik iedereen bedanken om weer zo talrijk aanwezig te zijn. Wij kregen vele IBAN: BE04 9793 2866 7731
positieve reacties over het aangename en prachtig gerestaureerde Koetshuis
van Roosdaal. Heel speciaal danken wij de familie Wauters, Erna, Damien en BIC: ARSPBE22
Sylvie, voor de warme ontvangst en goede zorgen gedurende de ganse dag.

In deze nieuwsbrief kan je de mooiste foto's van deze dag bekijken en een
verslag lezen van de ouders van Kamiel die voor het eerst aanwezig waren. Je
kan ook het tweede deel lezen over mijn tandprothese, en Gregory heeft zijn
triathlonavontuur neergeschreven voor ons.
Jaargang 12
Veel leesplezier dus en als je zelf ook iets leuk hebt meegemaakt of iets wil Nummer 41
vertellen over je leven met EB dan mag je ons dat zeker laten weten en dan
komt het zeker aan bod in een van onze volgende nieuwsbrieven.
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DEBRA-DAG 2010

Een greep uit de sfeerfoto’s, met dank aan amateur-fotograaf Ilona Vanaert en assistente
Eveline Wygaerts. Meer foto’s vind je op onze website.

De stand van Molnlycke (Safetac en Tubifast), met Barbara
Wessels en Katy Van Lierde, specialisten wondverzorging voor
respectievelijk het Vlaams en Franstalig landsgedeelte.

Ook Marc Lens van Hospithera (Polymem, Trio Niltac en Com-
fifast) was er weer.

Voorzitter Stief Dirckx verwelkomt de (60)
aanwezigen en secretaris Ingrid Jageneau geeft
een kort jaaroverzicht.

Een 15-tal gezinnen waren aanwezig, omringd
door familie en verpleegkundigen.

Voor onze hoofdsponsor Lions Millénaire is de
Debra-dag een ideale gelegenheid om bestuur en
de leden van onze vereniging te ontmoeten. Ook
enkele dames van WIC (Women’s International
Club) kwamen kennismaken.

Voedingsdeskundige Tessa Bosmans van het Leuvense EB-team begeleidde
vorig jaar Christel Kuppers, die afstudeerde als bachelor voedings-en dieet-
kunde. Christel presenteerde haar afstudeerwerk: “Voeding en EB: van theorie
naar praktijk”. Bij het werk zit ook een praktisch gedeelte, nl. vier brochures
met voedingsdingsadvies voor baby’s, peuters, kleuters en schoolgaande kin-
deren. De brochures zijn gratis en kan je bestellen bij het EB-team in Leuven
of via onze website bij “publicaties”.

Tijdens de workshop in de namiddag gaf Tessa meer uitleg in de vorm van een
quiz. De deelnemers kregen tips om de voeding te verrijken met extra vezels,
calorieén, vetten, eiwitten, zink, ijzer, selenium ... Hoe kan je een verrijkte
maaltijd toch uitbalanceren zodat ze niet voor bv. constipatie of diarree zorgt?
Hoe kan je koekjes, dessertjes en drankjes (lekker, maar meestal niet zo
gezond) aanvullen met supplementen om er toch nog wat extra's in te steken ?

Gastspreker dit jaar was Professor Alain Hovnanian. Hij werkt sinds kort in
het Parijse kinderziekenhuis Necker, om er een eerste klinische test op punt te
stellen voor gentherapie bij RDEB. Deze test wordt voorbereid in het Centrum
voor Klinisch Onderzoek (CIC) en in samenwerking met het MAGEC centrum,
dat onder leiding staat van Pr Christine Bodemer (www.magec.eu).

Het onderzoeksteam heeft onlangs bewezen dat gentherapie op mensen met
RDEB mogelijk is door transplantatie van genetisch gecorrigeerde huid, door
middel van een ‘beveiligde’ vector. (Titeux et al. Mol Ther 2010).

Dit resultaat is belangrijk omdat het de weg voorbereidt naar een klinische
proef die gebruik zal maken van een nieuwe generatie virale vectoren die on-
gevaarlijk zijn voor het organisme.

Tijdens het vragenuurtje bleek dat het aspect erfelijkheid moeilijk te begrijpen
materie is en dat onze mensen bijkomende uitleg nodig hebben, toegepast op
hun eigen situatie. Wie al iemand met EB in de familie heeft, wil natuurlijk
graag weten hoeveel kans er is dat EB zich nog zal voordoen en of genezing in
de nabije toekomst mogelijk is.

Speciale dank aan Pr Hovnanian die toch bereid was de Thalys naar Brussel te
nemen, ondanks een overboeking en een zware verkoudheid !
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(vervolg) DEBRA-DAG 2010

De tolken, Daniel Bauwens (tevens Debra-bestuurslid en
lid van Lions Brussel Munt) en Elien Langen hadden de
zwaarste job van de dag.

Door een misverstand waren de presentaties niet op voor-
hand beschikbaar. Vooral de lezing van Pr.Hovnanian was
van een hoog wetenschappelijk niveau.

Knap gedaan ! Een dikke proficiat !

Denise en Annick ,
onze EB-nurses in
Leuven, keuren de
Comfifast Easywrap
Suits van Synergy

Health (Hospithera).

De shirts en broek-
jes kunnen ge-
bruikt worden voor |
het fixeren van
verbanden. Enkele
kinderen testen het
momenteel uit.

Twee mama'’s gezellig aan de babbel

Dr. Marianne Morren, dermatologe,
en Tessa Bosmans, voedingsdeskun-
dige, EB-team UZ Leuven

De meeste pret was er te beleven bij Karen en Sandra van
Kip van Troje, het reizend Speeltheater uit Gent.

In de voormiddag werd er vooral heel veel gekliederd, het
resultaat kregen wij voorgeschoteld bij het dessert: een
frambozenfantasie uit het dieetboekje van Christel.

Jammer van de regen, maar de huifkartocht door het mooie
Pajottenland viel toch wel in de smaak.

Het mooiste compliment kregen we van Sakura’s mama:
“Onze dochter hebben we bijna niet gezien” :-)
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KAMIEL ®

Heel dichtbij

Ik zie lichtjes in je ogen
Kom eens heel dichtbij

Ik zie mij

Je ogen zijn twee spiegeltjes
Lie je het ook bij mij

(Hans & Monique Hagen)
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(vervolg) DEBRA-DAG

Jan, papa van Kamiel, schreef een impressie.
Het volledige verhaal van Kamiel (JEB Herlitz) en co kan je lezen op de

prachtige blog van An en Jan: http://snauwaertjes.blogspot.com/

In 1963 werd in Engeland een meisje met EB geboren, genaamd Debra. Kennis over de
ziekte was in die periode zeer gering en aangepaste geneeskundige noch financiéle zorg
werden aangeboden. De moeder van Debra richtte een zelfhulpgroep op die de naam van
het meisje kreeg. Een groep mensen die trachtte de levensomstandigheden van EB-
patiénten te verbeteren door te ijveren voor recht op adequate verpleging, recht op
financiéle ondersteuning, recht om opgenomen te worden in onze samenleving.

Ondertussen is DEBRA uitgegroeid tot een internationaal georganiseerde
patiéntenvereniging en werd er enkele jaren geleden in Belgié ook een afdeling opgericht.
Met de inzet van verschillende EB-patiénten en hun familieleden en de broodnodige
sponsors ondersteunen ze o.a. de EB-verpleegsters uit Leuven, het multidisciplinaire
artsenteam en ijveren ze voor financiéle ondersteuning bij het Bijzonder Solidariteitsfonds.
Zonder hun inzet had het leven van Kamiel er totaal anders uitgezien.

Jaarlijks organiseert DEBRA Belgié een dag waarbij patiénten en hun familieleden elkaar
kunnen ontmoeten, tips & tricks kunnen uitwisselen, de kinderen met elkaar kunnen spelen,
de professoren en verpleging hun patiénten in een andere omgeving kunnen leren
kennen,... Aangezien Anneke en ik lid zijn van DEBRA, kregen we ook een uitnodiging in de
bus.

Ons eerste idee was dat we deze confrontatie niet moesten aangaan omdat het te pijnlijk
zou zijn. Maar toen we hoorden dat andere ouders die een gelijkaardige ervaring delen ook
aanwezig zouden zijn, besloten we onze moed bij elkaar te rapen. Zondag 26 september
was het zo ver en met een klein hartje reden we naar Brussel.

We werden verwelkomd door de voorzitter van DEBRA Belgié, die zelf dystrofische EB heeft.
De standjes met verzorgingsproducten, plakkers en verbanden verhulden de reden van ons
samenzijn niet. Onze badge opgespeld en dan met een koffietje even tot rust komen in de
bar. Beetje bij beetje vulden de stoelen zich met EB-verwanten en werd de confrontatie met
dat belangrijke deel van ons leven intenser. Waar we normaal gezien zonder problemen
kunnen praten over Kamiel en zijn ziekte, voelden we nu dat hier onze pijn en ons verdriet
gedeeld werden.

De voormiddag was gevuld met een infosessie rond EB en voeding, terwijl de kinderen zich
amuseerden met het bereiden van EB-vriendelijke gerechten. Tijdens het middageten
knoopten we enkele gesprekken aan met volwassen EB-patiénten en ouders van kinderen
met EB. Hieruit bleek nogmaals dat twee EB-patiénten moeilijk vergelijkbaar zijn en dat ook
Kamiel een uniek persoontje is. Maar dat de zorg en liefde voor een kind, het verlies van
onbezorgdheid en het ontstaan van een intense band, wel gemeenschappelijk zijn.
Zorgrituelen van jonge ouders, trokken ons terug in de cocon waarin we 4 maanden
leefden.

Voor de eerste keer praatten we ook met de ouders van een kindje uit Charleroi dat in het
voorjaar van 2010 eveneens overleed aan Junctionele EB Herlitz. Een jongen die op een
manier nog dichter bij Kamiel staat. En een mama en papa die ons beter kunnen begrijpen
dan onze naasten. Het deed ons goed om met hen te babbelen over die intense maanden
en de maanden waar we ons nu in bevinden.

In de namiddag maakten we kennis met de laatste genetische EB-analyses en technieken
om EB te behandelen. Professoren over de hele wereld verdiepen zich in EB en zoeken naar
manieren om mensen (delen van) een gezonde huid te geven. En hoewel een genetische
ziekte niet zomaar genezen kan worden, geven de eerste succesvolle behandelingen toch
hoop.

Huiswaarts rijdend voelden we dat de dag veel energie had gevergd, maar eveneens dat
deze ontmoetingen een deel uitmaken van wie we zijn en dat het delen van onze gevoelens
met deze mensen essentieel is. Maar het belangrijkste gevoel waarmee we naar de Stille
Kempen reden, was de kracht van deze personen. De levensenergie waarvan ze vervuld zijn
en de wijze waarop ze hun ziekte dragen.


http://snauwaertjes.blogspot.com/
http://www.debrachile.cl/

Verhaal van Stief :
Ik krijg nieuwe tanden ! Deel 2

Op vrijdag 13 februari 2009 werd de eerste stap gezet. Vanaf die dag kon ik dus
niet meer terug. Gelukkig zijn we niet bijgelovig!

Vlak voor de eerste ingreep had ik nagedacht en mezelf 2 dingen voor ogen
gehouden. Het eerste was een persoonlijke uitdaging. Het probleem van het eten
was me vooral opgevallen bij het eten van frieten. Ik ben enorm verzot op
frieten, ik eet ze minstens één keer per week en soms komt daar nog wel een
tweede keer bij. Mijn uitdaging zou er uit bestaan dat ik totaal géén frieten meer
zou eten totdat alles achter de rug zou zijn. Met zoveel moeilijkheden bij het eten
kon ik er toch niet echt meer van genieten.

Mijn tweede overpeinzing betrof de duur van dit hele proces. Ik rekende voor
mezelf uit dat het 4 a 5 ingrepen zou duren om alles af te werken met
aansluitend nog wat tijd voor de kleine details. Als ik dan telkens één maand
telde tussen elke ingreep kwam ik uit op een duur van 6 maanden of net iets
meer. Kort na de zomer zou dus alles al achter de rug zijn. De tijd zou het
zeggen...

Om de resterende tanden te trekken werden 2 dagopnames gepland. Eén ingreep
voor de tanden links onderaan en één ingreep voor de tanden rechts onderaan.
Op die manier kon de narcose beperkt blijven en kreeg de mond ook voldoende
tijd om te genezen. De eerste ingreep was dus 13 februari en de tweede volgde
op 6 maart. Al kort na de eerste ingreep werd het duidelijk dat het eten de
komende maanden alleen maar moeilijker zou worden. Ik zou zeker een tijdje
gedoemd zijn tot veel puree eten én pasta nam de plaats in van de frieten.
Gelukkig ben ik een echte pasta freak (op de 2de plaats na frieten).

Kort na de tweede ingreep dook er een onverwacht probleem op. Bij het trekken
van de laatste tanden kwam er een ontsteking van het tandvlees opzetten
(blijkbaar zat die ontsteking al in de tand). Ik moest dus een tijdje antibiotica
nemen en de volgende stap werd uitgesteld omdat het te gevaarlijk zou zijn. Er
was ook één kies blijven staan omdat die te ver achterin stond en daar was een
sterkere verdoving voor nodig. Dit was wel handig omdat die het eten toch nog
iets makkelijker maakte.

Een volgende afspraak volgde pas begin juni, om de plaatsing van de
implantaten te bespreken. Enkele dagen ervoor was al een scan genomen om de
sterkte van het bot nogmaals te checken en om te kijken of de ontsteking
volledig weg was. Het plaatsen van de implantaten was de zwaarste stap. Er
moest geboord worden tot in het kaakbeen. Hierin zouden dan de implantaten
gezet worden. Om het gebit vast te zetten was het ook belangrijk om de
implantaten zo goed mogelijk te spreiden zodat er geen speling op het gebit kon
komen.

De ingreep was gepland voor eind juni. Maar toen kwam plots onze pa met een
geweldige (of ongelukkige) ingeving. We hadden namelijk in juli een vakantie
geboekt van 10 dagen naar Italié. Hij vroeg zich af of het niet te gevaarlijk zou
zijn om 2 weken na de operatie al op vakantie te vertrekken? Wat als er een
probleem zou opduiken? Ook de dokters vonden het wat riskant en dus werd
alles uitgesteld tot na de vakantie. Helaas hebben dokters en ziekenhuizen ook
recht op vakantie en dus kon de operatie pas ingepland worden op 4 september.
Godverd... daar ging mijn planning! Maar goed dan, dit was niet het juiste
moment voor avontuurtjes en we moesten wel op veilig spelen.

Op 4 september werden de implantaten geplaatst, door Dr. Coelst, een collega
van Prof. Vinckier. Voor deze ingreep was een zwaardere verdoving nodig met
intubatie, maar toch kon het gewoon tijdens een dagopname. Toen ik weer
wakker werd, deed mijn mond wat meer pijn dan bij de vorige ingrepen.
Blijkbaar had het wat moeite gekost om één van de implantaten zo ver mogelijk
achteraan te plaatsen. De andere drie implantaten stonden samen vooraan op
een rij. Mijn mond had dus wat meer wondjes en blaren dan anders, maar na
een paar dagen was dat al weer vergeten.
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Dit is een voorbeeld van een
kliksysteem waardoor je het
gebit zelf thuis kan uitnemen.
Maar daarvoor was mijn
mond te klein en dus is het
kliksysteem vervangen door
vaste schroeven.

|k kan het gebit dus zelf niet
uitnemen, dat kan alleen met
een speciale schroeven-
draaier in het ziekenhuis.
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(vervolg) Het verhaal van Stief:
ik krijg nieuwe tanden !

Een week later moest ik op controle om na te gaan of alles nog op zijn plaats zat. Er was
eigenlijk niet zo veel aan te zien, in de spiegel zag ik alleen een drietal zilverkleurige kopjes
boven mijn tandvlees uitsteken, het vierde kopje kon ik amper zelf zien in de spiegel. Na
verloop van tijd zou de zwelling in mijn mond wel afnemen en moest het tandvlees zich
netjes rond de implantaten herstellen.

Maar weer een paar dagen verder sloeg even de paniek toe. Terwijl ik op mijn werk bezig
was, voelde ik plots een van de kopjes loskomen. Ik dacht eerst dat ik het me maar
inbeeldde, maar een uurtje later viel het er volledig uit. Het zag er uit als een smal
schroefje met daar bovenop een dikke kop: was dat het implantaat? Oh jee, is dit wel een
goed teken? Is alles nu totaal voor niks geweest? Ik belde zo rap mogelijk naar het
ziekenhuis, maar Dr. Coelst was pas 2 dagen later in Leuven, ik kon dan meteen
langskomen. Hij stelde me meteen gerust: ik was niet het implantaat zelf kwijt, maar
gewoon een schroefje dat het implantaat afsloot. Oef!

Je moet een implantaat dus voorstellen als een soort plug, waarin later het gebit kan
vastgezet worden. Dit schroefje was maar een tijdelijke bescherming. Omdat het schroefje
er toch 2 dagen volledig uit was geweest, was het tandvlees al over het implantaat heen
gegroeid, dat moest worden opengemaakt zodat het schroefje er weer in kon gedraaid
worden. Wel een beetje pijnlijk, maar ik was al blij dat het niks erger was.

De komende 2 maanden moest alles weer herstellen en kregen de implantaten tijd om vast
te groeien in het kaakbeen. Ik moest er alleen op letten dat ik in de beginperiode niet te
veel kracht zou zetten op de implantaten tijdens het eten. In die periode kwamen meerdere
schroefjes nog wel eens los, maar ik wist nu dat het niet erg was. Gewoon even snel op en
neer naar Leuven om het weer vast te laten draaien.

(wordt vervolgd ...)

Het verhaal van Gregory: mijn eerste triation!

In juni schreef Gregory een bericht op ons forum.

Gregory is 38 jaar en woont in de regio Charleroi. Hij heeft EB Simplex en is leraar licha-
melijke opvoeding. Opmerkelijk, niet waar? Ook 2 van zijn 3 kinderen hebben EB en hij
wil hen tonen dat je ondanks EB toch sportieve uitdagingen aan kan.

Gregory wou deze zomer trainen voor een halve triatlon: 1,9 km zwemmen, 80 km
fietsen en 21 km lopen. Vooral het lopen baarde hem zorgen, tot nu toe liep hij nooit
meer dan 11 km. Hij vroeg advies.

We konden een afspraak regelen met Katy Van Lierde van Monlycke, die bij hem thuis op
bezoek ging en hem het gamma toonde. Tot nu toe had hij deze producten nog nooit
gezien. Hij was enthousiast en besloot ze te testen op training. Hij begon met telkens 5
km te lopen en regelmatig de verbanden in zijn schoenen te controleren, om te leren hoe
hij ze het best aanbracht en te vermijden dat ze zouden gaan schuiven.

In augustus schreef hij: “J’ai réussi " ! Het is me gelukt ! Ik heb mijn triatlon met suc-
ces beéindigd, dus ook de 21 km lopen ! ik moet toegeven dat ik de 7 laatste km heb
afgezien. Rond de 10 km kwamen de blaren opzetten maar ik heb verder gelopen op pure
wilskracht.

De verbanden hebben me enorm geholpen, hoewel ik wel blaren kreeg errond ! Maar ok,
ik heb de eindmeet gehaald, in 5u20, niet slecht voor een 15 keer, en 1u57 voor de
21km lopen.

Ik ben ervan overtuigd dat mijn prestatie een voorbeeld kan zijn voor de jeugd, en ook
voor mijn eigen kinderen (ondertussen is nummer 4 geboren !). Ze weten dat alles (of
toch bijna alles) mogelijk is, mits de nodige voorzorgsmaatregelen en een goede voorbe-
reiding.

: Ik ben bereid mijn ervaringen te delen met anderen die graag willen sporten.”



Verzorging en tips

EOSINE

Ingrid: 1k gebruikte vroeger altijd Eosine, totdat ik beter advies kreeg en...
totdat ik eens een glazen flesje liet vallen op de stenen badkamervloer.

Reactie van de EB-nurse: Vroeger werd eosine inderdaad veel gebruikt. Maar
het droogt de wonde en de wondomgeving enkel uit, ontsmet niet en geeft
korstvorming.

Bovendien heb je door de rode kleur geen goed zicht op de wonde.
MANICURE

In de literatuur vonden we volgende informatie over nagelproblemen:

Kitzz Thuiszorgmap, Ziektebeeld,p. 15

Bij alle typen EB kunnen de nagels niet of onvolledig zijn aangelegd. Dit kan
gepaard gaan met pijnklachten, vooral als druk op nagelresten of nagelbed
wordt uitgeoefend. Als de nagel niet vanzelf geheel verdwijnt is nagelmatrix-
verwijdering soms nodig, vooral bij dominante dystrofische EB. Vaak groeien
de hoekjes van de nagel na de operatie toch weer uit. Dan is een rigoureuze
chirurgische aanpak vereist.

Epidermolysis Bullosa: Part I — Pathogenesis and Clinical Features.
Dermatologic Clinics = Volume 28 — Number 1 - January 2008 p.153

Abnormale nagels komen veelvuldig voor bij de meeste subtypes van EB en
ze horen tegenwoordig bij de criteria om de ernst van EB te scoren. Trauma
veroorzaakt ongetwijfeld misvorming van de nagels en daarom zijn vooral de
grote teennagels zwaarder getroffen. De abnormale nagels zijn het gevolg van
verlittekening van het nagelbed en de nagelmatrix. De problemen variéren
van mild tot zeer ernstig, van een “cosmetisch” probleem tot invaliditeit.

En in praktijk? Kan manicure helpen voor de vingernagels?

Micheline: de nagels van duim en wijsvinger zijn zo gespleten dat ik juist nog
een klein stukje in een hoekje heb dat ik dan heel moet afknippen en voor de
rest groeit de helft van de nagel verder, echt bizar. Aan de overige vingers
heb ik wel nagels maar ze splitsen en daarom ga ik bij de pedicure. We
knippen ze kort en daar komt dan een nagelverharder op (strong). Heb ik
gekocht bij Di van het merk Herome. Als er een nagel groeit en splitst doe ik
die verharder erop en het is alsof de nagel terug glad is en de gesplitste nagel
terug plakt. Ik moet dit wel verscheidene keren herhalen en bij het te lang
worden van de nagel toch weer kort afknippen tot aan de splitsing. en weer
zijn we waar we begonnen waren. Maar ik kan ze zo toch wel echt onder
controle houden. De verharde nagels die naar boven groeien worden met een
waterfrees glad gemaakt. Ik kan er ook een kleurtje opzetten en nu zit ik niet
meer met mijn handen in de mouwen, ik laat ze zien en er komt geen reactie
meer van de mensen die mij niet kennen.

Iris: Mijn vingernagels zagen er sowieso al niet zo mooi uit. Ze begonnen ook
heel fel "omhoog" te groeien en werden zo goed als blauw... Echt geen mooi
zicht ! 't Minste dat ik ergens met mijn nagel tegen stootte, werd hij blauw.
Ik ben ondertussen bezig met een nagelkuur. Een medisch manicure komt om
de 5 weken mijn nagels bewerken. Ze freest ze dan, en knipt en vijlt ze bij.
En ik moet zeggen, het resultaat mag gezien worden....

www.debra-belgium.org/forum

|
FORUMS
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Mederland.

16-18 NOVEMBER
INTERNATIONAL

CONGRESS

2010

DebRA

SANTIAGO-CHILE

Het internationale congres
gaat dit jaar door in Chili.
Het bestuur heeft beslist
deze keer niet deel te
nemen, maar we hopen in
de volgende nieuwsbrief
verslag te kunnen vitbren-
gen.

Het congres 201l gaat door
in Groningen, Nederland.
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Debra en EB wereldwijd

BIRMINGHAM CHILDREN’S HOSPITAL, UK

Jaarlijks organiseert het EB-team in Birmingham, olv Prof Celia Moss, een tweedaagse
training voor professionele hulpverleners. Het accent ligt op de multidisciplinaire aanpak.
Dit jaar (maart 2010) vaardigde Debra Belgium vier verpleegkundigen af. Denise en Annick,
onze EB-nurses in Leuven, alsook Petra en Tine die op dermatologie werken in het Koning
Fabiolaziekenhuis te Brussel. Wij kregen deze brief van hen:

Eerst en vooral willen wij de organisatie Debra bedanken voor de mogelijkheid die zij ons boden voor
het bijwonen van de cursus te Birmingham.

Het was voor ons een zeer leerrijke ervaring. Wij kregen er een totale benadering van de verschillende
aspecten van EB patiénten en hun omgeving. Deze samenkomst leidde tot een zeer interactieve en
constructieve communicatie onder de aanwezige deelnemers uit verscheidene Europese landen.

De complexiteit van de behandeling van EB patiénten eist een goede voorkennis zowel op medisch,
paramedisch, sociaal als psychologisch vlak. Door deze multidisciplinaire uiteenzetting kunnen wij
voortaan een meerwaarde bieden aan de behandeling van EB- patiéntjes binnen ons universitair
kinderziekenhuis en de begeleiding van hun familie.

Met vriendelijke groeten,

Petra Van Capellen & Tine Bourgoing

Hoofdverpleegkundige & verpleegkundige raadpleging dermatologie
Universitair Kinderziekenhuis Koningin Fabiola

WEBSITE VAN DEBRA NEDERLAND VOLLEDIG VERNIEUWD

Onze noorderburen hebben een spiksplinternieuwe website
met veel informatie over EB, de verzorging, leven met EB
enzoverder. Surf snel naar www.debra.nl

Tip: op woensdag 1 december a.s. zal er korte aandacht zijn
op Nederland 1 in de reeks "Het Academisch Ziekenhuis" van
Teleac, om 19:25.

INTERNATIONAL AWARENESS WEEK

Sinds enkele jaren worden er tijdens de laatste week van oktober overal ter wereld
sensibliseringsactiviteiten georganiseerd voor EB.

Op de poster 2010 prijkt ook een Belgisch kindje, Morgan, naast lotgenootjes uit Irak,
Canada, Argentinié&, Chili, Costa Rica, Spanje, Australi&, USA, Mexico, Colombié&, Filippijnen,
Oostenrijk, Verenigd Koninkrijk, Pakistan, Tsjechié, Polen en Rusland !

PLIGHT OF THE BUTTERFLIES

As the body's largest organ, SKIN is a powerful yet rarely appreciated veneer. Man has never made anything
better as sensor, shield, and communicator. Our skin protects everything inside our bodies from external threats,
helps us maintain the right temperature, and allows us to have a sense of touch. But not EVERYONE is so lucky...

Javier
COLOMBIA
Epidermolysis Bullosa (EB) is an inherited, lifelong, recurring blistering disorder which affects the skin and internal organs. It causes severe pain and in the more severe forms,

ion of limbs, and internal organs. It affects both genders and people of every race and ethnicity. EB is a rare genetic disorder that causes an
affected person’s skin to be so delicate that it's often associated with the fragility of a butterfly's wing — hence the pseudonym “butterfly children.”

Doctors familiar with this condition have said, “It's the most painful disease known to man.”

YOU CAN HELP PEOPLE WITH EB!

Please visit www.mywalkamile.org and learn more today!




EB, een zeldzame ziekte

WEESGENEESMIDDELEN (Orphan Drugs)

Artikel in Test Gezondheid 99 (oktober-november 2010) :
Weesgeneesmiddelen: te duur en te ontoegankelijk

Sinds 10 jaar neemt Europa maatregelen om de belangstelling voor en de
research van zeldzame ziekten aan te wakkeren. In Belgié is er vooruitgang,
maar het kan nog een stuk beter.

Wat is een weesgeneesmiddel? Dit is bestemd voor de diagnose, de preventie of
de behandeling van een zeldzame ziekte. De farmaceutische industrie ontwikkelt
het vaak niet wegens niet rendabel genoeg.

In ons land zijn momenteel 62 erkende weesgeneesmiddelen geregistreerd voor
54 aandoeningen. 40 van deze medicijnen worden reeds volledig terugbetaald
mits een attest van een adviserende geneesheer. De andere worden niet terug-
betaald, hetzij omdat de aanvraag nog loopt, hetzij omdat het farmaceutisch be-
drijf geen aanvraag heeft ingediend.

Het volledige artikel kan je vinden op de website van www.radiorg.be onder
rubriek ‘nieuwsberichten’ en op www.test-aankoop.be

Op de website van het RIZIV kan je algemene informatie vinden alsook de lijst
van vergoedbare weesgeneesmiddelen en de reglementering :
http://www.inami.fgov.be/drug/nl/drugs/orphan_drugs/index.htm

Weesgeneesmiddel voor EB?

De lezing van Prof. Alain Hovnanian op onze Debra-dag was hoopgevend !
Wij zijn nog niet aan het einde van de weg, maar enkele zeer belangrijke stappen
zijn gezet.

De pre-klinische proeven hebben het ‘proof of principe’ van gentherapie ex vivo
bij RDEB aangetoond : de transplantatie van genetisch gecorrigeerde huid door
middel van een beveiligd retrovirus is mogelijk. Dankzij deze resultaten verkreeg
het huidequivalent de aanduiding als ‘weesgeneesmiddel’ van het Europees
Geneesmiddelenagentschap (EMA) in maart 2009.

Deze erkenning zal de voorbereidingen naar een klinische test vergemakkelijken.

EU/3/09/630 : Huidequivalent transplantaat, genetisch gecorrigeerd
met een COL7A1-coderend SIN retrovirale vector

Een aanduiding als weesgeneesmiddel werd eveneens verkregen door het
Engelse bedrijf Intercytex Ltd in september 2010 :
EU/3/10/774 : Allogene, humane, dermale fibroblasten

In 2006 verkreeg het Spaanse Cellerix SA reeds een orphan designation
EU/3/06/369 : Tweelagige geconstrueerde huid vervaardigd uit kerati-
nocyten van de patiént (autoloog) en fibroblasten van een donor
(allogeen) verankerd in een plasmamatrix

ZELDZAME ZIEKTENDAG 2010: FILM OVER JONGETJE MET EB WINT 1ste PRIJS

Ter gelegenheid van de derde internationale dag voor
zeldzame ziekten op 28 februari 2010, organiseerde
EURORDIS een foto- en videowedstrijd .

De eerste prijs VIDEO ging naar een Amerikaanse film over
een jongetje met recessieve dystrofische EB:
"Garrett: The Boy Beneath The Bandages"
‘Garrett: de jongen onder de verbanden’

Je kan de film bekijken op onze website
www.debra-belgium.org of op www.rarediseaseday.org

Meer info over
orphan drug designations
kan je vinden (enkel in het Engels)
op de website van het Europees
leneesmiddelenagentschap

http://www.ema.europa.cu

Rare Disease Day

Pagina9 @


http://www.ema.europa.eu/

Koning
Boudewijnstichting

‘ &

B

®» Pagina 10

(vervolg) EB, een zeldzame ziekte

Aanbevelingen en voorstellen tot maatregelen voor het Belgisch
Plan voor Zeldzame Ziekten

Hoe komen tot een geintegreerde en globale aanpak voor patiénten met een zeldzame

Ziekte ? (2010)

Het Fonds Zeldzame Ziekten en Weesgeneesmiddelen, beheerd door de Koning
Boudewijnstichting, kreeg de opdracht een Beleidsactieplan inzake zeldzame ziekten op te
stellen. Zo'n plan bestaat uit een reeks geintegreerde en globale acties op het vlak van
gezondheidszorg en sociaal beleid voor patiénten met een zeldzame ziekte. Doel is een
kader te creéren dat een betere diagnose en globale zorg van de patiénten toelaat, dat
toegang geeft tot gevalideerde informatie en dat de kennis, zelfredzaamheid en
levenskwaliteit van de patiénten en hun omgeving verbetert.

De samenstelling van het Fonds:

o Artsen en ziekenhuizen

. RIZIV en ziekenfondsen

. Federale overheid

. Industrie

. Wetenschappelijk Instituut Volksgezondheid

. Federaal Agentschap voor Geneesmiddelen en Gezondheidsproducten
. Kenniscentrum voor gezondheidszorg

. Patiéntenorganisaties

Het Belgisch Plan voor Zeldzame Ziekten wordt voorbereid in twee fasen. Fase 1 is achter
de rug en de resultaten werden gepubliceerd in oktober 2010. Dit document bevat een
eerste reeks van aanbevelingen en maatregelen waarvan men verwacht dat ze op korte
termijn kunnen geimplementeerd worden. De maatregelen zijn verdeeld over vier
verschillende actiedomeinen, met name:

. de organisatie van klinische expertise om de gezondheidsresultaten van patiénten te
verbeteren

. codificatie en inventarisatie van zeldzame ziekten

. mensen meer bewust maken van de problematiek, belanghebbenden informeren en
patiénten empoweren

. toegang tot diagnose, medicatie, behandeling en patiéntmanagement en de directe

en indirecte kosten daarvan

Deze uitgave kan gratis worden gedownload van de website www.kbs-frb.be
Een afdruk van deze elektronische uitgave kan (gratis) besteld worden:
on line via www.kbs-frb.be, per e-mail naar publi@kbs-frb.be of telefonisch
bij het contactcentrum van de Koning Boudewijnstichting, tel +32-70-233-728

Fase twee van het Belgisch Plan voor Zeldzame Ziekten zal focussen op bijkomende
beleidsacties. Thema’s die zullen aan bod komen in diverse werkgroepen:

. patiéntenregisters

traject van de patiént met een zeldzame ziekte

onderzoek naar zeldzame ziekten

empowerment van de patiént

toegang en financiering

nationale en internationale netwerken

opleiding en training van zorgverstrekkers

De patiénten worden in de diverse werkgroepen vertegenwoordigd door de platformen van
patiéntenverenigingen: VPP, LUSS en de Belgische koepel RaDiOrg.Be.

<Yl :
=< RaDi0rg..
Ar"< Rare Diseases Organisation



Publicaties

BOEKEN

Epidermolysis Bullosa:
Pathogenesis, Diagnosis, and Management - Part 11

DERMATOLOGIC CLINICS Vol 28 n°2 April 2010

Guest Editor: Dedee Murrell, MD
Consulting Editor: Bruce H. Thiers, MD
Elsevier Saunders

Zelfhulpgroepen.
Samen werken aan welzijn en gezondheid

Een handleiding voor professionelen en studenten uit de
gezondheids- en welzijnssector om beter samen te werken
met zelfhulpgroepen en patiéntenverenigingen.

Auteurs: Peter Gielen, Jozefien Godemont, Koen Matthijs,
Annemie Vandermeulen

Uitgegeven door en te verkrijgen bij LannooCampus of in de
boekhandel.

ONLINE PUBLICATIES

. Progress in Epidermolysis Bullosa Research:
Toward Treatment and Cure

Auteurs: Jouni Uitto, John A. McGrath, Ulrich Rodeck, Leena Bruckner-
Tuderman and E. Clare Robinson

Journal of Investigative Dermatology (2010) 130, 1778-1784;
doi:10.1038/jid.2010.90; published online 15 April 2010

Dit artikel vat de resultaten samen van het wetenschappelijk congres EB 2009 en
geeft een overzicht van de vooruitgang op het vlak van wetenschappelijk
onderzoek, vooral naar moleculaire behandelingsmethoden en misschien ooit
genezing van EB.

Verschillende methodes worden momenteel onderzocht, namelijk gentherapie,
proteinevervangende therapie en celtherapie (stamcel en fibroblast). Sommige
onderzoeken zitten momenteel reeds in een klinische fase.

Het volledige artikel kan je lezen op onze website www.debra-belgium.org in de
rubriek ‘Onderzoek’

. Inherited epidermolysis bullosa

Auteur: Jo David Fine

Orphanet Journal of Rare Diseases 2010, 5:12
http://www.ojrd.com/content/5/1/12

J.D. David geeft een update over de definitie van EB, de nieuwe classificatie,
epidemiologie, klinische symptomen, erfelijkheid, diagnose en mogelijke
behandelingen.

Je kan het artikel integraal lezen op http://www.ojrd.com/content/5/1/12 of op
onze website www.debra-belgium.org in rubriek “Wat is EB?"”

www.debra.org.uk
Pr McGrath dient een injectie toe van
gezonde donorhuidcellen bij een patiént
met dystrofische EB in het kader van
een wetenschappelijke studie.

ORPHANET JOURNAL
OF RARE DISEASES
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Steun ons!

Stort vandaag
nog op

979-3286677-31

IBAN:
BEO04 9793 2866 7731

SWIFT/BIC :
ARSPBE22

Giften aan Debra vzw
zijn fiscaal aftrekbaar
vanaf een jaarlijks
bedrag van € 30.

Het fiscaal attest krijgt
u in de loop van de
maand maart, zodat u
het bij uw belastings-
aangifte kan voegen
voor aftrek van uw
netto-inkomen.

Op die manier betaalt u
veel minder dan € 30
en kunnen wij onze
projecten financieren !

Bedankt.
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DANK AAN ONZE DONATEURS !

HEWLETT-PACKARD : een nieuwe laptop en printer voor het secretariaat
CTO, Centrum Technische Orthopedie : € 100
WIC, Women'’s International Club of Brussels : € 5.000

Verjaardagsfeestje Maxine en Frédérique :

Jaarlijks organiseren Indra Lens (Logopediste voedingsteam pediatrie UZLeuven) en haar
man een gezamenlijk verjaardagsfeestje voor hun 2 dochtertjes met vrienden en familie.
Aangezien de kinderen al genoeg speelgoed hebben, opteerden ze dit jaar ervoor om een
centje te vragen voor onze vereniging.

Het feest is ondertussen achter de rug en zij hebben € 500 ingezameld !

Lions Club Brussel Munt heeft trouw de jaarlijkse € 5.000
overgemaakt. Deze Lions Club ijvert sinds haar ontstaan
voor verschillende goede doelen, maar Debra Belgium neemt
een belangrijke plaats in. De Club zamelt geld in via een
wijnactie en om de twee jaar een grote kunsttentoonstelling
die Lionart heet. Verder zijn er nog ad hoc activiteiten waar-
bij zoveel mogelijk geld inzamelen voor de goede doelen van
de club de drijfveer is.

Brussel
Munt

Dank zij één van hun leden, Ward Labeeuw, komt daar elk

ToTAL jaar nog € 2.500 bij, geschonken door Total Belgium.

Het '"Mecenaatsfonds ING in Belgié&', opgericht binnen

de Koning Boudewijnstichting, wil het dagelijkse leven
aangenamer en dragelijker maken voor wie lijdt aan een
ongeneeslijke ziekte. De kwaliteit van de toegediende
gezondheidszorgen is voor deze mensen immers essentieel.
In 2008 kwam ons project EB-NURSE in UZLeuven in aan-
merking voor een kandidaatsdossier. Na een gunstige evalu-
atie ontvingen wij dit jaar de tweede schijf van € 5.000.

Koning
Boudewijnstichting
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Op vrijdag 8 oktober 2010 organiseerde de Lions Club
Bruxelles Millénaire voor de derde keer een golftornooi
‘Challenge Bruxelles Millénaire’ op de golfclub van Hulen-
court. De leden van deze Lions Club steunen ons al sinds
2001. Een deel van de opbrengst zal ook deze keer weer
aan Debra worden geschonken.

Bruxelles
Millenaire

Je kan de projecten van Debra Belgium vzw op verschillende
manieren financieel steunen !

. Wil je eenvoudig én veilig geld geven aan Debra Belgium vzw? Dan is een online
gift de ideale oplossing.
. Je kan aan je bank een doorlopende opdracht geven ten voordele van Debra

Belgium vzw. Zo spreid je je gift over het hele jaar en vergeet je nooit meer de
betaling uit te voeren.

. Je kan Debra Belgium vzw opnemen in je testament.

. Of je kan iets organiseren.

Alle inlichtingen vind je op onze website:
www.debra-belgium.org => Debra Belgium steunen




