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VORWORT

Um den Abschluss fur die Weiterbildung Wundmanagement zu erhalten, ist es not-

wendig, eine Projektarbeit zu einem selbst gewahlten Thema zu verfassen.

Durch die Geburt meiner Schwester Nina wurde ich bereits mit zehn Jahren zum ers-
ten Mal mit dem Begriff EB konfrontiert. Dabei handelt es sich um Epidermolysis bul-
losa. Um mein Wissen Uber diese Erkrankung zu erweitern und mehr tber die Her-
ausforderungen in der Wundbehandlung zu erfahren, schreibe ich meine Projektar-
beit zu diesem Thema. Obwohl ich bereits 22 Jahre mit dieser Erkrankung konfron-
tiert bin, wurde mir wahrend meiner Recherchen aus Fachzeitschriften und Internet-
guellen wieder klar, wie umfassend dieses Thema ist und an welcher schweren Er-
krankung Nina leidet. Den Grol3teil meines Wissens uber EB habe ich durch das Le-
sen von Fachliteratur und uber die Selbsthilfegruppe ,DEBRA Austria, Hilfe bei Epi-
dermolysis bullosa“® erweitert. Wertvolle Literatur, welche mir bei der Bearbeitung des
Themas entscheidend weitergeholfen hat, war das EB-Handbuch, welches von Frau
Dr. Anja Diem, Arztin im EB-Haus Austria (Spezialklinik fur EB) an den Salzburger
Landeskliniken geschrieben wurde. Viele Informationen und gute Denkanstél3e Uber
die Wundversorgung erhielt ich von Frau Manuela Langthaler, Krankenschwester
und zertifizierte Wundmanagerin am EB-Haus, die sich auf die Pflege und Wundver-
sorgung von ,Schmetterlingskindern® spezialisiert hat. An dieser Stelle mdchte ich
mich recht herzlich bei Frau Langthaler fiir die Beantwortung meiner Fragen sowie

fur die fachliche Beratung und Unterstlitzung fir meine Projektarbeit bedanken.

Fur die wertvollen Tipps und Informationen sowie Gespréache Uber die Herausforde-
rungen in der Wundbehandlung danke ich meiner Mutter und meiner Schwester Ni-

na.

Fiur das Korrekturlesen meiner Arbeit méchte ich mich bei unserem Lehrgangsleiter

Herrn Harald Tamerl sowie bei Familie Schwaighofer bedanken.

Niederndorferberg, im Mai 2015 Elvira Feichtlbauer
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1. EINLEITUNG

Im Rahmen der Weiterbildung Wundmanagement ist es erforderlich, eine Projektar-
beit zur Zulassung fur die Abschlussprufung zu verfassen. Ich habe lange uberlegt,
welches Thema ich wahlen soll. Letztendlich habe ich mich fur ein Krankheitsbild
entschieden, zu dem ich einen personlichen Bezug habe. Es handelt sich um Epi-
dermolysis bullosa (EB). Seit Geburt leidet meine Schwester Nina an dieser seltenen,
genetisch bedingten, vererbbaren Hauterkrankung. Es kommt bei den an EB erkrank-
ten Kindern zu Blasenbildungen an Haut und Schleimhauten. Die Haut ist so verletz-
lich wie die Fligel eines Schmetterlings, deshalb werden diese Kinder auch ,Schmet-

terlingskinder” genannt.

Das Thema ,Herausforderungen in der Wundbehandlung in Bezugnahme auf Epi-
dermolysis bullosa“ ist mir deshalb ein so grof3es Anliegen, da es mir sehr wichtig
erscheint, sich auch mit Krankheitsbildern auseinander zu setzen, welche eher selten
auftreten und uber die im Sinne der Gesundheits- und Krankenpflege noch wenig
Kenntnisse vorhanden sind. Die Literaturrecherche stellte sich als schwierig heraus,
da oOsterreichweit rund 500 Personen, europaweit etwa 30.000 Personen von dieser
seltenen Erkrankung betroffen sind und deswegen relativ wenig Fachliteratur tber
EB speziell im Bereich der Pflege zu finden ist.

Mit meiner Arbeit will ich nicht nur einen Einblick in das Krankheitsbild der EB geben,
sondern auch fur die Pflege nitzliche Ratschlage geben. Ich denke, dass durch die
mangelnde Erfahrung wesentliche Wissensdefizite Uber die Mdaglichkeiten in der
Pflege bei Patienten mit EB bestehen. Wir Pflegenden sollten besonders deswegen
EB als zuséatzliche Herausforderung zur individuellen Pflege sehen. Es ware sehr
wuinschenswert fir die Kollegen, die in der Praxis tétig sind sowie fur mich, einen
Erkenntnisgewinn durch diese Arbeit erzielen zu kénnen und dadurch den medizi-

nisch-pflegerischen Umgang mit EB zu verbessern.

Da es ein sehr umfangreiches Thema ist, wird meine Aufgabe darin bestehen, EB als
Krankheitsbild zu beschreiben und den grol3en Bereich der Pflege auf die Mdglich-
keiten des Wundmanagements zu beschranken. Dabei werden zu Beginn meiner
Arbeit die verschiedenen Hauptformen sowie die Diagnostik und Therapie bei EB
beschrieben. Im Schwerpunkt Pflege werden die Moéglichkeiten der Traumapraventi-

on und die Einflussfaktoren auf die Wundversorgung sowie die Herausforderungen in
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der Durchfihrung der Wundversorgung behandelt. Meine personliche Erfahrung mit
EB versuche ich im letzten Teil meiner Arbeit zu integrieren und werde anhand eines

Fallbeispiels bei Nina die spezielle Wundversorgung bei EB aufzeigen.

Aufgrund des Leseflusses wird der Einfachheit halber die mannliche Form verwen-

det. Selbstverstandlich sind beide Geschlechter gleichermal3en gemeint.
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2. EPIDERMOLYSIS BULLOSA

Im ersten Teil meiner Arbeit wird das Krankheitsbild und die Hauptformen sowie die
Diagnostik und Therapie beschrieben.

2.1 Einfdhrung in das Krankheitsbild

,Mit dem Begriff ,Schmetterlingskinder® bezeichnen wir die jingsten Betroffenen ei-
ner folgenschweren, angeborenen und derzeit noch unheilbaren Hautkrankheit mit
dem Namen Epidermolysis bullosa, kurz EB. Epidermolysis bullosa bedeutet in etwa
blasenartige Ablésung der Oberhaut. Das klingt dramatisch und ist es auch, denn
~Schmetterlingskinder” haben eine Haut, so verletzlich wie die Fligel eines Schmet-
terlings“ (DEBRA Austria, 4.1.2015). Es sind nicht nur Kinder von Epidermolysis bul-
losa betroffen, die Erkrankung begleitet ,Schmetterlingskinder” ein Leben lang. Nach
der Definition der Europaischen Union zahlt EB zu den so genannten seltenen
Krankheiten (= Rare Diseases) und tritt mit einer Wahrscheinlichkeit von etwa
1:17.000 auf. In Osterreich leben rund 500 Betroffene, in ganz Europa sind es etwa
30.000 (DEBRA Austria, 4.1.2015).

Epidermolysis bullosa hereditaria umfasst eine Gruppe klinisch und genetisch unter-
schiedlicher Krankheiten, die mit Blasen- und Erosionsbildung an Haut und Schleim-
h&auten nach geringer mechanischer Belastung einhergeht. Die Ursache fur die Fragi-
litat der Haut und Schleimhaute sind Mutationen (genetische Verdnderungen) in den
Genen fur Strukturproteine der basalen Keratinozyten bzw. der dermo-epidermalen
Basalmembranzone. Pathogenetisch liegt der EB eine Funktionseinschrankung bzw.
das ganzliche Fehlen von Strukturproteinen, welche fur die Verbindung zwischen
Epidermis und der darunter liegenden Dermis verantwortlich sind, zugrunde. Als Fol-
ge der Mutationen resultieren eine nicht vollstandige Verankerung, also ein vermin-
derter Zusammenhalt dieser beiden Hautschichten und es kommt bei mechanischer
Einwirkung zur Blasenbildung (Laimer et al, 2009). Es l6sen sich dann diese Haut-
schichten dort, wo die Verankerung gelockert ist, etwas voneinander ab. Dadurch
kann Gewebeflussigkeit in den Zwischenraum eindringen und es kommt zur Bildung
einer flissigkeitsgefillten Blase (Diem et al, 8.1.2015). Inzwischen sind Mutationen in
14 verschiedenen Genen bekannt, welche die jeweiligen EB-Typen verursachen.

Das klinische Spektrum der unterschiedlichen Typen ist sehr breit. Am einen Ende

Herausforderungen in der Wundbehandlung Elvira Feichtlbauer
in Bezugnahme auf Epidermolysis bullosa



stehen schwere Formen mit extremer Hautfragilitat, generalisierter Blasen und Wun-
den und am anderen Ende mildere Auspragungen mit relativ stabiler Haut und Bla-
senbildung erst nach ausgepréagter mechanischer Belastung (Has, Bruckner-
Tuderman, 2011). ,Es reicht von vereinzelten Blaschen an den mechanisch beson-
ders beanspruchten Hand- und Ful3flachen bis zur generalisierten Blasen- und Ero-
sions- sowie Narbenbildung und zum Auftreten lebensbedrohlicher systemischer
Komplikationen® (Laimer et al, 2009, S. 378). Neben den mukokutanen Merkmalen
kdnnen zusatzlich auch zahlreiche Extrakutanmanifestationen auftreten und die EB
zu einer schwerwiegenden Multisystemerkrankung werden lassen (Laimer et al,
2009). Die aktuelle Klassifikation umfasst vier Hauptformen mit insgesamt mehr als
dreil3ig Subtypen, wobei Prognose und Verlauf je nach Subtyp héchst unterschiedlich
sind (Has, Bruckner-Tuderman, 2011).

2.2 Hauptformen von Epidermolysis bullosa

Die Klassifikation der EB basiert auf der ultrastrukturellen Spaltbildungsebene in der
Haut und wird in vier Hauptformen eingeteilt. Die Spaltung findet sich bei der EB
simplex (EBS) innerhalb der Epidermis, bei der junktionalen EB (JEB) entlang der
Basalmembran (zwischen Epidermis und Dermis) und bei der dystrophen EB (DEB)
unterhalb der Basalmembran (innerhalb der Dermis). Die Spaltbildungsebene kann
jedoch beim Kindler-Syndrom (KS) variabel sein. Die vier Hauptformen werden je
nach klinischem Bild und Gendefekt in noch weitere Subtypen unterteilt (Has, Bruck-
ner-Tuderman, 2011).

2.2.1 Epidermolysis bullosa simplex (EBS)

EB simplex steht fir alle Formen von EB, bei denen die Blasenbildung innerhalb der
Epidermis stattfindet. Zu den bekannteren Subtypen zahlen die generalisierten EBS-
Formen (auch: EBS generalisiert non-Dowling Meara), EBS Dowling-Meara (EBS-
DM) und die lokalisierte EBS. Sie werden durch Veranderungen an verschiedenen

Genen verursacht (Diem et al, 8.1.2015).

Generalisierte EBS-Formen konnen dominant oder rezessiv vererbt werden und die

Blasen entstehen am ganzen Korper. Bei generalisierten EBS-Formen kommt es bei
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der Geburt oder in den ersten Lebenswochen zu einer durch mechanische Belastung
und Warme induzierten generalisierten Blasenbildung. Eine milde bis starkere Ver-
hornung an Handinnenflachen und Ful3sohlen und GiberméafRliges Schwitzen der Fil3e
kénnen vorkommen. Zum Krankheitsbild gehdren haufig auch Veranderungen der
Nagel und gelegentlich auch der Mund- und Nasenschleimhaut. Bei einigen Betroffe-
nen werden aul3erdem Pigmentflecken in Bereichen, in denen Blasen entstehen, be-
obachtet (Diem et al, 8.1.2015).

Die EBS-DM wird autosomal dominant vererbt und beginnt meistens bereits kurz
nach der Geburt mit einer Blasenbildung am ganzen Kérper, am haufigsten zunachst
an mechanisch beanspruchten Korperstellen. Sehr typisch sind eher kleinere Blas-
chen, die in Gruppen auftreten, aber auch Blaschen an der Mundschleimhaut sind
haufig. UberméaRiges Schwitzen der FiRe und milde Verhornungsstérungen an
Handflachen und Fuf3sohlen kénnen ebenfalls vorkommen. Bei einigen Betroffenen
konnen aul3erdem Pigmentflecken in Bereichen, in denen Blasen entstehen, auftre-
ten. Starker Juckreiz ist eine unangenehme Begleiterscheinung, die haufig beobach-
tet wird (Diem et al, 8.1.2015).

Eine lokalisierte EBS wird autosomal dominant vererbt und meist als milder Subtyp
bezeichnet. Die lokalisierte EBS macht sich manchmal bereits kurz nach der Geburt
oder erst in den ersten Lebensmonaten bemerkbar. In seltenen Fallen treten die ers-
ten Blasen auch erst verspatet in der Kindheit oder im Jugendalter auf. Die Blasen-
bildung wird durch mechanische Einwirkung an starker beanspruchten Korperstellen
verursacht. Die Blasen entstehen vor allem an den Handflachen und FuRR3sohlen, sel-
tener auch an anderen Korperstellen. Zum Krankheitsbild gehdren ebenfalls Uber-
malfiiges Schwitzen der Fuf3e und eine milde Verhornung an Handinnenflachen und
Ful3sohlen (Diem et al, 8.1.2015).

Bei allen drei Subtypen klagen viele Betroffene tber eine verstarkte Blasenbildung
bei heiBem Wetter. Warme und auch Schwitzen fordern die Blasenbildung, daher
kommt es auch haufiger als sonst zur Bildung von offenen Wunden und Krusten. Die
Prognose ist bei allen drei Subtypen recht gut, die Betroffenen haben eine normale
Lebenserwartung, da normalerweise keine zusatzlichen Probleme auftreten. In vielen
Fallen verbessert sich der Hautzustand wahrend der Pubertét, aber grundsatzlich
wird eine EB simplex die Betroffenen ihr ganzes Leben lang begleiten (Diem et al,
8.1.2015).
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2.2.2 Junktionale Epidermolysis bullosa (JEB)

Junktionale EB ist der Uberbegriff fur alle Formen von EB, bei denen die Blasen zwi-
schen Epidermis und Dermis gebildet werden. Neben der Blasenbildung an der Haut
sind meistens zusatzliche Probleme zu beobachten. Die junktionale EB wird durch
Veranderungen verschiedener Gene verursacht. Die junktionale Epidermolysis bullo-
sa non-Herlitz (JEB-nH) und die junktionale Epidermolysis bullosa Herlitz (JEB-H)
gehoren zu den bekannteren Subtypen und unterscheiden sich auch deutlich vonei-
nander (Diem et al, 8.1.2015).

JEB-non-Herlitz wird autosomal rezessiv vererbt (Diem et al, 8.1.2015). ,Bei dieser
Form von EB beginnt die Blasenbildung im Regelfall bei der Geburt, die Blasen kon-
nen am ganzen Kérper entstehen, in manchen Fallen treten sie aber nur an einzel-
nen Stellen auf. Beim Abheilen der Blasen kdonnen oberflachliche Narben zuriick
bleiben, teilweise entsteht auch ein leichter Gewebeschwund (= Atrophie) der Haut*
(Diem et al, 8.1.2015). Die ersten Lebenswochen kdnnen auf Grund der manchmal
starken Blasenbildung sehr bedrohlich wirken, da es auch zu Infektionen oder ande-
ren Problemen kommen kann. Im weiteren Verlauf konnen beispielsweise Blutarmut,
Ernahrungsprobleme oder Wachstumsverzégerungen und auch Veranderungen bzw.
Verlust der Finger- und Zehennéageln auftreten. Bei JEB-non-Herlitz ist auch der Auf-
bau der Zahnsubstanz gestort, die Betroffenen haben oft ausgepragte Zahnschmelz-
defekte. Ein sehr haufiges Problem ist starker, manchmal auch vollstandiger Haar-
ausfall. Gelegentliche Beteiligung der Mund- und Nasenschleimhaut, seltener auch
der Augen sowie der Harnblase und Harnrohre kdnnen vorkommen. Bei einigen Be-
troffenen werden auf3erdem Pigmentflecken in Bereichen, in denen Blasen entste-
hen, beobachtet. Um sicher zu gehen, dass sich vor allem bei dunkleren Pigmentfle-
cken keine bdsartige Veranderung dahinter versteckt, sind regelméfRige Kontrollen
notwendig. Warme und auch Schwitzen fordern die Blasenbildung, daher kommt es
bei heilem Wetter haufiger als sonst zur Bildung von offenen Wunden und Krusten.
UbermaRiges Schwitzen der FiiRe und Verhornungsstérungen an Handinnenflachen
und Ful3sohlen gehdren ebenfalls zum Krankheitsbild. Die Prognose und Lebenser-
wartung ist bei JEB-non-Herlitz trotz aller Probleme recht gut. Der Verlauf ist aber
unterschiedlich und reicht von sehr milden bis zu schwereren Verlaufen. Eine gute

medizinische Begleitung ist daher zeitlebens notwendig (Diem et al, 8.1.2015).
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Bei JEB-Herlitz ist die Lebenserwartung leider sehr stark eingeschréankt. Sie reicht
von wenigen Lebenswochen bis zu wenigen Lebensjahren. Die betroffenen Kinder
erreichen meist das Alter von zwei Jahren nicht. JEB-Herlitz wird autosomal rezessiv
vererbt. Die Blasenbildung macht sich bereits bei Geburt oder in den ersten Lebens-
tagen bemerkbar und kann anfangs sehr mild sein, nimmt dann im Laufe der ersten
Lebensmonate deutlich zu. Oberflachliche Narben kdnnen beim Abheilen der Blasen
zurtick bleiben, teilweise entsteht auch ein leichter Gewebeschwund (= Atrophie) der
Haut. Bei heiliem Wetter oder auch bei zu warmer Kleidung kommt es oft zu einer
verstarkten Blasenbildung. Die Schleimhaut von Mund und Nase, aber auch des ge-
samten Darmtraktes und der Atemwege, sind mitbetroffen. Dies kann zu Schwierig-
keiten bei der Erndhrung fuhren. Trotzdem ist das Stillen, zumindest eine Zeit lang,
haufig moglich. Die Beteiligung der Schleimhaute der Atemwege macht sich vermehrt
durch ein heiser klingendes Schreien und Atemwegsinfekte bemerkbar. Auch im Be-
reich der Augen kénnen Blasen auftreten (Diem et al, 8.1.2015). ,Besonders charak-
teristisch fur JEB-Herlitz sind schlecht abheilende Wunden und tberschieRende Bil-
dung von Narbengewebe an den Fingerspitzen, im bzw. um den Mund und auch im
Gesalbereich. Der Allgemeinzustand kann auf3erdem durch Flussigkeits- und Ei-
weil3verlust verschlechtert sein. Infektionen der Haut, aber auch der Lunge, treten
zunéachst vereinzelt, dann immer haufiger auf. Mit der Zeit treten auch zusatzliche
Probleme auf, wie zum Beispiel Blutarmut, Ern&hrungsprobleme oder Wachs-
tumsverzogerungen. [...] Mit der Zeit werden die Probleme schwerer, und nicht immer
ist es dann moglich, sie wirklich zu behandeln und zu beseitigen. Das Einbeziehen
eines palliativmedizinischen Teams ist daher von Anfang an empfehlenswert” (Diem
et al, 8.1.2015).

2.2.3 Dystrophe Epidermolysis bullosa (DEB)

Dystrophe EB steht fir alle Formen von EB, bei denen die Blasenbildung innerhalb
der Dermis stattfindet. Neben der Blasenbildung an der Haut sind oft zuséatzliche
Probleme zu beobachten. Die dystrophe EB wird durch unterschiedliche Verande-
rungen an einem bestimmten Gen, dem Gen fiur Kollagen 7, verursacht. Die einzel-
nen Formen unterscheiden sich deutlich, je nachdem, ob Kollagen 7 vdllig fehlt, stark
reduziert oder in seiner Funktion eingeschrankt ist. Es gibt die dominant dystrophen
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Epidermolysis bullosa Formen (DDEB) und die rezessiv dystrophen Epidermolysis
bullosa Formen (RDEB) (Diem et al, 8.1.2015).

Alle Formen von dominant dystropher EB werden autosomal dominant vererbt. Je
nachdem, wie ausgepragt die Veranderungen sind, unterscheidet man unter DDEB
generalisiert, DDEB akral, DDEB préatibial, DDEB pruriginosa, DDEB nur Nagelver-
anderungen und DDEB-BDN (Diem et al, 8.1.2015). ,Bei diesen Formen von EB be-
ginnt die Blasenbildung im Regelfall bei der Geburt. Bei der generalisierten Form
konnen die Blasen am ganzen Korper entstehen, bei den anderen Formen treten sie
aber nur an einzelnen Koérperstellen auf. Beim Abheilen der Blasen bleiben Narben
zurlck, teilweise entsteht auch ein leichter Gewebeschwund (= Atrophie) der Haut in
Bereichen starkerer Blasenbildung. Die ersten Lebenswochen kdnnen unterschied-
lich verlaufen. Bei manchen Kindern entstehen nur einige wenige Blasen, bei ande-
ren kann die manchmal starke Blasenbildung sehr bedrohlich wirken. Ein Baby mit
einer generalisierten Form von dominant dystropher EB muss daher gut beobachtet
werden, damit bei Infektionen oder anderen Problemen rechtzeitig reagiert werden
kann® (Diem et al, 8.1.2015). Im weiteren Verlauf kommt es h&ufig zu Veranderungen
bzw. Verlust der N&gel an Fingern und Zehen, aber auch Blutarmut, Erndhrungsprob-
leme oder Wachstumsverzégerungen kénnen ebenfalls auftreten, sind aber wesent-
lich milder als bei rezessiv dystrophen EB-Formen. Bei einigen Betroffenen werden
auRerdem Pigmentflecken in Bereichen, in denen Blasen entstehen, beobachtet. Um
sicher zu gehen, dass sich vor allem bei dunkleren Pigmentflecken keine bdsartige
Veréanderung verbirgt, sind regelmaldige Kontrollen notwendig. Es kann ebenfalls ei-
ne Beteiligung der Mundschleimhaut vorkommen, die Mundhygiene wird dadurch
erschwert und begunstigt die Entstehung von Karies. Warme und auch Schwitzen
fordern die Blasenbildung, daher kommt es bei heilem Wetter haufiger als sonst
auch zur Bildung von offenen Wunden und Krusten. Die Prognose und Lebenserwar-
tung ist bei den dominant dystrophen EB-Formen trotz aller Probleme recht gut. Der
Verlauf ist unterschiedlich und reicht von sehr milden bis zu etwas schweren Verlau-
fen. Eine gute medizinische Begleitung ist daher zeitlebens notwendig (Diem et al,
8.1.2015).

Alle Formen von rezessiv dystropher EB werden autosomal rezessiv vererbt. Je
nachdem, wie ausgepragt die Veranderungen sind, unterscheidet man unter RDEB
schwer generalisiert, RDEB generalisiert andere, RDEB inversa, RDEB pratibial,
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RDEB pruriginosa, RDEB centripetalis und RDEB-BDN (Diem et al, 8.1.2015). ,Bei
den RDEB-Formen gibt es sehr gro3e Unterschiede im Verlauf. [...] Die ersten Le-
benswochen kénnen unterschiedlich verlaufen. Bei manchen Kindern entstehen nur
einige wenige Blasen, bei anderen kann die starke Blasenbildung sehr bedrohlich
wirken. Ein Baby mit einer RDEB muss daher gut beobachtet werden, damit bei In-
fektionen oder anderen Problemen rechtzeitig reagiert werden kann. Bei RDEB be-
ginnt die Blasenbildung im Regelfall bei der Geburt. Bei der generalisierten Form
konnen am ganzen Kdorper Blasen entstehen, bei den anderen Formen treten sie nur
an einzelnen Korperstellen auf. Bei den generalisierten Formen kdénnen sehr grol3e
Korperflachen betroffen sein, was die Versorgung der Wunden zu einem zeitrauben-
den und schwierigen Prozess machen kann. Entziindungen und eitrige Wunden er-
schweren diese Situation unter Umstanden auch noch. Beim Abheilen der Blasen
bleiben bei allen RDEB-Formen Narben zurtck, teilweise entsteht auch ein leichter
Gewebeschwund (= Atrophie) der Haut in Bereichen starkerer Blasenbildung. Von
einer schweren Form betroffene Kinder und Erwachsene leiden auch immer wieder
an starken Schmerzen und quéalendem Juckreiz, deshalb kann eine begleitende me-
dikamentdse Therapie notwendig sein“ (Diem et al, 8.1.2015). Eine haufige Begleit-
erscheinung ist die Bildung von Milien in Regionen, in denen Blasen abheilen. Milien
sind sehr kleine weil3e Zysten, die sich an den Ausgangen von Talgdriisen an der
Haut bilden kénnen. Bei einigen Betroffenen werden aufRerdem Pigmentflecken in
Bereichen, in denen Blasen entstehen, beobachtet. Um sicher zu gehen, dass sich
vor allem bei dunkleren Pigmentflecken keine bosartige Veranderung dahinter ver-
birgt, sind regelmallige Kontrollen notwendig. Verkrimmungen (Kontrakturen) und
Verwachsungen der Finger sind bei den schweren generalisierten RDEB-Formen
sehr haufig. Diese Handveranderungen entwickeln sich haufig bereits im frihen Kin-
desalter und kdnnen mit der Zeit zur volligen Funktionsunfahigkeit der Hande fuhren,
wenn nicht verzogernde oder vorbeugende Mal3nahmen ergriffen werden (Diem et al,
8.1.2015). ,Bei anderen generalisierten Formen entstehen sie meist wesentlich lang-
samer und spater, sie sind auch nicht so ausgepragt, und bei den Ubrigen Formen
Uberhaupt nur sehr selten. Dieselben Veranderungen betreffen auch die Zehen und
FufRe. Hier ist ein Eingreifen schwieriger, aber auch nicht immer notwendig. Die
Funktionsfahigkeit der FuR3e ist dadurch haufig nicht massiv eingeschrankt, das Ge-
hen und das Halten des Gleichgewichtes sollten im Regelfall méglich sein. Hier sind

aber Ausnahmen mdglich, vor allem, wenn starke Blasenbildung und schmerzende
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Wunden an den Ful3sohlen dazu kommen*® (Diem et al, 8.1.2015). Bei allen RDEB-
Formen kann es zu Verénderungen bzw. Verlust der Finger- und Zehennageln kom-
men. Aber auch die Schleimhaut des Mundes, der Speiserdhre und des Magen-
Darm-Bereiches ist regelmaRig betroffen. Durch Blasen und Wunden in diesen Be-
reichen kdnnen Schluckbeschwerden, Verengung und Versteifung der Speiserthre
auftreten und dadurch zu einer erschwerten Nahrungsaufnahme fihren. Eine gute
Erndhrungsberatung ist wichtig, um eine ausreichende Ern&hrung sicherzustellen
und Folgeprobleme, wie zum Beispiel Blutarmut, Vitamin- und Eiweil3mangel,
Wachstumsverzogerungen oder auch ein verspateter Beginn der Pubertat zu ver-
meiden (Diem et al, 8.1.2015). ,Die Belastung, der ein Kérper durch standige Bildung
von grofR3flachigen Wunden und eine schwierige Erndhrungssituation ausgesetzt ist,
kann Uber langere Zeit auch zu Problemen mit inneren Organen wie Herz und Nieren
fuhren. [...] Eine Beteiligung der Mundschleimhaut wird in den meisten Féllen von
RDEB beobachtet. Die dadurch erschwerte Mundhygiene begunstigt die Entstehung
von Karies. [...] Bei allen Formen von RDEB kann es immer wieder zu Verklebungen
der Augenlider und Blasenbildung an der Hornhaut kommen. Mehrtagige, oft sehr
schmerzhafte VerschlieBungen beider Augen sind die Folge® (Diem et al, 8.1.2015).
Warme und auch Schwitzen férdern die Blasenbildung, daher kommt es bei hei3em
Wetter haufiger als sonst auch zur Bildung von offenen Wunden und Krusten. Die
Prognose und Lebenserwartung ist bei den RDEB-Formen recht unterschiedlich.
Sehr milde bis sehr schwere Verlaufe kennzeichnen diese Formen. Eine gute medi-
zinische Begleitung ist daher zeitlebens notwendig (Diem et al, 8.1.2015). ,Bei der
Lebenserwartung spielen mehrere Faktoren eine grof3e Rolle. Die beiden herausra-
genden Probleme sind dabei die schwierige Ernahrungssituation, deren Folgeprob-
leme das Leben bedrohen kénnen, sowie die moégliche Entstehung von Hautkrebs*
(Diem et al, 8.1.2015).

2.2.4 Kindler-Syndrom (KS)

Beim Kindler-Syndrom werden die Blasen in unterschiedlichen Hautschichten gebil-
det. Sie unterscheidet sich von den anderen EB-Formen dadurch, dass die Blasen-
bildung nicht innerhalb einer bestimmten Hautschicht stattfindet. Das Kindler-
Syndrom wird durch Veranderungen an einem bestimmten Gen, dem Gen fir Kindlin,

verursacht und wird autosomal rezessiv vererbt (Diem et al, 8.1.2015). ,Die Blasen-
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bildung beginnt gleich nach der Geburt, vor allem im Bereich der Akren. Als Akren
werden die aulRersten Enden des Organismus bezeichnet, also zum Beispiel die
Hande und Fulke, aber auch Nase, Kinn und Ohr. Zunéchst steht die Blasenbildung
im Vordergrund, sie geht dann mit den Jahren zuriick. Nach und nach entwickelt sich
eine ausgeprégte Poikilodermie, was (bersetzt in etwa ,bunte Haut“ bedeutet. Sie
entsteht durch Pigmentveranderungen, die die Haut fleckig erscheinen lassen. Mit
zunehmendem Alter kdnnen Hauttrockenheit, leichte Schuppung, und auch Haaraus-
fall auftreten. Aul3erdem kommt es typischerweise vor allem im Bereich der Hande
und FiRe zu einem Gewebeschwund der Haut (Hautatrophie), die Haut erscheint
dadurch dunner. Zusatzlich leiden die Betroffenen an eine Lichtempfindlichkeit, die
sehr ausgepragt, aber auch sehr mild sein kann“ (Diem et al, 8.1.2015). Haufig sind
auch die Schleimhaute mitbetroffen. Dadurch kdnnen im Bereich von Mund und
Speiserdhre, aber auch in der Region im und um den Darmausgang Probleme ent-
stehen. Im Mund kommen schwerwiegende Zahnfleischentziindungen vor. In der
Speiserthre und im Darmbereich kann es zur Bildung von Engstellen (= Stenosen)
kommen, die zu Schluckbeschwerden und Beschwerden beim Stuhlgang fuhren
kénnen. In den ersten Lebensmonaten werden Entziindungen der Darmschleimhaut
beobachtet und missen behandelt werden. Es kénnen auch Verwachsungen von
weichen Hautarealen, zum Beispiel im Bereich der Finger, manchmal auch in Berei-
chen der aulReren Geschlechtsmerkmale, auftreten. Die Prognose ist beim Kindler-
Syndrom trotz aller Probleme gut, die Lebenserwartung ist nicht grundséatzlich beein-
trachtigt, aber es besteht eine erhohte Gefahr fur die Entwicklung von Hautkrebs (Di-
em et al, 8.1.2015).

2.3 Diagnosestellung

Die klinische Diagnose ist beim Neugeborenen oder Kleinkind oft schwierig (Has,
Bruckner-Tuderman, 2011). ,Die Familienanamnese hilft bei der Bestimmung des
Erbganges. Fir eine sichere und genaue Diagnose sind eine Hautbiopsie fur das
Immunfluoreszenz-Mapping und anschlielend eine Mutationsanalyse notwendig.
Geeignet sind perilasionale Hautbiopsien aus frischen Blasen oder aus Klinisch nicht
befallener Haut, die nicht durch Entziindung oder Wundheilungsprozesse sekundéar
verandert sind. Vor der Probenentnahme sollte die Haut gerieben werden, um eine

mikroskopisch kleine Blasenbildung zu induzieren. [...] Ein Immunfluoreszenz-
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Mapping der Hautbiopsie ist der Goldstandard der modernen EB-Diagnostik. [...] Die
indirekte Immunfluoreszenzfarbung ermdglicht eine schnelle Bestimmung der Spalt-
bildungsebene und des defekten Proteins. [...] In seltenen Fallen mit einem unklaren
Immunfluoreszenz-Mapping-Befund kann eine aufwendige elektronenmikroskopische
(EM) Diagnostik zur Unterstitzung eingesetzt werden. Mit dieser Methode kdnnen
befallene Strukturen und die Spaltbildungsebene genau beurteilt werden” (Has,
Bruckner-Tuderman, 2011, S. 82-83). Das Immunfluoreszenz-Mapping bildet auch
die Basis fur die ausfuhrliche molekulargenetische Mutationsanalyse, welche die
endgultige und prazise Diagnose liefert. In spezialisierten Zentren fir genetische Di-
agnostik sind diese Mutationsanalysen durchfiihrbar. Die Mutationsanalyse ist fur die
pranatale Diagnostik, die Gentrageranalyse und die genetische Beratung unerlass-
lich (Has, Bruckner-Tuderman, 2011).

2.4 Therapiemaoglichkeiten

,Ein Leben mit EB ist eine grol3e Herausforderung fiir Betroffene und Angehdérige*
(DEBRA Austria, 4.1.2015). ,Mit EB zu leben bedeutet, mit einer besonderen Bedin-
gung zu leben und gleichzeitig ein ganz normales Leben mit H6hen und Tiefen, Er-
folgen und Ruckschlagen, Winschen und Sehnsichten, Starken und Schwachen zu
fuhren. Auch im Leben mit EB entwickelt sich dabei nach und nach so etwas wie All-
tag, und dieser hat natiirlich seine Besonderheiten® (Diem et al, 8.1.2015). Die medi-
zinische Behandlung erfolgt derzeit nur symptomatisch, da es noch keine kausale
Therapie fur EB gibt. Das heil3t, es kénnen die Symptome der EB gelindert, nicht
aber ursachlich geheilt werden. Die Gentherapie scheint fur eine wirkliche Heilung
die einzige Hoffnung zu sein. Eine Korrektur der krankheitsverursachenden Mutatio-
nen bildet die Basis fur die Entwicklung einer kausalen Gentherapie. Die Selbsthilfe-
gruppe DEBRA Austria eréffnete im Jahr 2005 das EB-Haus Austria. Es ist die welt-
weit erste und einzigartige Spezialklinik fir Diagnose und Behandlung (medizinische
Versorgung) sowie Erforschung und Entwicklung von Heilungs- und Linderungsan-
satzen und Aus- und Weiterbildung im Bereich von EB. Durch intensive Forschung
wird versucht, eine urséchliche Heilung im Rahmen einer Gentherapie zu entwickeln.
Die Forscher arbeiten auch daran, die Symptome und Komplikationen der Erkran-
kung zu lindern, um das Leben der Betroffenen zu erleichtern. Die Schwerpunkte in

der medizinischen Behandlung sind Wund- und Schmerzmanagement sowie die mul-
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tidisziplinare Versorgung der Betroffenen. Bei EB handelt es sich um eine Multisys-
temerkrankung. Das heil3t, je nach Schweregrad der Erkrankung kdnnen neben der
Haut viele andere Organe betroffen sein. Deshalb ist ein multidisziplinares Team von
Arzten und Therapeuten erforderlich, um eine optimale medizinische Versorgung zu
ermdglichen und das Leben jedes einzelnen der Betroffenen zu erleichtern. Die Vor-
beugung der Blasenbildung (soweit im normalen Alltagsleben tberhaupt machbar),
eine moglichst gute Wundversorgung und die Behandlung von Infektionen sind be-
sonders wichtig. Eine ausreichende und richtige Erndhrung sowie chirurgische Ein-
griffe (z.B. Handoperationen, Dehnung der Speiserdhre) gehéren auch zur Therapie
von EB. Die ,Schmetterlingskinder” hoffen aber in absehbarer Zeit auf ein Leben oh-
ne Blasen, Wunden, Schmerzen und erheblichen Einschrdnkungen (DEBRA Austria,
4.1.2015).
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3. WUNDMANAGEMENT BEI EPIDERMOLYSIS BULLOSA

Im zweiten Teil meiner Arbeit werden die Moglichkeiten der Traumapravention und
die Einflussfaktoren auf die Wundversorgung sowie die Besonderheiten in der Durch-
fuhrung der Wundversorgung behandelt. Um die Lebensqualitat der Betroffenen zu
optimieren, kommt dem Wundmanagement eine entscheidende Bedeutung zu. Die
Wundversorgung bei EB stellt eine besondere Herausforderung dar, weil das Vor-
handensein von mehreren Wunden mit unterschiedlicher Heilungsdauer sowie Hei-

lungsfahigkeit die Behandlung von EB schwierig und komplex macht.

3.1 Traumapravention

Es gibt ein paar Mdglichkeiten und Verhaltensweisen, mit denen die empfindliche
Haut geschuitzt werden kann. Die Bekleidung spielt bei EB-Betroffenen eine wichtige
Rolle. Die Kleidung muss besonders weich sein und darf keine Druckstellen durch
Knopfe oder Nahte verursachen. Zu warme Kleidung sollte unbedingt vermieden
werden. Weiche und atmungsaktive Materialien sind am besten geeignet, da Schwit-
zen die Blasenbildung beglinstigen kann. Wasche aus speziellen, besonders haut-
freundlichen Materialien (z. B. Dermasilk) kann hilfreich sein. Raue Etiketten, grobe
Nahte oder enge Blindchen sind zu vermeiden. Es ist manchmal hilfreich, die Wa-
sche mit der Aul3enseite nach innen zu tragen, um Reibung durch die Nahte zu ver-
mindern. Die Kleidung soll leicht an- und auszuziehen sein und weite Halsausschnitte
haben. Mit ein paar Tricks und Adaptionen an der Bekleidung kann das An- und Aus-
ziehen erleichtert werden, damit die Selbststandigkeit der Betroffenen geférdert wird.
Auf Knopfe, Reil3verschlisse, Schnallen oder Néhte sollte verzichtet werden, da
durch Reibung Wunden entstehen konnen. Bei vermehrtem Ful3schwitzen sind So-
cken mit hohem Baumwoll- bzw. Naturfaseranteil zu bevorzugen. Ein besonderes
Augenmerk muss auf passendes Schuhwerk gelegt werden. Die Schuhe sollten we-
der zu grof3 noch zu klein sein und eine weiche und rutschfeste Sohle haben. Es ist
auf weiches, atmungsaktives Material zu achten. Manchmal sind auch orthopé&dische
Schuhe notwendig. Ein wesentlicher Punkt ist auch der Umgang mit Neugeborenen
mit EB. Das Baby darf nie unter den Armen hochgehoben werden, da sich dadurch

leicht grof3e Blasen unter den Achseln bilden kénnen. Zum Hochheben eignet sich
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am besten eine weiche Polsterung, etwa eine Decke oder ein Kissen. Zum Wickeln

sind Einweg- sowie Stoffwindeln geeignet (Diem et al, 8.1.2015).

Juckreiz spielt leider bei EB-Betroffenen eine besonders herausfordernde Rolle, da
der Juckreiz sehr haufig ein grof3es Problem darstellt (Diem et al, 8.1.2015). ,Die
Haufigkeit und die Intensitat, mit der Juckreiz auftritt, unterscheidet sich bei den ein-
zelnen EB-Formen deutlich. Aber es gibt auch innerhalb der gleichen EB-Form grol3e
Unterschiede zwischen den einzelnen Betroffenen. [...] Besonders betroffen sind
Menschen mit EB Simplex Dowling Meara, Menschen mit dystropher EB, sowie
Menschen mit junktionaler EB* (Diem et al, 8.1.2015). Juckreiz fihrt tblicherweise zu
Kratzen oder Reiben. Das Kratzen hat bei EB schwerwiegende Folgen, da sich an
diesen Stellen meist sofort wieder neue Blasen und Wunden bilden. Es ist daher von
grol3er Bedeutung, den standigen Teufelskreis von Juckreiz und Kratzen zu unter-
binden. Die Hauptursachen fiir den Juckreiz sind trockene Haut, abheilende, verkrus-
tete Wunden, Uberwarmung, Entziindungen sowie Hautschadigung, die durch die
standig notwendige Wundheilung entsteht. Es kdbnnen auch Folgeprobleme von EB
den Juckreiz auslésen oder verstarken, zum Beispiel Blutarmut oder Mangelernah-
rung mit starkem Untergewicht. Es gibt eine Reihe von Behandlungsmadglichkeiten,
die dazu beitragen koénnen, den Juckreiz zumindest auf ein ertragliches Mal3 zu lin-
dern (Diem et al, 8.1.2015). ,Starker Juckreiz schrénkt die Lebensqualitit deutlich
ein. Manche Betroffenen empfinden Juckreiz sogar quélender als Schmerzen® (Diem
et al, 8.1.2015). Feuchte, kiihlende Umschlage und Entspannungsmethoden kénnen
hilfreich sein und den Juckreiz mindern. Es ist wichtig, geniigend zu trinken, um Aus-
trocknung zu vermeiden. Die Raume sollten nicht Uberheizt sein. Luftige Kleidung
aus reizarmen Stoffen und Bettwasche aus kihlenden Materialien konnen hilfreich
sein. Es muss auf austrocknende Mittel wie Puder, Gele oder alkoholische Lésungen
zum Einreiben verzichtet werden. Seifen sollen sparsam verwendet werden. Man soll
darauf achten, dass nicht zu lange und nicht zu heil3 gebadet wird. Juckreiz ver-
schlimmert sich auch oft am Abend, was wohl an den vielfaltigen Erlebnissen des
Kinder- oder Erwachsenenalltages liegt. Es hilft, feste Rituale fir die Zu-Bett-Geh-
Zeit zu entwickeln, die beruhigend wirken und nicht zusétzlich aufregend sind. Kurze
Fingernégel sind zu bevorzugen und nachts kénnen Baumwollhandschuhe getragen
werden, um Kratzverletzungen zumindest einzuschranken. Es gibt auch viele Pflege-
produkte, die zu einer Erleichterung von Juckreiz fuhren. Eine regelmafRlige Hautpfle-
ge ist in jedem Fall wichtig, um Hauttrockenheit zu vermeiden. Gut geeignet sind
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speziell gegen Juckreiz wirksame Badezusatze, Pflegelotionen, Cremes und Salben.
Viele davon enthalten Zink oder Harnstoff (= Urea). Wenn alle diese Malinahmen
keine ausreichende Linderung bringen, dann konnte zusatzlich die Einnahme juck-

reizreduzierender Medikamente Abhilfe schaffen (Diem et al, 8.1.2015).

3.2 Einflussfaktoren auf die Wundversorgung

,Blasen und Wunden gehéren zum Leben aller Menschen, die mit EB leben — aller-
dings in hochst unterschiedlichem Ausmal3. Die Versorgung von Blasen und Wunden
ist daher fur alle Betroffenen ein notwendiger Teil des Alltags, der so gut wie moglich
bewaltigt werden muss. Wie man dabei vorgeht, hangt von mehreren Faktoren ab.
Die beiden wichtigsten sind der EB-Typ und das Alter des Betroffenen. Dazu kom-
men noch andere Faktoren, wie der Erndhrungszustand, das allgemeine Befinden,
der aktuelle Zustand der Haut, die Verfugbarkeit von Verbandsmaterialien, die MOg-
lichkeit einer Hauskrankenpflege sowie die héausliche Umgebung“ (Diem et al,
8.1.2015). Diese Faktoren spielen fur eine gute und sinnvolle Wundversorgung eine
wichtige Rolle. Es gibt Unterschiede in der Herangehensweise bei der Wundversor-
gung, je nachdem, um welchen Typ von EB es sich handelt. Man unterscheidet da-
bei auch das Ausmald und den notwendigen Zeitaufwand. Bei einer lokalisierten
Form kann der Verbandswechsel wesentlich schneller durchgefuhrt werden, da Bla-
sen und Wunden ,nur” an einzelnen Kdrperstellen auftreten als bei einer generalisier-
ten Form. Das allgemeine Befinden des Betroffenen und oft auch der Pflegenden
beeinflusst auch die Durchfiihrung der Wundversorgung. In Zeiten von zusatzlicher
Krankheit, Stress oder starkeren Schmerzen wird sich die Wundversorgung auf das
Wesentliche reduzieren, aber auch das allgemeine Befinden wird schlechter sein und
beeinflusst die Wundheilung. Wie eine Wundversorgung durchgefuhrt werden kann,
hangt vor allem vom aktuellen Hautzustand ab. Frische Blasen und offene, nassende
Wunden entstehen meist taglich. Infizierte Wunden und auch trockene Stellen und
Krusten kommen vor (Diem et al, 8.1.2015). ,Dazu kommen noch Probleme wie
schlecht heilende Wunden, Infektionen, verklebte Wundauflagen, Juckreiz, trockene
(,rissige”) Haut, Schmerzen, Geruchsbildung und andere Probleme, die zum Beispiel
durch gro3e Hitze und starkes Schwitzen verursacht werden* (Diem et al, 8.1.2015).
Eine ausreichende, ausgewogene und gesunde Ernahrung ist fur die Wundheilung

bei EB besonders wichtig. Da es ein Dauerzustand ist, dass immer wieder Wunden
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entstehen, wird noch wesentlich mehr von manchen Nahrstoffen benétigt als bei
Hautgesunden. Bei EB-Formen mit vielen Blasen und Wunden kann es schwierig
werden, eine ausreichende Nahrstoffzufuhr zu erreichen. Fir einen reibungslosen
Ablauf, vor allem bei Neugeborenen und Kleinkindern, lasst sich der Verbandswech-
sel am besten zu zweit durchfiihren. Die Eltern sollten von Anfang an darauf achten,
dass beide Elternteile, Verwandte oder auch Freunde den Verbandswechsel erler-
nen. Es ist auch mdglich, eine Unterstitzung durch eine Hauskrankenpflege zu be-
kommen. Das Wechseln der Verbéande ist fur viele Familien sehr schwierig und au-
Berdem extrem belastend. Daher ist es besonders wichtig, dass das Kind neben der
Mutter auch andere Pflegende akzeptiert, die sich um die Verbande kimmern (Diem
et al, 8.1.2015).

3.3 Durchfihrung der Wundversorgung

~Selbst bei bester Vorsorge und dem sanftesten Umgang mit einem Kind oder einem
Erwachsenen mit EB lasst sich die Entstehung von Blasen an der empfindlichen EB-
Haut nicht vermeiden. [...] Da offene Wunden schmerzhaft und auch eine Eintritts-
pforte fur Keime sind, die Entziindungen verursachen kdnnen, gehort eine gute Ver-
sorgung dieser Hautstellen zu den wichtigsten Dingen, [...] Die Wundversorgung bei
EB stellt eine besondere Herausforderung dar, weil es ,die” richtige Wundversorgung
eigentlich nicht gibt. Viel zu grof3 ist die Vielfalt der Wunden, die bei den verschiede-
nen Formen von EB entstehen kdnnen. Die Notwendigkeit und die Intensitat der Be-
handlung kann sich dadurch von Tag zu Tag &ndern, und es gibt viele verschiedene
Materialien (Verbande, Salben, Hilfsmittel) die angewendet werden kénnen, um die
Behandlung an Lebensalltag, Arbeit und soziale Gegebenheiten anzupassen® (Diem
et al, 8.1.2015). Es ist wichtig, eine mdglichst sinnvolle, schmerzfreie und auch
durchflihrbare Wundversorgung zu gewahrleisten. Normalerweise ist der Verbands-
wechsel nur alle zwei Tage notwendig, aul3er die Verb&nde werden locker oder |6sen
sich. Bei zu locker sitzenden Verbanden kénnen weitere Blasen durch Faltenbildung
oder Scherkrafte verursacht werden. Bei lokalisierten Formen von EB ist der Ver-
bandswechsel nicht so zeitaufwéandig und intensiv wie bei den generalisierten For-
men. Zumeist ist ein taglicher Verbandswechsel notwendig. Es wird aber immer wie-
der Tage geben, an welchen keine Verbadnde angelegt werden missen. Das héngt

sehr von der Tagesverfassung ab. Bei EBS Dowling-Meara gibt es einige Besonder-
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heiten, die sich zu anderen EB-Formen in der Wundversorgung in manchen Punkten
unterscheidet. Bei vielen Betroffenen mit EBS Dowling-Meara entstehen unter den
Verbanden meist mehr Blasen und Wunden als in den nicht verbundenen Hautarea-
len. Es wird vermutet, dass die Hauttemperatur eine besondere Rolle spielt, daher
werden so wenige Verbande wie moglich angelegt. Eine andere Beobachtung wurde
in Verbindung mit fieberhaften Infekten festgestellt. Es kommt h&ufig zu einer deutli-
chen Reduktion der Blasenbildung, die auch noch einige Zeit nach Abklingen des
Infektes anhélt. Bei EBS Dowling-Meara gibt es aber auch grol3ere Wundareale und
entziindete Wunden, wodurch sich dann die Herangehensweise bei der Wundver-

sorgung nicht von anderen Formen unterscheidet (Diem et al, 8.1.2015).

Damit die pflegenden Personen den Verbandswechsel gut durchfihren kénnen, ist
ein geeigneter Arbeitsplatz unbedingt erforderlich. Es kann am Anfang der Wickel-
tisch verwendet werden, spater muss der Verbandsplatz an das Alter und die Grol3e
des Betroffenen angepasst werden. Ein gréf3erer, stabiler Tisch oder eine Liege ware
sinnvoll. Es ist darauf zu achten, dass der Platz gut gepolstert und zumindest von
zwei Seiten zuganglich ist und fur die Pflegenden die richtige Arbeitshéhe hat. Opti-
mal wére ein hohenverstellbarer Tisch oder eine Liege, um den Verbandswechsel in
schonender Haltung ausfuhren zu kénnen. Fir das Anlegen der Verb&nde sollte der
Raum gut gewarmt sein, da offene Wunden sehr rasch abkihlen und dadurch
Schmerzen verursachen. Vor jedem Verbandswechsel ist eine Handedesinfektion
von den Pflegenden durchzufiihren, um Infektionen an den offenen Wundarealen zu
vermeiden. Das Ablosen und Entfernen der alten Verbande muss so schmerzfrei wie
mdoglich erfolgen. Es dirfen keine klebenden Materialien und Pflaster fir die Wund-
versorgung bei EB verwendet werden, da diese Hautverletzungen hervorrufen kon-
nen. Es sind aber auch nicht alle Produkte geeignet, die als ,nicht-klebend“ oder
,hichthaftend“ bezeichnet werden. Viele Produkte verhalten sich auf EB-Haut anders.
Das sanfte Ablosen lasst sich bei manchen Verbanden problemlos durchfiihren, bei
anderen wiederum kommt es zu Verklebungen durch Wundsekrete oder eingetrock-
netes Blut und Salben. Die verklebten Verbande dirfen niemals mit Gewalt abgelost
werden. Dies fuhrt ansonsten zu extremen Schmerzen und aul3erdem koénnte die
Wunde wieder aufreifden oder sich das Wundareal sogar vergrofRern. Am einfachsten
ist es, die verklebte Stelle mit Wasser aufzuweichen oder mit einem speziellen Spray
(Niltac®-Spray) abzulésen. Es ist auch sinnvoll, das Verbandsmaterial wahrend des
Badens oder Duschens zu entfernen. Durchnésste Verbande kénnen leichter abge-
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|6st werden. Im Badezimmer sollte dann eine angenehm warme Temperatur herr-
schen. Lauwarmes Wasser ist zu bevorzugen, denn zu warmes Wasser brennt auf
den Wunden. Kaltes Wasser dagegen ist ebenfalls nicht geeignet, da es die Wunden
abkuhlen lasst und zu starken Schmerzen fuhren kann. Falls die Verbande in der
Dusche aufgeweicht werden, ist darauf zu achten, dass der Duschstrahl weich ist.
Ein harter Wasserstrahl kann auf der verletzlichen und verletzten EB-Haut sehr
schmerzhafte Auswirkungen haben. Nach dem Baden oder Duschen ist es wichtig,
dass die Haut vorsichtig mit einem weichen Handtuch oder einer Stoffwindel abge-
tupft oder abgetrocknet wird. Das Anlegen der Verbdnde muss dann rasch gesche-
hen, da offen liegende Wunden wesentlich schmerzhafter sind als verbundene. Falls
im Zuge des Verbandswechsels nicht gebadet oder geduscht wird, ist es sinnvoller,
zunachst nur eine Koérperregion von Verbanden zu befreien und dann gleich mit neu-
en Verbanden zu versorgen (Diem et al, 8.1.2015). ,/m Fall von zahlreichen und/oder
infizierten Wunden eignen sich Vollbader mit desinfizierenden, also Bakterien-
reduzierenden Zusétzen. Die Keimreduktion wirkt sich positiv auf die Wundheilung
aus. Auch andere (z.B. ruckfettende) Zusatze konnen sinnvoll sein, [...]“ (Diem et al,
8.1.2015).

Nach Ablosen der Verbande missen die Hautstellen bzw. Wunden begutachtet und
beurteilt werden, inwiefern diese verbunden werden sollen. Gro3ere Blasen sollten
mit einer dickeren sterilen Nadel, mit einer Lanzette oder einer geeigneten Schere
aufgestochen werden, damit sich die Blasen nicht weiter ausbreiten. Bei EBS Dow-
ling-Meara entstehen meist nur recht kleine Blasen. Diese treten dann oft in kleinen
Gruppen zusammen auf und mussen nicht gedffnet werden. Nach dem Aufstechen
der Blasen kann der Blaseninhalt durch sanftes Ausdriicken entleert werden. Damit
wird der Druck auf der wunden Stelle weggenommen und die Vergro3erung einer
Blase verhindert. Das Blasendach sollte tiber der Wunde belassen und nicht verletzt
werden, denn es dient als natiirlicher Schutz vor Keimen. Ist die Offnung im Blasen-
dach, etwa durch die Verwendung einer zu feinen Nadel nicht gro3 genug, kann sich
die Blase schnell wieder mit Flussigkeit auffiillen. Befinden sich Blasen im Mund,
werden diese nicht aufgestochen (Diem et al, 8.1.2015). ,Manche Wunden miissen
noch einmal gereinigt werden, wenn die Reinigung durch Baden oder Duschen nicht
ausreichend erscheint” (Diem et al, 8.1.2015). Man kann dafir eventuell ein Antisep-
tikum verwenden, auf die Wunde spruhen und kurz eintrocknen lassen. Falls sich

Krusten durch das Einweichen in Wasser nicht vollstandig geldst haben, kénnen die-
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se vorsichtig abgezupft werden. Bei der Versorgung durch EB verursachte Wunden
gibt es aul3erdem noch einige Dinge, die man wissen und beachten muss. Norma-
lerweise entstehen keine tiefen Wunden, sondern eher oberflachliche. Tiefere Wun-
den sind ein Warnhinweis. Auf EB-Haut werden sich immer Wunden befinden, egal
wie gut die Haut versorgt wird. Es wird manche Wunden geben, die rasch und prob-
lemlos abheilen, andere wieder bleiben langer bestehen. Bei den schwerwiegende-
ren Formen kommen solche ,chronischen Wunden® leider oft vor und sind eine Art
Dauerzustand. FiUr normale, unkomplizierte Wunden kdnnen Pflege- oder Heilsalben
verwendet werden. Bei leicht feuchten Wunden werden eher austrocknende Cremes
und Salben empfohlen, bei trockenen Wunden und Krusten kdnnen auch fettende
oder feuchte Cremes bzw. Salben verwendet werden (Diem et al, 8.1.2015). ,An
Stellen, die schwer zu verbinden sind, wird zum Austrocknen der geotffneten Blasen
eine weiche, zinkhaltige Hautschutzcreme verwendet. Bei infizierten, also belegten
und/oder (ibel riechenden Wunden [...] wird eine Ansammlung von Bakterien die Ur-
sache sein fur diese Art von Wunden. Diese Bakterien missen dann reduziert wer-
den, dazu stehen verschiedene Produkte zur Verfliigung“ (Diem et al, 8.1.2015). Man
kann beispielsweise eine Flammazine Creme verwenden (Diem et al, 8.1.2015).
,Diese silberhaltige Creme wirkt gut gegen Bakterien, sollte allerdings — aufgrund
der, bei langerer Anwendung auftretenden Silber-Toxizitat — maximal 2-4 Wochen
verwendet werden. Auch antiseptische Waschungen/Bader oder antibiotische Salben
kénnen notwendig werden® (Diem et al, 8.1.2015). Beim Anlegen der Verbande am
Korper spielt die Reihenfolge eigentlich keine Rolle. Es ist aber hilfreich, eine gewis-
se Routine zu entwickeln. Fiur die Wundversorgung bei EB gibt es inzwischen eine
Vielfalt an geeigneten Produkten. Aber trotzdem ist nicht jedes Material flir jeden ge-
eignet, daher sollten verschiedene Fabrikate ausprobiert werden. Wenn dann das
srichtige® Material fur den Betroffenen gefunden wurde und dieser auch damit zu-
rechtkommt, sollte man bei dem gleichen Verbandsmaterial bleiben. Neben der Ver-
fugbarkeit der Produkte vor Ort spielt der finanzielle Aspekt eine grol3e Rolle (Diem et
al, 8.1.2015).

Die folgende Verbandstechnik in drei Schritten hat sich bei EB bewahrt (Diem et al,
8.1.2015). ,Direkt auf die Wunde kommt entweder ein Wundgitter oder ein weicher
Schaumstoffverband. Die offenen Hautstellen werden damit sorgfaltig abgedeckt,
damit weiteres, dartber liegendes Verbandsmaterial nicht an den Wunden kleben

bleiben und weitere Hautschaden verursachen kann“ (Diem et al, 8.1.2015).
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Einige Wundauflagen haben sich bereits gut bewahrt. Als Wundgitter kénnen bei-
spielsweise Adaptic®, Urgotil®, Urgo®soft, Mepitel® verwendet werden und als
Schaumstoffverband ist Mepilex® am bekanntesten (Diem et al, 8.1.2015). ,Auf die
direkte Wundauflage werden weiche Kompressen aufgelegt. Diese dienen einerseits
als Schutz, andererseits auch zum Aufsaugen von moglicherweise entstehendem
Wundsekret. Diese Polsterung ist vor allem bei den Wundgittern notwendig, bei den
Schaumstoffauflagen kann man oft darauf verzichten® (Diem et al, 8.1.2015). Es kon-
nen zum Beispiel Topper 12, Medicomp® Vlieskompressen, Vliwasoft® Vlieskom-
pressen usw. verwendet werden (Diem et al, 8.1.2015). ,Damit die Wundauflagen
und Kompressen nicht verrutschen, miissen sie zuletzt noch fixiert werden* (Diem et
al, 8.1.2015). Dazu eignen sich Mullbinden, Fixierbinden (z. B. Peha-haft®) oder ein
elastischer Schlauchverband (z. B. Coverflex®). Diese Verbande sollten weich und
elastisch sein und sich angenehm anfiihlen. Dartber kann nun eine weiche und dem

Betroffenen angenehme Bekleidung getragen werden (Diem et al, 8.1.2015).
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4. FALLBEISPIEL

Im Rahmen der Projektarbeit ist neben dem theoretischen Teil (Literaturhintergrund)
auch ein praktischer Teil in Form eines Fallbeispiels zu verfassen. Meine personliche
Erfahrung mit EB versuche ich im letzten Teil meiner Arbeit zu integrieren und werde
anhand eines Fallbeispiels bei Nina die Wundversorgung bei EB anhand zwei unter-
schiedlicher Varianten aufzeigen: einerseits die bei Nina herkdmmliche ,trockene
Wundbehandlung® und andererseits die ,feuchte Wundbehandlung®. Es war fur Nina
eine groRe Uberwindung, andere Verbandsmaterialien und Produkte auszuprobieren,
da nicht alle Produkte geeignet sind, die als ,nichthaftend“ bezeichnet werden. Viele

Produkte verhalten sich auf EB-Haut anders.

4.1 Wundanalyse

4.1.1 Wundanamnese

Diagnose: Rezessiv dystrophe Epidermolysis bullosa (RDEB), schwer generalisiert;

Wunde bestehend seit ca. zwei Monaten;

4.1.2 Wundinspektion

Wunde 1 (rechter Oberarm):

Lokalisation: rechter Oberarm

WundgroéfZe: L: 6,5 cm, B: 1,5 cm, T: oberflachlich
Wundheilungsphase: Entziindungsphase
Wundgrund: Fibrinbelage, blassrosa

Exsudat: wenig, leicht blutend

Infektzeichen: keine

Wundrand: Krusten, flach

Wundumgebung: diinne, blasse Haut, Narben, Schuppen, Krusten

Herausforderungen in der Wundbehandlung Elvira Feichtlbauer
in Bezugnahme auf Epidermolysis bullosa



-28-

Schmerz: pochend, laut Schmerzskala 5
Taschenbildung/Fistel: keine
Geruch: keiner

Wunde 2 (linker Oberarm):

Lokalisation: linker Oberarm

Wundgrol3e: L: 4 cm, B: 2 cm, T: oberflachlich
Wundheilungsphase: Entziindungsphase

Wundgrund: Fibrinbelage, blassrosa

Exsudat: wenig, leicht blutend

Infektzeichen: keine

Wundrand: Krusten, flach

Wundumgebung: diinne, blasse Haut, Narben, Schuppen, Krusten
Schmerz: pochend, laut Schmerzskala 3,5

Taschenbildung/Fistel: keine

Geruch: keiner

4.1.3 Fotodokumentation

Abb.1: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (rechter Oberarm) Abb.2: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (linker Oberarm)
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4.2 Wundreinigung

Waunde 1 (rechter Oberarm): Wunde 1 versorgte ich so wie in der Vergangenheit. Es

erfolgte keine Wundreinigung und kein Debridement, weil es fir Nina sehr schmerz-
haft war und sie Angst vor weiteren Hautverletzungen hatte. Zudem badete Nina

einmal pro Woche im Vollbad mit Badezusatz (Betaisodona-Lésung).

Wunde 2 (linker Oberarm): Mit Zustimmung von Nina fiihrte ich bei dieser Wunde

eine Wundreinigung durch. Als Wundspullésung verwendete ich Microdacyn Wound
Care. Es war fur Nina Uberraschenderweise nicht schmerzhaft. Die Nassphase dau-
erte 10 - 15 Minuten, danach tupfte ich die Wunde vorsichtig mit einer weichen Kom-
presse ab. Wegen mdoglicher Hautverletzungen ist aber ein Debridement bei EB nicht

maoglich.

4.3 Wundtherapie

Wunde 1 (rechter Oberarm): Auf Grund von Vergleichszwecken fihrte ich die Wund-

therapie wie in der Vergangenheit durch: als Wundauflage verwendete ich ein
Wundgitter (Mepitel®). Direkt auf das Mepitel® trug ich eine Zinkcreme auf. Auf die
Wundauflage legte ich eine weiche Kompresse (Topper 12) auf und abschlieRend
fixierte ich den Verband mit einem Schlauchverband (Sanifast®).

Wunde 2 (linker Oberarm): Mit Zustimmung von Nina verwendete ich andere Ver-

bandsmaterialien. Als Wundrandschutz trug ich eine Zinkcreme auf. Als Wundauflage
verwendete ich ein Wundgitter (Mepitel®). Direkt auf das Mepitel® trug ich ein Medi-
honey® Wundgel auf. Auf die Wundauflage legte ich einen Schaumstoffverband (Me-
pilex®transfer) auf und abschlieRend fixierte ich den Verband mit weicher Kompresse
(Topper 12) und einem Schlauchverband (Sanifast®). Fur Nina war es wichtig, ein
Wundgitter zwischen Wunde und Schaumstoffverband zu haben. Sie beflrchtete,
dass der Schaumstoffverband auf der Wunde anklebt. Nina verspuirte nach dem Auf-
tragen des Medihoney® Wundgels fiir eine halbe Stunde ein leichtes Brennen auf der
Wunde.
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4.4 ZusatzmalRnahmen

Hautpflege: D'line NCR

45 Verbandswechselintervall

Wunde 1 (rechter Oberarm): alle 1 — 2 Tage

Wunde 2 (linker Oberarm): alle 3 Tage

4.6 Verlaufsfotodokumentation

Abb.3: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (rechter Oberarm) Abb.4: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (linker Oberarm)

Abb.5: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (rechter Oberarm) Abb.6: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (linker Oberarm)
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5 b 1015 fi Oy,

Abb.7: RDEB, Feichtlbauer, 2015 (linker Oberarm)

Die Wunde am rechten Oberarm war schneller verschlossen als die Wunde am lin-
ken Oberarm. Es heif3t also nicht, dass die Wunde bei einer feuchten Wundversor-
gung schneller zuheilt als bei der herkdmmlichen trockenen Wundversorgung. EB-

Haut ist einfach anders!

4.7 Einwilligung

Ich, Nina Feichtlbauer, bin damit einverstanden, dass meine in der Projektarbeit ver-
wendeten Bilder und Beitrage weiteren Personen zur Verfiigung gestellt werden dur-

fen.

Raab, am ... s

Herausforderungen in der Wundbehandlung Elvira Feichtlbauer
in Bezugnahme auf Epidermolysis bullosa



-32 -

5. ZUSAMMENFASSUNG

In meiner Projektarbeit zum Thema ,Herausforderungen in der Wundbehandlung in
Bezugnahme auf Epidermolysis bullosa“ habe ich das Krankheitsbild EB und die
Maoglichkeiten des Wundmanagements beschrieben. Meine personliche Erfahrung
mit EB habe ich im letzten Teil meiner Arbeit anhand eines Fallbeispiels bei Nina do-
kumentiert. Nachfolgend mdéchte ich meine Recherchen zu diesem Thema kurz zu-

sammenfassen.

Epidermolysis bullosa hereditaria, kurz auch EB genannt, umfasst eine Gruppe sel-
tener, genetisch bedingter, vererbbarer Hauterkrankungen. Es kommt zu Blasen- und
Erosionsbildung an Haut und Schleimh&uten nach geringer mechanischer Belastung.
EB wird in vier Hauptformen eingeteilt: EB simplex, junktionale EB, dystrophe EB und
Kindler-Syndrom. Diese werden je nach klinischem Bild und Gendefekt in noch weite-
re Subtypen unterteilt. Je nach EB-Form kommt es zu unterschiedlich schweren
Symptomen sowie Komplikationen. Die Lebenserwartung der Betroffenen ist mitunter
wesentlich reduziert. Die Behandlung erfolgt derzeit nur rein symptomatisch, da es
noch keine Heilung fir EB gibt. Da die Symptome bei jedem Betroffenen aufgrund
der unterschiedlich ausgepragten Haupt- und Unterformen anders aussehen, ist ein
Kind mit dem anderen Kind nicht vergleichbar. Jeder Betroffene bendtigt daher eine
individuelle Therapie, woraus sich auch eine individuelle Pflege ableitet. Dabei ist es
wichtig, die exakte Diagnose der Hauptformen und Subtypen durch spezielle Unter-
suchungen zu ermitteln, um prophylaktische MalRnahmen rechtzeitig durchfihren zu

konnen.

Als Schwerpunkt meiner Arbeit habe ich mich mit der Wundversorgung von EB all-
gemein beschaftigt, aber auch die Moglichkeiten der Traumapravention und die Ein-
flussfaktoren auf die Wundversorgung aufgezéhlt. Damit die Lebensqualitat der Be-
troffenen verbessert wird, kommt dem Wundmanagement eine entscheidende Be-
deutung zu. Bei der Wundversorgung ist die Lokaltherapie essentieller Bestandteil in
der taglichen Behandlung der Haut. Es ist wichtig zu wissen, dass jedes Kind ver-
schieden ist und sich bei jedem Betroffenen unterschiedliche Wunden in verschiede-
nen Wundheilungsphasen befinden. Es gibt daher kein einheitliches Wundversor-

gungskonzept. Deshalb mussen individuelle L6sungen gefunden werden.
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6. SCHLUSSFOLGERUNG

In der Auseinandersetzung mit EB beim Schreiben meiner Projektarbeit sowie durch
das Fallbeispiel bei Nina gewann ich sehr wertvolle und interessante Erkenntnisse.
Dariiber hinaus war es fur mich sehr herausfordernd, tUber dieses Thema zu schrei-
ben, da ich einen personlichen Bezug zu dieser Krankheit habe. Ich hoffe, dass die
Arbeit auch fir das Pflegepersonal positive Auswirkungen auf zukunftige pflegerische
Verhaltensweisen bei EB-Betroffenen hat.

Neben der Wundversorgung gehéren meiner Meinung nach die Vermeidung von me-
chanischen Traumen, eine sorgfaltige Hautpflege, ein guter Ernahrungszustand und
maoglichst wenig Schmerzen zu den wesentlichsten MalBnahmen. Ich finde, dass die
Entlastung der Pflegenden ein sehr problematisches Thema ist, welches sich jedoch

im Alltag schwer l6sen lasst.

Zusammenfassend lasst sich sagen, dass sowohl die physische als auch psychische
Belastung fur die meisten Familien enorm und die Lebensqualitat der Betroffenen als
auch der Pflegenden stark eingeschrankt ist. Ich bewundere meine Schwester Nina,
die trotz grol3er Einschrankungen eine positive Lebenseinstellung hat und ihren All-

tag gut meistert.

Schlusselworter: Dermatologie, Padiatrie, Wundversorgung, Schmerzen, Schmetter-

lingskinder
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