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Woat is Epidermolysis Bullosa?

Epidermolysis Bullosa (afgekort EB) is een zeldzame huidafwijking, die vanaf de geboorte aan-
wezig is. De hechting van verschillende huidlagen is verstoord, waardoor gemakkelijk blaren
en ontvellingen ontstaan; op de huid, maar soms ook op de slijmvliezen. Mensen met EB
hebben een heel kwetsbare huid, die gevoelig is voor de minste wrijving of aanraking. Men
spreekt daarom ook wel van: ‘een huid zo teer als de vleugels van een vlinder’. Kinderen met
EB worden ook ‘vlinderkinderen’ genoemd.

Bij gezonde mensen ontstaan blaren alleen na langdurige wrijving op de huid, bijvoorbeeld aan
de voet tijdens een lange wandeling. Bij mensen met EB ontstaan snel blaren; door het vast-

houden van voorwerpen, het dragen van schoenen, kleding met naden, stoten of vallen.

EB komt in verschillende vormen voor en wordt globaal in vier groepen ingedeeld: EB Simplex,
Junctionele EB, Dystrofische EB en het Kindler Syndroom. Deze groepen zijn weer onderver-
deeld in verschillende subtypen.




Kenmerken van EB

Blaarvorming vanaf de geboorte is het typische kenmerk van EB. De mate en ernst is over het
algemeen afhankelijk van het subtype. Bij mildere vormen komen blaren aan de handen en
voeten voor. Bij andere vormen ook op andere lichaamsdelen; benen, armen, gezicht. Bij meer
ernstige vormen kunnen blaren en ontvellingen ontstaan op het slijmvlies: in de ogen, mond,
keel en slokdarm. Doorslikken van voedsel kan daarbij een probleem zijn. Door blaarvorming,
en de daaruit voortkomende wonden, is er continu risico op infectie en kan er littekenweefsel
ontstaan. Bij ernstige vormen kan dit leiden tot vergroeiingen van bijvoorbeeld handen, voeten
en tong. In sommige ernstige gevallen is EB een levensbedreigende ziekte. Kinderen kunnen
op jonge leeftijd overlijden, en bij zeer ernstige vormen is er een verhoogde kans op agressief
uitzaaiende huidkanker. Bij alle vormen van EB is er in meer of minder ernstige mate sprake
van pijnbeleving en jeuk.

Hoe krijg je EB?

EB is erfelijk en dus niet besmettelijk. De oorzaak is een aangeboren genfout, waardoor hech-
teiwitten, die in de huid zorgen voor goede hechting van huidcellen en van de verschillende
huidlagen aan elkaar; onvoldoende, niet, of niet goed aangelegd zijn. De meeste vormen van
EB Simplex zijn dominant: dat betekent dat een van de ouders de afwijking ook heeft. Juncti-
onele EB en het Kindler Syndroom vererft recessief: beide ouders zijn zelf gezond, maar wel

(vaak onbewust) drager. Dystrofische EB kan zowel dominant als recessief overerven.

Onderzoek, genezing en behandeling

De laatste jaren wordt zowel nationaal als internationaal genetisch onderzoek gedaan naar de
oorzaken van EB. Daarbij is ontdekt welke genen verantwoordelijk zijn voor de, op dit
moment bekende, EB-varianten. Ook wordt gezocht naar mogelijke behandelingen van EB en
naar verbetering van de kwaliteit van leven met EB. Er bestaat, tot op heden, nog geen behan-
deling die EB kan genezen. Wel kan optimale zorg gegeven worden. De blaren van EB patiénten
genezen vaak wel, maar alleen bij intensieve verzorging. Wanneer blaren open gaan ontstaan,
soms grote, open wonden. De wonden moeten zorgvuldig worden verbonden, anders kunnen
door het schuiven en bij het verwijderen van verbanden nieuwe blaren en ontvellingen
ontstaan. Bovendien is er gevaar voor infecties. Bij het verbinden kunnen geen standaard
verbandmiddelen, zoals pleisters, worden gebruikt. Deze kunnen de huid nog ernstiger
beschadigen. Levenslang moeten (duurdere) speciale verbandmiddelen worden gebruikt.
Evenals zalven, pijnstillers, antibiotica en middelen tegen jeuk. De Stichting Vlinderkind ver-

zorgt in Nederland de fondsenwerving ten bate van medisch onderzoek naar EB.

Komt het veel voor?
Wereldwijd heeft | op de 22000 mensen een vorm van EB. Het komt overal op de wereld
voor, bij zowel mannen als vrouwen. In Nederland worden jaarlijks ongeveer 20 baby’s gebo-

ren met EB. Er zijn ongeveer 750 mensen met EB in Nederland.



Debra

Debra Nederland ondersteunt mensen met EB en hun omgeving bij het omgaan met, en
behandelen van deze huidafwijking. Zij doet dit onder andere door het geven van voorlichting,
het organiseren van bijeenkomsten en het stimuleren van lotgenotencontact. Debra streeft
ernaar het leven met EB zo dragelijk mogelijk te maken. Debra Nederland werd opgericht in
1989 en werd in 2003 een vereniging. Debra Nederland maakt deel uit van het netwerk van
Debra International. Een wereldwijde moederorganisatie van DEBRA (Dystrophic Epider-
molysis Bullosa Research Association) waarvan de eerste nationale groep werd opgericht in

1978 in Engeland. Inmiddels zijn er wereldwijd 5| groepen actief.

Lidmaatschap Debra

Hebt u zelf EB, heeft iemand in uw directe omgeving EB, wilt u Debra steunen en eventueel
andere mensen met EB ontmoeten? Word dan lid. Dit kan voor een vast bedrag van 25 euro
per kalenderjaar. Hiervoor ontvangt u onze Nieuwsbrief. Eveneens krijgt u minimaal 2 maal
per jaar een uitnodiging voor een contactdag, waar u kennis kunt maken met andere leden van
Debra. Op de contactdagen worden regelmatig presentaties gegeven door wetenschappelijk

onderzoekers en behandelaars op het gebied van EB.

Donateur
Wilt u Debra een bijdrage geven (eenmalig of structureel), en daarmee mensen met EB steunen?

Word dan donateur. Lid of donateur kunt u worden via onze website www.debra.nl.
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Centrum voor Blaarziekten UMC Groningen

In het UMC Groningen,afdeling Dermatologie, bevindt zich het Centrum voor Blaarziekten
onder leiding van mw. dr. M. Bolling en mw. dr. B. Horvath. ledereen met EB of aanverwante
huidafwijkingen kan hier terecht voor diagnostiek, behandeling en ondersteuning. Het cen-
trum werkt met een uitgebreid multidisciplinair EB-team, waarin 20 specialismen vertegen-

woordigd zijn.

UMC Groningen Centrum voor Blaarziekten

Contact via mw. drs. José Duipmans (verpleegkundig specialist)

of mw. Birthe Ruiter (verpleegkundig consulent)

Tel: 050 361 61 61. Vraag naar nummer 68 182 (José) of nummer 45 153 (Birthe)

E-mail: j.c.duipmans@umcg.nl



