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Hoftnung fiir
Schmetterlingskinder

Mit einer neuen Methode kann die Haut von Menschen mit einem Gendefekt geheilt werden

VON ANDREA SOLDI

Herzhaft im Sandhaufen wiihlen, bar-
fuss herumrennen oder in ein knusp-
riges Brot beissen - kleine Vergniigen,
die fiir die meisten Kinder selbstver-
stiandlich sind. Menschen, die an der
seltenen Erbkrankheit namens Epi-
dermolysis bullosa leiden, diirfen dies
alles nicht. Aufgrund eines Gende-
fekts ist ihre oberste Hautschicht so
verletzlich, dass sie sich schon beim
kleinsten Druck abl6ést oder Blasen
bildet. Weil ihre Haut so zart ist wie
die Fliigel von Schmetterlingen, nennt
man die Betroffenen auch Schmetter-
lingskinder. Viele erreichen das Er-
wachsenenalter nicht.

Bis vor kurzem galt die seltene
Krankheit, von der nur rund eines
von 50000 Neugeborenen betroffen
ist, als unheilbar. Doch nun gibt es
Hoffnung: Im November hat die medi-
zinische Fachzeitschrift «Nature» ei-
nen Artikel publiziert, in dem die
Transplantation der Epidermis, also
der dussersten Haut, an einem sieben-
jahrigen Jungen beschrieben wird.

Transplantation gelungen

Ein Team um den italienischen For-
scher Michele De Luca hat die Metho-
de entwickelt, die Chirurgen aus Bo-
chum vor zwei Jahren an einem Syri-
schen Fliichtlingskind angewendet
haben: Von einer der wenigen intak-
ten Hautstellen wurden Zellen der
Epidermis entnommen und im Labor
vermehrt. Mithilfe von Erbinformatio-
nen eines Virus wurde dabei gleich-
zeitig das defekte Gen durch ein ge-
sundes ersetzt. Bei Epidermolysis bul-
losa wird ein Protein nicht gebildet,
das die Epidermis an die Unterhaut
bindet und sozusagen als Leim dient.
Der Junge konnte das Spital im Febru-
ar 2016 verlassen und leidet seither
nicht mehr an Schmerzen und Juck-
reiz. Er geht wieder in die Schule und
kann sogar Fussball spielen.

«Das ist ein Riesenfortschritt», sagt
Ernst Reichmann, Leiter der Tissue
Biology Research Unit am Kinderspi-
tal Ziirich, die ebenfalls an der Rege-

Michelle Zimmer-
mann leidet an der
Hautkrankheit Epi-
dermolysis bullosa

und muss taglich
viele Verbande
wechseln.

NICOLAS ZONVI

Michelle Zimmermann: «ich kenne keine Minute ohne Schmerzen»

Es ist eine harte Welt far
Michelle Zimmermann. Be-
reits das Sitzen auf einem
Holzstuhl reicht aus, dass
sich an ihrem Gesass Blasen
bilden. Das Gedrange in ei-
nem Bus bedeutet fir ihre
verletzliche Haut grosse
Gefahr. Sttirmischer Kérper-
kontakt ist ihr nicht moglich
- zartliche Berlihrung hinge-
gen schon.

Die 37-Jahrige ist eine der
altesten von rund 80 Perso-
nen in der Schweiz, die mit
der Krankheit Epidermolysis
bullosa leben. Auf diese
Formulierung legt sie
grossen Wert: «Schreiben
Sie nicht, dass ich unter der
Krankheit leide», scharft sie
der Journalistin ein. Trotz
schwierigen Umstanden sei
sie haufig gltcklich. «Ich
setze meine Energie lieber
fr Positives ein, statt gegen

etwas anzukdampfen, das ich
nicht andern kann.»

Die attraktive Frau aus dem
bernischen Seedorf enga-
giert sich mit ihrer Firma fir
die Integration von Men-
schen mit Behinderung.
Eines ihrer Projekte ist die
Wahl von Miss und Mister
Handicap, die bereits
zweimal durchgefihrt
wurde. Zudem informiert
sie in den Medien unermud-
lich Uber seltene Krankhei-
ten. Unter anderem war sie
vor zwei Jahren Gast im
«Club» des Schweizer Fern-
sehens. «lch kenne keine
Minute ohne Schmerzen»,
sagt sie dort. Schmerzmittel
nehme sie aber nicht. Sie
habe gelernt, damit umzu-
gehen, auch wenn es
manchmal sehr herausfor-
dernd sei. Oft schlaft sie
schlecht.

Morgens stehen vier Stun-
den Pflege an. Dabei wird
sie abwechslungsweise von
ihrer Mutter und der Spitex
untersttzt. Abblatternde
Hautfetzen mussen sorgfal-
tig entfernt, die offenen
Wunden desinfiziert, neu
verbunden und die gesamte
Haut gut eingecremt wer-
den. Meist tragt sie zehn
Verbande gleichzeitig. Vor
dem Zu-Bett-Gehen nimmt
die Prozedur erneut zwei
Stunden in Anspruch.
Ertraglicher macht ihr das
Leben die grosse Unterstit-
zung, die sie erfahrt. Ihre al-
leinerziehende Mutter und
ihre Tante kimmerten sich
von Geburt an liebevoll um
sie. Bereits als Baby bekam
sie bei kleinstem Druck
faustgrosse Blasen. Die Mut-
ter polsterte die Wohnung
und gab dem Kind weiche

Spielsachen. Weil es nicht
im Sand wihlen durfte, rich-
tete sie ihr zum Beispiel ei-
nen Linsenkasten ein. Nach
der Steiner-Schule konnte
Zimmermann die kaufman-
nische Lehre absolvieren. lhr
eigenes Auto gebe ihr viel
Freiheit, sagt die junge Frau.
Und auch das regelmassige
Reiten auf ihrem geliebten
Pferd lasst sie sich nicht
nehmen.

Den Behandlungserfolg mit
der Hauttransplantation
verfolgt sie mit einem la-
chenden und einem weinen-
den Auge. «Ich selber werde
wohl kaum davon profitie-
ren kénnen», sagt sie. Doch
Michelle Zimmermann hofft,
dass das grosse Medienecho
Forschungsgelder locker-
machen wird, damit Babys
mit dieser Diagnose kinftig
geheilt werden kdnnen.

neration von Haut forscht. Die neue
Oberhaut sei voll funktionsfahig. «Mit
der neuen Technologie konnten Be-
troffene grossflichig und somit voll-
stindig von der fiirchterlichen Krank-
heit geheilt werden», sagt Reichmann.

Ein kleines Risiko bestehe jedoch,
dass sich auf dem transplantierten Ge-
webe ein Tumor bilde, rdumt er ein.
Denn die Erbinformation der einge-
setzten Viren konnen unter Umstin-
den beim Menschen Gene aktivieren,
welche die Entstehung von Tumoren
auslosen. Doch im Fall des syrischen
Jungen, der sich in einem kritischen
Zustand befand, sei der Eingriff ge-
rechtfertigt gewesen, betont Reich-
mann. Zuvor waren 60 Prozent seiner
Haut mit Blasen bedeckt und teilweise
entziindet gewesen. Zudem besteht
auch bei der unbehandelten Krank-
heit ein gewisses Tumorrisiko.

Ob bald auch Menschen mit weni-
ger gravierendem Verlauf entspre-

chend behandelt werden konnen, ist
ungewiss. Das Forscherteam aus Mo-
dena sieht in der Methode auch gros-
se Chancen fiir die Priavention: Bereits
kurz nach der Geburt kénnte man
den Betroffenen Epidermis-Stammzel-
len entnehmen und daraus einen Vor-
rat anlegen. Nicht moglich sei die
Transplantation lediglich bei den
Schleimhiuten. Dort konnten die
Wunden jedoch relativ gut behandelt
werden, es sei denn, sie treten in der
Speiserohre auf.

Ziircher forschen an Haut
Auch in der Schweiz wire das Know-
how durchaus vorhanden, um gesun-
de Epidermis herzustellen, sagt Ernst
Reichmann. «Es wire grossartig, die-
sen zukunftsweisenden gentherapeu-
tischen Ansatz auch hierzulande bald
zu praktizieren.»

Wihrend bei der Epidermolysis bul-
losa die Unterhaut intakt bleibt, ist

diese bei Verbrennungen, anderen
Verletzungen und Krankheiten haufig
ebenfalls betroffen. Weltweit forschen
diverse Teams an der Ziichtung einer
kompletten Haut fiir den Ersatz ver-
letzten Gewebes. Die Ziircher Tissue
Biology Research Unit des Universi-
tits-Kinderspitals hat vor einem guten
Jahr ihre «denovoSkin» vorgestellt,
die in der ersten Phase zehn Patien-
ten mit gutem Erfolg eingepflanzt
wurde. Das interdisziplinire Team
entnahm ihnen ein briefmarkengros-
ses Stiick Haut und stellte aus den iso-
lierten Zellen einen ein Millimeter di-
cken Hautlappen von 50 Quadratzen-
timeter Grosse her.

Demnichst werden von dieser
Technik auch Patienten in England
und Holland von den in Ziirich ge-
ziichteten Transplantaten profitieren
- neben Verbrennungsopfern Perso-
nen mit riesigen, entstellenden Mut-
termalen.

BEZIEHUNGEN

Juiingere Partner
machen nicht
lang gliicklich

VON JORG ZITTLAU

Der Philosoph Aristoteles riet davon
ab, eine deutlich jiingere Frau zu heira-
ten, denn sie sei «im Beischlaf gar zu
ziigellos». Eine Studie zeigt nun, dass
es durchaus zufrieden macht, wenn
man einen jiingeren Partner heiratet.
Bloss: Das Gliick wahrt kurz.

Ein Forscherteam um Wang-Sheng
Lee von der australischen Deakin Uni-
versity analysierte die Daten einer In-
terviewaktion, in der man die Mitglie-
der von knapp 7700 Haushalten nach
ihren Lebensverhiltnissen und ihrer
Zufriedenheit befragt hatte. Und zwar
wahrend zwolf Jahren. Dabei zeigte
sich, dass Mdnner und Frauen mit jiin-
gerem Partner am Anfang ihrer Ehe
deutlich zufriedener sind als solche mit
einer gleich alten oder &lteren Person.

Am gliicklichsten sind Manner, deren
Partnerin ein bis drei Jahre jiinger ist.
Am unzufriedensten sind ebenfalls
Mainner, doch diesmal sind es die, de-
ren Partnerin sieben oder mehr Jahre
ilter ist. «Bei den Frauen fanden wir ei-
nen &dhnlichen Trend», betont Lee,
«doch er ist bei ihnen schwécher ausge-
pragt». Was aber daran liegen konnte,
dass Méanner bei Auskiinften zu ihrer
Lebenszufriedenheit generell zu extre-
meren Angaben neigen.

Doch nach sechs bis zehn Jahren ist
vom Gliicksvorsprung nichts mehr tib-
rig. «Wir konnten beobachten, dass die
Lebenszufriedenheit bei Paaren mit un-
terschiedlich alten Partnern deutlich
schneller zuriickgeht, als wenn sie dhn-
lich alt sind», berichtet Lee.

Das liegt vermutlich daran, dass un-
terschiedliche Lebensalter auch unter-
schiedliche Lebensphasen bedeuten.
Wenn etwa der Altere in Rente geht,
wiahrend der Jiingere noch zehn Jahre
arbeiten muss, oder der Jiingere ein
Kind will, wihrend der Altere mit dem
Thema durch ist, sind Konflikte pro-
grammiert. Ausserdem vermutet der
Wirtschaftspsychologe Lee, dass solche
Ehen oft vor dem Hintergrund ge-
schlossen werden, dass der Altere den
Jiingeren versorgt. Wenn das dann
nicht mehr funktioniert, schlittert die
Partnerschaft in eine schwere Krise.

TRAINING

Jungsteinzeit-Frau
war viel kriftiger
als heutige Frau

Frauen in der Jungsteinzeit hatten trai-
niertere Oberarme als heutige, ambitio-
nierte Ruderinnen. Das ergab eine Ver-
gleichsstudie zwischen rund 7200 Jah-
re alten Knochen und der heutigen
Frauen-Rudermannschaft der Universi-
tdt Cambridge. In den ersten 5500 Jah-
ren, nachdem die Menschen sesshaft
geworden waren, arbeiteten Frauen in-
tensiv in der Landwirtschaft und waren
besonders stark, wie Forscher um Ali-
son Macintosh von der Universitit
Cambridge im Fachmagazin «Science
Advances» schreiben. Die Oberarmkno-
chen der Frauen aus der Jungsteinzeit
waren zwischen 11 und 16 Prozent stér-
ker als diejenigen der Ruderinnen. Im
Vergleich zu durchschnittlichen Stu-
dentinnen waren die Frauen der Jung-
steinzeit sogar bis zu 30% starker. (spa)
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