


Redaktorens rader

Vill bérja med att be om
ursakt, all text i tidningen var
skriven fére midsommar sa
vissa delar (till ex vader) kan
kannas inaktuella. Olyckliga
omstandigheter férsenade
publiceringen.

Vilket vader vi har haft! Jag
njuter for fullt i hettan men ar
medveten om hur svart det kan
vara for vissa.

Forra aret blev jag besatt av
Anglatrumpeter och efter att ha
kopt pa mig och forékat med
sticklingar ar jag nu uppe i 25
plantor (5 olika sorter) som
kraver vattning flera ganger om
dagen i den har varmen. De tva
storsta ar dver 2 meter hoga!

For nagra veckor sedan
lyssnade jag pa en webinar
"Introducing VYJUVEK for
Dystrophic EB”. Egentligen var
det bara @mnat for Amerikaner
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eftersom Vyjuvek ar inte
godkant i Europa annu. Det
var Krystal Biotech, foretaget
bakom Vyjuvek, som ordnade
det tillsammans med Debra
America. Dom berattade om
studien (31 patienter), visade
lite bilder och gav instruktioner
om application, biverkningar
etc. Forhoppningsvis kommer
det att bli godkant har i Sverige
inom en snar framtid. Obs, kan
bara anvandas pa Dystrofisk
EB. Kan numera ses om man
gar in pa EBConect
https://ebconnect.org/

Tove har skrivit lite mer om det
pa sidorna 4-5.

Missa inte Akviles underbara
utldmnande artikel pa sidorna
9-14 dar hon beskriver sin
kamp for att dottern Freja skall
fa adekvat smartlindring vid
saromlaggning och bad. Tack
Akville och Freja for att ni delar
med er!

Ha en helt underbar sommar!

ruth.winblad@gmail.com




Ordforande har ordet

Sa blev det sommar med
skolavslutningar igen. Tiden gar
bade langsamt och snabbt pa
samma gang. Dar i mars nar
sndn kom ater och sommaren
kandes oandligt langt bort.

Sen blinkar man till och det star
juni i kalendern.

Detta ar ar det inga restriktioner
som gor att jag ej far aka till
skolan och se mina killar sjunga
sommarlovs sanger, utan
platsbriten pa lokaler.

Men nasta ar har har vi en
som kampat sig igenom hela
grundskolan och da hoppas
jag fa sitta dar i kyrkan och ha
solglaségon da jag grater sa
ohejdat mycket av detta fina.
Barn som gar pa sommarlov !

Men med en klump i magen
tanker jag aven pa alla de
fjarilsbarn som inte far vaxa upp
och ga pa sommaravslutningar
och sjunga sanger for sina
familjer.

Men dar finns aven hopp om
att forskningen nu gar framat
med stormsteg. Som B-veck
som ni kan lasa om lite langre

fram i bladet som ar precis
godkant i USA. Jag hoppas
denna genterapi kan ge ringar
pa vattnet och gora att all
forskningen for alla EB variater
kan f& ett sa bra bot som
mojligt, sa alla dessa fjarilar
far sjunga "Den blomstertid

nu kommer” pa forskolor och
skolor.

Detta blev kanske en lite tung
bdrjan pa mina inledande

ord, men det ar tanken pa att
forskningen nu gar framat med
stormsteg som jag gor mig glad
och hoppfull infér framtiden
som gar bade langsamt och fort
pa samma gang.

Nu onskar jag er en underbar
sommar med lagom vaderlek
for just dig och sa hoppas jag
vi ses i Goteborg i hdst som ni
kan lasa lite mera om langre
fram i bladet.

Halsningar /

lwona




Forsta genterapin for dystrofisk EB godkand i USA!

Den 19 maj godkande det
amerikanska lakemedelsverket
(FDA) den forsta genterapin
nagonsin for dystrofisk EB. En
efterlangtad dag som manga nog
trodde skulle komma nagonstans
langre fram i framtiden...

Det ar det amerikanska
lakemedelsforetaget Krystal
Biotech som fatt sitt nya lakemedel
VYJUVEK godkand. (tidigare kand
som "B-vec”).

(Genterapi innebar att man anvander
DNA som en potentiell terapi att
behandla en sjukdom, detta genom
att leverera en korrekt/korrigerad
kopia av den felande genen direkt
in i patientens celler. Den korrekta
kopian av genen hjalper sedan
cellen att fungera korrekt.)

VYJUVEK ar en genterapi som ar
utformad att appliceras pa huden i
form av en gel och ar den allra forsta
topiska genterapin inom dermatologi
och som framst provats pa patienter
med RDEB (Recessiv Dystrofisk
Epidermolysis Bullosa). Lakemedlet
funkar dock bade pa Recessiv och
Dominant EB.
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| detta fall anvander man sig av ett
virus som "vektor” (barare) och som
tranger in i cellen med tva korrekta
kopior av COL7A1 som ska gora det
majligt for cellen att sjalv producera
COL7-protein.

Denna behandling gor inte

bara sa att huden producerar

eget fungerande COL7-protein,

utan den tar ocksa itu med den
grundlaggande mekanismen i det
som orsakar sjukdomen. Huden inte
bara laker utan det ar en varaktig
lakning dar den lakta huden ocksa
blir mer hallfast.

| de studier som gjorts har man

fatt fantastiska resultat dar det
forbestamda priméra malet ("primary
endpoint”) uppnatts och de kroniska
saren lakt inom 6 manader. Aven

de sekundéra malen for studien har
uppnatts med komplett sarlakning
inom 3 manader. OTROLIGA
resultat!

VYJUVEK ar tillgangligt nu forst i
USA och kan ges till fran 6 manaders
alder.



Forsta genterapin for dystrofisk EB godkand i USA! forts

Vi i EB-féreningen har varit i
kontakt med Akademiska Sjukhuset
i Uppsala som har nationellt
ansvar for gendermatoser och
svara hudsymtom i Sverige. De
meddelar att de fatt informationen
om VYJUVEK och att de

kommer att kontakta svenska
Lakemedelsverket for att se hur
man pa basta satt kan se till att
VYJUVEK blir tillgangligt sa fort
som majligt har ocksa. Detta ar
revolutionerande for alla i EB-

Bild 1: Detta ar en bild pa ett barn
med dystrofisk EB och som fatt tva
applikationer med VYJUVEK efter att
han skadat sin fot. Det ar enbart tio
dagar mellan de tva bilderna.

varlden och ett ordentligt steg till
en ljusare framtid for alla med
dystrofisk EB {ill att borja med.
Underbart!!

| USA borjar man anvanda gelen pa
patienter redan i juli och vi kommer
att f6lja denna process noga sa

att vi inte 6dslar nagon tid att fa
VYJUVEK till Sverige.

Nedan kommer tva "fére och efter-
bilder”. // Tove i )

Bild 2: Denna bild ar tagen med tre
dagars mellanrum dar barnet skadat
sitt kna pa mandagen, fatt VYJUVEK
applicerad pa tisdagen. Redan pa
torsdagen har man natt detta resultat.



Om EB Foreningen

Jag, lwona, tankte skriva lite kort om
vad vi i styrelsen gor. Vi alla i styrelsen
har en koppling till EB att vi har det
sjalva eller har en nara familjemedliem
som har EB. Detta ar saklart inget
krav! Men det ar sa det ser ut i var
styrelsegrupp just nu.

Alla har vi mycket i livet men gor efter
basta formaga att driva denna forening
framat och utvecklas. Varje manad,
undantag for ett uppehall under
sommarmanaden juli, sa har vi méten
digitalt via plattformen Teams. Vi har
aven mycket mejlkontakt och forsoker
i den man det gar ha mindre grupper
med de som ar mest lampade for den
uppgiften som ar aktuell, har mera
kontakt och sen aterkopplar till 6vriga i
styrelsen i samband med de maten vi
manadsvis har. Da aven klubba beslut
om det ar sa att det blir aktuellt i nagon
fraga.

Jag tror att det som star forst i vara
stadgar kan vara bra att Iasa igenom
for alla.

Vad syftet med denna forening ar.

Foreningen har som dndamal att
forbattra livskvaliteten for personer
med nagon form av Epidermolysis
Bullosa (EB) samt fér deras anhdriga,
genom att:

*  Ge praktisk radgivning, vagledning
och stdd till personer med EB
och deras familjer, speciellt
till familjer med nyfodda eller
nydiagnostiserade barn.

« Nar sa behdvs ge rad till enskilda
och familier om hur de kan erhalla
den hjalp som de har ratt ill.

+ Fungera som en informell
lank mellan personer med EB
och personal inom halso- och
sjukvarden.

* Informera allmanheten och berorda
inom halso- och sjukvarden om EB
och om foreningen.

 Halla kontakt och utbyta
erfarenheter med DEBRA-
foreningar i andra lander.

+  Utge ett periodiskt nyhetsbrev,
DEBRA-bladet, till medlemmarna.

+  Samla in medel till forskning
och andra viktiga EB-relaterade
aktiviteter.

Foreningen vander sig till manniskor

i alla aldrar, oavsett bakgrund.

Foreningen ar religiost och partipolitiskt

obunden och ska aktivt arbeta for att

motverka all form av diskriminering.

Tack for att ni ar med i foreningen!

Om du inte & medlem an, titta in pa
var hemsida ebforeningen.se under
fliken medlem.



Spincare och spindelnat

Forra aret fick vi att testa Spincare. ganger per dag och det betyder att

Vi ar 3 hemma som har EB simplex. Spincare maste appliceras efter badet
Pawel som ar bast pa applicera (han igen.

jobbar som svetsare och ser likhet Vi ser tydligt att sar som har svart att
mellan hans jobb och SP ) den pa varan  laka gor det snabbare efter vi har anvant
hud beskriver den ar enkel och latt att Spincare.

anvanda. Jag upplevde sjélv att den fungerar men
Kacper som &r 8 ar sitter still och vanta  allt handlar mest om tiden, nar vi gor

till pappa bli fardig med spindelnatet. ~ klart pa Leon och Kacper brukar jag sova
Det gér inte ont. Den haller sig pa bra .~ bredvid dem samtidigt.

honom. o Jag sef framat att testa den i sommar pa
Leon som &r 2 &r och har brattomhela oss alla 3 !!!

tiden hjalpar jag mer. H sitter pa Halsningar fran Stockholm

mammas kna och }ittﬁ%v samtidigt. . 1/ Marta

Han tycker att det @r kul géra samma sak

som storebror..
Vi ar vana att bada pojkar minst tva
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Spincare é&r en elektrospinnings teknlogi dér det framstélls nanofibrer som bildar en
hudliknande skyddande matrix som técker dppna sar. Vél pa plats kan man duscha
med det pa. Skyddande férband behévs bara férsta dagarna. Distributoren fér
Sverige erbjéds att skriva om det mot ett litet sponsring fér Debra Sverige men vi har
ej fatt nagot svar. Onskar ni mer info s& kan ni g& in pa https://nanomedic.com




Valkommen till medlemshelg

Ni har val last inbjudan till Goteborg i host pa mejlen eller pa hemsidan?
Kom ihag och anmél er till ebfjarilar@gmail.com

Jag hoppas ni vill komma, det blir kul!

Lordag till sondag 16-17 september

Tanken med helgen ar att ha det trevligt tillsammans.

Umgas, ata, lara kanna varandra.

Nasta ar, 2024 &r tanken att vi ska ha en langhelg med lager déar

det ska finnas mera tid for aktiviteter, vila och forhoppningsvis nagon
forelasningstimme om nagot EB relaterat.

Om du har forslag eller nskemal pa nagot som vi i styrelsen borde ta med
oss att ha en informations forelasning om sa hér garna av dig pa var mejl.

ebfjarilar@gmail.com
/lwona




Nu nér det &r sommar och jag
A framfor allt kan fa sar i halsen, (vilket
| gor att jag inte kan é&ta), da brukar jag
behobva ta naringsdrycker. Ett tips om
*q‘:an inte gillar att dricka dem som de
ar, dom blir jéattegoda att frysa in som
glass. Kanske lite roligare for barn
som inte kan ata pga sar i munnen
men dnda kan tinka sig lite glass?

"

Torra slemhinnor i underlivet Sa
kan gor livet till en plaga \l g\ </

dir till och med underkldder . 2

skaver och gér ont. Ett tips, e ¢

testa Vagisan fuktkram, det % Ly

hjdlpte mig enormt! t i ‘-‘
\: | . | B | |k

ol TE e\

| .

|
Den har sidan hanger pa att ni aLla kommer in med olika ‘rlps som kan
forenkla/férhgja livet for alla med EB. g 15
. [Det kan hand| allt frén matrétter, skor, pyssel, omlaggnmgg‘t.upp’ klipp
. lguider for forband och mycket mycket mer, de‘r finns inga begmqsnmgar

) Sklcku ill: ebflar'llar'@amall com _
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Historien om Freja

Freja foddes 2010 och har Recessiv
Dystrofisk EB. Hon ar i grunden

en social tjej som har valdigt nara
till skratt. Hon ar bestamd och vet
vad hon tanker och vill och star

for det. Nar hon var liten lat hon

sig inte begransas allt for mycket

av sin sjukdom. Hon fick tidigt en
bra kroppskannedom och blev
medveten om vad hon klarade av
och vad som kunde orsaka nya
blasor/sar. Hennes vardag och
maende paverkades givetvis av
EBn, periodvis i mindre utstrackning
och periodvis avsevart. Men man
anpassade sig till livet med EB, med
allt vad det innebar. Och livet rullade
pa.

2019 nér Freja var runt 8 ar
gammal blev hennes maende

och hudstatus successivt bara
samre och samre. Saren lakte

inte, de var ofta infekterade och
omlaggningarna blev tata, langa och
mycket smartsamma. Hon kunde
inte ata pga sar i munslemhinnan
och fortrangningar i matstrupen.
Hon gick knappt upp i vikt och
slutade vaxa. De aterkommande
infektionerna i saren fordrojde
sarlakningen och orsakade intensiva
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smartor i saren. Pga smartan

kunde Freja inte langre duscha
eftersom smartan duschstralen
orsakade blev for pafrestande. Till
slut gjorde det aven for ont att satta
sig i badkaret. Vi kunde inte langre
rengora saren ordentligt vilket gjorde
att infektionerna fortsatte. En ond
cirkel som under 3 ar eskalerade
och gradvis ledde till en ohallbar
situation for Freja och resten av
familjen. Hon gick pa antibiotika utan
avbrott och det kravdes tillagg av fler
smartlindringspreparat och allt hogre
doser opiat-smartlindring. Anda
rackte inte det till.

Sér i nacken januari 2022

Omlaggningarna tog 4-5 timmar och
framkallade sa stark angest hos oss
bada. Varje gang kandes som ren
tortyr.



Historien om Freja forts

Freja skrek igenom mestadels

av proceduren. Vi fruktade varje
kommande omlaggning och hittade
ofta satt att fordréja dem vilket
skapade stress och hjalploshet.
Frejas sociala liv och fritid blev
lidande, den konstanta smartan och
bristen pa energi lamnade inget
utrymme till nagonting annat.

Vid de otaliga telefonsamtal

med varden, lakarbesoken och
inlaggningarna pa sjukhus forklarade
vi situationen vi levde i och att det
kandes omdjligt att fortsatta sahar.
Kontakt togs med Smartenheten

pa hemsjukhuset, forsta gangen i
oktober 2020, andra gangen i januari
2022. Vid bada tillfallen gjorde
lakarna sina bedomningar utan att ha
traffat eller pratat med Freja eller mig.
Aven smért- och barnlikare pa Ostra
i Goteborg kontaktades och foreslog
justeringar av lakemedelsbehandling
(ocksa utan att traffa Freja).

De forslag som presenterades
kandes irrelevanta och praktiskt
ogenomforbara i Frejas situation

just dar och da. Fér mig verkade det
som att det inte fanns nagra andra
alternativ pa smartlindring. Sa vi
fortsatte pa samma sétt tills det inte

gick langre.

Det var juli 2022, jag och Freja var
slutkorda. Jag hade kampat med

att ansoka om personlig assistans
for Freja och fick reda pa att det
skulle droja till efter sommaren innan
ansokan skulle behandlas. Jag horde
av mig till Frejas sjukskoterska pa
barndagvarden och beréattade att vi
inte klarade av detta langre, att det
inte kdndes manskligt att fortsatta
med omlaggningarna hemma med
tanke pa hur situationen sag ut.
Frejas ansvariga lakare som hon
fick vid den tiden och skéterskorna
pa barndagvarden var valdigt
engagerade och dmsinta. Vi fick
komma till sjukhuset vid nasta
omlaggning som gjordes med

hjalp av intravenos smartlindring

och lustgas och vi fick hjalp och
stottning av ytterligare ett personal
med omlaggningen. Smartlindringen
funkade inte optimalt men det var lite
battre, hon hade lite mindre ont och
omlaggningen gick smidigare da vi
var flera och kunde hjalpas at och
prata med Freja och avleda. Under
hela den sommaren akte vi in till
sjukhus 3 eller fler ganger per vecka
for att gora omlaggningarna.
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Historien om Freja, forts

Det gick fortfarande inte att

duscha eller bada Freja, trots
intravends smartlindring och
lustgas. Infektionerna fortsatte,
antibiotikakurer |6ste av varandra
och i slutet av augusti 2022 blev
hon inlagd pa sjukhus pga infektion
och blev kvar inneliggandes i tva
manader fram till slutet pa oktober.
Freja forandrades mycket under det
senaste aret som hade varit. Det
var sallan hon hade glimten i 6gat
som tidigare funnits dar, hennes
skratt hordes alltmer sallan och

hon hade blivit likgiltig. Hon blev
allt mer orkeslos och isolerad. Hon
var endast narvarande i skolan

de forsta 2 dagarna under hela
hostterminen 2022. Och orkade inte
ens umgas med sina kompisar.

Inlagd pga infektion Juni 2021

e -
" EQW

Freja har pérlat manga plattor
under tiden pa sjukhuset.

Nar Freja var inneliggande pa
sjukhus hosten 2022 gjorde
hennes barnlakare allt i sin makt
for att forbattra Frejas situation.

Ny kontakt togs med smart- och
barnlakaren pa smartcentrum pa
Ostra i Goteborg. Denna gang
blev hon uppsatt pa véntelistan for
lakarbesok. | september fick hon
aka till Akademiska i Uppsala for att
operera in en knapp for att kunna
komplettera hennes naringsintag.

| mitten av oktober horde man av
sig till smértcentrum pa Ostra igen
eftersom behandlingsregimen med
lustgas och morfin intravends hade
dalig effekt under omlaggningarna.
Da prioriterades Freja hogst upp
pa vantelistan och fick antligen

ett lakarbesok pa smartcentrum i
mitten av oktober.



Historien om Freja, forts

Vid lakarbesoket konstaterades det
att Freja utsattes for en potentiellt
toxisk dos lustgas i samband med
omlaggningarna. Langvarig och
upprepad behandling med lustgas
kan ge svara komplikationer och
psykiska besvar. Det foreslogs att
prova att ge ketanest i samband med
omlaggning, en behandlingsregim
som anvands pa brannskadeenheten
i Linkdping vid omlaggning av svara
brannskador.

Ketanest har en lugnande och
smartlindrande effekt. Det ar ett
anestesi medel som anvands for
nedsovning under operationer och
som smartlindring/bedévningsmedel
vid akuta situationer. Nar vi kom
tillbaka till sjukhuset i Skovde
konstaterades det att omlaggningar
maste goras tre ganger i veckan
och att det inte var mojligt

att gora dessa utan adekvat
smartlindring och sedering. Och
bara nagra dagar senare gjorde

vi den forsta omlaggningen med
Ketanest som smartlindring,

med stod av narkoslakare och
narkossjukskoterska. Freja fick
medicinen oralt via knappen forsta
gangen och aven om effekten inte

var optimal var den mycket battre

an smartlindringen med lustgas och
morfin. Nar omlaggningen var fardig
mindes Freja ingenting ifran den eller
att hon hade haft ont. Hon upplevde
inte heller nagra av de negativa
biverkningarna som lakemedlet

kan orsaka. Vid nasta omlaggning
administrerades Ketanest intravenost
eftersom det kravdes stora doser

for att smartlindra Freja och effekten
av lakemedlet ar lattare att styra nar
den ges direkt i blodet. Detta var
forsta gangen Freja kunde badas pa
flera manader! Efter detta akte vi till
sjukhuset tre ganger i veckan for att
gora omlaggningar/bad i narkos med
Ketanest.
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Historien om Freja, forts

Att kunna rengéra saren ordentligt
vid varje omlaggning gav en snabb
forbattring. Tva manader efter

att behandlingen med Ketanest
pabdrjades blev saren mindre
infekterade och borjade laka.

Hon var néstintill smartfri emellan
omlaggningarna och vi kunde sanka
dosen pa opiat smartlindring som
hon hade tagit regelbundet sedan
minst ett ar tillbaka. Hon borjade
oOka i vikt och véaxa pa langden och
fa sin energi tillbaka. Hon borjade
medverka pa en del av lektionerna i
skolan pa distans via en robot. Runt
jul gjorde man ett nytt forsok att ge
Ketanest oralt via knappen och denna
gangen gick det béttre.

Forbattringen fortsatte och i februari
slutade Freja ta all smartlindring
som hon tidigare haft mellan
omlaggningar. Hon borjade aven att
ga i skolan igen. Saren fortsatte att
laka och huden blev starkare: det
blev inte lika manga nya blasor och
sar.

Denna behandling har gjort en san
extrem skillnad for Freja. Hon blev
aterigen sig lik: den glada, positiva
och energiska tjejen hon ar.
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Hennes livskvalité har forbattrats i
hdg grad. Hon har fatt hoppet tillbaka
och ser fram emot att gora saker.

| dagslage aker vi fortfarande till
sjukhuset for att géra omlaggningarna
och hon far en lag dos Ketanest.
Men vi planerar for att borja gora
omlaggningarna i hemmet, med

hjalp av hemsjukvard och personliga
assistenter. Denna planering har
ocksa tagit lang tid och vi har en bit
kvar innan vi kommer att komma
igang med detta. Det ar svart att fa
alla involverade med pa taget. Jag
tror att detta beror framfdrallt pa
grund av okunskap om sjukdomen
vilket orsakar radsla.

Nacken néstan léakt, juni 2023



Historien om Freja, forts

Nar jag tanker tillbaka pa det
senaste aret sa undrar jag hur det
kunde ga sa langt och Freja blev
sa dalig innan hon fick den ratta
hjalpen. Dels att man sjalv vande
sig till den successiva forsamringen
och stod ut sa lange i en ohallbar
situation. Dels att det tog sa
oerhort lang tid tills sjukvarden
borjade agera aktivt for att hitta en
fungerande I6sning. Det kandes
som att lakarna inte alltid lyssnade
pa oss eller tog oss pa allvar. Men
det &r nog sa att det inte &r mojligt
att forestalla sig just hur illa det var
om man inte sjalv har varit med
och upplevt vad en omlaggningen
innebar; Frejas stora sar som
tackte storre del av hennes kropp
och den smarta och lidande hon
gick igenom varje gang. Vilket
ocksa bevisar att det saknas
mycket kunskap kring EB inom
sjukvarden. Men jag ar oerhort
tacksam for Frejas ansvariga
barnlakare och skoterskor som har
varit engagerade och tagit reda

pa information. De har hjélpt oss
kédmpa sa att Freja ska fa ha det sa
bra som méjligt och har stéttat oss i
det hela.

Nu blickar vi framat med hopp.
Forhoppningsvis efter sommaren,
gor vi en omlaggning per vecka
hemma. Vi glads over att Freja
mar sa bra just nu och ska njuta av
sommaren. Till hosten borjar Freja
pa hogstadiet i en ny skola dar nya
utmaningar vantar.

Il Akvile
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Sverige.

VILL DU BIDRA MED EN
GAVA TILL
EB-FONDEN?
Swish 123 546 79 23
eller
Plusgiro 417 60 55-4

Mark din gava med EB fonden!
TACK!

Har du ny adress?
Glém inte att meddela din nya adress till var medlemsansvariga:
Annika Hakansson tel: 076-2247246

Mail: annikaonkan@hotmail.com

eller
Agneta Olsson
Mail: agneta.olsson63@gmail.com

. . Gilla oss pa Facebook! Sék pa EB
1 B foreningen for att hitta oss.




