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Unterstiitzung von Betroffenen

Wir informieren, beraten und begleiten MPS-Familien, stellen Kontakt mit Arzten, Wissenschaftlern und Kranken-
hdusern her; wir organisieren Tagungen, Therapiewochen, Geschwisterkinderwochen, Erwachsenentreffen und
kurze Auszeiten fur Mutter und Vater; wir unterstltzen MPS-Familien in finanziellen Notlagen; wir produzieren
Informationsmaterial.

Forderung von Forschungsprojekten

Trotz zahlreich laufender wissenschaftlicher Projekte besteht immer noch grol3er Forschungsbedarf. Wir unter-
stlitzen Forschungsprojekte zur Entwicklung von Diagnosemethoden und Therapien von MPS-Kindern.

Offentlichkeitsarbeit

MPS ist immer noch viel zu wenig bekannt - auch bei Medizinern. Wir versuchen dies durch gezielte Informatio-
nen zu andern.
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VORWORT

LIEBE FAMILIEN! LIEBE FREUNDE, SPENDER UND UNTERSTUTZER!

&
&

Vielleicht haben Sie sich schon auf den MPS-Falter ge-
freut, weil Sie ihn kennen und wissen, dass er jedes Jahr
vollgepackt ist mit wertvollen Informationen, mit Ge-
schichten aus unseren Familien, Berichten Uber unsere
Veranstaltungen und einem gro3en Dankeschon an alle,
die uns helfen. Vielleicht halten Sie ihn aber auch zum
ersten Mal in der Hand und staunen dariber, was so ein
kleiner Verein imstande ist zu leisten?

Dabei war auch 2021 kein einfaches Jahr... Schon 2020
hat unser Leben vollig auf den Kopf gestellt und war
eine enorme Herausforderung fur uns alle, auch wenn
wir MPS-Familien vieles, was nun in der nicht enden
wollenden Pandemie zur neuen Normalitdt gehort,
aus unserem Alltag mit schwer kranken Kindern langst
kannten. Dass sich aber eine Situation, die sowie-
so schon schwierig ist, noch vielfach kompliziert, das
Uberfordert so manchen und lasst viel Raum auf Hoff-
nung. Der Fokus auf die Pandemie flhrt leider dazu,
dass Menschen, die mit ihren besonderen BedUrfnissen
ohnehin schon in der zweiten Reihe stehen, noch mehr
in den Hintergrund rlicken - und genau das Gegenteil
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ware notig, um die Lebensqualitat von Menschen mit
Seltenen Erkrankungen, wie MukoPolySaccharidosen,
zu verbessern. Mit MPS zu leben ist nie einfach - und
jetzt schon gar nicht.

Wir sind fUr unsere Familien da - egal wie schwierig die
Gegebenheiten auch sein mogen, wir versuchen immer
sie bestmdglich zu unterstitzen und Erleichterung zu
schaffen. Das geschieht Uber persénliche Betreuung,
finanzielle Unterstltzung in krankheitsbedingten Notla-
gen und Uber Veranstaltungen, die wir organisieren.

Auch 2021 haben wir es geschafft, fast alle unsere mit
viel Optimismus geplanten Projekte tatsachlich durch-
zuzfUhren. Wir hatten eine wundervolle Therapiewoche,
eine erholsame MUtterauszeit, ein tolle Vateraktivzeit, ein
erfrischendes Familientreffen, ein grol3artiges Erwachse-
nentreffen und eine aulBergewdhnliche Zeit beim Inclu-
sion Run. Berichte dariber sind ab Seite 78 zu finden.

Was mich ganz besonders berihrt, ist dass viele unse-
rer Jugendlichen (Patienten und gesunde Geschwister-
kinder) begonnen haben, sich regelmalSig online zu
treffen: miteinander spielen, plaudern, Spal3 haben. Das
zeigt, dass Freundschaften, die in der gro3en MPS-Fami-
lie entstehen, etwas Besonderes und von Dauer sind.

Wir haben aber auch gelernt, dass Online-Veranstaltun-
gen als Alternative erstaunlich gut funktionieren, wenn
nichts anderes maglich ist. Ein Beispiel daftr war der
heurige MPS-Weltkongress, der aufgrund von Termin-
verschiebungen - und ohnehin nur online angeboten
- mit unserer Therapiewoche zusammenfiel. Kurzerhand
organisierten wir eine Ubertragung im Hotel, an der
wir dann sogar gemeinsam teilnehmen konnten - kein
echter Ersatz flr eine Life-Veranstaltung, aber trotzdem
genial. Auf diese Weise haben wir Osterreicher einen Teil-
nahmerekord verzeichnet, auf den wir stolz sind.

Es schlagt also nicht alles, was pandemiebedingt ist, ne-
gativ zu Buche. Aus der Not heraus wird man erfinde-
risch, sucht nach neuen Wegen und Moglichkeiten, um
Ziele zu erreichen. Ein kleines Beispiel fUr so einen neuen
Weg ist unser Online-Markt (Seite 120). Anstatt fur MPS-
Kinder auf Weihnachtsmarkten oder Ostermérkten zu
stehen, habe ich versucht, diese Aktivitaten ins Biro zu
verlegen - und fir den Anfang war ich recht zufrieden.



Auch sonst versuchen wir verstarkt online zu arbeiten,
vor allem um bekannter zu werden. MukoPolySacchari-
dosen sind komplizierte Multisystemerkrankungen, die
in unterschiedlichsten Formen und Auspragungen auf-
treten. Viele unspezifische Symptome, die nur in Kom-
bination auf eine MPS schliefSen lassen. Man sieht nur
was man kennt... Awareness (ab Seite 14) ist also das Non
plus Ultra. Einerseits, um frihere Diagnosen zu ermog-
lichen, andererseits aber auch um Menschen zu finden,
die unsere Arbeit finanziell unterstitzen.

Dass man oft im Dunkeln tappt, zeigt diese kleine Ge-
schichte aus dem heurigen Jahr. Fur die betroffene Fa-
milie sehr schwer, flr die Wissenschaft hochinteressant.
Irgendwann erreichte mich ein Hilfeschrei aus dem Bur-
genland: Diagnose-Odyssee mit  unterschiedlichsten
Diagnosen, u. a. verschiedene Formen von MPS. Fotos
und Videos des betroffenen Buben zeigten eine erstaun-
liche Ahnlichkeit mit MPS IV. So kontaktierte ich unsere
Spezialisten und erfuhr, dass ldngst mit Feuereifer daran
gearbeitet wird. Inzwischen ,ist die Katze aus dem Sack”:
Es ist tatsachlich MPS, allerdings eine ganz neu entdeck-
te Form: Lesen Sie den Artikel Breaking News!

Dankeschon

Ich mochte die Gelegenheit auch nicht versdumen, um
mich bei vielen Menschen zu bedanken: bei meiner fan-
tastischen Familie, die die Vereinsarbeit beispiellos mit-
tragt; bei meinen prima Vorstandskollegen (Seite 6); bei
unserem Therapiewochen-Dream-Team (Seite 82); bei
Tina (Seite 12); bei unseren MPS-Arzten, die fir uns da
sind, Vortrage halten, informieren, betreuen, behandeln,
zuhoren und vieles mehr; bei den Wissenschaftlern, die
auf der Suche nach Therapien fur unsere Kinder sind; bei
unseren Spendern, Helfern, Unterstitzern und Sponso-
ren. Manche von ihnen sind im hinteren Teil des MPS-
Falters (ab Seite 118) exemplarisch erwdhnt - genauso
schatzen wir aber auch alle anderen, die uns liebevoll
zur Seite stehen, sei es durch finanzielle Zuwendungen,
Ideen oder Zeitspenden. Sie alle sind fUr uns Puzzletei-
le, die ein fabelhaftes Bild ergeben - ein Bild, das unsere
kleine MPS-Welt zum Besseren verandert.

Besonders danke ich unserem Papa im Himmel, der mir
seit so vielen Jahren taglich die notwendige Kraft, Aus-
dauer und Freude fur diese Arbeit gibt. Und in diesem
Sinne schliel3e ich mit einem einzigartigen Versprechen,
der Losung fur das Jahr 2022. Ich wiinsche Ihnen alles
Liebe und Gottes Segen. Bleiben Sie gesund!

JJesus Christus spricht: Wer zu mir kommt, den werde ich

nicht abweisen. Johannes 6,37"
Michaela Weigl
Vorsitzende und betroffene Mutter

BREAKING NEWS

Neuer MPS-Typ - MPS X?

Diese spannende Geschichte nahm ihren Ausgang vor
sechs Jahren, als eine Harnprobe eines kleinen Mad-
chens aus Eisenstadt ins Institut fir Medizinische Che-
mie in Wien gesandt wurde.

Es ergab einen eindeutig pathologischen Befund, der
trotz aller Bemiihungen aus dem Stoffwechsellabor in
Graz enzymatisch nicht geklart werden konnte.

Das Ganze geriet ein wenig in Vergessenheit, bis Dr. Ali
Al-Kaissi in Speising bei der Vorstellung dieses Mad-
chens und ihres Bruders auffallende Skelettverande-
rungen erkannte, die an eine Skelettdysplasie erinner-
ten. Die Kinder selbst entwickelten sich sonst normal.
Er sandte eine Blutprobe nach Graz an das Institut flr
Humangenetik. Das Ergebnis zeigte eine genetische
Veranderung im ARSK-Gen (Arylsulfatase K-Gen), wel-
ches zwar theoretisch eindeutig einen Abbauschritt im
Abbau der MPS-Ketten von Dermatan- und Heparansul-
fat macht, jedoch bisher nicht als krankheitsursachlich
bekannt war.

Gene-Matcher, ein weltweites Tool zum Deponieren
und Nachfragen nach dhnlichen Genbefunden, ergab
fur die Grazer Genetiker einen Kontakt zu einer Familie
nach Indien, die ebenfalls bei zwei Geschwistern eine
Verdanderung im ARSK-Gen zeigten. Die Klinik aller vier
Kinder war ahnlich: Skelettdysplasie im Sinne einer Dy-
sostosis multiplex und eine erhohte MPS (GAG) Aus-
scheidung. Um eine neuen MPS-Typ mit einem bisher
nicht als pathogen erkannten Enzymdefekt zu bewei-
sen wurden Knock-out-Mause generiert und Zellkultu-
ren mit dem Defekt versehen. Alles mit dem Ziel eine
GAG-Speicherung zu erkennen bzw. einen klinisch ahn-
lichen Phanotyp zu generieren.

Das ist — mit Hilfe weiterer Experten aus Deutschland,
den Niederlanden und den USA - nun gelungen. Die
Ergebnisse zeigen einen ursachlichen Zusammenhang
zwischen der Genveranderung, der GAG-Ausscheidung
und dem klinischen Phanotyp auf. Am 31. Oktober 2021
kam die Nachricht, dass die renommierte Fachzeit-
schrift ,Journal of Medical Genetics” diesen Beitrag zur
Publikation angenommen hat, die wichtigste Hiirde zur
Anerkennung der Ergebnisse. Die Publikation (Verhey-
en S et al) und ein Blog dariber (http://blogs.bmj.com/
jmg/) werden in Kiirze erscheinen.

Wir freuen uns sehr, dass Osterreichische Kolleginnen
und Kollegen maBgeblich an der Entdeckung mitwir-

kend waren.

Susanne Gerit Kircher



UNSER VORSTAND

GEMEINSAM FUR UNSERE MPS-FAMILIEN

Seit 22 Jahren ist Michaela Weigl die Vorsitzende der ,Gesellschaft fUr
Mukopolysaccharidosen und ahnliche Erkrankungen” und umsorgt
die MPS-Familie seither wie ihre eigene. Zum Wohl der MPS-Patienten
nutzt sie jede Gelegenheit, um unser Motto tatkrdftig umzusetzen:
Make Patients Smile.

Nicht nur Projekte, wie die MPS-Therapiewoche, Mtterauszeit, Ge-
schwisterkinderwoche oder Erlebnistage fur zwischenmenschliche
Begegnungen und das Wohl aller Mitglieder werden organisiert, son-
dern auch die schwere Arbeit des Fundraisings, der Offentlichkeits-
arbeit und die stetige Information was Neuigkeiten in medizinischer
Hinsicht, Therapien oder Hilfsmittel angeht, stehen bei Michaela am
Tagesprogramm.

Manchmal frage ich mich, wie sie es schafft an Tagen mit nur 24
Stunden so vieles unter einen Hut zu bringen. Nicht nur viele Gluck-
wunsch- und Weihnachtskarten, sondern auch der gesamte MPS-
Falter entspringen ihrer Kreativitat. In 22 Jahren wurde Michaela, die
Ubrigens meine Mama ist, von der Hauptschullehrerin zur Geschafts-
fUhrerin, Eventmanagerin, Publizistin, Grafikdesignerin, Fundraiserin,
medizinischen Expertin. Sie ist der Kopf des Vorstandes und bringt
standig neue Ideen ein.

Seit 18 Jahren wird sie dabei auch von ihrem Mann Mar-
tin, Stellvertretender Vorsitzender, Technik-Beauftrag-
ter und Organisator des Manner-Aktiv-Wochenendes,
unterstutzt.

Ebenso seit 18 Jahren an ihrer Seite sind Gottfried, Vater
von zwei MPS-Kindern, als Kassier, der die Finanzen des
Vereins streng im Blick halt und Michael Polly, Bruder von
zwei MPS-Patienten, als stellvertretender Kassier.

22 JAHRE
Auch schon langer als ein Jahr- 18 JAHRE
zehnt ist Saskia als (stellvertr)
Schriftfihrerin ein treues Vor- 18 JAHRE

standsmitglied.

Durch die Diagnose ihrer bei-

den Jungs mit MPS II wurde 18 JAHRE
sie in der MPS-Familie aktiv,
vertritt uns bei diversen Veran-

staltungen im Raum Wien und 11 JAHRE
macht seit Jahren aktiv einen
Stand am Weihnachtsmarkt. 6 JAHRE




Anna ist durch die Diagnose
ihrer Schwester quasi in der
MPS-Familie  aufgewachsen
und hat noch kein MPS-Treffen
versaumt. Seit 2006 ist sie fur
die Kinderbetreuung bei allen
MPS-Veranstaltungen verant-
wortlich, seit 2016 organisiert
sie ehrenamtlich ein eigenes
MPS-Projekt bei der Mirno
More Friedensflotte.

Ulli ist das einzige Vorstandsmit-
glied, das nicht direkt von MPS
betroffen ist. Sie stiel§ 2009 als
Cranio-Sacral-Therapeutin zu uns
und begleitet zur grol3en Freude
unserer Patienten regelmaliig
unsere Therapiewochen und Er-
wachsenentreffen. Wenn Not am
Mann (oder an der Frau) ist, ist sie
immer gern zur Stelle - egal ob
an diversen Messestanden oder
bei Weihnachtsmarkten.

Seit nun drei Jahren sind auch Tanja und ich als au-
Berordentliche Vorstandsmitglieder aktiv. AuBBeror-
dentlich deshalb, weil wir bei Abstimmungen tber
kein Stimmrecht verflgen.

Ich bin im Wesentlichen zur Familienbetreuung ge-
ringflgig angestellt, helfe aber auch im Buro mit.

Anna Prahofer

~ 100 JAHRE

GEMEINSAM FUR UNSER MOTTO:

Tanja ist die Mama eines
MPS-Kindes mit MPS Il
Flr den MPS-Verein hat
sie einen unserer grof3en
Trdume wahr gemacht,
indem sie mit einem
tollen Team den ersten
Spendenlauf fir MPS or-
ganisiert hat. Dieser Lauf
fand in Hohnhart statt —
es war ein voller Erfolg!




TATIG

KURZFASSUNG

Teilnahmen an:

o Dialog der seltenen Erkrankungen online
e Benefizveranstaltungen

e MPS-Weltkongress

e Kursen, Schulungen und Webinaren

e VCM Inclusion Run

e Marktplatz Lebensnetze

Zoom / Meetings:

e Online Fragestunden zu Covid-19

e MPS-Europa Treffen

e MPS-International Network

e MPS-Vorstandsklausur und Vorstandssitzungen

e Vorstandssitzungen Pro Rare

« Pflegeroundtable / Task Force Pflege

e Mitarbeit im Beirat fir SE am BM zur Umsetzung
des NAPse

e Treffen mit Arzten, Wissenschaftlern, Pharmafirmen

und Serviceclubs

Organisation / Durchfiihrung:

e Kinderprogramm zum Dialog der SE

e MPS-Therapiewoche

e MPS-Weltkongress Online

o MPS-Mtter(aus)Zeit

e lLaufteams und Messestand VCM 2021

e MPS-Manner(aktiv)Zeit

e MPS-Familientage

e MPS-Erwachsenentreffen

o Hotelsuche fir kommende Veranstaltungen

e Advent/Weihnachtsaktionen (digitaler Advent-
markt)

e Aktionen zum Giving Tuesday

e Vorbereitungen zum MPS-Weltkongress 2023

Familienbetreuung:

o Telefonische und persénliche Betreuung

e Bearbeitung von Unterstitzungsantrdgen

o Covid-19 Hilfe

o Recherchieren von Unterstitzungsmaoglichkeiten

e Betreuung bei Krankenhaus- und Kuraufenthalten

o Awareness in Kindergarten/ Schulen

o Unterstltzung bei der Durchsetzung von An-
sprichen

e Kooperation mit Krankenhdusern

EITSBERICHT

Offentlichkeitsarbeit:

Dialog der Seltenen Erkrankungen
Awareness zum int. MPS-Tag
Digitalscreen-Werbung

Film zur Therapiewoche

Fortsetzung Kampagne CHAMPS + Online Kongress
ORF-Berichte

Vienna City Marathon, Inclusion Run
Pflanzaktion Vergissmeinnicht
Presseaussendungen

Verteilung von Infomaterial

Prasenz und Kampagnen auf Social Media

Publikationen:

MPS-Falter 2021

Tatigkeitsbericht 2020

Neuauflage diverser Info-Materialien

Neuer CHAMPS-Flyer

Aktualisierung Homepage samt engl. Ubersetzung
Update MPS-Shop

Konzeption und Versand von Spendenmailings
Erstellen von Prasentationen flr Messen und Vortrage
Erstellung eines Jahresriickblicks

Kurzfilme fir Social Media

Infofilm "Erfolg druch Therapie" Langfassung
Fertigstellung Film ,Therapiewoche” samt Unter-
titelung in Englisch

Begleitung von Projekt- bzw. Diplomarbeiten

Forschungsprojekte:

ISMRD - Mukolipidose
Personalisierte Medizin - Salzburg
Barrierefunktion des Endothels - Graz

Sonstiges

Neuentwicklung MPS-Logo und CD

Entwurf / Prod. / Bewerbung von Billetts
Entwurf / Prod. von MPS-Werbeartikeln
Produktion von Produkten fur Weihnachtsmarkte
Diverse Subventions- bzw. Spendenansuchen
Face2Face Spenderwerbung

Spenderbetreuung

Internationale Zusammenarbeit

Technischer und IT-Support
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Liebevolles Andenken

an Frau

Sabine Wallner
Dipl. Ergotherapeutin . R.
Bad Goisern, Reitern 60

die am Freitag.
dem 16. Juli 2021,
im 49. Lebensjahr von
Gott, dem Herrn, zu
sich gerufen wurde.

Je ey

Was bleibt, ist die Erinnerung!

Hoffnung fst nicht,
dass alfes gut ausgeht -
sondern, dass alles Sinn hat,

egal, wie es ausgeht.
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MPS

make patients smile

Die grafischen Elemente unseres Logos, das ,Herz" und
die ,gefalteten Hande" haben wir nicht wesentlich ver-
andert - abgesehen davon, dass die Hande hubscher
geworden sind. Wir haben die beiden Elemente so bei-
behalten, weil sie charakteristisch fur MPS sind:

Das Herz symbolisiert unsere emotionale Verbundenheit
mit den Betroffenen, die Hande geben einen ersten Hin-
weis auf die Erkrankung.

Die beiden Textelemente ,MPS" und ,make patients smi-
le” sind neu gestaltet. Einerseits Grol3buchstaben fur
,MPS’, andererseits ein neuer Claim, der auch fur unser
Motto steht.

Naturlich wollen wir immer noch ,miteinander perspek-
tiven schaffen” und das tun wir auch mit all unseren
Projekten. Dennoch wollten wir aber auch im Logo zum
Ausdruck bringen, dass wir unsere Patient*innen zum
Lacheln, besser noch zum Lachen bringen méchten.
Das gelingt uns immer wieder - einerseits durch regel-
maBige Veranstaltungen Uber die sie sich immer sehr
freuen, andererseits indem wir sie in vielerlei HInsicht im
Alltag unterstitzen. Hilfe, ganz egal wie sie aussieht, ist
immer etwas Wunderbares. Und wer weil3, was es heilst
mit MPS zu leben, der versteht das auch.

MPS ist in Wahrheit natdrlich die AbkUlrzung fir den
schrecklichen Namen der Erkrankung. MPS steht fur
MukoPolySaccharidosen - und was sich dahinter ver-

birgt, ist noch viel schrecklicher als das Wort... Gerade
deshalb fand ich es schon, diesen drei Buchstaben auch
eine andere, eine erfreuliche Bedeutung zu geben.

Ubrigens, fir alle, die es nicht wissen:

Die Hande im Logo stammen urspringlich von Simon
Lavery, dem Sohn meiner ehemaligen englischen Kol-
legin Christine Lavery. Er hatte MPS II. Die Handhaltung
von MPS II-Kindern ist so typisch, dass Christine diese
vor Jahrzehnten im urspringlichen Logo der englischen
MPS-Gesellschaft verewigt hat. Viele Lander haben die-
ses Logo Uber Jahrzehnte verwendet - manche tun es
immer noch. Wir, die Osterreichische MPS-Gesellschaft,
haben es auch erst 2007 durch unser neues, dreifarbiges
Logo mit Herz und Claim ersetzt.

Die internationale Logovielfalt der MPS-Gesellschaften
ist inzwischen sehr grof$ und sehr unterschiedlich. Rund
20 Lénder haben allerdings die Hande in irgendeiner
Form beibehalten, finf haben nun auch ein Herz inte-
griert.

Die Entwicklung unseres Redesigns habe ich mit Harald
Kejr durchgefiihrt, bei dem ich mich an dieser Stelle

nochmal herzlich bedanke.

Michaela Weigl
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| Es ist nicht leicht
" MPS zu entdecken

UNSERE AWARENESS-KAMPAGNE

Eine noch so wichtige Botschaft nutzt uns nichts, wenn
sie im Meer der optischen Reiztberflutung verschwin-
det. Deshalb war und ist es unser erstes Ziel, dass MPS
Uberhaupt wahrgenommen wird.

Unsere optische Realitat in Stédten kann man auf die-
sem Bild sehen. Es ist nicht leicht hier Aufmerksamkeit zu
erregen, also wahrgenommen zu werden.

Aber wie funktioniert das eigentlich genau
mit der Wahrnehmung?

Es gibt in der Werbung verschiedene Méglichkeiten
Aufmerksamkeit zu erzeugen. Hier einige Beispiele:

1. Optisch lauter sein als alle anderen
2. Werbedruck erzeugen durch Geld
(Menge an Schaltungen)
3. Aullergewohnlich sein
4. Aullerdem noch: Sex, Ekliges, Schockierendes etc...

Ferner zdhlt aber bei der Entscheidung fir eine Kam-
pagne auch das Image, das sich beim Betrachter ein-
stellt. Eine MPS-Kampagne die wie in Punkt 4 - Sex, Ek-
liges, Schockierendes etc. - als konzeptionelle, optische
Grundlage hatte, ware ein schlechtes Aushangeschild
far MPS-Austria.
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AuBergewohnlich passt am besten zu MPS
Eine MPS-Erkrankung ist selten - also auBBergewdhnlich.
Genauso aullergewdhnlich wollten wir uns prasentie-
ren.

Unsere Botschaft:
- MPS ist schwer zu entdecken
- Man muss bei der Diagnose genau hinschauen

Aufmerksamkeit:
- Was zuerst merkwdirdig aussieht, macht auch
neugierig.

So funktioniert es:

- Wir machen uns eine Funktion unseres Gehirns zu-
nutze. Wenn unser Gehirn etwas Unbekanntes sieht,
durchsucht es seine Archive und vergleicht Bekann-
tes, um das Gesehene einordnen zu kénnen.
Deshalb sehen wir so oft Gberall Gesichter.




Und so sieht es aus: Weihnachtsmotive

Eine auffallige Bildidee mit einer eigenstandigen Bild- Erganzend zu den vier,normalen” Motiven
sprache und einem hohen Wiedererkennungswert. gibt es zur Weihnachtszeit drei spezielle Weih-
,Eigenartigkeit und Einzigartigkeit” - ganz so wie eine nachtsmotive.

MPS sich eben auch prasentiert.

@
%

Esistnichtleicht § Moo, Mps ist
- MPSzu entdecken hmnrfﬂtngl

hk-kommunikation.de




CHASE THE SIGNS

15. MAI - INTERNATIONALER MPS-TAG

Anlasslich des Internationalen MPS-Tages am 15.
Mai startete unser Internationales MPS Netzwerk -
das IMPSN - zum zweiten Mal die Kampagne ,Chase
the Signs”.

Wir - MPS Austria - machten natdrlich wieder mit. Das
Toolkit fur die von der Industrie gesponserten Kam-
pagne passten wir schon im Vorjahr auf unsere eigenen
MPS-Farben an, versahen es heu-
er mit unserem neuen Logo und

BCHASETHESIGNS
posteten das Material einen Mon- st
at lang in den verschiedenen so- #I5MAl
zialen Medien. @s
IMPSN: “In diesen beispiellosen e s 2
Zeiten der COVID-19-Pandemie
sind unsere Gedanken bei den
Patienten und ihren Familien! Es
sind Zeiten wie diese, die uns da-
ran erinnern, wie wichtig es ist,
gemeinsam an Losungen fur un-
sere Patienten zu arbeiten, da sie A
im Mittelpunkt unseres Handelns F;'-H*E' ?v!;;‘\li

~OR MPS

stehen.

Als Kollektiv von MPS-Partnern der
Pharmaindustrie kennen wir den
oft langen und schwierigen Weg
vom Auftreten der Symptome
Uber die Diagnose bis zur Behan-
dlung. Unsere Patienten haben
komplexe Geschichten, sind aber

]
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Wenn es uns gelingt, gentigend Aufmerksamkeit fir die
Frihsymptome der MPS und die Kombination derselben
zu erzielen, dann werden auch die diagnostischen Odys-
seen unserer Familien ein Ende haben. Und deshalb ist
es wichtig, die Symptome der MPS im Auge zu behalten,
ihnen nachzujagen: Chase the Signs.

Zusatzlich  zu  diesen  Aktivi-
taten veranstaltete CHA-MPS fur
Deutschland, Osterreich und die
Schweiz am 12. Mai ein Online
Symposium “Signs - Erkenne die
Zeichen’, mit dem wir ebenso die
Aufmerksamkeit auf die Friihdiag-
nose lenken wollten. Mehr dazu
auf den nachsten beiden Seiten.

MPS-Familientreffen

Was aber wirklich schade war, ist
dass wir unser MPS-Familientref-
fen, das wir ebenso flr das Wo-
chenende um den 15. Mai in Wien
geplant hatten, coronabedingt
nicht durchfihren konnten. Es
ware einfach schon gewesen, hat-
ten wir den Tag, an dem wir ganz
besonders an die Kinder denk-
en, die mit MPS leben, auch mit
diesen Kindern feiern kdnnen. Wir
hatten uns auch gefreut, Medizin-

alle Helden, die regelrecht durch

ein Labyrinth navigieren, um die richtige Diagnose zu
erhalten.

Diese Geschichten zeigen, dass jeder von uns eine
einzigartige Rolle zu spielen hat und nur gemeinsam
werden wir bei seltenen Krankheiten — insbesondere
MPS — etwas bewegen!

Friihere Diagnosen ermoglichen

Wir wollen also als ein internationales Netzwerk ge-
meinsam Bewusstsein fur diese Erkrankungen schaffen
und im Endeffekt damit in der Zukunft frhere Diag-
nosen ermaoglichen. Gerade wahrend der Pandemie -
und der MPS-Tag fiel auch heuer in den Lockdown - ha-
ben wir kaum andere Moglichkeiten, um Awareness fur
MukoPolySaccharidosen zu schaffen.
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er und Forscher, die unsere Pati-
enten betreuen oder fir sie arbeiten, zu diesem Treffen
einzuladen - genauso wie die Menschen, die uns re-
gelmaBig unterstltzen und uns damit Hoffnung geben.
Leider war das alles nicht moglich. Was uns aber auch
die Pandemie nicht nehmen konnte, ist unsere enge
Gemeinschaft miteinander, die Verbundenheit unserer
grol3en MPS-Familie, die sich auch tber gro3e Entfernun-
gen hin gegenseitig Starke und Unterstltzung schenkt.

Hartnackig und zuversichtlich wie wir sind, haben wir fur
dieses Treffen einen Ersatztermin Anfang Oktober ge-
sucht. Was daraus im Endeffekt geworden ist, erzdhlen
wir Ihnen ab Seite 92.






Aufklaren, Aufmerksamkeit erzeugen,
Bewusstsein schaffen

MPS ist selbst unter Medizinern wenig bekannt. Immer
noch werden viele Patienten erst nach Jahren diagnos-
tiziert. Das zu andern ist eine der wichtigsten Missionen
der MPS-Gesellschaften.

CHAMPS CHAMPS

CUMICNUMHEAMKRENESS[PS | | COIVIOAUGHIGHEAMARENESS]uPs

...im Durchschnitt vergehen bis zur
richtigen Diagnose einer seltenen
Erkrankung 4,8 Jahre,
bis dahin werden typischerweise
bis zu 8 Arzte aufgesucht.

CHA-MPS.org

2019 wurde die CHA-MPS-Initiative (,Clinical High Awa-
reness MPS") von den MPS-Gesellschaften Deutschland,
Osterreich und der Schweiz gegriindet. Mit Konzeption,
Design und Durchfihrung der Kampagne wurde die
Agentur ,hk-kommunikation” beauftragt. Gro8zlgig un-
terstUtzt wird die CHA-MPS Awareness-Kampagne von:

Abeona Therapeutics Inc.

BioMarin Deutschland GmbH

Chiesi GmbH

Sanofi-Aventis Deutschland GmbH
Takeda Pharma Vertrieb GmbH & Co. KG
Ultragenyx Pharmaceutical Inc.

18

CHAMPS

CLINICAL HIGH AWARENESS MPS!

Awareness-Kampagne CHA-MPS
(,Clinical High Awareness MPS")

CHA-MPS ist ,DIE Awareness-Kampagne” zur Friherken-
nung von MPS, ML und Mannosidosen. Die Kampagne
versorgt Interessierte, Arzte und Therapeuten fortlaufend
mit aktuellen und bedeutenden Informationen Uber
diese seltenen Erkrankungen und hilft sie zu erkennen,
um friher diagnostizieren zu kénnen. Die Social-Media
Kampagne lauft erfolgreich seit 2020 in den Landern
Deutschland, Osterreich und der Schweiz.

Anfangs wurden Testvergleiche zwischen den verschie-
denen Plattformen Facebook, Instagram, Linkedin, goo-
gle (ads) und Twitter durchgefthrt, um herauszufinden,
auf welchen Plattformen wir unsere Hauptzielgruppe(n)
der Padiater, Arzte und Therapeuten am besten errei-
chen kénnen. Die Auswertung zeigte, dass Facebook als
Hauptplattform fur unsere Kommunikation vorerst am
besten geeignet ist.

MPS AUFDECKEN

Alleine unspezifisch, kombiniert ein Hinweis.

GENCALWHEAAREESS) s

https://cha-mps.org




Kampagne auf den beEchriebenerﬁ Kanale
haben wir Gber TMio. Menschen erreicht, Gber 1.200 se-

CHA-MPS 2021 / Veranstaltungen:

Um auch in der ,analogen Welt" noch prasenter zu
werden, haben wir am 12. Mai - Padiater und padi-
atrisch Interessierte - zum Online-Kongress ,SIGNS
- ERKENNE DIE ZEICHEN” eingeladen.

Dazu wurde die Kampagne in ein modernes Talkformat
verpackt, einem Setting, das sich an TV-Talkshows ori-
entierte. Das dringende Thema der Zeichen zur Frih-
erkennung wurde in einem Mix aus Talk, Question &
Answers, Live Chat, Interviews und Einspielern ausge-
arbeitet. Spannend, modern und unterhaltsam, dabei
aber auch sachlich und seriés wurden die wichtigsten
Infos sehr sympathisch Gber das Medizingebiet ausge-
tauscht.

Mit dabei waren u.a. die langjdhrigen MPS-Spezialisten
Dr. Christina Lampe und Dr. Florian Lagler, die es beide
gut beherrschen, schwierige Sachverhalte einfach und
verstandlich zu erklaren. Stellvertretend fiir betroffe-
ne Familien nahmen Michaela Giel (erkrankte Tochter)
und Matthias Pawlita (erkrankter Sohn) teil. Die Mo-
deration Ubernahm Christine Schops, die neben lhrer
Arbeit fir Funk und Fernsehen auch eine medizinische
Ausbildung hat, was sich positiv auf die Qualitat der
Fragestellung auswirkte.

riose Abonnenter hinzugewonnen. Die regelmalligen
Posts (3 x wochentlich) werden jeweils von ca. 1.500
Menschen-gelesen. Tendenz steigend.

Es stellte sich heraus, dass neben niedergelassenen Arzten,
Angestellten in Krankenh&usern und Beschéftigten von
Unternehmen aus dem Bereich medizinische Dienstleis-
tungen auch 23 Angestellte mit Dr. med. Titel/Prof. von 9
Universitaten aus der ganzen Welt teilgenommen haben.
Zusammengefasst war diese Veranstaltung ein grol3er
Erfolg fir CHA-MPS und zur Information rund um diese
Erkrankungen.

Aufzeichnung

Wer die hochinteressante Veranstaltung verpasst hat,
kann die Aufzeichnung unter diesem Link nachsehen:
https://youtu.be/Sj2ff1L8-DY

Auf unserer Webseite finden Sie diese unter:
www.mps-austria.at/erkenne-die-zeichen/
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CHA-MPS 2022

CHA-MPS wird auch 2022 die Informationskampagne
zur Friherkennung fortfthren.
Hierzu ist beabsichtigt:

Weitere Veranstaltungen:

- Durchflhrung einer gestreamten Infoveranstaltung
(Online-Kongress) im Stil der Veranstaltung 2021
,SIGNS — ERKENNE DIE ZEICHEN"

- (Alternativ) Als Veranstaltung beim OGKJ und DGKJ
(Die Veranstaltungen sind abhdangig vom Corona-
Infektionsstand in den jeweiligen Landern)

Aufbau eines Knowledge-Centers:

Unser Ziel in den Sozialen-Medien ist es, ein MPS-, Man-
nosidose- und ML- Knowledge-Center aufzubauen, zu
etablieren und zu pflegen. Dazu werden bereits seit
Mitte 2021 weltweite wissenschaftliche Datenbanken
durchsucht, die uns Uber aktuelle Veroffentlichung von
Studien, Fallberichte oder neue Erkenntnisse in der For-
schung zeitnah informieren. Uber die bekannten Soci-
al-Media-Kanale werden - in Posts verpackt- die wich-
tigsten Informationen weiterhin dreimal wochentlich
veroffentlicht.

Die Webseite ,CHA-MPS.org" soll eine neue Struktur er-
halten, um diese Informationen Ubersichtlich und sinn-
voll verpackt zu sammeln, zu archivieren und abzubilden.
Hier werden (zeitlich und thematisch geordnet) mog-
lichst alle relevanten medizinischen Veroffentlichungen
und neue Erkenntnisse zuverldssig eingepflegt und auf-
findbar gemacht.
Eine Stichwort-Suchmaschine soll den Zugang zur Infor-
mation vereinfachen.
Diese Wissens-Datenbank soll auf dem neusten Stand
gehalten werden, um der wissenschaftlichen Gemeinde,
Padiatern und Arzten, Interessierten oder Betroffenen
Zugang zu allen relevanten Informationen rund um den
Stand der Forschung zu geben.

Harld Kejr
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CHAMPS

BLINICAL HIGH AWARENESS MPS!

CHAMPS

[Tl e e |

MPS AUFDECKEN

e ne-ham i51 gafrag

SYMPTOMFINDER

Das Hauptziel ist und bleibt,
die MPS-Gesellschaften von
Deutschland, Osterreich und der
Schweiz bei Ihrer wichtigen Informa-
tionstatigkeit zu unterstutzen.

@MPS @,

Cemeinsam Hoffnung geben
make patients smile

Verein fiir Mukopolysaccharidosen Schweiz



Auswertung

Es findet eine standige, plattformtbergreifende Optimie-
rung und Kontrolle aller verfligharen Daten von Posts und
Anzeigen statt. So wird sicher gestellt, dass die geposte-
ten Inhalte in unserer Zielgruppe auf Interesse stol3en.
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Sie finden die Kampagne unter folgenden
Adressen im Netz:

Account Overview

Webseite:
https://cha-mps.org/

Instagram:
https://www.instagram.com/champs_cha/

Linkedin
https://www.linkedin.com/showcase/53202522/

Facebook Bewertung
https://www.facebook.com/Champs-100855498086519

Twitter Wer, wieviele, welches Geschlecht, woher, Bildungsstand,
https://twitter.com/kejr35778464 wann, welches Medium.... Fragen die bei der Optimierung
unseres Contents eine wesentliche Rolle spielen.
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AWARENESS

SELTEN IST NICHT DASSELBE WIE UNWICHTIG

MPS ist selten. Aber nicht nur MPS ist selten. Es
gibt 6.000 - 8.000 seltene Erkrankungen - und MPS
ist nur eine davon. Auch wenn mein Herz lautstark
fiir MPS schlagt und es fiir mich nichts Wichtigeres
gibt, muss ich mir eingestehen, dass die MukoPoly-
Saccharidosen immer noch relativ unbekannt sind -
selbst nach jahrzehntelanger Arbeit.

Ja, wir sind ein kleiner Verein. Ja, die Zahl der MPS-Pa-
tienten ist Gberschaubar. Dennoch wollen wir nicht, dass
unsere Kinder vergessen, ignoriert und abgeschrieben
werden. Wir wollen, dass auch ein Leben mit MPS le-
benswert ist und dass MPS eines Tages heilbar sein wird.
Das ist unsere Vision und diese leben wir.

Lieber ein Lachen als ein Ring

Obwohl wir ein kleiner Verein sind, sind wir sehr aktiv
und wir werden nicht muide zu versuchen, unseren MPS-
Patienten die verdiente Aufmerksamkeit zukommen zu
lassen.

Sie sind nicht weniger wert als andere Menschen, die an
haufigeren Krankheiten leiden und von grol3en Vereinen
mit dementsprechender Lobby betreut werden. Jeder
Mensch zahlt, jeder Mensch ist gleich wertvoll.
Aussagen wie ,na wegen der paar Kinder..” kdnnen und
wollen wir nicht akzeptieren. Wir lieben unsere Kinder
und wir leben und leiden mit ihnen. Sie werden nicht
krank, weil wir nicht auf sie aufpassen oder sie selbst ein
ungesundes Leben fuhren. Sie werden krank geboren:
mit einem genetischen Defekt fir den niemand was
kann und der sie so krank macht, dass es viele unserer El-
tern an den Rand der Verzweiflung und an ihre korperli-
chen und psychischen Grenzen bringt. Trotzdem moch-
te ich auch sagen, dass unsere Kinder ein besonderes
Geschenk sind, die uns zur Besinnung auf das Wesent-
liche im Leben bringen. Wir freuen uns mehr Uber ein
herzliches Lachen unserer Kinder als Uber einen glitzern-
den Diamantring. Es hat eine ganz andere, viel groere
Bedeutung fur uns.

Man sieht nur was man kennt

Durch unsere kontinuierliche Arbeit ist es uns dennoch
gelungen, zu den ,bekannteren Seltenen” zu zdhlen.
Aber es ist noch lange nicht genug. Man sieht nur was
man kennt - diese Aussage beziehe ich im Wesentlichen
darauf, dass die Diagnose MPS in den meisten Féllen im-
mer noch sehr spat - manchmal sogar zu spat - kommt.
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Je mehr Aufmerksamkeit wir bei Medizinern bekom-
men, umso eher werden sie die Frihsymptome einer
MukoPolySaccharidose erkennen. Friihe Diagnose kann
frihe Therapie bedeuten - so z.B. bei MPS | die Mdglich-
keit einer Knochenmarktransplantation oder bei MPS I
der unmittelbare Beginn der Enzymersatztherapie.

Man hilft nur dem, den man kennt

Ein bisschen umformuliert, aber genauso zutreffend.
Immer wieder mache ich die Erfahrung, dass uns Men-
schen gerne helfen, wenn sie erst mal wissen wer wir
sind, was wir tun und woflr wir stehen. Deshalb bin ich
auch dankbar fur Gelegenheiten, bei denen ich von un-
serer Arbeit erzéhlen darf.

Das Erzéhlen passiert natUrlich nicht nur in Form von
Vortragen oder Vereinsvorstellungen, sondern kontinu-
ierlich auch Gber Social Media. Wir haben Accounts auf
Facebook, Instagram und LinkedIn und bespielen erste-
re regelmalSig mit Postings, vor allem aber mit Stories.
So versuchen wir unsere Abonennten mit hinein zu neh-
men, hinein mitten in unser Leben, in unsere Veranstal-
tungen, in unsere Projekte.

Parallel dazu gibt es CHAMPS, wo wir die medizinische
Seite, und hier vor allem die Frihdiagnose, hervorheben.
Mehr dazu auf Seite 18.




Informationen aus erster Hand

Die Diagnose einer MPS trifft Familien immer vollig uner-
wartet und mit voller Wucht. Das ist der Moment, in dem
wir erfahren, dass unsere gemeinsame Zeit eine sehr
kurze sein wird. Der Moment, in dem unsere Welt zu-
sammenbricht. Der Moment wo wir beginnen missen,
unsere Lebenspldane zu verwerfen und ein neues Kapitel
zu schreiben. Ein Kapitel, in dem es eigentlich kein Hap-
py End gibt, weil MPS vieles zerstort und alles verandert.
Da ist es wichtig, fur diese Familien da zu sein, ihnen
beizustehen. Das tun wir nicht nur personlich, sondern
auch Uber unsere Informationsmaterialien, im Besonde-
ren Uber unsere Filme. Die Filme kdnnen Hilfestellung im
Alltag geben und zeigen, dass es auch in einem Leben
mit MPS schéne Seiten gibt, eine Gemeinschaft, ein Mit-
einander, das viele schatzen.

Die Filme sind auf unserer Homepage bzw. auf unserem
YouTube-Kanal zu finden:
https://www.mps-austria.at/galerie/
https//www.youtube.com (Gesellschaft fir Mukopoly-
saccharidosen in die Suche eingeben) oder kurz: https://
bit.ly/3wzXVzB

Aus den Dreharbeiten wahrend unserer Therapiewoche
2019 entstand beispielsweise 2020 der 25-minutige Film
,Erfolg durch Therapien®, in welchem einige unserer The-
rapeuten zu Wort kommen und Sinn und Wert diverser
Therapieformen erkldren.

2021 folgte nun nochmal ein sehr kurzweiliger, 18-minU-
tiger Film Uber unsere Therapiewoche 2020.

Beide Filme gibt es auch in Kurzfassungen, aufSerdem
beide mit englischen Untertiteln, um auch jene Men-

1 -

2020 !‘1.'325?”

PS-Austria
ahresriickblick 2020

schen zu erreichen deren Muttersprache nicht Deutsch
ist. FUr die Produktion samt Untertitelung bedanke ich
mich herzlich bei Johann und Isabella Nestler.

Flr das AKH Wien haben wir in einem Pro Rare Austria-
Projekt, gemeinsam mit sechs anderen Vereinen fir sel-
tenen Erkrankungen, Kurzvideos (zwei Minuten) erstellt,
die Eltern nach der Diagnose einladen sollen, mit uns
Kontakt aufzunehmen.

Unsere Arbeit lebt von Spenden

Neben den betroffenen Familien wollen wir natirlich
auch die breite Offentlichkeit und unsere Spender er-
reichen. Besonders flr unsere Spender ist es wichtig
zu sehen, dass ihre finanzielle Unterstitzung bei uns
ankommt und sinnvoll eingesetzt wird. Das zeigen wir
ihnen sowohl durch die Filme, als auch durch die Foto-
alben, den MPS-Falter und den jdhrlichen Tatigkeitsbe-
richt.

FUr Social Media haben wir im Sommer gezielt gedreht
und daraus einige kurze Werbevideos samt dazugehori-
ger Stories erstellt. Hier lassen wir unsere Patienten, ihre
Geschwister und Therapeuten zu Wort kommen.

Wir hoffen damit viele Menschen zu erreichen, auch
solche, die uns noch nicht kennen - und nattrlich hof-
fen wir auf neue Abonnenten, neue Spender und neue

Unterstutzer.
Michaela Weigl

MPS Austria auf Facebook und Instagram:
https://www.facebook.com/MPS.Austria

https://www.instagram.com/mps_austria/
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MPS & SOCIAL

KOMMUNIKATION IST ALLES

Instagram & Co

Als Mitarbeiter bei MPS-Austria konzentriere ich mich
hauptsdchlich auf unser Instagram-Konto. Unser Ziel
ist es, interessierte Menschen Uber Mukopolysacchari-
dosen (MPS) zu informieren und von der Wichtigkeit zu
Uberzeugen fur MPS-Kinder zu spenden.

Fur eine erfolgreiche Umsetzung meiner Arbeit zahlt
vor allem eines: Kommunikation. Aus diesem Grund las-
se ich mir keine Chance entgehen, um mit Menschen
Uber moderne Kommunikationskandle in Kontakt zu
treten. Sprich: Ich interagiere auf Instagram mit den ver-
schiedensten Menschen und errege Aufmerksamkeit fUr
MPS. Dadurch werden Menschen auf unseren Account
geleitet und unsere Reichweite deutlich erhéht. Schon
im letzten Jahr konnten wir eine sagenhafte Steigerung
von 690 % erzielen. Bis dahin haben wir ohne bestimm-
tes System gepostet, hatten keine Struktur und keine
Planung was die Postings anging. Vor allem hatten wir
fast ausschliefSlich Follower, die MPS und den Verein be-
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reits kannten. Unser weiterhin bestehendes Ziel ist eine
noch hoher steigende Aufmerksamkeit fir MPS. Men-
schen sollen wissen, dass MPS existiert und sie sollen
nicht nur MPS-Austria durch das Logo, sondern im Ideal-
fall auch die Krankheit MPS an seinen typischen Sym-
ptomen erkennen kénnen. Dann haben wir unser Ziel
erreicht. Denn sobald die Menschen wissen, was flr eine
schreckliche Krankheit MPS in Wirklichkeit ist, wird man
auch helfen.

Werbevideos und Fotos

Zusatzlich produziere ich ehrenamtlich fiir MPS-Austria
dutzende Werbevideos - die zur weiteren Aufmerksam-
keit und Werbung dienen. Denn fUr ein erfolgreiches
Auftreten auf Instagram braucht man nicht nur den Wil-
len, sondern auch regelmaRigen und guten Content.
Ich bin, wie viele, in die MPS-Familie hineingewachsen.
Meine Schwester hat MPS IV A und dadurch habe ich
im Alltag immer mitbekommen was es heilst mit MPS
zu leben. Ich war von Anfang an Teil der MPS-Familie
und weil3, wie wichtig die Arbeit des Vereins ist. Ich habe
nicht nur meine Freunde in dieser Familie gefunden,
sondern auch eine Mdglichkeit Gutes zu tun. Deswegen
bin ich schon seit Jahren bei jeder Veranstaltung dabei
und halte die besonderen Momente der MPS-Familien
auch mit Fotos fest.

All mein Wissen Uber Marketing, Fotografie und Video-
grafie habe ich mir selbst angeeignet. Ich habe in kei-
nem der Bereiche irgendeine Ausbildung - das war aber
nie eine Hirde fir mich.

Das Interesse fur Fotografie und die Kunst, die dahinter-
steckt, wurde mir quasi in die Wiege gelegt. Jetzt bin
ich Einzelunternehmer und als selbststandiger Foto-
graf/Videograf fur die verschiedensten Unternehmen
wie ABOUT YOU, Zalando, Hotels, TV-Sender usw. tatig.
Das war immer mein Traum und ich habe ihn mit einem
Plan umgesetzt. Beruflich erfolgreich zu sein, erlaubt mir
auch die ehrenamtliche Arbeit fir MPS.

Kontakt fiir Buchungen:
ph@johannesweigl.com

Tel.: +43 6604684433

Webseite: www.johannesweigl.com
Instagram: @johannesweigl
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AKING YOURSELF HEARD

VORTRAG BEIM INTERNATIONALEN MPS-SYMPOSIUM 2021

MPS
2021

16" International
Sympasium
on MPS and
Related Diseaszes

Virtial Conlerence

Uberraschung.

Eines Tages sah ich mir den Programmentwurf fiir das
internatiole MPS-Symposium, das diesmal von Spanien
aus geplant wurde, an. Gleich im ersten Programmblock
las ich zu meinem gréBten Erstaunen meinen Namen.
Ich sollte einen Vortag mit dem Thema ,Making yourself
heard” halten. Au weh!

Zu der Uberraschung gesellte sich Erstaunen, warum
man gerade mir dieses Thema zugedacht hatte, Ver-
wunderug, weil man mich gar nicht gefragt hatte und
leichte Panik, weil ich im ersten Moment keinen blassen
Schimmer hatte wovon ich reden sollte. Ich liel$ es also
mal sickern, fragte bei meiner spanischen Kollegin Ana
nach und erfuhr, dass sie fand, ich sei total geeignet um
dartiber zu sprechen. Sie meinte auch, es gdbe keinerlei
Vorgaben, ich sollte das nehmen, was mir wichtig schien.
Das tat ich dann auch und versuchte meine Gedanken in
der Kiirze von 12 Minuten Sprechzeit loszuwerden. Jetzt
mdchte ich auch jene daran teilhaben lassen, die Online
nicht am Kongress dabei sein konnten.
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Making yourself heard

Michaela Weigl

mps-AUSTRIA @,

Doch zuvor noch etwas Lustiges:

Was ich wirklich lustig fand, ich hielt diesen Vortrag
wdéhrend unserer Therapiewoche und wdhrend unse-
re MPS-Familien im Hotel vor der Leinwand sal3en, um
den Kongress zu verfolgen. Erst sal8 ich bei ihnen, dann
verschwand ich in meinem Zimmer und erschien wenig
spdter fiir alle auf der Leinwand. Zum Erstaunen aller mit
neuer Stimme, denn ich sprach englisch und wurde von
einer deutschen Dolmetscherin auf Deutsch (ibersetzt.
Spdter wurde ich gefragt, ob ich denn deutsche Wurzeln
hdtte - so Hochdeutsch hatte mich noch keiner gehort...




Making yourself heard

Sind weniger als 5 von 10.000 Menschen betroffen,
spricht man von einer seltenen Erkrankung (1).

Es gibt mehr als 8.000 verschiedene und die MPS-Erkran-
kungen sind ein kleiner Teil davon. Sie sind selten und
daher fast unbekannt. Sie sind fir den Grof3teil der Welt
uninspirierend, unattraktiv und uninteressant. Aber nicht
fUr uns. Nicht fur Betroffene. Weder fir unsere Kinder, die
direkt betroffen sind, noch fUr uns Eltern, noch fur uns
betreuende MPS-Gesellschaften.

Als Mutter und als Présidentin eines kleinen, aber sehr
aktiven und engagierten MPS-Vereins weil3 ich, dass es
eigentlich kein MPS-Kind gibt, es gibt nur MPS-Familien
— diese Krankheit wird ein Teil von uns und betrifft unser
ganzes Leben. Offensichtlich. Unverkennbar. Und sie tritt
in unser Leben mit einer transformierenden Gewalt, die
erschreckend ist.

Use our voice

Deshalb kénnen wir nicht ruhig sein; wir massen laut
sein; wir mussen unsere Stimme einsetzen, wir mussen
ihr Gewicht verleihen, damit wir gehort, ernst genom-
men und mit all unseren BedUrfnissen respektiert wer-
den.

Wenn ich wir (2) sage, meine ich uns als Eltern, als Pa-
tienten, als Familie, aber auch uns als Verantwortliche in
den MPS-Gesellschaften, als Teil strategischer Partner-
schaften wie MPS Europe oder MPS International oder
als Dachorganisationen, die den gesamten Bereich der
seltenen Erkrankungen Uberblicken, so wie Pro Rare Aus-
tria oder EURORDIS.

lch sage immer - bezogen auf Osterreich - 100 betroffene
Kinder sind relativ wenig, aber es sind zu viele, um igno-
riert, abgeschrieben und vergessen zu werden. Deshalb
setze ich meine Stimme ein, um diese leidige Situation
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Medical Field. Treatment & Therapy.

MPS-Austria. Highlights.
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MP5-Austria. Highlights.

Strategic Partnerships. International.

zu verbessern — fUr unsere Patienten in Osterreich und
darlber hinaus. Als Mutter, als Prasidentin der 6sterrei-
chischen MPS-Gesellschaft und als Mitglied verschiede-
ner strategischer Partnerschaften.

MPS-Mama (3) zu werden ist fUr die meisten von uns
wahrscheinlich ein grof8er Schock und nicht etwas, das
wir uns freiwillig winschen wirden. Denn es fuhrt uns
manchmal unweigerlich an unsere koérperlichen und
psychischen Grenzen. MPS-Mutter zu sein bedeutet
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aber auch, ein Kind bedingungslos zu lieben und
mindestens genauso viel Liebe von ihm zurlick zu
bekommen. Es bedeutet vor allem, Lebenspldne neu
zu formulieren, das eigene Leben in den Hintergrund
zu stellen, sich auf unerwartete, schwierige, heraus-
fordernde Situationen vorzubereiten, fast taglich fur
Uberraschungen bereit zu sein — und definitiv eine
Lowin zu werden, die fUr ihr Kind kampft.




Medical Field

Wir kennen unsere Kinder und wissen genau, wenn et-
was nicht stimmt. Auch wenn wir nicht wissen, was es
ist, kdnnen wir es fuhlen.

Wir sollten uns nicht als hysterische MUtter und Hypo-
chonder abstempeln lassen und vielleicht sogar zu
einem Psychiater schicken lassen, sondern darauf be-
stehen, dass Untersuchungen durchgefthrt werden - so
lange bis ein Ergebnis vorliegt (4).

Es gibt nichts Schlimmeres als die Ungewissheit. Selbst
die schlechteste Diagnose — und MPS ist eine davon —
ist besser als keine. Dann kennen wir unseren Feind und
konnen ihm so gut wie moglich die Stirn bieten.

Wir mussen versuchen, die bestmdgliche Behandlung
fur unser Kind zu erhalten. Wir sind Spezialisten fUr unser
Kind und da wir rund um die Uhr damit leben, sind wir es,
die Spezialisten fur die Krankheit unseres Kindes werden.
Deshalb mussen wir daftir sorgen, dass die Arzte auch uns
zuhoren, auch sie kdnnen von unseren Erfahrungen ler-
nen.

Wir missen uns bewusst sein, dass die meisten Arzte
in ihrer gesamten Karriere keinen MPS-Patienten sehen
werden. Daher ist es schwierig, jemanden zu finden, der
bereits mit der Krankheit vertraut ist. Umso wichtiger ist
es, denjenigen zu finden, der bereit ist, mit der Krankheit
umzugehen, sich mit ihr vertraut zu machen - egal wie
weit er entfernt ist.

Wir mussen nach guten Therapien und guten Therapeu-
ten Ausschau halten, sie vielleicht sogar selbst ausbilden

(5).

Wir mdssen uns um angemessene Hilfsmittel und Me-
dikamente und jahrliche Rehabilitationsaufenthalte fir
unser Kind bemuahen — auch wenn wir daftr kampfen
mussen, was leider immer wieder der Fall ist. Wenn Ope-
rationen anstehen, sollten wir Chirurgen suchen, die
bereits Erfahrung auf dem Gebiet haben, und es nicht
einfach jemanden ausprobieren lassen. Meine Tochter
wurde in Osterreich operiert, aber auch in England oder
in Deutschland, immer dort, wo die Spezialisten fUr die
jeweilige OP waren (6).

Schule ist nicht immer einfach. Unsere Kinder fallen aus
der Reihe, brauchen Aufmerksamkeit, Hilfe, Ressourcen,
mehr Zeit und vor allem Verstandnis — von den Lehrern,
aber auch von ihren Mitschilern. Lassen wir nicht die
Krankheit oder die Art der Behinderung die Schule wah-
len, sondern die Fahigkeiten unserer Kinder. So kénnen
wir ihnen die Chance geben, bestmaglich geférdert und
ausgebildet zu werden. Dies ist von groSter Bedeutung
fur das Selbstbild im spateren Leben.

Highlights

In den vergangenen 25 Jahren, die ich seit der Diagnose
meiner Tochter Uberblicke, hat sich die MPS-Welt drama-
tisch verandert und wir haben, selbst als kleine MPS-Ge-
sellschaft, viele Highlights erlebt. Ich mochte ein paar
davon nennen, die auch uns als internationale MPS-Ge-
meinschaft betreffen:

Vor vielen Jahren haben wir in Osterreich zusammen mit
Dr. John Hopwood versucht, jemanden zu finden, der
das Enzym fur MPS VI herstellt. Urspriinglich haben wir
es im Rahmen einer Universitat in Wien versucht. Das
hat nicht geklappt. Aber dann fanden wir BioMarin und
im Jahr 2000 wurde Christoph, eines unserer dsterreichi-
schen MPS-Kinder (7), einer von sechs Studienpatienten
in der Phase-I-Studie fur Naglazyme in Oakland - was
war das fur ein gltcklicher Tag!

Ein kleines Land wie Osterreich, eine kleine MPS-Gesell-
schaft wie die 6sterreichische, ist manchmal wie ein wei-
Ber Fleck auf der Landkarte. Wenig betroffene Patienten,
wenige Fachdrzte, kaum Wissenschaftler, die sich mit
MPS befassen, keine Studienkliniken auf diesem Gebiet...
Dennoch ist es wichtig, sich zu Wort zu melden, sich Ge-
hor zu verschaffen, um die notige Aufmerksamkeit zu er-
halten und auch Patienten aus kleineren Landern eine
Stimme zu geben, die z.B. die Mdglichkeit zur Teilnahme
an einer Studie bedeuten kénnte.

In diesem Sinne freue ich mich, dass wir spater auch an-
dere Patienten in die Vimizim-Studie fUr MPS IVA bzw.
eine Studie fUr MPS VI einbeziehen konnten (8).

2005 hatte ich ein bedeutsames Treffen mit unserem da-
maligen Bundeskanzler Dr. Wolfgang Schussel, der mir
seine Hilfe versprach. Und er tat es! Er ermdglichte uns
eine Konferenzin Brissel zu organisieren, um die Schwie-
rigkeiten seltener Krankheiten im Allgemeinen am Bei-
spiel von MPS zu veranschaulichen. Wir durften 30 Arzte
und Wissenschaftler einladen und wir — ich hatte meine
Kollegin Christine Lavery aus England dazu eingeladen -
stellten unsere MPS-Organisationen vor (9). Als Ergebnis
wurden Seltene Krankheiten im 7. Rahmenprogramm
der EU verankert, was in der Folge die Einreichung von
Forschungsprojekten flr SE ermoglichte.

MPS 2021
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Strategic Partnerships

Seltene Erkrankungen sind vielfaltig und sehr unter-
schiedlich. Trotzdem haben sie viel gemeinsam. Wir
haben in vielerlei Hinsicht die gleichen Probleme. Man-
gelnde Expertise, spate Diagnosen, keine Behandlungs-
moglichkeiten, keine psychosoziale Unterstitzung,
schwierige Transitionsprozesse.. Gemeinsam konnen
wir diese Probleme leichter in den Griff bekommen und
im besten Fall reduzieren.

Daher fand ich es sinnvoll, auf politischer Ebene an ei-
nem Strang zu ziehen, mit einer gemeinsamen Stimme
fUr alle zu sprechen und die SE horbarer, sichtbarer und
wahrnehmbarer zu machen. Als Pro Rare Austria zum
Beispiel - das ist der Osterreichische Dachverband fur
SE - sprechen wir nicht fir 20, 50 oder 100 Betroffene,
sondern selbst in einem kleinen Land wie Osterreich fur
400.000 Menschen!

Ich bin Grindungsmitglied dieser Dachorganisation; wir
verstehen uns als Plattform, um die Herausforderungen
von Menschen mit SE aufzuzeigen, professionell anzuge-
hen und nachhaltig zu verbessern — fUr ein gutes Leben
in der Mitte der Gesellschaft. Auch wenn wir in Bezug auf
Ideen wie School Nurse, Community Nurse, Neugebo-
renenscreening, Therapie, psychosoziale Unterstitzung
und mehr grol8 denken, mussen wir bescheiden sein —
aber steter Tropfen hohlt den Stein und wird friiher oder
spater zum Erfolg fihren.

Uber MPS Europe und MPS International (10) brauche
ich in diesem Zusammenhang nicht viel zu sagen - ich
gehe davon aus, dass die beiden Organisationen und
ihre Zielsetzungen in diesem Kreis gut bekannt sind.

Ich war dort von Anfang an prdasent und durfte eine tolle
Entwicklung mitverfolgen und unterstltzen. Wir arbei-
ten mit Medizinern und Forschern zusammen, arbeiten
in Patientenvertretungsgremien mit, planen Symposien
wie dieses... und vieles mehr.

Unsere Mission ist es, die Lebensqualitdt von Menschen
mit MukoPolySaccharidosen und dhnlichen Erkran-
kungen zu verbessern. Wir mochten, dass sie mit ihren
Bedirfnissen in den jeweiligen Gesundheits- und So-
zialsystemen anerkannt werden. Wir mochten, dass sie
Uberall Zugang zu Friherkennung, klinischem Manage-
ment, Interventionen und Behandlung haben.

Unser Ubergeordnetes Ziel ist es, die Versorgung und Le-
bensqualitdt von MPS-Patienten auf globaler Ebene zu
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verbessern.

Es war und ist aufgrund unserer vielfdltigen Arbeits-
belastungen in den nationalen MPS-Gesellschaften oft
schwierig, unsere Winsche, unsere Ideen und unser Ver-
langen auch in diesen Uberregionalen Organisationen
unter einen Hut zu bringen. Ich denke also, ich kann hier
fUr uns alle sprechen, wenn ich sage, dass Hilfe mehr als
willkommen ist — Uberall und in jedem Bereich. Es ist
schon so viel passiert, aber es gibt noch mehr als genug
zu tun und wir brauchen engagierte Menschen in jedem
einzelnen Land.

Zum Schluss mochte ich noch etwas erwahnen, das in
meinem Privatleben eine bedeutende Rolle spielt.

Es ist nicht immer - vielleicht nie - einfach, mit MPS zu
leben und gleichzeitig als Prasidentin der MPS-Gesell-
schaft mit der ganzen Familie an vorderster Front zu ste-
hen, immer und fir alles verantwortlich zu sein, die un-
terschiedlichsten Bedirfnisse zu befriedigen, Menschen
zu begleiten, Menschen gehen zu lassen, zu beraten und
zu informieren, Projekte zu planen, Veranstaltungen zu
organisieren und was sonst noch alles dazu gehort.

Was mir hilft, ist das Gebet — nicht als letztes Mittel, son-
dern in erster Linie. Gebet flr Ausdauer, Durchhaltever-
mogen, Mut, Kraft, Energie, Weisheit in Entscheidun-
gen... Mit Gott, der immer fur mich da ist, habe ich diese
25 Jahre geschafft. Ich will nicht wissen, wie es ohne ihn
gewesen ware.

Zu guter Letzt mochte ich mich bei meiner Familie fur
all die Unterstitzung bedanken, die sie mir geben und
bedanke mich flrs Zuhoren!

Michaela Weigl




Wir (DACH) planen eine Hybrid-Veranstaltung.

Bitte den Terrmin vormerken.

........
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MEDIZIN UND FORSCHUNG

PROJEKTVORSTELLUNGEN

BLUTGEFASSZELLEN BEI MUKOPOLYSACCHARIDOSEN

Merkmale der Mukopolysaccharidosen und
begleitende Entziindungsprozesse
Mukopolysaccharidosen (MPS) sind angeborene lyso-
somale Speichererkrankungen, bei welchen der Abbau
saurer  Glykosaminoglykane  (=Mukopolysaccharide;
GAGs) in den Lysosomen auf Grund spezifischer Enzym-
defekte nicht stattfinden kann. Abhangig davon welches
Gen bzw. Enzym betroffen ist, umfassen die MPS elf ver-
schiedene Enzymdefizienzen die in sieben MPS-Typen
klassifiziert sind. Die GAGs sind ein grofer Bestandteil
von Bindegewebe und somit beeinflussen diese Erkran-
kungen primdr das Skelettsystem. Dennoch kann die
Speicherung von GAGs bei den MPS zahlreiche Entziin-
dungswege aktivieren, was zu lokalen und systemischen
Entziindungen fuhrt und u.a. auch die Blutgefalse be-
trifft. Die Entziindung persistiert bei MPS-Patient*innen
auch nach einer Enzymersatztherapie oder Knochen-
marktransplantation, was darauf hindeutet, dass zusatz-
liche entzindungshemmende Therapien bei diesen Er-
krankungen von Nutzen sein kdnnten.

Endothelzellen - spezielle Blutgefaf3zellen
und deren Gewinnung aus dem Blut
Endothelzellen bilden im inneren Hohlraum von Gefé-
Ben eine Einzelzellschicht (Monolayer), welche die Ge-
faBwand von Blutzellen und anderen zirkulierenden
Molekulen trennt. Neben der Barrierefunktion ist das
Endothel fir zahlreiche weitere Funktionen verantwort-
lich, z.B. fr die Blutgerinnung, die Thrombozytenaggre-
gation, die Blutfluiditat, den Gefdl3tonus und die Regula-
tion von Immunologischen und Entziindungsprozessen.
Endotheliale Vorlduferzellen sind zirkulierende Zellen,
die sich bei Rekrutierung an das Endothel anlagern kon-
nen, um Verletzungen zu reparieren oder z.B. die Angio-
genese (Bildung von neuen Blutgefal3en) zu unterstit-
zen. Sie kdnnen durch in vitro-Kultur von ausgesaten
mononukledren Zellen aus dem Blut gewonnen werden.
Man spricht von endothelialen koloniebildenden Zellen
(endothelial colony forming cells, ECFCs), weil sie in der
Lage sind, klonale Kolonien in Kultur zu bilden. Klonal
bedeutet, dass die ganze Kultur aus einer einzigen Ur-
sprungszelle hervorgeht und die Nachfolgezellen daher
sehr homogen sind.

Barrierefunktion des Endothels bei Muko-
polysaccharidosen

Die Endothelzellen bilden in unterschiedlichen Gewe-
ben unterschiedlich dichte bzw. durchldssige (permeab-
le) Barrieren fUr Biomolekule, aber auch fiir Fremdstoffe
(z.B. Therapeutika). Es ist anzunehmen, dass entzind-
liche Prozesse, die bei MPS Patient*innen haufig vor-
kommen, die Endothelzellen pathophysiologisch stark
beeintrachtigen und so zu einem Verlust der korrekten
Barrierefunktion der Einzelzellschicht im Blutgefal? fuh-
ren. Letztendlich fihrt dies zu einer dauerhaft pathologi-
schen Dysfunktion des Endothels, welche zu sekundaren
kardiovaskuldren Erkrankungen bei MPS Patient*innen
fUhren kénnen.

Ziel der Studie

In dieser Pilotstudie wird die Barrierefunktion der kul-
tivierbaren Endothelzellen - ECFCs - von MPS Pati-
ent*innen untersucht und mit einer, an das Alter und
Geschlecht angepassten, Kontrollgruppe verglichen.
Zudem werden spezifische Molekule, welche die Bar-
rierefunktion vermitteln, auf mRNA und Proteinebene
untersucht, um die Ursache der potenziell veranderten
Barrierefunktion zu eruieren. Weiters wird der Entzin-
dungsstatus der MPS Patient*innen charakterisiert und
pro- und anti-inflammatorische (inflammatorisch = ent-
ztndlich) Molekile im Zellkulturmedium (Uberstand)
und (optional) in Serumproben von Patient*innen ge-
messen. Somit kdnnen in vivo Entziindungswerte unter
Therapie (im Serum) mit den Werten in vitro ohne Thera-
pie (im Uberstand) verglichen werden.

Abbildung 1. Schematische Darstellung der geplanten
Versuche in der Pilotstudie. Bestimmung der 1) Barrie-
refunktion der ECFCs durch Impedanz-Messung mittels
ECIS; 2) mRNA und Proteinmenge von Barrierefunktion-
relevanten MolekUle; und 3) verschiedenen pro- und an-
ti-inflammatorische Faktoren im Uberstand und optional
in Serum.

Vorteile der Anwendung der primaren Zelllinien
Primare Zelllinien werden direkt aus dem Patient*innen-
gewebe oder Blut isoliert und in vitro weiter kultiviert.

Diese Zellen sind patientenspezifisch und dadurch sehr



fUr verschiedene Fragestellungen in der
Forschung und der translationalen Medi-
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Dieses, von der MPS - Austria geforder-
te Projekt, wird daher grundlegende
und essentielle Daten als wichtige Ba-
sis fur weiterfiihrende und langfristige
Studien mit unterschiedlichsten Frage-
stellungen bei seltenen Erkrankungen
wie Mukopolysaccharidosen liefern.
Diese werden zum besseren Verstandnis
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wertvoll, da sie das Gesamtgenom (das genetische Erb-
gut) der Patient*innen inklusive seltene krankheitsverur-
sachende Genvarianten tragen. Somit ist jede einzelne
Zellisolation ein biologisches Replikat und zeigt patien-
tenspezifische Eigenschaften im Vergleich zu kommer-
ziell verfigbaren und immortalisierten bzw. genetisch
veranderten Zelllinien. Aus diesen Griinden eignen sich
primare Zelllinien besser fir den Einsatz in der perso-
nalisierten Medizin, was die Zukunft der medizinischen
Versorgung darstellt. Da der Zugang zum Patient*innen-
gewebe aus offensichtlichen Grinden limitiert ist, stellt
das Blut eine bessere Quelle fiirs Isolieren der primaren
Zelllinien dar. Die ECFCs werden aus den endothelialen
Vorlauferzellen im Blut gewonnen und kénnen fir meh-
rere Passagen in vitro gezlichtet werden. Somit stellen
diese Zellen ein gutes Primdarzell-Modell dar und kénnen

diverser pathologischer Prozesse im Kar-
diovaskuldren System fihren und somit auch eine wich-
tige Basis fur weitere Therapiemoglichkeiten darstellen.

Silvija Tokic und Werner Windischhofer
Univ. Klinik f. Kinder- u. Jugendheilkunde Graz
silvija.tokic@medunigraz.at
wernerwindischhofer@medunigraz.at

ENTWICKLUNG EINES ENTSCHEIDUNGSMODELLS FUR DEN OFF-LABEL USE BEI MPS —

IMMUNOMODULATORISCHE ARZNEIMITTEL

PhD Projekt - Anna-Maria Wiesinger, Florian B. Lagler

In den letzten Jahren wurde durch eine Reihe von wis-
senschaftlichen Arbeiten gezeigt, dass die Inflammation
ein wichtiger Mechanismus fur die Entstehung und das
Voranschreiten klinischer Symptome bei Mukopolysac-
charidosen (MPS) spielt. Inflammatorische und pro-in-
flammatorische Biomarker, wie Interleukin-1 (IL1) oder
Tumor-Nekrose-Faktor-alpha (TNF-a), sind bei MPS-Pa-
tienten deutlich verandert und es besteht eine Korrela-
tion zwischen Inflammation/Apoptose (Zelltod) und der
Schwere der MPS-Erkrankung. Erkenntnisse dazu, wie
sich diese entziindlichen Reaktionen auswirken, liegen
aus Tierversuchen und einigen wenigen klinischen Stu-
dien und Einzelerfahrungen bei Patient*innen vor. Vor
allem die Uberschussige Speicherung des Mukopolysac-

ALS THERAPIEANSATZ

charids Heparan Sulfat (HS) scheint ein treibender Faktor
hinsichtlich der Inflammation zu sein, aber auch andere
Ausldser kdnnten eine relevante Rolle spielen.

Entziindungsreaktionen senken

Zur Unterbrechung oder Herabsenkung von Inflam-
mationsreaktionen konnten daher diverse Arzneimittel,
welche bereits fur Multiple Sklerose und rheumatischen
Erkrankungen zugelassen sind, eingesetzt werden. The-
rapiemaoglichkeiten zur Reduktion der pro-inflamma-
torischen Biomarker IL-1 und TNF-a, umfassen primar
monoklonale Antikorper, welche direkt die Wirkung
dieser Signalstoffe blockieren, sowie Gegenspieler (An-
tagonisten), welche den jeweiligen Rezeptor inhibieren.
Erkenntnisse dazu, wie sich diese Arzneimittel bei MPS
auswirken liegen aus Tierversuchen und kleinen klini-
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schen Studien vor. Jedoch werden diese Behandlungs-
optionen Uberraschenderweise nicht genutzt, obwohl
die verfUgbaren Enzymersatztherapien auf das Zent-
ralnervensystem (ZNS), Knochen und Knorpeln kaum
wirken und somit weder die Progression der Krankheits-
symptome noch den Leidensdruck vermindern.

Individuelle Heilversuche

Ein Grund hierfir sind die mit dieser Patientenpopula-
tion einhergehenden Herausforderungen fur klinische
Studien, hinsichtlich Heterogenitdt und Seltenheit der
Erkrankung. Methodisch hochwertige, individuelle Heil-
versuche stellen daher eine attraktive Option dar um
adjuvante bzw. supportive Therapieoptionen valide zu
evaluieren. Individuelle Therapieversuche mit immuno-
modulatorischen Arzneimitteln kdnnen einen besseren
Einblick in die Zytopathologie von MPS Patient*innen
geben, um neue, vielversprechende Erkenntnisse zu lie-
fern. Off-Label Use ist in vergleichbaren klinischen Situa-
tionen haufig eine attraktive — oft sogar die einzige Mog-
lichkeit den sehr hohen Leidensdruck der Patient*innen
zu lindern. Hierfur ist jedoch nicht nur die Identifizierung
von attraktiven Therapieansatzen erforderlich, sondern
auch eine profunde Einschatzung maoglicher Therapie-
vorteile (clinical benefits) und der zu erwartenden Risi-
ken, sowie die Moglichkeit ein Therapieansprechen im
Einzelfall eindeutig zu belegen.

Besondere Herangehensweise

Unklar ist nun, welches zugelassene immunomodulato-
rische Arzneimittel, das gunstigste Verhaltnis aus zu er-
wartendem Nutzen zu potenziellen Risiken fur den indi-
viduellen Patienten hat. Um den potenziellen Nutzen der
Immunmodulation bei MPS systematisch wissenschaft-
lich (@hnlich wie bei klinischen Studien) zu analysieren
und gleichzeitig interessierten Familien (wie bei Heilver-
suchen) individuell zuganglich zu machen, wird in die-
sem Projekt eine besondere Herangehensweise gewahlt.

In unserem Expert*innen-Board wird erarbeitet, welche
Immunomodulatoren bei welchen MPS-Formen am
besten geeignet scheinen und wie die Effekte idealer-
weise nachzuweisen sind. Mit statistischen Mitteln und
Methoden aus der Arzneimittelzulassung wird eine App
fur Kliniker erstellt, mit der sie das Expertenwissen fiir die
Planung und Durchflhrung von Heilversuchen nutzen
konnen. Die Perspektive von Patient*innen wird dabei
durch die Beteiligung von MPS-Austria entscheidend
miteinflieSen. Dieses Tool sollte anschlieBend die Basis

fur individuelle Heilversuche mit Immunmodulatoren bei
MPS bilden und als verankertes Instrument flr Transpa-
renz und Nachvollziehbarkeit beim Off-Label Use dienen.
Es wird davon ausgegangen, dass das Projekt und die App
dazu beitragen, dass Immunmodulation als Behandlungs-
option haufiger und in besserer Weise genutzt wird.

Bisher wurden im Projekt folgende Meilen-

steine erreicht:

e FEinreichung eines Ethikantrags bei der Ethikkom-
mission Salzburg

e Zusammenstellung des Expert*innen-Boards mit:
Univ.-Prof. Dr. Brian Bigger (Zell-und Gentherapie,
Universitat Manchester)
Univ.-Prof. Dr.med. Maurizio Scarpa (Stoffwechseler-
krankungen, Uniklinik Udine)
Uni.-Prof. Dr. med. Roberto Giugliani (Genetik, Klinik
Porto Alegre)
Dr. med. Christina Lampe (Sozialpadiatrie, Uniklinik
Giessen)
Dr. med. Tobias Moser (Neuroimmunologie, Chris-
tian Doppler Klinik Salzburg)
Dr. Georg Zimmermann (Biostatistik, IDA Lab Salz-
burg)
Univ.-Prof. Dr. med. Chris Kampmann (paddiatrische
Kardiologie, Uniklinik Mainz)
Michaela Weigl (MPS Austria)

e Erstellung einer Ubersichtarbeit (Review Paper) zur
Immunmodulation bei MPS

e |dentifikation der heranzuziehenden immunomo-
dulatorischen Arzneimitteln fir die individuellen
Heilversuche bei MPS:
Adalimumab (Humira®) | Anakinra (Kineret®)
Abatazept (Orencia®) | Alemtuzumab (Lemtrada®)
Cladribin (Mavenclad®) | Pentosan Polysulfat (Elmiron®)

Anna-Maria Wiesinger und Florian B. Lagler

Institut fiir Angeborene Stoffwechselerkrankungen und Kinderklinik
der Paracelsus Medizinischen Privatuniversitdt Salzburg
florian.lagler@pmu.ac.at
anna.wiesinger@stud.pmu.ac.at
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PROJEKT SIMULATION

SIMULATIONSTRAINING - EIN FORSCHUNGSPROJEKT

Auftakt zum Forschungsprojekt: ,Sicherheit und
Achtsamkeit in der Versorgung von MPS-Patient*in-
nen - Wirkung von Notfall-Simulationstrainings auf
elterliche Angst und Achtsamkeit”

Gemeinsam mit Dr. Christina Lampe, Dr. Matthias Schéfer
und anderen Experten hat das Team des Medizinischen
Simulationszentrums Salzburg bereits mehrere Hundert
Pflegende und Arzt¥innen auf Notfallsituationen bei
MPS-Patient*innen vorbereitet. Seit einigen Jahren wer-
den auf Initiative der MPS Austria hin auch Eltern in ahn-
licher Weise trainiert.

Eltern und andere Angehdrige nehmen dieses Angebot
sehr gut an. Es zeigte sich, dass sich neben dem Eintiben
von praktischen Notfallfertigkeiten auch andere posi-
tive Effekte ergeben. So wissen Eltern oft von anderen
Familien, welche Notfallsituationen auftreten kénnen.
Viele Eltern sind besorgt, ob sie diese Situationen erken-
nen und dann richtig reagieren. Das kann als sehr be-
lastend wahrgenommen werden. Die Simulation bietet
die Moglichkeit Erfahrungen zu sammeln und Sicherheit
ZU gewinnen.

Das Ziel, besser zu verstehen wie diese Trainings wir-
ken und die Wirksamkeit mit wissenschaftlich zu be-
legen, war die Motivation fUr einen Forschungsantrag
an die Stiftung Kindness for Kids. Die Kooperation von
MPS Austria und MPS Deutschland, Dres. Lampe und
Lagler sowie dem Salzburger Simulationsteam wurde
aus vielen Bewerbern ausgewdhlt und mit dem Versor-
gungspreis der Stiftung ausgezeichnet. Die Forderung
ermoglicht nun die Durchfihrung von insgesamt 8 Si-
mulationstrainings in Osterreich und Deutschland und
die wissenschaftliche Untersuchung der Trainingseffekte
mit Unterstltzung eines Psychologinnenteams der Para-
celsus Medizinischen Privatuniversitat Salzburg.

Den Auftakt machte ein Training auf dem Patiententref-
fen der MPS Deutschland in Hohenroda Ende Oktober
2021. Zum Teil werden die Trainings auch online ange-
boten, damit auch die Familien teilnehmen kénnen, wel-
che nicht zu den Trainings anreisen konnen.

Eine moglichst zahlreiche Teilnahme, auch an der be-
gleitenden Fragebogenstudie, ist fur den Erfolg des
Projektes entscheidend. Eingeladen sind alle Eltern und
erwachsenen Angehdrigen von MPS-Patienten. Selbst

wenn man nicht an den Trainings teilnehmen mochte,
kann man als Vergleichsperson an der Studie mitwirken.
Schriftliche Einladungen werden allen Mitgliedern der
MPS-Gesellschaften zugesandt.

Florian Lagler

lhre Teilnahme unterstiitzt uns da-
bei, die Trainings moglichst vielen
Familien anbieten zu konnen!
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VERHALTENSAUFFALLIGKEITEN

VERHALTENSPROBLEME UND SCHLAFSTORUNGEN BEI MPS

Vortrag von MD Mireia del Toro and Mar O’Callaghan beim int. MPS-Symposium im Juli 2021;

Zusammenfassung Michael Messenbdck

DISORDERS IN MPS PATIENTS

MPS
2021 BEHAVOIRAL PROBLEMS AND SLEEP

* Mar O'Callaghan, H. Sant joan de Déu, Barcelona
= Mancia del Toro, H. Vall d'Hebron, Barcelona

- B

‘

A

Neben der Ansammlung von GAGs (Heparansulfat) im
Zentralnervensystem (ZNS) und in anderen Geweben
gibt es auch neurologische Manifestationen bei MPS-Pa-
tienten. Sie treten bei verschiedenen MPS-Typen haufig
auf und kdnnen einen groBen Einfluss auf die Lebens-
qualitat der Patienten und ihrer Familien haben. Obwohl
die physiopathologische Kaskade bei allen Patienten
ahnlich zu sein scheint, unterscheiden sich die klinischen
Manifestationen zwischen den einzelnen MPS-Patienten.
Nachdem Enzymersatztherapien die Blut-Hirn-Schranke
nicht Uberwinden, kdnnen sie die neurologischen Ma-
nifestationen und die Neurodegeneration nicht effektiv
verhindern.

Verhaltensprobleme

Primar wirkt sich die Beteiligung des ZNS bei den Pati-
enten so aus, dass sie psychomotorische Verzogerung,
neurologische Regression, Verhaltens- und Schlafstérun-
gen zeigen und z.T. einen Hydrozephalus entwickeln.
Eine Studie aus ,Molecular Genetics and Metabolism 11
(2017) 35-40" an Patienten mit MPS I-H, MPS Il und MPS [l|
zeigt auf, dass Verhaltensprobleme haufig sind und tbli-
cherweise im Alter von drei bis vier Jahren beginnen. Das
kdnnen zB. Hyperaktivitat, Stimmungsschwankungen,
aggressives Verhalten, Frustration und Angstzustédnde
sein. Bei fortschreitender kognitiver Abnahme werden
die Verhaltensprobleme weniger. Es wird auch erwahnt,
dass das Auftreten eines Hydrozephalus oft unterschatzt
wird, weil er sich langsam entwickelt und die Symptome
schwer einzuschatzen sind. Man sollte auf jeden Fall dar-

an denken, wenn es zu einem raschen kognitiven Abbau
und Verhaltensanderungen kommt.

Wie kann man den Familien helfen?

Zundchst ist es wichtig, neurologische Stérungen kli-
nisch zu evaluieren, da die Ausloser daflr sehr unter-
schiedlich sein kénnen. Das kann geschehen durch
Neuro-Bildgebung (nur bei Verdacht auf Hydrozephalus,
denn diese Bildgebung erfordert eine Sedierung, die bei
MPS-Patienten mit Risiko verbunden sein kann), EEG und
evozierte Hortests, sowie neurokognitive und psycho-
logische Tests. Diese werden in klinischen Studien ver-
wendet, kdnnen aber auch im klinischen Alltag einge-
setzt werden. Verhalten soll immer im Zusammenhang
mit der kognitiven Entwicklung (neurokognitive Skala)
bewertet werden. Nicht alle Bewertungsmethoden sind
fUr jede MPS-Form geeignet.

Verhaltensauffélligkeiten stellen nicht ein einzelnes Pro-
blem dar, sondern werden in Verbindung mit vielen an-
deren Dingen gesehen. Deswegen soll ihre Behandlung
multidisziplinar erfolgen und die Bedrfnisse der Familie
mit inkludieren! (1)

Primar sollten Psychologen, Chirurgen, Neurologen und
Erndhrungsberater zusammenarbeiten, aber auch die
anderen Disziplinen sollten involviert werden, um das
bestmogliche Ergebnis zu erzielen. NatUrlich spielen
auch Schule, Familie und die Umgebung des Kindes eine
Rolle im tdglichen Leben. Es ist wichtig, sich den Alltag
und die direkte Umgebung des Patienten anzuschauen



und mdglichst angenehm zu gestalten, und erst dann
an eine pharmakologische Behandlung zu denken. Rou-
tine, sichere und gut bekannte Umgebung, komfortable
Einrichtung (z.B. Bett) sind essentiell. Wenn man Fakto-
ren, die das Problem verscharfen, identifizieren kann,
kann man versuchen, diese zu reduzieren. Eventuell
kann man Verbesserung mit Belohnungen verbinden,
wenn Kinder das auch verstehen.

In manchen Fallen bendtigt man aber auch pharmakolo-
gische Behandlung. Diese ist nicht einfach, weil es nicht
die eine effektive Behandlung gibt, die allen hilft. Das
Problem ist, dass Patienten unterschiedlich auf dasselbe
Medikament reagieren, es bei einem Kind hilft, bei dem
anderen aber nicht. AulSerdem gibt es paradoxe Reaktio-
nen und haufig eine Medikamentintoleranz. Was auch
immer wieder passiert, ist dass ein Patient gut auf ein
Medikament eingestellt ist, sich aber sein Zustand nach
ein paar Monaten wieder verschlechtert, sodass man die
Dosis erhdhen oder das Medikament wechseln muss.
Diese Situation ist fir Familien, aber auch fur die Arzte,
sehr frustrierend.

Ublicherweise verwendete Medikamente sind Antipsy-
chotika (Clozapin, Haloperidol, Risperidon, Quetiapin),
Stimulanzien  (Methyfenidat, Dextromamphetamin),
Stimmungsstabilisatoren (Topiramat, Valproat) und An-
ti-Angst Medikation (Benzodiazepin).

Schlafstérungen

Schlafstérungen sind bei den meisten MPS-Formen ein
grolSes Problem. Bei vielen Patienten kommt es durch
klinische Manifestationen - wie zum Beispiel schwierige
Luftwege oder Muskelschwdche - hdufig zu Atembeein-
trachtigungen im Schlaf, die dann zu Verhaltensauffallig-
keiten fUhren kénnen. Kinder haben Einschlafschwierig-
keiten, sind manchmal die ganze Nacht wach, schreien
auf, sprechen im Schlaf, schaukeln hin und her, kauen an
der Bettwdsche, wachen frih auf... Es ist als Familie oft
sehr schwer mit diesen Problemen umzugehen.

Zur Beurteilung der Schlafstérungen sollten regelmafig
Untersuchungen durch den Hals-Nasen-Ohrenarzt und
eine Polysomnographie (diagnostisches Verfahren zur
Messung von Kdrperfunktionen im Schlaf; Schlaflabor)
durchgefihrt werden, um eine Epilepsie oder Atempro-
bleme auszuschlieBen. Diese Symptome kdnnten durch
Impfungen, friihzeitige und aggressive Behandlung von
Infektionen, bronchienerweiternde Wirkstoffe zum Inha-
lieren, Hustenunterstlitzung oder nachtliche Beatmung
behandelt werden. Darlber hinaus kénnen Schlafsto-
rungen durch Verbesserung der Routine oder die Gabe
von Melatonin behandelt werden. Wenn auch das nicht

hilft, kann man in schwierigen Féllen zu anderen Medika-
menten — stets unter kontinuierlicher medizinischer Be-
obachtung - greifen.

Krankheitslast

Zwei Studien wurden erwdhnt, in denen man die Belas-
tung durch die Erkrankung flr die ganze Familie unter-
sucht hat.

Eine Studie zeigte, dass 45,5 % der Eltern ihre Arbeits-
zeiten umstellen mussten, um die Patientenversorgung
zu bewdltigen. Es wurde auch berichtet, dass in 22,7 %
der Félle ein Elternteil aufhéren musste zu arbeiten und
9,1 % ihre Arbeitsstelle wechseln mussten. AuBerdem
wurde dokumentiert, dass viele sich wiederholt frei neh-
men oder den Wohnort wechseln mussten, dass Mtter
in ihrem Arbeitsleben starker belastet sind als Vater und
die Fahrten ins Krankenhaus oder zur Behandlung eine
enorme wirtschaftliche Belastung mit sich bringen.

Die andere Studie zeigte, dass die Lebensqualitdt der
ganzen Familie unter der Erkrankung des Kindes leidet.
Die abnehmende Lebensqualitat des Kindes wirkt sich
auf die Lebensqualitdt und die emotionale Funktions-
fahigkeit seiner Pflegepersonen aus. Mit zunehmender
kognitiver Beeintrachtigung verschlechtern sich soziale
Aktivitdten, familidre Beziehungen und das Funktionie-
ren der Familie. Zu den Sorgen der Eltern zahlen auch die
Angst vor dem Tod des Kindes, Angst, dass es Schmer-
zen leidet und die Angst, vor dem Kind zu sterben.

@

MANAGEMENT

Der Vortrag war sehr informativ. Interessant war, dass
meist nur das Benehmen der MPS-Kinder im Vorder-
grund steht, ohne (iber eine mdgliche Ursache nachzu-
denken. Viele Familien kdmpfen mit der Akzeptanz der
Gesellschaft, da sie sich nicht stdndig fiir das Benehmen
ihrer Kinder rechtfertigen (méchten). Fiir Menschen, die
mit der Stoffwechselerkrankung MPS vertraut sind, ist
das Verhalten der Patienten véllig versténdlich, doch oft
beobachten wir, dass es fiir AulSenstehende sehr schwer

zu verstehen ist.
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VORTRAGE MPS-WELTKONGRESS

KLINISCHE MANIFESTATIONEN UND THERAPIEN BEI MPS

Vortrage von Prof. Shuji Tomatsu (USA) und Dr. Paola
Faverio (Spanien) beim 16. int. MPS-Symposium;
Zusammenfassung Dr. Natascha Riepl

Prof. Tomatsu stellte zum Thema, Therapien fiir den Kno-
chen bei Mukopolysaccharidosen” einige Studien vor.
Er zeigte anhand von Réntgenbildern verschiedene Auf-
falligkeiten des Knochens insbesondere der Wirbelséule
bei Betroffenen mit MPS vom Typ |, Il, IVA, VI bzw. VII mit
u.a. Spitzbuckel(Gibbus)-Bildung, eiférmige Verformung
und generalisierte Abflachung (Hohenminderung) der
Wirbelkorper. Er ging auch auf die haufige Problematik
der Einengung der Atemwege durch ein kreuzendes
Blutgefals (Arteria brachiocephalica) bei durch die Ho-
henminderung reduzierte Wirbelsaulenhohe und zu lan-
ger Luftrohre ein und gab Informationen zum operativen
Eingriff mit Versetzung des Gefales und Kiirzung der
Luftréhre. Nach dem Eingriff habe eine deutliche Besse-
rung der Atmung erzielt werden kdnnen.

In Folge ging Prof. Tomatsu auf weitere Therapieoptio-
nen mit Enzymersatztherapie (EET), hdmatopoetischer
Stammzelltherapie (HRT), Gentherapie und Wachs-
tumshormontherapie und deren Effekte auf die Kno-
chenstruktur ein. Er fasste zusammen, dass nach An-
wendung von EET keine nennenswerte Verbesserung
der Knochensymptomatik nachgewiesen werden konn-
te. Problematisch ist hierbei wohl die Tatsache, dass das
Wachstum des Knochens im Bereich der Wachstumsfu-
gen erfolgt, in denen sich die Knorpelzellen befinden. Die
Blutversorgung des Knochens liegt jedoch nicht im Be-
reich dieser Wachstumsfuge, denn in den Knorpelschich-
ten befinden sich keine Blutgefa3e. Bei Mausen wurde
ein ,Bone Targeting” angewendet, das heilst die Koppe-
lung des Enzyms an Hydroxylapatit, einem natUrlichen
Bestandteil des Knochens in der Knochenmatrix. Damit
konnte Speichermaterial deutlich vermindert werden.
Das Ziel einer optimalen Gentherapie liege darin sie so
abzustimmen, dass auch eine Wirkung am Knochen er-
zielt werden kann. Die Wachstumshormontherapie habe
neben einem groBeren Kérperwachstum, weitere posi-
tive Auswirkungen gezeigt, u.a. Besserung der Leistung,
der Lungenfunktion, der Muskelmasse sowie Reduktion
der Fettmasse.

Unter dem Titel ,klinische und radiologische Aspekte
der Atemwegsbeteiligung bei MPS und lysosomalen

Speicherkrankheiten” stand der Vortrag von Frau Dr. Fa-
verio ganz unter dem Thema: Symptome erkennen, Dia-
gnostik durchftihren und Therapien anwenden. Es wur-
den unterschiedliche Bereiche des Atemwegssystems,
welche bei Personen mit MPS, Mukolipidose, Morbus Fa-
bry, Morbus Gaucher, Morbus Niemann-Pick und Morbus
Pompe betroffen sein kdnnen, angesprochen.

Die oberen und unteren Atemwege kdnnen ebenso
betroffen sein wie das Lungenparenchym, der Brust-
korb, die Muskeln bzw. das Zwerchfell. Als typische
Symptome bei Atemwegsbeteiligung fuhrte Fr. Dr. Fa-
verio Folgendes an: Keuchen, ,Fiepen’, trockener Husten,
Kurzatmigkeit, erhdhte Schleim- und Sekretbildung; Luft-
not mit in Folge chronischer Atemwegs- und Lungen-
erkrankung; nachtliche bzw. schlafbezogene Atemwegs-
storungen (zB. Apnoen — Atemaussetzer), welche zu
Mudigkeit, Tagesschlafrigkeit und Kopfschmerzen fihren
kénnen. Zudem beobachtet man wirkungslosen Husten,
der zu einer Beeintrachtigung des Atemwegsschutzes
und der Sekretabsonderung fuhrt.

Neben der Anamnese und der korperlichen Untersu-
chung stellte sie zur apparativen Diagnostik u.a. hilfreiche
Untersuchungsmethoden vor (ua. Spirometrie, Com-
putertomographie (CT), Lungenfunktionstest, Polysom-
nographie, arterielle Blutgasanalyse, Oszillometrie sowie
Bestimmung von maximalem Inspirations- bzw. Exspira-
tionsdruck und Hustenspitzenstol3). Typische Zeichen in
der Computertomographie wurden angesprochen, z.B.
Milchglastribungen, Wirbelkorperverformungen.
Neben der krankheitsspezifischen Therapie mit ERT und
oder Substratreduktionstherapie, stehen die Unterstit-
zung der Atemwege durch Anwendung von Broncho-
dilatatoren, beatmungsunterstitzenden Gerdten, ins-
besondere nachts, um schlafstérenden Atemproblemen
entgegenzuwirken, als auch die apparative UnterstUt-
zung der Hustentatigkeit, um die Atemwege zu saubern
im Mittelpunkt der Behandlung. Als hilfreiches Tool habe
sich bei Morbus Niemann-Pick Typ B auBBerdem die bron-
choalveoldre Lavage (Spulung der Lunge) gezeigt.

Zusammenfassend konnten beide
einen guten Uberblick (iber typische
Merkmale als auch (ber derzeit
verfligbare Methoden und Anwen-
dungsgebiete geben.
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PUBLIKATION: IMPROVEMENT IN TIME TO TREATMENT, BUT
NOT TIME TO DIAGNOSIS, IN PATIENTS WITH MPS |

Quelle: Giugliani R, et al. Arch Dis Child 2020;0:1-6. doi:10.1136/
archdischild-2020-319040

R. Giugliani, N. Muschol, H. A. Keenan, M. Dant, J. Muenzer
Ubersetzung: Fredi Wieshauer

Abstract

Zielsetzung:

Die frihzeitige Diagnose und der Beginn der Behand-
lung sind wichtige Faktoren flr eine erfolgreiche Be-
handlung der Mukopolysaccharidose Typ | (MPS 1). Ziel
dieser Beobachtungsstudie war es, festzustellen, ob sich
das Alter bei der Diagnose und die Zeit bis zum ersten
Behandlungsbeginn bei Personen mit MPS | in den letz-
ten 15 Jahren verbessert haben.

Studienaufbau:

Es wurden Daten aus dem MPS I-Register (NCT00144794)
fur Personen mit abgeschwachter oder schwerer Erkran-
kung einbezogen, die zwischen dem 1. Januar 2003 und
dem 31. Dezember 2017 eine Therapie mit Laronidase-
Enzymersatztherapie (EET) und/oder hamatopoetischer
Stammezelltransplantation (HSCT) begonnen hatten.

Ergebnisse:

Es lagen Daten von 740 Personen mit abgeschwdchter
(n=291) oder schwerer (n=424) MPS | vor (unbekannt
n=25). Das mediane Alter bei der Diagnose einer abge-
schwachten Erkrankung anderte sich im Laufe der Zeit
nicht und lag zwischen 4,5 und 6 Jahren, wahrend die
mediane Dauer von der Diagnose bis zur ersten EET von
5,6 Jahren vor/im Jahr 2004 auf 2,4 Monate im Zeitraum
2014-2017 sank. Bei schwerer MPS |, die mit einer HSCT
behandelt wurden, lag das mediane Alter bei der Diagno-
se bei weniger als 1 Jahr und die mediane Zeit bis zur ers-
ten Behandlung betrug wahrend des gesamten 15-jahri-
gen Beobachtungszeitraums weniger als 3 Monate.

Schlussfolgerungen:

Die Zeit bis zur Diagnose und dem Beginn der HSCT bei
Personen mit schwerer MPS | war im Laufe der Zeit gleich-
bleibend. Bei Personen mit abgeschwachter MPS I hat sich
die Zeit bis zum Beginn der EET nach der Diagnose in den
letzten 15 Jahren erheblich verbessert, aber das mittlere
Alter bei der Diagnose hat sich nicht verbessert.

Es sind Anstrengungen zur Verbesserung der Friihdiag-
nose bei abgeschwdchter MPS | erforderlich, um sicher-
zustellen, dass die Patienten zum optimalen Zeitpunkt
eine angemessene Behandlung erhalten.
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Abbildung (1) zeigt das mittlere Alter zum Zeitpunkt der Dia-
gnose von MPS | fiir schwer (blau) bzw. abgeschwdicht (rosa)
betroffene Patienten weltweit.

JJ______H

Abbildung (2) zeigt die mittlere Dauer von der Diagnose bis zur
ersten Enzymersatztherapie bei MPS | fiir schwer (blau) bzw.
abgeschwdicht (rosa) betroffene Patienten.
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Abbildung (3) zeigt die mittlere Dauer von der Diagnose bis zur
ersten Knochenmarktransplantation bei MPS [ fiir schwer be-

troffene Patienten weltweit.
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MPS UND ANASTHESIE

PROBLEME UND MOGLICHE LOSUNGEN

Vortrag von Dr. Thorsten Dohrmann wahrend der dt.
MPS-Konferenz im November 2021; Zusammenfas-
sung Michaela Weigl

Thorsten Dohrmann gab uns bei seinem Vortrag ge-
konnt einen Uberblick tber Probleme und magliche Lo-
sungen bei der Narkose von MPS-Patienten.

Warum kiinstliche Beatmung?

Eine Narkose ist kein Schlaf, sondern ein eher komaahn-
licher Zustand, bei dem das Bewusstsein, das Schmerz-
empfinden und auch die Muskulatur ausgeschaltet wer-
den, sodass samtliche natlrliche Schutzmechanismen,
wie z.B. der Atemreflex, verloren gehen. Deshalb ist eine
kinstliche Beatmung notwendig, die man auf verschie-
dene Weisen durchfihren kann. Entweder mit einer
Maske von aullen, die allerdings die Luftwege nicht si-
chert, was das klassische Problem bei MPS ist, oder aber
mit einem Tubus oder einer Larynxmaske oberhalb des
Kehlkopfes.

Probleme beim MPS-Patienten

Auf jeden Fall muss der Andsthesist dafiir sorgen, dass
er bei der Intubation etwas sieht. Er kann sich daftr ei-
ner Metallspatel (Laryngoskop) bedienen, mit der er die
Zunge zur Seite driickt und anhebt, um direkt auf den
Kehlkopf zu sehen. Bei MPS-Patienten ist das durch die
groBBe Zunge, mogliche Ablagerungen von Substraten
und anatomische Veranderungen erschwert (1). Bei
manchen MPS-Formen machen die Verdnderungen der
Halswirbelsdule auerdem ein Uberstrecken des Kopfes

Arn P, Bruce IA, Wraith JE, Travers H, Fallet S: Airway-related symp-
toms and surgeries in patients with mucopolysaccharidosis I. Ann
Otol Rhinol Laryngol 2015;124:198-205.
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fur die Intubation unmaoglich, weil durch die atlanto-
axiale Instabilitat und Kompression des Riickenmarks die
Gefahr einer Schadigung/Querschnittldhmung droht
(2). Man muss diese Patienten also sehr sorgfaltig lagern
und vorsichtig manipulieren.

Allgemein muss man sagen, dass ein schwieriges Atem-
wegsmanagement bei Kindern sehr selten (0,2 - 0,5 %
Wahrscheinlichkeit flr eine schwierige Intubation) ist.
Insofern gibt es wenig Erfahrung mit schwierigen Atem-
wegen bei Kindern. Bei jedem flinften von diesen pro-
blematischen Atemwegen treten tatsachlich Komplika-
tionen auf. Bei MPS-Patienten liegt das Risiko, dass ein
Zwischenfall auftritt oder man z.B. aufgrund der schlech-
ten Sichtverhaltnisse blind intubieren muss, flr die kon-
ventionelle Intubation bei fast 50 %.

Risiko vermeiden

Man kann dieses Risiko vermindern, indem man mit Vi-
deoassistenz intubiert und dadurch eine bessere Sicht
auf den Kehlkopf hat. Bei Patienten, bei denen man
Schwierigkeiten erwartet, wird das routinemaBig durch-
gefiihrt. Goldstandard ist die Verwendung spezieller
Spatel mit kleinen Kameras an der Spitze zur Videolaryn-
goskopie oder die Intubation mit einer flexiblen Optik,
die das sicherste Verfahren ist (3). Die EinfUhrung des



Beatmungsschlauches
im wachen Zustand ist
sicherer, weil dann eben
der Zustand, in dem man
auf die Sicherung der
Atmung angewiesen ist,
noch nicht eingetreten
ist.

Dabei wird die Spontan-
atmung erhalten, die
Schleimhaute mittels In-
halation oder Spray be-
taubt, eventuell auch
leicht sediert. So kann
der Atemweg auch bei
schwieriger Anatomie unter Sicht sondiert werden.

Die flexible Optik kann auch mit der Fihrung Uber eine
Kehlkopfmaske in Vollnarkose erfolgen.

Narkosen werden sicherer

,Die gute Nachricht’, sagt Dr. Dohrmann, ,ist dass die
Mediziner viel dazugelernt haben und Narkosen trotz
schwieriger Verhéltnisse bei MPS sicherer geworden
sind.” Er zeigte Daten aus seinem Zentrum, dem UKE
Hamburg, die beweisen, dass ein Mehr an Sicherheit
gewonnen wurde — aufgrund hoher Fallzahl und jahre-
langer Erfahrung gab es keine schweren Narkosekom-
plikationen mit bleibenden Schaden, sondern durch die
Anwendung moderner Intubationstechniken sichere
Narkosen.

Er verwies auch darauf, dass der Anteil an Sedierungen
im Vergleich zur Allgemeinandasthesie seit 2016 stark zu-
genommen hat. In dem Jahr entschied man sich ndm-
lich, ein spezielles Team fir Sedierungen aufzustellen,
was zu einem sehr hohen Sicherheitsstandard fhrte (4).
Auch bei MPS wird nun zunehmend mit Sedierung gear-

beitet, selbst bei MPS | und MPS II, wo der Anteil an Zwi-
schenfdllen eher hoch ist, ist viel mit Sedierung maglich.

Zusammenfassend kann man sagen, dass es auf-
grund der Seltenheit der Erkrankung und der Sel-
tenheit der schwierigen Atemwege wenig Erfahrung
gibt, dass aber schwere Komplikationen nur selten
auftreten, wenn die Narkosen an einem spezialisier-
ten Zentrum mit ausreichend Erfahrung durchge-
fiihrt werden.

Fragerunde

e Die Frage, ob man Stunden nach einer OP noch mit
Komplikationen rechnen muss, beantwortete Dr. Dohr-
mann mit Nein, da das grélSte Risiko bei Einleitung und
Ausleitung der Narkose und unmittelbar danach be-
steht, wenn die Grundspannung der Muskulatur noch
nicht wieder hergestellt ist.

o Die Frage, ob es Beobachtungen gibt, dass Narkosen
einfacher werden, wenn Patienten Knochenmark-
transplantiert sind, beantwortet er wie folgt: Grund-
sdtzlich steigt das Narkoserisiko mit dem Alter, weil die
Erkrankung fortschreitend ist. Die Daten in der Literatur
sind noch nicht eindeutig, geben aber vorsichtige Hin-
weise, dass die Therapie, sowoh! die KMT als auch die
EET einen protektiven Effekt hat.

o DieFrage, ob es in jedem Krankenhaus eine Ausriistung
zur fiberoptischen Intubation gibt, beantwortet er so:
Diese Ausrtistung sollte in jeder Klinik, die Kindernar-
kosen macht, vorhanden sein. Es wdre aber auch ent-
scheidend Andsthesieausweise mitzubringen und die
Kollegen fiir die Thematik zu sensibilisieren, sie zu bit-
ten nachzulesen, sodass sich dann eine gute Entschei-
dungsgrundlage ergibt, ob sie sich die Durchfiihrung
der Narkose zutrauen oder nicht.

e Die frage, ob es bei einer MPS-Narkose die Anwesen-
heit von zwei Andsthesisten braucht, beantwortet

Dr. Dohrmann mit Ja. So-
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wohl vom Equipment als
auch personell muss man
immer fir optimale Bedin-
gungen sorgen, es werden
auf jeden Fall zwei Ands-
thesisten empfohlen.

Type of orassihesa
st Kontakt:
Dr. Thorsten Dohrmann
t.dohrmann@uke.de
Kinder UKE Hamburg




MEDIZIN UND FORSCHUNG

NEUE EET-STUDIEN MPS II

REKRUTIERUNG AUCH IN DEUTSCHLAND

https://www.stuttgarter-zeitung.de/inhalt
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Blutgefalt

Blut-Hirn-Schranke

Nervengewebe

yerwinden.c381d023-03f7-4ad9-a6ad-1a05547b9e62.html

Vortrag von Dr. Christina Lampe wahrend der dt.
MPS-Konferenz im November 2021; Zusammenfas-

sung Michaela Weigl

Die Geschichte der Enzymersatztherapie (EET) begann
mit Elizabeth Neufeld schon in den 60er Jahren, in den
80er Jahren erfolgten die ersten klinischen Studien, An-
fang der 90er Jahre konnte man rekombinante DNA erst-
mals herstellen. Das 6ffnete 1991 den Weg fUr die erste
EET flr Morbus Gaucher, zehn Jahre spater auch fir MPS
. Inzwischen sind EETs u.a. fir M. Gaucher, M. Fabry, MPS
[, MPS II, MPS IVA, MPS VI, MPS VII, Alphamannosidose,
M. Pompe, LALD auf dem Markt.

Wirkung und Grenzen der EET bei MPS

Dass die EET wirkt, ist unbestritten. Positive Effekte kon-
nen vielfach nachgewiesen werden: Verringerung der
GAG-Ausscheidung, der Leber- und MilzgréBe, der Haut-
und Haarstruktur; gute Vertraglichkeit; Sicherheit; Ver-
besserung der Gelenksbeweglicheit, der Lungenwerte,
der Ausdauer und der Lebensqualitat; weniger Infekte
der Luftwege.

Negativ ist allerdings, dass sie keinen Effekt auf die geis-
tige Beteiligung hat, auch nur wenig Effekt auf Knochen
und Knorpel und keine heilende Therapie ist. Das Pro-
blem ist, dass schlecht durchblutete Gewebe schlecht
erreicht werden und das Enzym die Blut-Hirn-Schranke
(BHS) nicht passieren kann.

Blut-Hirn-Schranke
Die BlutgefalSe, die unser Gehirn durchziehen, sind ins-

gesamt 600 km lang, Frau Dr. Lampe verglich das mit
der Strecke zwischen Karlsruhe und Kiel, bei uns in Os-
terreich hat man wohl eine bessere Vorstellung, wenn
wir die Strecke von Wien nach Bregenz nehmen. Um die
Blutgefdlle herum befindet sich die BHS. lhre Aufgabe
ist u.a. die Versorgung mit Nahrstoffen, die Abschottung
vor Fremdstoffen, toxischen Stoffwechselprodukten und
Krankheitserregern, aber auch der Schutz der Gehirn-
zellen vor schwankenden Hormonkonzentrationen oder
Anderungen des pH-Wertes im Blut.

Erste Hinweise auf die Existenz der Schranke fand Paul
Ehrlich (1854 — 1915), indem er Versuchstieren Farbstoffe
injizierte, die das Kdrpergewebe blau farbten, das Gehirn
und das Rickenmark jedoch aussparten. (2) Mit genau
umgekehrten Experimenten konnte Edwin Goldmann
spater nachweisen, dass sich das zentrale Nervensystem
anfarben lasst, die Farbe aber nicht in periphere Organe
durchdringt. Erst in den 1960er Jahren wurde die BHS
mittels Elektronenmikroskopie eindeutig identifiziert.
Heute wissen wir, dass rund 98 % aller niedermolekula-
ren Wirkstoffe an der Grenze scheitern, obwohl sie aus-
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reichend klein und zudem auch lipophil (fettloslich) sind.
Das MPS Il Enyzm Iduronat-2-Sulfatase ist auch viel zu
grof3, um die BHS einfach zu passieren.

Transportwege durch die BHS

Fur die Stoffe, die die BHS Uberwinden mdssen, gibt es
unterschiedliche Transportwege wie z.B. die passive Dif-
fusion, die ganz von selbst passiert (z.B. Alkohol) oder
Transportproteine, die wie ein Taxi funktionieren.

Eine M&glichkeit, die rezeptorvermittelte Transzytose
(3), ist der Weg, den man fiir die neue Enzymersatz-
therapie bei MPS Il ausnitzt.

Es ist im Grunde genommen ein SchlUssel-Schloss-Prin-
zip, das fur groBe Molekile (Liganden) geeignet ist.
Diese Molekile binden sich quasi als Schltssel an ein
Schloss, das ein Rezeptor auf der Oberflache der Blutge-
fal3e ist. Die Membran stUlpt sich ein und transportiert
das Schloss samt dem Schlissel durch die BHS ins Ge-
hirn. Ein bekannter Rezeptor ist beispielsweise der Insu-
linrezeptor.

Genau diesen Transportmechanismus kann man phar-
makologisch nutzen, indem man Wirkstoffe wie Schlis-
selanhdnger an Liganden (Schltssel) der Rezeptoren
(Schldsser) koppelt. Der Schltsselanhanger ware das En-
zym (4). Das Enzym dockt sich an, geht durch und wird
im Gehirn freigesetzt.

Rezeptor-
vermitelte

Transzytose
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https//www.pharmazeutische-zeitung.de/ausgabe-282018/wie-arz-
neistoffe-die-barriere-ueberwinden/

Zwei Praparate mit ,Schliisselanhdnger-
Prinzip“ in Erprobung

Derzeit sind in zwei
Pharmafirmen (Denali
Therapeutics und JCR
Pharmaceuticals) zwei
dhnliche Praparate, die
sich dieser Technik be-
dienen in Erprobung:
DNL310 bzw. Pabina-
fusp Alfa.

Denali plant eine Pha-
se I/Il Studie, JCR hat bereits die Phase I/1l Studie, in Japan
auch die Phase II/Ill Studie abgeschlossen und dort auch
schon zugelassen. Die Art der Studie, wie sie in Japan
durchgefihrt wurde, entspricht allerdings nicht den Nor-
men der FDA oder der EMA, sodass es in den USA und in
Europa erst noch eine Phase Ill Studie geben muss.

Die Abbildung (5) auf Seite 44 gibt einen schénen Uber-
blick Gber die vier Phasen, die klinische Studien durch-
machen mussen, um zu einer Zulassung des Prifstoffes
zu gelangen.

Enzym als ,Schliisselanhanger”

DNL310 Phase I/l

Hier handelt es sich um eine multizentrische, multi-
regionale nicht randomisierte, open label Studie zur
Verwertung der Sicherheit, Pharmakokinetik (PK) und
Pharmkodynamik (PD). 30 Patienten im Alter von zwei
bis 18 Jahren werden den Wirkstoff Elaprase PLUS (mit
Schlussel zur Uberwindung der BHS) fir 24 Wochen er-
halten. Die Patienten werden in drei Kohorten eingeteilt.
Kohorte A von 5 bis 10 Jahren mit neuronopathischer
MPS Il und Dosis-Steigerung, Kohorte B von 2 bis 18 Jah-
ren mit allen Formen der MPS Il und gleichbleibender
Dosis bzw. Dosis-Steigerung bei einigen Patienten und
Kohorte C zwischen 2 und 4 Jahren mit neuronopathi-
scher MPSII und gleichbleibender Dosis. In Kohorte C
werden ev. auch Geschwisterkinder eingeschlossen, die
alter als vier Jahre sind.

Einschlusskriterien fir die Studie sind eine bestatigte
Diagnose von MPS Il und eine mindestens vier Monate
lange IV-EET mit Iduronat-2-Sulfatase (Elaprase).

Ausschlusskriterien sind z.B. eine ZNS-zielgerichtete
MPS Il EET innerhalb von 3 Monaten (Pat. Gber 5 Jahre)
bzw. 6 Monaten (Pat. unter 5 Jahren) *, eine IDS Genthe-
rapie oder Stammzelltherapie, Gerinnungsstérungen,
Status epilepticus, Kopftrauma oder eine (VP) Shunt-
Fehlfunktion innerhalb von 30 Tagen vor dem Screening.

*Eine kognitive Verdnderung kommt immer mit Verzégerung,

deswegen ist es wichtig zu wissen, ob sie ,als Nachwirkung”
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von dem ursprtinglichen Medikament kommt oder ob es eine
Reaktion auf das aktuelle Medikament ist. Aus diesem Grund
muss zwischen verschiedenen Therapien eine Pause von meh-
reren Monaten eingehalten werden.

Primare Endpunkte:

o Auftreten und Schweregrad behandlungsbedingter
unerwuinschter Ereignisse

e Auftreten und Schweregrad infusionsbedingter Re-
aktionen

e Glukosaminoglykan Ausscheidung (GAG) im Urin

e \Veranderung von Begleitmedikamenten
(kann man z.B. verhindern, dass mehr Schmerzme-
dikamente oder mehr Medikamente gegen Unruhe
gegeben werden mussen?)

Sekundare Endpunkte:

e Heparansulfat Spiegel im Liquor und im Urin

e PK-Parameter z.B. maximale beobachtete Konzentra-
tion von DNL310 im Serum

o Charakterisierung der Immunogenitat von DNL310
im Serum, gemessen an der Inzidenz von Anti-Drug-
Antikdrpern (ADAs) im Verhaltnis zum Ausgangs-
wert

o Charakterisierung der Immunogenitat

Weitere Endpunkte:

Lebensqualitdt (Qol), Leber- und Milzgrolie, Ausdauer
gemessen an 6-Minuten-Gehtests, weitere Biomarker,
Entwicklungstests, tagliche Aktivitaten, etc...

JR-141 Phasellll

Diese Studie ist multizentrisch, randomisiert, mit verblin-
detem Bewerter fUr 50 Studienpatienten in zwei Kohor-
ten. Kohorte A fir 53 Wochen, Kohorte B flir 103 Wochen.
Bewertet werden Sicherheit und Wirksamkeit von JR-141
2mg/kg Kdrpergewicht/Woche. Als Vergleichsgruppe
werden mit Elprase behandelte Patienten verwendet.

In Kohorte A werden Kinder zwischen drei und finf Jah-
ren eingeschlossen, deren Standardpunktzahl im BSID-II
oder KABC-ll beim Screening zwischen 65 und 85 liegt;
aullerdem Kinder im Alter zwischen 2 %2 und drei Jahren
mit neuronopathischer Form. Man wdrde sie zwischen
leichter Intelligenzminderung bis lernbehindert ein-
stufen. In der Kohorte B finden sich Kinder tber sechs
Jahren mit einem 1Q von 70 oder héher — man wurde
diese Kinder als lernbehindert bis durchschnittlich be-
zeichnen.

Einschlusskriterien sind eine bestatigte Diagnose von
MPS I, naive Patienten oder Patienten, die mehr als 12
Wochen lang eine Enzymersatztherapie mit Idursulfase
erhalten haben und eine wirksame Empfdangnisverhi-
tung flr Patienten in zeugungsfahigem Alter.

Ausschlusskriterien sind z.B. eine stattgefundene Gen-
therapie oder hamatopoetische Stammzelltransplantati-
on, Gegenanzeigen einer Lumbalpunktion oder Teilnah-
me an einer anderen Studie innerhalb von vier Monaten,
schwere Arzneimittelallergie oder Infektionen.



Primare Endpunkte

e Heparansulfat Spiegel im Liquor (Kohorte A)

e kognitive Tests (BSID-IIl) (Kohorte A)

e Leber- und Milzvolumen (Kohorte A und Kohorte B)
¢ 6-Minuten-Gehtest (Kohorte B)

Sekundare Endpunkte

e Verhaltenstests (Vineland Adaptive Behavior Scales)
(Kohorte A)

¢ Heparansulfat Spiegel im Liquor (Kohorte B)

e Anderung im Test fur Aufmerksamkeit (Kohorte B)

e Veranderung der FVC (Kohorte B)

e Lebervolumen (Kohorte A)

Weitere Endpunkte:

DarlUber hinaus werden eine ganze Menge anderer
Endpunkte untersucht wie z.B. Heparansulfat und Der-
matansulfat Spiegel im Liquor, im Serum und im Urin;
Verhaltenstests und kognitive Tests, Gelenkbeweglich-
keit, Lebensqualitat, Wachstumsgeschwindigkeit und
Ausdauer.

Die japanische Studie

Die japanische Studie wird bei uns deshalb nicht aner-
kannt, weil es nur einen einzigen primdren Endpunkt
(Heparansulfatspiegel) gab.

Andere Werte wie Entwicklungstests, Verhaltensan-
derungen, Heparansulfat- und Dermatansulfat-Kon-
zentrationen im Serum, Leber- und Milzvolumen oder
Herzfunktion wurden nur als sekundare Endpunkte
angefihrt.

Der primare Endpunkt wurde in der japanischen Stu-
die eindeutig erreicht, die HS-Konzentration im Liquor
sanken signifikant. Auch die Auswertung der sekun-
déren Endpunkte zeigte bei den meisten Patienten
positive Verdnderungen in der neurokognitiven Ent-
wicklung und liel3 erkennen, dass die periphere Wirk-
samkeit mit der von Idursulfase vergleichbar ist.

Die Ergebnisse belegen die Verabreichung von
Pabinafusp alfa tUber die BHS als wirksames The-
rapeutikum zur Behandlung sowohl des ZNS als
auch der peripheren Symptome von Patienten
mit MPS II.

Fragerunde

Bei der anschlielSenden Fragerunde erfuhren wir,
dass bis dato keine der Studien in Europa gestartet
hat, dass sich aber sowohl das Zentrum in Hamburg
(Nicole Muschol) als auch das in Gielsen (Christina
Lampe) darauf vorbereiten, bei beiden Studien mitzu-
machen und Patienten daflir rekrutieren werden. Ein
Datum fiir den Studienbeginn gibt es noch nicht, aber

die vorsichtige Hoffnung, dass es in Q1 oder Q2/2022 so
weit sein wird.

Patienten, die nicht in die Studie eingeschlossen werden,
kénnten relativ bald die Chance auf Compassionate Use
haben. Diese Vermutung griindet sich darauf, dass das
Medikament in Japan ja schon zugelassen ist und die
Vertrdglichkeitsdaten sehr gut waren. Insofern hat man
schon Ergebnisse in der Hand, sodass es leichter werden
konnte als bei anderen Medikamenten.

Kontakt:

Dr. Christina Lampe

christina.lampe@paediat. med.uni-giessen.de
Zentrum fUr seltene Erkrankungen Gielsen (ZSEGI)
Universitdt und UKGM Giel3en und Marburg

PD Dr. Nicole Muschol

muschol@uke.de

Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf (UKE)
Int. Zentrum fUr lysosomale Speicherkrankheiten
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KLINISCHE STUDIEN BEI MPS IiI

ERSTE ERGEBNISSE

Vortrag von PD Dr. Nicole Muschol wahrend der dt. Was bewirkt die Therapie?
MPS-Konferenz im November 2021; Zusammenfas- « Die Konzentration des gespeicherten Heparansul-

sung Michaela Weigl fats (Speichersubstrat) im Nervenwasser (Liquor)
normalisierte sich nach sechs Wochen Behandlung

Der Vortrag beginnt mit der Frage, was denn mogliche auf das Niveau eines Gesunden.

Therapieziele bei MPS Il Studien sein konnten. Istesdie o, Das ins Nervenwasser applizierte Enzym erreicht

Verlangsamung des Fortschreitens, die Stabilisierung auch das periphere Blut und filhrt nach 24 Wochen

oder die Verbesserung von Krankheitsmanifestationen? Behandlung zu einer Normalisierung der Lebergré-

Alles, was den Verlauf der Krankheit verandert, ist letzt- Re.

endlich von Wert und wir missen uns bewusst sein, dass 4 Das Horen verbesserte sich nach 48 Wochen Be-

Therapien nicht sofort, sondern mit einer zeitlichen La- handlung (Horschwelle sinkt), wohingegen sich das

tenz wirken. Horen bei unbehandelten Kindern im selben Zeit-
raum verschlechterte (Horschwelle steigt).

AX250 Studienprogramm « DasVolumen der grauen Hirnsubstanz nahm in den

Dieses Programm zur INtra-  ommaya reserveir
cerebroventrikuldren  En- 5“"’—1___ =L
zymersatztherapie bei MPS

I B wurde von BioMarin ven
gestartet und von Allievex

Ubernommen und fortgesetzt.
Es verlauft in zwei Teilen (1),
einer Beobachtungsstudie (rosa \

ersten sechs Monaten der Behandlung noch ab (ver-
. mutlich durch ,Entspeicherung, des Gehirns), aber
1_ in der zweiten Halfte des ersten Behandlungsjahres
sowie noch deutlicher im zweiten Behandlungsjahr

kontinuierlich zu.
.0 ¢ Es besteht eine Korrelation zwischen Hirnvolumen
und kognitiven Fahigkeiten, die jedoch um ein Jahr
versetzt ist (Hirnvolumen heute korreliert mit kogni-

dargestellt) und einer Behand- ol tiven Fahigkeiten in einem Jahr). Dies bedeutet, dass
lungsstudie (blau dargestellt). Im ) man bis zum Nachweis eines Behandlungseffekts
Teil 1 der Behandlungsstudie (250-201) erfolgte eine ers- auf die kognitiven Féhigkeiten Zeit braucht. Diese
te Enzymgabe am Menschen. betrug in der vorliegenden Studie etwa zwei bis drei
Hierzu erhielten drei Kinder ansteigende Enzymdosen, Jahre. Bei klassisch schnellem Verlauf der Krankheit
parallel dazu wurden Kinder in eine Beobachtungsstudie waren die kognitiven Fahigkeiten unter Behandlung
(250-901), die Gber 48 Woche lief, eingeschlossen. Teil 2 bei ca. 40 % stabil, bei attenuiertem Verlauf waren
der Behandlungsstudie startete nach Abschluss der Do- 100 % stabil. Diese Ergebnisse hangen auch vom Al-
sisfindung. In dieser Studie wurden die drei Kinder aus ter bei Therapiebeginn ab - je friiher eine Behand-
Teil 1 der Behandlungsstudie und die Kinder, die an der lung startet, desto besser.

Beobachtungsstudie teilgenommen hatten, behandelt.
Im Rahmen einer Verlangerungs-Studie (250-202) wur-  Zusammenfassend kann man sagen, dass sich innerhalb
de die Behandlung nach 48 Wochen fortgesetzt. Parallel  von 6 Wochen das Heparansulfat im Nervenwasser nor-

hierzu wurden neue Patienten in eine weitere Beobach-  malisiert, innerhalb von 24 Wochen eine Normalisierung
tungsstudie (250-902) eingeschlossen. Die vorhandenen

Behandlungsdaten umfassen inzwischen einen Zeit-

raum von sechs Jahren, die Daten zum natdrlichen Ver- @ Pryeoy
auf v e - —
Bei der Behandlung erfolgt einmal wodchentlich eine

Applikation des bei MPS IlIB fehlenden Enzyms (NAGLU) -

250-902
Uber einen Schlauch (Katheter) direkt ins Nervenwasser g 1o 192 whs
(Liguor). Die Medikamentenapplikation dauert ca. 20 Mi-
AR COMPLETE ONGOING




der Lebergrol3e eintritt, innerhalb von 48 Wochen eine Ver-
besserung der Horleistung und des Hirnvolumens nach-
weisbar ist und ein Effekt auf die kognitiven Fahigkeiten
erst nach mehr als zwei Jahren Behandlung messbar ist.

Gentherapie

Bei der Gentherapie wird ein intaktes Gen in das Genom
einer Zielzelle eingeflgt. Als Transporter hierflr werden
Viren verwendet. Es gibt zwei Arten der Gentherapie: in
vivo und ex vivo. In vivo bedeutet, dass das Gen direkt
in den Kérper, z.B. in die Vene, in den Hirnseitenventri-
kel oder ins Hirngewebe appliziert wird. Ex vivo bedeu-
tet, dass dem Kind Zellen entnommen und nach einem
Gentransfer in einer Zellkultur (also aulSerhalb des Kor-
pers) wieder zurlick appliziert werden.

Vorteil der Gentherapie ist, dass nur eine einmalige Be-
handlung erforderlich ist und dass neurodegenerative
Krankheiten, durch Uberwinden der Blut-Hirn-Schranke
mit bestimmten Vektoren oder durch direkte Applikati-
on des Vektors in den Hirnseitenventrikel oder das Hirn-
gewebe, behandelt werden kénnen.

ABT 001 Studienprogramm

Das Programm zur intravendsen in vivo Gentherapie mit
ABO-102 bei MPS Il A wird von der Firma Abeona durch-
gefihrt. Die Applikation in die Vene dauert ca. 1 Stunde.
Zur Dosisfindung gab es drei Dosiskohorten. Je hdher
die Dosis, umso mehr fallt der Biomarker Heparansulfat
im Nervenwasser in Richtung Zielbereich ab. In Kohorte
1 (niedrige Dosis) wird trotz Therapie ein Abfall der kog-
nitiven Fahigkeiten (wie bei Unbehandelten) beobach-
tet, auch die Kinder der Kohorte 2 verschlechterten sich
kognitiv. In Kohorte 3 (héchste Dosis) wird ein positiver
Effekt auf die kognitiven Féhigkeiten gezeigt. Dieser be-
trifft insbesondere Kinder, die frih im Krankheitsverlauf
behandelt werden. Die Langzeitdaten (von bis zu 2 Jah-
ren) mit mehr Patienten zeigen, dass dieser Trend beste-
hen bleibt. Es sind jedoch noch ldngere Beobachtungs-
zeitraume erforderlich, um eine konkrete Aussage Uber
den Effekt der Behandlung treffen zu kénnen.

ABT 002 Studienprogramm

Dieses Programm zur intravendsen in vivo Gentherapie
mit ABO-101 wurde fir MPS IIl B entwickelt.

Hier gibt es noch weniger Daten als bei ABT 001, doch
sieht man auch hier schon Effekte auf Biomarker und
Kognition. Allerdings sind die Ergebnisse mit Vorsicht zu
betrachten, da es noch keine Langzeitdaten gibt.

P4 Lys-SAF Studienprogramm
Das Programm zur intracerebralen in vivo Gentherapie
bei MPS Il A wird von der Firma Lysogene durchgefihrt.

Initial gab es hier vier Patienten (Phase I/1l), die mittler-
weile seit finf Jahren beobachtet werden. Positive Ver-
anderungen stellte man in Bezug auf das Verhalten, das
Schlafen und die Hyperaktivitat fest; bei dem jingsten
teilnehmenden Kind auch bezuglich seiner kognitiven
Fahigkeiten. Daher startete eine Phase Il Studie mit
einem etwas modifizierten Vektor. Leider zeigten sich
6-12 Monate nach der Gentherapie Verdanderungen der
Hirnsubstanz an den Injektionsstellen des Vektors (kleine
Substanzdefekte), so dass die weitere Rekrutierung von
den Zulassungsbehorden gestoppt wurde.

Ex vivo Gentherapie bei MPS IlIA

Diese Studie von Orchard Therapeutics wird an der Un-
versity of Manchester (Rob Wynn) durchgefihrt.

Erste Ergebnisse zeigen, dass die Enzymaktivitat im
Blut nach der Behandlung um ein Vielfaches oberhalb
der von Gesunden liegt und das Enzym auch aus den
weillen Blutzellen sezerniert wird, sodass auch andere
Organe, insbesondere das Gehirn, erreicht werden. Ein
Anstieg der Enzymaktivitat und Abfall des Heparansul-
fats (also Abnahme von Speichermaterial) ist auch im
Nervenwasser nachweisbar.

Zusammenfassung

Zusammenfassend kann festgestellt werden, dass es mit
zeitlicher Latenz nachweisbare Therapie-Effekte auf Bio-
marker im Liquor, Blut und Urin, auf periphere Organe
(Leber, Milz) und auf Hirnvolumen sowie Kognition gibt.
Studien sind immer experimentelle Therapien.

Frau Dr. Muschol erwdhnt im Anschluss noch, dass sie sich
Werkzeuge wiinschen wiirde, mit denen man auch kleine
Effekte, die oft grolSe Bedeutung fiir die Lebensqualitdit einer
Familie haben, ablesen kann, beispielsweise Videoaufnah-
men von bestimmten Lebenssituationen.

Es gibt tbrigens keine Mdglichkeit mehr zum Einschluss
weiterer Patienten in diese Studien, weil es keine Vektoren
und kein Enzym mehr gibt, um weitere Kinder behandeln zu
kénnen.

Kontakt:

PD Dr. Nicole Muschol | muschol@uke.de

Klinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf (UKE)
Int. Zentrum fUr lysosomale Speicherkrankheiten




MEDIZIN UND FORSCHUNG

INDIVIDUELLER HEILVERSUCH

INTRATHEKALE ENZYMERSATZTHERAPIE BEI STAMMZELLTRANS-
PLANTIERTEN MPS I-H PATIENTEN

Vortrag von Dr. Luise Forster wahrend der dt. MPS-
Konferenz im November 2021; Zusammenfassung
Michaela Weigl

Im Vortrag von Luise Forster ging es um individuelle Heil-
versuche flr Patienten mit der schweren Verlaufsform von
MPS I (Morbus Hurler) am UKE in Hamburg.

Wir wissen, dass der Krankheitsverlauf bei MPS | ein chro-
nisch fortschreitender mit Multiorganbeteiligung und die
schwere Verlaufsform auch neurodegenerativ ist. Die uns
aktuell zur Verfligung stehenden Therapieoptionen sind
die Enzymersatztherapie (EET) und die Stammzelltrans-
plantation (SZT). Das Problem der EET ist, dass das Enzym
die Blut-Hirn-Schranke nicht passieren kann; das Problem
der SZT ist, dass das Einwandern von Spenderzellen und
die Neuroprotektion erst 6 bis 18 Monate nach SZT zu er-
warten ist. Dadurch entsteht selbst bei frihzeitiger Trans-
plantation eine therapeutische Liicke, in der die neurolo-
gischen Symptome weiter fortschreiten. Hier stellt sich die
Frage, ob und wie man diese Llcke tUberbriicken kénnte.
Dieser Uberbriickung widmet sich der individuelle Heil-
versuch, von dem Dr. Forster berichtet.

Eine Publikation aus Minnesota zur intrathekalen EET bei
MPS I-H (Genetics in Medicine) zeigte an 24 Patienten, die
bei SZT im Durchschnitt 16 Monate alt waren und vier
intrathekale Applikationen (zwei pra-SZT, zwei post-SZT)
erhalten hatten eine gute Vertraglichkeit, die Reduktion
des Liquor-Drucks und der Liquor-Biomarker sowie eine
Verbesserung bzw. Stabilisierung der Neurokognition.

In der berechtigten Annahme, den Patienten mit dieser
Strategie Gutes tun zu kénnen, wollte man diesen Thera-
pie-Ansatz den eigenen Patienten nicht vorenthalten und
startete am UKE Hamburg mit groBem Aufwand einen in-
dividuellen Heilversuch.

Dazu verabreichte man inzwischen 13 Kindern - bis 18
Monate nach der SZT - in vierwochigem Rhythmus eine
intrathekale EET mit 0,05 mg/kg Korpergewicht rekombi-
nanter Laronidase (Aldurazyme) mittels Lumbalpunktion
(3). Die Kinder wurden dafur sediert und bei den ersten
drei Gaben 24 Stunden Uberwacht. Ab der vierten Gabe
wurden sie bei unkompliziertem Verlauf noch am selben
Tag entlassen. Wahrend der Gabe lagen sie seitlich, das
Medikament wurde unter sterilen Bedingungen gespritzt.
Es wurde jeweils etwas Nervenwasser (Liquor) abgenom-
men, um isovolumetrisch das Medikament und sterile

Kochsalzlésung zu applizieren. Ein Be- G
ginn der intrathekalen Enzymapplikati-
on noch vor der SZT wurde angestrebt
und gelang auch bei den meisten Pa-
tienten. Insofern hatten einige Kinder
bereits vor der SZT schon bis zu vier
Therapiegaben, andere ein oder zwei,
andere keine. FUnf Kinder haben die

(1) intraceréﬁrqventricular

(2) intrathecal '(I'gisternal)

Behandlung inzwischen abgeschlos- (3) intrathecal.'(iﬁmbal)

sen, bei zwei weiteren wurde die Be-
handlung vorzeitig abgebrochen.

Kognitive Testungen zum Messen des .
Therapieerfolges wurden nach 6,12, 18 )
und 24 Monaten mittels DQ-Messung

durchgefthrt. Der DQ ist der Entwicklungsquotient, der
den Entwicklungsstand im Vergleich zu einer gesunden
Kontrollkohorte angibt. Dabei konnte gezeigt werden,
dass bei einem Kind der DQ kontinuierlich stieg, wahrend
er bei anderen gleichblieb und bei einigen aber auch
leicht abfiel. Dieser Abfall ist jedoch nicht Gberraschend,
weil Kinder wahrend der SZT fast immer DQ-Punkte ver-
lieren — was schon allein dem langen Krankenhausauf-
enthalt geschuldet ist. Wenn man die Altersaquivalente
betrachtet, kann man aber sehen, dass alle Kinder unter
Therapie kontinuierlich dazu gelernt haben.

Insgesamt konnte man eine gute Vertraglichkeit beob-
achten und anhand der Biomarkerdaten feststellen, dass
der Zeitraum fUr die Gaben gut gewahlt war. Die Auswir-
kungen auf die Kognition sind erst im Langzeitverlauf be-
urteilbar. Eine klinische Studie hierzu ist unbedingt win-
schenswert.

Kontakt:
Dr. Luise Forster | | foerster@uke.de

Ich persénlich finde es bemerkenswert und lobenswert, dass man
bei diesem doch recht aufwéndigen individuellen Heilversuch nur
den Nutzen fiir den Patienten im Auge hat. Ich wdrde mir wiin-
schen, dass auch solche Dinge publiziert werden. PD Dr. Nicole
Muschol, Leiterin der Arbeitsgruppe und der interdisziplindren
Spezialsprechstunde fiir lysosomale Speicherkrankheiten, merkte
nach dem Vortrag an, dass sie ihr Konzept auch anderen Kliniken
zur Verfligung gestellt hat und das auch weiterhin tun wird.

6



PROJEKT ZUR INKLUSION

HERAUSFORDERUNGEN IM BILDUNGS- UND BERUFSSYSTEM
FUR MENSCHEN MIT MPS - INKLUSION IN OSTERREICH

Im Zuge unseres Studiums an der JKU Linz haben wir im Rah-
men eines Seminars das Thema ,Berufliche Benachteiligten-
forderung” behandelt.

In unserem Bildungs- und Berufssystem und auch in unserem
bisherigen Wirtschaftspadagogik-Studium wird vor allem der
Fokus auf Personen gelegt, welche das Privileg haben, gesund
geboren zu sein. Daher hatten meine Studienkollegin Denise
und ich die Idee das Seminar zu nutzen, um ein Bewusstsein
fir seltene Erkrankungen im Allgemeinen und im Speziellen
fur die Stoffwechselerkrankung der Mukopolysaccharidosen
sowie flr die Herausforderungen und MaBnahmen der In-
klusion von beeintrachtigten Personen im Bildungs- und Be-
rufssystem zu schaffen. Wir sind den Fragen nachgegangen,
welche Herausforderungen Menschen mit einer seltenen
Erkrankung im Bildungs- und Berufssystem begegnen und
welche MalSnahmen fiir Inklusion und Unterstiitzung bei der
Bewaltigung von Herausforderungen umgesetzt werden.

Zu Beginn setzten wir uns mit Literatur zu den Themen MPS
und dem Begriff der Inklusion auseinander. Um einen Einblick
in das Leben von Personen mit MPS zu gewinnen, flihrten wir
Gesprdache mit zwei Personen mit MPS, welche bereits beide
im Berufssystem integriert sind. Fur ihre Unterstltzung sind
wir sehr dankbar, da erst durch ihre Erfahrungsberichte unsere
Arbeit mit Leben erfiillt wurde. Da das Ziel des Seminars die
Gestaltung eines wissenschaftlichen Radiobeitrags war, wel-
chen wir im Rahmen von Seminartagen prasentieren durften,
konnten Ausschnitte aus den Gesprachen unserem Publikum
authentisch prasentiert werden.

Ergebnisse

Die zusammengefassten Ergebnisse unserer Arbeit mochte
ich gerne hier teilen:

Die berichteten Herausforderungen umfassen Probleme mit
bestimmten Fachern, Ignoranz der Mitschiler, Herausforde-
rungen aufgrund der KérpergrofBe bzw. allgemein korperlicher
Beeintrdchtigungen, erschwertes Zeitmanagement aufgrund
von Operationen und Therapien oder die eingeschrankte Be-
rufswahl. Als unterstiitzende MalSnahmen werden beispiels-
weise eine Schnur an der Tirklinke, eine elektrische Eingangs-
tlr, der Rollstuhl als Biirosessel oder der Schliissel fir den Lift
genannt. Es wurden auch MalSnahmen, wie Schulwechsel,
aufgrund des Fehlens eines Liftes in die Klasse getragen zu
werden oder eine Schulbegleiterin geschildert. Auch von der
Unterstitzung seitens der Lehrkrafte bzw. Arbeitgeber und

von Mitschilern bzw. Arbeitskollegen wurde in Bezug auf Ak-
zeptanz und Anerkennung, Hilfsbereitschaft und Flexibilitat
erzdhlt.

Weiterer Handlungsbedarf in Bezug auf die Inklusion kann ftr
die Aufklarung, zum Beispiel durch Aufklarungskampagnen,
fir die Einrichtung von rollstuhlgerechten Schulgebduden,
fur die technische Ausstattung zur Unterstiitzung bei Hor-
behinderung, sowie fir die erhéhte Akzeptanz und Chancen-
gleichheit bei der Arbeitssuche flr beeintrachtigte Menschen
identifiziert werden.

Als letzte Frage in unseren Interviews fragten wir nach dem
Handlungsbedarf, welche die Gesprachspartner in unserem
Schul- und Berufssystem in Bezug auf die Inklusion sehen. Ei-
nen Ausschnitt von einer Antwort méchte ich gerne anfiihren,
da diese eine spannende Diskussion in Bezug auf die Inklusion
im Anschluss der Prasentation des Radiobeitrages bei den Zu-
horern anregte:

#00:32:09-7# A: (..) Ich finde es schade, dass einige meiner
Freunde eben berichten, dass es so schwer ist mit der Arbeits-
suche. Weil wenn sie angeben, dass sie eine Krankheit haben,
werden sie gleich gar nicht eingeladen. Wenn sie es nicht an-
geben und dann beim Interview sind, dann fragen die Leute
nach, warum sie es nicht angegeben haben. Es sind einfach
viel zu viele Firmen auch und Arbeitgeber, die halt lieber noch
den Strafbeitrag zahlen, damit sie keine Beeintrachtigten ein-
stellen missen.

#00:32:59-64#

Die Prdsentation unseres Radiobeitrages war flir uns sehr
spannend, da wir neugierig waren, wie die Zuhérer auf unsere
Arbeit und vor allem auf die komplexen Themen MPS und In-
klusion in Osterreich reagieren werden. Es war sehr bewegend
zu sehen, dass unsere Studienkolleg*innen emotional gefes-
selt den Erfahrungen unserer beiden Gesprdchspartner zu-
horten und Gber die Erzéhlungen, Erfahrungen und Eindrlicke
zu denken und im Anschluss zu diskutieren begonnen haben.
Wir freuten uns auch sehr iber das Feedback, dass sie dankbar
waren, dass wir ihnen diese wichtigen Themen ein Stlick na-
hergebracht haben. Ebenso, dass die berlihrenden Erfahrun-
gen von den Betroffenen nachdenklich stimmten und, dass
sie hoffen, dass in Zukunft verstarkt der Weg zu einer gelebten
Inklusion in unserer Gesellschaft beschritten wird.

Sonja Pfaffeneder



NUR DIE LIEBE ZAHLT

WENN ALLES NUR MEHR SCHWERER WIRD...

Mit viel Nostalgie sahen wir die Jahre vergehen und ver-
passten all die Ausflige, die wir friher mit Freude an den
Wochenenden mit den Jungs gemacht haben. Friher
machten wir kleine Touren zu Schléssern, Denkmélern,
Bergen... Wir erinnern uns an die vielen Aperitifs, die
wir mit unseren Freunden auf den schonen italienischen
Pldtzen zu uns nahmen, als wir dort lebten.

All dies begann langsam zu verschwinden, aufgrund
mehrerer medizinischer Eingriffe, Operationen... eine
nach der anderen... die medizinischen Eingriffe wurden
haufiger, die Genesungszeiten danach langer und harter.
Die Erholungsphasen wurden fir uns auch einsamer, da
wir weniger Zeit hatten unsere Freunde zu treffen, so
dass Freundschaften manchmal dazu neigten langsam
zu schwinden.

Mit der Zeit endete die Pflichtschule und es begann
eine Zeit des standigen zuhause Bleibens.
Dann kam die Pandemie, was einen Nagel
in den Sarg zur Isolation bedeutete.

Aber heute danke ich dem MPS-Verein,
der uns immer dazu eingeladen hat an
den kontinuierlichen Aktivitdten teilzu-
nehmen. Wir haben uns in diesem Jahr
entschieden, zu versuchen aus der Isola-
tion herauszukommen. So haben wir zuerst
am Coca Cola Inclusion Run in Wien teilgenom-
men und dann haben wir auch ein ganzes MPS-Fami-
lienwochenende versucht. Das Wochenende in Linz mit
der grofen MPS-Familie war wirklich wunderbar. Eigent-
lich war es sehr schwierig, aber indem wir mit kiirzeren
Ausfligen begonnen haben, haben wir erkannt, dass
es moglich ist. Natdrlich in einem anderen Tempo. Und
lasst es mich euch sagen: "Es lohnt sich.

Das Thema wechselnd frage ich mich manchmal: Was
halt mich auf den Beinen?"

Mein Alltag ist zu einer riesigen Arbeit und einem stan-
digen Bemulhen unsere Jungs am Leben zu erhalten
geworden. Sie sind auf die Nachstenliebe anderer ange-
wiesen um zu Uberleben. Selbst k&nnen sie nicht mehr
viel flr sich tun.

Gabo, unser éltester, schwer von MPS [lI-D betroffener
Sohn, kann nichts mehr alleine: nicht mehr seine Beine
bewegen, nicht mehr sitzen, sehen, essen oder trinken.
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Er kann nicht einmal sprechen. Er kann nicht sagen "Ich
habe Hunger" oder "lch habe Durst". Wir mdssen immer
erraten was er braucht. Da ich seine Mutter bin, und er
immer noch mein Kind ist, wird er immer mein kleines
Baby bleiben.

All die kleinen Dinge im Leben, die Menschen tun, ohne
sie Uberhaupt richtig zu bemerken, bedeuten flr mich
groBBe Sorgen und einen grofen Aufwand. Jedesmal,
wenn ich etwas fiir Gabo zu Ende gebracht habe, sptre
ich enorme Zufriedenheit. Ich erfllle jede Aufgabe mit
Liebe fUr ihn, aber gleichzeitig mit groBem Leiden. Es
ist unglaublich, wie frohlich und dankbar er ist, wenn er
gegessen und getrunken hat oder nach einer Dusche.
Gabo vermittelt so viel Liebe und Freude, dass man
dankbar sein Leben fir ihn verschenkt. Er ist so dank-
bar daftr!
Doch gleichzeitig - abgesehen davon wie
einsam und schwer Gabos Leben sein
kann — was macht ihn gltcklich? Es ist
Liebe. Sonst nichts. Wir zdhlen auf die
Liebe zueinander, um gemeinsam zu
Uberleben und weiterzumachen.

Manchmal habe ich das Gefuhl als wollte
Gabo mir sagen: ,Mami, alles tut mir weh,
doch umarme mich und es wird alles vor-
bei sein. Wenn du mich umarmst, verschwindet der
Schmerz, zumindest rickt er in den Hintergrund und im
Vordergrund fihle ich nur Liebe. Ich bin zugedeckt mit
Liebe!
Es gibt so viele Schmerzmittel, doch welches ist das Bes-
te davon? Nichts funktioniert besser als eine Umarmunag.
Eine ehrliche Umarmung. Eine Umarmung, die gut tut.
Eine barmherzige Umarmung.
Die flehende Umarmung, die Bitte an Gott ihn zu heilen,
ihn zu reparieren. Ein Schrei in Richtung Himmel, beson-
ders, wenn er Nierenkoliken hat, das ist einer der starks-
ten Schmerzen. Und es kommt sehr oft vor.
Manchmal fuhlen wir uns so verzweifelt, wenn er Kolik-
schmerzen hat, dass wir denken, dass es besser wadre,
wenn Gott Gnade hatte und ihn zu sich holen wirde,
sodass Gabo im Himmel frohlich und schmerzlos sein
konnte. Es ist ein tiefer Schmerz, den wir mitflhlen,
wenn wir unser Kind leiden sehen.



Zum Gluck haben diese Schmerzkrisen immer wieder
ein Ende, doch verschwinden tun sie nicht. Sie gehen
und kommen wieder... und wieder. Wir hatten die Hoff-
nung, dass er das Problem mit einer neuen Didt und Be-
handlung Uberwinden wirde. Tatsachlich hatte Gabo
viele Monate keine Koliken, doch eines Tages fing er
plotzlich wieder an zu weinen und wir wussten, dass sie
zurlck waren. Die Schmerzkrise 16ste Krampfe aus, die
wiederum einen epileptischen Anfall auslésten (was be-
deutet, dass man ihn nicht kontrollieren kann). Der Pa-
tient landet sediert und intubiert auf der Intensivstation.
Das macht ihn unausgeglichen und schwach, mit einer
harten Erholungsphase vor sich. Es ist schon ein paar Mal
passiert, und es ist wirklich traurig und unertraglich.

Es ist traurig, wenn man ins Krankenhaus geht und die
Arzte nicht verstehen, wie ein Mensch in diesem Zu-
stand immer noch den Willen und den Wunsch hat, zu
leben. Gabo hat uns nicht verlassen, weil er nicht will.
Wenn er nicht mehr widerstehen kann, stelle ich mir vor,
wird Gott ihn horen und ihn zu sich holen.

Wenn Leute mich fragen, was sie meinem Sohn schen-
ken kénnen, wiinschte ich sie wissten, dass das beste
Geschenk Gemeinschaft ist. Einfach frohlich bei ihm zu
sein. Teilen ist das schonste Geschenk, das man machen
kann. Freude und Sorgen zu teilen, gemeinsam zu la-
chen. Selbst in den schlechten Zeiten kann man durch
eine glickliche, freundliche Trane Trost und trostende
Erleichterung erhalten.

M. Auxiliadora




DIAGNOSE: ELIAS HAT MPS |

UNSERE ZEIT ZUR DIAGNOSE UND TRANSPLANTATION

Am 15. April 2020 erblickte unser zweites Wunsch-
kind, Elias, das Licht der Welt. Sein Start war nicht
ganz einfach, er blieb bei der Geburt mit seiner
Schulter stecken und lief blau an. Nach flinf Mi-
nuten, die mir wie eine Ewigkeit vorkamen,
kam zum Glick die erl6sende Nachricht - al-
les ist in Ordnung mit Elias. Er wurde mir auf
die Brust gelegt und als ich ihn zum ersten
Mal sah, wusste ich sofort, dass er etwas
Besonderes ist! Es vergingen wundervol-

le Monate mit Elias, auch wenn mir schon
seit seiner Geburt immer wieder etwas auf-
fiel, das anders war als bei seiner Schwes-
ter. Besonders seine Augen - sie waren sehr
geschwollen und immer sehr schmal. Die
Wimpern wuchsen ganz anders, ein Auge
war sogar etwas kleiner, er wollte auch

nie ins Sonnenlicht schauen!

Zu Weihnachten bekam Elias ein Lauf- i
wagerl. Ich weil3, diese Teile werden _/\\\?
nicht gutgeheiBen, aber mir fiel AW
dadurch eine weitere Auffallig- '
keit auf. Unser Sohn sal$ sehr
schlecht darin, seinen Kopf
konnte er mit sechs Mo-
naten noch immer nicht
halten. Trotzdem woll-
te ich nie wahrhaben,
dass mit ihm etwas
nicht stimmte. Ich
dachte, es lag an den
Startschwierigkeiten

bei der Geburt, oder
daran dass halt jedes
Kind anders ist und sich
anders entwickelt.
Schlielich kam das Jahr
2021, Elias war inzwischen | g e
neun Monate alt. Meine
Mutter sprach mich ab und
zu drauf an, warum Elias im-

mer noch nicht sitzen kann.
Mir fiel das auch auf, doch Antwort
hatte ich auch keine.




Der Kinderarzt fragte mich bei einer Untersuchung wa-
rum Elias immer so mude aussah und nicht ins Licht
schauen wollte. Er horte ihn ab und bemerkte schliel3-
lich eine Auffalligkeit am Herzen. Sofort wurden wir in
die Klinik Favoriten Uberwiesen.

Das gefiel mir nicht - ich stand da wie geschockt und
konnte mir nicht vorstellen was das zu bedeuten hat.
Ich dachte an einen Herzfehler. Zuhause sprach ich mit
meinem Mann und meinte es musse wohl immer ein
Sorgenkind in einer Familie geben. In der Tages- und
Nachtstation wurde ein 24-Stunden Harn untersucht
und ein Herzultraschall gemacht. Ein Herzfehler wurde
nicht erkannt, doch die Blutabnahme war eine Katastro-
phe. AuBerdem wurden die Organe gerdngt.

Ein Monat spater wurde uns gesagt, dass eine weitere
Blutabnahme notig sei. Es wurde eine Stoffwechselsto-
rung vermutet. Néhere Informationen wollte uns die
Arztin personlich dazu geben.

Zuerst war ich froh, dass Gberhaupt etwas rausgefunden
wurde, doch als das Erstgesprédch kam, wollte ich nichts
mehr horen!,Ihr Sohn hat Mukopolysaccharidose!”

Wir mussten noch die spezielle MPS-Form bestimmen.
Mir wurden andere Kinder mit MPS auf einem Bildschirm
gezeigt und die Symptome verglichen. Ich kam mir vor
wie in einem schlechten Traum.

Ich stand nur da und war geschockt, auch weil ich gerade
in der 8. Schwangerschaftswoche war und wir unser drit-
tes Kind erwarteten. Als wir wieder auf dem Weg nach
Hause waren, dachte ich, ich wirde umkippen, konn-
te kaum klar denken, sodass ich sogar ganz gewohnte
Dinge vergal’. Zuhause fing dann das Googeln an. Als
ich, besser gesagt unsere ganze Familie, alles Uber die
Stoffwechselerkrankung MPS gelesen hatten, wollten
wir nicht wahrhaben, was wir erfahren hatten. Geistige
Behinderung, Kleinwuchs, kurze Lebenserwartung. Wir
dachten:,Das ist doch alles nicht wahr, die mussen sich
doch geirrt haben. Heil3t das nun, unser Sohn wird vor
uns sterben?”

Kurz vor seinem ersten Geburtstag kam der zweite Anruf
und wir wurden in die Kinderklinik im AKH zu Frau Dr.
Konstantopoulou bestellt. Dort wollte man uns alles in
Ruhe erkldren. Zu diesem Gesprach musste ich aufgrund
der Coronabestimmungen auch wieder alleine gehen.
Das hat das Ganze noch schwerer gemacht. Als ich end-
lich aufgerufen wurde, traf ich zum ersten Mal auf Frau
Dr. Konstantopoulou. Sie teilte mir mit, dass die Diagno-
se MPS | gestellt wurde und gab mir alle wichtigen Infor-
mationen. Sie erzéhlte mir auch von MPS-Austria und ich
informierte mich zuhause sofort néher.

Leider hat Elias die schwerste Verlaufsform - Morbus
Hurler. Es gibt zwar eine Enzymersatztherapie, doch die
kann nur korperliche Symptome mildern und nicht die
Zerstorung der Gehirnfunktion aufhalten. Die Blut-Hirn-
Schranke, die unser Gehirn vor schadlichen Substanzen
aus der Blutbahn schitzt, verhindert, dass das verab-
reichte Enzym dort ankommt.

Es war richtig schlimm, ich wollte am liebsten schreien:
JHort einfach aufl” Aber ich war in einem Schockzustand,
konnte kaum richtig atmen, geschweige denn reden. Ich
bekam einen Termin im AKH in der Stoffwechselambu-
lanz. Dort sollte ich weitere Informationen erhalten. Au-
Berdem sollte auch unser Blut untersucht werden, weil
MPS eine Erbkrankheit ist. Es stellte sich leider heraus,
dass wir beide Ubertrager sind!

Elias war elf Monate alt, als wir zum ersten Mal in die
Stoffwechselambulanz fuhren. Dort erkldrte man uns
alles nochmal genauer und wir erfuhren auch, dass es
Hoffnung gibt, da die Diagnose schon so frih gestellt
wurde. Durch eine Knochenmarkstransplantation (KMT)
kann der Verlauf der Erkrankung gemildert werden und
auch die mentale Entwicklung kann auf dem Niveau ge-
halten werden, das zur Zeit des Eingriffs gegeben war.
Das sollte allerdings bis zum 18. Lebensmonat unseres
Sohnes passieren - die Suche nach einem geeigneten
Knochenmarkspender begann.

Zuerst sollten wir aber im Mai fUr drei Tage stationar zur
Kontrolle kommen.

An Elias erstem Geburtstag war alles schon dekoriert, sei-
ne groRe Micky Maus Torte, an der wir eine Woche gear-
beitet haben, war fertig. Der Tag war perfekt, doch wir er-
kannten immer mehr MPS-Symptome, es war Elias schon
anzumerken, dass er diese schreckliche Krankheit hat. Er
wirkte recht abwesend, war sehr ruhig und beim auspus-
ten der Kerze konnte er das Licht nicht ansehen. So stellte
ich mir seinen ersten Geburtstag nicht vor - traurig!

Der Mai rlickte ndher und die ersten Aufenthalte im AKH
begannen, denn es blieb nicht nur bei den drei Tagen.
Elias brauchte ab sofort jede Woche die Enzymersatzthe-
rapie. Diese dauerte immer drei Stunden, und das geht
nur mit Uberwachung im Krankenhaus. Schlimm war fir
uns auch, als uns gesagt wurde, dass er fUr die Infusio-
nen einen Hickman-Katheter brauchte, weil sie ihn sonst
jede Woche erneut stechen missten. AuBBerdem war der
Katheter auch fir die KMT nétig. Also fand gleich in der
darauffolgenden Woche Elias 1. Operation statt!

Ich hasste dieses Ding von Anfang an, weil ich mit Elias
so gerne zusammen badete und das mit dem Katheter
anfangs nicht moglich war. Aber leider hatten wir kei-
ne Wahl. Die ersten Gaben hat Elias gut vertragen. Er



LEBEN MIT MPS

machte plotzlich gute Fortschritte: Er 6ffnete seine Augen
mehr, er setzte sich endlich von selber auf. Leider wurde
Elias recht oft krank, da ihn seine grof3e Schwester Sophia
ansteckte. Sein Katheter machte Probleme, die Blutab-
nahme funktionierte nicht immer und dann entziindete
sich das blode Teil auch noch, sodass wir an einem Abend
ins Krankenhaus fahren mussten. Die Untersuchung er-
gab, dass sich Wildfleisch bildete und der Hickman-Kat-
heter ausgetauscht werden musste.

Im Juni kam der erlésende Anruf - Elias Knochenmark-
spender wurde gefunden! Alle weinten vor Freude. Lei-
der kam es in der Zwischenzeit zu bléden Komplikatio-
nen. Vielleicht da der Katheter entziindet war, oder weil
er da schon wieder etwas kranklich war? Elias bekam bei
der achten Enzymgabe einen allergischen Schock. Ich
merkte sofort, dass etwas mit ihm nicht in Ordnung war.
Ich rief die Schwester zweimal per Notknopf bis sie end-
lich bemerkte, dass mein Sohn krampfte. Sie rief Arzte
und weitere Schwestern zu sich. Notfall! Er wurde ganz
kalt, bekam Gadnsehaut, seine Lippen wurden blau und
er jammerte ganz schlimm vor sich hin. Ich hatte solche
Angst wie noch nie in meinem Leben. In diesem Mo-
ment dachte ich:,Oh mein Gott, bitte bleib bei mir Elias!"
Gott sei Dank konnte sein Leben durch ein Notfall-Medi-
kament gerettet werden.

Dann wurde Elias noch so richtig krank, weshalb er stati-
onar aufgenommen wurde. Taglich dreimal wurden ihm
Antibiotika injiziert. Als er wieder gesund war, konnte die
zweite Operation durchgefihrt werden.

Ab diesem Zeitpunkt blieb Elias nur noch im Spital, und
dann stand bald das St. Anna Kinderspital bevor, wo die
Knochenmarkstransplantation stattfinden sollte. Doch
kurz vor der Transplantation musste Elias ein drittes Mal
operiert werden, da der Katheter falsch lag. Ich war trau-
rig und witend, weil er so viel Uber sich ergehen lassen
musste. Die dritte OP war kompliziert, da der Katheter
auf die andere Seite gelegt wurde. Am néchsten Tag fan-
den wir Elias noch im Aufwachraum und es war richtig
schrecklich mitanzusehen, wie es ihm ging. Leider wuss-
te ich auch, dass der schwierige Teil erst noch auf uns
zukommen wiirdel!

St. Anna Kinderspital.

Am 6. September ging es endlich los. In der ersten Wo-
che erhielten wir eine Einschulung, was die Hygiene-
malnahmen bei Besuchen im Krankenhaus betrifft. Da

die Ausristung am ersten Tag noch fehlte, musste Elias
alleine in dem Raum sein. Ich konnte ihn nur durch eine
Glastire sehen. Er weinte und mein Herz schmerzte.

In der zweiten Woche bekam er die Chemotherapie -
diese ist als Konditionierung notwendig, um das eige-
ne Knochenmark weitgehendst auszuléschen. Damit ist
eine Verminderung der Abwehrkraft des Kérpers und ein
hohes Infektionsrisiko verbunden.
Und in der dritten Woche erhielt Elias an einem Abend
endlich seine Knochenmarktransplantation. Es dauerte
sechs Stunden. Am ndchsten Tag wurden wir angerufen
und erfuhren, dass Elias soweit alles gut vertragen hat.
Auch jetzt ist Elias immer noch im St. Anna Kinderspital. Es
geht ihm gut, seine Haare sind ihm inzwischen ausgefal-
len. Er wird jetzt durch eine Sonde ernahrt. Das neue Kno-
chenmark siedelt sich gut an. Wir sind unendlich dankbar
daflr. Es stehen uns noch drei bis sechs Monate Nachbe-
handlung bevor, bis Elias endgultig wieder bei uns zuhau-
se sein kann. Das wird ein ganz besonderer Tag fur uns.
Unser kleiner Kédmpfer und Superheld Elias, wir denken
und beten jeden Tag an und fur dich!

Jenny




NICHT NUR DABEI...

...SONDERN MITTENDRIN!

Fritzi ist ein grol3er Motorsport Fan. Aber nicht nur vor
dem Fernseher. Das Rohren der Motoren, der Geruch
des Treibstoffs und die vielen Menschen am Red Bull
Ring sind fur ihn ein besonderes Erlebnis.

Deshalb bekam er zum Geburtstag und zu Weihnachten
Wochenendtickets fur die Formel 1 und fur den MotoGP
am Spielberg.

Lange war nicht klar, ob die Veranstaltungen heuer Uber-
haupt mit Zuschauern stattfinden wird. Deshalb war die
Freude sehr grof$ als endlich das OK kam.

Ich machte mich sofort daran, ein passendes Quartier zu
finden. In unserem Fall sollte es nicht sehr weit weg sein.
Denn es wird drei Tage lang, jeden Tag mehrere Stun-
den ein spektakuldares Programm angeboten. Da Fritzi
aber nicht so lange am Stick sitzen kann und mdochte,
mussen wir 6fter zwischen dem Red Bull Ring und Quar-
tier pendeln. Nach zwei Tagen wusste ich, dass ich mir
etwas anderes ausdenken muss. Alle Hotels oder Frih-
stlckspensionen waren bereits ausgebucht. Der erste
Gedanke war, ein Wohnmobil zu mieten und vor Ort zu
campen. Aber die Miete fUr ein Wohnmobil war einfach
zu hoch.

Irgendwann dachte ich dann so bei mir:,Mein Auto ist ja
ein Wohnmobil. Da ist genug Platz fir eine Matratze und
viel mehr brauchen wir nicht So ist die Idee vom Vanlife
entstanden. Es waren zwei unvergessliche Wochenen-
den, die uns sehr viel Spall gemacht haben. Und es wird
nicht das letzte Mal gewesen sein.
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MINIMALINVASIVE OP

KLEINE OP - GROSSE WIRKUNG

OP am Handgelenk

Am 14. Mai wurde Fritzi im LKH
Maodling von OA. Dr. Gerlinde
Weigel und von Univ. Doz. Dr.
Werner Girsch am Handgelenk
minimalinvasiv operiert.

Vor einiger Zeit fiel uns auf,
dass Fritzis Handgelenke nicht so
wuchsen wie sie sollten. Unser da-
maliger Orthopade meinte, da kénne
man nichts machen. Daraufhin konsultier-

ten wir Fr. Dr. Weigel. Sie hat Fritzi Junior und Fritz
Senior bereits erfolgreich am Carpaltunnel ope-
riert. Deswegen haben wir sehr grof8es Vertrau-
en zu ihr und halten viel von ihrer Meinung.

Es wurden einige Untersuchungen veranlasst
und danach stand fest, dass Fritzi eine Made-
lung-dhnliche Verdnderung an den Handge-
lenken hat und Schmerzen bekommen wurde,
wenn er nicht operiert wird. Somit musste nur
der richtige Zeitpunkt abgewartet werden. Im
Mai war es dann so weit. Dank der Zusammenarbeit
zwischen der Kinderstation im LKH M&dling und Dr.
Weigel konnte Fritzi erfolgreich operiert werden.
Es wurden die Wachstumsfugen der Elle und Spei-
che distal zerstort und ein sogenanntes Vickaband
entfernt. Nach der OP merkte man bereits den Un-
terschied, das Handgelenk war beweglicher. Fritzi
hatte nur einen Verband und die Nahte |6sten sich
von selbst auf. Er hatte keinerlei Einschrankungen
im Alltag und dieser ging gleich ganz normal weiter.



Myofasziotomie

Im Mai sollte eigentlich auch eine Myofasziotomie an
den Beinen operiert werden. Leider hatte unser Ortho-
pdde an diesen Tag keine Zeit und den OP- Termin konn-
ten wir nicht verschieben.

Anfang September bekamen wir dann einen Termin
im Orthopadischen Spital Speising. Dr. Cespan, ein Be-
rufskollege von Dr. Ulrich Scheibl, operierte Fritzi auch
minimalinvasiv. Es wurden nur drei kleine Einstiche ge-
macht und das Ergebnis ist fabelhaft. Fritzi ist wieder mit
der Ferse am Boden. Drei Wochen musste er seine alten
Orthesen (statt Gips) Tag und Nacht tragen. Jetzt hat er
neue ultraleichte Schienen und macht bereits seine ers-
ten Schritte.

Wir sind mit beiden OPs und den Ergebnissen sehr zu-
frieden.

Sabine

Perkutane Myofasziotomie

Die perkutane Myofasziotomie (pMF) ist ein Operations-
verfahren, in welchem die bindegewebigen Anteile der
verktirzten Muskulatur liber eine Hautpunktion (1-3 mm)
mittels Spezialskalpell angeritzt und damit verldngert
werden. Das Ziel der pMF ist durch die so gewonnene
funktionelle Muskelverldngerung eine Verbesserung der
Funktionsféhigkeit zu erreichen.

Fritzi hatte schon drei Mal einen
Dekubitus. Deswegen mochte
ich euch dariliber berichten.

Ich wusste bis dato nicht viel darliber, deswegen
habe ich ihn die ersten beide Male nicht gleich er-
kannt.

Dekubitus gibt es nicht nur bei alten,
bettlagrigen Menschen!

Den ersten DK bekam Fritzi ca. eine Woche nach-
dem ihm das Tracheostoma gelegt wurde. Ich habe
ihn auch erst spater gesehen, da die Stelle nicht gut
ersichtlich ist. Am Anfang dachte ich, dass er einfach
aufgeschiirft sei. Die Wunde war etwa Fingernagel-
groB3 und an der Unterseite des Kinns. Ausléser war
damals die ,Feuchte Nase” Es hat lange gedauert,
bis die Haut wieder intakt war. Eine Narbe hat er bis
heute davongetragen.

Das zweite Mal war erst heuer im Mai. Nach der OP
an den Handgelenken hat Fritzi einen festen Ver-
band angelegt bekommen, damit er die Hand nicht
abbiegen konnte. Solche Verbande lassen wir nicht
lange oben, sondern tauschen sie recht schnell
gegen lockerere oder nur Pflaster (natiirlich mit Ab-
sprache des behandelnden Arztes). Trotzdem hat-
te er bereits einen Dekubitus beim kleinen Finger.
Diesen mussten wir aber nicht behandeln, da ja die
Ursache nicht mehr existierte.

Den letzten hatte er am SteilBbein. Das lange Sitzen
nach der Myofaszitomie und seine schlanke Figur
sind eine schlechte Kombination. Die Behandlung
des Dekubitus hat dieses Mal langer gedauert, da
wir ja an der Ursache nicht viel andern konnten.

Ich bin froh, dass ich immer je-
manden an der Seite hatte,
der sich damit auskannte und
mir geholfen hat die richtige
Behandlung zu finden. Ich
werde in Zukunft bei jeder
Hautveranderung auch an die
Méoglichkeit eines Dekubitus
denken und mir bei Bedarf

pflegerische Hilfe holen.

Ein Dekubitus (zu lateinisch decumbere, sich nieder-
legen’) ist eine lokale Schddigung der Haut und des
darunterliegenden Gewebes aufgrund von Idngerer
Druckbelastung, die die Durchblutung der Haut stort.

Sabine



MOTORSPORT VERBINDET

BEHINDERTENGERECHTER UMBAU EINES SCHALENSITZES

Mit der Frage:,Kennt jemand im Raum Wien eine Firma,
die Schalensitze verbaut?” auf Facebook wurde die Fir-
ma Abocar GmbH im 23. Bezirk auf Fritzi aufmerksam.
Nach jahrelanger Erfahrung im Rennsport vereinbarten
sie einen Termin mit der Familie.

Beim Erstgesprach wurde klar, dass es sich nicht um ein
Rennfahrzeug handelt, sondern um einen behinderten-
gerechten Umbau eines Schalensitzes.

Sabine, die Mutter von Fritzi, war bereits mit unzahli-
gen Firmen in Kontakt getreten, die sie aber stets mit
einer Absage vertrosten mussten. Das Team der Abocar
GmbH aber nicht! Sie wussten, dass es vor allem mit der
anschlieSenden Genehmigung kein einfaches Unterfan-
gen wird.

Fritzi ist in meinem Alter. Trotz seiner kérperlichen Ein-
schrankungen strahlt er eine unheimliche Lebensfreude
aus und vor allem teilen wir die gleiche Leidenschaft —
den Motorsport! Somit war fUr uns klar, dass wir dieses
Projekt durchziehen wollen.

Mein erster Anruf ging an Reini Sampl (ehemaliger para-
lympischer Monoskifahrer und aktiver Motorsportler).
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Ihm schilderte ich den Fall. Kurzerhand wurden Kontakte
geknipft und Partner gefunden, die dieses Projekt un-
tersttzen kdnnen. Unter anderem Jansen Competition
und TUV Austria.

Sitz und Gurte

Durch die korperliche Beeintrachtigung und seine man-
gelnde Kérperspannung brauchte Fritzi einen Sitz mit
maoglichst viel Sicherheit, der auch an seine Kérpergrée
angepasst ist. Wir fanden ihn, besprachen die Details fur
die Einzelgenehmigunag.

Das Team der Abocar GmbH kiimmerte sich um die Ko-
ordination, Adaptierung der Sitzkonsole und den finalen
Einbau in den Familien-Van.

Schlussendlich wurde der Schalensitz aus dem Motor-
sport inklusive Hosentragergurten auf der Beifahrerseite
verbaut. Um ein einfaches Hinein- und Herausheben zu
ermdglichen, wurde eine adaptierte drehbare Sitzkonso-
le verbaut. Die Beckengurte erméglichen das Anschnal-
len im herausgeschwenkten Zustand. Im Anschluss wird
der Sitz hineingeschwenkt, fixiert und die Schultergurte
konnen angelegt werden.

Um wieder verkehrssicher unterwegs zu sein, erfolgte
sofort die vorlaufige Abnahme bei TUV Austria und ein
Termin fur die finale Genehmigung bei der Landesregie-
rung wurde fixiert.

Joll, dass wir das Projekt so rasch abwickeln konnten
und Fritzi gemeinsam mit seiner Familie nun wieder ON
THE ROAD ist!, so die Mitwirkenden des Projektes.

Luca Proglhof




COUGH ASSIST

Gerne mdochte ich hier ein Hilfsmittel vor- stel-
len, das fur (fast) alle MPS-

Patienten einen Mehrwert im Alltag bringt.

Bei einer Fortbildung fiir Tracheostoma und Beat-
mung wurde auch das Thema Lunge, Husten etc.
besprochen. In diesem Zusammenhang stellte uns
Fr. Dr. Rath den Cough Assist vor. Zuerst dachte ich,
das brauche ich nicht wirklich, da Fritzi ja gut husten
und abhusten kann. Dann erzahlte sie aber auch von
der Moglichkeit der Lungenpflege und der damit
verbundenen Verbesserung des Lungenvolumens.
Da wurde ich hellhorig. Denn ein Problem, das viele
MPS Patienten aus unterschiedlichen Griinden ha-
ben (auch Fritzi), ist die eingeschrankte Atemfunk-
tion. Oft ist es so, dass sich der Brustkorb beim Ein-
atmen nicht richtig ausdehnen kann und dadurch
kein tiefer Atemzug erfolgt. Das kann zu einem
verminderten Lungenvolumen fiihren, aber auch zu
einer hoheren Infektanfalligkeit.

Wir haben uns dieses Gerat verschreiben lassen. Mit
der Diagnose MPS war es kein Problem den Cough
Assist von der Krankenkasse bezahlt zu bekommen.

Unser Cough Assist ist von Philips Respironics, her-
gestellt von der Firma Vivisol. Der Vertreter der Fir-
ma hat uns im LKH Moédling besucht, uns das Gerat
eingestellt und erklart. Quartalsmafig wird das Ver-
brauchsmaterial mit einem Verordnungsschein bei
der Firma Vivisol geordert und mit der Post geliefert.
Wir sind sehr zufrieden damit.

Sabine
Infos von der Homepage
https://www.vivisol.at/index.php/products/sekretmo-
bilisation-cough-assist
Der CoughAssist E70 ist eine effektive und bemerkens-
wert sanfte nichtinvasive Alternative fiir die Verwen-
dung in Krankenhdusern und in der héuslichen Pflege.
Bei der Therapie mit
dem CoughAssist wer-
den die in den Atem-
wegen vorkommenden
Sekrete fiir Idngere Zeit
und unter weniger Kom-
plikationen entfernt als
bei der trachealen Ab-
saugung.




MEIN LEBEN ALS STUDENT

EIN NEUER LEBENSABSCHNITT...

Als ich die Schule erfolgreich absolviert hatte, musste ich
mir Uberlegen, welchen Weg ich jetzt einschlagen sollte.
Durch einige Recherchen stielt ich auf folgendes Studium:
Bauingenieurwesen und Baumanagement.

Am Anfang war ich ganz aufgeregt und begeistert, diesen
Teil meines Lebens zu beginnen. Es ist ein Lebensab-
schnitt mit neuen Menschen, die nichts von meiner Krank-
heit wissen, mit der ich tagtaglich zu kampfen habe. Nach
und nach musste ich ihnen erklaren, wieso ich manche
Sachen nicht machen kann und weshalb ich am Freitag-
nachmittag nie Zeit hab, um mit ihnen in Wien auszuge-
hen. Fir viele war die Information, dass ich jeden Freitag
in die Klinik muss, etwas ganz Neues und Furchtbares.
Andere wiederum haben in ihrem sozialen Umfeld bereits
Ahnliches erlebt.

Trotz Schwierigkeiten wie dieser oder der jahrlichen Unter-
suchungen, habe ich das erste und zweite Semester mit
Bravour bestanden und befinde mich momentan im dritten
Semester, welches besonders anspruchsvoll wird, weil ich
mich jetzt auf meine Bachelorarbeit und mein dazugehori-
ges Praktikum vorbereiten muss.

Ein weiteres Highlight, das mein kleiner Bruder und ich in
diesem Jahr gefeiert haben, war die 700. Elaprase-Infu-
sion. An diesem besonderen Tag haben wir einen Kuchen
gebacken und in der Klinik mit den Krankenpfleger*innen
gefeiert. Dies ist fir uns insofern ein besonderer Anlass,
weil wir mit Stolz zuriickschauen konnen und sehen, wie
viel wir schon durchgemacht und geschafft haben.

Balint
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...EIN GANZ NORMALER TAG?

Mein Bruder Balint und ich bekommen schon seit 14 Jah-
ren wochentlich die Enzymersatztherapie. Eine Therapie,
die uns ein aktiveres Leben ermdglicht. Vor kurzem war
es so weit = wir bekamen unsere 700. Infusion. Ja, 700
Infusionen! Das ist kaum zu glauben, aber wahr!

Tag der 700sten

Wie es sich gehort, hat meine Mutter am Tag vor diesem
besonderen Tag eine Torte gemacht. Das ist schon Tradi-
tion bei jeder 100. Infusion. Dieses Jahr war es eine Scho-
ko-Nutella Torte.

Der Tag war wie jeder andere Infusionstag. Wie jeden
Freitag stand ich um 5:30 Uhr auf und hielt mich an mei-
ne Routine - ich packte gechillt meine Schulsachen ein,
machte mich wie immer schon und ging frihsttcken. Ich
checkte die fertige Torte ab, ob sie mir gefallt. Naturlich
war sie super! Nachdem ich mir Geld fiirs Mittagessen ge-
holt hatte, setzte ich die Kopfhorer auf, schaltete die Musik
ein und spazierte 20 Minuten zum Bahnhof.

Am Bahnhof warte ich jeden Tag nach der Ankunft noch
drei Minuten auf den 320er nach Baden Josefsplatz.
Wahrend der Fahrt bleibe ich immer in Kontakt mit mei-
nen Schwestern aus dem Krankenhaus. Mittagessen und
Winsche werden bestellt. Happy steige ich am Badener
Bahnhof aus und spaziere mit meinen drei Schulkollegen
noch 10 Minuten zur Schule.

Der Schulalltag am Freitag ist immer das gleiche - sechs
Stunden verbringen wir in der Schule und werden mit Ma-
the, Deutsch, Englisch und Unternehmensrechnung ge-
plagt. Nach Business Behaviour bin ich ultraglicklich, weil
die Schule aus ist und ich marschiere ab zum Bahnhof.
Dort steige ich in den REX nach Breclav ein. Nachster Halt,
Madling. In Modling angekommen habe ich schon grofien
Hunger, ich rieche dort den Duft von Doner und Pizza. Von
diesem Geruch angezogen gehe ich in meine Lieblings-
donerbude und sofort machen sie mir eine 4-Kase-Pizza
- manchmal nehme ich bei Zeitmangel nur einen Doner.

Dann schnell ab zur Klinik. In Corona Zeiten muss ich den
Impfpass herzeigen und schon geht es nach oben in den
3. Stock - Kinder- und Jugendabteilung. Oben angekom-
men gebe ich den Schwestern Bescheid und gehe mit
meinem Bruder zur Physiotherapie mit Ingrid. Nach einer
intensiven Stunde Physiotherapie geht es wieder zurick.

Nach dem Wiegen und Abmessen kommt der schnelle

700 INFUSIONEN

Nadelstich, ~ meis-
tens funktioniert es
auf Anhieb - nur selten
wird verstochen, wenn die
Nadel nicht gleich ihren richti-

gen Platz findet. Beim 2. Mal funktioniert’s aber meistens
- zum Gllck gab es selten ein ,Alle gute Dinge sind 3".

Bis zu dem Zeitpunkt gleicht jeder Infusions-Tag dem an-
deren. Doch an dem Tag der 700. Infusion ging es gleich
nachdem wir an die Infusion gehangt wurden noch ins
Schwesternzimmer. Gemeinsam haben wir die Torte ge-
gessen, Fotos gemacht und gefeiert, dass wir schon seit
so langer Zeit diese Enzymersatztherapie bekommen, die
uns viel mehr Lebensqualitat schenkt.

Den Rest der Zeit verbrachten wir, wie immer mit Unter-
haltungen oder wir ruhten uns im Zimmer aus.

Nach den drei Stunden werden wir abgehangt und es wird
nochmal unser Blutdruck gemessen. Wir verabschieden
uns von den Schwestern und fahren froh nach Hause.

Dankbar fiir die Behandlung

Ich bin glucklich, dass uns so eine Medizin ermoglicht
wird, die uns weiter aktiv halt und uns trotz unserer Krank-
heit ein glickliches Leben ermaglicht.

Der Tag klingt vielleicht perfekt, doch die Infusionen sind
eine grofie Belastung flir uns. Ich mache mir den Tag auch
schon. Trotz der Anstrengung bin ich immer gliicklich,
wenn wir am Freitag in die Klinik fahren. Seit zwolf Jah-
ren kennen wir die Schwestern und ich kenne keine bes-
seren Krankenschwestern. Diese Schwestern haben es
ermaglicht, dass wir bis 2026 weiter Teil dieser Familie im
Krankenhaus sein dirfen. Sie unterstiitzen uns wo auch
immer wir es brauchen. Ich komme nie auf den Gedanken
in Heimtherapie zu wechseln oder in ein anderes Kranken-
haus zu gehen, denn das ist inzwischen wie eine zweite
Heimat fiir uns geworden. Balint und ich wollen auch wei-
ter dortbleiben, weil wir uns wohl fiihlen, weil wir dort am
gleichen Tag auch noch unsere Physiotherapie bekommen
und aufierdem mobil genug sind, um die Infusion im Kran-
kenhaus zu bekommen. Allen, denen es aber nicht so geht
wie uns, winschen wir, dass sie so bald wie moglich die
Heimtherapie genehmigt bekommen.

Bulcsu
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VICTOR - MEIN SIEG!

GUT DING BRAUCHT WEILE...

Am 5. August 2021 habe ich mein Auto ,Victor” an-
gemeldet. Aber ganz so einfach, wie das hier klingt
war es nicht.

Die meisten von euch kennen mich - personlich oder
von meinen Berichten hier im MPS-Falter. Vielleicht ha-
ben wir uns auch auf einer MPS-Konferenz getroffen. Ich
bin 101 cm grol3, 28 Jahre alt und ich habe MPS IV A.
Doch das sind nicht die Dinge, die mich ausmachen. Was
mir besonders wichtig ist, ist mein Glaube. Mein Glau-
be an Jesus macht mich zu dem Menschen, der ich bin.
Aber warum erzahle ich das?

Vor einem Jahr habt ihr an dieser Stelle ge-
lesen, dass ich den FUhrerschein bestan-
den habe. Auch das war kein leichter /*
Weg. Mit 17 wollte ich, genau wie
meine grof3e Schwester drei Jahre
zuvor, den Flhrerschein machen.

Doch es war kompliziert, sehr

teuer, und zu diesem Zeitpunkt

ganz einfach nicht realisierbar.

Den Fuhrerschein hatte ich ma-
chen kénnen, doch ein Auto, das
auf mich und meine Bedurfnisse
zugeschnitten ist, war ganz einfach
nicht leistbar.

Andere Dinge, wie eine klinische Studie in London, an
welcher ich teilnahm, rlickten in den Vordergrund. Doch
vergessen habe ich meinen Traum nie.

Nach und nach haben auch meine kleinen Brider den
Flhrerschein gemacht und konnten selbststandig Auto
fahren. Klar habe ich mich fur sie gefreut, doch war es je-
des Mal traurig fir mich, wenn wieder ein kleiner Bruder
seinen FUhrerschein in der Hand hielt, denn ich wollte
auch selbst Auto fahren, Termine vereinbaren kdnnen,
ohne erst abkldren zu mussen, ob mich jemand fahren
kann oder nicht. Oder auch einfach unabhangig in die
Arbeit fahren, Freunde besuchen, oder spontan bei Oma
vorbeifahren. Ich glaube ihr wisst, worauf ich hinauswill.

Am 19. September 2020 habe ich den Fuhrerschein be-
kommen. Ich habe nie aufgehort daran zu glauben, dass
ich den Fuhrerschein eines Tages schaffen werde. Und
mit Gottes Hilfe habe ich es tatsdchlich geschafft.
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Aber zuriick zum Auto. Ich habe mich also auf die Su-
che nach dem richtigen Auto gemacht. Ich war bei
allen maoglichen Autohandlern und habe Angebote
eingeholt. Bei Opel, Peugeot, Citroén, Toyota, VW... Ur-
sprunglich war ich auf der Suche nach einem Auto in der
GroBe des VW Caddy. Mein Elektrischer Rollstuhl musste
schlieSlich in das Auto passen.

Ich war schon drauf und dran mir einen Peugeot Rifter
zu bestellen, doch mein Bruder Paul hat mir abgeraten
ein Auto zu kaufen, bevor ich ein Angebot fUr den
Umbau eingeholt habe und mit Sicherheit
weil3, dass dieser auch machbar ist. Also
habe ich verschiedene Umbaufirmen
kontaktiert und geschildert welche
Umbauten ich laut Amtsarzt brau-
che, welchen Rollstuhl ich habe
und welches Gewicht der einge-
baute Lift heben kénnen muss,
damit ich den Rollstuhl ins Auto
bringe.

Es musste ein Lift eingebaut wer-
den, mit einer Rampe wurde ich den
Rollstuhl nicht selbststandig verladen
konnen. Die Erfahrung haben meine Familie
und ich gemacht, denn sobald es nur nieselt, rutscht der
Rollstuhl auf der Rampe und man muss sich dagegen-
stemmen, um ihn ins Auto zu bekommen. Das schaffe
ich aber selbst nicht.

Ich habe den Firmen allen am Sonntagabend geschrie-
ben. Am Montag um 8:15 Uhr war die erste Antwort mit
einem Angebot in meinem Postfach. Leider war es un-
brauchbar. Derjenige, der mir das Angebot geschickt
hat, kann sich keine Gedanken Uber mich und meine
Bedirfnisse gemacht haben. Beispielsweise hédtte der
angebotene Lift das Gewicht meines Rollstuhls nicht
heben kénnen. Damit wusste ich, dass nicht jeder der
Angebote schickt, sich auch die Zeit nimmt, dieses auf
die bestehenden Bedurfnisse abzustimmen. Man muss
also gut aufpassen.

Einanderer Umbauer hat mich am Montag noch angeru-
fen. Er sagte mir, er moéchte mich vorher persénlich ken-






LEBEN MIT MPS

nenlernen, um sich ein Bild von meinen BedUrfnissen zu
machen. Er mochte sich sicher sein, dass er den Umbau
bewerkstelligen kann, bevor er ein Angebot schreibt. Es
war Rogier Puchner von ReMobility, der Ubrigens letzt-
endlich den Auftrag von mir bekommen hat.

Eine andere Fima wollte auch ein personliches Treffen
ausmachen, aber Corona kam dazwischen, also war es
nur ein Telefonat.

In einem Punkt waren sich eigentlich alle einig - ich wer-
de einen Joystick bendtigen. Mit Handgas, so wie ich es
mir vorgestellt habe, wird das nichts. Doch Herr Puchner
hat mir Hoffnung gemacht, er meinte, wir schauen uns
das erstmal an, falls es mit Handgas nicht funktioniert,
geht es immer noch mit Joystick.

AuBBerdem hat er mir aber bereits bei der ersten Begeg-
nung nahegelegt, mir einen Mercedes V-Klasse oder
Vito anzusehen — denn fir die kleineren Autos, wie ich
es gerne gehabt hatte, gibt es keinen Lift, der das Ge-
wicht meines Rollstuhles heben kann. Auf seinen Rat hin
habe ich auch bei einem Mercedes Handler ein Ange-
bot eingeholt. Das war aber viel zu teuer. Also habe ich
wieder alle Authandler abgeklappert, um mir Autos in
der nachstgroBeren Kategorie anzusehen und mir daftr
Angebote einzuholen.

Wie ihr aber auf den Bildern schon seht, wurde es dann
doch der Mercedes. Nicht weil ich ihn unbedingt haben
wollte, oder weil der Benz ein grofSartiges Auto ist, dieses
Modell ist fir meine Bedurfnisse am besten geeignet.
Das fangt an bei den elektrischen Schiebetiiren und der
Heckklappe, die ich auf Knopfdruck mit dem SchlUssel
offnen und schlieBen kann an. Die Automatikschaltung
ist bei Mercedes am Lenkrad, also auch flr mich mit mei-
nen kurzen Armen erreichbar. Der Mercedes hat eine
elektrische Feststellbremse. Gemeinsam mit meiner Fa-
milie Uberlegte ich, wie wir uns so ein Auto leisten kon-
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nen. Es war eigentlich unmaoglich.

Doch dann kam die groRartige Nachricht von Rogier! Ei-
ner seiner Kunden verkaufte genau das Modell, welches
Rogier mir geraten hat. Das Auto ist drei Jahre alt und
hat unter 50.000 Kilometer, Automatik, Allrad, Rickfahr-
kamera - alle Features, die fir mich notwendig sind.

So habe ich - mit viel Glick - also einen gebrauchten
Mercedes V-Klasse bekommen, um die Halfte von dem
was er neu gekostet hatte. Ich habe mir dieses Jahr selbst
ein Geburtstagsgeschenk gemacht und den Kaufvertrag
unterschrieben. Ich habe das Auto Victor genannt. Ab-
geleitet von Victory, denn dieses Auto ist fir mich nicht
nur ein Auto, es ist mein Sieg. Mein grof3ter Traum, den
ich seit Gber 10 Jahren getrdumt habe. Ich habe die Hoff-
nung und den Glauben daran nie aufgegeben, und nun
ist es endlich so weit.
Wenn ihr diesen Falter in Handen halten werdet, habe
ich langst mehr als 3500 km Fahrpraxis im eigenen Auto
hinter mir. Und ich liebe es!

Maria

-moblllty

Mit uns bleiben Sie mobil.




Ich stelle mich mal vor - ich heil3e Karli Bierbaum, bin 36
Jahre alt und habe MPS Il (Morbus Hunter). Ich mdchte
hier ein paar Geschichten dartber erzahlen, was ich in
unserem Haus und Garten gerne arbeite.

Ich bin gelernter Tischler und kenne mich mit Holz sehr
gut aus. Ich arbeite gerne mit meinen Handen und finde
es schon, wenn etwas fertig ist. Ich liebe die Gartenarbeit
und habe auch meine kleine Wohnung selbst renoviert
- den Boden verlegt, das Bett gebaut und so weiter.
Leider habe ich keine Arbeit als Tischler gefunden, weil
ich krankheitsbedingt nicht so lange stehen kann und
auch Probleme mit der Luft und dem Herz habe. Das war
sehr schwer fur mich. Wir haben alles versucht, aber lei-
der hat nichts geholfen. Darum bin ich jetzt froh, dass
ich zuhause viel Platz habe, um meine Ideen zu verwirk-
lichen.

Selbstgebautes Hochhaus

Anfangen mochte ich mit der Geschichte vom Hoch-
haus in unserem Garten. Ich bin vierfacher Onkel. Meine
Nichte Phoebe verbringt sehr viel Zeit bei uns zuhause,
und sie fuhlt sich sehr wohl da. Als sie sieben Jahre alt
war, gab es im Garten nichts zu spielen fir sie. Also hat
der Onkel Karli nachgedacht, was er fir sie bauen kénn-
te. Phoebe war bei mir und hat gefragt: ,Lieber Onkel
Karli, kannst du mir bitte ein Hochhaus bauen?” Das war
eine gute Idee. Ein Hochhaus, das sie auch zum Entspan-
nen nutzen kann.

Ich Uberlegte nicht lange bis ich mich entschieden habe,
das Hochhaus fur alle meine Nichten und Neffen zu bau-
en. Also war ich im Bauhaus und habe das ganze Bau-
material eingekauft, das ich brauchte.

Am ndchsten Tag war das Wetter schon und ich habe
gleich angefangen zu arbeiten. Es war anstrengend, aber

ich habe viel Spal3 dabei
gehabt. Es hat auch gedau-
ert bis ich das Hochhaus fertig

gestellt hatte. Phoebe, Linnea, Nils

und Lars haben sich sehr gefreut. Die Kinder haben Spald
gehabt und weil die Erinnerung so schon ist, hoffe ich,
dass das Hochhaus noch lange stehen bleibt.

Fischteich

Weil ich viel Erde im Garten brauchte, habe ich einmal
eine Grube gegraben. Nachdem nun ein grof3es Loch im
Garten war, haben wir darber nachgedacht, uns einen
Swimmigpool zu bauen, aber nach langem hin und her
reden haben wir uns fir einen kleinen Fischteich ent-
schieden. Und das ist uns auch gelungen.

Ich habe den Grof3teil der Grube ausgegraben — nicht
mit einem Bagger, sondern alles mit der Hand! Mit mei-
nem Bruder Michael haben wir schon friher einmal Gber
den Fischteich gesprochen und er hat uns seine Hilfe an-
geboten. Es hat auch nicht lange gedauert und schon
war er bei uns. Er war eine grof3e Hilfe. Das Wetter war
heifl, und wir haben als ganze Familie Bierbaum den
Fischteich fertig gestellt.

Als alles fertig war, haben wir alle eine grol3e Freude ge-
habt. Wir sitzen auch sehr oft beim Fischteich, weil dort
die Sonne scheint. Es ist perfekt zum Energie tanken —
das braucht der Korper.

Ich habe immer viel zu tun, aber ich brauche auch viel
Zeit zum Abschalten und zum Ausruhen.
Ich konnte noch viel erzdhlen, aber leider Arbeit ist Ar-
beit. Jetzt ist Herbst, da gibt es wirklich viel zu tun im
Garten und ich bemUhe mich, es zu schaffen.

Karl



HEIMTHERAPIE

EINDEUTIGE ENTSCHEIDUNG FUR DIE HEIMTHERAPIE

Ich weil3 seit Februar 2014, dass ich MPS Typ VI habe.
Einige Monate nach meiner Diagnose begann ich mit
der wochentlichen Enzymersatztherapie in Form einer
Infusion im Krankenhaus. Zum Gluck war das komplette
Personal dieser Station immer sehr freundlich und zuvor-
kommend, sodass mir der Weg dorthin nicht so schwer-
fiel.

Dann kam ,Corona” und mir wurde die Heimtherapie
bewilligt. Ich habe schon friiher von anderen MPS-Pa-
tient*innen gehort, wie toll es ist, die Enzymersatzthera-
pie zuhause zu bekommen.

Beim ersten Mal war ich natUrlich sehr gespannt, wie
das Ganze ablaufen wird. Mein damaliger Dipl. Kranken-
pfleger kam punktlich zum vereinbarten Termin. Erich,
mein Ehepartner, und ich fanden ihn sofort sehr sympa-
thisch. Zuerst hat er bei mir Temperatur, Blutdruck und
Sauerstoff im Blut gemessen und anschlieend wurde
mir ein gelber Venflon, der sehr diinn und fir die Venen
schonend ist, gekonnt gesetzt. Zuletzt bereitete er die
Infusion zu, die ohne Verzdgerung starten konnte. Die
ganze Behandlung dauert bei mir ca. finfeinhalb Stun-
den. Natdrlich ist diese um einiges klrzer als eine Spitals-
therapie. Man erspart sich die Fahrzeit und es gibt dabei
keinen Leerlauf. Zur Heimtherapie ist noch unbedingt zu
erwahnen, dass es auch maglich ist, den Ort zu wech-
seln. Wer zum Beispiel zwei Wohnsitze hat, muss nur
rechtzeitig den aktuellen Aufenthaltsort melden und
schon klappt alles.

Von meinen Freunden kam o6fters die Frage:,Was macht
man in dieser Zeit?” und ich antwortete: Ich kann mich
mit meiner Infusion frei bewegen, wir plaudern viel, trin-
ken Kaffee, dann beschdftige ich mich z.B. mit Lesen da-
mit mein(e) Dipl. Krankenpfleger*in am Laptop arbeiten
kann — so vergeht die Zeit wie im Fluge.”

Man kann nur hoffen, dass es bald fur alle MPS-Pa-
tient*innen mit Enzymersatztherapie eine Wahlmaog-
lichkeit gibt, ob sie die Infusion zuhause oder im Spital
verabreicht bekommen mdchten. Ich, vertraut mit bei-
den Moglichkeiten, wirde mich eindeutig flr die Heim-
therapie entscheiden, weil dieses Prozedere fir mich bei
weitem nicht so anstrengend ist!

Brigitte
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UNSER WEG ZUR HEIMTHERAPIE

Wir versuchen schon seit langerer Zeit fiir Manuel
die EET zu Hause zu bekommen, leider wurden wir -
wie so viele andere - immer wieder abgelehnt.

Der Grund dafiir waren immer wieder die Kosten.

Da Manuelim September 2021 in die Schule gekommen
ist, war es mir das ganze Jahr Gber schon immer ein gro-
Bes Anliegen bis dahin die Genehmigung fur die Heim-
therapie zu bekommen. Es wére fir Manuel schlimm
gewesen, wenn er jede Woche einen Schultag versau-
men wirde oder direkt nach der Schule ins Krankenhaus
fahren musste. Wieder ware sein gro8er Bruder Gabriel
den ganzen Nachmittag Uber alleine und das war fr ihn
schon recht schwer.

Nachdem ich im Juli von der OGK mit den Worten ,Ha-
ben Sie Geduld” vertrostet wurde war meine Geduld je-
doch am Ende.

Auf Anraten der Case Managerin im Ambulatorium
Zwettl nahm ich Kontakt mit der Ombudstelle der OGK
auf. Der zustandige Herr war von Anfang an sehr freund-
lich und bemiht.

Er meinte, es solle eine dsterreichweite Losung gefun-
den werden. Auf mein Dréngen und die Information hin,
dass Manuel im September in der Schule beginnt und es
dann echt sehr mihsam ist nachmittags mehrere Stun-
den ins Krankenhaus zu fahren, hat er versprochen sich
darum zu kimmern.

Ich lieB ihm ein paar Wochen Zeit, danach habe ich wie-
der via Mail Kontakt aufgenommen. Immer hiel$ es es
wurde daran gearbeitet und ich solle Geduld haben.
Meine Antwort darauf war nur mehr, dass es schén und
gut ist, geduldig zu sein nur kann ich das bald nicht
mehr. Es ist fir Manuel unzumutbar von 7.30 bis 12 Uhr
in der Schule zu sitzen und dann bis mindestens 19 Uhr

im Krankenhaus zu sein. Denn die EET lauft 4,5 - 5 Stun-
den und es dauert oft lange bis ein Arzt Zeit hat die In-
fusion abzuhdngen. Das konnte ich fir mein Kind nicht
zulassen.

Als ich kurz darauf wieder die Antwort bekommen habe,
sie hatten sich noch nicht entschieden, habe ich kurzer-
hand Herrn BM Mdckstein eine Mail geschrieben und
unsere Situation ausfihrlich erklart. Diese Mail wurde
beantwortet und ich erhielt eine Empfehlung wohin ich
mich wenden soll.

Doch in dem Moment als ich mich dorthin gewandt
habe, hatte sich alles erledigt, denn quasi im gleichen
Augenblick erhielt ich die erlésende Nachricht, dass wir
fur Manuel eine Genehmigung fir die Heimtherapie be-
kommen.

Es ist uns so ein riesiger Stein vom Herzen gefallen!
Manuel ist Uberglicklich, nicht mehr ins Krankenhaus
zu muUssen, den Nachmittag zu Hause im gewohnten
Umfeld zu verbringen und einen geregelten Alltag zu
haben. Er kann wahrend der Infusion seine HausUbung
erledigen und mit seinem Bruder spielen. Wir brauchen
nicht jede Woche eine Betreuung fiir Gabriel. Die gesam-
te Familie geniel3t dieses Privileg in vollen Zlgen.
Kleinigkeiten - wie die Bewilligung von Portnadeln, die
vorerst mit der Begrindung sie seien keine Kassen-
leistung abgelehnt wurden - wurden inzwischen (aus-
nahmsweise) auch genehmigt. Wir freuen uns sehr auf
ein normaleres Leben ohne wdchentliche Krankenhaus-
aufenthalte!

Ich hoffe nur, dass es wirklich bald eine dsterreichweite Ei-
nigung gibt, sodass auch fur alle anderen MPS-Patienten,
die eine Heimtherapie mdchten, positiv entschieden wird.

Rosemarie
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HEIMTHERAPIE

EIN LANGER WEG ZUM HAPPY END

Ich denke immer darUber nach, welche Chancen wir hat-
ten, um unser Leben mit MPS zu vereinfachen.

Unsere Geschichte fangt mit der Diagnose meines Soh-
nes Faruk an. Damals horten wir zum ersten Mal von Mu-
kopolysaccharidosen. Nachdem wir diese Informationen
verarbeitet hatten, hofften wir immer darauf, dass bald
ein Medikament gefunden werden wirde.

Studienteilnahme und Zulassung

Mit der Teilnahme an der Vimizim-Studie in Mainz war
der erste Schritt fir uns getan. Wir waren froh, dass Faruk
fUr die Studie ausgewahlt wurde und er schon friih eine
Chance auf ein Medikament hatte. Jede Woche flr zwei
Tage von Wien nach Mainz zu fliegen oder zu fahren war
aber auch anstrengend fir Faruk und auch fir uns als
Familie. Wahrend dieser Zeit haben wir uns gewlnscht,
dass das Medikament bald in Osterreich zugelassen wird
und wir die Infusion zu Hause in Wien bekommen kénn-
ten. Natdrlich winscht man sich immer das Beste fiir
sein Kind. 2014 wurde das Medikament zugelassen und
mein Sohn bekam von da an seine wochentlichen Vimi-
zim-Infusionen in der Kinderklinik im AKH in Wien. Wir
waren natUrlich zufrieden, aber es war noch kein Happy
End. Faruk musste fur die Enzymersatztherapie (EET) so-
gar in der Klinik Gbernachten.

EET in der Klinik - oder besser daheim?

Der nachste Schritt fUr uns war es daftr zu kdmpfen,
dass mein Sohn seine Enzymersatztherapie zuhause
bekommen kann. In den letzten sieben Jahren haben
wir immer wieder versucht, den Antrag bei der Kran-
kenkasse durchzubekommen. Auf dem normalen Weg
hat es nicht funktioniert, also klagte ich die Wiener Ge-
bietskrankenkasse. Wir hatten Kontakt mit der Arbeiter-
kammer, mit Politikern, Burokraten und Vereinen. Es gab
viele Treffen und Gesprache. Gemeinsam mit Michaela
Weigl haben wir auch immer wieder die nachsten Schrit-
te geplant. Die Frage war immer — wie kbnnen wir unser
Ziel erreichen und Erleichterung finden? Ein langer Weg
stand uns bevor. Wir gaben nie unsere Hoffnung auf.

Der MPS-Verein, Arzte, Briefe, Untersuchungen, Termine,

Gesprache, Einspriiche, Nachrichten, Vereinbarungen,
Stress, Erschopfung und grol3e Hoffnung haben uns jah-

relang begleitet.

Nach sieben langen Jahren gab es endlich eine positive
Entscheidung: Die Heimtherapie wurde bewilligt, mein
Sohn darf seine EET endlich zu Hause bekommen.

Ist das unser Happy End? FUr die Enzymersatztherapie
auf jeden Fall!

Doch fiir unsere stetigen Bemihungen gibt es kein Ende.
Wir suchen immer nach Neuem und fragen uns welche
neuen Studien, Therapiemoglichkeiten, Hilfsmittel oder
Medikamente es gibt. Fir uns steht auch die Frage nach
der Schule, einem Job und Beratung diesbezuglich im
Raum.
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Krankheitspausen gibt es nicht

Wir winschen uns, dass unsere MPS-Kinder eine mog-
lichst gute Lebensqualitdt haben, ein eigenes Leben
fihren und selbststandig sein konnen. Sie sollen Freude
und Spald haben und durch unsere Bemihungen und
auch unsere Kdmpfe ein bisschen Normalitdt im Alltag
bekommen.

Als Mama denke ich oft daran, was als nachstes passie-
ren wird. Man darf die Hoffnung nicht verlieren, man
sollte positiv denken und flreinander da sein, damit
sich die MPS-Patienten nicht allein fihlen. Mein Sohn
sagt manchmal: ,Mama ich bin mude, ich kann diese
Belastungen nicht mehr aushalten, ich will eine Pause
machen. Wie kann man mit dieser Krankheit eine Pause
machen? Wir mussen Wege finden, achtsam sein, ge-
meinsam mit dem Kind nach Losungen suchen. Mein
Sohn hat recht — es ist anstrengend immer unter Stress
zu sein, das ist erschopfend. Aber all das gehort zum Le-
ben mit MPS.

Hindernisse aus dem Weg raumen

Wir haben also die Heimtherapie bekommen, aber das
ist noch kein Happy End fUr alle anderen Patienten in
Osterreich.

Wenn alle Politiker, Fachleute und Entscheidungstrager
bemerken wirden, wie sich so eine positive Erledigung
auf den Alltag der MPS-Familien auswirkt, wirden Sie
vielleicht anderes darlber denken, schneller handeln
und Entscheidungen treffen, die auch fur alle anderen

Patienten gleich ausfallen — egal bei welcher Kranken-
kasse sie versichert sind und egal wo sie wohnen. Durch
eine solche Bewilligung werden die Schwierigkeiten im
Alltag einer MPS-Familie reduziert, die starke Belastung
der Familien erleichtert, ein wenig Ruhezeit fur die MPS-
Patienten ermoglicht.

Wulrden sich die Verantwortlichen doch einigen und
nicht immer Ausreden haben, die unseren Weg er-
schweren! Wirden sie doch fUr die Familien, flr die MPS-
Patienten entscheiden! Fur sie ist jede Stunde wertvoll.
Jede Stunde ohne Stress, ohne Belastung und ohne Sor-
gen ist gut fUr sie, fur ihren Kérper und fir ihre Seele.
Selbst eine halbe Stunde ist sehr wertvoll fir uns, damit
wir gltcklich sind und Kraft tanken kénnen.

Wir wollen nicht, dass man uns unnétige Hindernisse in
den Weg legt - unser Alltag ist schwer genug! Wir win-
schen uns Erleichterungen, damit unser Leben mit MPS
auch schon sein kann. Jede Kleinigkeit wirkt bei uns so
wie ein Wunder.

Gilsen
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HEIMTHERAPIE - UNENDLICHE GESCHICHTE ODER DOCH NICHT ?

Aus dem Newsletter,,Schwerpunkte und Netzwerke fiir
Seltene Erkrankungen”, Ausgabe 3/2021, September:

Im Wiener Modellprojekt haben Stadt Wien bzw.
der Wiener Gesundheitsverbund und die Osterrei-
chische Gesundheitskasse eine fiir die Wiener Pa-
tientinnen und Patienten optimale Lésung gefun-
den. Das Modellprojekt erfordert jedoch ein gutes
Zusammenspiel verschiedener Akteure: Wahrend
die Diagnostik und Anbehandlung im Allgemeinen
Krankenhaus der Stadt Wien erfolgt, findet die Wei-
terverordnung der Enzymersatztherapie durch den
niedergelassenen Bereich statt. Die Verabreichung
der Therapie selbst erfolgt in Heimtherapie.

Fiir das Modellprojekt konnten sich Stadt Wien bzw.
der Wiener Gesundheitsverbund und die Osterrei-
chische Gesundheitskasse in guten Verhandlungen
auf eine Kostentragung der sehr teuren Heilmittel
im AusmalB von 60 % Wiener Gesundheitsverbund
und 40 % Osterreichische Gesundheitskasse eini-
gen. Ziel der Verhandlungen war es, eine fiir die Wie-
ner Patientinnen und Patienten gute Versorgung am
Best Point of Service zu schaffen. In einem weiteren
Schritt geht es nun auch darum, die Pharmaindust-
rie als Partner mit an Bord zu holen. Eine patientin-
nen- und patientenorientierte Versorgung mit sehr
teuren Medikamenten erfordert auch die Mithilfe
und Unterstiitzung der Pharmaindustrie in Form
von Preismodellen und der Ubernahme der Kosten
der Heimtherapie wie dies im internationalen Ver-
gleich iblich ist. Die Osterreichische Gesundheits-
kasse mochte sich an dieser Stelle ausdriicklich bei
der Stadt Wien und dem Wiener Gesundheitsver-
bund fiir die konstruktive Zusammenarbeit bedan-
ken.

Wir sind bestrebt, gemeinsam mit den Bundeslan-
dern eine gute Losung fiir all unsere anspruchsbe-
rechtigen Patientinnen zu finden.

Dr. Arno Melitopulos, Bereichsleiter

Gesundheitssystem & Qualitat,
Osterreichische Gesundheitskasse

72

Zu dieser Errungenschaft des sog. Wiener Modellprojekts
gibt es im gleichen Newsletter Kommentare von Dorothea
Méslinger, Daniela Karall und Florian Lagler - alles hoch-
karcitige MPS-Spezialisten, die uns in der MPS-Gesellschaft
bestens bekannt sind. Aulserdem ein Kommentar von Kri-
sztina Juhasz von der AK Wien, die den Rechtsschutz flir eine
Familie ibernommen hatte, als diese die damals noch Wie-
ner Gebietskrankenkasse wegen Verweigerung der Heim-
therapie geklagt hatte. Auch ich hatte einen Kommentar
verfasst, der dann im Editorial des Newsletters erschien.

Kommentar Dorothea Moslinger,

Stoffwechselamb. Univ. Klinik fiir K&J, Wien
Prinzipiell ist es natUrlich sehr erfreulich und nach lan-
gen Verhandlungen sowas wie ein Durchbruch, aber
im Moment gilt es leider ja nur fur Wien und nur fur die
Patientinnen, die bei der OGK versichert sind, nicht fir
die bei den anderen Kassen. Also kann man nur teilweise
zufrieden sein, auch wenn ich sehr froh bin, dass zumin-
dest das geschafft ist.

FUr unsere derzeit in der Tagesklinik betreuten Patient-
Innen an der Padiatrie dndert sich im Moment leider
nichts, da sie entweder bei der ,falschen” Krankenkas-
se versichert sind oder aus einem anderen Bundesland
kommen, wofUr die derzeitige Regelung nicht gilt.

Kommentar Daniela Karall,

Stoffwechsel, Univ. Klinik fiir K&J, Innsbruck

Bei uns in Tirol sind 2 Kinder mit EET in Heimtherapie,
eines mit LAL-D und eines mit MPS II. Bei beiden ist dzt.
vorgesehen, dass Klinik und BVAEB, bei der beide ver-
sichert sind, sich die Kosten teilen. Allerdings wird bei-
derseits das Erreichen einer einheitlichen, bestenfalls
bundesweiten und fur alle Kassen geltenden Regelung
angestrebt. Die Verhandlungen laufen ... Dafur sind wir
ersucht worden, einerseits die State-of-the-art Imple-
mentierung der EET (Also, ab wann kann diese erfolgen?
Im Allgemeinen nach 4-6 stationar problemlos erfolgten
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Infusionen) und andrerseits die Vorteile der EET fur Be-
troffene und deren Familien schriftlich zur Verfigung zu
stellen.

Kommentar Florian Lagler,

Clinical Research Center Salzburg GmbH

Ich personlich habe mit Heimtherapie sehr gute Erfah-
rungen gemacht.

Fur viele Patientinnen hat diese Versorgungsform enor-
me Vorteile und es handelt sich keineswegs um eine rei-
ne Komfortfrage. Die Riickmeldungen, die ich von den
speziell geschulten Infusionspflegenden erhalte, sind
mir eine grofe Hilfe in der Betreuung meiner Patient-
Innen. Insofern wirde ich es sehr begrtf3en, wenn die
Form der Versorgung vorrangig von medizinischen bzw.
Patientinnen-Faktoren abhangt und nicht davon, wer
die Arzneimittelkosten tragen muss.

Das beschriebene Modell kdnnte ein wichtiger Schritt in
die richtige Richtung sein. Ich hoffe sehr, dass es sich be-
wahrt und andere Bundeslander ebenfalls Fortschritte in
dieser Angelegenheit machen werden.

Kommentar Krisztina Juhasz,

AK Wien, Sozialversicherung, Rechtsabteilung

Frau N. wollte fur ihren minderjahrigen Sohn, der an Mu-
koPolySaccharidose (MPS) leidet, erreichen, dass er seine
wochentlichen Infusionen kinftig als Heimtherapie er-
halt. Sie erhoffte dadurch eine Vereinfachung des Alltags
und eine psychisch weniger belastende Behandlung
fr ihren Sohn. Ihr Antrag bei der OGK wurde zunachst
abgelehnt, obwohl eine Therapie zu Hause medizinisch
grundsatzlich moglich war. Im Hintergrund dieser Ent-
scheidung stand die ungeldste Finanzierung dieser kos-
tenintensiven Enzymersatztherapie als Heimtherapie.
Die Arbeiterkammer hat den Rechtsschutz tUbernom-
men und beim Arbeits- und Sozialgericht Wien eine Kla-
ge eingebracht.

Durch die konstruktive Zusammenarbeit der unterschied-
lichen Institutionen, mit Unterstitzung der Stadt Wien
und durch partnerschaftliche Zusammenarbeit mit der
OGK konnte eine auBergerichtliche positive Losung und
ein,Best Point of Service” firr die Familie erreicht werden.
Das nun erreichte Projektmodell in Wien und die Kosten-
Ubernahme ist aus Sicht der Arbeiterkammer sehr zu be-
grdBen. Dennoch ist die Weiterentwicklung dieses Pro-
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jektmodells zur Heimtherapie als Standardtherapieform
notwendig. In Anbetracht der neuen Struktur der Kran-
kenversicherungstréger und der geplanten Leistungs-
harmonisierung wird von der Arbeiterkammer auch eine
bundeseinheitliche Losung flr alle Versicherten gefordert.

Kommentar Michaela Weigl,

MPS-Austria

Das Verhandlungsergebnis von OGK und Stadt Wien freut
mich prinzipiell sehr! Aber: In Bezug auf MPS sehe ich es
auch mit einem weinenden Auge, denn aktuell bringt es
far die uns bekannten MPS-Patienten noch keinerlei Ver-
besserung. Das liegt daran, dass dieses Modell a) bislang
nur fur Wien gilt und b) nur fUr jene Patienten, die bei der
OGK versichert sind. Es gibt also wieder und immer noch
Patienten — und leider auch Kinder — die vollig durch den
Rost fallen. Es fallt mir unendlich schwer das einfach so
hinzunehmen, deshalb kann diese Losung auch nur ein
guter Anfang fir etwas sein, das noch ausgebaut und
verbessert werden muss. Wir mussen endlich von diesen
Einzelfallentscheidungen wegkommen, es braucht eine
Osterreichweit einheitliche Losung!

Eine unserer Familien hatte die zustandige Krankenkas-
se geklagt; die Genehmigung fir die Heimtherapie des
Jungen kam erst Jahre nach der ersten Verordnung, aber
noch vor dieser aktuellen Einigung. So konnte er seine En-
zymersatztherapie im Sommer schon ganz unbeschwert
auch wahrend der MPS-Therapiewoche und des Fami-
lienurlaubs in Heimtherapie erhalten. Ich nehme an, dass
diese Hartnackigkeit und letztendlich auch die Klage ein
hilfreicher Anstof fir eine mogliche Gesamtlésung waren
— zumindest wurde das Argument einer Gesamtlésung
immer wieder erwahnt, wenn wir ungeduldig wurden.

Es tut mir weh zu sehen, dass wir sogar in Wien, wo die-
ses Modell nun herkommt, ein weiteres MPS-Kind haben,
das trotz dieser Losung keine Heimtherapie bekommt.
Das Madchen hat die gleiche Diagnose (MPS IVA), wird im
gleichen Krankenhaus (AKH Kinderklinik) behandelt. Sie
ist aber nicht bei der OGK versichert: das K.O-Kriterium,
deshalb muss sie weiterhin wochentlich ins Krankenhaus.
Dabei waére ihr Leben mit Heimtherapie gerade jetzt als
Schulanfangerin um so vieles leichter! Es ist eine scho-
ckierend ungerechte Ungleichbehandlung, die ich mir in
einem Land wie unserem nicht erwarten wiirde.

Warum wird hier nicht mit gleichem Maf3 gemessen, war-
um nicht objektiv nach medizinischen Kriterien entschie-
den? Warum geht es nur um die Kostentibernahme und
nicht um das Wohl der Patienten? Warum spricht man von
hohen Kosten und therapiert dennoch im Krankenhaus,
obwohl es zu Hause billiger wéare? Weil das Geld daftir aus
dem, richtigen” Topf kommen muss. .. Es bleibt zu hoffen,
dass die Entscheidungstrager erkennen, dass alle Men-
schen gleich wertvoll sind. Egal aus welchem Bundesland
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LEBEN MIT MPS

sie kommen und wo sie versichert sind, ihr Wohl muss
im Vordergrund stehen und als Entscheidungsgrundlage
dienen.

Jurser Ziel it o5 edne gleichwertige Behandiung der
Versicharien in silen Bungdeslingern o ermbglichen
Cerade aber bed aufwindigen Theraplen, die nur in
Dumarmimaenaroeit mit dem Spitalsbergich erfolgen
ldnnen und damit mi Kostenbetetligung der jeweiligen
Bundesiander verbunden sind, rst die Sachdage koo
Schriftweise ergrbeitet die OCGH. Lisungsmaodeils *

G

Caterraichische
Gosundheliikasie

OGK trterveichisehe Girvadhaibikassa

Erganzung zu meinem Kommentar:

Seit ich diesen Beitrag verfasst habe, habe ich weitere
Uberraschungen erlebt. Das beschriebene Madchen in
Wien ist nun doch mit ihrer Mutter bei der OGK versichert,
was eigentlich bedeuten sollte, dass sie nach diesem Mo-
dell ab sofort auf Heimtherapie gesetzt werden kann.
Nun, dem ist scheinbar nicht so, da bedarf es noch be-
stimmter Eingaben im Krankenhaus und es heifst immer
noch, bitte warten”

Ein weiterer Patient, der so wie es von Dr. Arno Melito-
pulos oben beschrieben ist, Wiener und bei der OGK ver-
sichert ist, der im AKH diagnostiziert und anbehandelt
wurde, hat im August wiederum einen Bescheid von der
OGK bekommen, dass die Heimtherapie nicht genehmigt
wird, weil es sich bei der Elaprase (sein Medikament) um
ein Medikament handelt, das nur im Krankenhaus verab-
reicht werden darf. Das Karussell dreht sich also noch im-
mer. Oder wie erklart man sich, dass wir sechs (6!) Patien-
ten kennen, die genau dieses Medikament seit Jahren in
Heimtherapie erhalten? Diese Patienten leben in OO, NO,
Vorarlberg, Tirol und in Wien. Das ist etwas, das wir bei al-
ler Liebe und aller Geduld nicht verstehen und auch nicht

SENDUNG VOM 5.6.2019

akzeptieren konnen. Es ist eine Ungleich-
behandlung, die ihresgleichen sucht.

Wir hatten deswegen schon im Juni 2018 eine Sendung
beim Blrgeranwalt. Dieser hat das Thema nun noch ein-
mal aufgegriffen und am 23.10. 2021 eine weitere Sen-
dung dazu gebracht. Hier wurde ein Zitat von Dr. Andreas
Krauter (Chefarzt OGK) verlesen: ,Die &sterreichische
Gesundheitskasse ist gerade dabei die Rahmen-
bedingungen fiir die Heimtherapie fiir Herrn K. zu
schaffen, damit dieser sie am Ort der Wahl - sei es in
Wien oder NO - bekommen kann/.. und dann weiter:
Unser Ziel ist es eine gleichwertige Behandlung der
Versicherten in allen Bundeslandern zu ermdglichen.
Gerade aber bei aufwandigen Therapien, die nur in
Zusammenarbeit mit dem Spitalsbereich erfolgen
kénnen und damit mit Kostenbeteiligung der jewei-
ligen Bundeslander verbunden sind, ist die Sachlage
komplex. Schrittweise erarbeitet die OGK Lésungs-
modelle.”

Das ware mehr als winschenswert, denn wir mussen
endlich wegkommen von diesen Einzelfallentscheidun-
gen, hin zu einer praktikablen Losung fur ganz Osterreich,
die dann auch wirklich fur alle gilt.

Das Modell der Kostenteilung - wie im Wiener Modellpro-
jekt - ist ein gutes Modell und wird seit mehreren Jahren
auch in OO (damals OOGKK und Land OO) und - soweit
mir bekannt ist - in Niederosterreich mit einer anderen
Krankenkasse erfolgreich praktiziert.

Michaela Weigl

PS. Zum Zeitpunkt der Drucklegung dieses MPS-Falters
wartete genannte Familieimmer noch auf
die erste Heimtherapie.

_SENDUNG VOM 23.10.2021
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KINDERREHAZENTREN

LEUWALDHOF & JUDENDORF STRASSENGEL IM VERGLEICH
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Judendorf Strassengel bei Graz und der Leuwaldhof
im Luftkurort St. Veit (Nahe Salzburg) sind beides
sehr gute Rehazentren. Meine Erfahrungen in beiden
Einrichtungen sollen MPS-Familien die Entscheidung
erleichtern, welches Zentrum sie wahlen, wenn sie
einen Reha-Aufenthalt planen.

Das Haus.

Judendorf Strassengel gibt es bereits seit einigen Jahrzen-
ten, gehort aber trotzdem zu einem der modernsten Re-
hazentren in Osterreich. Die Kinder-Reha ist in einem ex-
tra Gebdude untergebracht. Die Spezialisierung der Klinik
liegt im Bereich der Mobilisierung (Neurologie; Orthopa-
die; Neurochirurgie; Kinderchirurgie und Rheumatologie).
Der Leuwaldhof ist eines der neusten Kinder Rehazen-
tren und hat 2018 erdffnet. Aullerdem ist dies die erste
Rehaeinrichtung mit Familienorientierung fur Kinder und
Jugendliche mit Krebserkrankungen und Stoffwechsel-
stérungen.

Die Umgebung.

Judendorf Strassengel ist von einem grof3en Park umge-
ben. Auf dem gesamten Geldnde befinden sich befestigte
und rollstuhlgerechte Wege. Es gibt einen Minigolfplatz
und einen Kinderspielplatz mit einer groSen Sandkiste,
die bei Bedarf auch beschattet werden kann. Eine Schau-
kel fir besondere Kinder und ein Bodentrampolin sind
auch vorhanden. An diese eigene Parkanlage grenzt noch
ein weiterer, gemeindeeigener Park Uber den man muU-
helos zu einer Bank, Post, Kaffeehaus und einem Lebens-
mittelhdndler spazieren kann. Alles ist eben und kann mit
Rollstuhl ohne Schwierigkeiten befahren werden.

76

Spezielle Angebote flr behinderte ode
eingeschrankte Kinder gibt es nicht. Auch lange Spazier-
gange mit Rollstuhl sind schwierig. AufSer vielleicht mit
einen E-Rolli, aber dazu fehlt mir die Erfahrung.

Die Zimmer.
Beide Kliniken verflgen Uber Einzel- und Doppelzimmer
mit Bad und WC. In Judendorf Strassengel sipid alle Zimmer
behindertengerecht, es gibt ein Uberwdchungszimmer.
Im Leuwaldhof gibt es zwei Zimmer mit behinderten-
gerechter Ausstattung und Pflegebetten. Zuséatzlich gibt
es Familien-Appartements mit zwei Zimmern, Kiche,
Esstisch und Bad mit WC. Diese haben| entweder einen
Gartenzugang oder einen grofen Balkop.

Das Essen.
Da der Leuwaldhof speziell eine Einrichturg fur Stoff-



wechselerkrankungen ist, wird hier sehr viel
Zusammenarbeit der Erndahrungsberater und
gelegt. Das Essen wird gemeinsam mit den Therapeuten
fUr eine Woche im Voraus ausgesucht (zumindest way es
bei uns so). Die Hauptspeisen werden vom Personal por-
tioniert und ausgegeben.
In Judendorf Strassengel werden Mahlzeiten in Buffet-
form angerichtet. Es stehen drei verschiedene Gerichte
r Auswahl. An den Wochenenden wird das Mend auf
Tellern serviert. Patienten, die aus medizinischen Grin-
den @jne spezielle Diat einhalten mussen, bekommen ihr
Essenlebenfalls serviert. Ein Gesprach mit einem Didtolo-
gen/Didtologin kann angefragt werden.

iden Einrichtungen sind spezielle Nahrungskonsis-
tenzen, Didten oder Spezialnahrung kein Problem.

Die Therapien.
Folgende Therapieangebote gibt es in beiden Einrich-
tungen:
Physiotherapie, Ergotherapie, Logopadie, Didtologie,
Psychologen, Masseure, Sportwissenschaftler, Physika-
lische Therapien, Sozialarbeiter, Schwimmbad, Heilstat-

Da der Leuwaldhof Familientherapien anbietet ist es hier
moglich Geschwisterkinder mitzunehmen. Es gibt auch
einen Kindergarten. (Bitte die Einzelheiten unbedingt
mit den Zustandigen absprechen was moglich ist)

Die Begleitpersonen dirfen auch den Fitnessbereich be-
nutzen und man kann sich selbst Therapien, wie Mas-

sage, Erndhrungsberatung, Bioimpedanzanalyse ecetera
buchen. Dies ist je nach Auslastung maoglich.

Am Nachmittag und Wochenende werden fiir die Patien-
ten auch Aktivitdten angeboten. Entweder altersspezifisch
oder fir alle gemeinsam. Das kdnnen gemeinsame Spiele
oder Ausfllige sein oder auch gemeinsames Basteln.

Zum Schluss.

Wir haben uns in beiden Reha Zentren sehr wohl ge-
fihlt. Die Arzte und Therapeuten waren sehr kompetent,
das Pflegepersonal immer sehr zuvorkommend und be-
muht. Die Zimmer sind sauber, das Essen hat sehr gut ge-
schmeckt. Fritzi hat in beiden Einrichtungen Fortschritte
erzielt und wir konnten uns auch mental erholen.

Sabine

Hocoma
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ESCAPE THEROOM - ONLINE

Escape Room online - wie das gehen soll habe ich mich auch gefragt. Darauf gibt es eine klare
~ Antwort - erstaunlich gut. Uber eine Internetseite und Zoom haben wir in drei Teams so schnell

wie moglich verschiedenste Ratsel gelost, fuir die wir mit spannenden Methoden arbeiteten, die

perfekt zum Online-Konzept passten. Begleitet von einem Geheimagenten konnten wir, wenn

uns ein Ratsel zu schwer war, auch um Hilfe bitten, was fiir uns aber natiirlich nicht nétig war.

Danke fiir dieses coole Erlebnis, es war ein echt lustiger Abend!
' Michael

BRIEFING :

HiF VO AJTOHSIERTER ALERTEN TU BFFNEN -

mabrere Bagieder
ot e P AT L,

;, | (W AVA TN Bei Cluetivity beanken wir uns herzlich fiir den Sonderpreis.
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Nachdem wir traurig waren, weil unser Miitterwochen-
ende wieder mal coronabedingt verschoben werden
musste, liberlegte ich mir eine kleine Alternative zum
Trost : Warum nicht mal was gemeinsam spielen?
Wir luden auch unsere Jugend dazu ein, die natiirlich
nicht mit uns, sondern gegen uns spielen wollte. Es war
spannend bis zum Schluss, letztendlich hat die Jugend
gewonnen - mit wenigen Sekunden Vorsprung. Aber
das geheimnisvolle Ratsel haben wir alle geldst!
Michaela

Verdachtiges Nummernschild:

Lo e R L

Todesursache der drel Wissenschafltler:

CICT B
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Passwaort zum Entschlisseln des Leak-Dokuments und Senden der
E-Mail an die Medien mit der WISEMAIL 2000. Reihenfolge: von oben
nach unten:



MPS-VERANSTALTUNGEN

MUTTER(AUS)ZEIT

Nachdem es 2020 mit unserer Mltterauszeit so gar nicht
geklappt hat, waren wir fir dieses Jahr recht zuversicht-
lich.

Unser Termin Anfang Marz stand also fest. Durch den
Lockdown und die Schlieung der Gastronomie Uber
den ganzen Winter musste aber auch dieser Termin ver-
schoben werden.

Am 27.Mai war es dann endlich so weit. Es war so schon,
wieder ein bisschen Normalitdt zu leben. Wir waren in
einem wirklich netten Hotel mit exzellentem Essen un-
tergebracht und wurden rundum verwohnt. Am Abend
wurde ein Cocktail (oder auch zwei) an der Bar getrun-
ken, untertags genossen wir Massagen, Kosmetik und
das Entspannen am Pool oder im Saunabereich. Wir hat-

...UND IRGENDWANN HAT ES DOCH GEKLAPPT

Zeit wieder zu sehen. Meine
Bewunderung gilt all den Mt-
tern, die den Alltag mit ihren Kin-
dern meistern und Schule, Kranken-
hausaufenthalte, die Corona Pandemie

mit Heimunterricht usw. unter einen Hut bringen oder
sich mit Behorden rumschlagen massen. lhr alle gebt
euer Bestes und ganz viel an bedingungsloser Liebe
kommt von euren Kindern zurlck. Unsere Kinder sind
eben was ganz Besonderes!

Johannes und Thomas sind schon lange nicht mehr bei
uns. Ich empfinde ganz viel Dankbarkeit fir die Zeit mit
meinen Buben, und auch daflr, dass wir immer die Kraft

ten viel Zeit zum Entspannen und
Quatschen.

Bei wunderschonem Wetter mach-
ten wir uns am ersten Tag auf den
Weg zur Schlégener Donauschlin-
ge - ein herrlicher Rundweg hoch
Uber der Donau mit traumhaften
Aussichtsplattformen auf  den
Fluss und die herrliche Gegend.
Eine Schnitzeljagd rund um das
Hotel machte uns wieder einmal
klar, dass wir ofters gedankenlos
durch die Gegend schweifen soll-
ten, denn das Wesentliche liegt
oft im kleinsten Detail. Es war gar
nicht so einfach die richtige Pers-
pektive zu finden.

Das absolute Highlight war das
Fotoshooting mit Johannes. Im
wunderschonen Hotelgarten entstanden Bilder eines
Profi-Fotografen. Danke Johannes fir deine Arbeit mit
uns Damen. Das war sicher nicht so einfach - im Posen
sind wir halt nicht so perfekt. Umso gréBer war die Uber-
raschung als wir die wunderschdnen Bilder erhalten ha-
ben. Johannes, du hast uns eine grofle Freude gemacht!

Am meisten genielle ich bei diesen Treffen aber den
Erfahrungsaustausch mit den anderen Muttern. Erzéh-
len, Lachen, auch mal traurig sein durfen, neue Mdtter
kennen lernen. Die Freude alte Bekannte nach langerer
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hatten, so manche schwierige Situ-
ation zu meistern. Es war nicht im-
mer leicht... der Weg war oft stei-
nig, aber wir durften ihn zu Ende
gehen.

Mein Glaube gibt mir Sicherheit,
[l dass es ihnen da, wo sie jetzt sind,
gut geht. Die Erinnerungen blei-
ben, genauso wie der Platz in unse-
rem Herzen.

Ohne meine beiden Buben hatte
ich euch alle nicht kennengelernt -
so viele starke wunderbare Frauen.
Da ist so eine Vertrautheit von An-
fang an, so viel was uns verbindet.
Ich bin stolz, noch immer Teil dieser
J groen MPS-Familie zu sein.

Dieses Jahr waren auch einige un-

serer erwachsenen Tochter mit — es
sind grof8artige junge Frauen. Auch fr meine Theresa ist
die MPS- Familie sehr wichtig, und ich habe mich gefreut,
als sie dieses Jahr bei der Therapiewoche in Wagrain ein
paar Tage bei der Kinderbetreuung mithelfen durfte.

Danke Michaela fur deine viele Arbeit und Sorge um je-
den einzelnen in dieser grollen MPS-Familie.

Annemarie Rieger
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Die Therapiewoche ist das Highlight des Jahres fir uns und bringt das ganze Jahr lang Freude.
Erst die Vorfreude bis es los geht, dann die grof3e Freude, wenn wir mittendrin stecken und
auch hinterher immer wieder, wenn wir uns dankbar zurtick erinnern. Dankbar fur die schéne
Zeit, die wir miteinander genieen kdnnen. Dankbar fUr das grofartige Therapieprogramm,
fur die liebevolle Kinderbetreuung. Dankbar fur die Workshops, fir die Arztgesprache, fir die
gewonnene Mobilitat, fUr alles was wir dort - auch voneinander - lernen durfen. Dankbar fur
besondere Erlebnisse, die wir im normalen Alltag so nicht kennen. Dankbar fir die wunder-
schone Gemeinschaft, in der einfach jeder angenommen ist und dazugehort. Dankbar flr das
gemeinsame Lachen, auch fir das Weinen, fir Trost und Ermutigung.
Aber ganz besonders dankbar sind wir fir unser ehrenamtliches Dream-Team, das so eine
Woche, aber auch andere MPS-Veranstaltungen im Jahresablauf, erst ermoglicht. Der Grol3teil
unseres (Therapiewochen-)Teams ist hier mit Foto abgebildet. Von manchen hab ich leider
nicht das passende Bild, doch auch sie sollen hier mit Nachdruck erwahnt sein:
Michael Polly als langjéhriges Vorstandsmitglied. Als Teil unseres Dream-Teams Therapiewoche
2021 fehlen auf den Bildern Susanne Kircher, Florian Lagler, Ulrike Ihm, Natascha Riepl, Herbert
Battisti, Anna-Sophia MUhl, Kristina Hasenauer, Jan Boor, Johannes Weigl, Theresa Rieger und
Simone Fleischhacker.
Miteinander Perspektiven Schaffen - jawohl, das tun wir. Gemeinsam verandern wir unsere
kleine MPS-Welt, auf dass sie schoner, bunter und lebenswerter wird.
In diesem Sinne: Make Patients Smilel

Michaela Weigl




MPS-THERAPIEWOCHE

UNSER HIGHLIGHT DES JAHRES - ZUM 20. MAL

Alle guten Dinge sind drei - das war
nach 2014 und 2016 unsere drit-
te Therapiewoche im Hotel Alpina
Wagrain. Es ist schwer zu sagen wer
sich darUber mehr freute: unsere
reizenden Gastgeber Cathrin und
Roland Wiesbacher oder die MPS-
Familie? Jedenfalls verbrachten wir
eine wunderbare Woche bei Ihnen,
in der es uns an nichts gefehlt hat.
Wir hatten reichlich gutes Essen,
wunderschéne neue Zimmer, ein
nagelneues Fitness-Studio, das gan-
ze Hotel nur fUr uns allein und vor
allem eine wirklich liebevolle Be-
treuung. Es war schén zu spuren,
dass wir von Herzen willkommen
sind.

Kinderbetreuung:

Anna Prahofer, Denise Adelsberger, Katharina Gaffal,

Michael Messenbock, Theresa Rieger, Michael Weigl, Beatrice Wild
Foto- und Videoteam:

Johannes Weigl, Martin Weigl, Beatrice Wild

Physiotherapie und Ergotherapie:

Tina Zimmerberger, Kristina Hasenauer, Anna-Sophia Mahl,

Julian Bogensperger, Tobias Forster

Medizinische Gesprache: Susanne Kircher, Ulrike Ihm, Natascha Riepl
Osteopathie: Richard Kihnhauser, Michael Hasenknopf
Massagen: Hermine Reitbock, Harald Meindl, Lukas Wiesbacher
Zahnarztliche Konsultation: Alfred Wiesbauer

UNSER DREAM-TEAM

Die MPS-Therapiewoche ist unser wichtigstes und gleichzeitig grotes Projekt. Was diese Woche leis-
ten kann, ist einzigartig - so wie das Projekt selbst. Mit keinem anderen Projekt kdnnen wir so vielen
MPS-Patienten gleichzeitig und nachhaltig helfen, ja sogar ihr Leben verandern. Leben braucht Be-
wegung, und das ist es, was wir den Betroffenen hauptsachlich vermitteln, was wir wahrend dieser
Woche mit ihnen trainieren und was wir sie lehren.

Neben all der Therapie sind noch zwei andere Punkte sehr wesentlich: der gegenseitige Erfahrungs-
austausch zwischen den Betroffenen, der eine wahre Schatzkiste fir uns darstellt, weil wir voneinander
mehr lernen kdnnen als uns je ein Arzt vermitteln kénnte. Und die Entlastung der Eltern, die durch die
anstrengende Betreuung ihrer Kinder oft vollig erschopft sind. Das leisten wir in Form einer Kinderbe-
treuung wahrend der Therapieeinheiten mit einem professionellen Team aus Padagogen, Behinderten-
fachbetreuern, Sozialpddagogen, Pflegekraften und erfahrenen Geschwisterkindern.
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Ein gro3es Dankeschon an alle Menschen, die diese Woche durch finanzielle
Unterstiitzung, personlichen Einsatz oder Warenspenden ermoglicht haben.

Simulationstraining: Florian Lagler, Jan Boor
Rolfing: Herbert Battisti

Cranio Sacral Therapie: Ulrike Kaser
Feldenkrais: Petra Mistelberger, Teresa Moser
Hundetherapie: Patricia Mauernbdck mit Aurora
Linedance: Karin und Rudi Kientzl
Kreativworkshop: Sigrid Meindl|

Tennis: Helmut und Werner

Zumba: Kristina Hasenauer

Technik: Martin Weig|

Organisation:

Michaela Weigl, Christine Hauseder, Anna Prahofer

HERZLICHEN DANK!

A\

I

Eckdaten 2021

o
<
T
<

125 Teilnehmer, 26 Patienten

15 Therapeuten, 3 Arzte, 7 Kinderbetreuer

3 Workshops (Kreativ, Linedance, Simulation)

9 Einzeltherapien

10 Gruppentherapien

Progr. Muskelentspannung, Wassergymnastik, RU-
ckenschule, Nordic Walking, Smovey, Linedance,
Tenniskurs, Feldenkrais, Zumba, Mountainbike
Insgesamt 627 Therapieeinheiten
Ausflugsprogramm
Kinderprogramm
Abendprogramm
Ubertragung
MPS-Weltkongress

TERMIN VORMERKEN:

Therapiewoche 2022
27. August - 3. September
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MPS-VERANSTALTUNGEN

MPS-THERAPIEWOCHE

IMMER NOCH TEIL DER MPS-FAMILIE...

FUr mich ist die MPS- Familie eine ganz besondere Trup-
pe. Ich selbst hatte zwei Brider mit MPS Typ IIl A. Johan-
nes und Thomas, die einen oder anderen k&nnen sich
vielleicht noch an die zwei Wirbelwinde erinnern. Durch
die zwei habe ich personlich unglaublich viel gelernt
und ohne sie wdre ich bestimmt nicht der Mensch der
ich heute bin. Unsere zwei Sternenkinder begleiten uns
nun schon einige Jahre von oben und ich bin unglaub-
lich stolz die zwei Schutzengel immer bei mir zu haben.

Dieses Jahr fand die Therapiewoche in Wagrain, Salzburg
statt. Da ich aus der Umgebung komme, konnte ich vier
Tage die Kinderbetreuung unterstitzen.,

Am ersten Tag ging es gleich am Nachmittag nach
Schladming zum Mountain-GoKart. Das Wetter war
schon und jeder war gut gelaunt. Hoch ging es mit der
Bahn und runter auf einem etwas gré3er geratenen Drei-
roller - superlustig! Jedoch hat es nicht lange gedauert
und zwei von unserer Gruppe hatten fast zeitgleich ei-
nen Unfall. Einsatz fUr unsere Schutzengel - ich bin froh,
dass den Beiden nichts Schlimmeres passiert ist und sie
mit einem Schock und Gips davongekommen sind.

Ich staune immer wieder aufs Neue was man von Kin-
dern lernen kann, egal ob von den gesunden Geschwis-
terkindern oder von Kindern mit MPS. Jedes Kind ist ein
Wunder und besonders schon ist es zu beobachten, dass
Kinder nicht urteilen und einen so nehmen wie man ist
und nicht dartber nachdenken warum sich vielleicht der
ein oder andere ein bisschen ,anders” verhalt. Kann ein
Kind den Ball nicht mit den Handen fangen - wird Ful3-
ball gespielt - so einfach ist es!

Ich personlich hatte einen ganz besonderen Moment.
Wir waren im Garten und ein junger Mann kam im Roll-
stuhl auf mich zu und fragte, ob ich mit ihm Tischtennis
spiele - klar! Ganz ehrlich dachte ich mir:,Versuchen wir
es’ Und da stand ich nach den ersten Ping und Pongs
- vollig perplex - dieser junge Mann konnte so unglaub-
lich gut Tischtennisspielen. Ihr glaubt es nicht! (Ich habe
Ubrigens haushoch verloren.) Und das hat mir wieder
gezeigt - man kann alles, wenn man es wirklich will!
Danke fUr diesen wertvollen Moment!
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Ich denke noch oft an die gemein-
samen Tage zurick und freue
mich auf die nachste Therapie-
woche mit euch! Schén nach
doch langer Zeit immer noch das
GefUhl zu haben, Teil dieser Familie
zu sein! Danke fur Alles!

Theresa




KOFFER, HUND UND VIELE FRAGEN...

Vollbepackt mit Koffer, Hund und vielen Fragen in mei-
nem Kopf, machte ich mich am Sonntag auf den Weg
nach Wagrain zu meiner ersten MPS-Therapiewoche. Ich
kannte die Therapiewoche von den Erzéhlungen meiner
Schwester, die schon seit 2006 immer wieder als Kin-
derbetreuerin dabei war, hatte aber keine Ahnung, was
mich dort tatsachlich erwarten wurde.

Angekommen im wunderschdénen Hotel ALPINA WAG-
RAIN, wurde ich schon herzlich empfangen und war
plotzlich mitten im Geschehen. Schnell die Sachen ins
Zimmer gebracht, Abendessen und schon ging es zum
gemdtlichen Beisammensein. Ich wurde kurz vorgestellt
und ab diesem Zeitpunkt hat es sich angefihlt, als ware
ich schon ein Teil der gro3en MPS Familie.

Am nachsten Morgen zeigten mir Anna und die anderen
Kinderbetreuer die Raumlichkeiten und wir starteten di-
rekt los. Da ich den Ablauf der Woche nicht kannte, war
ich total Uberrascht, wie flexibel und offen alles gestal-
tet ist. Die Angebote und Mdaglichkeiten flr die Kinder
waren fast grenzenlos und es war wirklich fir jeden et-
was dabei. Langeweile ist hier ein Fremdwort. Besonders
schon fand ich, dass auf die individuellen BedUrfnisse
der Kinder eingegangen wird. Von Ruhe Uber Action bis
zu kreativem Tun wurde alles geboten. Auch im Team
der Kinderbetreuerlnnen wurde gut aufeinander geach-
tet. Meine Sorgen, dass ich wenig bzw. nicht genug Zeit
flr meinen Hund Remus haben kénnte, waren vollig un-
begrindet. Durch den flexiblen Tagesablauf konnte ich
die Spaziergange mit Remus spontan in die Kinderbe-
treuung miteinbeziehen. Die Kinder freuten sich, wenn
sie uns beim Gassi Gehen begleiten durften. Gleichzeitig
war es fiir mich und Remus eine gute Ubung fir unsere
Ausbildung zum Mensch—-Hund Therapieteam.

Das Highlight fir Remus war bestimmt der Tag, an dem
wir die Hundetherapiestunden Ubernehmen durften. Es
war unser erster richtiger Einsatz und ich muss zugeben,
ein bisschen nervos war ich schon. Remus hat das aber
toll gemeistert und auch die Kinder waren sehr gedul-
dig mit ihm. Ich war sehr erleichtert und bin dankbar fur
diese Erfahrung, die mir gezeigt hat, dass es die richtige
Entscheidung war, diesen Ausbildungsweg mit meinem
Hund einzuschlagen.

Auch fir meine Ausbildung zur Sozialpadagogin konnte
ich in dieser Woche viel mitnehmen. Ein Begriff, den ich
in den letzten 1,5 Jahren sehr oft gehort habe, aber in
der Praxis nie gesehen habe ist INKLUSION. Am Kolleg
wird dieser Begriff auch oft im Zusammenhang mit UTO-

PIE verwendet. Die Therapiewoche war der Beweis flr
mich, dass Inklusion nicht unbedingt Utopie sein muss.
Es war so schon flr mich zu sehen, dass der Mensch im
Fokus steht und nicht der Rollstuhl, das Aussehen oder
das Alter. Jeder ist gleich wichtig, jeder wird gehort, ernst
genommen und verstanden. Das hort sich jetzt vielleicht
etwas kitschig an, aber genau dieses Gefuihl hatte ich.
Ich wurde mitgerissen von dieser ,Normalitat” (im posi-
tiven Sinne), mit der die Menschen miteinander umge-
hen. Oft ist es leider immer noch so, dass der Umgang
mit Menschen mit Beeintrachtigung von Unsicherheit,
Mitleid und Zurlckhaltung begleitet wird. Da schliel3e
ich mich nicht aus.

Die Offenheit in dieser Woche hat mir diese Unsicherheit
zu einem sehr grof3en Teil genommen. Die Krankheit ist
kein Tabu Thema. Ich konnte so viel Uber MPS lernen,
habe Fragen gestellt und Antworten bekommen.

Ein Abend, der mir besonders in Erinnerung geblieben
ist, war der an dem wir die Knicklicht Party veranstaltet
haben. Wir Uberraschten die Kinder mit den neonfar-
benen Lichtern und cooler Musik. Nicht
nur die Kinder, auch wir Erwachsenen,
tanzten und lachten im Garten.
Nach einer Woche voll Spaf, vielen
Erfahrungen, Eindricken und Ge-
sprachen sind wir sehr mUude, aber
gltcklich nach Hause gekommen.
Ich bin sehr dankbar fir die Zeit
und hoffe, dass es nicht meine
letzte Therapiewoche war!

Kathi
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MPS-VERANSTALTUNGEN

MPS-FAMILIENTREFFEN LINZ

TAGE OHNE MPS ZU FUHLEN

Am ersten Oktober waren meine Schwester Elif und ich
mit MPS-Austria im Jump Dome in Linz. Das war der ers-
te Treffounkt flr dieses Wochenende. Die MPS-Familien
sind um 16:00 Uhr eingetroffen, aber weil wir schon so
voller Vorfreude waren, waren wir schon zwei Stunden
zu frih dort.

Wahrend wir auf die anderen gewartet haben, ist mir
aufgefallen, dass mich die anderen Géste - am meisten
die Kinder - beobachtet haben und einer hat sogar ge-
fragt was ich hier mache, wenn ich doch im Rollstuhl
sitze. Er hat sich nicht selbst getraut mich zu fragen, son-
dern sein Papa. Ich habe nur geldchelt und war mir auch
nicht sicher, ob ich wirklich springen sollte, weil ich ja
MPS habe. Ich war unsicher, ob ich mich verletzen werde
oder irgendwie bldd runterfalle. Ich hatte vieles im Kopf,
bis Michaela mich gefragt hat, ob ich springen will. Ohne
zu zbgern habe ich JA gesagt. Also rein in die Socken,
her mit dem Eintritts-Armband. Das wichtigste durfte
ich nicht vergessen: meinen Asthmaspray und los ging
der Spal3. Meine Schwester Elif war immer bei mir. Beim
Springen habe ich mich so frei gefuhlt! Natdrlich musste
ich aufpassen, dass ich mir nicht weh tue, aber ich habe
mich so frei gefihlt, wie damals bei der Friedensflotte
Mirno More.

Am Abend sind wir gemeinsam essen gegangen und
das in meiner Heimatstadt Linz. Es war eine Ehre meine
Freunde mal in meiner Stadt zu sehen und miteinander
Zeit zu verbringen. Im Restaurant Stadtliebe gab es eine
Burgerparty. Es war lecker und eine Uberraschung war
auch geplant fur Elif, da sie jaam 29.09. Geburtstag hatte.
Auch flr Elias, der am Vortag 14 Jahre alt geworden ist.
Sie haben eine leckere Nachspeise mit Spritzkerze be-

kommen und alle haben gesungen.

Das Beste war aber am Samstag. In aller Frih sind wir
aufgestanden. Wir haben uns einen Wecker gestellt, der
schon um 06:30 Uhr geklingelt hat. Wir waren friihstU-
cken und sind dann wieder ins Zimmer gegangen. Wir
haben uns fertig gemacht, damit wir um 09:00 Uhr bereit
fur die Abfahrt mit dem Bus waren. Unser lieber Busfah-
rer Fabrizio hat uns als erstes in den Zoo Linz gebracht.
Dort haben wir eine Schnitzeljagd und ein Kreuzwortrat-
sel geldst, das Michaela fir uns vorbereitet hatte.

Danach ging es weiter zum P&stlingberg zum Zwer-
gerlschnduzen in der Grottenbahn und Mittagessen in
einem tollen Restaurant.

Am Nachmittag haben wir die tolle Aussicht genossen
bevor wir zurlick ins Hotel gefahren sind, um uns flr den
Abend auszurasten und fur den Abend fertig zu machen.
Gemeinsam mit Lilla haben Elif und ich uns fertig ge-
macht und sind dann runter zu den andern gegangen,




weil der Tag noch nicht zu Ende war:

Michaela hat einen Partybus organisiert, der die Erwach-
senen zum Brucknerhaus gebracht hat und uns Junge
zum Bowling. Es war sooo cool im Bus - das werde ich
nie vergessen und am liebsten ware ich gleich im Bus
geblieben. Doch das Bowling war auch super und hat
mir grofSen Spall gemacht. Es gibt eine Unterstltzung
fUr Kinder und auch fir uns MPS-Patienten mit der man
die Bowlingkugel Gber eine spezielle Bande runter schie-
ben kann. Wir haben alle zusammengeholfen und hat-
ten grofBen Spafi.

Als wir mit dem Partybus wieder zurlick zum Hotel gefah-
ren sind haben wir eine mega Party gemacht. Vor dem
Hotel hat der Busfahrer die Musik noch einmal ganz laut
gedreht und wir haben zu,Can’t Stop the Feeling” unse-
ren MPS-Tanz unter freiem Himmel getanzt. Wir wurden
sogar von fremden Leuten gefilmt, weil es ihnen so gut
gefallen hat. Die Kinder sind ins Bett gegangen und wir
haben noch unser Lieblingsspiel Werwolf gespielt.

Am Sonntag waren wir alle beim
Hohenrausch. Das war sehr hoch
und man kann auch mit dem
Rollstuhl bis aufs Dach. Dort
haben wir coole Fotos im Ne-
bel gemacht. Zum Abschluss
waren wir noch beim ltalie-
ner zum Mittagessen. Wir sa-
Ben an einer grof3en Tafel als
MPS-Familie zusammen. Das
war sehr schon.

Ich sage DANKE zu Michaela, die so
ein tolles Wochenende organisiert hat
und ich sage auch danke, dass ich in diesen
Tagen meine Krankheit kurz vergessen durfte.
DANKE!

Ziilfiye



MPS-VERANSTALTUNGEN

ENDLICH!

JEndlich wieder ein Wochenende mit meiner zweiten
Familie verbringen” - das war mein erster Gedanke als
der Termin fir das Familienwochenende bekannt gege-
ben wurde.

Nach diesen Monaten der Einschrankungen durch Covid
habe ich mich so richtig Uber die Einladung gefreut.

Am Freitag, den 1.10.,, ging es los. Die anderen trafen sich
schon am Nachmittag zum Trampolinspringen im Jump
Dome. Ich bin mit meiner Familie erst zum Abendessen
dazu gestol3en. Wir waren im Restaurant "Stadtliebe’, wo
wir eine Burger-Party hatten. Es war so schon, wieder alle
begrifen zu kénnen und Gesprache mit ihnen zu
fahren.

Nach einem entspannten Abend ging
es zurlck in unser nahe gelegenes
Hotel, ein super tolles Hotel mit
viel Platz in den Zimmern.

Am ndchsten Morgen, nach
einem leckeren Fruhstick, tra-
fen wir uns alle vor dem Hotel.
Von dort holte uns Fabrizio mit
einem Reisebus ab und brach-
te uns in den Tierpark Linz, wo
wir eine Schnitzeljagd und eine
Ratsel Rally veranstaltet haben.
Da hatten nicht nur die Kinder Spal
daran!

Wir liefen von Tier zu Tier, um maoglichst alle
Antworten zu finden und lernten dabei so einiges. Es
war ein herrlicher Tag fur ein Outdoor-Programm.

Nach dem Tierpark ging es mit dem Bus weiter zur Grot-
tenbahn, wo wir eine aufregende Fahrt durch verschie-
dene Zwergenmarchen erlebten.

Nach dem spitze Mittagessen hatten wir noch die M6g-
lichkeit vom Postlingberg die Aussicht Uber Linz zu ge-
nielen und die Kirche anzuschauen.

Nach kurzer Rast im Hotel kam dann das totale Highlight:
Wir wurden mit einem Party Bus abgeholt. Ja, ein richti-
ger Party Bus mit bunten Lichtern, Party Spielen und lau-
ten Musik Boxen. Uns blieb allen der Mund offenstehen.
Die Kinder waren total aufgeregt und sie haben sich so
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gefreut. Leider durften die "alteren Erwachsenen', zu
denen ich mich bis dato noch nicht gezéhlt hatte, (Anna
hat mich aber eines Besseren belehrt), nur ein kleines
Stlick mitfahren. Wolfgang Bock, unser MPS-Botschafter,
hatte im Bruckner Haus eine interessante Vorstellung.
Wahrend wir also ,Bock ist Bruckner” besuchten, ging
es fur die Jugend gleich weiter zum Bowling und Pizza-
essen. Sie durften einen schonen und unvergesslichen
Abend geniel3en, der sie auf allen Ebenen bereichert hat.
Ich bin so unendlich dankbar dafir, dass unsere Kinder,
gemeinsam mit anderen MPS-Familien, Dinge erleben
durfen, die einen unbezahlbaren Wert haben.
Ich sah spater - anhand der Videos - wie die Kids im
Partybus abgegangen sind. Und vor allem,
dass sich mein jungstes Kind, mit ihren
4 Jahren, mit einer Selbstverstand-
lichkeitin den Bus setzt und ohne
Mama und Papa mitfahrt und
voll zur Musik abrockt, erfdllt
mich mit gro8er Dankbarkeit
gegenuber allen, die uns sol-
che Tage ermdglichen.
Auch auf diesem Weg danke
an Anna und ihr Team, die so
offen und herzlich mit unseren
Kindern umgehen.
Ihr seid die Besten!

Zum Abschluss ging es am Sonntag
noch zum "Héhenrausch", wo manche von
uns noch mit der Hohenangst zu kdmpfen hatten. Wir
haben dort beeindruckende Bilder, Videos und Kunst-
werke bestaunen dirfen und sind zu einem sehr hohen
Aussichtsturm aufgestiegen.
Nach einem letzten gemeinsamen Mittagessen muss-
ten wir uns leider schon wieder verabschieden. Ein tolles
Wochenende ging viel zu schnell vorbei.

Danke an alle Mitwirkenden, fir das Gberaus grof3zlgige
Wochenende voller Spal3, Action und Erfahrungen. Dan-
ke an Michaela und Co. fur die tolle Planung und vieles
mehr.

Wir freuen uns schon auf ein Wiedersehen.

Simone






WIE IM PARADIES ...

Nach einer coronabedingten Verschiebung vom ur-
springlichen Termin im Mai war es am ersten Oktober-
wochenende endlich soweit — das MPS-Familienwo-
chenende stand vor der Tir. Die Vorfreude von meinem
Neffen Simon, meiner Schwester Bettina und mir war rie-
sig und wir freuten uns umso mehr, als wir erfuhren, dass
es in Linz stattfinden wird. Da wir aufgrund der Nahe zu
unserem Heimatort sehr ,Linz bezogen” sind, waren wir
sehr gespannt auf das geplante Programm. Michaela
und ihr Team haben sich wieder einmal selbst tUbertrof-
fen und ich mochte gerne die Erlebnisse und Eindriicke
mit euch teilen:

Am ersten Tag war der Treffpunkt im Jump Dome in
Leonding, einem grofRer Trampolinpark. Kein Wunder,
dass das bei den Kindern, aber auch bei den Alteren gut
ankam! Hier konnte man sich mal so richtig auspowern
und gleichzeitig viel Spall mit den anderen haben. Das
Programm fuhrte danach gleich weiter in die Innenstadt
von Linz, wo wir in gemdtlicher Atmosphare im Restau-
rant,Stadtliebe” unser erstes gemeinsames Abendessen
hatten. Es wurde eine Burger-Party fUr uns geschmissen,
die den ersten Tag perfekt abrundete.

Die Unterkunft im Park Inn Hotel war nicht nur von der
zentralen Lage perfekt gewahlt, sondern auch das reich-
liche Frihstick am Morgen war ein Traum.
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Nach einem gemutlichen Fruhstlck ging es am Sams-
tagvormittag mit einem Reisebus auf den ganzen Stolz
der Linzer, den Postlingberg. Erster Stopp war der Tier-
park, in dem die Familien neben dem Erkunden der Tier-
welt auch eine kniffelige und lustige Ratselrallye und
eine Schnitzeljagd 6sen durften. Nachster Stopp war
dann die bekannte Sehenswirdigkeit des Postlingbergs
— die Grottenbahn, welche seit mehr als hundert Jahren
nicht nur Kinderherzen hoherschlagen lasst, sondern
auch fur Erwachsene ein tolles Erlebnis ist. Beim ,Zwer-
gerlschnduzen” geht es mit einem Drachenzug durch
die Grotte, welche von Sternen erleuchtet wird. Es war so
schon zu sehen, wie Simon und die anderen Kinder von
der magischen Marchenwelt fasziniert waren. Ich freute
mich sehr, dass nun auch er diese kleine Marchenwelt in
Linz kennenlernen und ich bei seiner ersten Fahrt durch
die Grotte dabei sein durfte. Im Pdstlingberg Schldssl
wurden wir herzlich empfangen, konnten ein exzellen-
tes Mittagessen geniefSen und dann noch bei einem
Spaziergang am Postlingberg mit der schonen Aussicht
auf Linz im Sonnenschein noch etwas relaxen.

Es war ein toller zweiter Tag, welcher nach diesem Aus-
flug jedoch noch nicht zu Ende war. Nach einer Pause



im Hotel ging die Party erst richtig los! Wir wurden alle
von einem Partybus abgeholt. Die dlteren Erwachsenen
wurden im Brucknerhaus abgesetzt, wo sie einen ent-
spannten, schonen und ,kinderfreien” Abend bei der
Vorstellung ,Bock ist Bruckner” verbringen konnten. Fir
alle anderen ging es mit dem Partybus weiter in die Plus
City zum Bowling. Es war ein aufregender Abend, egal
ob man sich selbst beim Bowling versuchte oder als Zu-
seher die anderen anfeuerte.

FUr mich personlich war vor allem auch die Heimfahrtim
Partybus ein echtes Highlight, da gemeinsam gefeiert
und gelacht wurde und die Kinder die Musik und die ge-
meinsame Zeit richtig genossen. Simon hat im Bus mit
den anderen mitgetanzt und hatte richtig viel Spald wah-
rend der Fahrt. Es war schon ihn so frohlich zu sehen. Er
hat durchgehend geldchelt. Nach diesem aufregenden
Tag schlief es sich besonders gut.

Am Sonntagmorgen war mein Neffe nach dem guten
Frihstlck bereits wieder motiviert fir neue Aktivitaten,
weshalb er gleich einen Morgenspaziergang mit dem
Feldenkrais-Therapeuten Karl einlegte. Nach dem Aus-
checken im Hotel ging es noch Uber die Dacher von Linz,

wir besuchten den Hohenrausch. Ich freute mich riesig
auf diesen Programmpunkt, da es die Ausstellung heuer
das letzte Mal geben sollte und ich sie noch nicht ge-
sehen hatte. Die MPS-Familie erkundete gemeinsam mit
vielen Fotostopps die Kunstausstellung und genoss bei
strahlendem Sonnenschein die tolle Aussicht.
Ganz nach dem Motto der Ausstellung,Wie im Paradies”
habe ich auch das MPS-Familienwochenende erlebt.
Auch fur Gesprache und Austausch sowie zum Abschal-
ten und Geniel3en, was fur die Familien leider meist im
Alltag viel zu kurz kommt, gab es genug Gelegenheit.
Abschlieend mdchte ich mich ganz herzlich bei Mi-
chaela bedanken, sie hat uns mit dem top-organisierten
Programm eine wunderschdone gemeinsame Zeit ge-
schenkt.

Sonja
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FUR MPS AM START ZUM VCM

ES WAR FANTASTISCH...

Unser erstes Mal beim Vienna City Marathon
Wir sind ja eher Hobbylaufer, okay, mein Mann ist wesent-
lich ambitionierter und trainiert schon etwas langer. Aber
ich laufe immer meine gewohnte 5-Kilometer-Runde - im
gemdtlichen Rennschneckentempo. Im August fragte un-
sere liebe Anna, ob wir Interesse hatten in einer Staffel fur
MPS zu laufen und wir sagten ganz spontan zu. Ich sollte
die sechs Kilometer laufen und Dominik die 12 Kilometer.

Im September war es dann so weit und wir machten uns
auf den Weg nach Wien. Wir verbrachten den Abend vor
dem Lauf im Prater und wir durften gemeinsam mit den
anderen Laufern und Lauferinnen und den MPS-Fami-
lien in der Prateralm Abendessen.

Am Sonntag ging es dann endlich los. Wir Laufer mach-
ten uns gemeinsam auf den Weg zu unseren jeweiligen
Startpunkten. Uns fiel sofort auf, dass etwas anders war.
In unseren Laufoutfits mit den Startnummern waren die
Leute in der U-Bahn alle freundlich. In Wien - das habe ich
auch noch nie erlebt. Auch spannend war es zu erleben,
dass so etwas wie eine Verbundenheit mit den anderen
Laufern und Lauferinnen entstand. Jeder mit einer Start-
nummer gehorte irgendwie dazu. Dann ging es wirklich
los. Ich startete als zweite Lauferin in der Staffel mit mei-
nen sechs Kilometern. Ich bin noch nie gemeinsam mit
anderen gelaufen, Marathon sowieso nicht.,Also rein ins

Getimmel’, dachte ich und lief. Beruhigend zu wissen
war, dass ich mich sicher nicht verlaufen wirde - immer
den anderen nach. Und es lief - es lief einfach gut. Am
Strallenrand lauter Menschen, die jubelten, klatschten,
selbstgemalte Schilder hochhielten oder Musik mach-
ten. Es fUhlte sich an, als wirden alle nur fir mich jubeln,
das motivierte enorm und sogleich waren die sechs Kilo-
meter vorbei und ich bei Wasser und einer wohlverdien-
ten Banane angelangt.
Mein Mann war der letzte Laufer der Staffel und lief et-
was spater los. Es war dann bereits etwas warmer, fur
September ein sehr schoner Tag. Wenn man 12 Kilo-
meter in der Stadt laufen darf, wird es wirklich sehr, sehr
warm. Dafur hatte er die Ehre im Ziel einzulaufen, was ein
phanomenales Geflhl war. Er meisterte die 12 Kilometer
bravourds! Im Ziel warteten alle Staffeln zusammen und
wir tauschten unsere Lauferfahrungen aus.
Alles in allem k&nnen wir sagen - es war fantastisch! Ein-
fach ein tolles Gefiihl gemeinsam mit so vielen Leuten
ein Ziel zu haben! Und es wirkt nach. Bis zum VCM hatte
ich keine sportlichen Ambitionen, jetzt schaffe ich schon
zehn Kilometer. Und mein Mann trainiert auf die Halb-
marathondistanz hin. Auf dass wir im ndchsten Jahr wie-
der beim Vienna City Marathon mitlaufen konnen - fir
MPS!

Julia und Dominik




Es war ein besonderes und schones Erlebnis mit ein-
fihlsamen und liebenswirdigen Menschen um mich
herum. Am Tag vor dem Marathon waren wir im Prater
essen. Dort haben wir die groSe MPS-Familie kennenge-
lernt und schon Vorfreude verspirt fir die MPS-Patien-
ten am néchsten Tag auf die Strecke zu gehen und alles

zu geben. War eine wirkliche tolle Zeit.
Elias

Meine Leidenschaft, das Laufen, zu nutzen, um Gutes zu
tun war eine grofSe Motivation fur mich am Vienna City
Marathon teilzunehmen. Ich habe die Gemeinschaft mit
den anderen Laufern und besonders mit der herzlichen
MPS-Familie genossen und wusste in dem Moment,
dass ich mit meiner Teilnahme das Richtige tue. Eine Er-

fahrung, die ich jedem empfehlen kann!
Thomas

Es war genial. Wetter war wunderbar, man fthlt sich

gleich wohl in der MPS-Familie. AuBBerdem geht es um

einen guten Zweck. Wir sind sicher wieder dabei.
Manfredi

FUr mich war es das erste Mal am VCM. Der herzliche
Empfang und der Teamgeist der MPS-Familie war be-
wundernswert und total motivierend! Die tolle Stim-
mung, das Wetter und das Laufen fir einen guten Zweck
lieBen den Tag unvergesslich werden!

Christian

Wenn man gerne Sport macht, ist es super das ganze
fur einen guten Zweck zu machen. Wir kennen die MPS
- Familie schon sehr lange und es freut uns, dass wir sie

unterstUtzen konnen. ) )
Tina, Clemens und Felix

FUr mich war es die dritte Teilnahme am Vienna City Ma-
rathon. Mir ist es ein personliches Anliegen Gutes fur
MPS-Patienten zu tun und wenn ich das damit tun kann
mich sportlich zu betatigen, ist das ein Leichtes. Ich habe
auf den Halbmarathon hin trainiert und es war ein tolles
Geflhl einerseits als Startldufer der Staffel zu laufen und
andererseits die 2 Tkm-Strecke zu bewaltigen.

Michael

Die Teilnahme am Vienna City Marathon war fir mich
eine einzigartige Chance, eine Aktivitat, die ich gerne
mache, mit einem héheren Sinn und Zweck zu verbin-
den.Von Leuten umgeben zu sein, die Teil der MPS-Com-
munity sind, war fUr mich die erste Erfahrung dieser Art
und daher sehr bewegend und inspirierend. Zu sehen,
wie normal es sein kann, dass Menschen mit MPS mit
UnterstUtzung ihrer Familien und Organisation selbst-
verstandlich ein fast normales Leben fihren kénnen, hat
mich berthrt. AbschlieSend mdchte ich mich daftir be-
danken, dass mir das Angebot gemacht wurde, dabei zu
sein. Das schatze ich wirklich!

Premek




COCA-COLA INCLUSIONRUN

WIR MOCHTEN DAS LEBEN SPUREN...

Ich habe mich so gefreut, als wir die Einladung zum Coca
Cola Inclusion-Run in Wien erhalten haben.

Endlich wieder eine Veranstaltung, die flr mich persdn-
lich einen sehr gro3en emotionalen Wert hat. Also sind
wir, Elias, Emilio und ich am Samstag nach Wien ange-
reist.

Wir trafen uns am Heldenplatz mit unseren MPS T-Shirts,
voll motiviert den 800-Meter-Lauf zu absolvieren.

Die Stimmung vor dem grofen Startschuss ist unbe-
schreiblich. All die Menschen, die da mitlaufen, die Viel-
faltigkeit, der Zusammenhalt. Ein Blick da, ein Lacheln
dort, wir haben alle dasselbe Ziel und sind alle aus dem-
selben Grund hier.

Wir laufen fir eine gute Sache. Wir laufen, um zu zeigen,
wie vielfaltig unsere Welt ist. Wir laufen fir mehr Toleranz
und Akzeptanz. Der Mensch zahlt, ganz egal wie er aus-
sieht und wo er herkommt. Und das ist der Grund, war-
um ich so gerne mit meinen Kids dabei bin.

Ich denke, ich gebe ihnen damit so viel fir ihre Zukunft
mit. Die Erfahrung zu machen, dass es Menschen gibt,
die nicht wegschauen, sondern sich fur eine ganz tolle
Sache engagieren.
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Dann der Startschuss, alle laufen. Die einen schnell, die
anderen langsam. Die einen rollen mit dem Rollstuhl, die
anderen mit Laufrddern oder Scooter.

Egal wie, Hauptsache gemeinsam fUr einen guten Zweck.
Das sind ganz besondere 800 Meter - die Zuschauer am
Rand, sie applaudieren, feuern einen an, motivieren.

FUr mich personlich ist die Stimmung so emotional, dass
ich schon weit vor dem Startschuss bis weit nach der
Ziellinie sténdig Trédnen in den Augen habe.

Dann an der Ziellinie angekommen, ein tolles Gefiihl,
Emotionen pur. In lachende und stolze Gesichter zu bli-
cken, unbeschreiblich.

Ich rate wirklich JEDEM, das alles einmal persdnlich zu
erleben und beim Inclusion Run mitzulaufen.

Das beflugelt ungemein.

Danke - wieder einmal - an Michaela und ihr groRartiges
Team fur die Planung und Umsetzung, und danke, dass
meine Kinder gemeinsam mit unserem MPS-Verein, so
tolle und wertvolle Erfahrungen machen dirfen.

Simone

(]
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ERSCHOPFT UND GLUCKLICH

Am 11. September war es so weit, wir haben uns am
Start fur den Coca-Cola Inclusion-Run eingefunden. Die
Stimmung war schon eine Stunde vor dem Start phano-
menal gut. Nach und nach haben wir uns als MPS Grup-
pe zusammengefunden, um uns schon vor dem Lauf
gemeinsam aufzuwarmen. Obwohl es an dem Tag so-
wieso schon sehr warm war, haben wir alle mitgemacht.
Es macht Spald zusammen Sport zu machen, sich gegen-
seitig zur Bewegung zu motivieren und gemeinsam zu
Lachen — vor allem Uber sich selbst, weil man sich schon
blod vorkommen kénnte, wenn man mitten in Wien im
Kreis steht und Hampelmanner macht. Man sieht aber,
dass es allen anderen genauso geht, also macht man
weiter. Wir als MPS-Familie sind flreinander da. Wir er-
muntern uns gegenseitig, wir motivieren uns, wir lachen
und weinen gemeinsam.

Um 15:45 Uhr haben wir uns alle an der Startlinie ver-
sammelt und wurden dort vom Team nochmal moti-
viert, langsam wurde es aber tatsachlich warm dort in
der Sonne und so konnten wir den Startschuss schon
nicht mehr erwarten.

Aber wovon spreche ich Gberhaupt? Was ist der Coca
Cola Inclusion-Run?

Im Zuge des Vienna City Marathons wird jedes Jahr auch
der Coca Cola Inclusion-Run organisiert, der fur Integ-
ration und fur Inklusion sowie fiir die Gesundheit steht.
MPS-Austria ist bereits seit 2016 eine der Charity-Organi-
sationen fur die beim VCM gelaufen werden kann, und
so haben wir auch den Inclusion-Run kennengelernt. Bei
diesem Lauf geht es weniger um sportliche Leistung als
darum ein deutliches Statement zu setzen, darum, dass
jeder mitlaufen kann. Egal wie gut man zu Fuls ist, man
kann im Rollstuhl oder so wie Faruk und ich mit dem
Laufrad teilnehmen. Es gibt Menschen mit Prothesen,




MPS UND VCM - WIR LIEBEN ES!

Einen Vienna City Marathon ohne MPS-Austria als
Charity-Organisation gab es seit 2016 nicht mehr.
Und wenn es nach uns geht, soll das auch so bleiben.
Nicht nur, weil wir dadurch Spenden fUr unsere nachhalti-
gen Projekte, wie die MPS-Therapiewoche, generieren kon-
nen, sondern vor allem, weil es einfach ein unbeschreibli-
ches Geflihl ist Teil eines so grol3en Ganzen zu sein.

Nach einem Jahr Pandemie-Pause fand der VCM in die-
sem Jahr anstatt im Frahling im September statt. Bei
strahlendem Sonnenschein und sommerlichen Tempe-
raturen! Herz, was willst du mehr?

Die Organisation war absolut spitze! Nicht nur die Einhal-
tung der Corona-Malsnahmen, sondern auch die ganze
Abwicklung dieser GroBveranstaltung begeistert uns
jedes Jahr wieder aufs Neue. Unglaublich, was Dominik
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die die Strecke von 800 m laufen, andere gehen sie in
ihrem Tempo. Es geht darum ins Ziel zu kommen. Jeder
kann mitmachen und jeder wird gefeiert. Das ist das
Schoéne an diesem grof3artigen Event.

Wir waren 40 Teilnehmer von unserer grolen MPS-Fa-
milie, wir waren mit Laufradern, Rollstihlen und Kinder-
wagen auf der Strecke.

Ich habe von meinem Laufrad ,Ferdinand” den Akku
rausgenommen, damit ich diesmal sitzend, aber trotz-
dem aus eigener Kraft den Lauf absolvieren kann. Ei-
gentlich dachte ich, dass ich etwa gleichschnell wie Fa-
ruk sein wirde, aber schon nach wenigen Metern war
mir klar, bei seinem Tempo komme ich nicht nach. Faruk
ging ab wie eine Rakete!

Erschopft, aber Ubergltcklich kamen wir alle im Ziel an,
haben uns anschliefend in der Coca Cola-Village unsere
Medaillen abgeholt, uns erfrischt und kleine Snacks ver-
zehrt.

Wir freuen uns alle schon auf den néchsten Inclusion
Run am 23. April 2022.

Maria Prahofer

und Wolfgang Konrad mit ihrem Team da jedes Mal auf
die Beine stellen. Nach dem Vienna City Marathon wurde
Ubrigens keine einzige Infektion mit Covid-19 in Zusam-
menhang mit der Veranstaltung gemeldet. Das zeigt, wie
gut die Mallnahmen funktioniert haben.

Im Jahr davor hatten sich bereits einige Staffeln gefun-
den, die fir MPS an den Start des VCM 2020 gehen woll-
ten. Leider sind davon einige Laufer flr heuer aus ver-
schiedenen Grinden ausgefallen. Bis vier Wochen vor
dem Startschuss gab es nur eine Staffel, die motiviert war
fur MPS-Kinder zu laufen und im Vorhinein bereits Spen-
den zu sammeln. Fir uns waren das leider recht magere



VIENMA CITY MARATHON

Aussichten auf Spendeneinnahmen.

Doch diverse Postings auf Social Media, im eigenen
Whatsapp-Status, persdnliche Gesprache und ein recht
cooles Kurzvideo, das wir bei uns zuhause mit meiner
Staffel und Unterstitzern gedreht haben, haben dazu
geflhrt, dass sich noch kurz vor dem grofen Tag Schlag
auf Schlag drei Staffeln mit je vier Laufern gebildet ha-
ben.

Ich habe Elias, den Sohn meiner Freundin, gefragt, ob er
nicht Lust hatte mitzulaufen. Im letzten Jahr hat der das
Laufen far sich entdeckt und er ist top trainiert. Er hat
sich sogleich fur den Halbmarathon angemeldet. Sein
Opa Manfred hat davon gehort und war sofort motiviert,
ebenfalls mitzulaufen — in einer Staffel. Doch daftr hat-
ten wir nun doch wieder zwei Laufer zu wenig. Kurze
Zeit spater hat sich meine liebe Freundin Julia gemeldet
und nachgefragt, wie weit man denn laufen musste, um
sich flr eine Staffel zu qualifizieren. Die Strecken von
sechs und 12 Kilometern waren noch nicht besetzt und
da schlugen Julia und ihr Mann Dominik sofort zu. Ich
konnte es gar nicht glauben.

Wiederum einige Tage spdter hat sich Premek, unser
Schwager in Spe, auf meine Anfrage zurlckgemeldet.
Er meinte er wirde sich freuen, wenn er als Startlaufer,
der die langste Strecke von 16 Kilometern zuricklegen
musste, laufen konnte. Wieder hatten wir also drei Laufer
zu wenig. Doch bei unserer MPS-Therapiewochen Nach-
besprechung bei Familie Meindl hatte ich innerhalb von
Minuten die halbe Familie Zimmerberger (Tina, unsere
groBartige Physiotherapeutin, mit ihrem Mann Clemens
und Sohn Felix) motiviert. So wurde aus (m)einer ein-
zigen Staffel ein ganzes Laufteam von zwolf Personen.
Mein Bruder Michael war Startldufer unserer Staffel, doch
nicht nur das — der Ehrgeiz hatte ihn gepackt und so mel-
dete er sich auch fir den Halbmarathon an. Wahnsinn! Ich
konnte nur so staunen.

Ich als Nicht-Lauferin kann das nur bewundern. Ich quéle
mich beim Laufen sehr und kann mich tatsachlich nur
fUr unsere MPS-Kinder Uberwinden es Uberhaupt zu
tun. In diesem Jahr fiel es mir besonders schwer, weil ich
Probleme mit meinem Atemmuskel hatte und bei Be-
lastung schnell in Atemnot kam. Bis zum Schluss wollte
ich aber nicht wahrhaben, dass ich nicht an diesem tol-
len Event mit dem unglaublichen Gemeinschaftsgefihl
teilnehmen konnte. Einen Tag vor dem Lauf musste ich
es mir jedoch eingestehen. Kurzerhand fragte ich mei-
nen guten Freund Sterling, ob er fir mich einspringen
wrde. Und tatsachlich war er so spontan und vor allem
so motiviert, dass er am nachsten Tag startklar war und

gemeinsam mit Michael und meinen beiden Freunden
Thomas und Christian in der Staffel lief.

Besonders gefreut haben wir uns auch Uber unsere liebe
Ulrike Ihm, die Kinderarztin, die auch unsere MPS-Thera-
piewoche seit mehreren Jahren ehrenamtlich begleitet.
Sie ging als Halbmarathonlduferin an den Start und wir
konnten nur staunen Uber ihre tolle Laufzeit!

Das Gefiihl der Gemeinschaft war in diesem Jahr ganz
besonders stark. Ob es daran lag, dass wir uns alle ein-
fach so sehr freuten, dass wir durch ein Event wie den
VCM endlich wieder das Gefiihl von etwas mehr Norma-
litdt im Alltag hatten oder ob der Grund auch die vielen
MPS-Familien waren, die unsere Laufer unterstitzt und
angefeuert haben, kann man nicht sagen. Schén war
jedenfalls, dass wir den Samstagabend und auch den
Sonntag miteinander verbringen konnten und dass alle
Laufer, die in Wien Ubernachtet haben, im gleichen Ho-
tel ein Zimmer ergattern konnten, sodass wir tatsachlich
miteinander frihstlcken und zu den Startpunkten auf-
brechen konnten. Im Hotel wurden noch alle motiviert
und mit guten Winschen fur den Lauf gesegnet.

Begeistert hat mich auch, wie motiviert die Staffeln
Spenden fir MPS gesammelt haben. Man muss ja sagen,
dass sie wirklich nicht viel Zeit hatten. Auch wenn unser
Traum von einem oder mehreren Grof3spendern auch in
diesem Jahr nicht in Erfillung gegangen ist, sind wir be-
geistert von der Motivation der Laufer. Sie haben alles
gegeben, um so viele Spenden wie maglich zu sammeln.
Wir danken den lieben Menschen, die diesen Spenden-
aufrufen nachgekommen sind. Jeder Euro zéhlt, wenn es
darum geht Gutes zu tun.

Herzlichen Dank an alle Lauferinnen furihren unermdd-
lichen Einsatz! Ich freue mich, dass schon einige fir den
Vienna City Marathon 2022 zugesagt haben!

Anna Prahofer




Meisterbetrieb
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HALBMARATHON FUR MPS

Wer mich kennt, weil3, wie gerne ich zu Full unterwegs
bin. Spaziergdnge mit meinem Hund, Wanderungen
und Laufrunden sind fur mich der schonste Ausgleich
zur oft anstrengenden Arbeit im Krankenhaus. Nach ei-
ner Zwangspause aufgrund einer Verletzung konnte ich
mich diesem Hobby wieder zunehmend widmen, und
so zogerte ich nicht lange, als mir angeboten wurde, fur
MPS Austria beim Wien-Marathon zu starten. Es war zwar
ein wenig gewagt, gleich die Halbmarathon-Distanz zu
wahlen, aber wer nicht wagt, der nicht gewinnt.

Am Abend vor dem Marathon trafen die Teilnehmer*in-
nen des Inclusion Run, die ihren Lauf bereits mit Bravour
absolviert hatten, die Halbmarathon- und Staffelldu-
ferfinnen und viele Freunde und Angehdrige im Prater
zusammen, flr mich eine schone Gelegenheit, viele Be-
kannte wiederzusehen.

Am Tag des Marathons war ich dann doch ein wenig
aufgeregt, liels mich aber bei Kaiserwetter und Festtags-
stimmung rasch von der allgemeinen Euphorie mitrei-

So geht Nahe!

Jetzt und in Zukunft.

Ben und war nahe-
zu ergriffen von all
der Frohlichkeit und
Zuversicht, die um
mich herrschte. Es war
schon ein besonderer Tag.
Erstmals seit Beginn der Pan-
demie, die unser aller Leben veran-

dert hat, konnte ein derart groRes Sportereignis tatsach-
lich stattfinden. Das mag nun an sich nicht so wichtig
erscheinen, fUr diejenigen, die dabei waren, ob nun ak-
tiv oder unter den anfeuernden Zuschauern, lief§ dieser
Wettbewerb aber die Hoffnung aufleben, dass irgend-
wann,Normalitat” einkehrt.

Und so liefen wir in unseren MPS-Shirts tapfer unsere Ki-
lometer und konnten damit hoffentlich nicht nur unse-
ren kleinen personlichen Erfolg verzeichnen, sondern
vor allem aufmerksam machen auf unsere Freund*innen
und Angehdrigen, die an einer Mukopolysaccharidose
erkrankt sind.

Ulrike

LIMNZ AG

Aus nachster Nihe. Es hat viele Vorteile, wenn man einander gut kennt und weif3, dass man einen verldsslichen,
regionalen Partner an der Seite hat. Mit unseren vielen Dienstleistungen und Services sind wir immer zur Stelle.

Auch in Zukunft sind wir nah und fir Sie da.
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MPS-VERANSTALTUNGEN

VATER(AKTIV)WOCHENENDE

..M WELTKULTURERBE GOSAU

Schon langere Zeit hatte ich Gosau als Ziel fur unser Wo-
chenende im Hinterkopf. Es gibt dort nicht nur wunder-
schone Berge und den legendadren Gosausee mit dem
Blick auf den (Rest des) Dachsteingletschers, sondern
auch mehrere sehr schéne und offizielle MTB-Touren.
Also suchte ich kurzerhand ein schone Unterkunft,
meine Anfrage klappte auf Anhieb.
Dieses Jahr konnten zwei legendare Teil-
nehmer, Konrad und Harald, leider
nicht teilnehmen. Sie haben uns sehr
gefehlt! Dafir hat es aber Christoph
endlich geschafft und war erstmals
dabei — super, denn ihn wollten wir
schon langst mitnehmen!

Einige Tage vor unserem Termin war
die Wetterprognose flr den Freitag,
unseren ersten aktiven Tag, nicht gut. Es
war Regen angesagt! Aber wie bei MPS-Veran-
staltungen Ublich, gab es keinen Regen, es war nur be-
wolkt. Somit stand unserer ersten Tour zur Iglmoosalm
und weiter zur Goiserer Hitte nichts im Wege. Von der
Goiserer Hutte fuhrte uns ein kleiner Aufstieg ohne MTB
zu der legenddren Kalmoskirche in einer Hohle, wo in
der Zeit der Gegenreformation geheime Gottesdienste
stattfanden.

Bei der Goisererhltte gab es auch den zweiten ,schwe-
ren Zwischenfall”. Markus (aus der Wandergruppe) hatte
seine Medikamententasche verloren, was er aber erst
nach einiger Zeit des Abstiegs bemerkte. Wir MTBer blie-
ben etwas langer auf der Hitte, leider konnten wir die
Tasche aber trotz intensiver Suche nicht finden. Der HUt-
tenwirt fand sie etwas spater: Sein Hund hatte sie offen-
sichtlich gefunden und in sein Kérbchen gebracht. Die
restlichen Tage waren wir dann alle sehr aufmerksam,
wenn es zu einem Hundekontakt kam.

Der erste Zwischenfall fand bereits am Donnerstag statt.
Gottfried wollte spat nachts in sein Zimmer. Seine Zim-
merkarte funktionierte aber nicht und die Rezeption war
nur bis 21:00 Uhr besetzt. Somit gab es fUr ihn nur zwei
Maoglichkeiten zu Ubernachten: auf einer Bank in der
Hotelhalle oder in einem anderen Zimmer. Glicklicher-
weise waren flr die Ankunft am Freitag schon Zimmer-
karten vorbereitet und lagen an der Rezeption. Er such-
te sich eine davon aus und bezog ein anderes Zimmer.
Gllck im Unglick!
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Im Hotel gab es noch ein weiteres ,Problem”. Die Bar
wurde gerade renoviert und stand somit fUr unsere
Tourenplanungsgesprache nicht zur Verfiigung! Gluckli-
cherweise gab es aber zumindest einen ,speziellen” Pro-
secco, welcher fUr einige Unterhaltung sorgte (Insider).

Samstags ging es vorbei beim Schleifstein-
bruch, Uber das Léckenmoos zur Ro3alm
(unterhalb Plassen). Wieder im Tal war
der fantastische Blick vom Gosausee
zum Dachstein die Belohnung fur
einen Tag Anstrengung. In Mittertal
kamen wir noch zu einem Almab-
triebsfest, also ein Highlight nach
dem anderen! Sonntags gab es bei
traumhaften Herbstwetter eine ge-
meinsame Wandertour fUr alle zur Stuh-
lalm.

Die drei Tage sind flugs vergangen, wir hatten eine sehr
schone und unterhaltsame Zeit miteinander. Neben den
Anstrengungen wurde viel geplaudert und geblodelt,
wir konnten drei Tage mal unseren Alltag vergessen —
DANKE MICHAELA fir deine SUPER IDEE, DANKE MPS-

ial
Austrial Martin

Es war schade, dass ich das VAW 2020 von letztem Jahr
aufgrund medizinischer Probleme in der Familie (und
COVID 19 hat es noch schlimmer gemacht) versaumt
habe! Aber dieses Jahr war es mir moglich die MPS-Bike-
und Wanderkumpels wiederzutreffen, und ich war sehr
glUcklich dartber.

Ich wurde nicht enttduscht. Noch dazu waren die Touren
dieses Jahr grof3artig, die Gemeinschaft war spitze, und
ich fihlte mich wieder richtig jung. Nicht nur wegen der
korperlichen Anstrengung und des Trainings, sondern
wegen der vielen Pensionisten. Das Hotel war voll davon,
wir waren das junge Pack unter all den Gasten.

Nun warte ich auf den Countdown flur das nachste
MAW2022 - Ich hoffe euch alle dort zu treffen!

PS. Dieses Jahr haben wir Konrad vermisst, aber wir ha-
ben einen wirdigen Ersatz in einem Teich hoch oben

am Berg gefunden... Wiston



Inspirierende Welten erschlielen sich jenen, die das
groBte Glick auf zwei Radern empfinden: Die Natur
genielen, die Bewegung und die wunderbaren sinn-
lichen Wahrnehmungen. Radfahren ist beinahe eine
Lebenseinstellung. Den Fahrtwind spiiren, die Seen-
landschaft zieht vorbei, jedes Weizenfeld im Blick-
winkel, den Waldduft in der Nase. Dabei kann es ums
Grenzen-Ausloten beim Mountainbiken gehen, zahl-
reiche Radwege und Mountainbike-Trails, die Auswahl
ist Uberwaltigend. Oder darf es ein Gipfelkreuz sein,
das es zu erobern gilt?

Was auch immer Spafl auf Radern macht - VAW
macht’s moglich! Ich komme wieder!

Konrad




MPS-VERANSTALTUNGEN

MPS-ERWACHSENENTREFFEN

EIN AUSFLUG MIT FREUNDEN!
8 "'Mﬁ;rm |

Dieses Jahr hat uns unser Erwachsenentreffen nach Leo-
ben ins Falkensteiner Hotel gefihrt.

Die Anreise erfolgte fUr die meisten bereits am Don-
nerstag. Den Freitag genossen wir in vollen Zigen - ein
richtiger Wellnesstag mit Massagen, Spaziergangen und
Wellness in der grof3zligigen Poollandschaft des Asia
Spa.

Am Samstag begann dann der Tag schon sehr zeitig.
Unser erstes Ziel an diesem Tag war der Erzberg. Zu
diesem fuhren wir im Konvoi mit Maria als Leitfahrerin
(Wir freuen uns noch immer total, dass es mit dem Auto
endlich funktioniert hat). Dort angekommen, bekamen
wir prompt unsere Sicherheitsausriistung, danach stand
unserer Abenteuerfahrt mit dem Hauly nichts mehr im
Weg. Auf der Fahrt gab es zahlreiche Informationen rund
um den Erzberg.

Wieder unten angekommen ging es mit dem Bus zum
Schaubergwerk, von wo aus wir mit dem ehemaligen
Mannschaftszug ,Katl” ca. 1,5 km weit in den Berg hin-
einfuhren. Im Berg erfuhren wir dann so einiges Uber
die tektonische Entstehungsgeschichte des Erzberges,
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der Wassermannsage, die Uber die Auffindung des Erz-
berges erzahlt, und durften eine Sprengung unter Tage
beobachten.

Zum Abschluss unseres Ausfluges nahmen wir noch an
der Sonderfahrt ,Sturm und Maroni” der Erzbergbahn
teil. Hier konnten wir den Tag in gemutlicher Runde an
einigen Feuerstellen und mit angenehmer Musik aus-
klingen lassen. Danach ging es zurlck ins Hotel, wo uns
schon ein besonderes Abendessen erwartete.

Leider kam der Sonntag dann wieder einmal schneller
als erwlnscht und wir mussten uns wieder alle vonein-
ander verabschieden - zumindest bis zu unserem nachs-
ten Treffen.

Zum Abschluss mochte ich mich nochmals bei allen Be-
teiligten fur dieses flr mich wunderbare Wochenende
mit dem traditionellen BERGMANNS Gruf3 ,GLUCK AUF”
bedanken.

Stefan

~GLUCK AUF!”



Ein kurzes, aber doch erholsames Wochenende mit viel
Spannung und Erlebnissen. Die Haulyfahrt hat sehr viel
Spall gemacht. Nach anschlieender Erzbergbahnfahrt
gab es Maroni und lustige Momente, wahrend uns ein
brennender Baumstamm im MPS familidaren Kreis warm-

te.
Raphael

Wieder einmal wurden wir von diesem tollen Wochen-
ende Uberwaltigt: wir haben uns entspannt, verwohnen
lassen, sehr gut gegessen, sehr viel Uber den Erzberg ge-
lernt... und das alles, umzingelt von wunderbaren Men-
schen! Es war sehr schén mit Euch! Danke, dass wir dabei
sein durften.

Saskia

Es war ein aufregendes, lehrreiches und zugleich ent-
spannendes Wochenende. Die Verwdhnung sowohl
durch die Kliche als auch durch die Massage, Cranio und
Gesichtsbehandlung war eine schéne Abwechslung
zum meist stressigen Alltag. Das Erzbergerlebnis war
sehr informativ und ich bin froh, dass wir diesen Ausflug
gemacht haben, weil der Tag wirklich ein tolles Erlebnis
war.

Balint

Das Erwachsenentreffen war wie immer ein sehr scho-
nes und nettes Wochenende. Es ist immer wieder schon
Freunde zu treffen und sich mit Ihnen auszutauschen.
Der Ausflug auf den Erzberg war ein Erlebnis auf das
man sich immer wieder gerne zurtickerinnert.

Trotz schlechtem Wetter war die Sonderfahrt mit der
Erzbergbahn, unter dem Motto ,Sturm und Maroni’, ein
voller Erfolg.

Beim Hotel blieben auch keine Winsche offen, ob das
die Zimmer, der Spa-Bereich oder die Verpflegung wa-
ren. NatUrlich wurden wir wieder mit Massagen, Cranio
und/oder Kosmetikbehandlungen verwohnt.

Dafir méchte ich mich nochmals bei Michaela herz-
lichst bedanken. Sie macht sich damit immer wieder
eine Menge Arbeit und es ist immer wieder schon.

Brigitte

Es war schon und auch Ruhe zum Entspannen. Der Aus-
flug war sehr, sehr schon. Es war auch sehr interessant,
auch der Abend war sehr super. Eine gute Erinnerung

far uns alle.
Karl
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MPS-VERANSTALTUNGEN

ERLEBNISREICHES WOCHENENDE

Unser Erwachsenentreffen 2021 fand in der zweit-
groBten Stadtgemeinde der Steiermark, Leoben, statt.
Leoben ist eine sehr vielfdltige Stadt: Es gibt die Mon-
tanuniversitat, Kultur-, Natur- und Sportangebote und
verschiedene Events. Mit schénen Platzen und viel Grin
ist Leoben gut aufgeteilt und man kann zu Ful$ einiges
erreichen, wie zum Beispiel den autofreien Hauptplatz
mit vielen Lokalen oder Geschéften.

Wir waren im Falkensteiner Hotel mit angeschlossenem
Asia Spa untergebracht, wo wir auch sehr verwohnt
wurden - ob Wellness, Massagen, Cranio Sacral Therapie
oder sehr kreativen Abendmends.

Abenteuer Erzberg
Am Samstag fuhren wir mit einigen privat PKWs zum
Erzberg.
Dort gab es eine spektakuldre Haulyfahrt mitten durch
. den Tagebau (Hauly, ,das grofte Taxi der Welt”).
"ﬁ% R \\ir fuhren auf die Terrassen des Erzberges. Oben wur-
@ den wir alle mit toller Aussicht und interessanten Infos
Uber den Abbau des Erzbergs belohnt.
Mit dem Bus ging es dann zum mystischen Schauberg-
werk und anschlieBend mit der Katl noch 1,5 km weit
in den Franzen Stollen in den Erzberg hinein. Es folgten
800 m FuBBweg auf zwei Etagen Uber 175 Stufen um
auch den damaligen Untertagbau real zu erleben. Bei
ca. 8° Celsius und mit Schutzhelmen ausgestattet haben
wir von der schweren Arbeit der Bergleute erfahren und
manch riesige Gerdte und ihren Larmpegel vorgefihrt
: E  bekommen. AuBerdem horten wir die Wassermannsa-
. 5 ge, die Geschichte wie der Erzberg angeblich gefunden
' wurde. Beim Altar der heiligen Barbara, der Schutzpat-
ronin der Bergleute, wurde uns ihre traurige Geschichte
auch mit Bildern erzahlt.
Mit einem ehrlichen,Gluck auf!” wurde die Ruckfahrt mit
dem Bus zur Talstation beendet.
Nach der Fihrung starkten und wdrmten wir uns im
Hauly Restaurant.

Erzbergbahn
Die nachste Station war der Bahnhof Vordernberg Markt,
R Ti? e . wo schon die Schienenbusse bereitstanden. Wir durften
sl e @ i 88 noch an einer Sonderfahrt tiber den Prabichl bis zur Sta-
: 57 \ : tion am Bahnhof Erzberg teilnehmen. Dort gab es heil3e
Maroni, Sturm und auch manches andere zu kosten. Mit




Live Musik wurde die Zeit des Verbleibes umrahmt.

Bei Dammerung fuhren wir wieder zurlick zu unserem
Hotel, wo wir noch einen gemeinsamen Abend genos-
sen, bevor sich unser Wochenende dem Ende zuneigte.

Es war wieder mal ein schones Treffen mit allen, ein
wohltuendes und interessantes Wochenende, fUr das
wir uns herzlich bei Michaela bedanken.

Erna & Christa

Es war wieder mal schon einige vertraute Gesichter zu
sehen, aber vor allem die gemeinsamen Gesprache.
Der Start mit der GKM war eine tolle Einstimmung zum
Erwachsenentreffen, ein weiteres Highlight war nattr-
lich die Cranio Sacral Behandlung mit UlIi.
Der Erzberg war ein Augen- und Ohrenschmaus mit
einer tollen Fihrung. Auch lustig flr mich war die Reise
mit der Erzbergbahn, nach mehr als zwei Jahrzenten
war ich wieder mal auf Schienen unterwegs.
Ein herzliches Vergelt's Gott fur die schénen Tage. Es war
wieder mal wunderschén mit allen!

Martina




PRO RARE AUSTRIA

TAG DER SELTENEN

27. FEBRUAR 2021 - DIESMAL ONLINE

Nach der Begrtiung durch unsere Obfrau Ulrike Holzer
und den Videobotschaften von Nationalratsprasident
Mag. Wolfgang Sobotka, Gesundheitsminister Rudolf
Anschober und unseres Uberraschungsgastes Hans Sig|
(,Der Bergdoktor”) folgte eine hochinteressante Keyno-
te: Univ.-Prof. Mag. Dr. Markus Hengstschlager, Genetiker
und prominenter 6sterreichischer Forscher, présentier-
te uns Gedanken aus seinem neuen Bestseller ,Die Lo-
sungsbegabung” Ich mdchte kleine Teile seiner Keynote
hier wiedergeben und das Buch warmstens empfehlen.

Das Programm wurde diesmal - weil ja alles online war
- etwas anders aufgezogen. Durch die vielen Maglich-
keiten, die es hier gibt, konnten wir unseren Mitgliedern
verschiedene Breakout Sessions zu interessanten The-
men anbieten. Deswegen verabschiedeten wir uns mit
einem ,online Luftballonstart” nach dem von Pamela
Grin gewohnt liebenswert moderierten ersten Teil vor-
erst von den Teilnehmern und trafen uns anschliel3end
in verschiedenen Breakout Raumen:

e ,Drug Repurposing” — bestehende Medikamente
auf neue Anwendungsbereiche prufen
Moderation: Claas Rohl

e Positive Erfahrungen aus der Pandemie auf EU-Ebe-
ne und in Osterreich” - Digitalisierung, Therapieent-
wicklung und mehr Moderation: Mag. Dominique
Sturz und Priv.-Doz. DI Dr. Thomas Kroneis

e ,(BD/Cannabidiol als Therapie?”
Moderation: Michaela Weig|

e ,CPMS" — (linical Patient Management System,
Chancen fir Menschen mit einer seltenen Erkran-
kung
Moderation: Ulrike Holzer

e Seltene Erkrankungen ohne Selbsthilfegruppe, Lob-
by und ohne medizinische Gesamtbetreuung
Moderation: Petra Christian

o Kinderprogramm: Anna Prahofer

Der erste Teil der Veranstaltung wurde live gestreamt
und aufgezeichnet. Unter dem Link https://www.you-
tube.com/watch?v=Flua3lQCoPQ kann sie aufgerufen
werden, allerdings ohne die Keynote.

Es gibt auch einen kurzen Ruckblick in Bildern:
https:.//www.youtube.com/watch?v=7QzcjJEghUk
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DIE LOSUNGS-
BEGABUNG

BUCHEMPFEHLUNG

»Die Losungsbegabung ist das genetisch und
friihkindlich gepragte Potenzial jedes Menschen,
Probleme l6sen zu konnen. Dieses Potenzial hat
grundsatzlich jeder Mensch.”

Losungsbegabung sollten wir vom Kleinkindalter an
durch Bildung und Ausbildung férdern, damit sie am
Blihen bleibt. Denn gerade in Zeiten wie diesen brau-
che wir sie dringend. Es gibt vorhersehbare Dinge und
Unvorhersehbares, Herausforderungen, mit denen wir
rechnen und andere mit denen wir nicht rechnen. In sei-
nem Buch mdchte Markus Hengstschldger zeigen, dass
man sich auch auf Unvorhersehbares vorbereiten kann.
Man braucht dazu eine aktive Losungsbegabung, mit
der man sowohl individuell als auch kollektiv, privat oder
im Beruf Losungen herbeiftihren kann.




Die Frage, die sich stellt ist, inwieweit diese Begabung
entwickelt ist oder entwickelt werden kann.

Dazu sagt er, dass man Losungsbegabung Gben muss
(wie Musik). Wir neigen dazu, Loésungen abzunehmen.
Vielmehr sollten wir aber darauf achten, Kindern, Mit-
arbeitern etc. die Chance zu geben, selbst zu versu-
chen, Lésungen zu finden, Fehler zulassen, um daraus
zu lernen. Andernfalls reduzieren wir ihre Moglichkeit
Losungsbegabung zu Uben. Das Geflhl, etwas selbst
gemacht zu haben, pragt Menschen, tragt zur Persén-
lichkeitsentfaltung bei, entwickelt Selbstvertrauen und
Motivation an Losungen zu arbeiten, Vorschlage zu ma-
chen, sich an kollektiven Losungsprozessen zu beteili-
gen... Wenn wir ihnen das alles abnehmen, haben sie
nicht das Gefuhl, selbst eine Losungen finden und Her-
ausforderungen meistern zu konnen.

Markus Hengstschldger erklart dann den Unterschied
zwischen gerichtetem Wissen (eine bekannte Ldsung,
die man immer wieder anwenden kann; nicht das Rad
neu erfinden) und ungerichteten Kompetenzen wie
kritisches Denken, soziale Kompetenz, Motivation oder
Kreativitat. Neue Losungen, sagt er, entstehen nur duch
eine Kombination der beiden.

Wie man das im Alltag macht, dazu stellt er in seinem
Buch eine Menge von Ansatzen und Strategien dar.

Ein Beispiel daflr ist mutig zu sein und unndétige Angs-
te abzulegen bzw. ein vernltnftiges Verhaltnis zwischen
Mut und Angst abzuwagen, damit Mut nicht zur Dumm-
heit wird.

Ein anderes Beispiel sind Teamldsungen, da die Wechsel-
wirkung von Menschen mit verschiedenen Vorausset-
zungen und Personlichkeiten forderlich wirkt.

Auch die Serendipitdt - (etwas finden, nach dem man
nicht explizit auf der Suche ist, wie zB. Amerika oder
Penicillin) ist wichtig. Wer nicht auf der Suche ist, kann

nicht finden was er sucht, aber auch nicht was er nicht sucht.
Also muss man in Bewegung bleiben, einen zweiten Blick wa-
gen, noch mal hinhoren.

Zuletzt erwahnt er noch, dass uns oft dann die besten Ideen
kommen, wenn wir etwas tun, wo wir Uber das Tun nicht nach-
denken, zB. beim Laufen oder der Gartenarbeit.

Michaela Weigl
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SAVE THE DATE

26.2.2022
TAG DER SELTENEN ERKRANKUNGEN

MQ | ARENA 21 | OVALHALLE

Motto:
Selten sind viele - selten ist stark -
selten ist selbstbewusst!
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Better Health, Brighter Future (5

Seltene Erkrankungen
Takeda unterstiitzt nicht nur am Rare Disease Day

Rund 5 %
der Welt-
bevélkerung
leben mit
einer seltenen
Erkrankung.!

30 % der 59 Durchschnitt
Kinder mit vergehen bis
einer seltenen E zur'richtigen
Erkrankung i b 00 Diagnose
erleben nicht 4,8 Jahre.2
ihren 5.
Geburtstag.!

Takeda unterstltzt Patienten von der Diagnose Uber die Erforschung und Herstellung innovativer Arzneimittel
hin zur bestméglichen Versorgung mit Therapien. Mit rund 4.500 Mitarbeiterlnnen ist Takeda der groBte
Pharmaarbeitgeber Osterreichs und somit ein wichtiger Teil der heimischen pharmazeutischen
Industrie. Wir tragen taglich dazu bei, dass Medikamente aus Osterreich in die ganze Welt gelangen und Patienten in
Osterreich nachhaltigen und gleichberechtigten Zugang zu den innovativen Arzneimitteln von Takeda erhalten.

C-APROM/AT/GDG/0009-10/2021

REFERENZEN: 1: Global Genes. RARE Diseases: Facts and Statistics; 2: ENGEL, P. A. et al. (2013) Physician and patient perceptions regarding physician training in rare diseases: the need for stronger educational
initiatives for physicians. Journal of Rare Disorders. 1:2; 3: Verein Pro Rare Austria; 4: RODE, J. (2005). Rare Diseases: Understanding this Public Health Priority. Eurordis; 5: MIYAMOTO, B. E., KAKKIS E. D. (2011). The

potential investment impact of improved access to accelerated approval on the development of treatments for low prevalence rare diseases. Orphanet J Rare Dis. 6:4! : EURORDIS. Survey of the Delay in Diagnosis
for 8 Rare Diseases in Europe (‘EURORDISCARE 2°).




PRO RARE AUSTRIA

TAG DER SELTENEN

NEUAUFSTELLUNG DES PRO RARE AUSTRIA BURO-TEAMS ¥,

Bei Pro Rare Austria gibt es neue Ansprechpersonen:

Elisabeth Weigand, Geschéftsfihrung, Offentlichkeits-
arbeit, Fundraising

Gabriele Mayr, Projektleitung aRAREness, Assistenz der
Geschaftsleitung

Rita Pohler, Online Media Management

Judith Wimmer, Mitgliederbetreuung, erste Ansprech-
person flr Betroffene

Alle Mitarbeiterinnen sind in Teilzeit beschaftigt.

Pro Rare Austria gibt Menschen mit
unterschiedlichen seltenen Erkran-
kungen und deren Angehorigen
eine gemeinsame, laute Stimme.
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Die mehrmonatige Ubergabe und Begleitung durch Jo-
hanna Sadil, bis zuletzt mit vollem Engagement, und die
unverdndert aktive Tatigkeit unserer erfahrenen Vorstands-
mitglieder mit Ulrike Holzer an der Spitze wird die professio-
nelle Vertretung fir Menschen mit seltenen Erkrankungen
auch in dieser Neuaufstellung des Teams, ebenso wie die
Fortfihrung aller Projekte und Kooperationen sicherstellen.

INFOPLATTFORM PFLEGE - WWW.PFLEGE.GV.AT

Diese Webseite wurde vom Sozialministerium bei der
Gesundheit Osterreich beauftragt und wird eine Info-
plattform sein, auf der alle wesentlichen betreuungs-
und pflegerelevanten Themen fiir von Pflege Betroffene
zu finden sein werden. Sie wird stufenweise ausgebaut
werden und in einer ersten Variante im Dezember 2021
online gehen. In dieser ersten Ausbaustufe wird sie sich
zunachst auf die BedUrfnisse alterer Menschen und ihre
pflegenden Zu- und Angehorigen konzentrieren.

Der Mindestanspruch an diese Webseite ist, dass sie die
Kriterien niederschwellig, leicht verstandlich, Ubersicht-
lich dargestellt, informativ, beratend, barrierefrei und
leichter lesen erfillen muss. Teile der Seite werden auch
in Gebardensprache Ubersetzt und in Form von Videos
eingebettet werden.

Zur Entwicklung der Themen und Inhalte wurde ein Bei-
rat gegrindet, der sich aus Personen zusammensetzt,
die die Gruppe der Senioren, der pflegenden Angeho-
rigen, der Menschen mit Demenz, mit chronischen Er-
krankungen und mit Behinderung reprasentieren. So

werden fachliche Erfahrungen aus den jeweiligen Pers-
pektiven eingebracht. Dieser Beirat hatte auch die Auf-
gabe Nutzer der zukinftigen Webseite zu rekrutieren,
welche zundchst ebenso in die Entwicklung der Inhal-
te, im nachsten Schritt aber als Tester in die Prifung der
Usability eingebunden werden. Geplant war ein Click
Dummy ab Juli und eine Beta-Version ab Oktober 2021 -
das scheint verzogert zu sein.

N

Michaela Weigl

Lielgruppe

informativ

beratend
ubersichtlich dargestell
barrierelred
leicht verstindlich Betroffene Gebardensprache
&
Angehirige

terrelchweit
oslerrec hwel Leichter Lasen
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MPS AUSTRIA SAGT DANKE

Ein Tag, der nach dem beriihmten Black Friday und
Cyber Monday auf das Gegenteil von Konsum auf-
merksam machen soll. Im Fokus steht an diesem Tag
»~Gutes Tun”.

Um grol3artige Werbung fur den GivingTuesday zu ma-
chen ist der MPS-Falter mit dem Erscheinungsdatum De-
zember nicht die beste Maglichkeit, denn wenn der Fal-
ter erscheint ist der GivingTuesday bereits knapp vorbei.
Doch eine kleine Erinnerung mochte ich hier trotzdem
hinterlassen. DENN: Gutes tun kann man nicht nur am
weltweiten #givingtuesday, sondern an jedem beliebi-
gen Dienstag. Ja, sogar Montag bis Sonntag.

Um das Flair des #givingtuesday beizubehalten, bietet
sich nattrlich jeder Dienstag an. Ich erinnere mich an
meine Zeit in Irland. Dort gab es jede Woche einen gi-

gesammelte Geld zugutekommen sollte.

Ich habe sehr viele Ideen, die zu Spendenaktionen ge-
macht werden kénnen — ich kénnte jeden Monat einen
#givingtuesday veranstalten.

Nicht vergessen: Spenden an MPS-
Austria sind steuerlich absetzbar.

Wer gern Teil der #givingtuesday-
Bewegung fiir MPS-Austria sein
mochte, kann sich bei uns melden.
Wir unterstiitzen gern bei der
Ideenfindung, Planung und
Durchfiihrung der Aktionen.

vingtuesday — an meinem College wurde jede Woche
eine andere Spendenaktion gestartet. Ob es Haare-
schneiden um € 2,- war, ein Kuchenbuffet fir den guten
Zweck oder eine Party, deren Eintrittsgelder gespendet
wurden. Die Iren sind uns, was die Grof3zligigkeit und
die Selbstverstandlichkeit Gutes zu tun angeht, mehrere
Schritte voraus.

Am Faschingsdienstag gab es dort keine wilden Fa-
schingsparties, sondern den Pancake-Tuesday. An die-
sem Dienstag vor dem Aschermittwoch kamen die
Menschen, vor allem Studenten, in den Wohnungen zu-
sammen, um Pancakes zu essen und alle Lebensmittel zu
Jvernichten” also zu essen, die sie noch im Kihlschrank
hatten und auf die sie in der Fastenzeit verzichten woll-
ten. Am Eingang gab es ein Glas in das jeder eine Spende
ab € 5,- eingeworfen hat. Es wurden Pancakes gemacht
und ein gemutlicher Abend verbracht. Die Gastgeber
entschieden welcher gemeinnitzigen Organisation das
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Viel mehr als eine Idee braucht es auch nicht: Idee, Ein-
ladungen versenden - per SMS, WhatsApp, Signal, E-Mail
oder Post, Aktion vorbereiten, MPS-Austria kontaktieren,
Spendenliste fUr die Géste vorbereiten. Und schon kann
es losgehen. Deshalb wuirde ich mich ganz besonders
freuen, wenn es mehr Menschen gibt, die solche Ideen
umsetzen und Spenden fir MPS sammeln.

Hier geht es auch gar nicht darum, das grof3e Geld zu
machen, sondern einfach darum, auf MPS und die Be-
durfnisse unserer Patienten aufmerksam zu machen.
JEDER Beitrag zahlt. Wenn 100 Menschen € 1,- spenden
kdnnen wir z. B. zwei Therapieeinheiten fir ein MPS-Kind
finanzieren.

Gutes tun tut gut!

Anna Prahofer




GEBURTSTAGSSPENDEN

...AUF FACEBOOK, INSTAGRAM UND CO.

Am Anfang steht eine Idee

Mein 25. Geburtstag war der Erste, den ich zum Anlass
nahm, um Spenden zu sammeln. Ich wollte den Traum
meiner Schwester Maria vom FUhrerschein und eigenem
Auto unterstutzen.

Die Idee dazu hatte ich schon ein Jahr zuvor. 2014
studierte ich ein halbes Jahr in Irland und feierte dort
auch meinen Geburtstag. Meine Erasmus-Freunde wuss-
ten recht schnell, wie sie mir die grol3te Freude machen
konnten, denn an meinem grof3en Tag bekam ich nicht
nur leckeres Essen und eine Schokotorte, sondern auch
eine Uberraschung, die mich sehr bertihrt hat: Die Grup-
pe Uberreichte mir ein Kuvert mit einem Auto darauf und
hielt eine kleine Rede Uber Dinge die mir wichtig sind.
Es war mir gar nicht so bewusst, doch scheinbar wusste
jeder wo meine Prioritdten im Leben liegen. Und so hat-
ten meine Freunde aus aller Welt Geld fiir den Umbau fur
Marias Zukunfts-Auto (welches sie sieben Jahre spéter
nun endlich bekommen hat) gesammelt. Ich habe mich
unglaublich gefreut.

Und damit war auch die Idee geboren, meinen 25. Ge-
burtstag daflr zu nutzen. Ich habe alles was ich brauche,
ich habe keine Einschrankungen, die mir mein Leben
schwer machen und Dinge zu besitzen macht auch nicht
glucklich. Ich freute mich viel mehr, dass meine Freunde
anstatt von Geschenken eine Spende fiir Marias Traum
mitbrachten.

tallo Michaela,
Wielen Bank IGr deine Spende tu Guiben von MPS-Aostoia. Dhe kansdgl belles, noch mekr
Spenden pu samemeln, indem du dicss Speadenaklibn mil Freunden belial

e s F T ., I
Spendenaktion wlkon

Freunde cinladen

il Ziillipes Geburlstags - Spendenaktion fir MPS Ausbria

fir SPS-Austia won Z0iipn A aman

MPS-fusiria

Spendenaktion auf Facebook

Immer wieder gibt es Menschen, die ihre — vor allem
runden — Geburtstage zum Anlass nehmen, um fur den
Guten Zweck Spenden zu sammeln. Fir mich ist es na-
heliegend, dass dies die Projekte des MPS-Vereins sind.
Nicht nur, weil mir unsere MPS-Patienten sehr am Herzen
liegen, sondern auch, weil ich aus erster Hand weil3, dass
dieses Geld tatséchlich dem dafur gedachten Zweck zu-
gute kommt. Und das finde ich sehr wichtig.

Besonders cool finde ich die Mdglichkeit, dass inzwi-
schen auch auf Facebook Geburtstags-Spendenaktio-
nen fir MPS-Austria moglich sind.

Und so geht’s:

e Einige Wochen vor dem Geburtstag schlégt Face-
book eine Spendenaktion fur eine gemeinnitzige
Organisation vor

o Auf,Spendenaktion erstellen” klicken

¢ Non-Profit Organisation auswahlen ,MPS AUSTRIA

e Personlichen Text verfassen oder den vorgegebe-
nen Text verwenden

e Spendenaktion auf dem eigenen Facebook-Profil
teilen

e Freunde, Bekannte bitten deine Spendenaktion zu
unterstutzen.

Wir haben die Erfahrung gemacht, dass Spendenaktio-
nen mit einem selbst verfassten Text immer besser an-
kommen, weil die Menschen den persdnlichen Bezug zu
einer Organisation schatzen.

Es ist schon, dass inzwischen immer mehr Menschen
Spendenaktionen auf Facebook fiir MPS-Austria erstel-
len. Vor allem, weil wir dadurch nicht nur Geld fir wich-
tige Projekte generieren kdnnen, sondern auch, weil so
auf Mukopolysaccharidosen aufmerksam gemacht wird
und auch AufSenstehende zumindest einmal davon ge-
hort haben. Fir unser groBes Ziel — die Aufklarung der
Offentlichkeit — eine perfekte Moglichkeit.

Uber deine Spendenaktion anlasslich deines nachsten
Geburtstages wirden wir uns besonders freuen!

Anna Prahofer
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ONLINE OSTERMARKT

ERST WEIHNACHTEN, DANN AUCH OSTERN...

Lockdown. Ja. Auch ich muss dieses Wort heute tippen.
Denn der Lockdown hat uns nicht nur Sorgen bereitet,
sondern uns auch angespornt neue Moglichkeiten und
|deen zu entwickeln.

Weihnachtsmarkte konnten 2019 ja noch stattfinden,
2020 war an solch gesellschaftliche Veranstaltungen gar
nicht mehr zu denken. An unsere MPS-Patienten haben
wir aber trotzdem durchgehend gedacht. Nicht nur haben
wir fUr ihre Gesundheit gebetet und dass sie von dem Vi-
rus verschont blieben, auch konnten wir unsere Arbeit fur
diese besonderen Menschen nicht einfach in den Lock-
down schicken. Denn ihre besonderen Bedurfnisse kann
keine Pandemie der Welt verdrangen. Uns war es wichtig
weiterhin daran zu arbeiten, dass unsere Projekte nicht
auf Eis gelegt werden mussten. Und wir haben es auch
geschafft — wenngleich wir auch teilweise auf Online um-
steigen mussten oder Veranstaltungen zu spateren Zeit-
punkten und oft auch in abgespeckter Form durchfihren
mussten. Wir waren froh, dass wir die Méglichkeiten, den
Mut und die nétige Zeit daftir aufbringen konnten.

Weihnachten 2020 also. Wer meine Mama kennt, weil3,
dass sie jede freie Minute damit verbringt, sich Gedan-
ken um unsere MPS-Familien zu machen. Sie verbringt
Stunden in ihrem Garten damit ihr Obst und GemUse zu
saen, zu pflegen und zu ernten. Ich kann mir gar nicht
vorstellen wie viele Kilogramm Obst bei ihr Uber die KU-
chenarbeitsflache geht. Ich weils aber woflr das meiste
davon verarbeitet wird: fir unsere MPS-Patienten. Meine
Mama kreiert verschiedenste Marmeladen, produziert
Tees, Krautersalz, Likdre und vieles, vieles mehr, um diese
Kostlichkeiten dann auf Messen, Markten und bei Veran-
staltungen flr MPS-Austria zu verkaufen. Der Reinerlos
wird nattrlich fUr die Projekte und Veranstaltungen fur
MPS-Familien verwendet.

Doch was sollte sie tun, wenn niemand aus dem Haus
gehen kann, keine Messen und Markte stattfinden und
auch niemand im MPS-BUro vorbeikommen kann, um
Geschenke fir die ndchste Geburtstagsfeier zu kaufen?
Ja klar — ein Online-Markt.

Christine Piribauer und — wie immer — auch meine Oma
haben fleiBig Ideen beigesteuert und sofort mit der Pro-
duktion begonnen. In verschiedenen Wohnzimmern
entstanden Bastelwerkstatten. Unsere Freundinnen Si-
mone und Bea haben uns tatkréftig unterstitzt, beim
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Beflllen der Wellness-Sackerl, dem Krautersalz, Suppen-
gemuse und bei der Dekoration unserer sich gut verkau-
fenden Leuchtflaschen. Rosemarie, unsere Handarbeits-
meisterin, liels nicht lange auf ihre Unterstitzung warten
und schickte selbstgemachte Hauben und Socken, die
sich besonders gut verkauften.

Und so entstand in kurzer Zeit ein Online-Shop auf un-
serer Homepage mit selbstgemachten Kdstlichkeiten,
dekorativen und praktischen Basteleien und vielen ent-
zlckenden Mitbringseln.

Nicole, eine top motivierte MPS-Mama aus Oberdster-
reich, hat die Gelegenheit, wie schon oft, beim Schopf
be zusammengestellt, sie ebenfalls tber WhatsApp und
Facebook Postings angepriesen und in ihrem Kosmetik-
studio, das schon eher einem MPS-Laden glich, verkauft.

www.mps-austria.at/ostermarkt
www.mps-austria.at/weihnachtsmarkt

Das Ganze entwickelte eine tolle Dynamik und viele
Menschen, die gar nicht wussten, dass es MPS gibt, wur-
den durch ihren Einkauf auf die Stoffwechselerkrankung
aufmerksam. Es war kaum zu glauben, doch es kamen
sogar Bestellungen aus Deutschland.

Fir uns war es naheliegend, dass wir nach dem erfolg-
reichen Weihnachtsmarkt auch einen Online-Ostermarkt
versuchen wollten. Es war wieder sehr viel Arbeit, aber
auch das hat geklappt, wir konnten mit den Einnahmen
wieder etliche Therapien fur MPS-Kinder finanzieren.
Alles |asst sich natUrlich nicht so leicht verschicken, aber
wir finden immer wieder Sachen, die man gut verpackt
der Post anvertrauen kann. So werden wir die Idee jed-
nefalls beibehalten, mit Hilfe unserer Social Media Posts
Menschen in ganz Osterreich erreichen und alle belie-
fern, die uns mit ihrem Einkauf helfen wollen.

Gerne nehmen wir Vorschldge und Unterstlitzung bei
der Produktion an! Denn auch hier gilt =, Wenn viele klei-
ne Menschen, an vielen kleinen Orten, viele kleine Dinge
tun, kdnnen sie das Gesicht der Welt verandern!”

Anna Prahofer



flr Maschkatzen (3 fOr 10 Euro)

Geschenkidee von Isabella Nestler
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LADENVERKAUF

KARTENSCHREIBEN IST NICHT OUT

Weihnachtsaktion

Zweimal im Jahr ricke ich mit dem MPS-Bus aus, um La-
denverkaufsschachteln auszuliefern und sie nach Weih-
nachten wieder zurtckzuholen.

Ende Oktober heilt es bereits Ladenverkaufsschachteln
sortieren. Meist ist es meine Oma, die die frisch gedruck-
ten Weihnachtskarten faltet und ein Kuvert dazu sortiert.
FUr sie fangt das Weihnachtsgeschaft also schon etwas
friher an.

Sind dann alle Karten fertig sortiert, geht es fUr uns ans
Vorbereiten der Ladenverkaufsschachteln.

Das kann man sich so vorstellen — eine kleine Box wird
mit Etiketten mit der Aufschrift MPS-Austria, unserer
Homepage und dem Preis von € 1,- pro Stlick beklebt.
Meist werden die Schachteln in mehreren Etappen vor-
bereitet, da ich verschiedene Stadte anfahre. Fir Wels
bereite ich ca. 25 Schachteln vor, in Linz sind es um die
20. Christine hat das Gebiet Grieskirchen Uber und berei-
tet jedes Jahr zehn Schachteln vor. AuBBerdem beliefern
wir kleinere Ortschaften oder einzelne Geschifte.

In einer Ladenverkaufsschachtel befinden sich 100
Weihnachtskarten, mindestens 20 — 25 unterschiedliche
Motive, und 20 Glickwunschkarten, denn es gibt auch
Geburtstage, die in der Weihnachtszeit gefeiert werden
wollen.

Wir bringen unsere Billetts v.a. zu Apotheken, aber auch
zum Optiker, Horgerateakustiker, Friseur, Arzt oder auf
die Bank - zu jedem, der uns unterstltzen mochte. Ge-
liefert wird aullerdem eine Spendendose, damit das Kas-
sieren nicht zu kompliziert wird. Eine Weihnachtskarte
kostet - wie bei uns Ublich - nur 1 Euro inkl. Kuvert.

Oft werde ich schon von den Mitarbeiter*innen der
Standorte erwartet, denn sie mochten sich selbst gleich
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wieder Vorrate an Weihnachtskarten sichern. Es gibt Ge-
schafte, die bereits vor Ende Oktober von Kunden be-
richten, die sich nach unseren Weihnachtskarten erkun-
digen. Dort arbeiten besonders motivierte Unterstitzer,
die ihren Kunden die Karten auch prasentieren und fur
den guten Zweck, der dahinter steht, werben.

Wir sind dankbar fur alle Menschen, die unsere Laden-
verkaufs-Aktion unterstitzen. Manche haben gar nicht
viel Platz, dennoch bemihen sich die Mitarbeiter*innen
stets Platz fur unsere Billetts zu schaffen, um unsere MPS-
Patienten unterstltzen zu kénnen. Viele werfen auch ihr
Trinkgeld in die MPS-Spendendosen.

Anfang Janner beginne ich damit das, was Ubrig bleibt,
gemeinsam mit den Einnahmen aus dem Verkauf wie-
der abzuholen. Und auch hier erhalte ich sehr oft positi-
ves Feedback und bin berihrt, wenn die Billetts tatséch-
lich ausverkauft wurden.

Wir freuen uns, dass diese Aktion in Zeiten des Internets,
gepragt von WhatsApp-Nachrichten und socialmedia-
Postings immer noch so gut — und manchmal haben wir
das GefUhl — sogar noch besser ankommt als friher. Die
Menschen schreiben und machen anderen eine Freude
damit. Und nicht nur das — beim Kauf einer Weihnachts-
oder Glickwunschkarte von MPS-Austria tun sie auch
noch Gutes.

Sie haben den Anlass - wir haben
das passende Billett dazu!




Gliickwunschkarten

In manchen Apotheken und besonders bei Arzten darf
ich die Weihnachts-Ladenverkaufsschachteln im Janner
auch gegen Glickwunschkarten austauschen. Sie ver-
kaufen auch wahrend dem Jahr unsere Karten.

Viele fragen sich, warum wir Karten um nur einen Euro
verkaufen konnen, wo sie doch im Handel mindestens
das Doppelte, oft sogar das Dreifache kosten. Das ist
leicht erklart: Ein Grund ist, dass meine Mama, Michaela
Weigl, selbst Karten entwirft, diese drucken Idsst und es
unsere Familienmitglieder und Freunde sind, die die Kar-
ten falten und mit Kuvert versehen. Ein weiterer ist der
glnstige Einkaufspreis und die Gro3zlgigkeit der Firma
Luka Basic, die uns mit wunderschénen Karten zu abso-
luten Sonderkonditionen versorgt.

Unterstiitzung ist mehr als willkommen

FUr uns ist es leider aus zeitlichen und entfernungs-
technischen Grinden nicht maglich, unser Ladenver-
kaufsgebiet zu erweitern. Ich selbst arbeite Vollzeit als
Volksschullehrerin und muss schon jetzt zusehen, dass
ich alle Schachteln rechtzeitig ausliefern kann. Zu wei-
te Fahrtstrecken kosten auch Geld und schmalern die
maoglichen Einnahmen. Dennoch sind wir mehr als offen
fur Ideen, neue Standorte und Unterstitzer, die zum Bei-
spiel in ihrem Heimatort Ladenverkaufsschachteln beim
Backer, dem Friseur oder dem Hausarzt unterbringen
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konnen. Das Einfachste ist es wahrscheinlich im eigenen
Freundes- und Bekanntenkreis nachzufragen — es kann
auch fur unseren Online-Shop geworben werden — oder
selbst eine Ladenverkaufsschachtel in die Schule, den
Kindergarten, die Firma mitzunehmen.

GrofSartig ist, wie unsere lieben MPS-Mamas Nicole und
Evelyn sich beim Ladenverkauf engagieren — manchmal
kommen wir gar nicht mit dem Nachliefern nach, weil
die Billets schneller weg sind als man schauen kann.
Ganz groBe Klasse, dass wir so engagierte Menschen in
der MPS-Familie haben, die uns dabei unterstitzen.
Gutes Vorbild macht Schule, oder? Heuer durften wir
zum ersten Mal Ladenverkaufsschachteln in die Steier-
mark zu Simone schicken.

Fur alle, die es versuchen wollen: Gerne schicken wir
auch anderen Familien, Freunden, Unterstiitzern
Karten, Schachteln und Spendendosen zu. Gemein-
sam konnen wir in verschiedenen Bundesldandern
nicht nur MPS-Karten unter das Volk bringen, son-
dern so auch gleichzeitig - und das ist mindestens
so wichtig wie der Verkaufserlos - auf Mukopolysac-
charidosen aufmerksam machen. Menschen sollen
erfahren, dass diese Krankheit existiert und real ist.

Wir freuen uns Uber jede Unterstlitzung, denn nur ge-
meinsam konnen wir das Beste erreichen!
Anna Prahofer

123



MPS AUSTRIA SAGT DANKE

BENEFIZVERANSTALTUNGEN

FREUDE SPENDEN MIT DEM LIONS CLUB AMADEA

Der Lions Club Amadea ermdéglicht kranken Kindern
eine Therapiewoche in Salzburg.

Alljahrlich veranstaltete der Lions Club Salzburg Ama-
dea das traditionelle Kirschen-Golfturnier. Heuer stellten
sich 75 Teilnehmerinnen und Teilnehmer der 18- oder
9-Loch-Wertung. Mit den Einnahmen unterstitzen die
Lions-Damen die dsterreichische MPS-Gesellschaft, die
sich fur Kinder mit der seltenen Stoffwechselerkrankung
Mukopolysaccharidosen und deren Angehdrige ein-
setzt.

Dank der Einnahmen aus dem Golfturnier samt Tombo-
la Ubergab Lions-Prasidentin Margot Paar-McKea 7.000
Euro an die Vorsitzende der Osterreichischen MPS-Ge-
sellschaft, Michaela Weigl. Konkret soll damit betroffe-
nen Kindern und deren Eltern eine Therapiewoche in
Salzburg ermdglicht werden.

3
U.
=
o
:E_
<
I~
©)
O
c
<
S

Eine weitere Spendenaktion des Lions Clubs Amadea ist
die im Jahr 2019 ins Leben gerufene KUNST-SPENDEN-
AKTION.

Und damit spendet man doppelt Freude!

Der Spender unterstUtzt und gleichzeitig erhélt er seine
gewdlnschte Original-Farb-Grafik. Die Grafik wird von der
Kunstlerin Lotte Ranft auf Buttenpapier als Einzelabzug
angefertigt und handsigniert.

Mit den Einnahmen konnten bis dato bereits rund
20.000 Euro an Salzburger Familien gespendet werden,
die gerade in aktuellen Zeiten Unterstitzung sehr gut
brauchen kénnen.

Naher Informationen, Ansicht der verfligbaren Grafiken
und Bestellungen unter: www.salzburg-amadea.lions.at

Lions Club Amadea

Nr. 26 >panthalone LR.< Nr. 9 >baby elephanten gliick< Nr. 11 >wolken himmel schaf< Nr. 25 >selbst-bewul3te-sonnen-ldwin<
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MEIN ERSTER GONG-SCHLAG

Aufgeregt war ich schon, denn es war meine erste Teil-
nahme am Marktplatz Lebensnetze. Ublicherweise bin
ich um diese Zeit mit einem Schiff voller MPS-Patienten
und Geschwisterkindern in der Adria unterwegs und er-
fahre immer erst im Nachhinein von den tollen Deals.
Nach Kroatien waren wir bereits dreimal mit einem am
Marktplatz Lebensnetzte ,gedealten” Bus der Energie AG
unterwegs. Nicht in diesem Jahr, denn die Friedensflotte
Mirno More wurde auch 2021 aus Sicherheitsgrinden
abgesagt.

Unterwegs zum Veranstaltungsort — der 12. Marktplatz
fand im Power Haus der Energie AG Oberdsterreich statt
- wurde ich von meiner Mama Michaela und Christine
nochmal dber den Ablauf informiert und ich gebe zu -
ich war nervos. Ob das so mein Ding ist? Zu Geschafts-
leuten gehen und nach grof3zligigen Deals zu fragen?

Ja, das ist genau mein Ding. Denn es ist kein Bittstellen,
was die teilnehmenden Organisationen hier machen. Es
ist Einkaufen ohne Geld — ein Tauschgeschaft, ein Geben
und Nehmen und beide Seiten haben Freude daran.

Es geht beim Marktplatz Lebensnetze nicht darum, dass
die gemeinnUtzigen Organisationen als Bittsteller darge-
stellt werden.

Michael Baminger, Vorsitzender Institut Lebensnetze, hat
es schon ausgedrickt. Im Interview mit LT1 sagt er: Es
gibt einen der Bitte sagt und einen der gibt. Und der, der
gibt ist immer der Grol3zligige und der andere muss sich
dann auch bedanken! Beim Marktplatz passiert dies auf
Augenhohe und es gibt immer zwei die
geben und zwei die nehmen.

Ein Gedanke, der mir wirklich gut ge-
fallt. Als Selbsthilfeverein sind wir auf
Spenden angewiesen, doch an diesem
Abend geht es darum Zeit zu spenden
- es werden Dienstleistungen, Vermitt- | il
lungstatigkeiten oder auch Guter ge-
dealt, die die Vereine brauchen kénnen.
Konkret heifSt das flUr MPS-Austria es
werden Erwdhnungen im MPS-Falter,
auf Social Media oder selbstgemach-
te Marmeladen und Safte gegen Ex-
kursionen, wie eine Hafenrundfahrt
in Linz (Linz AG), ein exklusiver Kino-
saal nur fur MPS-Familien (Raiba 00),
Messeeintrittskarten (Messe Ried), ein
Autoservice (HodImayr AG), eine Exkur-

sion zu gourmetfein oder gar eine Einladung zu einem
Wochenende fir MPS-Familien in ein brandneues Hotel
(Markus Fahrner) getauscht. So kbnnen wir unseren Fa-
milien grof3artige Erlebnisse bieten und mussen daftr
keine Spendengelder verwenden.

Nach meinem ersten Gesprach und erfolgreich abge-
schlossenen Deal habe ich mich entspannt und mich
sofort auf die Suche nach dem néchsten Deal gemacht.
Ich hatte grol3en Spals daran von MPS und unserer Ar-
beit bei MPS-Austria zu erzahlen. Die Unternehmer und
Unternehmerinnen haben sich auch wirklich fur unsere
Arbeit interessiert und wollten genau wissen, wie sie uns
bestmdglich unterstiitzen kénnen. Flr uns ist das natdr-
lich eine groRartige Maglichkeit MPS bekannter zu ma-
chen, denn das ist eines unserer groften Ziele.

Nach genau einer Stunde wird der Gong geschlagen
und alle bis dahin abgeschlossenen Deals kdnnen im
Laufe des ndchsten Jahres eingeldst werden. Insgesamt
gingen an diesem Dienstagabend Deals im Gesamtwert
von € 162,675,- Uber den Tisch — ohne, dass ein einziger
Cent bezahlt wurde.

Wir sind glticklich und dankbar, dass wir an diesem tol-
len Event teilnehmen dirfen.

Anna Prahofer
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BENEFIZVERANSTALTUNGEN

SPIEL, SPASS UND SPANNUNG FUR EINEN GUTEN ZWECK

Spiel, SpaB8, Spannung und ....
diesen Spruch kennen wir wohl
alle bestens aus der Werbung.
Nein, ich will keine Geschichte
liber Kinderschokolade erzah-
len. Ich mochte iiber das EM-
Tippspiel, das heuer zum ersten
Mal fiir einen guten Zweck iiber
die Buhne gegangen ist, berichten

- in der Hoffnung, dass ich bei vielen die Begeiste-
rung wecke beim nachsten Tippspiel mitzumachen.

ZurVorgeschichte: Seit einigen Jahren veranstalte ich zu
den FuBballgroRBereignissen — Weltmeister- und Europa-
meisterschaften - im Freundes- und Bekanntenkreis ein
Tippspiel. Voraussetzung fur das Mitmachen beim Tipp-
spiel ist die Bezahlung einer Teilnahmegebihr. Der Ge-
winn wird dabei unter den ersten drei Platzierten nach
einem festgelegten SchlUssel aufgeteilt. Auch fur die
auf heuer verschobene FulSballeuropameisterschaft hat-
te ich mir wieder fest vorgenommen, das Tippspiel zu
organisieren. Im Zuge der Vorbereitungen ist mir dann
eine super Idee gekommen. Die Teilnahmegebthren
des Tippspiels sollten einem guten Zweck zukommen,
und zwar unseren MPS-Familien.

Gesagt, getan. In der Beschreibung meiner Einladung
zum Tippspiel habe ich darauf aufmerksam gemacht,
dass es anlasslich des diesjahrigen Tippspiels eine kleine
Regelanderung gibt. Die TeilnahmegebUhr wird an MPS-
Austria gespendet.

Ich war gespannt, welche Re-
aktionen diese Regeldnderung
auslosen wirde. Die Rickmel-
dungen haben mich wirklich
sprachlos gemacht: alle waren
hellauf begeistert von der Idee
mit der Teilnahme am Tippspiel
eine gute Sache zu unterstit-
zen. Mehrere Personen haben
nur mitgemacht, weil das Geld
gespendet wird. Der eine oder
andere hat mehr als die 20
Euro gespendet. Zudem gab es
auch Personen, die nur die Teil-

nahmegebUhr Uberwiesen haben, ohne am Tippspiel
teilzunehmen.

Mein Freundes- und Bekanntenkreis wurde durch die
Werbung Uber die social Media Kanale des MPS-Vereins
- vielen lieben Dank an Anna - noch zusdtzlich erwei-
tert. Schlussendlich haben sage und schreibe 80 Perso-
nen am Tippspiel teilgenommen - wirklich unglaublich.
Am Ende konnten wir mit dem Tippspiel 1.800 EURO fur
unsere MPS-Familien sammeln.

Angesichts dieses tollen Ergebnisses rlcken die Gewin-
ner des Tippspiels genauso in den Hintergrund wie der
Europameister Italien. Die wahren Gewinner des Tipp-
spiels standen schon vor dem Anpfiff des Eréffnungs-
spiels Italien gegen Turkei fest. Und zwar die MPS-Kinder
und ihre Familien.

FuBball - alle tippen

und MPS gewinnt!

Ich modchte mich an dieser Stelle nochmals herzlich far
die rege Teilnahme am Tippspiel bedanken. Danke auch
all jenen, die gespendet haben, ohne am Tippspiel teil-
zunehmen sowie jenen die einen hoheren Betrag tber-
wiesen haben.

Spiel, Spals, Spannung - und das fir einen guten Zweck.
Nachstes Jahrist es wieder so weit. Die Weltmeisterschaft
in Katar 2022 steht quasi vor der Tur. Ich hoffe, ihr macht
wieder so zahlreich mit und habt so viel Spaf$ wie ich.

Stefan Leitner




LICHT INS DUNKEL

Licht ins Dunkel Gala auf ORF 3
Wie es dazu kam? Das ist eine lange Ge-
schichte. Sie beginnt mit unserem grol3arti-
gen MPS-Botschafter Wolfgang Bock. Wenn

man jemanden kennt, der jemanden kennt...

und so kam es einfach, dass eines Tages mein Telefon
klingelte...

Ich fiel aus allen Wolken und konnte unser Gluck Uber-
haupt nicht fassen. MPS Austria war gemeinsam mit dem
Inklusionstheater ,Delphin” fur die Licht ins Dunkel Gala
auf ORF 3 ausgewadhlt worden! Diese Auktionsgala hatte
2019 erstmals stattgefunden und ging am 20.12.2020 in
die zweite Runde. Diesmal sollten also wir im Mittelpunkt
der Gala stehen und einen Teil des Spendenerldses er-
halten. Vor lauter Freude dachte ich gar nicht daran wie
nervos wir sein wiirden, wenn wir tatsachlich fur so eine
tolle Sendung, die praktisch jeder sieht, ins Fernsehen ge-
hen. Wie das im Studio ablaufen wiirde, war zu dem Zeit-
punkt vollig ungewiss - die Veranstalter mussten mit allem
rechnen und waren mit der Vorbereitung sehr gefordert.
Letztendlich fand die top organisierte Gala aber ohne Zu-
schauer statt, Corona lief$ es nicht anders zu.

Im Vorfeld wurde ein Einspieler produziert, mit dem wir in
der Sendung vorgestellt werden sollten, sodass die Zuse-
her sich ein schones Bild von unserer Arbeit machen konn-
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ten und wir wieder et-

was bekannter wurden.

Maria sollte etwas Kreatives

machen in der Sendung - Wolfgang las eine unserer Lieb-
lingsgeschichten aus seinem Weihnachtsprogramm und
Uberliel3 ihr - liebenswiirdig wie er ist - die Schlusspointe.
Es war ein aufregender, schoner und absolut unvergess-
licher Abend mit tollen Kuinstlern fir uns.

Die Hilfe, die wir durch den hohen Spendenerlds von LID
bekamen ist unbeschreiblich: Ich hatte im Vorfeld einen
ausfuhrlichen Spendenantrag geschrieben, in den ich vie-
le unserer Projekte fir 2021 verpackt hatte. Den Grol3teil
dieser Projekte konnten wir mit dieser Unterstlitzung um
vieles leichter als sonst finanzieren: LID unterstltzte u.a.
unsere Therapiewoche, das Familientreffen, das Erwach-
senentreffen und gab uns die Mdglichkeit, eine ganze
Menge der heurigen Ansuchen von MPS-Familien positiv
zu beantworten. Wir sind unendlich dankbar!

Michaela Weigl
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MOTORRADWEIHE WIEN SIMMERING

Auch heuer konnte nichts - nicht einmal Corona - Rudi
Greiner von seinem Herzenswunsch abhalten: die all-
jahrliche Motorradweihe fUr die MPS-kranken Kinder zu
organisieren!

Am 6. Juni 2021 war es wieder so weit. Zahlreiche Mo-
torradfahrer hatten seinen Appell gehort und kamen
punktlich am Enkplatz an. Nach der Weihe der Motorra-
der durch Pater Jahn Soroka fuhren sie los, um am Ende
bei Harrys Augustin einzukehren.

Auch das Wetter wollte es dem Rudi recht machen.

Harry verwohnte seine Gaste wieder mit leckeren Spei-
sen und kuhlen Getranken. Die Band sorgte flr eine tolle
musikalische Stimmung und gute Laune. Alles in allem
ein sehr gelungenes Event, in dem - dank dem uner-
mudlichen Engagement von Rudi, Harry, Gabi und ihren
vielen wunderbaren Freunden - eine Uberwaltigende
Spende fur die MPS-Kinder gesammelt werden konnte!

Danke Rudi, Harry, Gabi und Team!
Saskia

128



BENEFIZAKTION WURSTELWAGGON

Motorradausfahrt und viel mehr...

Einmal mehr eine Idee von Gabi Traxler, die uns immer
wieder mit Geburtstagsaktionen und mehr kréftig hilft.
Es ist ihr eine Herzenssache unseren Verein und damit
MPS-Kinder zu unterstitzen. Sie freut sich mit uns, dass
sich viele Menschen gefunden hatten, die mithalfen,
diese unglaubliche Spendensumme zusammen zu be-
kommen!

Dieses Mal hatte sie mit fleilfigen Helfern eine Motorrad-
ausfahrt mit anschlieSendem Essen im Wrstelwaggon
samt musikalischer Unterhaltung organisiert. Es war ein
voller Erfolg!

Wie Gabi es macht, so viele Menschen zu begeistern -
noch dazu in der so schwierigen Corona-Zeit - bleibt mir
ein Ratsel und hinterlasst Gansehaut pur.

Ich sage einfach aus ganzem Herzen:

DANKE Gabi und danke an alle,
die mitgeholfen und gespendet haben!

Michaela
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BENEFIZKONZERT AUF SCHLOSS ROSENAU

Schon 2020 wollten wir in unserer Ndhe eine Veran-
staltung organisieren, um die Krankheit MPS und
den Verein MPS Austria etwas bekannter zu machen.
Viele unserer Freunde fragen uns seit der Diagnose
von Manuel was das eigentlich ist.

So haben wir Uberlegt, was wir machen kénnten, um
das Ganze auch in einem schénen Rahmen zu machen.
Mein Neffe Daniel Freistetter, ein talentierter Musiker,
meinte er kdnnte ein kleines Konzert spielen.

Die Idee gefiel uns sehr gut. Nachdem wir gleich neben
dem Schloss Rosenau wohnen war auch schnell be-
schlossen, dass wir das Konzert gerne in der Kirche Ro-
senau und dem Schlosshotel veranstalten wirden, denn
mein Neffe spielt Sakral Orgel.
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Monika Gressl unsere ,Schlossherrin” hat sofort ihr OK
dazugegeben. Leider ist uns dann der Lockdown in die
Quere gekommen.

Anfang dieses Sommers wollten wir mit der Planung
und Organisation beginnen, auch wenn es nicht sicher
war, ob das Benefizkonzert tatsachlich stattfinden kon-
nen wirde. Monika Gressl vom Schlosshotel Rosenau ist
uns sehr entgegengekommen und hat uns zugesichert
alle Raumlichkeiten kostenlos zu Verfiigung zu stellen.
Vielen herzlichen Dank dafur!

Aufgrund der Covid-Situation blieb es bis zum Schluss
spannend. Welche Vorschriften wir einhalten und wel-
che Malinahmen gesetzt werden mussen. Doch endlich
war es am 25. September 2021 soweit und wir durften
unsere Gaste am Abend im Schlosshotel begrif3en.
Daniel hat sich viele Gedanken darlber gemacht, was
er spielen solle und welche Begleitung er daflir gerne
hatte. Wir haben uns sehr gefreut, dass er das Konzert
gemeinsam mit Theresa Allinger gespielt hat, denn die
beiden haben ein grandioses Programm geplant und
die Géste begeistert. Es war absolut gelungen.

Die beiden haben das ganze Publikum und uns zu Tra-
nen gerlhrt. Ihre Liederauswahl hat so perfekt zu der
Diashow mit Fotos von MPS-Kindern, die uns Michaela
Weigl zusammengestellt hat, gepasst.
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Um die Einnahmen zu steigern, haben wir auch eine
Tombola geplant. Wir durften tolle Preise vergeben, dar-
unter etliche Hauptpreise wie zwei selbstgemalte Bilder
von Amon Renate und Herbert Hierzer, sowie eine Uber-
nachtung im Schlosshotel und vieles mehr.

Auch das Wetter spielte mit und so konnten wir den
Abend wirklich sehr lange mit unseren Freunden und
Bekannten im Schlosshof genieBen. Schén war, dass
auch einige MPS-Familien angereist waren.

Wir bedanken uns von ganzem Herzen bei unseren Fa-
milien und Freunden fir ihre Hilfe — gemeinsam haben
wir einen schénen Abend organisiert.

Aullerdem mochten wir uns bei allen Sponsoren der
Tombolapreise und bei all jenen Menschen bedanken,
die uns mit Spenden unterstitzt haben.
;;a“;‘”gm-:;; Wi Danke an die Raiffeisenbank Zwettl (fir den Karten Vor-
Tel 0664/1745 450 verkauf), Fenster und Tiren Bruckner, Schlosshotel Ro-
senau, Waldland, Flotte Lotte, Binder Ronald, Brauerei
Zwettl, Malerei Weber, Lutz, Bipa, Glaserei Ertl, Hermi's
Masche, Klchenmeisterei W4, Meierhofheuriger und
viele mehr.

Wir freuen uns eine Spendensumme von 3551 € flr den
Verein zusammengebracht zu haben.

Rosemarie Holnsteiner
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BENEFIZMOTORRADTOUR “100 JAHRE BURGENLAND"

Die Jubildumstour ,100 Jahre Burgenland” des Rotary
Clubs Eisenstadt gemeinsam mit ,IFMR - Internatio-
nal Fellowship of Motorcycling Rotarians” fihrte von
2. bis 4. September Uber 670 km vom Stden des Burgen-
lands in den Norden. Dabei gab es eine Zwischenstation
im ungarischen Sopron und eine Umrundung des Neu-
siedler Sees.

Rund 40 Motorrad-Begeisterte aus Osterreich, Deutsch-
land, Ungarn und Polen waren bei der Rundfahrt dabei.
Prominenteste Teilnehmer waren der Intendant der
Schlossspiele Kobersdorf Wolfgang Bock und die San-
gerin Suzy Jova.

Wahrend der Tour wurden Spenden gesammelt, die je
zur Halfte dem Caritas Haus Vitus und der Gesellschaft
fur MukoPolySaccharidosen zugute gekommen sind.

()

Wir bedanken uns herzlich bei allen Mitwirkenden, ins-
besondere bei unserem MPS-Botschafter Wolfgang Bock,
beim Prasidenten des RC Eisenstadt Gerhard Gangl, bei
Bernhard Schiitz und beim IFMR Chapter AGS. Wir freuen
uns sehr!
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SCHUBERTIADE WELS
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Die Schubertiade Wels ist eine Veranstaltungsserie, wel-
che seit 2004 in Wels jahrlich stattfindet.

Seit Beginn hat die Konzertreihe einen karitativen Hin-
tergrund, eine gemeinnutzige Ausrichtung.

In den Saisonen 2019/20 und 2020/21 hat sich das Team
der Schubertiade Wels entschieden, den Reinerlds an
MPS Austria zu spenden, um speziell in der Therapie
einen helfenden Beitrag zu leisten.

Die GemeinnUtzigkeit hat in jeder Veranstaltung ihren
Platz, es werden zudem freiwillige Spenden eingeholt
sowie Flyer und Plakate aufgelegt, um ein Bewusstsein
fur diese seltene, aber so heimtiickische Krankheit zu
schaffen.

Darlber hinaus wird am 16. Janner 2022 um 17:00
Uhr im Pfarrsaal der Herz-Jesu Kirche Wels ein Kinder-
konzert mit dem Titel ,Musikalisch Perspektiven

Wir freuen uns sehr liber die grof3ziigige

Spende von 2.900 Euro vom Golfclub
Salzburg KleBheim.

Vielen Dank!

GOLFCLUB SALZBURG KLESSHEIM

Schaffen” veranstaltet, welches interaktiv und vor allem
inklusiv sein wird.

Wir mochten die MPS Familien natiirlich herzlich zu
dieser Veranstaltung einladen (der Eintritt ist frei).
,Gemeinsam" ist auch ein grof3es Motto und Credo der
Schubertiade Wels — wir freuen uns, ,MPS Austria” eine
Bihne geben zu durfen!

Verena Nowak
fur die Schubertiade Wels

o
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BIER GEGEN SPENDE

Wir freuen uns riesig liber die mehrjahrige

Unterstiitzung der Brauerei Erdinger:
Auch 2021 wurde das Bier wahrend der

Vienna Sportsworld Messe gegen eine
Spende fiir MPS ausgeschenkt. Danke!

ART FOR CHILDREN

Eine kurze Geschichte von ,Art for Children”
2010 in Zurich gegrindet, verfolgt der gemeinnttzige
Verein ,we help you" das Ziel, mit der jahrlichen Benefiz-
auktion,Art for Children” verschiedenste Organisationen
grofRRztgig finanziell zu unterstitzen. Der Fokus liegt auf
Vereinen, die (noch) keinem breiten Publikum bekannt
sind, sich aber aufopferungsvoll fir das Wohl und die
Gesundheit benachteiligter Kinder und deren Familien
einsetzen.

,Benachteiligung” kann vieles bedeuten: eine schwere,
manchmal auch unheilbare Krankheit, eine schwere Ver-
letzung, eine angeborene korperliche Einschrankung,
eine Schadigung von bestimmten Hirnarealen oder des
Nervensystems - aber auch eine Kombination.

Ist ein Kind derart betroffen, fallt es den Familien nicht
leicht, damit umzugehen: das betroffene Kind muss in
anstrengende Behandlungen oder intensive Pflege, die
Eltern opfern ihre gesamte Zeit und Finanzen, manchmal
auch weit darUber hinaus, und die Geschwister kommen
oft viel zu kurz.

Hier setzt ,Art for Children” an: wir lernen jede Organi-
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sation personlich kennen, setzen
uns mit deren Bedurfnissen und
Noten auseinander, und erarbeiten
zusammen ein Unterstitzungskon-
zept. So kénnen wir garantieren,
dass die Spenden dort ankommen,
wo sie bendtigt werden.

Quelle: Booklet Art for Children Wien 2021

Zum Zeitpunkt der Drucklegung des MPS-Falters liegt
die heurige Benefiz-Auktion noch vor uns, die Vorfreude
daraufist grols.

Sie wird am 16. November in den Prunkrdumen der
Albertina in Wien stattfinden, allerdings kann auch on-
line mitgesteigert werden. Es gibt eine breite Auswahl
an Kunstwerken, Arbeiten von jungen, aufstrebenden
Kunstlerlnnen, Absolventinnen von Attersee, Nitsch
oder  Hunderwas-
ser, aber auch Wer-
ke von etablierten
Kinstlerinnen.
Auch diesmal kann
man nicht nur sein
Liebligs-Kunstwerk
ersteigern, sondern
gleichzeitig  Gutes
tun: Der Gesamterlds kommt zwei Zielvereinen zugute,
einer davon sind wir - MPS Austria - und wir freuen uns
riesig dariber!

Michaela Weigl
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