Bestedingen donatiegelden Tour du ALS editie 4 2015

Stichting Tour du ALS genereert financiéle bijdragen voor het benodigde wetenschappelijke
onderzoek naar de oorzaak en bestrijding van de ziekte ALS alsook het creéren van een betere
levenskwaliteit en zorg voor de huidige ALS patiénten en hun omgeving. Dit door het organiseren van
een sportief evenement op de flanken van de Mont Ventoux in verschillende disciplines als fietsen,
hardlopen en wandelen. ledere deelnemer zet zich persoonlijk in en werft minimaal €1.500 aan
donaties.

Editie vierde editie heeft in totaal €837.000 opgebracht.

In overeenstemming met Stichting ALS Nederland gaan de volgende projecten gesteund worden:

Projecten gericht op wetenschappelijk onderzoek naar oorzaak en oplossing van ALS

1. Project MinE [projectnr. 2015-38]

Vanuit Nederland was de doelstelling om totaal 3000 DNA profielen te laten analyseren. Fase 1, 2 en
3 waren totaal goed voor 2000 DNA profielen. Fase 4 zijn de laatste 1000 DNA profielen waarvan de
totale budget $ 2.250.000,- is waarvoor wij 2 miljoen euro aanhouden. Als deze fase ook klaar is het
project MinE voor Nederland afgerond. Naast Nederland zal dan ook Belgié klaar zijn. De andere
landen te weten Brazilié, Zweden, Zwitserland, Turkije, Israél, UK, USA, Australié, Portugal, lerland,
Spanje, Frankrijk, Italié en Duitsland zijn hard bezig om ook alle funding binnen te halen voor hun
doel van het aantal DNA profielen. Uiteindelijk moet het leiden tot het totaal van 22.500 DNA
profielen (15.000 van ALS patiénten en 7.500 van controle personen)

Looptijd 1 jaar 2015
Begroting € 2.000.000,-

De deelnemers van Tour du ALS ondersteunen dit project met € 400.000




2. Project Functionele analyse van het ALS interactoom: onderzoek [projectnr. 2014-26]

Afwijkingen in het DNA van ALS-patiénten leiden er toe dat een aantal eiwitten in de motorische
zenuwcellen afwijken. Hierdoor gaan deze eiwitten samenklonteren, waardoor zij hun werk niet
meer kunnen doen. Als gevolg hiervan sterft de motorische zenuwcel — verantwoordelijk voor het
aansturen van onze spieren - af.

Dit project onderzoekt de eiwitten waaraan deze afwijkende eiwitten zich binden. Eiwitten werken
namelijk nooit alleen, maar binden zich aan allerlei andere eiwitten om hun functies uit te kunnen
voeren. Alle eiwitten die zich aan een specifiek ander eiwit binden vormen het ‘interactoom’. We
zullen de interactomen bepalen van een aantal afwijkende eiwitten in de zenuwcellen van ALS-
patiénten. Vervolgens zullen we de functie van deze interactomen bestuderen.

Dit onderzoek wordt gedaan op zenuwcellen in het laboratorium. Deze zenuwcellen zijn verkregen
met de IPSC techniek, waarbij we huidcellen van patiénten en controlepersonen omzetten naar
zenuwcellen. Door dit onderzoek krijgen we meer kennis over de afwijkende eiwitten in de
motorische zenuwcellen en de processen die er toe leiden dat de motorische zenuwcellen afsterven.

Looptijd 4 jaar (2014 —2017)
Begroting € 318.760,-

De deelnemers van Tour du ALS ondersteunen dit project met € 168.760,-
Hiermee is het project dan gefund

3. Project TOTALS — op weg naar een therapie voor ALS: onderzoek [projectnr. 2014-28]

Er zijn verschillende ALS-genen bekend. Een verandering (mutatie) in deze genen veroorzaakt de
familiaire vorm van ALS. Een aantal van deze gen veranderingen zijn ook gevonden bij patiénten bij
wie ALS niet in de familie voorkomt. Het is grotendeels onbekend wat de ALS-genen doen in de
motorische zenuwcellen en waarom motorische zenuwcellen afsterven als er een mutatie in zo'n gen
is. Onderzoekers van het ALS Centrum in het UMC Utrecht kweken stamcellen uit de huidcellen van
ALS-patiénten. Deze stamcellen laten zij in het laboratorium uitgroeien tot motorische zenuwcellen.
Dit stelt de onderzoekers in staat na te gaan wat er mis gaat in de motorische zenuwcel. En op die
zenuwcellen proberen de onderzoekers vervolgens nieuwe behandelingen uit. De zenuwcellen die uit
stamcellen zijn ontwikkeld bieden dus een model om mogelijke nieuwe therapieén te testen.

Looptijd 5 jaar (2015 - 2019)
Begroting € 2.499.963,-

De deelnemers van Tour du ALS ondersteunen dit project met € 31.240,-

Totaal bedrag aan onderzoek naar de oorzaak en de oplossing € 600.000 (75% van de totale

opbrengst van 2015)



Projecten gericht op de kwaliteit van zorg en leven van een ALS patiént en zijn of haar omgeving

4,

Innovatie van ALS-zorg met e-health: keuze app, teleconsult, zelfmetingen en online
behandelingen

Implementeren van bestaande e-health toepassingen (zo nodig in aangepaste vorm) in de
ALS-zorg met als doel het voorkomen van medische complicaties, het verhogen van de regie
over de zorg door de patiént en mantelzorger en het verlagen van de belasting van de zorg.
De veronderstelling is dat deze verbetering in de ALS zorg een positieve bijdrage zullen
leveren van de kwaliteit van leven van zowel de patiént als de mantelzorger. Deze aanvraag
ligt nu voor beoordeling bij de WAR en de sinds half dit jaar opgerichte Patiénten Advies
Raad (wat een afvaardiging is van de patiénten vereniging ALS patiént connected). Zodra de
adviezen binnen zijn kan de aanvraag worden goedgekeurd in de RvT van 17 december 2015.

Looptijd 2 jaar (2016 - 2017)
Begroting € 256.761,-

De deelnemers van Tour du ALS ondersteunen dit project met € 100.000

Multidisciplinaire behandelrichtlijn voor patiénten met ALS: fysiotherapie, ergotherapie en
logopedie. Richtlijngebruik en herziening

In het voorgestelde project wordt de, in 2012 verschenen multidisciplinaire behandelrichtlijn
ALS ergotherapie, fysiotherapie en logopedie bijgesteld d.m.v. een update van de literatuur
(nieuwe evidentie) en een inventarisatie van het daadwerkelijke gebruik van de richtlijn en
belemmerende en bevorderende factoren die therapeuten ervaren bij het gebruik van de
richtlijn in de ALS-zorg in Nederland. Voor internationale verspreiding van de
multidisciplinaire behandelrichtlijn wordt de richtlijn vertaald in het Engels. Voor
implementatie in Nederland wordt een voorstel gedaan voor interventies afgestemd op de
belemmerende en bevorderende factoren.

Looptijd 1,5 jaar (2016 - 2017)
Begroting € 133.607,-
De deelnemers van Tour du ALS ondersteunen dit project met € 100.000

Totaal bedrag aan zorg en kwaliteit van het leven € 200.000 (25% van de totale opbrengst
van 2015)



Resume 5 projecten:

- Project MinE € 400.000
- Project Functionele analyse van het ALS interactoom: onderzoek €167.760
- Project TOTALS — op weg naar een therapie voor ALS: onderzoek € 31.240

- Project Innovatie van ALS-zorg met e-health: keuze app, teleconsult, zelfmetingen en online
behandelingen € 100.000

- Project Multidisciplinaire behandelrichtlijn voor patiénten met ALS: fysiotherapie,

ergotherapie en logopedie. Richtlijngebruik en herziening € 100.000
(
Totaal ondersteunde projecten: € 800.000
In totaal verworven donatics: € 837.000
. /

In 2016 wordt nader bekeken waar de overige €37.000 aan donatiegelden voor ondersteumﬁg
gebruikt gaat worden.
Namens stichting Tour du ALS Namens de stichtir}g’ALS Nederland
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