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Voorwoord

Over 2024 kijken we met een positief gevoel terug. Zo waren er weer veel acties en events die
voor inkomsten hebben gezorgd, zoals bijvoorbeeld de door Beat Batten zelf georganiseerde
(tweede) Larense Beat Batten Rally, de Collecteweek en de Vierdaagse. Ook genereerde de
stichting inkomsten uit door derden georganiseerde events waarbij de opbrengst aan Beat
Batten toe kwam, zoals het Amsterdamse Bosgolf. Daarnaast ontvingen wij geheel onverwacht
een bijzondere nalatenschap: steeds meer (vermogende en minder vermogende) personen laten
bewust (een deel van) hun erfenis na aan goede doelen.

Voorbeelden van initiatieven waarbij vele donateurs en ook vele vrijwilligers onze stichting
hebben geholpen. Want daar zijn we voor onze doelbesteding van afhankelijk. We gaan zuinig
met die doelbesteding om. Immers, we willen inzetten op kansrijke trajecten.

Door onze gezamenlijke financiering van onderzoekswerk aan de Stanford University weten we
steeds meer over de ziekte en wat er fout gaat in de cellen van kinderen met Batten.

Samen met onze medische adviesraad, focussen we op 2 trajecten: zijn er bestaande middelen
die wellicht de ziekte kunnen vertragen, of zijn er nieuwe typen behandelingen / therapieén waar
we op kunnen inzetten? Beide trajecten zijn niet eenvoudig. De snelste klap zou zijn wanneer in
een bestaand middel de sleutel ligt.

Via onze langdurige samenwerking met het WKZ in Utrecht is in 2024 een start gemaakt met
effectmeting van reeds bestaande middelen. Daarnaast is er de mogelijkheid dat ook in
Nederland een clinical trial start, hoewel deze eind van 2023 is uitgesteld door een tekort in
financiering. Dat was uiteraard een teleurstelling, maar in 2024 hebben we op beide trajecten
met volle inzet doorgepakt en kansen in 2025 zullen toenemen. Hopelijk wederom met jullie
steun, om een einde te maken aan deze slopende ziekte en Batten kids weer een kans op een
langer leven te geven!

Ronald Jansen

Voorzitter Stichting Beat Batten!
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1.Over Stichting Beat Batten

Om wetenschappelijk onderzoek naar de ziekte van Batten te bevorderen is stichting Beat
Batten door ouders opgericht in 2007 en anno 2025 nog steeds onder aanvoering van families
met Batten patiénten. De stichting probeert samen met families van patiénten, vrijwilligers en
hun achterban acties op te zetten en daarmee zo veel mogelijk geld in te zamelen voor
wetenschappelijk onderzoek.

1.1 Algemene informatie over de stichting

Statutaire naam, vestigingsplaats en rechtsvorm
Stichting Beat Batten!
Binnendelta 1N, 1261 WZ Blaricum

Kamer van Koophandel
De stichting is ingeschreven in het Stichtingenregister van de Kamer van Koophandel Midden-
Nederland onder nummer 30234066.

RSIN/Fiscaal nummer ANBI 818841084

Algemeen Nut Beogende Instelling
Stichting Beat Batten is door de Belastingdienst aangemerkt als een Algemeen Nut Beogende
Instelling. Dit wil zeggen dat giften in aanmerking komen voor belastingaftrek.

Daarnaast heeft de stichting Beat Batten het CBF-keurmerk voor kleine stichtingen toegewezen
gekregen.

1.2 Missie en doelstellingen
Missie

Beat Batten zamelt geld in voor onderzoek naar de ziekte van Batten om alle Batten kinderen in
Nederland te kunnen behandelen tegen deze ziekte, om de ziekte een halt tot te roepen en
hopelijk de kinderen te genezen.

Visie

Door de voortdurende ontwikkeling van innovatief medisch-technische onderzoeks- en
behandelingsmethoden en de toenemende bundeling van kennis en kunde wereldwijd,
verwacht Beat Batten dat bij voldoende investeringen in het noodzakelijke onderzoek in 2025
een Kinderdementiecentrum in het Wilhelmina Kinderziekenhuis op te richten waar alle Batten
kinderen behandeld kunnen worden. Dit begon in 2023 al vorm te krijgen, doordat wij zicht

hebben gekregen op een nieuw onderzoek via een nieuw geworven onderzoekster.

Doelstelling

e Stimuleren van onderzoek naar een behandeling voor de ziekte van Batten (Neuronal
Ceroid Lipofuscinosis) die deze ziekte kan genezen dan wel vertragen en het
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bespoedigen van de toepassing van deze behandeling en al hetgeen in de ruimste zin
daarmede verband houdt, daartoe behoort en/of daartoe bevorderlijk kan zijn.

e De stichting beperkt haar ondersteuning tot organisaties en instellingen die zijn
gerangschikt in de zin van artikel 6:33 van de Wet op de Inkomstenbelasting of daarvoor
in de plaats komende wetgeving, alsmede buitenlandse instellingen die met
binnenlandse instellingen zijn gelijkgesteld.

e Bijdragen met financiéle middelen aan internationale kennisoverdracht en
scholingsactiviteiten verband houdende met de hiervoor genoemde ziekte.

e Fondsenwerven bij particulieren, bedrijven, stichtingen, serviceclubs, religieuze
instellingen, vermogensfondsen.

o Bekendheid geven aan de ziekte van Batten en de stichting bij het Nederlandse publiek,
bij betrokkenen, overheid en andere betrokken partijen.

o De stichting heeft geen winstoogmerk.

1.3 Organisatiestructuur

In het eerste kwartaal van 2024 werd de vacature voor officemedewerker ingevuld met een
dienstverband van 0,6 FTE. Rosan heeft haar functie in datzelfde kwartaal neergelegd in verband
met haar geplande reis. Daarmee bestond vanaf Q2 het bureau team weer uit 2 parttime
medewerkers.

Operationele team

Het bureauteam, bestaande uit 2 parttimers, werd ook in 2024 ondersteund door een
vrijwilligster. Margriet verzorgde de office taken binnen het bureauteam en Sabrina het
projectmanagement.

Bestuur

Het (onbezoldigd) bestuur bestaat uit Ronald Jansen (Voorzitter), Addy Rouwenhorst (Dagelijks
bestuur), Marco de Jong (Penningmeester) en Sascha de Lint (Algemeen bestuur). Ronald Jansen
is vader van Roel (19), Addy Rouwenhorst is vader van Rocco (15). Roel & Rocco hebben de
ziekte van Batten en daarom strijden hun vaders voor een behandeling en zetten ze zich in voor
de stichting.

Het bestuur houdt toezicht op de stichting en heeft op reguliere basis contact met de
projectmanager. Zowel de voorzitter als het dagelijks bestuur zorgen voor de aansturing van en
contacten met artsen en het onderzoeksteams.

Het bestuur vergadert op frequente basis en ook met het operationele team vindt frequent
overleg plaats. De bestuurders zijn onbezoldigd, maar hebben wel recht op vergoeding van
gemaakte kosten voor internationale kennisuitwisseling. Bestuursleden hebben maximaal 3 jaar
zitting. Herverkiezing is mogelijk indien daar unaniem mee wordt ingestemd. Aanwijzing van
nieuwe leden komt vanuit de zittende en vertrekkende bestuursleden. Tijdens een
bestuursvergadering dient er unaniem instemming te zijn met een nieuw te kiezen lid.
Bestuursleden hebben geen relevante e/o conflicterende nevenfuncties.
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Wetenschappelijke adviesraad

Sinds 2023 heeft Beat Batten een eigen wetenschappelijke adviesraad. Deze raad adviseert het
bestuur ten aanzien van onze doelbesteding (onderzoek keuzes, onderzoekbegeleiding,
internationale samenwerkingen e.d.). Deze raad staat in nauw contact met niet alleen experts in
Nederland, maar ook internationaal en werken veelal samen met internationale stichtingen. De
wetenschappelijke adviesraad bestaat uit:

Margriet Groot — Huisman is sinds 2022 actief betrokken vanuit de medische adviesraad voor
Stichting Beat Batten. En we zijn blij dat Randall Marshall sinds 2023 is toegetreden tot de
wetenschappelijke adviesraad. Margriet is met name medisch inhoudelijk betrokken, Marshall
kijkt vanuit zijn ervaring mee met bijvoorbeeld toekomstige trials en samenwerkingen met
pharma.

(Regio) Ambassadeurs en vrijwilligers

Zowel Erik de Zwart als Patricia hebben hun inzet en betrokkenheid bij onze stichting in 2023
onverminderd voortgezet. Waarbij Erik de Zwart ook betrokken was bij de organisatie van de
eerste Larense Batten rally. Tevens heeft journalist en opiniepeiler Gijs Rademaker zijn hulp en
inzet aan stichting Beat Batten aangeboden. Tijdens de opnamen van een 2% serie mini docu's
ging Gijs in gesprek met betrokkenen om kennisdeling over de ziekte van Batten én de status van
onderzoeken te vergroten. Ook freerunner en Youtuber Tim Tygran heeft aangeboden de stichting
te steunen om meer bekendheid te genereren.

De regio ambassadeurs, ouders en vrijwilligers zetten we in bij evenementen en om op lokaal
niveau aandacht te vragen voor Beat Batten. Inmiddels hebben we rond de 60 vrijwilligers die
zich actief inzetten voor de stichting.

Integriteitsbeleid

Beat Batten vindt het belangrijk dat binnen de organisatie en in de verhouding tot alle andere
betrokken partijen integer gehandeld wordt. Beat Batten biedt binnen deze werkende en lerende
cultuur de mogelijkheid om integriteit te bespreken en plaatst daarbij integer handelen voorop.
Daarom heeft de stichting sinds januari 2022 een Integriteitsbeleid. Dit beleid wordt op reguliere
basis besproken, Addy Rouwenhorst is daarbij de vertrouwenspersoon.

1.4 Het netwerk

Doordat de ziekte van Batten een zeldzame ziekte is, is de bewustwording over het bestaan van
deze ziekte, maar ook de impact van deze ziekte op patiénten en hun gezinnen ook niet bij
iedereen bekend. Daarom is de hulp van ons netwerk van groot belang, door met elkaar de
krachten te bundelen, kunnen wij aandacht vragen voor deze vorm van kinderdementie en
kunnen wij donaties werven om hoopgevend onderzoek te financieren. Het netwerk is onder te
verdelen in verschillende groepen.

Families

Het (onbezoldigde) bestuur van de stichting bestaat deels uit vaders van patiénten. Samen met
andere ouders en het directe netwerk daaromheen, wordt continue geprobeerd de
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bewustwording over de ziekte te vergroten, maar ook om zoveel mogelijk actiestarters en digitale
collectanten te vinden om de doelstelling en missie van de stichting te realiseren.

Wij informeren families, naast de gebruikelijke communicatiekanalen naar ons gehele netwerk,
waar mogelijk ook via email als er belangrijke updates zijn. Waar nodig werken wij hierbij samen
met BrandNewDay Foundation om ook ouders te bereiken die niet bij ons bekend zijn, maar wel
bij BrandNewDay. Wij proberen tevens gezinnen die daar behoefte aan hebben met elkaar in
contact te brengen.

Wij hopen ieder jaar weer dat zoveel mogelijk betrokkenen ons steunen om geld in te zamelen en
om de bewustwording over deze ziekte te vergroten. Families van Batten patiénten (en hun
netwerken) komen jaarlijks in actie door deelname aan een of meerdere (sportieve) activiteiten
waaraan zij een sponsoractie koppelen, maar bijvoorbeeld ook als digitaal collectant.

In 2024 is het thema Samen Sterk gehanteerd, door de handen ineen te slaan staan we sterkerin
de strijd tegen Batten, voor het vinden van een behandeling.

Ook in 2024 is de samenwerking met Bartimeus en Visio voor het twee keer per jaar organiseren
van een webinar voor ouders gehandhaafd. Dit is voor alle betrokkenen een goed moment voor
een update over de onderzoeken, maar ook om tips en tricks te geven over het ziektebeeld.

Metapact

De betrokkenheid bij Metapact is in 2024 ongewijzigd van kracht gebleven. Eind 2024 zijn de
handen ook ineengeslagen tijdens 3FM Serious Request, waarbij ook stichting Beat Batten in
actie is gekomen om geld in te zamelen voor hoopgevend onderzoek.

Actievoerders, sporters, rallyrijders en digitale collectanten

In 2024 zagen wij meer initiatieven om geld in te zamelen voor stichting Beat Batten, zo
organiseerde gamechangers een gamemarathon, werd er voor het eerst een editie van het
Amsterdamse Bosgolf aan Beat Batten toegekend en kwam het dorp Streefkerk in actie voor
onze stichting.

Donateurs

De stichting heeft vaste donateurs die structureel via de website of de bank hun bijdrage doen
voor onderzoek naar de ziekte. Daarnaast zijn er eenmalige bijdrages, o.a. via ons actieplatform,
de bank en de website. ledere donateur waarvan de contactgegevens bekend zijn, ontvangt een
bedankmail voor zijn gift en wordt als dat gewenst is op de hoogte gehouden van de
ontwikkelingen in het onderzoek en onze activiteiten via de nieuwsbrief.

Vrienden en partners

Een zakelijk netwerk met vrienden en partners die ons met diensten, materialen of financieel
steunen is onontbeerlijk voor onze stichting. Wij zijn heel dankbaar voor de mogelijkheden die zij
ons bieden en zich samen met ons inzetten om onderzoek en behandeling voor Batten mogelijk
te maken. Een aantal van deze bedrijven proberen ook hun medewerkers te stimuleren om hun
deelname aan sportieve activiteiten voor Beat Batten te laten sponsoren.
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2.De ziekte van Batten

De ziekte

Juveniele Neuronale Ceroid Lipofuscinosis (JNCL, ook bekend als Batten Disease/ziekte van
Batten/Batten-Spielmeyer-Vogt) is een autosomaal recessief erfelijke neurodegeneratieve ziekte
die begint tijdens de kindertijd. Door een defect in het CLN3 gen op chromosoom 16 wordt een
enzym niet aangemaakt. Dit enzym zorgt er normaal gesproken voor dat door de cel
geproduceerde afvalstoffen worden afgebroken en afgevoerd. Onder andere doordat deze
afvalstoffen zich opstapelen - als auto fluorescerend materiaal in het lysosoom in de cel - wordt
een adequate cel functie verhinderd, waardoor de cel uiteindelijk afsterft. Met name
hersenweefsel wordt hierdoor getroffen. In Nederland wordt ca. 1,5 op de 100.000
levendgeborenen per jaar getroffen door deze verwoestende ziekte.

Op de 46 chromosomen die een mens heeft, liggen circa. 25.000 genen die het lichaam
opdracht geven om specifieke eiwitten aan te maken. Deze eiwitten zijn betrokken bij ieder
proces dat plaatsvindt in het lichaam, zoals bijvoorbeeld de ademhaling. Maar niet elk gen is
perfect, sommigen hebben een defect. En de gemiddelde persoon krijgt drie defecte kopieén
van genen op het totaal van 25.000 genen. Meestal heeft dit geen nadelige gevolgen, omdat
ieder mens twee varianten (allel) van elk gen heeft. Als één al een defect heeft, is er altijd nog de
andere om dat defect te neutraliseren/corrigeren. Je zou verwachten dat zo’n verschrikkelijke
kinderziekte als Batten veroorzaakt wordt door vele defecte genen. Niets is echter minder waar:
Batten wordt veroorzaakt door maar één defect gen: defect gen Batten type CLNS.

Typisch voor het ziekteverloop is:

o Gezichtsvermogen — Het begint met vermindering in het gezichtsvermogen. Uiteindelijk
ontwikkelt dit tot blindheid.

e Vermoeidheid - Kinderen zullen vermoeidheid kunnen ervaren, waardoor ze een
verstoord slaapritme kunnen ontwikkelen. Doordat ze overdag wat vaker slapen, kunnen
ze in de nacht minder makkelijk slapen.

o Gedragsproblemen - Het gedrag van kinderen met Batten kan langzaam veranderen. Bij
drukte en veel geluiden kunnen ze overprikkeld raken. Hierdoor kunnen ze boos of
verdrietig worden. Ook kunnen er stemmingswisselingen optreden. Tot slot kunnen ze
angstig worden, doordat ze steeds meer de controle over hun eigen lichaam verliezen.

e Cognitie en geheugenproblemen - Kinderen rond de 6 4 7 jaar kampen met cognitie
problemen, waardoor ze moeilijk hun aandacht erbij kunnen houden. De
informatieverwerking en het verstandelijk vermogen (IQ) gaat steeds meer achteruit.
Uiteindelijk leidt dit tot kinderdementie. Al het aangeleerde wordt vergeten en er wordt
ook geen nieuwe informatie meer onthouden.

e Epilepsie - Kinderen kunnen last van epilepsie krijgen. Meestal ontstaat dit rond het 10e
levensjaar. De epilepsie kunnen verschillende vormen aannemen, zoals verstijving,
schokken in beide armen en benen, staren of een algehele spierverslapping.

e Psychose - Kinderen kunnen in een later stadia last krijgen van hallucinaties en
waanideeén. Meestal is dit zo rond het tiende levensjaar. Door het zien en horen van
deze beelden en geluiden die er dus eigenlijk niet zijn, kunnen kinderen angstig worden
en soms zelfs agressief.
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e Problemen met de motoriek — De achteruitgang bij de ziekte van Batten wordt meestal
nog duidelijker zichtbaar tijdens de puberteit. Naarmate de ziekte vordert, zullen de
spieren in het lichaam stijver worden. Hierdoor wordt lopen, zitten en staan steeds
moeilijker waardoor de meeste kinderen met Batten in een rolstoel belanden. Daarnaast
ervaren sommige kinderen trillingen in de handen, waardoor basale handelingen als
drinken en schrijven moeilijker wordt.

e Problemen met eten - Slikken en kauwen wordt in de puberteit lastiger, waardoor de
kinderen minder zelfstandig kunnen eten. In eerste instantie kan het eten in kleine
stukjes worden gesneden of fijngemalen, maar uiteindelijk zullen sommige kinderen
sondevoeding nodig hebben. Ook krijgen ze in sommige gevallen last van maagzuur, wat
kan zorgen voor longontsteking.

e Communicatie - Communiceren wordt gedurende het verloop van de ziekte een steeds
grotere uitdaging voor kinderen met Batten. Dit gaat zover dat de kinderen na verloop van
tijd niet meer uit hun woorden kunnen komen. Dit verbaal niet meer kunnen uiten
resulteert vaak ook in een gevoel van eenzaamheid, omdat kinderen zich onbegrepen
voelen.

e Incontinentie — Aan het einde van het ziekteproces krijgen kinderen problemen met het
ophouden van urine en soms ook met ontlasting.

Stichting Beat Batten wil door het financieren van internationaal wetenschappelijk onderzoek
een therapie vinden om de fatale ziekte van Batten te verslaan.

Er zijn verschillende subtypes van deze ziekte, die zich hoofdzakelijk van elkaar onderscheiden
door:

e de leeftijd van het kind waarop de ziekte zich openbaart

e de snelheid waarmee de ziekte het kind “overmeestert”

Eris hoopgevend onderzoek, alleen op dit moment is er nog geen behandeling mogelijk en is de
ziekte altijd nog fataal. Beat Batten zet zich alleen in voor CLN3.

2.1 Wetenschappelijk jaarverslag stichting Beat Batten! 2024

De stichting Beat Batten! Investeert al een aantal jaren in het onderzoek van Prof. Abu Remaileh
en zijn collega’s en dat bleek een goede investering te zijn. Deze groep jonge, veelbelovende en
zeer gemotiveerde wetenschappers hebben de vaardigheden verworven om lysosomen vrij te
maken uit de lichaamscellen waarin ze zich bevinden, waardoor lysosomale storingen gericht
bestudeerd kunnen worden. Die vaardigheden hebben ze gebruikt voor het onderzoek naar de
ziekte van Batten, type CLN3. De resultaten staan hier vermeld.

In het kort de stand van zaken eind 2023: we weten dat bij CLN3-Batten, het CLN3-gen een
afwijking bevat (een mutatie), waardoor het CLN3-eiwit niet goed aangemaakt wordt. Dit CLN3-
eiwit is verankerd in de wand van het lysosoom, de recyclingfabriek van de cel. Onder normale
omstandigheden worden afvalproducten van de cel in het lysosoom opgenomen, gerecycled en
uit het lysosoom verwijderd zodat ze door de cel hergebruikt kunnen worden. CLN3 speelt in
ieder geval bij het verwijderen van een groep van deze bouwstoffen, die glycerophosphodi-esters
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(GPDs) heten, een cruciale rol. Als CLN3 niet goed functioneert, worden de GPDs niet optimaal,
of helemaal niet, uit het lysosoom verwijderd en stapelen zich dan op. Het is aangetoond dat
stapeling van GPDs specifiek is voor CLN3-Batten. Er is dus nu — eindelijk — een biologisch
meetbare graadmeter (biomarker) gevonden om de toestand van de lysosomen te kunnen
beoordelen.

De groep van prof. Abu Remaileh heeft in 2023 ontdekt dat het gen dat het eiwit CLND-Batten
aanmaakt ook codeert voor een eiwit dat betrokken is bij de aanmaak van BMPs. BMPs zijn
vetachtige stoffen die vooral voorkomen in de wand van lysosomen. Talloze studies hebben
aangetoond dat afwijkende hoeveelheden BMPs voorkomen bij vele neurodegeneratieve ziekten
(aftakeling van zenuwcellen). Zoals onder meer bij lysosomale stapelingsziekten (o.a. de ziekte
van Batten), de ziekte van Alzheimer en de ziekte van Parkinson. Dit duidt op een brede
betrokkenheid van BMPs bij verschillende lysosomale storingsziekten.

In het jaar 2024 is er op wetenschappelijk gebied veel gebeurd.

De groep van prof. Abu-Remaileh heeft ontdekt dat GPDs bepaalde recyclingprocessen van vet-
achtige moleculen in het lysosoom kunnen remmen. Remming van deze recycling levert een
verhoging van bepaalde “half fabrikaten” op, die schadelijk zijn voor het lysosoom. Met andere
woorden, lysosomen van cellen waar het CLN3-eiwit niet werkt stapelen niet alleen GPDs maar
in het verlengde daarvan ook schadelijke stoffen en daarmee komt het lysosoom in een
negatieve spiraal terecht. De onderzoekers suggereren dat verwijdering van GPDs uit het
lysosoom een mogelijke therapeutische benadering kan zijn voor de ziekte CLN3-Batten.

Normaal gesproken hebben BMPs een normaliserend effect op de verwerking van vet-achtige
stoffen in het lysosoom, maar bij CLN3-Batten blijken BMPs verlaagd te zijn. Dus het is bij CLN3-
Batten dubbel op: GPDs verhoogd en BMPs verlaagd. De balans GPDs/ BMPs lijkt dus van belang
te zijn bij de ziekte CLN3-Batten.

In 2023 is in Dundee, door de groep van Dario Alesi en Esther Sammler, een methode ontdekt
om lysosomen vrij te maken uit kern houdende bloedcellen (perifeer bloed mononucleaire
cellen (PBMCs). Perifeer bloed is stromend bloed in het lichaam dat gewoon uit (bijvoorbeeld)
een ader in de arm kan worden afgenomen. Dat betekent dat nu, voor onderzoek, lysosomen
niet meer uit weefselcellen vrijgemaakt hoeven te worden. Dit betekent ook dat deze methode
geschikt zou zijn om in de kliniek te gebruiken. Zo zouden bijvoorbeeld de GPDs en BMPs in
lysosomen van bloedcellen van patiénten bepaald kunnen worden. Het doel daarvan is om
inzicht te krijgen waarom het verloop van de ziekte CLN3-Batten zo verschillend kan zijn tussen
de patiénten.

Eind 2023 was deze methode echter nog niet getest in patiénten en controles, daarom hebben
Peter van Hasselt en Margriet Groot-Huisman zich ingezet om voor de Nederlandse patiénten de
mogelijkheid te verwerven om het bloed te laten testen op de biomarkers GPDs met daarnaast
BMPs als belangrijke tweede component. Daar moest een pilot-studie aan voorafgaan om te
bewijzen dat het echt mogelijk is om met deze methode GPDs en BMPs uit kernhoudende
bloedcellen van patiénten aan te tonen. Die pilot studie is nog gaande maar de voorlopige
gunstige resultaten zijn al gepubliceerd in het tijdschrift Journal of Clinical Investigation.
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Deze goede resultaten betekenen dat van alle patiénten wereldwijd op een klinisch toegankelijke
wijze de biomarkers gemeten kunnen worden. De NCL-stiftung in Hamburg heeft de
onderzoekers een prijs toegekend van €100.000, zodat het onderzoek uitgebreid kan worden
over meerdere landen. Misschien is het dan mogelijk, op basis van biomarker-waarden van heel
veel kinderen, niet alleen iets te begrijpen waarom de ziekte CLN3-Batten zo verschillend kan
zijn tussen kinderen met CLN3-Batten, maar ook of medicijnen echt werken. Wij, als Beat
Batten, zijn blij hieraan een steentje te hebben bijgedragen.

Het gegeven dat er nu een biomarker is voor de ziekte van CLN3-Batten, biedt dus perspectief
voor het onderzoek naar bepaalde middelen die de ziekte kunnen genezen. Genetische
manipulatie. De groep van prof. Abu Remaileh werkt in dat kader samen met wetenschappers
die zich bezighouden met genetische manipulatie en we weten dat het onderzoek voorzichtig al
gaande is, maar transport van cellen van- en naar de USA is om veiligheidsredenen
problematisch. Beat Batten wordt op de hoogte gehouden.

Nu is er ook onderzoek mogelijk naar de werking van medicijnen (moleculen, compounds) die
misschien de ziekteverschijnselen kunnen vertragen of verminderen. Daarom hebben wij een
lijst opgesteld van compounds die we zouden willen laten testen op hun effect in het “CLN3-
zieke” lysosoom. Dat wil zeggen, als een compound werkelijk effectief is, de GPDs omlaag zullen
gaan en de BMPs verhoogd zullen worden. Dit moet natuurlijk eerst in een proefdier getest
worden.

Met betrekking tot dit aspect van het biomarker- onderzoek is gekeken naar de mogelijkheid om
dat testen hier, in Nederland, te laten doen. In Utrecht is daarvoor het zebravis-diermodel
geschikt. Dat zijn zebravissen met de ziekte CLN3-Batten. Omdat er voor CLN3-Batten geen
wetenschappelijk beproefde medicijnen bekend zijn is de samenstelling van de lijst van de
compounds gebaseerd op:

a) FDA/EMA-goedgekeurde medicijnen voor andere lysosomale stapelingsziekten of
b) compounds waarvan verschillende onderzoekers hebben aangegeven hoge verwachtingen te
hebben.

Het onderzoek van zebravissen met de ziekte CLN3-Batten heeft even stilgestaan door het
vertrek van de wetenschappelijk onderzoeker, maar is nu weer opgestart. Dr Ursula Heins-
Marroquin is in het najaar van 2024 in Utrecht begonnen en het onderzoek is onder haar leiding
in korte tijd weer op de rails gezet. De compounds blijken getest te kunnen worden in
zebravislarven van 5 dagen oud, wat veel tijd scheelt. De analyses worden in Luxemburg gedaan.

Naast het onderzoek van GPDs en BMPs in genetisch en compound onderzoek is de groep van
prof. Abu-Remaileh nog een andere richting ingeslagen: ze hebben in 2024 een methode
gepubliceerd hoe cellen die actief betrokken zijn bij afbraak van zenuwen, door middel van
stamceltherapie vervangen kunnen worden door minder schadelijke soortgenoten.

2.2 Vooruitblik 2025

Uiteraard kijken we met spanning toe hoe de experimenten met de genetische manipulaties
verlopen, maar dit onderzoek zal - mede door de ingewikkeldheid ervan - nog vele jaren duren
voordat iets te zeggen valt over het succes ervan.
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We hopen voor wat betreft het onderzoek naar de werking van medicijnen al in de loop van het
jaar 2025 uitsluitsel te kunnen geven over de resultaten van de zebravis-studie. Mocht er een
compound zijn die inderdaad de GPDs verlaagt en de BMPs verhoogt, dan moeten we in een
groter diermodel gaan testen. Daarvoor gaan we in 2025 de eerste contacten leggen. Parallel
daaraan, zullen we de administratie in gang zetten voor toestemming van de FDA/EMA voor een
klinische trial.

De onderzoeksgroep van prof. Monther Abu Remaileh heeft een samenwerking aangegaan met
prof. Marius Wernig en hun onderzoek betreft het bouwen van een menselijk hersenmodel met
geprogrammeerde stamcellen van mensen met de ziekte CLN3-Batten. Het doel van dit
hersenmodel is om te begrijpen wat er precies gebeurt bij CLN3-Batten zenuwcel afbraak en hoe
dat bestreden kan worden. Dit onderzoek wordt financieel ondersteund door onze
zustervereniging in Duitsland (de NCL-stiftung) en door Beat Batten.

Natuurlijk blijft het bestuur van Beat Batten en de wetenschappelijke adviesraad zich inspannen
om wereldwijd veelbelovend wetenschappelijk onderzoek naar de therapeutische
mogelijkheden voor de ziekte van Batten op te sporen. De techniek staat niet stil, ook andere
mogelijkheden dan bovengenoemde onderzoeksprojecten doemen op aan de horizon.
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3.Fondsenwerving 2024

Ook in 2024 zijn evenementen en acties een van de belangrijkste inkomstenbronnen voor Beat
Batten. Al ontvingen wij dit jaar ook een substantieel bedrag vanuit nalatenschap. Overige
inkomsten komen van zakelijke en particuliere donateurs. Maar ook dankzij de Vriendenloterij. Er
is een bedrag ingezameld van € 370.898,=

Evenementen en acties

Alin februari vond er een game marathon plaats met een grote opbrengst voor Beat Batten. De
2de editie van de Larense Batten Rally vond met succes plaats met een vergelijkbaar resultaat
als in 2023. De opbrengst van de digitale collecteweek nam verder af doordat meer digitale
collectanten weer in actie kwamen tijdens andere evenementen. In 2024 was Beat Batten voor
het eerste jaar het goede doel van het Amsterdamse Bosgolf toernooi. Na een termijn van 5 jaar,
werd de Wolf Rally Oss in 2024 voor een ander goed doel gereden, waarmee een groot
evenement wegvalt. Het jaar werd afgesloten door aan te sluiten bij de Serious Request actie
met het glazen huis voor Metakids.

3.1 Externe factoren

We zien nog steeds dat er regelmatig aandacht wordt gevraagd voor bijvoorbeeld de oorlog in
Oekraine. Maar ook merkten we gaandeweg het jaar, steeds meer de gevolgen van een onrustige
economische situatie.

3.2 Acties derden

Acties derden ontstaan dankzij evenementen die dan wel aan Beat Batten gerelateerd waren,
dan wel door deelnemers die hun individuele deelname aan Beat Batten koppelen. Er kwam een
team van vierdaagse lopers voor Beat Batten in actie, Team W.T. Group liep met een team de
marathon van Rotterdam en Luuk de Ruiter doet gaandeweg het jaar mee aan meerdere
hardloopevents waarbij hij sponsoring voor Beat Batten inzamelt en awareness genereert.

3.3 Particuliere donaties

Het grootste deel van de particuliere donaties, maar ook een belangrijk deel van de zakelijke
donaties, komen uit acties derden dankzij het Iraiser platform; inactievoorbeatbatten.nl.

Daarnaast ontvangen wij via de bank en onze website beatbatten.nl zowel eenmalige als
periodieke donaties.

De inrichting van het CRM systeem is in 2024 verder opgepakt als project met als doel om de al
in 2022 beoogde pilot om donateurs te benaderen zo snel als mogelijk alsnog te kunnen
inzetten. Hiervoor is frequent overleg met de CRM partij en wordt er steeds meer toegewerkt
naar de start van deze pilot.

Fondsenwerving Particulieren

Jaartal 2020 2021 2022 2023 2024
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Evenementen 8 12 11 10 9
Acties 141 148 217 149 90

Dit jaar voor het eerst geen WOLF Rally Oss voor stichting Beat Batten, nadatin 2023 het lustrum
jaar had plaatsgevonden, wordt die rally komende jaren aan een ander goed doel gekoppeld.

3.4 Digitale collecteweek — Batten Disease Awareness Day

Op 9juniis het International Batten Awareness Day. Deze dag is door zusterorganisaties in het
Verenigd Koninkrijk en in de Verenigde Staten op de kaart gezet. Beat Batten heeft dit initiatief
omarmd en daarom besloten de Digitale Collecteweek jaarlijks —in 2024 voor het 5e jaar op rij -
in de week rond 9 juni te organiseren.

Vanaf 9 juni tot en met 15 juni zijn collectanten actief die digitaal gaan collecteren. Deze week
was het thema; samen sterk. Dit thema borduurde voort op de eerdere thema's. Samen komen
we verder in de strijd tegen Batten. We maken stappen, maar we zijn er nog steeds niet. Door
met elkaar in actie te blijven komen, dragen we samen bij aan het financieren van hoopgevend
onderzoek.

Net als in 2023 werden er mini docu's gefilmd voorafgaand aan de digitale collecteweek. Invigor
verzorgde het beeldmateriaal, Gijs Rademaker ging in gesprek met artsen en onderzoekers over
de status van het onderzoek.

Met de digitale collecteweek werd ruim € 16.000.= ingezameld.

3.5 Zakelijke ondersteuning

Wij zijn trots op de steun die wij van diverse bedrijven en zakelijke partners mogen ontvangen.
Deels betreft dit financiéle bijdragen, deels ondersteuning op gebied van producten en diensten.

MeoModo: voorziet ons op meerdere vlakken van steun, waaronder bij de Larense Batten Rally.
Brandbuilders: ondersteuning bij visuals en campagne uit 2023

The Goodplace: ondersteunt op gebied van website beheer.

Amigos Agency: verzorging van alle on- en offline uitingen.

Salesforce: gratis licenties CRM pakket en implementatie en her-inrichting Salesforce.
Webinars.nu: steunt ons met kosteloze inzet van promotie video's in de studio.

Invigor Video: steunt ons met het maken van diverse beelden en aftermovies.

Topicus: steunt Beat Batten door Batten te koppelen als goed doel voor de Batavierenrace en
met awareness onder de medewerkers.

Creative Rebel: uitbreiding BeBa cartoons op kosteloze basis.

Coosto: Coosto is een social media monitoring tool, waarbij publiceren, reageren, analyseren
en rapporteren in één omgeving mogelijk is.
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WT Group: heeft een grote sponoring geinitieerd in relatie tot de marathon van Rotterdam.
DRPT: Luuk de Ruiter koppelt meerdere hardloop events aan Beat Batten.

De Krachtcentrale: steunt ons op diverse vlakken.

Jaarverslag Stichting Beat Batten 2024 15-

CBF <) ANBI
Goed Doel _/



[T¥iBatten!

VOOR EEN TOEKOMST TONDER KINDERDEMENTIE

4.Bekendheid en media

4.1 Bekendheid ziekte en naamsbekendheid ziekte

De ziekte van Batten is vanwege de zeldzaamheid nog altijd vrij onbekend. Meer bekendheid is
echter nodig om snellere diagnoses te kunnen stellen en om mensen rondom patiénten meer

inzicht te geven in de ziekte en het verloop daarvan. We zien dat we de afgelopen jaren terrein

hebben gewonnen op het gebied van awareness. Dit komt voort uit de actiestarters, maar ook
dankzij de reclamespot.

Het blijft van groot belang om de ziekte meer bekendheid te geven, ook voor het werven van
fondsen. Er is gedurende 2024 voor gekozen om de samenwerking met Amigos Agency mbt de
branding te vergroten, met de website en online vindbaarheid. Hiermee is de samenwerking met
Abovo komen te vervallen.

4.2 Website en media

Gedurende 2024 is ervoor gekozen om de samenwerking met Abovo te stoppen en alle on- en
offline uitingen onder te brengen bij Amigos Agency. Zij zouden initieel alleen de aanpassing van
onze branding overnemen van Strak ontwerp. Echter hebben zij aangeboden ook de website in
de nieuwe huisstijl te bouwen. De online zichtbaarheid is wegens het ‘alles onder 1 dak’ ook bij
Amigos Agency neergelegd.

4.3 PR & Publiciteit

De Larense Batten Rally en het project ‘Samen sterk in Streefkerk’ hebben in zowel Laren als
omgeving Streefkerk voor veel lokale media-aandacht gezorgd. Eind 2024 was Metakids het
goede doel van het Glazen Huis / Serious Request. Dit heeft ervoor gezorgd dat metabole ziekte
landelijk op de kaart zijn gezet.

4.4 Ambassadeurs

Erik de Zwart is al jaren een zeer betrokken ambassadeur. Hij kent Roel Jansen, zoon van
bestuurslid Ronald Jansen persoonlijk en weet wat de ziekte inhoudt. Erik is bekend als radio DJ.
Tegenwoordig is Erik actief als mediaondernemer en ook weer steeds vaker op televisie.

Patricia van Haastrecht is sinds 2021 ambassadeur van Beat Batten. Zij vindt het belangrijk dat
er meer aandacht komt voor de ziekte, maar ook dat er steun komt voor meer onderzoek.

Gijs Rademaker maakt sinds 2023 de mini docu's in het Wilhelmina kinderziekenhuis en is
inmiddels ambassadeur van onze stichting geworden.
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5.Terugblik en vooruitzichten

5.1 Resultaten 2024

De doelstelling van 2024 was om € 429.000,= in te zamelen, gebaseerd op een teamvan 2
parttime medewerkers.

De afnemende resultaten van de digitale collecteweek hebben zich voortgezet, tegelijkertijd
zagen we projecten ontstaan die ons helpen in het genereren van meer bewustwording en het
werven van fondsen.

Vanwege de continuiteit van de stichting blijft ook in 2025 het doel om zoveel mogelijk
bekendheid te genereren en ervoor te zorgen dat er bredere basisinkomsten zijn vanuit
donateurs en bedrijven.

5.2 Plannen voor 2025

Onderzoek & medisch
Op het gebied van onderzoek verwachten we ook in 2025 stappen te maken (zie 2.2)

“Uiteraard kijken we met spanning toe hoe de experimenten met de genetische manipulaties
verlopen, maar dit onderzoek zal - mede door de ingewikkeldheid ervan - nog vele jaren duren
voordat iets te zeggen valt over het succes ervan.

We hopen voor wat betreft het onderzoek naar de werking van medicijnen al in de loop van het
jaar 2025 uitsluitsel te kunnen geven over de resultaten van de zebravis-studie. Mocht er een
compound zijn die inderdaad de GPDs verlaagt en de BMPs verhoogt, dan moeten we in een
groter diermodel gaan testen. Daarvoor gaan we in 2025 de eerste contacten leggen. Parallel
daaraan, zullen we de administratie in gang zetten voor toestemming van de FDA/EMA voor een
klinische trial.

De onderzoeksgroep van prof. Monther Abu Remaileh heeft een samenwerking aangegaan met
prof. Marius Wernig en hun onderzoek betreft het bouwen van een menselijk hersenmodel met
geprogrammeerde stamcellen van mensen met de ziekte CLN3-Batten. Het doel van dit
hersenmodel is om te begrijpen wat er precies gebeurt bij CLN3-Batten zenuwcel afbraak en hoe
dat bestreden kan worden. Dit onderzoek wordt financieel ondersteund door onze
zustervereniging in Duitsland (de NCL-stiftung) en door Beat Batten.

Natuurlijk blijft het bestuur van Beat Batten en de wetenschappelijke adviesraad zich inspannen
om wereldwijd veelbelovend wetenschappelijk onderzoek naar de therapeutische
mogelijkheden voor de ziekte van Batten op te sporen. De techniek staat niet stil, ook andere
mogelijkheden dan bovengenoemde onderzoeksprojecten doemen op aan de horizon. “
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Personele bezetting & fondsenwerving

Om de lopende onderzoekstrajecten te kunnen versnellen, hopen we in 2025 minimaal 100.000
euro meer te genereren dan in 2024. Dat willen we bereiken door verbreding en verdere
professionalisering van de fondsenwerving.

Het is onwaarschijnlijk dat we dat met de huidige bezetting kunnen bereiken. Het bestuur van
Beat Batten bestaat uit zelfstandig ondernemers die op de penningmeester na, allen (directe)
familieleden zijn van Batten patiénten. Daardoor is beschikbare tijd geen constante factor.

In 2025 willen we ons bestuur verruimen door ervaren bestuurders aan te trekken, die zich in het
verleden en heden al meermaals gedreven hebben ingezet voor de stichting.

Daarnaast is het onze overtuiging dat wanneer we een part time ervaren fondsenwerver op
(hoger) managementniveau aantrekken, er een voortdurende codrdinatie & versterking van
fondsenwerving zal zijn via de bekende kanalen. Bovendien komt er dan ruimte voor focus op de
ontwikkeling van nieuwe pijlers, waaronder (maar niet alleen) samenwerkingsprogramma’s met
(grote) bedrijven die zich voor langere tijd aan Beat Batten committeren, maar ook werving van
ambassadeurs die onder een breder publiek bekend zijn en vanuit die situatie meer aandacht en
opbrengsten voor onderzoek naar Batten realiseren.
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6.Financien

Zie jaarrekening 2024

Colofon

Datum: juni 2025

Statutaire naam, vestigingsplaats en rechtsvorm
Stichting Beat Batten!

Binnendelta 1N,

1261 WZ Blaricum

Kamer van Koophandel
De Stichting is ingeschreven in het Stichtingenregister van de Kamer van Koophandel
Midden-Nederland onder nummer 30234066.

RSIN/Fiscaal nummer ANBI 818841084

Telefoon: 088 - 228 0000
Email: info@beatbatten.nl
Website: www.beatbatten.nl

Bankrekeningnummer

ING Bank

IBAN: NL 61 INGB 0000 0094 95
BIC: INGB NL 2A

ABN AMRO Bank N.V.
IBAN: NL 95 ABNA 0428 4138 03
BIC: ABNA NL 2A
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Ondertekening bestuursleden

R. Jansen ~ A. Rouwenhorst M. de Jong S. de Lint
Voorzitter Dagelijks bestuur Penningmeester Algemeen bestuur
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