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SBIENYENI]DA

Quiero dar las gracias a todos nuestros amigos; pues sin
ellos no seria posible poder trabajar por el bien de todos
nosotros.

Como siempre hemos aumentado la “familia” , asi que
pensar siempre que estamos aqui para ayudarnos unos a
otros, pues si no seria imposible sacar esta nave para de-
lante.

Os hago llegar nuestros deseos para que colaboréis mas
con nosotros, pues necesitamos manos, cabezas y pies
amigos para poder sequir, pues cada vez somos mas vy el
ndmero de colaboradores —voluntarios, es el mismo.

Como os digo siempre necesitamos ayuda, pues cada dia
somos mas y tenemos mas fuerza en Europa y esto a su
vez l6gicamente nos da més trabajo, pero es importante
que cada vez llequemos mas arriba.

Gracias también a todos los médicos, enfermeras y perso-
nal sanitario, asi como a todos los colaboradores que nos
ayudan y también a todos los que nos hacen llegar sus
testimonios y experiencias con la Esclerodermia y con la
Asociacion. ‘

Asi mismo agradecer a todos los medios de divulgacion
prensa, radio y television por el gran esfuerzo que han
hecho para cubrir tanto nuestros eventos, como el Dia °
Europeo de la Esclerodermia.

A los laboratorios Digna Biotech e Isdin por las investiga-
ciones que estan llevando a cabo con el producto P144,
y también por su ayuda econémica que nos permiten se-
guir en la linea que nos hemos trazado para no quedarnos
atras y que la Asociacion sea cada dia mas importante.

Y recordamos al Excelentisimo Ayuntamiento de las Ro-
zas, a D. Mario Saura Concejal de Sanidad y Consumo, y a
D2 Mercedes Piera Concejala de Atencion Social e Integra-
cion, por su colaboracién en todo lo que emprendemos.

También quiero aprovechar esta ocasiéon para comunica-
ros que desde primeros de Febrero estoy trabajando en
Feder como Delegada de Madrid, de lo cual me siento
muy orgullosa.

Como siempre muchisimas gracias a todos por estar ahi
siempre y por:

AYUDARNOS A AYUDAR.

Pilar Gomariz
Presidenta.




LA ESCLERODERMIA “ESTA DE MODA"
EN EL MUNDO CIENTIFICO

Dra. Patricia E Carreira. Médico adjunto de reumatologia,

hospital Doce de Octubre, Madrid

En los Gltimos afilos numerosos grupos cientificos y
médicos estan invirtiendo su tiempo y sus esfuerzos
en el estudio de la esclerodermia. Y como resulta-
do, se estdn empezando a perfilar algunos avances
en esta enfermedad, olvidada durante afios proba-
blemente debido a su escasa frecuencia.

Esto puede comprobarse analizando simplemente,
a vista de pdjaro, la actividad cientifica reciente-
mente desarrollada para profundizar en el estudio
de la enfermedad. Algunos ejemplos:

si uno escribe la palabra “esclerodermia” en un
programa de blsqueda “on line” de articulos
cientificos, solo durante el afilo 2008 aparecen

mas de 3100 citaciones, mientras que en el afio
2000 esta cifra no llegaba a las 900 citaciones,
y en el afio 1990 eran algo mas de 600.

o La cifra de ensayos clinicos realizados en escle-
rodermia sube dia a dia: m&s de 150 ensayos
clinicos estan actualmente en marcha para esta
enfermedad.

« En el préximo congreso
EULAR(EUROPEAN LEAGUE
AGAINST  RHEUMATISM),
que se celebrard en Copen-
hague en Junio de 2009, hay
seis sesiones de comunicacio-
nes orales dedicadas por com-
pleto a la esclerodermia, y al
menos otras 10 en las que se
hablard de esta enfermedad.
En el dltimo Congreso Ame-
ricano de Reumatologia, ce-
lebrado en San Francisco en
noviembre de 2008 la situa-
cion fue similar.

« El grupo EUSTAR (EULAR
SCLERODERMA TRIALS AND
RESEARCH GROUP), creado
en 2002, ha reunido a mas de
150 médicos especialistas de
todo el mundo interesados en el estudio de la
esclerodermia. El registro de pacientes de EUS-
TAR contiene datos de mas de 7000 pacientes
con esclerodermia, principalmente europeos.
Seis grupos espafioles colaboran activamente
en este grupo. Hasta el momento, EUSTAR ha
publicado 13 articulos cientificos, algunos de
ellos con participacién de los pacientes, pero
actualmente estdn en marcha més de 30 pro-
yectos de investigacion, cuyos resultados se
publicarén en un futuro préximo. Y esto es solo
el principio...

» En 2011 se ha programado el primer Congreso

Mundial de esclerodermia, en Florencia, en el
que se reuniran los investigadores mas impor-
tantes del mundo.

« Desde hace unos cuantos afios, la Sociedad
Espafiola de Reumatologia (SER) realiza un
curso anual sobre esclerodermia y capilaros-
copia, dirigido a promover el conocimiento de
los principales procedimientos de diagndstico
y tratamiento de esta enfermedad, entre reu-
matélogos espafioles con especial interés en la
misma.

o La industria farmacéutica, ademas de patroci-
nar muchos de estos eventos, organiza nume-
rosas reuniones multidisciplinares, en las que
intervienen diferentes especialistas de recono-
cido prestigio, enfocadas al mejor diagnéstico
y tratamiento de la esclerodermia o de algunas
de sus principales manifestaciones.

El contenido cientifico de estos avances abarca
muy diversas areas. El campo de la genética es
uno de los més prolificos. Cada vez
parece mas claro, como ocurre en
todas las enfermedades autoinmu-
nes, que la esclerodermia es una
enfermedad en la que los genes
son importantes. En la mayoria
de las enfermedades autoinmunes
existe una influencia “poligénica”,
es decir probablemente existen
muchos genes que pueden “favo-
recer” el desarrollo de la enferme-
dad de forma global, o de alguna
de sus manifestaciones en particu-
lar. El estudio de las enfermedades
poligénicas es muy complejo, ya
que muy probablemente no todos
los pacientes tienen los mismos
genes implicados en el desarro-
llo de su dolencia, y algunos de
los genes potencialmente “paté6-
genos” para la enfermedad estén
presentes también en personas sanas. Ademas,
muchos genes dentro del genoma humano estan
representados de forma distinta en diferentes po-
blaciones, por lo que lo que puede ser cierto para
unas poblaciones, no lo es para otras. Se esta rea-
lizando un gran esfuerzo en todo el mundo para
determinar los genes implicados en el desarrollo
de la esclerodermia. En los dltimos afios se han
publicado numerosos estudios genéticos, anali-
zando la influencia de genes concretos, que codi-
fican moléculas importantes en la esclerodermia,
en pacientes con esclerodermia de distintas pro-
cedencias. Estos estudios tienen que “replicarse”




en otros pacientes de diferentes origenes, lo que
implica que es necesaria la colaboraciéon de mu-
chos pacientes para su realizacién. Probablemente
el esfuerzo més importante en este campo es el
analisis sistemético del genoma en pacientes con
esclerodermia. Lo que se pretende con este tipo de
estudios es analizar el genoma completo de los pa-
cientes y compararlo con el de las personas sanas,
para identificar que genes o grupos de genes esta
mds representado en el genoma de los pacientes
con respecto a las personas sanas. Varios grupos
de cientificos y médicos en el mundo estan colabo-
rando en este estudio, cuyos primeros resultados
se publicarén con toda sequridad a lo largo de los
proximos meses en alguna de las mas importan-
tes revistas cientificas del mundo. Espafia participa
en este estudio de una forma importante, gracias a
la colaboracién de diversos grupos interesados en
la enfermedad, y principalmente gracias a la cola-
boracién desinteresada de numerosos pacientes.
Ademés de otras agencias financiadoras nacionales
e internacionales, La Fundacion Espafiola de Reu-
matologia colabora de forma significativa a este
esfuerzo, mediante la adjudicacion en el afio 2008
de una beca GENFER (becas destinadas a la realiza-
cién de proyectos sobre genética en enfermedades
reumaticas) a un grupo de cientificos espafioles.

Otros aspectos de la enfermedad no se quedan
atras. Desde el grupo EUSTAR en Europa, y desde
otros grupos internacionales, se estan realizando
muchos estudios clinicos, dirigidos a identificar di-
ferentes subgrupos de pacientes dentro de la en-
fermedad, con caracteristicas especificas, que en
el futuro puedan beneficiarse de tratamientos o
técnicas de diagndstico precoz en manifestaciones
clinicas concretas. La base de datos de pacientes
registrados en EUSTAR, con méas de 7000 casos de
esclerodermia incluidos, supone una oportunidad
Gnica para poder analizar aspectos muy especifi-
cos de la enfermedad o subgrupos de pacientes
similares, en un numero suficiente como para
obtener resultados que en un futuro permitan
diagnosticar con mayor precision y de forma mas
temprana a los pacientes que comienzan a desa-
rrollar la enfermedad. Otro tipo de estudios esta
dirigido a analizar la epidemiologia de la enferme-
dad, o los factores ambientales que puedan estar
relacionados o incidir en su aparicion. Numerosos
estudios publicados estdn profundizando sobre los
mecanismos que llevan al desarrollo de la escle-
rodermia, para intentar identificar nuevas dianas
terapéuticas en esta enfermedad. A partir de estos
estudios, en los que también es necesaria la cola-
boracion de los pacientes, se identifican nuevos
tratamientos potenciales para la enfermedad y se
comienzan a diseflar los ensayos clinicos.

Se han realizado y publicado mdltiples ensayos
clinicos y otros estudios sobre diferentes trata-

mientos en esclerodermia. Entre los tratamientos
ensayados o estudiados estdn los inmunosupre-
sores, como la ciclofosfamida, el metotrexate, el
micofenolato mofetil o el transplante autélogo
de médula ésea; tratamientos dirigidos contra la
fibrosis, como la Relaxina, el Bosentan, o la Pir-
fenidona; algunos tratamientos bioldgicos, como
las terapias anti-TGF (molécula implicada en la
fibrosis), anti-TNF (factor central en la inflama-
cién), el Rituximab (dirigido contra los linfocitos
B) o el Imatinib mesilato (dirigido contra molécu-
las implicadas en la fibrosis); tratamientos para la
hipertension pulmonar, el Raynaud o las Glceras
isquémicas, como el lloprost, el Bosentan, el Sil-
denafilo, el Ambrisentan, el Sitaxsentan...; tra-
tamientos especificos para la afectacion dérmica,
como el tacrélimus tépico...

En la mayoria de estos estudios los resultados no
han sido espectaculares. Sin embargo, revisandolos
cuidadosamente, en muchos de ellos se observa un
comportamiento muy diferente entre los pacientes
participantes, de tal forma que unos pacientes pa-
recen mejorar considerablemente, mientras que a
otros la medicacion no les produce practicamente
ningln efecto beneficioso. Cada vez estd mas ex-
tendida la idea de que es imprescindible identificar
a aquellos pacientes con unas caracteristicas clini-
cas o analiticas determinadas en un momento es-
pecifico de la evolucién de su enfermedad, que las
haga susceptibles de mejorar con un tratamiento
concreto. Es decir, que no todos los tratamientos
van a ser (tiles en todos los pacientes, ni a lo largo
de toda la evolucién de la enfermedad.

Estos avances, aunque importantes, son siempre
insuficientes para los pacientes, cuyo verdadero
objetivo, como el de todos nosotros, es encontrar
un método de curacién de la enfermedad. Todavia
queda mucho, muchisimo por hacer. Pero esta-
mos en el buen camino. Es bueno que la esclero-
dermia esté “de moda” en el mundo cientifico. Sig-
nifica que hay mas recursos, tanto humanos como
econdmicos, para el estudio y el tratamiento de
la enfermedad. Para que todos estos recursos se
aprovechen de la mejor manera posible, es impres-
cindible la colaboracion de los pacientes. No solo
la colaboracion para la realizacién de los estudios,
ya que sin pacientes no podrian existir estudios
ni proyectos de investigacion. Al igual que ocurre
con las colaboraciones entre cientificos y médicos
de diferentes pafses, que ha potenciado la inves-
tigacion en la esclerodermia, es absolutamente
necesaria la colaboracién entre las diferentes aso-
ciaciones de pacientes. Los pacientes asociados
pueden hacer mucho: desde hacer visible al resto
de la sociedad la enfermedad y los problemas que
conlleva, a través de los medios de comunicacién
o la pdgina Web, hasta exigir a las distintas Admi-
nistraciones Pablicas que dediquen mas recursos
para que la investigacion en esclerodermia conti-
nde adelante con més fuerza, y no se estanque.
La aparicion de FESCA como Federacién Europea
de Asociaciones de pacientes con esclerodermia
supone un gran avance en este sentido. Desde Eu-
ropa, la fuerza va a ser sin duda mucho mayor. Y
Espafia, con la Asociacién Espafiola de Escleroder-
mia a la cabeza, ha colaborado activamente desde
el inicio en la creacién de FESCA, lo que merece
una efusiva felicitacién. Hagamos, entre todos,
que la esclerodermia siga cada vez méas “de moda”
durante muchos afios en el mundo cientifico.




M| EXPERIENCIA COMO
FISIOTERAPEUTA DE LA AEE:

Ante todo me presento: soy Alejandro. Debo
empezar agradeciendo a mucha gente la
oportunidad que me han dado de colaborar
con vosotros: a Mario Saura por depositar su
confianza en mi, a Ana Ferndndez por hacer
las cosas tan sencillas, a Pilar Gomariz, vues-
tra presidenta, y a todos los que tan bien me
habéis acogido; pero quiero agradecer espe-
cialmente a quien me ha tratado como a un
amigo desde que llegué: Malena iquien si no!
¢Que se puede decir que no sepais ya?: iEs
una persona de la que se puede -y deberia-
mos- aprender tanto!

Presentaciones aparte, os escribo para inten-
tar acercaros mis ideas sobre la Esclerodermia
y espero que poder serviros de ayuda para

convivir con esto que todos conocemos y que
nos une (no hay mal que por bien no venga).

Me apunto a la famosa frase de “no hay en-
fermedades, sino enfermos” que desde mi
punto de vista quiere decir: no todos somos
iguales ni nuestra enfermedad se manifiesta
de la misma manera en todos nosotros. Por
ello, cada uno deberemos tratar de entender
en la medida de lo posible nuestra enferme-
dad para poder encauzarnos hacia las terapias
que necesitemos, ademas de las estrictamen-
te médicas, que seran muy personales y va-
riadas: ejercicios de autocuidado, alimenta-
cién, equilibrio ejercicio-descanso, bienestar
y equilibrio psicolégico y diversas terapias
complementarias de las que muchos de voso-
tros conocéis mas que yo. En algunos aspec-
tos puedo aconsejaros mas que en otros, pero
aqui os expongo mis ideas acerca de los pun-
tos mas importantes de la terapéutica:

La Esclerodermia es una enfermedad del teji-
do conjuntivo (no aporto nada nuevo, ¢ver-
dad?). Pero vamos a aclarar qué es eso del
tejido conjuntivo: podriamos resumir que es
todo el “tejido de sostén” del cuerpo, por eso
las manifestaciones pueden ser diversas: des-
de placas aisladas a afectacién cutanea gene-
ral y de érganos internos. Me gustaria cen-
trarme en la afectacién cutdnea que padecéis
y que es sobre la que yo tengo mas capaci-

6

dad de actuacion: aparentemente estd en la
piel, pero también estdn afectados los tejidos
de los planos profundos que hay debajo de
la piel que como no, también son tejido con-
juntivo. Estos son: tejido subcuténeo, fascia,
musculos y ligamentos, entre otros. Y aqui es
donde encuentro mi tarea: quiero transmiti-
ros la importancia de preservar nuestro tejido
conjuntivo flexible y eldstico; quienes ya me
conocen saben de mi insistencia porque rea-
licéis ejercicios de autocuidado diarios, en su
mayoria ejercicios de flexibilizaciéon (estira-
mientos), con los que conseguimos conser-
var en el mejor estado posible nuestro tejido
conjuntivo.

Estos estiramientos consisten en poner en
situacion de maximo alargamiento la zona
cutdnea que queramos estirar, por ejemplo,
abrir la mano al méximo (para estirar la piel
de la palma) de forma pasiva (ayudados por
algo-alguien) y mantener ahi la tensién unos
segundos y luego relajarla. Tras hacerlo unas
10 veces pasariamos a hacerlo en sentido con-
trario, es decir, a cerrarla manteniendo unos
segundos la tensidn, y repetir la operacion.

El tejido conjuntivo, aunque enfermo, res-
ponde a los estimulos que le enviemos en for-
ma de |os ejercicios o la terapia que elijamos,
pero estas deberan ser a diario (la frecuencia
€s muy importante para conseguir y conser-
var los resultados que obtengamos). No es
suficiente con “ir al fisio” y que nos mueva la
mano o nos trate la zona afectada: es una ta-
rea de cada uno y iies vuestro deber cuidar
vuestro cuerpo con ejercicios a diario!! Quie-
nes se tratan conmigo cono-
cen muy bien de lo

que estoy ha-

blando.




Otros aspectos importantes de vuestro cuida-
do es la alimentacién, y en esto soy consciente
que puedo chocar con determinados profesio-
nales de la salud. Como ya sabéis (los que me
conocéis) estoy abierto a dialogar acerca de
los aspectos mas polémicos con quien lo desee
ya que, aunque frecuentemente lo olvidamos,
nuestro objetivo (el de todos los profesionales
de la salud) deberia ser el de curar o mejorar
casi mas alld de donde podamos, las diferentes
patologias a las que nos encontramos sin tra-
tar siempre de imponer nuestro criterio pese a
quien pese y caiga quien caiga.

En el ambito universitario de postgrado se
forma a los profesionales en Ciencias de la Sa-
lud en el campo de la Alimentacién Ortomo-
lecular (un tipo de alimentacion parecida a la
del cardi6pata pero con una fuerte correccién
alimentaria) en la que se critica a la alimenta-
cién moderna como posible via de enfermar.
No os sorprenderdn a muchos la critica de los
productos lacteos, del trigo o de los refinados
(tanto de las harinas como de los aceites) que
tan abundantes son en nuestra cocina del si-
glo XXI. Las enfermedades de la civilizacién
moderna pueden empezar por la forma que
tenemos de alimentarnos en cuanto a la ca-
lidad de los alimentos: no es solo que los ali-
mentos modernos cada vez son mas refinados
y/u obtenidos mediante procedimientos de
cultivo discutibles para aumentar su produc-
cién, también es el conocimiento de que de-
terminados alimentos podrian causar diversos
problemas de salud, concepto muy extendido
en la cultura de las medicinas alternativas.

Por dltimo y no menos importante, es el he-
cho de que los alimentos “naturales” cada vez
estén mas vacios de nutrientes (el

tomate de hace 30 afios
no tiene los mismos
nutrientes ni el
mismo sabor ni
aspecto que el
actual) todo ello
hace que los ali-
mentos cada vez
estén mas vacios

de nutrientes y mas llenos de calorias (es decr@c

son solo calorias sin los nutrientes necesarios
para metabolizarlos y esos nutrientes son los
que a la larga nos dardn salud).

La alimentacién no es la (nica causante de
las enfermedades de la civilizacién, también
lo es, y esto sequro que no sorprende a na-
die, iiel estrés!! La permanente situacién de
tension y alarma, la falta de descanso y de
ejercicio adecuado y otros multiples aspectos
de nuestra excesivamente activa vida diaria
generan una importante pérdida de bienestar
personal que requiere mucho esfuerzo diario
recuperar y mantener; y hay que hacerlo ya
que son muy necesarios para la salud aunque
hoy dia se tenga poco en cuenta. ¢A cuén-
tos de vosotros os dio la cara la enfermedad
durante o después de una época de estrés? Y
eso, dcreéis que es una coincidencia? No, se-
guramente no lo sea.

Mucha gente se enfrentard a mi con argumen-
tos acerca de mi escasa formacion en determi-
nados ambitos de los que hablo por ser fisio-
terapeuta pero os tengo que decir que todos
estos argumentos los he obtenido de diversos
profesores universitarios de cursos de post-
grado en Espafia. También me gustaria apun-
tar que no se debe descalificar una terapia por
su falta de estudios cientificamente avalados,
ya que esto no quiere decir nada mas que no
se han hecho estudios suficientes al respecto,
pero en ningdn caso quiere decir que no sea
atil, ya que es probable que ni se haya podido
plantear un estudio serio al respecto.

No tengo otro interés que el de trasmitiros un
concepto fundamental: EL AUTOCUIDADO.

No debemos esperar que nadie nos cuide (ni
mi mama, ni mis médicos...) iiEmpecemos
nosotros por saber que hacer por nosotros
mismos!! Autocuidado en forma de estira-
miento suave y a diario, de alimentacién, de
descanso, de ejercicio suave... y de preocu-
parnos de “sentir y escuchar a nuestro cuer-
po”. El dia que tengdis todo esto en cuenta
veréis la diferencia: algunos de vosotros ya
lo habéis experimentado. Yo también intento
llevar todas estas recomendaciones a cabo y
es complicado... por eso os digo: iiANIMO Y
A POR ELLO!!

Alejandro Barrios
Fisioterapia




ASAMBLEA GENERAL ANUAL

Los dias 6 y 7 de junio de 2008, se celebrd la
Asamblea General Anual de nuestra Asocia-
cion y los actos asociados a la misma. Como
viene siendo habitual desde hace varios afios,
se aproveché esta ocasién para ofrecer a to-
dos los Socios una tarde de conferencias in-
formativas, acto abierto por DfAa. MERCE-
DES PIERA, Concejala de Servicios Sociales e
Integracion del Ayuntamiento de las Rozas de
Madrid, y en el
que  intervi-
nieron Docto-
res y Repre-
sentantes de
Entidades ac-
tivamente im-
plicados en los
avances de in-
vestigaciones
sobre  Escle-
rodermia, ac-
tuando como
moderador, el
Dr. D. Mario
Saura, Conce-
jal de Sanidad
y Consumo del
Ayuntamiento
de las Rozas de
Madrid.

Por orden de intervencién, Dr. D. Victor Fer-
nandez, representando a Laboratorios Digna
Biotech, Universidad de Navarra y Laborato-
rios Isdin, presenté la labor de estas empresas
sobre el producto Péptido-144 en los ensayos
preclinicos y clinicos; el Dr. D. Manuel Posa-
da, del Instituto de Investigacién Carlos lil,
y la Dra. Dfia. Patricia Carreira, del Hospital
Doce de Octubre, expusieron los avances en
tratamientos de la enfermedad asi como los
proyectos actuales de investigacion y desa-
rrollo en esta materia; y finalmente el Dr. D.

Carlos Iglesias, de la Universidad Alfonso X el
Sabio (Diplomatura de Nutricion y Dietética
Humana), abord6 el importante tema de la
dietética y alimentacién en la esclerodermia.

En la Asamblea, en la que dimos la bienveni-
da a los nuevos socios, se presentaron a todos
los asistentes los logros conseguidos durante
el aflo 2007, fundamentalmente en materia
de colaboraciones con Instituciones y Doc-
tores para la
investigacion
y  desarrollos
de nuevos me-
dicamentos vy
tratamientos,
asi como . en
relacion a la
implicacion de
nuestra  Aso-
ciacion a nivel
europeo. Se re-
novaron algu-
nos cargos de
la Junta Direc-
tiva de la Aso-
ciacion, cuya
presidencia si-
gue asumida
por Dfia. Pilar
Gomariz.

Estas dos intensas jornadas se clausuraron
con una comida, la cual compartimos todos
los presentes, tanto socios nuevos como més
antiguos, llegados de todas las partes de Es-
pafia, y pudimos compartir nuestras expe-
riencias y unos muy agradables momentos.

Hasta la préxima Asamblea! Estamos invita-
dos todos y cada uno de nosotros.

Alexandra y Rosa-Maria

AYUNTAMIENTO DE

LAS ROZAS




ESCLERODERMIA, LA PIEL.

La esclerodermia es una enfermedad de causa
desconocida que puede afectar a multiples or-
ganos, y, aunque es mucho mas que una en-
fermedad de |a piel, la piel suele ser una parte
protagonista en la enfermedad. La esclero-
dermia no es una enfermedad (nica, pode-
mos decir que hay diferentes esclerodermias,
y las diferentes esclerodermias pueden tener
muy poco 0 nada que ver entre si. Es raro que
un paciente desarrolle mas de un tipo de es-
clerodermia a la vez.

En la esclerodermia sistémica, ademas de la
piel, se suelen ver afectados 6rganos inter-
nos. La esclerodermia sistémica puede llegar
a afectar a la piel en su totalidad o en su ma-
yor parte (esclerodermia sistémica difusa) o
solo a ciertas partes como manos, cara, pies
y antebrazos (esclerodermia sistémica limita-
da).

Existe otra esclerodermia que nunca o casi
nunca afecta a los 6rganos internos, la es-
clerodermia localizada o morfea, que puede
afectar en forma de placas redondas o bandas
lineales que pueden provocar un grado varia-
ble de retraccion de la piel con la consiguiente
alteracion estética sobre todo cuando afecta
a la cara (esclerodermia en golpe de sable) o
dificultades en la movilidad cuando afecta a
las extremidades.

Repasemos las principales formas en que la
esclerodermia afecta a la piel:

= La esclerodermia localizada puede afectar a

la frente de forma lineal y es lo que cono-
cemos como es-
clerodermia __en
golpe de sable o
morfea en golpe
de sable. Las alte-
| raciones estéticas
que puede llegar a
| provocar son im-
. portantes. Tam-
\ bién puede afec-
tar a un lado de Ia
| cara provocando
lo que se conoce
Dra. Gardia Silva, D2 Pilar Gomariz, Dr. como hemiatrofia

D. Javier Lareo, Dr. D. Angel Nogales, . .
D2 Claudia Delgado y D2 Miriam Torre- Tacial progresiva.

grosa.

o La esclerodermia localizada también pue-
de afectar en forma de banda lineal a parte
de un brazo o de una pierna y el endureci-
miento de la piel que provoca puede pro-
ducir retraccién en la articulacién vy difi-
cultades para la movilidad (esclerodermia
lineal o morfea lineal). La esclerodermia
en golpe de sable también es un tipo de es-
clerodermia lineal.

+ La morfea en placas consiste en pocas o

multiples placas de piel endurecida, de ta-
mafo muy variable, que en las fases ini-
ciales suelen tener una periferia de tono
violdceo con el centro indurado (“anillo
violaceo”) y que suele curar dejando una
piel lisa y atrofica y con una coloracion li-
geramente mas clara 0 mas oscura que el
resto. Tiende a curar de forma esponténea
a lo largo de pocos afios.

« Lacarasuele ser una parte de la piel afecta-

da de forma protagonista en la escleroder-
mia sistémica, tanto limitada como difusa,
destacando el afinamiento de la nariz, el
empequefiecimiento de la boca con dismi-
nucién de la apertura bucal, afinamiento
de los labios con arrugas perpendiculares
y la aparicion de telangiectasias (pequerias
venitas rojas salpicadas por la cara).

¢ En las manos, en la esclerodermia sistémi-
ca son caracteristicos el fenédmeno de Ra-
ynaud y la esclerodactilia. En el fenédmeno
de Raynaud, los dedos de las manos se po-
nen palidos y/o azules con el frio y después
rojos al calentarlos. Lo provoca un vasoes-
pasmo (contraccion de los vasos sangui-
neos). Con el tiempo, los vasos se van da-
flando, pueden bloquearse por completo y
provocar ulceraciones de las puntas de los
dedos. Estas Glceras en los dedos cicatrizan
muy despacio y para su curacién es muy
importante evitar el frio que a su vez pro-
voca el vasoespasmo. La esclerodactilia es
el engrosamiento y endurecimiento de la
piel de los dedos de [as manos que provoca
tendencia a la flexion de los mismos y limi-
taciones para su extension.

La calcinosis consiste en la aparicion de
depésitos de calcio en la piel. Ocurren con
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mayor frecuencia en los dedos y los ante-
brazos. Pueden abrirse a la superficie de la
piel expulsando un material blanquecino.

No existe un tratamiento “estdndar” que sir-
va para todas las formas de esclerodermia.
Incluso dentro del mismo tipo de escleroder-
mia, cada paciente necesita un tratamiento
individualizado. Aqui expondré consejos y da-
tos sobre el tratamiento que en general me
parecen interesantes para los pacientes con
esclerodermia.

PACIENTES CON

ESCLERODERMIA LOCALIZADA:

o En generalel tratamiento tiene mas éxi-
to cuando se realiza de forma precoz, en
las fases inflamatorias de la enfermedad.
Cuando el endurecimiento de la piel ya
estd bien establecido es muy dificil obtener
mejoria.

« La morfea en placas tiende a remitir de
forma espontanea en un periodo de pocos
afios. Puede estar indicado no realizar nin-
gln tratamiento. Sobre todo en las fases
iniciales pueden ser (tiles medicamentos
tépicos (pomadas) como el calcipotrieno
(sobre todo si se ocluye con plastico y se
deja toda la noche) y el tacrolimus.

« La morfea lineal es mas frecuente en la
infancia, aproximadamente dos tercios de
los casos se dan en menores de 18 afios. La
morfea en golpe de sable y la hemiatrofia
facial pueden requerir la consulta con el
oftalmdlogo y con el neurélogo para des-
cartar alteraciones asociadas. La morfea
lineal en una extremidad puede dificultar

el desarrollo de esa extremidad:

una parte importante del tra-
tamiento serd siempre la fi-
sioterapia.

. En las morfeas
lineales, tanto de las
extremidades como de
la frente (golpe de sa-
ble), los tratamientos
que parecen mas efica-
ces son el metotrexate,
lo corticoides potentes
en pomadas, los corticoi-
des inyectados en las lesiones
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e incluso si la enfermedad progresa rapi-
damente corticoides en dosis altas por via
intravenosa.

« También es eficaz en la morfea la fotote-
rapia con radiacion ultravioleta A (UVA)
o ultravioleta B (UVB) y la fotoquimio-
terapia (PUVA). Todas ellas siempre bajo
prescripcion y supervision del dermatélo-
go. En el PUVA se utilizan cabinas médicas
de rayos UVA previa administracién de un
medicamento que potencia los rayos UVA
(psoraleno).

» Hayqueinsistiren que no hay un tratamien-
to estandar para ningdn tipo de escleroder-
mia y que siempre es necesario evaluar in-
dividualmente cual serd el tratamiento mas
apropiado, incluso comentando las posibili-
dades con el paciente para que participe en
las decisiones de tratamiento.

PACIENTES CON

ESCLERODERMIA SISTEMICA:

* La medida mdas importante para evitar el
fendmeno de Raynaud y el dafio vasculary
para intentar prevenir la aparicion de Ulce-
ras digitales es EVITAR EL FRIO. Abrigarse
muy bien y mantener las manos y los pies
SIEMPRE calientes.

» Por su puesto el TABACO es un
gran enemigo en muchos
sentidos. Si usted fuma y
le han diagnosticado es-
clerodermia sistémica,
es imperativo dejar
de fumar. Es un gran
enemigo junto con el
frio.

» Otro gran enemiqgo:
EL ESTRES. Hay que
evitarlo a toda costa.
Quien mejor puede ayu-
dar en ese sentido son los
psic6logos. No se trata solo
de aprender una técnica de rela-
jacion, es mucho mas que eso, es aprender
un estilo de vida. La enfermedad genera
estrés y a su vez el estrés empeora la en-
fermedad. Evitemos eso.

» Es aconsejable el ejercicio fisico suave, por
ejemplo caminar, siempre claro dentro de




las limitaciones que te pueda estar impo-
niendo la enfermedad.

¢ Es aconsejable el uso de cremas hidratan-
tes, sobre todo después del bafio. Ninguna
marca es mejor que otra. Ninguna tiene
efecto beneficioso mas alla de la hidrata-
cién. Utilicen la que mas agradable les re-
sulte.

e Lainyeccién de material de relleno en los
labios (&cido hialurénico) contribuye no

solo a mejora el aspecto de los labios afi-
nados por la enfermedad, sino también a
mejorar la apertura bucal.

CONSEJO PARA TODOS

Huyan de los “remedios milagro”. A través,
sobre todo pero no unicamente, de Internet,
se pueden conseguir supuestos remedios “efi-
caces” o0 “curativos” o que “sirven para” o que
“ayudan a”. Desconfien, siempre. Pregunten
siempre a sumédico. Con frecuencia se descu-
bre que esos supuestos remedios “naturales”
contienen medicamentos que pueden tener
efectos perjudiciales.

Luis Fernando del Castillo Barajas.
Dermatélogo. Toledo
psicoderma@policlinicarosario.com

Digna Biotech es una empresa biotecno-
l6gica cuya misién es dar valor a las in-
vestigaciones realizadas en el CIMA por
medio del desarrollo preclinico y clinico de
la propiedad intelectual generada por sus
investigadores.

El CIMA es uno de los principales centros
privados de investigacion biomédica de
Europa con mas de 300 investigadores en
activo.

Ubicado en el campues de la Universidad
de Navarra, tiene como objetivo buscar
soluciones a problemas médicos no re-
sueltos en las areas de cardiovascular, on-
cologia, neurociencias y hepatologia.

INVESTIGACION Y PRODUCTOS

El objetivo de Digna Biotech es el desa-
rrollo de los estudios preclinicos y los en-
sayos clinicos necesarios para documen-
tar los productos existentes y licenciarlos
a companias farmaceéuticas que aseguren
su aprobacion y acceso a los pacientes.

QUIEN FORMA PARTE DE DIGNA
En Digna Biotech invierten algunas de
las mayores empresas nacionales de los
sectores industrial y financiero espafiol.

Digna Biotech, S.L.

C/ Boix y Morer 6, 82 - 28003 Madrid
T +34911852510-F + 3491 1852519

C/ Etxesakan 28. Edificio Azysa. Oficina 5
31180 Zizur Mayor - Navarra
T. + 34948 28 76 00/01 - F. + 34 948 18 05 00
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EVENTOS

EVENTOS A LOS QUE HEMOS ASISTIDO DURANTE EL ANO 2008

Enero

16: Mesa redonda en el 0.M.C.

17: Reunién en Digna Biotech.

22: Reunidn Junta Directiva.

24: Viaje a Florencia EUSTAR-FESCA.

25: Reunién con D. Rall Insa Director de proyec-
tos y Desarrollo de Lab. Isdin.

Febrero

1: Congreso sobre salud O.M.C.

8: Reunién en FEAFES.

15: Ponencia de Pilar Gomariz en el Foro de Opi-
nion LAIN ENTRALGO.

Marzo

5: Reunidon Asamblea FEDER en el Imserso.

11: Reunién con D. Mario Saura Concejal de Sa-
nidad

11: Asamblea de la LIRE

13: Reunién con D2 Mercedes Piera, Concejala de
A.S. e INTEGRACION.

14: Nos invita GILS a su Asamblea en Milén, va
Ana Aja.

26: Curso de Voluntariado del 26 de Marzo al 23
de Abril todos los Miércoles de 9,30 a 13,30. Van
Pilar y Ana.

Abril

3: Congreso de la LIRE de 9,30 a 19,00

4: Asamblea General Extraordinaria de la LIRE de
10,00 a2 18,00

4: Asistimos al funeral por D. José Luis Pérez de la
Riva, Concejal de

24: Foro de Ciencia y Tecnologia CESIC.

28: Foro sobre Ciencia y Empresa e CESIC.

29: Reunién con el Dr. Manuel Posada en ISClII

Ma

6: Foro Mnre Ciencia y Tecnologia en CESIC.

20: Reunidén en la universidad de Canto Blanco so-
bre Biomedicina.

24: Reunidén Junta Directiva.

29: Organizacién médica colegial en O.M.C,, sobre

Etica de la Objeci6én de Conciencia en Medicina.

Junio

6: ASAMBLEA GENERAL. Encuentro con los Doc-
tores. Y mesa redonda en SS de la calle Comunidad
de la Rioja
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7: Asamblea General y comida en el Baile.

11: Congreso EULAR-FESCA en Paris van Pilary
Ana Fesca pone un Stand y Pilar i Ana estan a car-
go de €| con las deméas Asociaciones.

17: Reunién sobre empleo en el Ayuntamiento de
las Rozas.

Julio

10: Reunién de Junta Directiva.

14:Reunién en Feder, mesa redonda con la
O.N.C.E. sobre Discapacidad Social y Laboral.
Septiembre

2: Reunién de la Junta Directiva para preparar las
jornadas complementarias de Chipiona.

Se celebran las jornadas de Chipiona.

Octubre

16: Reunién con Ménica en la Sede de S.S.

28: Jornada pluridisciplinar Salén de Actos del Mi-
nisterio de Sanidad y Consumo.

29: Fundacion Luis Vives, 62 Jornada de Pacientes.
30: Jornada RSE y Discapacidad A.F.S., Fundacién Once.
31: Reunién Junta Directiva.

Noviembre

21: Reunién en Fisalud.

25: Café Cientifico FEDER.

27 al 30: Fisalud, ponemos un Stand atendido por
toda la junta directiva y algunos voluntarios entre
los socios.

Diciembre

16: Acto de entrega de premios en Farmaindustria.

Dia de la inauguracién de la Unidad de Referencia de Enfermeda-
des Raras Peditricas, en la cual participé nuestra Presidenta repre-
sentando a FEDER y a la A.E.E.. Es todo el Equipo Médico que se
va a hacer cargo de esta Unidad.
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21

ACTIVIDADES

ACTIVIDADES REALIZADAS DURANTE EL ANO 2009

Reunién con FEDER en la sede de la O.N.C.E.
Jornada de divulgacién con los afectados.

22 al 25 Congreso de EUSTAR y FESCA en Parfs.

Reunién con Caja de Burgos.
Reunién en FEDER con varias asociaciones.

Pacto sobre enfermedades raras.

Reunién en Thomson Reuter — Jornada de Voluntariado Empresarial.

Comida con Lab. Isdin y la Dra. Carreira

Reunién con M2 del Carmen Pérez del Anchuelo, Directora Seguridad Social Comunidad de
Madrid.

Reunién Junta Directiva.

Programa Radio TVE Alborada.

20y 21 Congreso de FEDER en Sevilla.
22 al 28 Varios programas de TVE y Radio: Futuro abierto — Onda Madrid; RN a la carta; Radio 1;

24
26

10

112
16
26
27
31

14
14
20
22

Radio 5; Saber vivir; Radio Exterior; S.E.R; TV4; CNN.
Acto Senado — Rueda de Prensa
Ciberer — Dia internacional de Enfermedades Raras — Investigar y avanzar.

Acto en el Senado con asistencia de la Princesa de Asturias,

siendo Pilar Gomariz la encargada de protocolo, invitando especialmente

a D2 Mercedes Piera y D. Mario Saura, Concejales del Ayuntamiento de Las Rozas.
Telemadrid, Ely del Valle, en Circulo de Bellas Artes, programa Televisién.
Reunién en Fisalud

" Reunion con Pilar Baltasar.

Reunién Junta Directiva.
Reunién con el Dr. Nogales, director y todo el equipo de la nueva unidad de Pediatria sobre
Enfermedades Raras del Hospital 12 de Octubre.

Reunién con D2 Elena Juarez, de la Consejeria de Sanidad y Atencion al Paciente.
Reunién preparatoria del Dia Europeo de la Esclerodermia.

Reunién con Rosa Sénchez y Fernando Agar de la Obra Social.

Reunién en el Ministerio de Sanidad y Consumo, con D2 Concha Colomer Revuelta.

Despliegue de publicidad, que se realizara, para difundir
el Primer Dia Europeo de la Esclerodermia (29-6-09)
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ESCLERODERMIA Experiencia personal

La sintomatologia comenzé hace unos 10
afios, cansancio, dolor de todo el cuerpo,
manos frias, acudi al médico y la analitica
(sencilla) era normal, puede que tuviese de-
masiado trabajo, que no descansara lo sufi-
ciente, stress... Aquello empeoraba, la piel se
iba endureciendo, sentia el cuerpo rigido, las
articulaciones me dolian y crujian, las manos
tenfan menos fuerza, los objetos se me caian,
se ponian blancas y rigidas a la
vez que dolorosas e inmoviles
cada vez que se producia un
cambio de temperatura, tanto
€n verano como en invierno, y
lo mismo empezaba a pasarme
en los pies. Con masajes y ca-
| lor, poco a poco iban cambian-

do de color, aminorando el do-
lor y adquiriendo mayor movilidad, esto era,
y sigue siendo, varias veces todos los dias, ya
que fregar cacharros, tender ropa, mojarme
las manos, abrir la nevera, etc., también me
lo produce. Las cuticulas de los dedos comen-
zaron a necrosarse, el médico de Atencidn
Primaria me mandd una analitica mas com-
pleta y los ANA estaban tan disparatados que
me mando llamar rapidamente para remitir-
me al Hospital. Mé&s analiticas, radiografias,
ecografias y otras pruebas dieron el diagnds-
tico (hace casi cinco afios) ESCLERODERMIA-
SINDROME DE CREST. Un tratamiento espe-
cifico no existe, solo medicacién para paliar
los sintomas y pruebas periédicas para ver la
evolucion, en el mejor de los casos que siga
igual, en el peor que algin 6rgano interno y
vital esté dafiado irreversiblemente y la espe-
ranza de vida sea corta. Hace dos afios vie-
ron que la valvula tricispide tenia una leve
deficiencia y hace catorce meses hipertension
pulmonar. Ahora estoy pendiente de los re-
sultados de las Gltimas pruebas para ver como
estan estas nuevas manifestaciones.

He tenido que modificar mi modo de vida,
asumir que ciertas tareas no las puedo reali-
zar y que tengo que depender, a veces, de los
demas, que ciertas partes de mi cuerpo van
cambiando (dientes, boca, habla) y realizar
un autocontrol para que la enfermedad no
me pueda, ni fisica ni psiquicamente. En el as-
pecto laboral sigo con el mismo trabajo que
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tenfa, afortunadamente, aunque con mayor
esfuerzo, lo puedo realizar y es un estimulo
que hace que todos los dias me levante. La
medicacién la sigo meticulosamente, aunque
no cura algo ayuda....

En la bisqueda, a través de Internet, supe
de asociaciones donde agrupaban a personas

con enfermedades raras en general y aso-
ciaciones especificas para cada una de ellas,
afortunadamente existia la Asociacion Espa-
fiola de Esclerodermia, con la que me puse
en contacto y a la que pertenezco como so-
cio afectado, también, asiduamente, visito la
Web de otras asociaciones que acogen esta
enfermedad. Deseo que su voz se oiga, que
a través de ellas llequemos a las instituciones
competentes.

Gran dolor produce el desconocimiento por
parte de los facultativos de esta enfermedad,
las pocas esperanzas que transmiten y a veces
lo poco implicados que se sienten ante una pa-
tologiade este tipo, asicomolaincomprensién
de las personas, cuando te preguntan lo que
te pasa y les dices que tienes esclerodermia
te miran de una forma rara, no es que quie-
ras compasion, ni mimos, solo que entiendan
que tienes una enferme-
dad como cualquier otra, |
que el desconocimiento
de ciertos nombres de P&
enfermedades, porque g
no sean frecuentemen-
te, no quiere decir que
no haya personas que las
padezcan.

Peroaquiestamos nosotros paradarlasacono-
cer, presionar, luchar, dar testimonio de fuer-
za y no rendirnos. Somos tan IMPORTANTES
que hasta tenemos nuestro dia. Ojala que en
algin momento ese dia no exista, serd sefial
de que nuestra patologia tienen cura, porque
se ha tomado el interés que necesita (investi-
gacion, tratamientos, etc.) aunque el nimero
de afectados no sea elevado y, por tanto, no
produzcamos los beneficios que otras enfer-
medades mas comunes generan.

Un abrazo muy fuerte para todos.

M2 Angeles Langa




Papel de los profesionales de enfermeria
en el cuidado de las personas y familias
afectadas de Enfermedades Raras.

Autor: M2 Concepcidon Martin Arribas

s el

Plantear el papel de enfermeria en
torno al cuidado de personas que
tienen una Enfermedad rara (ER),
es un objetivo complejo, pues las
enfermedades raras se caracterizan
por su gran namero, por la amplia
diversidad de desérdenes y sintomas que pue-
den manifestar, y por la importante carga psi-
cosocial que conllevan, aspectos, todos ellos,
que no pueden ser obviados por los profesio-
nales de la salud.

Tomando como referencia las lineas estraté-
gicas sefialadas en el borrador del documento
elaborado en la Estrategia en Enfermedades
Raras del Sistema Nacional de Salud vy, te-
niendo en cuenta esta heterogeneidad y las
necesidades enunciadas por EURORDIS en su
informe de 2005, voy a intentar sefialar cual
puede ser el papel de los profesionales de en-
fermeria en el cuidado especifico de las perso-
nas con ER y sus familias, concretamente en
lo referente a:

Prevencién primaria y deteccion precoz

Necesidad de atencién integral

Coordinadores de la asistencia sociosanita-
ria

Pero quiza antes de sequir y para que poda-
mos entendernos, permitanme que decide
unos minutos para exponerles lo que entien-
do por enfermeria y lo que entiendo o conoz-
o sobre las necesidades de las personas y fa-
milias afectadas por ER.

Definicién de enfermeria

Existen distintas definiciones, pero todas ellas
reconocen un aspecto central y fundamental
en su definicién: El cuidado. El cuidado no
solo como atencién bioldgica, asociada a la
bldsqueda de resultados fisiol6gicos (el con-
trol dela TA, la mejoria de una dlcera) o como
acto terapéutico en el que el paciente percibe
necesidades y la enfermera interviene en la

satisfaccion de las mismas, sino también, el
cuidad entendido como trato humano, como
el imperativo y compromiso moral de mante-
ner la dignidad e integridad de las personas.

Las necesidades de las personas y familias
afectadas por ER.

De acuerdo con los datos del informe realiza-
do por EURORDIS 2005 en el que se sefiala la
"Necesidad de sistemas de cuidado de salud
publica apropiados y de cuidado profesional”,

» EI 60% de las ER son graves e invalidantes
e Cursan con dolor crénico: 1 de cada 5.

¢ ElI 50% de los casos desarrollan déficits
motores, sensoriales o intelectuales que,

+ Originan una discapacidad que reduce la
autonomia en 1 caso de cada 3.

« El 80% de ellas son de origen genético.
También hay enfermerades raras de ori-
gen infeccioso, autoinmune, neoplasias e
intoxicaciones.

* Tienen un debut temprano: 2/3 antes de
los 2 afios.

* Un 50% de ellas no aparecen hasta la edad
adulta.

Desde el punto de vista de los afectados por
estas enfermedades, sus necesidades se cen-
tran en:

- El retraso diagnéstico

- La calidad del diagnéstico

- Eltratamiento y la rehabilitacién

- Laequidad de acceso al Sistema Sanitario
- Elapoyo social

- Elacceso a la informacién

Igualmente en el mismo informe se sefialan
otros problemas: “Después del diagndstico,
los pacientes y sus familias se enfrentan con
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demasiada frecuencia con cuidados de salud y
servicios sociales inadecuados y gravemente
fragmentados”.

Desde esta perspectiva cuidadora y con estas
necesidades, ¢de qué manera enfermeria pue-
de ayudar a las personas y familias afectadas
por una ER?

1. ldentificar la poblacién a riesgo

2. Conocer y comprender la utilidad vy las li-
mitaciones de las pruebas y de la informa-
cidén genéticas.

3. Asegurar los derechos de los pacientes en
la toma de decisiones informada y volun-
taria.

4. Derivar a servicios especializados y coordi-
nacion de los cuidados centrados en la fa-
milia.

5. Cuidar a los cuidadores.

1.- Identificacién de los sujetos a riesgo.

Muchas de las enfermedades raras tienen una
base genética y en la actualidad presenciamos
un gran desarrollo de la genética. Lo que ha
facilitado el mejor conocimiento de algunas
de estas enfermedades o discapacidades, asi
como el desarrollo de instrumentos y pruebas
genéticas que facilitan la deteccién de las en-
fermedades genéticas y su utilizaciéon tanto
en clinica como en investigacion.

Esto también compete 3 enfermeria trabajan-
do con otros profesionales en la Prevencién
primaria y deteccion precoz y en la identifica-
cién de los sujetos a riesgo.

A través de la historia clinica familiar los pro-
fesionales de enfermeria y las matronas, pue-
den tener un papel fundamental en la iden-
tificacion de los individuos a riesgo y en su
derivacion a los servicios especializados.

Son muy pocas las enfermedades raras que
permiten una prevencion primaria. Sin em-
bargo, a través de la historia clinica familiar
enfermeria puede identificar factores de ries-
go cuando explora sobre antecedentes .de
enfermedades genéticas: Talasemia, fibrosis
quistica, Sindrome de X fraqil, E de Duchen-
ne, o anomalias cromosémicas...

Y puede informar a las parejas que desean te-
ner un hijo, en el periodo previo a la concep-
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cién y durante el embarazo, de las medidas
disponibles para evitar conductas de riesgo
que pudieran tener graves consecuencias en
la salud de su hijo: la toma de acido félico
para prevenir defectos del tubo neural, evitar
el alcohol, el control de la nutricién, el control
de la diabetes, la obesidad, el tabaco y otras
drogas, asi como del consumo de farmacos.

Por tanto, en este papel de identificar a per-
sonas o familias con riesgo ha de compren-
der la importancia de la historia familiar en el
asesoramiento a la predisposicién de la enfer-
medad, a fin de derivar a expertos en genética
cuando sea necesario, y reconocer la impor-
tancia que la historia clinica tiene para dirigir
el Consejo Genético, el consejo reproductivo
y el diagnéstico prenatal, sin olvidar que los
beneficios son tanto para los miembros de la
familia como para el propio individuo.

2.- Demostrar conocimiento de la utilidad y
limitaciones de las pruebas y de la informa-
cién genéticas.

Los profesionales de enfermeria deben de-
mostrar su conocimiento de la utilidad vy li-
mitaciones de las pruebas y de la informacién
genéticas,

« Teniendo en cuenta los problemas éti-
cos, legales y sociales relacionados con las
pruebas y el registro de la informacién ge-
nética. '

« Conocer las consecuencias que la informa-
cién genética puede tener para los indivi-
duos, la familia y la comunidad.

Una situacion comdin a la que se enfrentan las
personas con una ER es |a realizaciéon de prue-
bas genéticas, bien con el objetivo de preve-
nir la transmision de enfermedades genéticas
hereditarias, como el de acelerar los diagnos-
ticos de forma que el abordaje terapéutico se
realice cuanto antes.

3.- Enfermeras y matronas deben asequrar
los derechos de los pacientes en la toma de
decisiones informada y voluntaria.

Los profesionales de enfermeria se veran im-
plicados en el proceso de obtencién del con-
sentimiento informado y deben asegurarse
de que la persona que se va a someter a la
prueba o los padres, en el caso de los nifios




pequefios, entiende el alcance de la misma y
tienen la informacién suficiente como para
tomar una decisién informada.

4.- Derivacién a servicios especializados y

coordinando los servicios de seguimiento

Participacion en las actividades de coordina-
cion de los servicios de seqguimiento.

Uno de los elementos centrales en el cuidado
de los pacientes con enfermedades crénicas es
la coordinacion de la atencién sociosanitaria.

Los individuos con patologias que afectan a
varios 6érganos tienen una variedad de necesi-
dades que requieren la atencién de miltiples
especialistas médicos y de otras disciplinas
como enfermeria, nutricionistas, trabajado-
res sociales.

Se han propuesto diferentes modelos para la
coordinacion de estos servicios:

Servicios de gestion de casos que monitori-
cen las practicas preventivas, que gestionen
la integracion o la intervencién temprana o
los servicios de educacién especial) o servi-
cios centrados en unidades dirigidas al sequi-
miento de patologias especificas y también
modelos de servicios centrados en el ambito
de atencién primaria con buenos resultados
tanto a la mejora de la calidad de vida como
en el estado de salud de las personas afecta-
das y sus familias.

Sea cual fuere el modelo que se defina de co-
ordinacién en nuestro dmbito, en el proceso
de derivacion las personas/ las familias que
se van derivar a un genetista deberian ser in-
formadas y deberian tener la oportunidad de
aclarar cuantas dudas se le puedan plantear
antes de realizar la visita, y recibir informa-
cion de los servicios disponibles en caso de re-
cibir resultados positivos.

Una vez finalizado el proceso diagnéstico, el
enfermero o la enfermera que sequird pro-
porcionando los cuidados habituales, puede
convertirse en el profesional que actlie como
coordinador entre los diferentes profesionales
que van a intervenir en la atencion especiali-
zada de la persona afectada y de su familia.

Este papel requiere por parte de enfermeria,
estar al dia de los recursos disponibles en su
zona de salud y conocer cuales son los cauces
de derivacion a los servicios especializados.

5.- El cuidado a los cuidadores

Sefalaré tres aspectos claves en los que los
profesionales han de estar preparados

1.- Acogimiento de la familia ante el diagnés-
tico. Las familias deberian encontrar apoyo
de enfermeria para afrontar estos problemas
facilitando un espacio para la escucha y la co-
municacion.

Los programas desarrollados por equipos
multidisciplinares de profesionales dirigidos
a dar apoyo social, emocional e instrumental
constituyen una gran ayuda para los padres
en el proceso de adaptacién a su nuevo papel
de padres y en el afrontamiento de las exigen-
cias del cuidado.

Las estrategias basadas en las necesidades de
los padres/cuidadores, es decir, la necesidad
de normalizacién y sequridad, la necesidad de
informacion y la necesidad de compartir con
otros, se han descrito como fundamentales
para gestionar la carga de la enfermedad, re-
ducir el distrés emocional, sentirse mas sequ-

~ros y aceptar mejor la ayuda de otros.

Esto se puede prevenir desarrollando entre
los padres/cuidadores competencias en los
cuidados y el manejo de situaciones conflicti-
vas y desarrollando Empowerment (y en esto
me remito al proyecto CAPOIRA) y progra-
mas integrados por equipos multidisciplina-
res dirigidos a dar apoyo social, emocional e
instrumental.

2.~ Aplicacion cuidados especializados (curas,
dietas, cuidados respirato-rios, movilidad...)

Las ER se caracterizan por su gravedad y por
las importantes discapacidades que producen.
Esto conlleva que la mayoria requieran cuida-
dos profesionales durante toda su vida. Ante
una situacioén de este tipo, toda la familia se

17




verd afectada, de manera especial las madres
o los cuidadores principales.

No voy a incidir en aspectos relacionados con
el cuidado directo debido a la variedad de pla-
nes de cuidados que habrfa que describir, pero
si sefialar la importancia que los profesiona-
les de enfermeria tienen en la ensefianza y la
promocion del autocuidado tanto de los afec-
tados como de los propios cuidadores.

3.- La ensefianza y el apoyo a los cuidadores.

Enfermeria tiene un importante papel en la
ensefianzay la supervisién de los cuidados. Los
padres, especialmente las madres se convier-
ten en las cuidadoras de sus hijos, mds alla de
los cuidados que como madre prestaria a cual-
quiera de sus hijos. En muchas ocasiones, tie-
nen que aprender a aplicar cuidados y realizar
procedimientos a veces muy sofisticados y que
llegan a ser cuidados rutinarios en los hoga-
res donde hay una
persona (un nifo
o un adulto) que
presenta una en-
fermedad crénica.

Enfermeria tam-
bién puede ayudar
a los cuidadores
ensefidndoles  a
gestionar su pro-
pio autocuidado.
Para ello debera
explorar con el
cuidador el impac-
to que las necesi-
dades de cuidados de su hijo o de su familiar
tienen en la vida y entorno del paciente y fa-
cilitar pautas de cuidado emocional e infor-
macién sobre recursos sociales disponibles.

/ //////fﬁ;"://”/////////u ¥

Hasta ahora gran parte de las necesidades
de las familias se han cubierto a través de las
asociaciones de afectados.

Para finalizar quiero sefialar que estos aspec-
tos de lo que entiendo puede ser la contribu-
cién de los profesionales de enfermeria en la
atencién a las personas y familias afectadas
por estos problemas es una opinién personal.
No estoy hablando en nombre se ninguna

asociacién de profesionales, si como dije al
principio de mi experiencia como enfermeray
conocedora de muchas familias que sufren los
problemas derivados de estas enfermedades.

Se que para desarrollar y atender estas nece-
sidades necesitamos algunas cosas:

« Necesitamos formacién sobre este tipo de
enfermedades

o Laincorporacién de la Genética a la practi-
ca clinica enfermera requiere la revision de
los programas formativos y la inclusion de
nuevos contenidos tanto en el &mbito de
pregrado como de postgrado

« Necesitamos informacion sobre los recur-
sos disponibles, centros de referencia, ne-
cesitamos, como ustedes, trabajar junto
con otros profesionales en la coordinacion
de los diferentes servicios que posibiliten
una atencién integral a las personas y fa-

milias  afectadas

con estos proble-
mas.

o Desarrollar mo-
delos de coordina-
cion de los diferen-
1 tes servicios.

o Definirlas com-
petencias de los
profesionales de

enfermeria.
o Adquirir co-
nocimientos para

ayudar a los cui-
dadores a gestionar tanto las tareas de la
vida diaria como sus demandas emociona-
les. Apoyo a los familiares en el proceso de
enfermedad

» Establecer protocolos de atenciéon y de se-
guridad de los pacientes, dando continui-
dad de atencion en el domicilio y en la co-
munidad.

Espero de ustedes que nos ayuden en estas
reivindicaciones para mejorar los servicios
que ustedes merecen.




DIFICULTADES Y TRAMPAS EN EL
TRATAMIENTO MEDICO DE

ESCLERODERMIA

La primera dificultad con la que se encuentra
el afectado, es cuando le dicen que los medi-
camentos no son especificos para la esclero-
dermia, que son paliativos y eso significa que
solamente va a mitigar o suavizar la enfer-
medad, pero no la va a curar.

En esos momentos te encuentras con muchas
preguntas, ¢ Qué tipos de medicamentos y que
dafios o efectos secundarios tienen?, la res-
puesta de los médicos suele ser, que el benefi-
cio serd mayor que los efectos secundarios.

Esto en un principio dentro de tu desespera-
cion y falta de conocimiento, te puede valer,
aunque no sea lo que td quieres, ya
que ademas olvidarte de dichos
efectos secundarios es un
Handicap mayor.

Te encuentras con una serie
de medicamentos que se
van a recetar dependiendo
del tipo de Esclerodermia
que se padezca y los 6rga-
nos que se tengan afecta-
dos si a esto afiadimos los
efectos secundarios que pue-
dan producir los medicamentos
estamos afiadiendo un problema
mas a la patologia que se padece.

No todos los tratamientos se pueden obtener
en cualquier farmacia los mas especificos son
de dispensacién hospitalaria con lo cual hay
que acudir a la farmacia del hospital para que
sean suministrados al paciente lo que implica
un desplazamiento adicional al hospital sin te-
ner en cuenta si eso supone trastorno para el
paciente esto es lo que ocurre cuando te pres-
criben inmuno supresores. El tratamiento de
vasodilatadores a traves de la vena conlleva
dos problemas por una parte que solamente
puede ser administrado por el hospital y que
en muchos casos las venas de los pacientes no
estan en condiciones debido a la enfermedad
para recibir ese tipo de tratamiento que en

muchos casos suele ser agresivo pues deterio-
ra bastante las venas.

Todo este tipo de problemas no suelen ser te-
nido en cuenta por los laboratorios pues al no
ser especificos para los enfermos de Esclero-
dermia no estan adaptados a sus necesidades:
las capsulas o comprimidos son demasiado
grandes y por lo tanto dificiles de tragar, los
frascos o envoltorios no son faciles de utilizar
si se tienen dificultades en las manos.

A todo esto se une que cuando vas tenien-
do contacto con otros afectados, aun con el
mismo tipo de esclerodermia y la misma afec-
tacion, los medicamentos varian, y
luego te preguntas ¢Cudles son
mejores? Con el tiempo vas
sabiendo mas sobre ello y
comprendes que cada en-
fermo es Gnico y por lo
tanto que cada medica-
mento va a responder de
manera distinta = segln
' quien lo tome y tambien
 dependiendo de quien co-
mercialice la sustancia base
de ese medicamento y los
aditivos que se le afadan los
efectos secundarios pueden variar
de un paciente a otro.

¢Con qué laboratorio trabaja tu medico?,
¢Cudl es el que te pasa la Seguridad Social en
este pais? Y etc.

Lo que si esta claro es que esto es un negocio,
pero que la informacion esta en nuestras ma-
nos obtenerla y saber que hacer con ella par
nuestro beneficio.

Aqui es donde el trabajo de las Asociaciones tie-
ne que ser claro y estar unidos para lograr bue-
nos medicamentos y sobre todo que sean espe-
cificos para la esclerodermia y que la curen.

Firmado: Rosa M.2 Prieto y Malena Garrido.
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Mi nombre es Milagros conoci a la asociacién
el pasado afio. Estuve en la asamblea anual y
en las terapias complementarias en Chipiona.

Mi Experiencia como enferma de esta enfer-
medad es que he transmutado lo malo en bue-
no y que gracias a ella, he conocido a todas
las personas que componen esta maravillosa
asociacion, enfermos, profesionales, colabo-
radores y voluntarios, que me han dado todo

Calpe 9 Marzo 2009

Queridas amigas; soy Mari quiero contaros lo
que fue para mi, el encuentro con todas vo-
sotras en Chipiona y la verdad es que yo iba
con un poco de miedo, pues al mismo tiempo
de ir buscando respuestas a mi enfermedad
también me asustaba saber la verdad, me en-
contraba perdida pues ya sabéis que quienes
deberian darnos alguna respuesta que son los
médicos no la tienen, en fin cuando llegue a
Chipiona, su cielo y sus playas tan bonitas me
cautivaron, pero lo mejor fue cuando abrie-
ron el portén y al fondo vi a un ramillete de
jovenes y guapas mujeres y que todas me
sonreian con carifio y pensé. ¢Y estas son las
que tienen esta horrible enfermedad?,y me
dije a mi misna, que aqui encontraria muchas
respuestas a mis dudas.

La primera en hablar fue Mamen, tan natu-
ral y humana y siempre a nuestra disposicién,

;{w*"" &\\ - ™ : /_5 gﬂ?

Su apoyo, amor y comprension. Aprovecho
estas letras para expresar mi sentimiento de
gratitud a todos y cada uno de ellos en espe-
cial a Malena que es el faro que nos ilumina
a todos.

Milagros Macias

bueno no puedo nombrar a todos mis entra-
fiables compafieros pero si quiero resaltar la
sonrisa de Malena y la entereza de Ludi la ex-
periencia fue para mi una luz de esperanza.
Aprendi mucho, y me dije: Mari tienes que ser
mas humilde y aceptar la enfermedad y sobre
todo por vosotras, que sois jovenes y luchais
para que pronto los politicos se pongan a pen-
sar que las enfermedades raras son cosa de to-
dos, y que piensen que somos enfermos como
los demas y que podamos recibir medicacién,
atenciones y olviden la palabra raras. En fin
gracias una vez mas a todas por vuestro cari-
flo que es reciproco y espero nos volvamos a
ver de nuevo en Septiembre.

Con todo mi carifio, os quiero,

Mari Arenas
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UNA CARTA PARA TI

Mi entrafiable esclerodérmic®@: y lo digo de
todo corazén porque ya nos conocemos; no
es una forma formal de comenzar una carta.
Si, una carta, no quiero escribir un articulo,
sino estar lo mas cerquita posible de ti.

Llevo 5 6 6 afios en la Asociacion y es lo pri-
mero que escribo y tampoco sé muy bien lo
que te voy a decir, no tengo nada preparado
sino que quiero dejarme fluir, como la vida
misma y lo que vaya saliendo...

Hoy te quiero. Si me has dejado entrar en tu
corazén, por esta misma razén y si no me has
dejado porque eres mas dur@ de roer, porque
cuando se te rasca un pelin, eres tan vulnera-
ble y tiern@ como tod@s |@s demas.

Cuantas defensas, carifio...!!'! Y asi te vas rigi-
dificando y asi llegamos a donde llegamos...

Te hablaba de las defensas,,. Quien no ha sido
avergonzad@®@ de niA@...? Una vez por mete-
dura de pata, otra por pasarte en confianza
en casa de la vecina, otra por no llegar... una
descalificacion, un insulto, ¢Hay alguien que
no tenga un punto vergonzoso en su vida?,
éun temor a una critica...?, un temor a no ha-
cerlo bien...?. ¢Cuantas cosas hemos dejado
de hacer en la vida por temor a no hacerlas
bien, por temor al rechazo y al juicio...?

Quien no ha tenido un shock, un trauma...
De todas estas cosas nos vienen las defensas.
Es lo que tuvimos que hacer para sobrevivir.
Unos, cogemos y nos retiramos por el foro
desapareciendo con excusas, o enfermeda-
des, o viajes, incluso llegamos a la depresion.
Otros nos defendemos como gatos panza
arriba haciendo una “jart§” de proyecciones
hacia el otro. Otros lo negamos, otros salimos
por los cerros de Ubeda.

Creo que alguna vez en las Jornadas te expli-
qué esto:

Imagina 4 circulos concéntricos, e imagina
que esa es la persona. El circulo mas externo
corresponde a la MASCARA. Las méascaras son
todas esas caretas que nos ponemos para re-
lacionarnos. Con algunas personas vamos de
sumisos, con otros de sabelotodo, con otros
de altaneros, con otros de nifios, con otros de
paternalistas...

MASCARA
DEFENSAS

YO BAJO
YO ALTO

El 22 circulo corresponde a las DEFENSAS.
Voy a nhombrar algunas por su propio nombre
y las explico:

- Introyeccion: haberme tragado Ja norma
impuesta y llevarla hasta las Gltimas conse-
cuencias: suelen ser creencias, valores fami-
liares, valores éticos que nos inculcan los pa-
dres, los profesores... Digo “tragado” porque
no nos hemos cuestionado si va con noso-
tros o no, lo tenemos en nuestra memoria
muscular, celular, y lo llevamos a rajatabla.

- Proyeccion: colocarle al otro todo lo que
no veo en mi. Si veo algo es porque lo co-
nozco, si no lo conociera no lo veria. Es im-
posible decir “egoistal1 si no he tenido la
experiencia de egoismo. Ver la paja en el
0jo ajeno.

- Confluencia: Simpatizar tanto con el otro
que no sé quien es él y quien soy yo. En la
empatia si diferencio.

- Negacién: Negar la realidad, no verla.

- Racionalizacién: explicar, explicar y expli-
car con 20 razones cualquier cosa para no
querer ver lo verdadero.. Hablarlo todo
desde lo racional/mental.

- Represion: reprimir temas, materias de al-
guna forma tabules pero que se quedan en
el inconsciente y salen por otro lado (actos
fallidos, lapsus linguae...).

Hay mas pero lo dejo aqui.

Te contaba todo esto porque cada vez nos
convertimos mas en “expertos mentidores”
(Mencién preciosa en Revolutionary Road;
no te la pierdas, es un drama excelente...),
nuestra querida hipocresia.

Si supi€éramos que nuestro interlocutor no
nos va a juzgar, ni criticar, ni hacer dafo, se-
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riamos muy diferentes... nos relacionariamos
desde la mas absoluta VERDAD; seriamos
mas auténticos, mas vulnerables, mas tier-
nos, mds sinceros y en definitiva, podriamos
ser nosotros mismos en todo momento y eso
seria la Coherencia Absoluta, la Congruencia
Absoluta, la Honestidad Absoluta.

A mi me ensefiaron en la formacién y en te-
rapia, que la salud es llegar a ser exactamente
igual por dentro que por fuera. Cuanta mas
igualdad haya entre el dentro y el afuera, mas
sanos estamos:

Poder dejar claro y manifiesto nuestro cabreo,
nuestra tristeza, nuestra envidia, nuestra ternu-
ra, nuestra simpatia/antipatia, ¢ Quién se apun-
ta? Mostrar nuestro picor, te rascas sin proble-
mas o te lo permites por tu enfermedad...?

El tercer circulito es el YO BAJO: i i Ay nuestras
pasiones..! !l Odios, rencor, deseos de asesi-
nar... Dénde estas Shakespeare..,? Por qué lo
hemos dejado sélo para las obras de teatro...?
Por qué escondemos nuestras bajas pasiones...?
Los celos de Otelo.. iQué tontas somos...!!!

Cuantos miedos tenemos.. ."Hace falta mucho,
mucho tiempo para ser joven” (Picaso). Hace
falta mucho trabajo personal para poder llorar
abiertamente con todas esas muecas y caras
feas que se nos pone, para reirnos de nuestra
propia sombra, para asombrarnos, para jugar...

Y ahora me vienen las Jornadas, porque es in-
creible todo lo que ahi se trabaja: el tener que
hacer el tonto, sacar a nuestro nifio interno
a pasear en el taller de la risa, pasear el tipo
para hacerle un regalo en ese momento al vi-
sible amigo, hacer un solo, bailar una sevilla-
na made by Lola, contar que te meas y llevas
bragas en el bolso, ser momia de papel higié-
nico que se te rompe por el sudor y el pis, por-
que te meas de risa, desnudarte por dentro y
por fuera... Por dentro a primera hora de la
mafana, por fuera y en piblico porque juegas
a cambiarte de ropa con otro de la misma mas
o menos talla, cuando no travestirte...

Amig@®, a todo eso nos atrevemos en las Jor-
nadas, entre paseos de sol y yodo. A quemar
una pirémide en la noche con lo que nos que-
remos deshacer. A que nuestra retina se lle-
ne de la belleza de las piedras, esos manda-
las llenos de AMOR, llenos de colores todos
ellos con tantas propiedades curativas, cuar-
zos, 4gatas, lavan da, rosas... flores y flores...
transportarnos a otros mundos fantasticos
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que hacemos realidad en nuestra conciencia
porque lo creamos en ese momento...

El amor que depositamos cuando estiramos
ese musculo que se queja, y nos llenamos de
vida al inspirar y nos vaciamos de nuestros
humores al espirar... y nos rendimos a la vida,
a la naturaleza y le cogemos la mano al com-
pafiero sin saber ni quien es porque da igual,
porque estamos en comunidén y somos UNO,

Querida amig@®, que agradecida estoy de ha-
berte conocido, no sabes cuanto me das!!,
cdmo me nutres..!!!, cuando me hablas de tiy
pones esa carita... cuando me cuentas tus tro-
pezones y las zancadillas que te pone la vida
porque me ayuda a no sentirme la Unica.

Cuando recibo por primera vez a una chavala
de 21 afios en la consulta y me dice que la
vida es una mierda, que para qué va a tener
un hijo para que sufra si total nos vamos a
morir y que cuanto antes mejor,.. Y yo le digo
¢Sabes que eres afortunada, privilegiada...?
Sabes que esta crisis la pasan un relativo por-
centaje de gene a los 40 afios?. Sabes que tie-
nes 20 afilos mas que ellos para crecer perso-
nalmente? Y de repente se me queda mirando
boquiabierta y viendo también por primera
vez, que lo suyo tiene algo bueno y positivo.

Yo me quedé viuda con 28 afios, no con 60.
Juré en arameo durante 5 afios y creci y cre-
¢i 30 afios antes que muchos otros. Lei libros
sobre la muerte que quizds no hubiera leido
nunca. Vivi la vida como si se acabara mafia-
na, agradeci diariamente mi cama, mi casa,
mi calefaccién, el agua que bebo, la verdura
que tanta gente ha hecho que llegara hasta
mi mesa; el que la plantd, el que la rego, el
que la recolectd, el que la transportd y el que
la compré para vendérmela... Si no hubiera
pasado eso, probablemente sequiria dormida,
sin darme cuenta, sin sensacién de tener o re-
cibir y por supuesto sin GRATITUD.

Mi marido muerto me regalé todo esto con
su muerte. Hay acto mas generoso...? Hoy en
dia me rio tanto...lloro otro tanto... deqgusto
el vino y el agua, huelo la flor y el estiércol,
0igo a Mendelsson y la sirena de la ambulan-
cia, toco la seda y el cemento, veo las pues-
tas de sol y a los muertos... Si no viviera todo
esto estaria muerta.

Y sentir todo esto es hablar del YO ALTO. Con
todo mi Amor.

Mamen Rodriguez Leyva




Dedicamos este espacio con todo nuestro ca-
rifio, a nuestros compafieros alli donde estén,
sintiéndoles en nuestros corazones y su apo-

yo.
ANGELES ALBERO VALVERDE, Marzo 2008.
Albacete. Su colaboracidn.

FRANCISCA ALVAREZ LEDESMA. 2008.
También su colaboracién

La felicidad humana generalmen
que pueden ocurr

fas cosas que ocurren t

pes de suerte,

IRENE PULIDO BALLESTEROS. Junio 2008
Madrid. Su juventud y disfrutando de ella
cuando podia, adulta ante la enfermedad y
valiente, y siempre con el apoyo de los suyos,
nos enternecera siempre.

MIKEL MENDIZABAL. Enero 2009 Vitoria.
Convivir con el en las jornadas, fue algo sor-
prendente, como dia a dia se superaba, y con
que amor nos hablaba de su nifia, y con su
amor nos quedamos.

Gracias por pertenecer a esta asociacion vy
compartir vuestras vidas,

OS QUEREMOS

te no se logra con grandes gol-
ir pocas veces, sino con peque-
odos los dias.

Benjamin Franklin

chiste

En un manicomio:

Tu porque no trabajas.

Yo porque estoy loco.

Pues los demas estan locos vy si trabajan.
i iSi pero yo no estoy tan loco!!
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