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querlos am/gos

de Malena que ademés de ser art:f ce con su fuerza consngue que los proyectos Ileguen a buen fm

La revista hace que socios que no tienen un contacto directo con la Asociacién, puedan sentirse integrados
e informados consiguiendo una relacion mas personal. Para conseguir nuestro objetivo necesitamos
vuestra colaboracion, so6lo asi, siendo conscientes de la necesidad de la participacion de todos,
conseguiremos la ayuda necesaria para acercarnos en momentos complicados y de dolor. Hablar con
personas que han pasado por situaciones similares hace posible que se den a conocer las diferentes
ayudas a cada problema, por supuesto siempre con la supervision de vuestros médicos.

Dar a conocer la realidad de esta enfermedad a investigadores, laboratorios, organismos, personal
| sanitarios,... es nuestra labor. De esta forma conseguiremos que cada vez llegue a mas gente y la |
| reconozcan con mas facilidad. No queremos olvidar el agradecer a todo el personal sanitario que nos |
' atienden diariamente por sus cuidados y la delicadeza con la que nos sentimos tratados. '

| Tenemos dificultades compartidas, pero nuestra unién y un pensamiento positivo pueden hacer que |
nuestro dia a dia sea mas llevadero.

| Necesitamos que se investigue mas, pero poco a poco se van dando pasos que hacen que podamos vivir
CcOoNn nuevas esperanzas.

Recordaros que el 3 y 4 de febrero del 2012 se celebrara en Madrid el 2° Congreso Mundial sobre
Esclerodermia que sera un punto de encuentro de médicos especialistas de todo el mundo, por supuesto,
abierto a todos los que queramos asistir. Ya esta abierto el plazo de inscripcion. Os animamos a que visitéis
nuestra web www.esclerodermia.org donde encontrareis mas informacion sobre este evento.

ifTenemos que agradecer la colaboracion del Excelentisimo Ayuntamiento
de Las Rozas, a Dia. Ana Davila, concejala de Sanidad y Consumo y a
Dila. Paula Gomez concejala de Servicios Sociales.

No podemos desaprovechar la ocasion para dar las gracias a Unipapel y
a los laboratorios Digna Biotech y Actelion, ya que sin su ayuda no hubiera
ido posible la realizacion de esta revista.

=speramos que todos forméis parte de esta Asociacion que es por y para
vosotros.

VManuela y Ludi |




i ESTUDIOS GENETICOS
EN LA ESCLERODERMIA

Patricia E Carreira,
i médico adjunto de reumatologia,
universitario 12 de octubre, Madrid
Javier Martin,
profesor del CSIC; Instituto de Parasitologia y
Biomedicina Lopez Neyra, Armilla, Granada

hospital

El estudio de los factores genéticos que pueden
contribuir al desarrollo de wuna

teterminada enfermedad,
especialmente si se trata de una
enfermedad compleja como la

esclerodermia, es mucho mas
zomplicado que lo que puede parecer a
Simple vista. La influencia genética en
aste tipo de enfermedades no se debe
generalmente a un Gnico gen. En las
enfermedades genéticas producidas
bor |la alteracion de un Unico gen, como
por ejemplo la hemofilia, aquellas
personas que tienen ese Gnico gen

defectuoso, desarrollaran la enfermedad en el

100% de los casos. Pero esto no es lo que ocurre

generalmente en las enfermedades autoinmunes,
Ii como es la esclerodermia. Cuando nos referimos
| a la esclerodermia, sabemos que no todos los
l pacientes presentan exactamente los mismos
i sintomas, ni mucho menos. Cada paciente con
| esta enfermedad es unico, y presenta una
combinacidn de sintomas y signos clinicos que le
hacen diferente del resto de los pacientes. El sexo
femenino es un claro factor genético en esta
enfermedad, es bien conocido que Ila
' esclerodermia se presenta preferentemente en
ii mujeres. Sin embargo, el sexo femenino no puede
” ser el Unico factor implicado, ya que también hay
| hombres que desarrollan la enfermedad. En la
| esclerodermia lo mas probable es que numerosos

genes puedan tener alguna influencia, no solo en
la aparicion de la enfermedad, sino también en la
presencia de algunas caracteristicas clinicas
determinadas.

Por otro lado, también parece que Ila
esclerodermia puede tener una influencia
ambiental: se ha descrito mayor incidencia de
esclerodermia en trabajadores de minas de silice,
y existen algunos cuadros clinicos similares a la
esclerodermia, como por ejemplo el sindrome por
aceite toxico, que estan claramente producidos
por un agente externo.

En una enfermedad con tantas aristas, es
razonable pensar que los estudios genéticos que
en ella se realicen no van a encontrar un Gnico
factor genético responsable, ni por lo tanto una
unica solucién para todos los pacientes.

La historia del estudio de la influencia que puedan
tener los genes en la esclerodermia es muy larga.
Ya desde finales de los afios 60 comenzaron a
describirse casos aislados de esclerodermia
familiar, lo que sugeria que quiza la genética
pudiera jugar algun papel en el desarrollo de al
enfermedad. Durante los afios 80 se realizaron los
primeros estudios centrados en los genes del
sistema mayor de histocompatibilidad, un grupo
de genes de importancia fundamental en el
transplante de 6rganos, pero que también tiene un
papel esencial en al inmunidad. A finales de los
afios 80 se describié6 una tribu de indios
americanos, los indios Choctaw, con una elevada
incidencia de esclerodermia difusa asociada a
fibrosis pulmonar y a anticuerpos anti-Scl70.
Posteriormente se describio la asociacion de la
esclerodermia en los indios Choctaw con el gen de
la fibrilina, una proteina presente en la matriz
extracelular (el principal componente de la piel).
Se sabia ya entonces que una alteracion genética
en esta proteina, la fibrilina, era la causa de la



esclerodermia que aparece en el raton TSK,
modelo animal de la enfermedad. La asociacion
entre |la esclerodermia en los indios Choctaw y el
gen de la fibrilina, sugeria la posibilidad de que
alguna alteracion en este gen fuera la responsable
de la enfermedad. Sin embargo, estudios
posteriores realizados en numerosas poblaciones
con esclerodermia no han sido capaces de
confirmar esta asociacion en otros pacientes.

Durante la Gltima década ha habido una enorme
proliferacion de estudios genéticos en la
esclerodermia. Al tratarse de una enfermedad
poco frecuente, para la realizacion de estos
estudios es necesaria la colaboracion de miltiples
especialistas dedicados a la esclerodermia, para
poder disponer de un namero adecuado y
suficiente de pacientes. Probablemente el estudio
genético mas importante realizado hasta el
momento es un estudio amplio del genoma
(GWAS).

Los estudios GWAS analizan miultiples marcadores
localizados en todos los cromosomas humanos (en
el caso de la esclerodermia se han estudiado cerca
de 300.000), y comparan los hallazgos entre la
poblacion de pacientes y un grupo de personas
sanas. Estos marcadores ayudan a localizar
regiones de los cromosomas que puedan estar
asociadas a la enfermedad que se esta estudiando.
En el GWAS realizado en la esclerodermia, se han
analizado datos inicialmente de 2.296 pacientes
con esclerodermia y 5.171 personas sanas. Los
resultados se han confirmado en otros 2.753
pacientes con esclerodermia y 4.569 personas
sanas. En el estudio, realizado en colaboracion por
investigadores europeos y americanos, han
participado mas de 45 grupos con interés en la
esclerodermia, entre ellos 15 grupos de médicos
espafioles. Esto quiere decir que numerosos
pacientes espafoles con esclerodermia han
formado parte del proyecto. Los resultados de este

amplio estudio han encontrado asociacién de la
esclerodermia con genes de 7 regiones localizadas
en diferentes cromosomas. La caracteristica
comun de todas estas regiones es que en ellas se
localizan genes que estan implicados en la
respuesta inmune. Algunos de estos genes se han
encontrado asociados a la enfermedad en otros
estudios previos, realizados en otras poblaciones
de pacientes con esclerodermia, como coreanos,
japoneses y otros grupos europeos. Ademas,
algunos de estos genes también se han
encontrado asociados a otras enfermedades
autoinmunes, especialmente el lupus eritematoso
sistémico.

Se sabe que en la esclerodermia existen 3
componentes fundamentales: el componente
vascular, responsable por ejemplo del fenémeno
de Raynaud, el componente de fibrosis,
responsable del endurecimiento de la piel y el
componente autoinmune, responsable de la
produccion de los anticuerpos presentes en la
enfermedad.

Aunque se trata de un proyecto de largo alcance,
el GWAS es solo el principio. A partir de la
identificacion de estos genes asociados a la
enfermedad se necesitan muchos mas estudios,
para llegar a conocer en profundidad el efecto que
cada una de estas asociaciones genéticas en cada
una de las manifestaciones clinicas de la
enfermedad. Siguiendo este camino, poco a poco
se ira identificando la funcién que tiene cada uno
de los genes en los que se ha demostrado
asociacion. Es muy posible que, a largo plazo, este
camino también lleve al estudio de los mecanismos
implicados en el desarrollo de la enfermedad, lo
que permitira encontrar nuevos tratamientos
capaces de mejorar la vida de todos los pacientes
con esclerodermia. Sin ninguna duda, estamos en
el buen camino...y seguro que nos esperan
tiempos mejores.




Un estado necesario para sentirnos bien en nuestra vida, partir desde la serenidad es partir desde uno mismo.
Asi lo he vivido yo. ;Por qué hablar de este estado?, por una maravillosa coincidencia. A lo largo de mi
enfermedad para mi era necesario llegar el maximo tiempo posible a sentirme serena, y llevo aios trabajando
en ello, pero cual fue mi sorpresa que hace dias, Lola compaiiera y amiga de la asociacion, me comenta que ha
hablado con un medico, y entre muchas cosas le dice que lo principal es llegar a sentirte serena, para tener una
vida tranquila y mejorar tu salud, y mas en la esclerodermia.

Sé que no se llega de la noche a la mafiana, y no siempre ni continuamente te puedes mantener ahi, “por el
momento”, pero si he llegado una vez y he sido consciente de ello, puedo llegar mas veces y mantenerme todo
lo que pueda.

dicina tradicional y la complementaria,
17 afios en yoga, masajes, taller de la
e asociacion y etc.

Hablo un poco de todo esto, porque sé que directamente me ha ayudado a saber mas de mi y de la enfermedad.
Todos en un momento dado nos sentimos serenos, sobre todo cuando nos encontramos bien con nosotros
mismos y nuestro entorno, mas si estamos viendo un atardecer o realizando algo placentero, esto es facil. Pero
cuando te sientes mal es otra cosa, tengo que dar gracias de la experiencia que vivi, os cuento.

Fue hace cuatro afos, estaba teniendo un brote, trataba de solucionarlo sin tener que ingresar, pero llego el
momento del ingreso. Hasta ese momento tenia claro en mi mente, que era importante la respiracion manteneria

tranquila y sentirme relajada, una actitud positiva.




as ocasiones, pedi con toda mi alma a mi misma y al
D que por mucho que quiera explicar con palabras, se
ré en un estado increible de paz en el que me sentia

No fue una rendicioén, lo senti mas como un dejarme llevar por todo aquello que
estaba sintiendo, pero si sabiendo lo que queria de todo corazén, estar serena.

Ya no me sentia la misma, y sabia en el fondo que tenia muich
enfrentar la situacion de manera diferente. \E \H_C /—w

Asi fue, me permitia todo, llorar, reir, hablar, callar. Eso si, sin quedarme mucho
tiempo en las cosas negativas y tratar de volver a mi estado sereno lo antes
posible, como dice mi amiga Ana, es como ir al recreo, estas un ratito, te
desahogas, y vuelves a tu buen estado, centro y equilibrio, y adelante.

Hace un mes comentaba que me sentia como en el medio de un huracan.
Alrededor mio ocurren situaciones negativas y algunas no me queda mas remedio
que tenerlas que vivir, porque ademas me afectan directamente, pero ya no me
quedo en ellas, vuelvo al estado en el que quiero estar, desde mi interior.

Os puedo asegurar que esto no es facil, pues fuera y dentro de ti, tienes movidas,
fuera con todo lo que pasa en el mundo, y lo informados que podemos estar de
todo, y como he comentado en un principio, cuando todo en la vida te va bien y
mas o menos a tu alrededor, parece facil tener una mente positiva, unas emociones
tranquilas, y tener serenidad, “pero solo parece”.

Ya que todo florece en nuestro interior, esto lo tengo claro, solo que hay veces que
me distraigo, con juicios, miedos y pensamientos negativos, lo cual me dana,
estresa y enferma. Saber discernir y tener las cosas claras, cuando es una cosa y
otra y perdonarte y perdonar, tantas y tantas cosas que ademas sabes que vas
aprendiendo dia a dia y son positivas, y también estan ahi, elegir aquello que te
ayude fuera y dentro de ti.

Doy gracias por encontrar dentro de mi este estado y saber que esta ahi, y que
cuando tengo la capacidad y el regalo de vivir desde la SERENIDAD, esto me sana.

Malena
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INTRODUCCION E HIPOTESIS DE TRABAJO

La esclerodermia es una multisistémica y de base
autoinmune y rara porque su incidencia de 3 casos
por cada 10.000 personas, siendo mayor la
incidencia en el periodo entre los 40 y 60 afos,
especialmente en mujeres. En los pacientes se
puede observar un endurecimiento de la piel o
esclerosis debido a un depoésito excesivo de
colageno y afectacion vascular, pudiéndose
 producir afectacion de organos internos. Las
esiones se producen basicamente a tres niveles:

El endotelio vascular, el sistema inmune y el tejido
conectivo. Al tratarse de una enfermedad de
etiologia desconocida, no existe un tratamiento
causal ni totalmente curativo de la esclerodermia,
aungue si se pueden tratar diferentes tipos de
afectaciones organicas, lo que ha conducido en los
Gltimos afos a una mejora en el pronostico de la
enfermedad.

Existen muchos trabajos y revisiones describiendo
las alteraciones inmunoloégicas en la
esclerodermia, tanto a nivel celular como de
citoquinas y factores solubles en suero. La
inmunidad celular juega un papel importante en la
patologia, en la que podemos diferenciar la
participacion de los linfocitos T, macroéfagos,
células endoteliales, citocinas y factores de
crecimiento, que interaccionan entre si, ayudando
al desarrollo de la fibrosis. Con la citometria de
flujo podemos analizar el estado de todos estos
diferentes tipos de células y su funcionamiento. El
objetivo del estudio que se ha desarrollado se ha
dirigido a la investigacion sobre nuevos
tratamientos en la esclerodermia, aplicando la
tecnologia de citometria de flujo como técnica de
“cribado” e incorporando un concepto nuevo,
como es la blusqueda de nuevos tratamientos a
partir de farmacos ya existentes 6 en fase de
desarrollo. Este estudio ha sido financiado por By
Biotec & Science y con ayudas de la Corporacion
Tecnolégica Andaluza (CTA) y la Agencia de
Innovacién y Desarrollo de Andalucia (IDEA).

Para el desarrollo del estudio se seleccionaron los
pacientes y controles contando con la
colaboracion del Instituto de Investigacion en
Enfermedades Raras, perteneciente al Instituto de
Salud Carlos Il (ISCIll). La seleccion de los
pacientes fue posible gracias a la estrecha
colaboracion con la Federacion Espafiola de
Enfermedades Raras (FEDER) y en especial con la
Asociacién Espafiola de Esclerodermia (AEE), la
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Delegacion de Extremadura de FEDER y la
Asociacién de Esclerodermia de Castellon.

Todos los participantes han firmado un
consentimiento informado en el cual mostraron su
aceptacion para participar en el estudio y también
para guardar las muestras de sangre por si se
requiriesen para futuras investigaciones sobre esta
enfermedad. En el estudio han participado 50
sujetos que no padecen esclerodermia (que actian
como controles) y 50 enfermos de esclerodermia.
Dado que la esclerodermia es una enfermedad
multisistémica, con diferentes manifestaciones
clinicas, en este estudio los pacientes se
agruparon en distintas categorias diferenciadas en
funcion de: Tipo de esclerodermia diagnosticada,
Tiempo de enfermedad desde el diagnostico
médico, Presencia de agravaciones de la
enfermedad y Tiempo que llevaban con un
tratamiento a base de corticoides.
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Figura 1. Distribucion por grupos terapéuticos

de los farmacos seleccionados

El proceso de seleccion de los farmacos fue
basado en los siguientes criterios: Farmacos
que hubiesen pasado fase preclinica o que ya

iy et = . =

estuvieran comercializados, farmacos no toxicos,
usados para otras patologias y farmacos
pertenecientes a distintos grupos terapéuticos. En
total se seleccionaron farmacos de 23 grupos
terapéuticos. Finalmente se seleccionaron un total
de 68 farmacos (ver figura 1).

COMENTARIO SOBRE LOS RESULTADOS FINALES

Se han encontrado diferencias en los diferentes
subtipos de células de los grupos estudiados que
estan relacionadas con el grado de severidad, la
evolucion y el tratamiento en cada grupo de
enfermos. Estos resultados pueden ser
importantes para un pronéstico evolutivo de la
enfermedad, asi como para predecir la respuesta
a futuros tratamientos especificos para cada
fenotipo. Los resultados obtenidos dependen del
grupo de pacientes estudiado, existiendo
diferencias entre cada uno de ellos. Esto puede
deberse en parte a la posible influencia de los
farmacos que ya estaban tomando y en parte a la
propia variante clinica de la enfermedad. Debido a
que es una enfermedad muy heterogénea los
resultados dependen de las caracteristicas de los
enfermos seleccionados. Cada manifestacion
requerira por tanto, un seguimiento y tratamiento
especificos. Los farmacos seleccionados como
“potencialmente beneficiosos”, suponen un
resultado esperanzador, pero serian el inicio de la
cascada de acontecimientos que debe ser
confirmada con futuros estudios que continten la
secuencia de acontecimientos, como son los

factores solubles,
ombinaciones de farmacos
as eficaces, modelo animal,
astudios piloto, ensayos
linicos, entre otros estudios.

anuel Posada
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| Sin embargo, es fundamental que el paciente afectado de esclerodermia realice ejercicios de
| mantenimiento diario. El trabajo con el fisioterapeuta no basta. Por ello se ha pensado en elaborar una
{ tabla muy basica con algunos ejercicios y estiramientos de facil realizacion.

Los ejercicios deben repetirse diez veces aproximadamente. En los estiramientos, debe alcanzarse una
posicion en la que se note tirantez pero no dolor y mantenerla durante un minuto en series de 15 o 20
| segundos (se estira durante 15-20 segundos y se relaja un poco; se estira otra vez 15-20 segundos y se
I relaja de nuevo... hasta alcanzar el minuto). No es aconsejable excederse con demasiada:
| que pueden fatigar el cuerpo y obtener el efecto contrario al deseado pero, po otro
;: repeticiones tendran un efecto nulo.

Cada uno debe medir sus propias fuerzas y personalizar su propia tabla segln su situacién genel
particular de cada momento. Se pueden realizar los ejercicios dividiéndolos para realizarlos todos a lo
largo de la jornada o, en el otro extremo, repetir la misma tabla dos o tres veces al dia.

Es importante destacar que no hay dos cuerpos iguales y por ello no hay dos pacientes
con esclerodermia iguales. La enfermedad se manifiesta de manera diferente en cada
dersona, por lo que se recomienda consultar con el propio fisioterapeuta o médico antes
le comenzar a realizar las tablas en casa para asegurarse de que sean las mas
adecuadas.

deria conveniente ademas realizar los ejercicios al menos una vez con supervision para
confirmar la correcta realizacion. Desde la Asociacion Espanola de Esclerodermia, me
pongo a vuestra disposicion para cualquier duda o consulta. Llamando previamente
podremos concertar una cita (horario de Fisioterapia: martes de 11:00h a 15:00h en |la

sede de Las Rozas).
el RESPIRj'n do O
®ara evitar mareos, se debe coger y soltar el aire siempre por la nariz. Estos ejercicios,

ademas de mejorar la capacidad pulmonar, tienen efectos muy positivos sobre las
Visceras en general, ya que al realizar respiraciones mas profundas se movilizan los
I0S favoreciendo su riego sanguineo. Cuando se realicen estos ejercicios es conveniente
mtentar dejar la mente en blanco, olvidarse de las preocupaciones cotidianas. Recomiendo estos
ejercicios no sélo para los pacientes que tengan afectacion pulmonar, sino para todos en general, ya
que unos momentos de relajacion y liberacion de las tensiones diarias tienen efectos positivos en

cualguiera.
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lla con la espalda recta o tumbados sobre una colchoneta
obre la cama si el colchén es firme pero, si es posible, es
lebajo de la cabeza, no debe ser muy grande. Encontrad

Respiracion diafragmatica: Colocad las manos sobre el abdomen, en la zona del ombligo
aproximadamente. El ejercicio consiste en coger aire por la nariz tratando de llevarlo hacia la tripa. La
zona debajo de las manos debe hincharse. Al soltar el aire (siempre por la nariz), el abdomen se

deshincha. Repetid hasta diez respiraciones. MI/\ .x, g ﬂ V. E

Respiracioén toracica: Colocad las manos sobre el pecho, a la altura de los pectorales. Al coger el aire por
la nariz, hinchadl@lpecho (notad como se llena Ia zona debajmuestcﬁ-rnanos Al soltar fl aire (por

EJERCICIOS PARA LAS MANOS Y ANTEBRAZOS

Abrir y cerrar las manos: Este ejercicio debe realizarse lentamente, tratando de llegar a la maxima
apertura de la mano y al maximo cierre. Puede molestar y doler un poco, pero debe ser una cosa
soportable. El dolor extremo provoca una reaccion refleja de proteccion del cuerpo que aumenta las
tensiones en lugar de relajarlas. Para llegar al limite de la apertura se puede apoyar la mano sobre una
mesa empujando los dedos con la otra. Igualmente, para forzar el cierre, os podéig ayudar de la gtra

mano. Es aconsejable realizar &BJQI‘CICIOS de o&re con el pulgar dentro de T;CT I w
0 e 3 E C 5

fuera.

Estiramiento de antebrazos. Exténded el brazo hac¢ia delante con la palma de la mano mirando hacia el
suelo. Empujad esta mano con la otra hacia el suelo hasta notar que tira (pero no duele) en la zona del
brazo (en los musculos que van hacia la zona externa del codo). Realizad el mismo ejercicio con la palma .
de la mano mirando hacia el techo: empujad esta mano con la otra hacia el suelo hasta notar que tira I
(pero no duele) en la zona del brazo (en los musculos que van hacia la zona interna del codo). El
estiramiento debe durar al menos un minuto en tandas de 15-20 segundos

Mireia
Fisioterapeuta de la Asociacion




MANIFESTACIONES
CUTANEAS DE LA
ESCLERODERMIA

Maria Luisa Martinez Martinez
Angela Hernandez Martin
Servicio de Dermatologia
Hospital Infantil del Nifio Jesus
de Madrid

Introduccién

El término esclerodermia hace
referencia al endurecimiento o
esclerosis del
tejido conectivo,

del
zuerpo. Cuando
a
esclerodermia
se localiza
pxclusivamente
en la piel, se
denomina morfea, mientras que
cuando existe afectacion de la
piel y de o6rganos internos, se
habla de esclerosis sistémica o
esclerodermia. La morfea y la
esclerodermia pueden producir
lesiones similares en la piel,
pero presentan un pronostico
muy distinto.

Morfea

La morfea es un tipo de

esclerodermia localizada
exclusivamente en la piel,
aunque ocasionalmente puede
extenderse a tejido subcutaneo,
musculo, hueso, e incluso al
sistema nervioso central
cuando se localiza en la cabeza.
Epidemiologia

Suincidenciaes de 0,4 a 2,7 por
100.000 personas. Es mas
frecuente en mujeres y en la
raza blanca, y tiene una
prevalencia similar en nifios y
adultos. El 90% de los nifos
diagnosticados de morfea
tienen entre 2 y 14 afos,
mientras en los adultos
generalmente aparece en torno
a los 40-45 afos.

Etiologia

La etiologia de la morfea es
desconocida. Se han implicado
factores ambientales,
infecciosos, genéticos y
autoinmunes.

Entre los factores ambientales,
se han postulado antecedentes
traumaticos, proced
quirdrgic
algunos
bleomici
la bromocfFiptina, el ibuprofeno
o la pentazocina), y agentes
infecciosos como sarampion,
varicela o Citomegalovirus. La
asociacion con la infeccién por
Borrelia burgdorferi es
controvertida, ya que mientras

imi endotelial.
adio 1 As a dete :
s (c : ntes
peni i endote S

que algunos estudios no han
encontrado asociaciéon, otros
creen que podria existir cierta
relacion en algunas areas
endémicas de Europa. La
predisposicion genética esta
apoyada por la deteccion
significativamente alta de
diversos antigenos de
histocompatibilidad como el
DR1, el DR3 y el DR5 en los
pacientes afectados.
Finalmente, la etiologia
autoinmune estaria apoyada
por la coexistencia de la morfea
con enfermedades autoinmunes
como el vitiligo, la diabetes
mellitus insulinodependiente, la
tiroiditis de Hashimoto, Ila
enfermedad de Graves y la
colitis ulcerosa en el 30% de
pacientes adultos. Por el
contrario, la presencia de una
enfermedad autoinmune en muy
poco frecuente en los nifios.

Patogenia

Se cree que el evento
fisiopatolégico inicial es el dafio

se alteraria y se produciria la

liberacion de citoquinas
capaces de activar una
cascada profibrotica que

estimularia la produccion de
colageno por los fibroblastos y
su deposito en la matriz

N
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extracelular. Aunque el
mecanismo fisiopatolégico de la
morfeay la esclerosis sistémica
es similar, parece que existen
factores genéticos que
determinan la aparicion de un
tipo u otro de enfermedad.
Manifestaciones clinicas

Las lesiones de morfea se
clasifican segun su aspecto
clinico. Las variantes mas
frecuentes incluyen la morfea
en placa, la morfea lineal, y la
morfea generalizada o
panesclerética. En torno al 15%
de los pacientes presenta una
forma mixta, es decir, con
caracteristicas de uno y otro
tipo. El tipo mas frecuente de
morfea en la infancia es la
morfea lineal, mientras en
adultos predomina la forma en
placa.

La morfea en placa se presenta
como una o varias placas
eritematoviolaceas induradas y
edematosas que se localizan
predominantemente en el
trof@®. Las le s activas
a laceo (lilac

ainglesa) y
asi ticas. Conla
las lesiones se
blanquecinas,

progresion,
hacen

especialmente en la region
central, y los anejos de la piel
tienden a perderse, por lo que
las placas de morfea se vuelven

alopécicas. La fase

postinflamatoria deja una piel
hipopigmentada o
hiperpigmentada.Cuando la
esclerosis afecta a tejidos
profundos hablamos de morfea
profunda, y a menudo asocia
una lipoatrofia (atrofia del tejido
celular subcutaneo) en la zona.

La morfea lineal es la variante
mas frecuente en la infancia. Se
caracteriza por placas
induradas lineales unilaterales
(bilaterales en el 5%-25% de los
casos) con predominio en
extremidades, donde se puede
afectar fascia, masculo y hueso.

En algunos casos, cursa con
asimetria y acortamiento del
miembro que en la extremidad
inferior puede provocar
dismetria, sobrecarga articular
y cojera. Cuando asienta sobre
las articulaciones puede afectar
a la motilidad articular,
produciendo importantes
contracturas y alterando el
crecimiento de esa extremidad.

La morfea en coup de sabre
corresponde a la morfea lineal
en la cabeza, con afectacion del

cuero cabelludo y region
frontotemporal hemifacial.
Puede producir alopecia-

cicatricial y afectar hueso, ojos,
encias, lengua y parénquima
cerebral.

Como manifestaciones

extracutaneas puede asociar
convulsiones, uveitis,
alteraciones  dentarias y
anomalias de la musculatura
ocular. En la hemiatrofia facial
progresiva o sindrome de Parry-
Romberg se produce una atrofia
de los tejidos de la hemicara
con minimos cambios cutaneos
visibles. Se produce asimetria
facial junto con posibles

alteraciones oculares, orales y
sistema

sintomatologia del

nervioso.

La morfea _
panesclerdtica |
constituye una
forma rara y
muy debilitante
de morfea.
Afecta a tejidos
profundos,
produciendo
atrofia
muscular,
contracturas
en flexion de
las extremidades, artralgias,
osteoporosis y Giceras cronicas
cutaneas. Existe aumento de
riesgo de desarrollar
carcinomas epidermoides
sobre las dlceras cronicas, y
mas raramente en piel no
ulcerada.

Manifestaciones extracutaneas

La mayoria de los pacientes con
morfea presentan afectacion
exclusivamente cutanea, y no



| suelen presentar fenémeno de
Raynaud, esclerodactilia ni
| alteraciones en la
capilaroscopia, hallazgos mas
tipicos de la esclerosis
sistémica. Sin embargo, las
manifestaciones extracutaneas
no son raras en los pacientes

con morfea.
Las manifestaciones
extracutaneas son mas

frecuentes en pacientes con
morfea extensa, siendo las mas
frecuentes mialgias, artralgias y
astenia. En un
estudio
realizado en un
rupo de 750
nif con
el
22,4% de ellos
presentaban
sintomatologia
extracutanea.
LA
anifestacion
as frecuente
(47,2%),

articular
fundamentalmente en la
variante de morfea lineal. La
clinica neurolégica fue Ila

segunda manifestacion en
frecuencia (17,1%), sobre todo
en los casos de morfea lineal
con afectacion facial. Las
convulsiones y la cefalea fueron
los sintomas neurolégicos mas
frecuentes.

En la clinica ocular (8,3%)

destacaron uveitis, epiescleritis
y queratitis. Otras
manifestaciones fueron
respiratorias (2,6%), cardiacas
(1%) y renales (1%). De los 750
pacientes con morfea, s6lo uno
evoluciond a esclerosis
sistémica. Se debe tener en
cuenta que algunos de los
casos pueden corresponder a
asociaciones casuales sin
relacion patogénica con la
enfermedad.

Hallazgos de laboratorio

En los pacientes con morfea se
detecta ANA positivo desde un
20% a un 80% de los casos. Sin
embargo, los titulos de
anticuerpos no parecen
correlacionarse con el curso de
la enfermedad y su evaluacioén
rutinaria es poco util.

Evolucién y Pronéstico

El tiempo de duracién de la
enfermedad activa es variable e
impredecible. Muchos de los
pacientes tendran una remisién
clinica de la enfermedad al cabo
de los afos, sobre todo en los
casos de morfea en placa,
quedando reducida la lesién a
una discreta
hiperpigmentacion.

Sin embargo, en los pacientes
con morfea profunda o lineal, la
evolucién puede ser mas

cronica con episodios de
recaida. En los pacientes
pediatricos con morfea es muy
rara la evolucion a esclerosis
sistémica.

Tratamiento

El tratamiento de la morfea es
indicado en lesiones activ.
(que muestran crecimiento en
numero o tamano), y, sobre
todo, cuando la enfermedad
produce alteracion funcional
importante. Lamentablemente,
no existen guias terapéuticas
consensuadas para el
tratamiento de la morfea, y
todas las alternativas
terapéuticas han demostrado
una eficacia variable y su uso
depende de las caracteristicas
del paciente.

Puede utilizarse tratamiento
topico cuando no  hay
afectacién articular. Entre las
opciones disponibles se
encuentran el tacrolimus, el
calcipotriol combinado con
dipropionato de betametasona,
el imiquimod y la fototerapia
local.

El tratamiento sistémico con
inmunosupresores se indicaria
en los casos de enfermedad
progresiva o invalidante, o
cuando existe afectacion
profunda. EI tratamiento mas
empleado en la actualidad es el




metotrexato asociado a

esteroides sistémicos, pero
existen otras opciones
terapéuticas como

la.fototerapia con UVAy UVB, y
el micofenolato mofetilo.

£

fiento en casos de morfea
con afectacion articular con el
fin de prevenir contracturas y
deformidades antiestéticas.

Esclerosis sistémica

Las alteraciones cutaneas en
los pacientes con
esclerodermia sistémica son
numerosas.

La hiperpigmentacién difusa es
un hallazgo muy frecuente, los
pacientes “parecen estar
morenos”, siendo este tono mas
marcado en las zonas de
presion como la linea del
cinturén o bajo el sujetador.

Otras alteraciones de |Ia
pigmentacion a nivel de la parte
superior del tronco o de |la cara
incluyen la pérdida completa de
la pigmentacién con excepcion
de la piel perifolicular, dando un
aspecto en “sal y pimienta” .

Las telangiectasias son
dilataciones vasculares que
aparecen como  maculas

eritematosas localizadas
sobretodo en manos y labios,
siendo mas frecuentes en el
sindrome de CREST. En mas del
90% de los pacientes aparecen
alteraciones en los capilares del
pliegue ungueal pr@@nal,

e

sy #
as dila : c
cUfis consisteen el deposito
calcio subcutaneo
principalmente en las

extremidades cerca de las
articulaciones y en las zonas
distales.

La piel esclerosada presenta
ausencia de vello y disminucion
de la sudoracion, por lo que
aparece seca con prurito
variable.

A nivel facial es caracteristica la
microstomia, la retraccion de
los labios, las arrugas
periorales y la nariz picuda. La
esclerosis a nivel distal se
acompaiia de ulceras digitales,
con complicaciones potenciales
de osteomielitis y amputacioén.

En aproximadamente el 90% de
los pacientes con
esclerodermia se asocia el
fenémeno de Raynaud. Se trata
de un trastorno
episodico en los dedos de las
manos y los pies, manifestado
por palidez, cianosis y rubor de
la piel, en respuesta a estimulos
como el frio o el estrés

isquémico -

emocional. Sin embargo, el
fenémeno de Raynaud aparece
en un 22% de personas sin otra
patologia acompaiiante.

Aungue en el momento actual
no a un tratamiento capaz
r la esclerosis sistémica,
ortante establecer su
i stico, subtipo y grado de
afectacion con el fin de poder
evitar complicaciones
asociadas y poder controlar los
sintomas acompaiantes, con el
fin de mejorar la
calidad de vida
de los pacientes
afectos.

El Bosentan, un
antagonista del
receptor de la
endotelina, se
ha mostrado
eficaz en la
prevencion de
las ulceras
cutaneas pero
no parece modificar el curso de
las que ya han aparecido,
mientras que el sildenafilo
disminuye el fenomeno de
Raynaud vy acelera la
cicatrizaciéon de las ulceras
establecidas.




LA OXIGENOTERAPIA
HIPERBARICA EN LA
ESCLERODERMIA

Antonio Salinas Cascales
Director Médico

Unidad de Medicina Hiperbarica
MEDIBAROX
(www.medibarox.es)
Hospital Perpetuo
Alicante

Catedra Medicina Hiperbarica
Universidad Miguel Hernandez.
Elche.

Socorro

Hace un mes recibi un correo de
Dofa Manuela Pérez, Presidenta
de la Asociacion Espafola de
Esclerodermia, en el que me
invitaba a participar en el
proximo numero de la revista
Rocio con un articulo, de unos
dos o tres folios, en el que
explicara nuestra experiencia en
el empleo de la oxigenoterapia

hiperbarica en pacientes
afectos de esclerodermia.

Enseguida me acordé del
paciente que estamos tratando
actualmente y de la “moncheta”

El primer caso que tratamos fue
alos pocos meses de inaugurar
la Unidad, en mayo del 1995. La
recuerdo perfectamente pues
era una monja de mediana edad
que recordamos carifiosamente
en la Unidad como “la
moncheta” (parecido a mongeta
en Valenciano). Esta mujer nos
fue remitida por unas ulceras en
las piernas de tres afos de
evolucion que no respondian a
ninguno de los multiples
tratamientos que se habian
ensayado.

En la primera entrevista y
cuando buscabamos causas
que justificaran la mala
evolucion de las lesiones, nos
infformé que le habian
diagnosticado una enfermedad
de Raynauld y esclerodermia.

Le instauramos el protocolo de
tratamiento con sesiones diarias
de Oxigenoterapia Hiperbarica y
curas himedas. La evolucion
fue muy buena y a las pocas
sesiones la paciente nos referia
que el dolor habia desaparecido
y poco a poco fue resolviendo
las ulceras.

El dia que le dimos el alta nos
comentd muy contenta que
ademas de la cicatrizacion, lo
que mas le llamaba la atencion,
era que ya podia peinarse, pues
llevaba mas de un afio que era
incapaz de hacerlo...

A finales de Noviembre realicé
una busqueda bibliografica en la
famosa base de datos PubMed
(U.S. National Library of
Medicine National Institutes of
Health) y encontré lo siguiente:
18.337 articulos en revistas
médicas sobre Esclerodermia
de los cuales 2.536 eran
revisiones (ademas de exponer
algo respecto a la enfermedad o
su tratamiento, habian revisado
los trabajos previos), en lengua
espafiola se obtenian 342 y 28
revisiones.

Cuando pedi cuantos trabajos
mencionaban a la
Oxigenoterapia AMMiperbarica

Rheumatology (revista de la

Sociedad Americana de
Reumatologia) en el que unos
médicos reumatdlogos de
Toronto (Canada) exponian su
experiencia de dos casos
tratados con OHB dando como
resultado: la curacion de las
lesiones. En las conclusiones
del estudio proponian a la
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comunidad cientifica que
tuvieran en cuenta a la OHB
como tratamiento coadyuvante
de estos pacientes.

Asi las cosas, decidi buscar en
la base de datos de nuestra
unidad y encontré que 19
pacientes tratados por llceras
cronicas habian sido
diagnosticados de
esclerodermia y de ellos 18
habian sido dados de alta con la
curacion total de las lesiones y
el caso que estamos tratando
actualmente que esta
evolucionando muy
positivamente.

¢EN QUE BASAMOS EL
EMPLEO DE LA OHB EN LOS
CASOS DE ESCLERODERMIA?

Pues en los estudios de la Dra.
Gutiérrez Alcantara sobre la
Insuficiencia Cicatricial.

La Dra. Gutiérrez

as
Ulceras, que a pesar de
presentar distintas causas,
mejoraban cuando se les
trataba con OHB. Lleg6 a la
conclusion, tras revisar todos
los trabajos publicados hasta el
momento y la experiencia con
nuestros pacientes, que la
cicatrizacion que es'un proceso
de autoreparacion natural del

ntara s@® hipoxia, no se podra seguir

organismo, se veia interrumpida
en fases en las que intervienen
muchos factores que debian
trabajar sincronizados en lo que
se llama “la cadena cicatricial,”
de manera que cuando alguin
factor o alteracion del medio en
el que se desarrolla falla, esta
ausente o disminuido, la cadena
cicatricial se detiene y se
produce una lesién que se
cronifica en el tiempo y que
puede llevar a la amputacion del
miembro. De ahi el concepto de
Insuficiencia Cicatricial con el
que ella define el problema.

Desde su inicio, lo que encontré
comun a todas ellas era que en
el fondo de las lesiones siempre
se encontraba una hipoxia (falta
de oxigeno) y precisamente el
oxigeno es indispensable en
todos los eslabones de la
cadena cicatricial, de manera
que si no se consigue resolver la

Muchas enfermedades pueden

facilitar o provocar la
Insuficiencia Cicatricial entre
otras: la diabetes mellitus, las
enfermedades del colageno
(entre las que se encuentra la
esclerodermia), las
inmunodeficiencias, las lesiones
postradioterapia y otras que no
vienen ahora al caso.

¢.EN QUE CONSISTE LA
OXIGENOTERAPIA
HIPERBARICA?

Es una modalidad de
administracion de oxigeno en la
que el paciente respira oxigeno
puro mediante una mascarilla o
casco hiperbarico en el interior
de una camara hiperbarica a
una presion superior a la
atmosférica. Concretamente en
los casos que comentamos se
presuriza a 2.4 ATA
(aproximadamente el
equivalente a la presion que
soportamos cuando buceamos
a 14 metros bajo el agua). De
esta manera es como
conseguimos que el plasma de
la sangre llegue a transportar
hasta 27 veces mas oxigeno del
normal. Y, el oxigeno disuelto en
el plasma, es el que llega al
fondo de las lesiones y puede
conseguir que desaparezca la
explicado @ una

no vienen al caso explicar aqui.
Pero cuidado. Nosotros NO
decimos que la OHB cura la
esclerodermia. Nosotros, lo que
si podemos afirmar, es que en
pacientes diagnosticados de
esclerodermia que presentan
Ulceras que no cicatrizan, la
OHB puede ser un tratamiento
coadyuvante que ayude a la
cicatrizacion.

LiC




En la esclerodermia, ademas, se
juntan: la propia enfermedad
que altera la vascularizacion
periférica, la biologia del
colageno... y los tratamientos
que en ocasiones son con
farmacos inmunosupresores. Y
como hemos visto antes, la
inmunosupresion, es una de las
causas de la Insuficiencia
Cicatricial.

Hemos tratado enfermos que
recibian tratamientos
inmunosupresores y que por un
simple rasgufio aparecié una
ulcera que evolucion6é muy mal.
Probablemente la oxigenacién
periférica no era tan mala, pero
cuando se produce una herida
las necesidades de oxigeno para
lograr la cicatrizaciéon aumentan
y si la oxigenacion habitual del
paciente no puede aportar ese
aumento de demanda que
necesita para cicatrizar ylo al
mismo tiempo esta recibiendo
tratamiento inmunosupresor,
que no puede ser interrumpido,
se cierra el circulo que nos lleva
a la dlcera cronica. Si con la
OHB podemos aportar ese
exceso de oxigeno que se
requiere para la cicatrizacion,
se podra conseguir la
cicatrizacion de las lesiones sin
suspender el tratamiento
inmunosupresor.

Los dos folios que me pedia
Doiia Manuela Pérez se estan

acabando y no quiero que falte
mencionar, al maravilloso
equipo humano, sin el cual
hubiera sido imposible
conseguir los  resultados
mencionados. Somos 3 médicos
especialistas universitarios en

medicina subacuatica e
hiperbarica, 3 enfermeros, 1
poddlogo, 4 camaristas
auxiliares sanitarios .1

administrativa y una auxiliar de
limpieza (Lola, Antonio, Carlos,
Julian, Victor, Maria del mar,
Alejandro, Rafa, Eduardo,
Jaime, José Antonio, Maria y
Maritere).

En cuanto al equipo técnico: la
Unidad de Medicina Hiperbarica
MEDIBAROX se encuentra
ubicada en el Hospital Perpetuo
Socorro de Alicante y se
inauguré en Marzo de 1995,
siendo la primera Unidad
Hiperbarica de la Comunidad
Valenciana y desde su inicio
tratamos pacientes de
comunidades cercanas como la
de Castilla La Mancha y Madrid.

Desde el punto de Vvista
tecnolégico se encuentra a la
vanguardia y en este mes de
diciembre se concluye la
automatizacion y  control
robético fruto de las
investigaciones de la Catedra de
Medicina Hiperbarica, que en
éste ano 2010, se ha inaugurado
en la Universidad Miguel

Hernandez de Elche adscrita al
Instituto de Bioingenieria.

Esta maiana, antes de mandar
el borrador a la presidenta volvi
a realizar la blasqueda en
PubMed y sorpresa: en un mes,
se han publicado 76 articulos
nuevos sobre esclerodermia, de
los que 11 son revisiones y
ninguno mas sobre OHB vy
esclerodermia.

...Todos los pacientes con
esclerodermia gue hemos
tratado en la Unidad de
Medicina Hiperbarica
MEDIBAROX en Alicante fueron
remitidos por distintos
especialistas, la mayoria
cirujanos generales y

vasculares, con el diagnoéstico
de Ulceras de evolucion térpida.
En ningln caso se menciono el
diagnoéstico principal: la

esclerodermia, lo cual es un
dato a tener en cuenta...




RECONSTRUYENDO REALIDADES

La mayoria de nuestros sufrimientos estan fuertemente influidos
por el contexto social que nos rodea. ;Por qué? Porque no
somos seres aislados unos de otros. Nacemos en un contexto,
que para empezar, ya nos determina: un pais, una religién, una
educacion y un tiempo concretos. Y cuando vamos creciendo,
vamos teniendo vivencias y vamos formandonos una opinion
acerca de casi todo lo que nos rodea. Y esa vision personal es el
material con el que construimos nuestra realidad.

&Y qué vemos en nuestra realidad? Vemos aquello que nuestra
vision personal nos permite ver, la cual es siempre hasta cierto
punto Unicamente nuestra. Sin embargo, no somos tan distintos
unos de otros, porgue en la experiencia de la vida encontramos
una y otra vez que el miedo, el dolor y el sufrimiento, que
consideramos propios, Unicos y personales; en realidad son
universales. Sin embargo, aunque estas experiencias negativas
sean compartidas por toda la humanidad, no todos nacemos con
la misma capacidad para afrontar las dificultades que se nos
presentan en la vida. Respecto a esto, la comunidad académica
deberia plantearse seriamente implementar en los colegios e
institutos una asignatura, que bien podria llamarse “Madurez
emocional” o como apunta Eduard Punset: “Competencia
emocional”. Una ciencia que nos ensefiara desde pequeiiitos a
gestionar nuestras emociones y a ser conscientes de las
necesidades de los demas.

Cuando conoci “personalmente” a Hannah, la que
posteriormente seria la protagonista de mi novela, Habitacion
sin ventanas; una enferma de esclerodermia, cuyo ultimo deseo
era dejar su vida por escrito; ella misma me reconocio que en el
pasado, los pensamientos negativos y el miedo la habian hecho
desear la muerte con tanta intensidad, que al final su cuerpo
sucumbio y terminé por reaccionar a la orden proporcionandole
dicha enfermedad. Y es que las emociones son el enlace entre
el cuerpo y la mente.

Vivimos asustados y una de las razones por las que enfermamos
es precisamente, porque no somos capaces de gestionar bien
nuestras emociones. Estamos a comienzos de comprender con
verdadera hondura, la relacion que existe entre las emociones,




los procesos mentales y el cuerpo fisico. Se ha demostrado que

cuando una persona se deja llevar por la ira, la tristeza y el
desaliento, su sistema inmunitario estd mas abierto a contraer
enfermedades. Claro esta, que cuando una persona pasa por un
inevitable proceso de dolor, ya sea la pérdida de un ser querido, una
enfermedad cronica, el término de una relacién, etc. es inevitable
que la persona se sienta triste y desalentada; la cuestion es que no
debe quedarse anclada ahi. Permanecer encerrados en el miedo,
sentirnos victimas de las circunstancias de nuestra vida o sentirnos
culpables son cargas tan pesadas que lo tnico que vaticinan es mas
sufrimiento.

Es en estos momentos cruciales, cuando la falta de fe -de confianza
en uno mismo-, puede hacernos ver muros donde no los hay. Y si,
claro que somos libres de ver el vaso medio lleno o medio vacio, pero
también debemos comprender que la posibilidad y la
responsabilidad de como queremos vivir o enfrentar nuestra vida, es
unicamente nuestra. Nadie va a venir a cambiar nuestros patrones
de pensamiento, porque desgraciadamente nadie tiene ese poder.
La eterna busqueda del ser humano es darse cuenta de lo que uno
realmente es. Y lo que somos, sé6lo lo encontraremos dentro de
nosotros mismos. Y mientras no seamos lo suficientemente fuertes
para enfrentarnos a nuestras debilidades, hunca podremos conocer
nuestras fortalezas.

Escribiendo la vida de Hannah descubri la estrecha relacion que
existe entre el mundo interno de las personas y lo que acontece en
su entorno, pero ademas me pregunté que, si ella habia sido capaz
de alterar su realidad en una ocasién, provocandose una
enfermedad, podria alteraria de nuevo para recuperarse?

Miguel de Unamuno decia respecto a la fe, que «La fe no consiste
tanto en “creer lo que no vemos” sino en “crear lo que no vemos”».
La particularidad mas evidente se basa en que, la primera persona
del singular de los verbos “creer” y “crear” es la misma. Ambas son
“Yo creo”. De manera que, creer es crear. Por otra parte, la fisica
cuantica ha demostrado que la realidad de un sujeto se reduce a su
percepcién, -un combinado de creencias, pensamientos y
emociones- que nos hacen artifices ultimos de nuestra realidad.

Gabriela Quirante Amores




CHIPIONA

La prlmera vez que me planteé ir a las jornadas terapeutlcas

an, fue la experiencla mas
' enriquecedora que he vivido en mi vida, el ver como a
personas que el solo hecho de levantarse algunas mafianas ya
era un esfuerzo, siempre tenian una sonrisa y unas palabras
de animo para quien las necesitara, me ensefié a valorar las
pequeiias cosas de la vida.

Alli nos fuimos Marisol y yo, a la aventura, solo nos conociamos
entre nosotras, no conociamos a nadie mas, ibamos llenas de
ilusion y de expectativas de saber que nos ibamos a encontrar.

Y lo que nos encontramos fue una semana llena de vivencias y
de momentos compartidos con gente que te comprende, que
t esta pasando lo mismo que tud, y con los que puedes hablar de
coémo te sientes, sabiendo que te van a comprender.

Esas cervecitas y vino de la tierra, tomados en 1° linea de
playa, esas charlas hasta las 3 de la mafiana, riéndonos de
todo, esos paseos y conversaciones en la playa........... y un
largo etcétera.

Llevo 4 aiios acudiendo a las jornadas, y no creo que deje de
hacerlo mientras pueda.

Y lo mas importante de todo, la amistad.
Puedo decir que si algo bueno he sacado de la
! esclerodermia, son los amigos que tengo
gracias a ella. Puedo decir que parte de mis
mejores amigos, los he conocido en Chipiona.

Gracias a los que hacéis posible estas
jornadas. ,

Encarni



" ahos, soy de Burgos ¥ tengo

‘ : q igual que yo y mis familiares no 0S

Hola, me llamo Jesus. Tengo 38

esclerodermia desde hace 13. Parece
que fue ayer.

Nunca me habia puesto en contacto con

ninguna asociacion pues tenia miedo de £
lo que me podia encontrar, pero cuando
tomé la decision, fue una de las mejores
decisiones que he tomado en estos

trece anos.

Mi primer contacto con ellos fue en las
jornadas de Burgos, en el centro de
enfermedades raras CREER y mi
primera sensacion fue de que habia
encontrado otra familia, una familia muy
especial a la cual no tenia que dar
explicaciones de lo que me pasaba o
sentia, pues ellos eran igual que YyO.
Fueron 5 dias felices.

Aparte de encontrar respuestas y
resolver dudas que tenia hace trece
anos, que nadie me habia sabido
contestar, las terapias asi como otras
actividades que se€ realizan como
fisioterapia, taller de larisa etc... fueron
una gran carga de energia positiva en
las cuales sales como si fueras otra
persona, asi que sin pensarlo dos veces
me fui a las jornadas que s€ realizaron

en septiembre en Chipiona. .

Lo hemos pasado genial, ha sido otra,
experiencia positiva, aparte de todo
esto ellos te informan de todos los
estudios, medicinas Y todos los
adelantos que se estan haciendo para
nuestra enfermedad. Sin ninguna dudayg
es una experiencia que recomiendo
personalmente y estoy seguro que al

arrepentiréis de poneros en contacto
con nosotros. ANIMAROS.

Jesus



e
B" ' D n ' Os Ante el miedo a lo desconocido llamé a teléfono de la asociacion Yy contacte

con quien para mi es e| alma mater”,

que no podia parar, Me iba a India a Por mi segunda hija. Encontreé en las
Palabras y actitud de Malena, e| estimulo que necesitaba para no venirme
abajo y seguir con mi vida. Asi lo hice.

De nuevo me invadié el miedo pero esta vez acompanado de unos sintomas
fisicos para los que no encontraba alivio ni explicacion. .. ¢Qué me pasa?,
éhasta cuando?, ;Por qué a mi?, ;mis Mmanos se quedaran asi?, svolveré
hacer mi vida como antes?.

Todo era “raro”, tan raro que hasta el diagnéstico cambié de nombre para
hacerse mas largo y confuso.,

Qué deciros de mi experiencia en Chipiona;

0 primero es que no me senti sola en ningin momento. Alli fue
donde realmente eémpecé a conocer |a esclerodermi
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HASTA SIEMPRE

Dedicamos este espacio con todo nuestro carino, a
nuestros compaiieros alli donde estén, agradeciéndoles el
haber compartido sus vidas, sintiéndoles en nuestros corazones.

M2 JOSE SANCHEZ MARTINEZ, 25 Octubre 2009, CEGE

Sus conocimientos y profesionalidad sobre la medicina y saber estar siempre nos
ayudo en la asociacion. Su escucha activa y comprension por padecerla, nos entraii6
y nos llené de carifo.

MANUEL JESUS BERNAL, abril 2010, Sevilla.

Todo un caballero, carifioso, atento y lleno de alegria, siempre al lado de su bella esposa y
cuidado por ella.

JOSEFINA RIOBOO RAMONDE, octubre 2010, Pontevedra.

Luchadora, llevandolo muy bien, se marcho tranquila.

PURA BARBARA AYUSO MARTIN, noviembre 2010, Segovia.

Jugando con el significado de su nombre: Una mujer tranquila, serena, que aceptaba las cosas
tal y como venian... y sobre todo una persona muy familiar.

CARMEN VELASCO TEJADA, 15 mayo 2011. Toledo.

Ha sido feliz en su vida sobre todo con su familia, llevando con positividad sus problemas
de salud.

ROSARIO MARTINEZ JIMENEZ, 19 mayo 2011, Albacete.

Fuerte y con mucha voluntad, llevandolo bien y constante en sus tratamientos.
Nos lo cuenta su marido Daniel al que le damos un fuerte abrazo.

CLOTILDE DE ARAUJO LOPEZ, 22 diciembre 2011,

Madrid. Nacida en Francia con nacionalidad espanola.
Nos dejo siendo una de las nuestras.




EVENTOS A LOS QUE HEMOS ASISTIDO
EN EL 2010

ENERO

30 Encuentro en Las Palmas con enfermos de
esclerodermia

FEBRERO
4 Curso de actualizacién de Pediatria
10 Rueda de Prensa en el Congreso de los

Diputados con Gaspar Llamazares
11-14 Primer Congreso Mundial de Esclerodermia

en Florencia

16 Desayuno con la Ministra de Sanidad en el
hotel Continental

18 Acto oficial en EL Congreso de los Diputados

2% dia Mundial de las Enfermedades Raras,
Presidido por la Infanta Dofa Elena, con la
presencia de La Ministra de Sanidad Trinidad
Jiménez y del Presidente del Congreso José
Bono y de varios Diputado, entre ellos Don
Gaspar Llamazares. En este acto, el premio
fué entregado a nuestra presidenta de honor
Magdalena Garrido Garcia y en homenaje
postumo a M®José Sanchez Martinez.

A toda una vida por las enfermedades Raras

22 Jornadas De Divulgacién en Granadilla
Tenerife

23 Jornadas de Divulgacion en Las Palmas

25 Entrega de Premios a los ganadores de

medallas Paraolimpicas, presididos por la
Infanta Dofa Elena

28 Participacion en la carrera popular por las
Enfermedades Raras en Madrid

MARZO

1 Damos conferencia sobre Esclerodermia en
la Universidad de Alcala de Henares,
Facultad de Medicina

8 Reunion en el Ayuntamiento de Las Rozas,
Centro Municipal de El Abajon, con motivo
del Dia Internacional de ia Mujer.

18 Reuniéon en FEDER con diferentes
asociaciones

24 Reunién en El Congreso de los Diputados

ABRIL

6 Reunion en el Instituto de Investigacion

Carlos Il con el Dr. Posada para hablar
sobre Centros de Referencia

9 Asistencia a la reunion de Asociaciones en el
INSERSO

16 Nueva reunién para hablar de los Centros de
Referencia

17 Foro grupos familias con intolerancia a la

fructosa, en L a Fundacion ONCE

29 Desayuno Solidario en la Sede de THOMSON
REUTERS de Madrid

30 Reunion con Doia Elena Juarez, directora
General de Atencién al Paciente, sobre
Centro de Referencia

MAYO
3 Reunién en CEAPAT
4 Reunién en el lIER para refrendar

conclusiones
Reunion en Tenerife con socios de Canarias
13 Entrega de ayudas MERCK SERONO en la
Real Academia de Medica, Presidela Infanta
Dofa Elena
13 Asistencia al Documental en el Cine
Proyecciones sobre Psoriasis

eventos @



20-22 Escuela de Formacion de FEDER en el
CREER Burgos, asistencia a la Asamblea
General de FEDER

JUNIO

Entrevista realizada para radio Principado de
Asturias
Jornadas sobre Medicamentos y Casuistica
en Hospitales, organizada por la Fundacion
Gaspar Casal, en el Ministerio de Sanidad
25-26 Encuentro con los Médicos, en el Centro de
Servicios Sociales y Asamblea General de la
Asociacion Espaiiola de Esclerodermia
29 Celebracion del segundo Dia Europeo de
Esclerodermia

SEPTIEMBRE

Entrevista para el Diario Publico

Dialogo Médicos- Pacientes, realizado por

PFIZER, en e3l Ministerio de Sanidad
18-26 Jornadas de Terapias Complementarias

realizadas por Asociacion Espafola de

Esclerodermia en Chipiona Cadiz

OCTUBRE

21 2° Foro, mesas de testimonios, VIVIR CON
UNA ENFERMEDAD RARA, Realizado en la
Casa Encendida

NOVIEMBRE
Reunién en la ONCE para prepara la mesa de
dialogo que tuvo lugar posteriormente en el
Hospital Doce de Octubre de Madrid

DICIEMBRE

17 Mesas de Dialogo sobre Enfermedades
Raras, en el Hospital Doce de Octubre
de Madrid

L

EVENTOS A LOS QUE HEMOS ASISTIDO
EN EL 2011

ENERO

22

Jornadas sobre Enfermedades Raras o
Minoritarias - Zaragoza - Hospital
Universitario Miguel Servet - M® Victoria
Fuentes Landa

FEBRERO

17-19 V Congreso Internacional de Medicamentos

25

27

28

27

evenos:

|
Huérfanos y Enfermedades Raras FEDER - " ‘
Sevilla - Chola. | ]
Concierto conmemorativo del Dia Mundial de |
las Enfermedades Raras - Malena y Milagros. !
Carrera de FEDER por el Dia Mundial de las |
Enfermedades Raras - Eva Maria Alvarez
Participacioén en una Rueda de Prensa junto
con otras asociaciones, en Pamplona

(asisten prensa, television local y RNE - {
Equipo de Pamplona.

Articulos en Diario de Navarra y Diario de
Noticias - Equipo de Pamplona

Noticias sobre esclerodermia en RNE, Canal |
6 de television. - Equipo de Pamplona ;

MARZO
3 Acto Oficial Dia |
Mundial de la
Enfermedades
Raras. Premio |
de investigacion |
a D.Manuel |
Posada- '
Manuela y

Malena.

Congreso LIRE - Lola y Milagros

Entrega premios a los
1.000 dias del periédico
digital Médicos y
Pacientes - Colegio
Oficial de Médicos - Lola




MAYO . D*Mireia Lopez Sendra,
16-22 | Encuentro Esclerodermia - CREER. Fisioterapeuta de la Asociacion Espafiola de
17 Entrevista Cadena SER - Malena. Esclerodermia.
28 Asamblea General Ordinaria y 29 Dia Mundial de la Esclerodermia: Emision en
Extraordinaria - FEDER - Pilar. las pantallas de las estaciones del Metro de
Madrid de un reportaje sobre la
JUNIO Esclerodermia, aparicion en diferentes
" : i de television, radio y en prensa.
15 FEDER - "logros y situacion actual de los programas ; € )
grupos de trabajo", reunién con la COTC'{‘;”" de lsfo';'dif prg§enstac!6:1 de Gyn-ki,
Consejera de Sanidad, Ministro de Sanidad ?nr;egra‘;?g:Jzt!laLai Ro‘;’;‘;‘%’; Mo;cll:ide
¥ Ia Consejeria do Familiset 2l 30 Entrevista en Radio - Manuela.
SEPTIEMBRE

17-25 Xll Jornadas de Terapias Complementarias, r
ealizadas por la Asociaciéon en Chipiona -

Cadiz.
OCTUBRE '
19 Dia Internacional contra el Cancer de Mama I
Ayuntamiento Rozas - Milagros. |
22 Encuentro en FEDER, sobre las
necesidades de voluntariado - Alexandra y
Begofa
24 Asamblea General Ordinario Asociacion y
encuentro con los Médicos, al que NOVIEMBRE
asistieron: 18-19 Jornadas en el CREER - Malena y Jesis
. Dra. D® Ménica Fernandez Castro, 4-6  Escuela de Formacion CREER - FEDER 2011
Reumatologa del Hospital Universitario Begoha i
Puerta de Hierro, que hablo sobre "La 22 VIl Jornadas Municipales contra la Violencia I
Esclerodermia y las enfermedades de Género - Ayuntamiento Rozas - Milagros. I
autoinmunes que cursan asociadas a la l
misma" DICIEMBRE
* Dr. D. Manuel Posada de la Paz, 1 Mesa Redonda de Formacion a |

Director del Instituto de Investigacion de
Enfermedades Raras, que habld sobre
"Estudios aportados sobre la Esclerodermia
en Europa"

Farmacéuticos - FEDER - Begoiia y Malena




EVENTO MAS RELEVANTE DEL 2012

FEBRERO
2-4 |l Congreso Mundial de Esclerodermia - Palacio de Exposiciones y Congresos de Madrid

La realizacion del Il Congreso Mundial de Esclerodermia en Madrid en el ailo 2012, y dentro de este
Congreso, la realizacion del Il Congreso Mundial de Pacientes, nos va a facilitar la difusion de esta .
enfermedad entre toda la clase médica espaiiola que de esta manera tendran una mayor informacion I }
sobre la Esclerodermia y los ultimos avances en ella. Proporcionara una mayor sensibilizacion sobre
nuestras necesidades, en definitiva dara a conocer ampliamente la enfermedad. ii

Conferencias que se impartiran en el Congreso Mundial de Pacientes:

¢Qué es la Esclerodermia y porqué yo? - Dr. Oliver Distler

El tracto Gastrointestinal - Dr. Nemanja Damjanov

Como utilizar los resultados de una encuesta - D* Maureen Sauvé

Problemas Vasculares - Dr. Dan Furst

Cuestiones Cardiopulmonares - Dr. Rick Silver

Viviendo con Esclerodermia - Varios afectados de Esclerodermia

La importancia de los ensayos clinicos - Dra. Dominique Farge |
Sexualidad y Embarazo - Prof. Ulf Mueller-Ladner l
Esclerodermia Juvenil - Dr. lvan Foeldvari |
Problemas Musculo-esqueléticos - Prof. Laszlo Czirjak |
Haciendo frente a una enfermedad crénica - Varios afectados de Esclerodermia.
Fisioterapia y Ejercicio - Prof. Will Gregory, junto con la Terapeuta Ocupacional Janet Poole y la
Fisioterapeuta Jadranka Brozd.

FEBRUARY 2 -4, 2012 |
Madrid, Spain |




Un
matrimonio va al
meédico y tras
examinar
detenidamente a
la mujer, el médico
le dice al marido:

- La verdad es que no me gustanadael | - “tbre

aspecto de su mujer N que me pague
jue me debe.

A lo que el marido responde al oido del médico:

- Ni a mi... pero esque su padre era muy rico... Se
P q p 4 encuentra el paciente

tendido en la cama, en la
misma habitacion su médico,
abogado, esposa e hijos. Todos ellos
esperando el suspiro final, cuando de
repente el paciente se sienta, mira a su
alrededor y dice:

Doctor, doctor, me duele la pierna Asesinos, ladrones, desagradecidos, sinverguenzas.
izquierda - dice el paciente.
Se vuelve a acostar y entonces, el médico,
o confundido, dice:
Eso es por la edad - contesta el
meédico. Yo creo que esta mejorando.

: Por qué lo dice, doctor?, pregunta la
Pues la derecha es igual de esposa.

vieja, y no me duele... Porque nos ha reconocido

a todos.




Apostamos por la
Biotecnologia en la
busqueda de las terapias
mas efectivas

»

ECHNOI OGY FOR LIFE |
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Digna Biotech es wuna ;
compahia biotecnologica
que desarrolla la propiedad
intelectual de Centro de
Investigacion Médica
Aplicada (CIMA) de la

Universidad de Navarra.
Contacto

La mision de Digna es llegar
a la Prueba de concepto
(Fase Il) y forjar alianzas con
la industria farmacéutica
para el desarrollo comercial
de las nuevas moléculas.

Navarra

info@dignabiotech.com

DIGNA BIOTECH

info@dignabiotech.com

www.dignabiotech.com
www.cima.es




