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Proteccion

Hugo debe llevar
especial cuidado al
jugar al baloncesto
para evitar roces en los
brazos'y.las manos.

JM RODRIGUEZ / AGM

iego tiene quince anosy
Dheridas abiertas en espal-

da, pies y rodillas. Sus le-
siones no cicatrizan, son créni-
cas. Algunas lo acompanan des-
de las primeras caidas, cuando
aprendia a caminar. Su madre,
Ana Maria Rodriguez, recuerda
con amargura el proceso hasta co-
nocer su diagndstico: «No pude
abrazar a mi hijo al nacer. Llegd
al mundo con la cara interna de
la pierna derecha sin piel, peque-
nas ulceras en los ojos y ampollas
en la boca. Solo pude ver las ca-
ras de panico de los sanitarios,
que se lo llevaron corriendo».

Semanas después y tras una
biopsia, los médicos le dieron la
noticia: Diego padecia epidermo-
lisis bullosa, una enfermedad rara
mas conocida como piel de mari-
posa que provoca que el coldgeno
7, la proteina que hace de pega-
mento entre las capas de la piel,
no funcione como debe y ante el
menor roce se generen heridas
abiertas que pueden tardar me-
ses en cicatrizar.

Segun los datos que maneja la
Consejeria de Salud, en la Regién
hay siete personas afectadas por
esta patologia incurable, cinco
hombres y dos mujeres. De ellos,
cuatro padecen el tipo simple y
tres el distrofico, el mas grave.

Piel de mariposa. La Agencia Europea
de Medicamentos autoriza un costoso
tratamiento que ayudaria a cicatrizar
las lesiones de enfermos con
epidermdlisis bullosa, una patologia
que sufren7 personas en la Region

ISABEL
MANZANO

La Agencia Europea de Me-
dicamentos (EMA) ha abierto aho-
ra una puerta a la esperanza al au-
torizar un tratamiento que, si bien
no la revertiria, si podria ayudar
a los pacientes a mejorar consi-
derablemente su calidad de vida

La esperanza
de abrazar
sin miedo
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al favorecer la cicatrizacion.

«Es una enfermedad muy gra-
ve, que tiene un impacto muy im-
portante. No solo por la fragilidad
extrema de la piel y las mucosas,
sino porque puede derivar en mu-
tilaciones por la falta de cicatri-

zacion, en problemas de
nutriciéon y en un ma-
yor riesgo de neopla-
sia que afectan ala ca-
lidad de viday ala su-
pervivencia», aclara la
murciana Encarna
Guillén, genetista y pe-
diatra que se encuentra
al frente de la red nacio-
nal Unicas, para el diag-
nostico y tratamiento de
enfermedades raras en
edad pediatrica.
La lista de complica-
ciones también incluye
problemas para deglu-
tir la comida que pueden
acabar en la colocacion de

un botén gastrico, anemia, car-
diomiopatias, fusién de dedos de
las manos y los pies, lesiones ocu-
lares y consecuencias psicologi-
cas. «Para cualquier nino que pa-
dezca esta enfermedad es un reto
poder comer, lavarse, vestirse o
hacer lo que consideramos una
vida normal», insiste.

Curas de dos horas

Los familiares de afectados con
piel de mariposa se ven obligados
a hacer un «mdster exprés» en cu-
rasy cuidados. La desinfeccion y
los vendajes son el dia a dia de los
pacientes, que tienen que cubrir
su piel para reducir el roce inevi-
table de cualquier actividad coti-
diana. Uno de los momentos mas
complicados en su rutina diaria
llega precisamente con la ducha.
Retirar los apdsitos con precau-
cién, ducharse, secar las lesiones
con mimo e iniciar el pro- E
ceso de revisar, desinfectar
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y volver a cubrir cada heri-

da meticulosamente. El
tiempo que transcurre desde que
Diego comienza el proceso hasta
que termina puede alargarse fa-
cilmente hasta las dos horas. «Aho-
ra que es mas auténomo y que nos
organizamos hemos bajado a una
hora y media: mientras su padre
le cura unas heridas, él se encar-
ga de otras y yo de las que tiene
en la espalda», detalla Ana Maria.
Por eso, en su familia recuerdan
como un «gran hito» que Diego
pudiera irse el pasado febrero de
viaje de estudios con el instituto,
donde cursa 4° de la ESO. «Estu-
vimos meses practicando para
que pudiera colocarse él solo los
apositos de manera adecuada. No
fue facil, pero era importante que
no se sintiera discriminado que-
dandose en casa», senala.

Lucha contra la exclusién

Es precisamente ese el otro caba-
llo de batalla de los padres de nifnos
con esta enfermedad. Ademas de
evitarles caidas y rozaduras inne-
cesarias, tratan de ampliar sus li-
mites y buscar alternativas para
todos los desafios que se les plan-
tean con el fin de que no se vean
obligados a vivir en los margenes.
«Queremos que haga una vida lo
mas normal posible, siempre bus-
camos una manera de que no se
quede fuera», asegura Maria José
Riquelme, que vive en El Algar, so-
bre su lucha diaria para que su hijo
Hugo, que también padece el sub-
tipo distréfico, sea «un nino feliz».

Ella tardé mds tiempo en ver
las senales de que algo no iba bien
con su pequeno. No fue hasta el
cuarto mes cuando empezaron a
salirle ampollas en la boca, las ma-
nos y los pies. «Los médicos no
daban con la tecla y entonces lle-
g6 la pandemia», recuerda. El con-
finamiento, que retraso el diag-
nostico, aparecio a la vez que Hugo
comenzaba a gatear. «Imagina los
llantos de un bebé con heridas que
son como quemaduras de segun-
do grado, se le iba la piel de la fren-
te. La impotencia de no poder cal-
marlo era devastadora». Su pedia-
tra decidi6 derivarlo a medicina
general y fue ahi donde pudieron
ponerle nombre: «La doctora fue
muy directa, acabé con la incer-
tidumbre y nos explicé como de-
biamos curarle las heridas, pero
no estabamos preparados, fue un
golpe muy duro. Buscamos en in-
ternet y solo podiamos pensar en
el futuro de mi hijo, la calidad de
vida es muy poca, algunos mue-
ren muy jovenes. Pero nos dimos
cuenta de que tenemos que vivir el
dia a dia. Verlo feliz es lo que a no-
sotros nos mantiene fuertes».

A Hugo, que cumplira seis anos
en agosto, le encanta jugar al ba-
loncesto y bailar, pero ya es cons-
ciente de que un leve golpe pue-
de dejarle una marca que lo acom-

panara durante semanas y lo obli-
gard a someterse a dolorosas cu-
ras. «Si se cae se enfada muchisi-
mo. Yo le digo que los nifos se
caen, que es normal, pero él siem-
pre me responde que los demas
no tienen piel de mariposa como
¢él», cuenta su madre.

El dolor de los cuidadores
Cuando la epidermolisis bullosa
entra en una familia, un miembro
sufre las heridas, pero el dolor tam-
bién alcanza al resto. «L.os padres
de nifos con piel de mariposa pre-
feririamos pasar nosotros por
ese sufrimiento. A veces las
curas son tan dolorosas que
se intercambian palabras
muy fuertes. Escuchar de un
hijo ‘solo sabes hacerme dano’
duele mucho, pero aprende-
mos a no tenerlo en cuenta, afir-
ma Ana Maria.

A la mochila ya de por si pesa-
da por la preocupacion perma-
nentey el miedo al futuro se le su-
man otros aspectos. A Ana Maria
aun se le rompe la voz al recordar
un dia en el parque cuando Diego
aun era muy pequeno: «Yo iba de-
tras de ¢l para cogerlo antes de
que se cayese, cuando una ancia-
na me dijo ‘mujer, deja ya tranqui-
lo al crio que juege, que es un nino’.
Senti mucha incomprension, solo
queria evitarle una herida que po-
dia durarle anos. Es muy dificil
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Adaptacion

José Manuel Hernandez padece el
subtipo simple, pero ha aprendido
a disfrutar del deporte
protegiendo de manera especial su
punto débil, los pies. LA vERDAD

>

Trabajo en equipo
Diego y sus padres se coordinan
cada dia para curar las heridas del
joven tras la ducha y reducir el
tiempo del proceso a horay
media. PABLO SANCHEZ / AGM

encontrar el equilibrio entre pro-
teger a un hijo para que no sufra
mas dolor y a la vez darle indepen-
dencia para que haga una vida lo
mas normal posible», lamenta.
El desconocimiento también
hace mucho dano. Hugo intenta
no diferenciarse, «ser uno mas»,
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¢Qué es la piel de mariposa?

La epidermalisis bullosa es una enfermedad genética, degene-
rativa e incurable a dia de hoy que provoca una fragilidad
extrema de la piel. Las proteinas que actiian como pegamento

entre las diferentes capas funcionan mal y provocan que un leve

roce acabe en heridas y ampollas

Principales sintomas Puede afectar a las mucosas y

generar problemas para deglutir

Heridas y ampo-
llas que aparecen

con un leve roce, botdn géstrico para alimentarse
que se infectan

con mucha

facilidad y que ¢

pueden afectar al

80% del cuerpo.
Tardan mas en
curar que en una
piel sana

alimentos, por lo que muchos

Las heridas cronicas -
puet_ﬂen produc[r En casos graves, la tirantez
carcinomas cutaneos de la piel al cicatrizar
muy agresivos ocasiona problemas en las
LOS datOS articulaciones
«Qq 93D
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personas

afectadas por | afectadasen | afectadas media de
cada millén Espafia en la supervivencia
de habitantes Region de debido a las
se estima que Murcia
hay infecciosas y
nutricionales
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Tratamiento

EL tnico posible es la correcta curacion de las heridas, que
precisa de desinfectantes, pomadas y vendajes especiales que
no perjudiquen a la piel sana. Cada cura, que debe hacerse
prdcticamente a diario, se alarga de media unas 3 horas, debido
a la cantidad de heridas y a la complejidad del proceso.

pacientes acaban necesitando un

personas personas afos es la edad

complicaciones

Tipologia de la enfermedad

Esquema de la piel

Epidermis

Membrana

Las ampollas y heridas se producen en la capa
mas superficial de la piel, la epidermis. Sinto-
mas: La piel empeora con el calor, la humedad y
la sudoracion. En ocasiones se engrosa la piel de
las plantas de los pies, afectando a la movilidad,
y las ufias pueden hacerse gruesas y distroficas

2. Juntural

Las lesiones aparecen en la membrana basal, es
decir, entre la epidermis y la dermis o capa
interna. Es la variedad menos frecuente.
Sintomas: Las ampollas tienden a romperse y
crear heridas que, cuando se curan, forman
cicatrices con aclaramiento u oscurecimiento de
la piel. Ademas, la mucosa oral se ve afectada y
puede provocar que el parpado se pegue al ojo

3. Distrofica

Las ampollas aparecen en la capa mas profunda
de la piel, la dermis. Sintomas: ampollas por
todo el cuerpo que provocan heridas. Pueden
aparecer en la boca y el eséfago, asi como los
0jos, las vias respiratorias y las urinarias. Las
cicatrices aumentan la tirantez de la piel y las
articulaciones sufren retracciones, dificultando
el uso de las manos. En ocasiones conlleva la
fusion de dedos (sindictalia). También suelen
padecer anemia, problemas para tragary
carcinoma en la piel.

4. Kindler

La formacion de ampollas se produce en
distintas capas de la piel a la vez, incluidas las
mucosas. Sintomas: atrofia, decoloracion y
engrosamiento de la piel. Gingivitis grave,
erosiones en la cornea y el parpado, fotosensibi-
lidad y carcinoma.

pero siempre hay detalles que le
recuerdan que no es como el res-
to: «Cuando le preguntan por qué
lleva guantes o vendas en los bra-
zos y rodilleras hasta en verano
ya ni quiere responder. El recha-
70 estd, eso duele, a veces mas que
una herida», se queja su madre,
quien pide también mas forma-
cion entre los sanitarios.

Con ella coincide José Manuel
Herndndez, de 49 afios y residen-
te en Cartagena, quien sufre el sub-
tipo simple. «Ya no ocurre como
cuando me diagnosticaron a mi
en los 70, que tardaron varios anos
en saber qué me pasaba, pero si-
gue habiendo profesionales que
no saben tratar nuestras heridas
y falta investigacién». En el caso
de José Manuel, su punto débil se
encuentra en los pies. Aunque su
nivel de afectacion es menor, ad-
mite que cuando era joven al dolor
delas heridas constantes se ana-
dia el de la incomprension.

Reconoce que es «muy afortu-
nado en comparacion con otros
enfermos». A base de aprender de
sus lesiones y poner en practica
diversos trucos ha logrado acabar
dos maratones y sale habitualmen-
te en bicicleta: «Me pongo doble
calcetin sin costura y me emba-
durno los pies en vaselina. Aun-
que tengo heridas, es la inica for-
ma de no ir en carne viva».

Un farmaco millonario

El conocio a las familias de Diego
y Hugo gracias a la ONG Debra,
enfocada en mejorar la vida de los

«Ya no ocurre como en
los afios 70, pero sigue
habiendo profesionales
que no saben tratar
nuestras heridas y

falta mas investigacion»
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afectados por esta patologia. «Co-
nocer a otros enfermos nos ayu-
da mucho», indica José Manuel,
quien confiesa estar ilusionado
con el tratamiento aprobado: «No
pienso en mi, sino en los mas pe-
quenos. Se me caen las lagrimas
cuando veo a ninos con mucha
afectacién. Pero nos preocupa mu-
chisimo el precio».

Vyjuvek, como se llama esta te-
rapia génica, es uno de los medi-
camentos mas caros aprobados
en Europa. Una semana del trata-
miento costaria 23.000 euros, por
lo que se calcula que el coste a lo
largo de la vida del paciente as-
cenderia a entre 20 y 30 millones.
Consiste en administrar sobre la
piel un gel que ayudaria a las cé-
lulas a producir la proteina de co-
lageno 7 sanay a cerrar heridas
durante mas tiempo. En el ensa-
yo se comprobo que las lesiones
cicatrizaban con una eficacia tres
veces mayor frente a quienes solo
recibieron el placebo. «L.os resul-
tados ofrecen esperanza, aunque
falta mucho por saber. Quienes
participaron en el ensayo tenian
heridas de menos de 40 centime-
tros cuadrados. No sabemos como
serd el efecto en areas de mayor
superficie», expone Guillén.

La decision sobre el coste y su
financiacion dependera de cada
pais, que tendra que negociar con
el fabricante. Desde Debra temen
que la espera pudiera alargarse
dos anos mas.

Ante el miedo de los pacientes
a que el elevado coste provoque
que no llegue o lo haga tan solo a
algunos enfermos, la genetista En-
carna Guillén apunta que en Es-
pana ya se han adoptado terapias
innovadoras para otras patologias.
Ademas, precisa que a la hora de
incorporarlas al sistema nacional
de salud cada vez son mds habi-
tuales los acuerdos con la indus-
tria para que el Gobierno reem-
bolse seglin el impacto positivo en
cada enfermo, es decir, si experi-
menta una mejora de los sinto-
mas, pero también si reduce su
dependencia de especialistas, far-
macos y cuidados.

El director general de Cartera
Comun de Servicios del SNSy Far-
macia, César Hernandez, confir-
moé a LA VERDAD que el Ministe-
rio inici6 hace meses las conver-
saciones con el fabricante para
discutir el precio de Vyjuvek. «El
desarrollo de medicamentos para
las enfermedades raras es casi un
compromiso social al que todos
tenemos que contribuir», asegu-
ra, aunque admite el desafio que
supone por el alto coste.

Los afectados exigen agilidad
para que el farmaco llegue cuan-
to antes: «No queremos que se
queden mas mariposas por el ca-
mino o que los bebés no puedan
recibir el abrazo de su madre por
temor a provocarles heridas».



