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Queridos amigos,

Me hace especial ilusion presentar la edi-
cion de la revista Estar Bien en un afo en
el que los avances en la investigacion de la
Epidermdlisis bullosa han sido portada de
los principales medios de comunicacion a
nivel internacional.

Entre estas paginas vamos a poder des-
cubrir mas detalles sobre el prometedor
ensayo clinico llevado a cabo en Alema-
nia y conoceremos cual es el papel de
nuestra Asociacion en la investigacion,
asi como en las guias de mejores practi-
cas clinicas en las que se esta trabajando
actualmente.

Ademas, gracias a los anos de experiencia
de nuestras enfermeras, hemos podido
recopilar las preguntas y respuestas que
nos habéis hecho sobre atragantamien-
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tos, heridas de dificil acceso y el cuidado
de los pies. Esperamos que esto os ayude
en vuestro dia a dia.

Entre otros contenidos, os presentamos
uno de los ansiados hitos que hemos lo-
grado alcanzar en 2017: la designacién de
los dos primeros Centros de Referencia
de la enfermedad, el Hospital Universita-
rio La Paz y el Sant Joan de Déu-Clinic de
Barcelona. A través del interesante arti-
culo redactado por nuestras trabajadoras
sociales, conoceremos todos los pasos a
dar para conseguir la derivacion a dichos
centros.

En esta edicion también hemos querido
hablar sin tapujos de un tema tabl en
nuestra sociedad: la sexualidad. Nuestra
psicologa explica la importancia de la mis-
ma en la vida de las personas y los mitos

El Encuentro Nacional de Familias Piel de
Mariposa ha reunido a todos aquellos que
no quisieron perderse un momento tan
especial y en el que destacaron las ponen-
cias de personalidades reconocidas del
mundo de la investigacion en EB a nivel
internacional.

Como colofon, una entrevista muy bonita
con nuestra socia Lucia Tévar que ha sido
muy generosa al compartir con nosotros
un recorrido por sus 54 anos con la EB.

Espero de corazén que esta revista os
sirva para seguir conociendo los avances,
recursos y experiencias que durante todo
el aho hemos recopilado para vosotros.

Un abrazo muy grande.

Nieves Montero

que impiden que disfrutemos de ella. Presidenta
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Investigacion

El papel de DEBRA
en la investigacion

La Asociacion contribuye a la investigacion con fondos parciales como co-financiadores de
algunos de los proyectos que podéis leer a continuacién, junto con otras asociaciones y enti-
dades. Es importante tener en cuenta que la capacidad econémica de DEBRA-PIEL DE MARI-
POSA es limitada en comparacion con un presupuesto habitual de investigacion.

Nieves Montero, Presidenta DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Desde antes incluso de que DEBRA-PIEL DE MARIPOSA o
AEBE, como se llamé en su comienzo, estuviese legalmente
constituida (empezamos a funcionar dos anos antes de inscribir
la Asociacion en el Registro de Asociaciones), formamos parte
de DEBRA Europa primero,y de DEBRA Internacional después,
hasta formar la red de mas de cuarenta paises que somos en
este momento.

En efecto, somos socios fundadores de DEBRA Internacional
junto con Reino Unido, Francia, Alemania e Italia. La primera
reunion tuvo lugar en Estrasburgo gracias a la iniciativa de John
Dart, Director de DEBRA Reino Unido en aquel momento.

Nuestro cofundador, liiigo de Ibarrondo, fue Presidente de la
organizacién en un primer momento, mientras se realizaban los
tramites para darla de alta en Europa, y luego Presidente de la
misma durante diez afnos. Después hemos formado parte de la
Junta Directiva de forma casi ininterrumpida. En este momento
los cargos son rotatorios para que todos los paises estén direc-
tamente involucrados en la direccién en algiin momento.

El objetivo primordial en un principio era unirnos para fomentar
la investigacion en EB,y cada pais segUn sus posibilidades llevaba
a cabo sus ensayos de laboratorio. Nosotros, gracias a una beca
de un millén de euros que nos concedié Kutxabank, y al interés
y la amistad de Cristina Garmendia, Ex Ministra de Ciencia e
Innovacion del Gobierno de Espana y Doctora en biologia mole-
cular, llevamos a cabo un ensayo en el que se consiguié crear un
ratén con EB para estudiar diversos aspectos de la enfermedad.
Asi se creo6 una piel quimérica que se probo en doce pacientes.
Esos ensayos fueron el primer escalén donde nos apoyamos
para todo el desarrollo posterior.

En esa época no habia tanta unién entre los diferentes
DEBRAs, y el resultado era que se repetian investigaciones en
distintos paises, incluso las que habian sido desechadas ya por
algunos equipos.

Se detectd enseguida este funcionamiento poco eficiente y se
cred un equipo de cientificos expertos que se ocu-
pan de determinar a qué se destina el dinero del
que disponemos, con el fin de seguir las lineas de
investigacion mas prometedoras y optimizar los
recursos.
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Funcionamiento

Las diferentes asociaciones DEBRA aportan fondos en funcion de
su presupuesto, los equipos de investigacion presentan sus pro-
yectos, el equipo de expertos los estudia y decide qué proyectos
son los mejores para recibir los fondos. Uno de los miembros
del equipo de expertos es un espanol integrante del CIEMAT.

También nuestros investigadores presentan proyectos a DEBRA
Internacional y han obtenido financiacién para algunos de ellos.

Todos los DEBRA formamos parte de esta red y
disponemos de la informacion del estado de las in-
vestigaciones en el momento en que se producen.

Como hemos dicho, en principio, el objetivo fundamental de la
union de las asociaciones DEBRA dedicadas a la Epidermdlisis
bullosa era el de la investigacion. En una de las reuniones que te-
nian lugar en uno de los paises miembros una vez al afio, cuando
el presidente de DEBRA Europa, Ifigo de Ibarrondo, y el direc-
tor, John Dart, estaban hablando delante de los representantes
de las demas asociaciones y de los afectados del pais anfitrion,
que solian acudir a las reuniones, se levanté una mujer joven,
de unos treinta anos, y nos dijo: “las investigaciones de las que
estais hablando son muy esperanzadoras y probablemente a las
personas que nazcan de aqui en adelante con la enfermedad
todo eso les ayudara mucho, pero, jqué estais haciendo para los
que ya estamos aqui?”

El silencio inicial fue total, y esa observacion dio lugar a un largo
debate. Nos dimos cuenta de que habia que ampliar nuestra mi-
sion. Tan importante como la investigacion, es ocu-
parse de mejorar la calidad de vida de las familias
que ya estan afectadas por EB.

Desde entonces, sin perder de vista la investigacion, nos veni-
mos dedicando a estar presentes desde los primeros momentos
cuando nace un bebé afectado, para dar apoyo a los padres, a
estar presentes en las cirugias, en los partos, en las consultas
en el hospital, a informaros de vuestros derechos, a ayudaros
en los tramites, a solucionar vuestras dudas, a poner el hombro
cuando lo que necesitais es consuelo, a escucharos...

Porque entendimos que esa joven mujer tenia razon.



Investigacion

Organizaciones, hospitales, empresas, Universidades y
Centros de Investigacion con los que la Asociacién trabaja.

Hospitales y entidades colaboradoras
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Nuestra contribucion
en los ultimos anos

* Entre 2005-2007 aportamos 75.000€. Para poder dis-
poner de un diagndstico era necesario mandar las muestras que
se tomaban a otros paises, con lo que se encarecia el tramite y
se alargaba enormemente.

En este periodo financiamos un técnico de laboratorio en la
Fundacién Inbiomed para poner a punto una técnica de diag-
nostico. La financiacion del proyecto supuso 25.000€ cada afio,
75.000€ en total.

Como sabéis, el diagnéstico genético es de vital importancia,
tanto para los afectados como para sus familias, porque permite
conocer de forma inequivoca qué tipo de Epidermdlisis bullosa
padecen, lo que permite conocer el prondstico. Es ademas im-
prescindible para poder recibir asesoramiento genético de cara

una planificaciéon familiar, y para poder participar en ensayos cli-
nicos que se llevan a cabo, tanto en Espana, como en los demas
paises miembros de DEBRA Internacional.

e Entre 2006-2009 aportamos 60,000€ a la coordina-
cion del primer Ensayo clinico que se desarrollaba en Espana en
personas con EB.

* En 2016 aportamos 113.401,59€. Esta fue la cantidad
que aportamos al Centro de Investigacion CIEMAT para realizar:

* Un ensayo clinico dirigido a evaluar la capacidad de las cé-
lulas madre mesenquimales para mejorar la cicatrizacion de
las heridas.

* La contratacion de un genetista molecular durante un afo
para facilitar el acceso de las personas con Piel de Mariposa al
diagnostico genético.
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Investigacion

¢ Generamos y mejoramos el conocimiento de la
enfermedad entre profesionales e investigadores,
subvencionando el tiempo de nuestro equipo para que puedan
participar en la elaboracion de articulos cientificos y sociales, asi
como en la organizacion de Congresos, que sirven para generar
y mejorar el conocimiento de la enfermedad.

En este sentido, como DEBRA Internacional, organizamos cada
tres afos un Congreso donde se dan encuentro los
mejores investigadores del ambito internacional,
con el fin de establecer las lineas prioritarias de
investigacion y evitar duplicidad entre equipos de
investigacion. Organizamos el Congreso en 2012, en
Marbella, al que acudieron 120 investigadores inter-
nacionales. Fue un esfuerzo del equipo de DEBRA al com-
pleto. En este Congreso participaron también algunos jovenes
afectados en una mesa redonda donde explicaron a los cienti-
ficos de primera mano cuales eran sus principales problemas y
deseos. El representante espanol liderd la mesa y en la sesion
de clausura expuso las conclusiones de lo que habian querido
transmitir.

También hemos organizado dos de las denominadas “jJorna-
das de la EB” que consisten en sesiones multi-disciplinares
entre afectados y profesionales, asi como una sesién formativa
abierta a cualquier profesional interesado. Varios de vosotros
habéis participado en alguna de ellas. Esta es una importante via
de relacionar a los afectados con los profesionales directamente.
La organizacion de estas jornadas involucra a muchos profe-
sionales de distintas disciplinas, por lo que es complicada, pero
estamos intentando llevar a cabo la tercera.

Hemos participado en un Estudio de los Servicios de Sa-
lud de la Union Europea, llamado “Burquol”, junto a la Fe-
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deracion de Enfermedades Raras (FEDER), la Fundacion Canaria
de Investigacion y Salud (FUNCIS) y el Instituto de Salud Carlos
Il (ISCIN), dirigido a cuantificar los costes socio-econémicos y
calidad de vida de pacientes y cuidadores. Este tipo de estudios
sirve para mejorar los servicios de salud, estableciendo prio-
ridades, y creando conciencia en las organizaciones europeas
de salud para la asignacion de los recursos necesarios para los
afectados.

Tenemos en marcha con Intersocial, un estudio que pre-
tende analizar coémo las manifestaciones de la EB,
como la sindactilia, influyen sobre la autonomia del
afectado, con el fin de encontrar productos de apoyo en el
mercado, o de fabricacion casera, que permita que el afectado
pueda hacer actividades cotidianas sin ayuda del cuidador, como
diseno de manoplas que permiten coger cubiertos, peinarse, es-
cribir, lavarse los dientes, etc.

* Actuamos como defensores de vuestros derechos
en estudios de investigacion, asegurandonos de que la
investigacion cumpla con la normativa y respete todos los dere-
chos de los participantes.

Ejemplo de esto es el proyecto Capoira, de Eurordis, a través
del cual se formé nuestro personal. Posteriormente Evanina os
impartié formacién a vosotros y a socios de otras asociaciones
sobre sus derechos como pacientes de cara a un ensayo clinico.

* Promovemos y favorecemos la investigacion que
es mas demandada por vosotros y que mejor cu-
bre vuestras necesidades. Evanina como representante
de DEBRA - PIEL DE MARIPOSA participa en las reuniones
de DEBRA Internacional en las que se establece la
estrategia de investigacion mundial sobre EB.

También fuimos promotores de un estudio absolutamente pio-
nero a nivel mundial, que se llevd a cabo en Espana y en el que
participamos miembros del equipo, profesionales del Sistema
Nacional de Salud y 58 socios. Este estudio tenia como fin
conocer cuales eran los temas a investigar que mas
os interesaban. Gracias a las conclusiones de ese estudio,
que mostraban que las personas con EB tienen tanto interés en
que se investigue y encuentre una cura, Como en que se encuen-
tre una solucién al picor o a la sindactilia. DEBRA Internacional
ha adaptado su estrategia de investigacion y ahora financia es-
tudios dirigidos a mejorar el dia a dia de las personas afecta-
das. Esto es especialmente importante en enfermedades raras,
donde investigar es dificil y los recursos son limitados. Este tipo
de estudios son muy importantes ya que determinan qué se in-
vestigara y es importante que los socios participen.Os
enviamos cuestionarios a |54 socios y respondisteis 58.



Dentro de esta labor de promover y favorecer la investigacion,
todos los anos participamos en la solicitud de financia-
cion para proyectos de investigacion junto con los
centros de investigacion espafoles que lo solicitan y
enviamos a DEBRA Internacional documentacion de apoyo a
esos centros de investigacion.

* Informamos a investigadores y empresas de cua-
les son las opiniones y necesidades de las personas
con EB para que puedan desarrollar productos mas
adecuados a sus necesidades.

Nuestras enfermeras llevan a cabo pruebas de materiales de
cura con el fin de evaluar cuales son los mas adaptados a la EB,
(Mepilex Transfer AG, Exufiber, Polymem) y donde las opiniones
y necesidades de los afectados son lo prioritario.

¢ Facilitamos a los investigadores el acceso a per-
sonas con EB y favorecemos la colaboracién de los
afectados con los investigadores. Como formamos par-
te de la red internacional de DEBRAs, tenemos la informacion
sobre ensayos clinicos que realizamos, en los que se invita a
participar a personas de distintos paises con EB, e inmediata-
mente os lo transmitimos por si estais interesados en formar

Hospital
Universitario
La Paz

(Madrid)

Hospital
Universitario
LaFe

(Valencia)

Clinica
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(Barcelona)
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Gentrix SL
(Madrid)

Centro de
Investigaciones
Energéticas y
Medioambientales

CIEMAT

(Madrid)

Fundacion
Inbiomed

(San Sebastian)

Investigacion

parte y cumplis las condiciones de reclutamiento. Nosotros nos
encargamos de que optéis a la participacion en igualdad de con-
diciones.

¢ Os mantenemos al tanto de las investigaciones
que se estan llevando a cabo a nivel mundial y os ex-
plicamos en qué consisten y como se desarrollan, y difundimos
todo eso en redes sociales, nuestro foro de profesionales, etc.
También becamos profesionales para acudir a jornadas de for-
macién nacionales e internacionales e invitamos a investigado-
res a acudir a nuestro Encuentro Nacional para que nos cuenten
la situacion de primera mano.

¢ Participamos en ensayos clinicos como financiadores
y/o aportando nuestra experiencia y conocimiento.Ademas, lle-
vamos a cabo la coordinacién y el contacto con las familias que
toman parte en ellos.

Una vez conseguido que nuestros diagnosticos se hiciesen en
Espana, nos planteamos qué mas podiamos hacer, y de aqui
surgio el CEICEB, Consorcio Espanol para la Investigacion y el
cuidado clinico del paciente con Epidermdlisis bullosa. Un Con-
sorcio dirigido a fomentar la investigacion en EB formado por 2
empresas biotecnolégicas, 4 centros de investigacion, 4 Hospita-
les, publicos y privados,y DEBRA.

Este Consorcio naci6é con el objetivo de generar un proyecto
trasversal en terapia celular y terapia génica. Se consiguieron
pequenas financiaciones a nivel local (Comunidad de Madrid y
Diputacion de Guiplzcoa) para abordar partes del proyecto
global.

El primer éxito del Consorcio fue una ayuda “Innpacto” del Ml-
NECO (Ministerio de Economia y Competitividad) donde tam-
bién participaron mas hospitales como centros de investigacion.
El proyecto del Ministerio era un proyecto global sobre piel,
con una parte importante sobre Epidermdlisis bullosa, y fue la
semilla que a continuacion permitié la generacion y la finan-
ciacion, con un millén de euros por parte de Kutxabank del
primer ensayo clinico sobre EB que se llevé a cabo
en Espafa.

Fue un ensayo clinico en fases |-l de “terapia celular” referido a
la variedad distroéfica, que consistié en crear una lamina de piel
“quimérica” a partir de queratinocitos del paciente y fibroblas-
tos de un donante compatible. Estas células podian producir el
colageno VII, que es la proteina afectada en la EB distrofica. Esta
lamina se colocé sobre 12 afectados con el fin de mejorar la
cicatrizacion y resistencia de la piel.
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La parte cientifica la liderd la biotecnologica Cellerix (compafia
biofarmacéutica), y la parte de los afectados la lideré nuestra
Asociacion, que participé coordinando a los pacientes y salva-
guardando sus intereses. El coste que supuso para la asociacion
fue de 60.000€ en cuatro afios.

Paralelamente a esto, las necesidades de los integrantes
de la Asociacion, de vosotros, han crecido, igual que
ha crecido el nimero de socios,y decidimos que debiamos
dedicar los fondos a dar respuesta a las preguntas
y necesidades de vuestro dia a dia. Asi contratamos a
dos enfermeras (Nati y Esther que este afo cumplen 9 anos en
la Asociacion), una trabajadora social (Estrella que lleva 8 anos
con nosotros) y alguien dedicado a afianzar los ingresos y mejo-
rar el conocimiento de la enfermedad en la sociedad (Minerva).

Las necesidades del dia a dia incluyen cosas tan basicas y nece-
sarias como conseguir el material de cura de forma gratuita o
recibir consejo sobre las curas por parte de personas especia-
lizadas en la enfermedad. Necesidades que no estan cubiertas
por el Sistema Nacional de Salud.

Teniendo en cuenta el nivel de apoyo que queremos proporcio-
naros, el equipo de atencion directa (enfermeras, trabajadoras
sociales y psicologas) alin necesita crecer.

La experiencia de otros DEBRAS es que, cuando han
logrado que el Sistema Nacional de Salud asuma
parte del trabajo de atender a las familias, han po-
dido hacer mayores aportaciones econémicas a la
investigacion.

Por otro lado, la gran ventaja de estar integrados en
la red de DEBRAS, es que las asociaciones de algunos paises,
como DEBRA Reino Unido y DEBRA Austria disponen de una
financiacion tal, que pueden dedicar millones de euros cada ano
a la investigacion, y los resultados son en beneficio de
todas las personas con EB, independientemente de
donde vivan.

El coste de la investigacion

Sabemos que a algunos de vosotros os gustaria que contribu-
yésemos de forma mas cuantiosa a la investigacion. Para poder
tomar una decision como Asociacion, es importante conocer
qué supone esto.
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En primer lugar, hay que saber cuéles son las etapas en el desa-
rrollo de una terapia o un farmaco.

El proceso de desarrollo de nuevas terapias tiene una
serie de fases:

¢ INVESTIGACION BASICA

para profundizar en el conocimiento de los mecanismos
que dan origen a la enfermedad.

¢ INVESTIGACION PRECLINICA o FASE 0

se realiza utilizando cultivos celulares, érganos aislados o
animales, para descubrir un tratamiento.

¢ INVESTIGACION CLiNICA

que incluye ensayos clinicos FASE | a IV: se lleva a cabo
en humanos. En la fase | se demuestra la “seguridad” del
tratamiento y se estudia cédmo el cuerpo absorbe y usa el
farmaco. En la fase Il se debe demostrar su eficacia, mos-
trando mejores resultados que un placebo. La Fase Ill eva-
la la eficacia y seguridad del tratamiento experimental con
respecto a las alternativas terapéuticas disponibles. La Fase
IV se realiza después de la comercializacion del farmaco.

Los ensayos preclinicos cuestan unos 90.000€ anuales
y duran de media dos o tres anos. Es decir, para acome-
terlos debe haber disponible una suma de entre
180.000€ y 270.000€. No se deberia comenzar ningun
ensayo que no tenga garantizada la financiacion total, por-
que puede darse el caso de que se tenga que despreciar el
trabajo de varios anos porque al final falte financiacion.

Los ensayos clinicos en las primeras fases cuestan
entre 400.000€ y 1.000.000€. Los de fases avan-
zadas cuestan entre 2.000.000€ y 10.000.000€.

Desarrollar un producto farmacéutico tiene un
coste de mas de 2.000 millones de euros en un pla-
zo de 10-15 afos.

El afio proximo, DEBRA Internacional tiene previsto financiar
estudios de investigacion dirigidos al cuidado de las heridas, que
se prevé puedan necesitar una financiacion elevada, y estudios
de investigacion dirigidos a ideas novedosas sobre las cuales
hay pocos datos y que tendran un coste aproximado de entre
10.000 y 50.000€.
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Investigacion

(Qué puede hacer DEBRA-PIEL DE MARIPOSA?

Como la capacidad econémica de DEBRA es limitada en com-
paracion con un presupuesto habitual de investigacion, dedi-
camos nuestros esfuerzos a todas las iniciativas mencionadas
anteriormente y contribuimos con cantidades parciales como
co-financiadores de algunos de esos proyectos, junto con otras
asociaciones y entidades.

¢Qué no puede hacer DEBRA Espaiia?

Como podréis entender por las cifras de coste de un proyecto,
aln en sus fases tempranas, no nos es posible financiar la inves-
tigacion basica y clinica al completo.

En este contexto, la contribucion que podemos hacer desde la
Asociacion es muy limitada. Por este motivo priorizamos dedi-
car los recursos financieros a dar el apoyo directo a las familias
que lo necesitan hoy, a través de las trabajadoras sociales, psi-
cologas y enfermeras. Nuestro propésito cada ano es mantener
una reserva equivalente al presupuesto de funcionamiento de
nueve meses para garantizar la pervivencia de la Asociacion en
caso de tener un bache de recaudacion por cualquier motivo.
Nuestra intencién es dedicar el resto de los fondos a la investi-
gacion y a proyectos en marcha, ya que con nuestros recursos
de momento no podemos iniciar y financiar por completo un
proyecto.

{Como puedes ayudar a que sigamos siendo activos en investigacion?

¢ Participa en los cuestionarios que enviamos.
¢ Participa en la Asamblea General de Socios.

¢ Participa en ensayos clinicos siempre que
lo veas oportuno.

* Haznos todas las preguntas que estimes ne-
cesarias porque de esta forma se genera mas

conocimiento sobre lo que os preocupa y esto
a su vez da forma y determina qué y como se
investiga.

¢ Sigue apoyando todo lo que suponga un
avance en el conocimiento de la enfermedad.

° Promueve alguna iniciativa de recaudacion
para contribuir al trabajo de la Asociacion y a
la investigacion que financia.
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Ensayo clinico de terapia

celular sistémica

Durante el Encuentro Nacional de Familias Piel de Mariposa de 2017, la Dra. Maria José Esca-
mez expuso un ensayo realizado por el CIEMAT-UC3M-IISFJD' y el Hospital de La Paz para
el tratamiento de la EB distroéfica recesiva (EBDR) con células madre mesenquimales (MSCs)
llamado MesenSistemEB. Conocelo en el siguiente resumen.

Maria José Escamez Toledano, Investigadora de Enfermedades Raras de CIBERER

Se trata de un ensayo clinico financiado por el Instituto de Salud
Carlos lll, que se esta realizando en colaboracién entre los clini-
cos del departamento de Hematologia y Dermatologia del Hos-
pital La Paz y los investigadores basicos del Centro de Investiga-
cion Biomédica en Red de Enfermedades Raras (CIBERER) que
trabajan en el Centro de Investigaciones Energéticas, Medioam-
bientales y Tecnolégica (CIEMAT) y en la Universidad Carlos lll
de Madrid. También participan investigadores del Departamento
de Genética y Medicina Molecular del St John’s Institute of Der-
matology en Londres, dirigido por el Prof. John A. McGrath.

El ensayo, que esta liderado por el Dr. Radl de Lucas y la Dra.

Maria José Escamez, esta cofinanciado por la Asociacion DE-
BRA-PIEL DE MARIPOSA y la Asociacion de pacientes
Berritxuak.

Para obtener mas informacion sobre el ensayo se puede consul-
tar el nimero 47 de la Revista Estar Bien editada por DEBRA
(paginas 10-15) y Orphanet (www.orpha.net).

Objetivos de MesenSistem-EB

El fin dltimo del ensayo clinico es mejorar la calidad de
vida de los afectados con Epidermdlisis bullosa
distrofica recesiva, asi como evaluar de forma preliminar
la seguridad (efectos adversos) y la eficacia (mejora de la cica-
trizacion y de la fragilidad muco-cutanea) del tratamiento en un
total de 9 afectados.

{En qué consiste el ensayo
MesenSistem-EB?

El ensayo consiste en determinar el efecto de la adminis-
traciéon intravenosa de Células Madre Mesenqui-
males aisladas de la medula 6sea de un donante familiar (que
no tenga la enfermedad) para el tratamiento de la EB.

En base a estudios preclinicos y clinicos previos'?, pensamos
que las Células Madre Mesenquimales seran capaces de pro-
ducir niveles terapéuticos de C7 y factores estimuladores de

/ Figura |:Representacion esquemadtica de los pasos a seguir en el estudio MesenSistem-EB.

Seguridad

Seguridad (Eficacia Preliminar)

! Seleccién ! Produccién 1 Tratamiento | : Seguimiento :
1 1 1 1 I I
el e
Reclutamiento Dia 0 Dia +21 Dia +42 Dia +56 Dia +100 Dia +180 Dia +270 Dia +360
\D V2) (V3) (V4) (V5) (ve) v7) (v8) (V9)
Visita | Aspirado de MO
Firma del Consenti- del donante
miento informado hiploidéntico Visitas 2,3y 4

Pretratamiento
Tratamiento
Fotografias y

Muestras de sangre y
biopsia cutinea
Caracterizacion clinica

Obtencion y ampli-
acion BM-MSCs Visita 5

Fotografias y

y molecular cuestionarios cuestionarios
Seleccion de pacientes Muestras sangre Muestras sangre
(Criterios Biopsia cutanea

inclusion/exclusion)

Visita |

Seleccion donantes:
Genotipado HLA
Cultivo Mixto
Linfocitario

10 | estar bien | N°48

Visita 6
Fotografias y
cuestionarios
Muestras sangre

Visita 7
Fotografias y
cuestionarios
Muestras sangre
Bipsia cutanea

Visita 8 \

Fotografias y
cuestionarios
Muestras sangre

\
Visita 9

Fotografias y
cuestionarios
Muestras sangre
Biopsia cutanea

I. CIEMAT: Centro de Investigaciones Energéticas, Medioambientales y Tecnolcogicas; UC3M:
Universidad Carlos Ill de Madrid; lISFJD: Instituto de Investigacion Sanitaria de la Fundacién
Jiménez Diaz



la regeneracion de la piel y de las mucosas afectadas en las per
sonas con EB.

La duracion de MesenSistemEB sera de entre 10 meses y | afo,
y constara de 7 visitas que se llevaran a cabo en las instala-
ciones de la Unidad Central de Investigacion Clinica y Ensayos
Clinicos del Hospital La Paz (UCICEC) seguln el esquema de la
figura |. El tratamiento consiste en 3 infusiones ad-
ministradas cada 21 dias. Una vez seleccionada la persona
afectada y la donante que cumplan con los criterios de inclusion,
se tomara la biopsia de médula al donante familiar a partir de la
cual se produciran las Células Madre Mesenquimales (medica-
mento de terapia celular en investigacion).

Autorizacion de MesenSistem-EB

El procedimiento de autorizacion de un ensayo clinico es com-
plicado y requiere un protocolo complejo que incluya el dise-
no cientifico del estudio (antecedentes, hipotesis a comprobar,
objetivos) y unos procedimientos a seguir (criterios de incor-
poracion de pacientes, consentimiento informado, recoleccion
de datos, métodos de evaluacion de resultados, criterios de
publicacion de los mismos...). El dossier regulatorio que con-
tiene esta informacion ha sido evaluado por el Comité Etico
de Investigacion Clinica (CEIC) y por la Agencia Espanola del
Medicamento y Productos Sanitarios (AEMPS).

MesenSistem-EB ha sido aprobado por el Comité de
Etica de Investigacion Clinica del Hospital La Paz,

/ Figura 2. Criterios de inclusién y exclusion MesenSistem-EB.

Investigacion

lo que significa que cumple con las normas de buena practi-
ca clinica y administrativas requeridas para ser realizado. Esta-
mos pendientes de la autorizacion definitiva por la
Agencia del Medicamento. La revision realizada por el
Comité de Etica y por la Agencia asegura que existen indicios
suficientes para justificar el riesgo/beneficio asociado a la reali-
zacion del ensayo.

La importancia fundamental de los
criterios de inclusion y exclusion

Por definicion, un ensayo clinico es una evaluacién expe-
rimental de un medicamento en seres humanos
para evaluar su seguridad y eficacia. Por lo tanto, el diseno del
estudio debe maximizar la obtencion de resultados
fidedignos y concluyentes. Por este motivo los investiga-
dores, tras un examen exhaustivo de la literatura y en base a su
propia experiencia, establecen unos criterios de inclusién y de
exclusion. Para poder participar en el estudio el paciente, éste
tiene que cumplir con todos los criterios de inclusién y ninguno
de los de exclusion. El diseno del ensayo y el cumplimiento de
sus criterios van encaminados a que los resultados obtenidos
permitan sin lugar a dudas saber si el medicamen-
to en investigacion es seguro y funciona para una
determinada enfermedad. Ademas, dichos criterios es-
tan disefiados para, de forma tedrica y en base al conocimiento
existente, minimizar los riesgos y maximizar los beneficios. En
la figura 2 se encuentra una descripcion breve de los criterios
establecidos para participar en MesenSistem-EB.

MesenSistem-EB

Criterios de inclusion

|. Edad: 4-18 afios en el momento de la inclusion.

2. Prueba de embarazo negativa y uso de anticonceptivos.

3. Diagnéstico clinico, molecular y genético EBDR.

4. Disminucion de colageno 7 (>75%).

5. Puntuacién de gravedad >20 (Birmingham EB Severity Score).
6. Donante haploidéntico familiar.

7. Firma del consentimiento informado.

8. Acudir a todas las visitas y acatar todos los procedimientos.

Criterios de exclusion

I. No poder trasladarse al Hospital La Paz.

2. Haber recibido inmunoterapia (>| semana) o quimioterapia (8 dias).

3. Haber consumido medicamentos en investigacion 90 dias antes del tratamiento.

4. Alergia a los componentes del producto en investigacién o no poder tomar
antihistaminicos y/o corticoides.

5. Signos de infeccion sistémica activa en el momento de la inclusién.
6. Anormalidades bioquimicas (albumina, leucocitos, hemoglobina).
7. Antecedentes o signos de malignidad, incluyendo carcinoma epidermoide.

8. Anticuerpos circulantes anti-colageno neutralizantes, es decir, que tengan
anticuerpos que “ataquen” al colageno.

9. Adiccién al alcohol o abuso de drogas.

10. No firmar el consentimiento informado.
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Novedades potenciales aportadas Agradecimientos

por MesenSistem-EB Siempre gracias a las personas con EB y sus familias, por vues-
tro apoyo incondicional. Nuestro grupo quiere especialmente
agradecer a la Asociacion DEBRA-PIEL DE MARIPOSA la co-
financiacion del ensayo clinico (80.000 euros) y de la investiga-

la infusién intravenosa de Células Madre Mesenquimales a pa-  CiOn en diagnoéstico* mediante la contratacion de una genetista

Los dos ensayos clinicos previos??, uno de ellos liderado por el
Prof. McGrath participante en este estudio, han mostrado que

cientes con EBDR es segura y aporta beneficios clinicos que son ~ (33:000 euros). Su aportacion ha contribuido de forma sustan-
transitorios. Con MesenSistemEB pretendemos aportar mas cial a! dg§arrollo de ambas aCt'V'dadeS'As'mfsmo’ agradece':r ;}lla
datos de seguridad, pero también recabar informacion so- Asociacion, como parte dg D.E,BRA Internacional, la financiacion
bre si aumentar el nimero de células y emplear donantes fami- e un proyecto de investigacion liderado por el Dr. Larcher, un
liares haploidénticos son estrategias validas para optimizar investigador de nuestro equipo,y la subvencion para la elabora-
los beneficios terapéuticos observados en los ensayos  CiON de una guia clinica en la que participan la Dra. Del Rio y la
previos. En paralelo, y asociado al ensayo clinico, se realizara un ~ Dra. Escamez.

subestudio que nos permita identificar los mecanismos molecu-
lares mediante los cuales las MSCs ejercen su efecto terapéuti-
co que no esta completamente esclarecido.

Agradecer la colaboracién y dedicacion a los profesionales sani-
tarios de enfermeria, genetistas, dermatélogos, pediatras, ciruja-
nos y otras especialidades.

Este sub-estudio, cuyo Investigador Principal es Maria José Es- o
cdmez ha sido financiado recientemente por el CIBERER y el El grupo CIBERER-CIEMAT-UC3M-IISF|D esta principalmente
Instituto de Salud Carlos lll (ACCI-2017-04). financiado por los proyectos IC114/00363, SAF2013-43475-R y

GENEGRAFT HEALTH-F2-2011-261392, la Asociacion de Pa-
cientes Berritxuak, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA y DEBRA In-
ternational.
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Guias de Practicas Clinicas:
El valor del trabajo en red

Las “Guias de Practicas Clinicas” promovidas por DEBRA Internacional son herramientas
valiosas que sirven para mejorar el tratamiento clinico de los afectados de EB

Kattya Mayre-Chilton, Coordinadora de “Guias de Practica Clinica”, DEBRA Internacional.

DEBRA Internacional estd llevando a cabo una iniciativa
a largo plazo para desarrollar “Guias de Practica
Clinica” (GPC) para Epidermdlisis bullosa, con el objetivo de
mejorar el tratamiento clinico de las personas que viven con
la enfermedad. Aunque no es habitual que una organizacién de
pacientes dirija el desarrollo de este tipo de guias, en el caso de
una enfermedad rara como la EB, si no fuera por el impulso de
los pacientes no contariamos con esta informacion.

Desde DEBRA Internacional hemos maximizado el
valor de las redes de trabajo a través de la cola-
boraciéon con EB-CLINET Yy los diferentes DEBRAS
por todo el mundo. Tenemos mas de 250 voluntarios, de
los que 131 estan trabajando este ano en 10 de estas guias, re-
presentando a casi todos los continentes (Europa, America del
Norte y Sur;Asia y Australia). De estos voluntarios, 23 (18%) son
miembros de grupos expertos.

Es esencial que los propios afectados participen en
la elaboracidn de estas guias para aportar su vision sobre
los temas que mas les interesan y preocupan dando calidad al
proyecto porque son la voz de la comunidad de EB.

Para DEBRA Internacional es importante que el acceso a las
guias sea publico para asegurar que toda la comunidad de
EB pueda acceder a estos documentos sin ningln coste.

Guias Publicadas
Actualmente, tenemos cuatro guias publicadas:
* “Cuidado de heridas”
(revision publicada este afio 2017).
* “Dolor y Picor” (Pruritus)
* “Cuidado de la salud bucal”

* “Cancer de piel”

Todas ellas estan disponible en inglés en las paginas de DEBRA
Internacional y de EB-CLINET:

http://www.debra-international.org/clinical-guidelines/
complete-eb-guidelines.html

http://www.eb-clinet.org/guidelines-cpgs/complete-eb-gui-
delines.html

Guias en desarrollo

En estos momentos estamos trabajando en guias sobre las si-
guientes tematicas:

* Nutricion

* Terapia ocupacional

* Psicosocial

* Podologia

* Cirugia de manos y rehabilitacion terapéutica
* Fisioterapia

* Diagnostico de laboratorio

* Anemia

En proyecto

Actualmente necesitamos especialistas y afectados voluntarios
para desarrollar las siguientes guias:

» Salud de la mujer y parto
* La sexualidad

Una vez creadas las guias atraviesan las fases de difusion, im-
plementacion y uso;y estamos desarrollando dos versiones de
cada guia: para uso del paciente y para uso de la familia.

También hemos creado un protocolo para apoyar la traduccion
de las guias a los distintos idiomas. La Asociacion DEBRA -
PIEL DE MARIPOSA va a ser una de las primeras
en traducir la nueva revision de la guia del “Cuida-
do de heridas (2017)”.

DEBRA Internacional esta agradecida por el apoyo recibido por
parte de DEBRA en Espana por llevar a cabo estas traducciones,
y por la participacion en la nueva guia de ambito psicosocial,
terapia ocupacional y diagnéstico de laboratorio.

Tanto si eres afectado, como familiar, como profesional, puedes
participar en la elaboracion de las nuevas guias en
las que vamos a empezar a trabajar. Estamos buscando
voluntarios para la guia de “Salud de las mujeres y parto”, revi-
sion de la “Salud oral”, “Sexualidad”, “Anestesia y procedimien-
tos clinicos”, “Gastrostomia”, “Salud Osea”,“Cuidado ocular” y

“Cuidado renal”.

Para participar o ampliar informacién contacta con
Kattya.Mayre-Chilton@debra-international.org
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Un exitoso ensayo

abre nuevos horizontes

El Dr. Italiano Michele De Luca, y sus colaboradores, han conseguido reconstruir aproxima-
damente el 80% de la piel que recubre la superficie del cuerpo de un nino de siete anos con

Epidermdilisis bullosa juntural.

Traduccion de un articulo de DEBRA Reino Unido.

\
W

H Se inyecta en las células
un virus con

Fuente: Revista Nature /

una version funcional del gen

Piel dafiada *

Células extraidas

de la piel —jp

Un equipo de investigadores internacionales ha abierto un nue-
vo horizonte en la investigacion con un procedimiento pio-
nero de injerto de piel, reconstruyendo por com-
pleto la epidermis de un nifio que padece una forma
grave de EB juntural.

El investigador italiano, Michele De Luca, y colaboradores, han
reconstruido aproximadamente el 80% de la piel que re-
cubre la superficie del cuerpo de un nifio de siete
afos. La EB juntural estd causada por mutaciones (o errores)
en el codigo genético que crea la proteina laminina-332 y que
une las capas de la piel. Esta es la primera vez que se cubre una
superficie tan grande con injertos de piel genéticamente modi-
ficados.

En este ensayo experimental, las células de la piel fueron
extraidas de una zona del cuerpo del paciente sin ampollas
o heridas. Estas células se modificaron genéticamente
en el laboratorio para que contuviesen la forma corregida de
LAMB3, uno de los genes responsables de la creacion de la pro-
teina laminina-332. Las células de la piel corregidas fueron culti-
vadas, creando injertos que se trasplantaron al paciente
en tres fases. Pasados 2| meses del trasplante, la piel permane-
Cio6 resistente y no sufrio la aparicion de ampollas.

Otras investigaciones ya habian demostrado que se podia crear
una piel funcional a partir de células corregidas genéticamente,
pero a menor escala. Esta nueva investigacion confirma que la
piel trasplantada se mantiene gracias a grupos especificos de
células madre epidérmicas que son capaces de renovarse, tanto
en el laboratorio como en la piel de la persona, sin deterioro
aparente.
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Las células corregidas se utilizan | | /
para crear liminas de piel
que luego se van a injertar

— i

Tal y como ha declarado el Presidente de DEBRA
International, Mike Jaega: “Este es sin duda un en-
sayo increiblemente interesante y un paso adelante
que ha tenido resultados notables. Desde que se hizo publica
la noticia, ha habido un gran interés y concienciacién sobre la
EB. Como persona con EB, creo hay que tener en cuenta
que este ensayo se ha realizado en un paciente con
EB juntural y que el joven tuvo que someterse a varias ope-
raciones. Los resultados de este ensayo suponen un gran avance
para aquellos que sufren EB juntural, pero eso no significa
que automaticamente se vaya a transferir a otros
tipos y subtipos de EB.

Necesitamos seguir apoyando la investigacion para explorar si
esta técnica puede ayudar a personas con otros tipos de EB.
Lo fantastico es que los resultados son un paso en la direccion
correcta; un paso monumental para encontrar tratamientos via-
bles para EB en todo el mundo.

Es un momento muy emocionante para la investigacion, pero
debemos mantener los pies en la Tierra mientras seguimos in-
tentando llegar a la Luna.

Los ensayos de terapia génica y celular, e incluso las innovadoras
ideas con las que crean nuevos apositos y aparatos para ayudar
a las personas con EB, son importantes. Ninguna de estas in-
vestigaciones que mejoraran las vidas de las personas que viven
con EB podria existir sin vuestro increible apoyo. Es un mo-
mento emocionante en la investigacion, por lo que
necesitamos mas ayuda que nunca. Sigamos luchando y, por fa-
vor, seguid apoyandonos porque juntos marcamos la diferencia”.



Preguntas frecuentes

¢Como ha surgido este ensayo clinico?

El tipo de tratamiento que se ha probado con este ensayo clini-
co forma parte de una de las lineas de investigacion con injertos
geneticamente modificados llevadas a cabo en varios puntos del
mundo.

En este caso, el ensayo clinco ha sido fruto de la colaboracién
entre investigadores italianos, austriacos y alemanes, y ha con-
tado con financiacion de la red internacional de DEBRAs y con
su respaldo.

¢;Cudndo estara disponible este tratamiento
para mi?

El objetivo de este ensayo clinico piloto, asi como de otros en-
sayos similares que se estan llevando a cabo a nivel internacio-
nal, es comprobar la seguridad y eficacia de un tratamiento en
concreto.

Los resultados del ensayo clinico de Alemania han demostrado
la eficacia y seguridad del tratamiento en un solo paciente y
ahora se deben hacer las comprobaciones necesarias en mas
pacientes. Una vez hayan finalizado todas estas pruebas, el tra-
tamiento estara disponible y cada pais tendra que valorar si lo
proporciona desde su Sistema Nacional de Salud.

:Se puede aplicar a otros tipos de
Epidermdlisis bullosa?

Aunque este ensayo se hizo en EB juntural, esperamos que el
aprendizaje obtenido con esta experiencia piloto permita a los
equipos de investigacion replicarlo y adaptarlo a todos los tipos
de EB. Sin embargo, se necesitara tiempo para deteminar si se
puede trasladar a otros tipos de EB, ya que éstos estan causados
por distintos tipos de mutaciones en genes diferentes.

:Se va a centrar ahora toda la investigacion en
los casos mads severos?

No. Desde DEBRA Internacional se va a seguir investigando so-
bre todos los tipos de EB, en busca, por una parte, de tratamien-
tos dirigidos a mejorar la calidad de vida diaria (como el picor, la
cicatrizacion de heridas, etc), y por otra, en busca de tratamien-
tos que proporcionen una cura para los distintos tipos de EB.

¢Esto es una cura?

No se puede considerar una cura porque al tratarse de una en-
fermedad genética, la persona afectada sigue teniendo la muta-
cion en muchas de sus células, pero si es un tratamiento que, en
este caso en concreto, ha logrado evitar la manifestacion de los
sintomas de la EB. Ademas, supone un gran avance en el cono-
cimiento cientifico y en posibles tratamientos de la enfermedad.

¢Cudnto ha costado el ensayo clinico piloto?

Los ensayos clinicos, normalmente tienen un coste de aproxi-
madamente 1.000.000 de euros. Este en particular se estima que
ha costado varios millones de euros.

Investigacion

Si el ensayo ha sido exitoso, ;por qué necesitamos
seguir financiando mads ensayos de este tipo antes
de poner este a disposicion de los afectados?

Antes de que un tratamiento se pueda poner a disposicion de
los afectados, los ensayos clinicos deben involucrar a un nimero
minimo de pacientes y superar muchas pruebas para poder de-
mostrar su eficacia y seguridad. El ensayo clinico piloto llevado a
cabo en Alemania se encuentra en esta etapa de pruebas.

¢Por qué este ensayo es diferente de otros tipos
de ensayos que utilizan injertos de piel?

Existen muchos ensayos clinicos a nivel internacional que ex-
perimentan con injertos de piel, algunos por ejemplo para per-
sonas que han sufrido quemaduras, otros para personas con
una enfermedad genética, etc. En el caso de una enfermedad
genética, una de las lineas de investigacion con injertos de piel
incluye extraer células del afectado, corregir genéticamente en
el laboratorio el gen de las células con la mutacién, para poste-
riormente cultivarlas e injertarlas sobre el paciente.

El éxito de este tipo de injertos depende, por una parte, de po-
der corregir la mutacion del gen. Por otra, y sabiendo que la piel
se regenera de forma periédica, de que el injerto persista en el
lugar trasplantado y no sea remplazado por la piel del afectado
que contiene el gen mutado.

Si lo comparamos con otros ensayos de injertos
de piel, ;por qué este ensayo en concreto ha te-
nido éxito?

Segln nos informo el investigador principal del estudio en el re-
ciente Congreso de investigacion organizado por DEBRA Inter-
nacional, y al que asistimos en septiembre de 2017, el éxito de
este ensayo radica en que el injerto de piel contiene unas células
llamadas holoclones. Estas células tienen mayor poder de reno-
vacion que las células del paciente que contienen la mutacion, y
por lo tanto persisten en el lugar del trasplante.

Si estoy interesado en participar o en que mi
hijo/a participe en un ensayo clinico en Espana,
Jquée tengo que hacer?

Para formar parte de cualquier ensayo clinico, el primer paso es
hablar con tu médico de referencia. El/ella te podra proporcio-
nar informacion sobre los ensayos que se estan llevando a cabo
y evaluar si cumples con los criterios de inclusion (requisitos
que se establecen antes de poner en marcha un ensayo, que
definen quiénes pueden participar y que pueden incluir variables
como edad, tipo de EB, complicaciones, pais o lugar de residen-
cia, y un largo etcétera).
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Preguntas frecuentes
en enfermeria

La Piel de Mariposa, como enfermedad de baja prevalencia, suscita muchas dudas. Gracias a todos
estos anos de trabajo, nuestras enfermeras han conseguido recopilar las mas comunes.

Nati Romero Haro y Esther Dominguez Pérez, enfermeras DEBRA-PIEL DE MARIPOSA.

La disfagia, dificultad o imposibilidad de tragar, es una complica-
cién que esta descrita en todos los tipos de Epidermdlisis bullo-
sa, aunque es mas frecuente en la EB distrofica recesiva inversa
(100% de las personas afectadas), en la EB distrofica recesiva se-
vera Generalizada (93,62% de las personas afectadas) y en la EB
juntural severa generalizada (32,56% de las personas afectadas).

Cuando nos referimos a atragantamiento en EB, no nos
referimos al atragantamiento comun que ocurre cuando algln
alimento en lugar de ir por la via digestiva pasa por error a la
via aérea, provocando dificultades respiratorias, sino que con
atragantamiento en EB nos estamos refiriendo realmente a la
dificultad de tragar (disfagia) ciertos alimentos o incluso
a la imposibilidad de tragar cualquier cosa, a veces hasta la pro-
pia saliva. La duracién de esta imposibilidad puede prolongarse
de unos pocos minutos u horas a incluso varios dias o semanas.

Esta dificultad al tragar esta provocada por lo que se conoce
como atresia o estenosis esofagica. El eséfago es un tubo
muscular que transporta los liquidos y la comida desde la boca
hacia el estdbmago.

Dientes

Lengua

Glandulas

: Esofago
salivales

Higado Estomago
Vesicula ]
biliar p———o Pancreas
Duodeno —="" y
-— ‘eyuno
Colon === =g |
transverso pry— (int. delgado)
Colon lleon
ascendente (int, delgado)
Intestino Colon
ciego ™ descendente
Apéndice — Recto
vermiforme

En pacientes con EB, a menudo se produce algun tipo
de trauma en el es6fago comiendo y deglutiendo alimen-
tos solidos. Este pequeno trauma da lugar a la formaciéon de
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ampollas (al igual que ocurre en el resto del cuerpo) que se con-
vierten en heridas/Ulceras, dejando una cicatriz tras la completa
cicatrizacion de las mismas. La repeticion de este proce-
s0 a lo largo del tiempo puede dar lugar a esa estenosis
esofagica o estrechamiento de la estructura del es6-
fago. Dicha estenosis esofagica puede causar que porciones de
comida se atasquen en el esofago, ya que no hay espacio sufi-
ciente para su paso, dando lugar al mencionado atragantamiento.

Atresia
esofagica

El atragantamiento en EB puede acompaiiarse en
ocasiones de la expulsion de pequenas cantidades de
sangre junto con la saliva e incluso de algunos restos de mu-
cosa (piel del esofago) debido al traumatismo ocurrido en la
garganta. Esto es algo normal y habitual en el proceso
de atragantamiento, por lo que no debemos alarmarnos en ex-
ceso, simplemente debemos estar atentos a que el sangrado no
sea excesivo, tanto en cantidad como en tiempo. Este episodio
puede ocurrir de forma esporadica sin que exista un traumatis-
mo previo, ya que de forma espontanea puede aparecer alguna
ampolla que desencadene el suceso.

Posteriormente al atragantamiento debemos controlar
que la persona pueda mantener una buena hidra-
tacion y alimentacién, en muchas ocasiones esto no es
posible debido al dolor que causa la herida que se ha producido.
En este caso, debemos llevar a cabo una serie de medidas
para cicatrizar la herida cuanto antes y restablecer
la alimentacion oral habitual de forma rapida. Mientras se
restablece la alimentacion habitual debemos hacer el
aporte de los alimentos a través de la gastrosto-
mia, en caso de que la persona no tenga gastrostomia y siem-
pre que la imposibilidad de hidratarse y alimentarse se manten-
ga por un dia o mas, debemos acudir a nuestro médico para



valorar la necesidad de aportar suero en vena y mantener el
cuerpo hidratado.

Para permitir nuevamente el paso de alimentos
existen diferentes alternativas, por un lado tenemos
la posibilidad de utilizar medidas “naturales” que van a ayudar
la cicatrizacion de la mucosa esofagica, asi como a mejorar los
sintomas. Por otro lado, tenemos medicaciéon para poder
aliviar la inflamacion y el dolor. Por ultimo, existe trata-
miento quirudrgico para los casos mas complejos de
estenosis esofagica y atragantamientos reiterados en el tiempo.

* En cuanto a las medidas “naturales” que podemos
utilizar si la inflamacion y el dolor no son muy acusados es-
tan: la ingesta de ampollas de aloe vera natural y
la utilizacion de bebidas gaseosas. El aloe vera tiene
un gran poder cicatrizante y capacidad de regeneracion de
la mucosa y, al mismo tiempo, ayuda a mejorar el transito in-
testinal. Se recomienda tomar una ampolla al dia, preferible-
mente por la mafana. Se puede tomar directamente, diluida
en medio vaso (100ml) de agua, zumo de frutas o té para
disimular el sabor amargo del aloe vera. Es una opcién que
también podemos seguir tras el tratamiento farmacolégico
como medida complementaria o incluso de forma rutinaria,
aunque la mucosa oral o esofagica no esté dafnada, para man-
tenerla en unas mejores condiciones de hidratacion.

Otra alternativa que se recomienda para disminuir la dificul-
tad al tragar es hacer gargaras con bebidas gaseo-
sas puesto que el gas va a ayudar a que se abra la parte alta
del eséfago. De esta forma se empezaran a tolerar pequefias
cantidades de liquidos de forma precoz. Una vez que se ha-
gan las gargaras la bebida puede expulsarse sin necesidad
de tragarla si no es posible. Esta medida se recomienda en
adultos y ninos que sean capaces de controlar el liquido sin
riesgo de que se pueda producir una aspiracion (paso del
liquido a la via respiratoria).

Bienestar

* En cuanto a la medicacion, si la dificultad para tra-
gar es grande y el dolor muy acusado, se puede valorar
la opcion de poner un tratamiento puntual con
corticoides para aliviar de forma rapida la inflamacion y
con ello el dolor. Este tratamiento siempre debe ser pautado
por un médico, por lo que recomendamos acudir al pediatra,
meédico de cabecera o especialista de referencia para valorar
el estado de la persona e indicar el tratamiento que mas se
ajuste al caso.

Otra opciodn, si la inflamaciéon y el dolor no son tan acu-
sados, es la utilizacion de antiinflamatorios y anal-
gésicos como pueden ser ibuprofeno y/o paracetamol. Del
mismo modo, se recomienda acudir al médico para que se
haga una valoracion de la pauta mas adecuada.

El proceso de atragantamiento es algo que puede ocurrir de
forma esporadica (una vez al afo, cada 6 meses) o quizas de
forma mas frecuente (una vez al mes). En este dltimo caso, y
siempre que la alimentacion, el crecimiento, la cicatrizacion de
heridas se vean afectados, debemos contemplar la necesidad de
ir al médico digestivo para realizar una valoracién completa y
estudiar la posibilidad de hacer alguna prueba (transito diges-
tivo) para conocer el estado de la estenosis esofagica v, si es
necesario, realizar un tratamiento quirirgico mediante una di-
latacion esofagica.

Podriamos definir las heridas de dificil acceso como aquellas heri-
das que surgen en diferentes zonas del cuerpo en las
que nos es complicado poder realizar un tratamien-
to completo debido a la localizacion. Por tanto, hay ciertos
pasos del procedimiento de cura, como la colocacién de apositos
o el vendaje, que quizas no vamos a poder realizar. Un
ejemplo de estas heridas: las que aparecen en zonas como oreja,
labio, cuero cabelludo o fosas nasales, entre otras.Ahora vamos a
explicar algunos trucos y diferentes opciones de tra-
tamiento segun la localizacién de estas heridas.

Es muy importante hacer revisiones periodicas del
cuero cabelludo en busca de pequenas heridas, costras o
cualquier indicio de lesion antes de que estas sean mas eviden-
tes y, por tanto, su tratamiento sea mas complejo que cuando las
observamos en un estado mas primario.

Cuando tenemos alguna costra seca en el cuero cabe-
lludo, se recomienda la aplicacion de vaselina y/o
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Prontosan® gel para reblandecerlas y permitir que poco a
poco se vayan eliminando para poder ver que tenemos debajo
de esa costra. Si debajo de la costra encontramos el cuero cabe-
lludo en condiciones normales, debemos seguir nuestra rutina
habitual de higiene. Si por el contrario lo que nos encontra-
mos es una herida, o bien la herida aparece en otro lugar
del cuero cabelludo, debemos hacer una buena higiene
y limpieza diaria. Para ello se recomienda el lavado de ca-
beza habitual con el champu de eleccion el dia que toque lavado
de cabeza y el resto de dias una limpieza Unicamente de la zona
dafiada con suero fisiologico. Posteriormente, es muy impor-
tante intentar retirar el pelo de la zona y secarlo
todo bien para que no se quede humedad de forma

constante.

Una vez realizados estos dos pa-
sos podemos aplicar algin
producto cicatrizante como:
Prontosan® gel, Cicactiv®,
RYM® Cicatrizante, etc. Si
las heridas no cierran en un perio-
do de tiempo relativamente corto
(3 o 4 semanas) es aconseja-
ble acudir a nuestro der-
matodlogo para que haga una
valoracion de la zona y nos pueda
/ recomendar otros productos bajo
prescripcion médica, como poma-
das antibioticas y/o productos a base de corticoides. Como el
uso de apositos en esta zona se ve dificultado por el cabello,
es recomendable renovar el producto cicatrizante
cada 12/24 horas.

Cuando la herida en el cuero cabelludo es grande
e implica una gran parte de la cabeza y ademas existe alopecia
(calvicie) en la zona, debemos tener una consideracién es-
pecial y cuidar esa herida con el proceso habitual de
cura que seguimos en el resto de las heridas del cuerpo.
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Empezaremos con la
limpieza y desinfeccion
aplicando el producto
cicatrizante de eleccion
(de la misma forma que hemos
explicado anteriormente) ',
posteriormente coloca-
remos un apoésito que ma-
neje bien la humedad, que con-
trole el exudado que pueda
tener la herida, que actue fren-
te a la infeccion, etc. Una vez colocado el apésito, a ser posible,
y si la cantidad de exudado lo permite, optaremos por espumas
finas para una mejor adaptacion. Debemos vendar para que
el apésito se mantenga en su sitio, para ello podemos
utilizar un vendaje tubular a modo de “gorro”.

Encima del vendaje tubular podemos colocar cualquier prenda
que nos apetezca como un pafuelo, un gorrito...para ir a la
moda y en invierno calentitos.

Es importante controlar estas heridas, igual que las del resto
del cuerpo, y si no cicatrizan por un periodo de tiempo de
entre 3 o 4 semanas, debemos acudir a nuestro dermatélogo
para que nos realicen cultivo y biopsia, si es necesario. O bien
que nos proporcionen otros productos de cura adicionales,
como antibidticos tépicos o sistémicos, entre otros. Ademas,
podéis llamar a la Asociacién y hablar con las enfermeras para
poder informar sobre vuestro caso, valorar la herida y el tra-
tamiento realizado hasta el momento para asi estudiar la po-
sibilidad de hacer un cambio en la pauta de curas que reactive
la cicatrizacion.

Cuando nos encontramos con heridas en el pabellon auricular
(oreja) es muy importante manejarlas de la manera mas completa.
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Al igual que cualquier otra herida del resto del cuerpo, es ne-
cesario que hagamos una buena limpieza. Se puede hacer en
el mismo momento del bafo o bien después con unas gasitas
empapadas en suero fisiologico. Tras la limpieza debemos
secar bien y eliminar cualquier resto que pueda haber
de exudado, pellejitos, etc. Para ello, podemos ayudarnos
de unas tijeras pequenas con la punta redondeada
y/o0 unas pinzas, si la herida esta en una zona accesible. Otra
opcidn, si la herida esta en el conducto auditivo, es ayudarnos
de forma muy cuidadosa con un bastoncillo de oidos para
intentar sacar cualquier resto que pueda haber. Una vez retira-
dos los restos no (tiles aplicaremos algin producto ci-
catrizante como Prontosan® gel, Cicactiv®, RYM®
Cicatrizante, etc. Del mismo modo, podemos aplicar la
crema poniendo un poco en la punta algodonada del baston-
cillo de oidos para llegar de forma mas facil. Se recomienda mu-
cho cuidado al realizar este proceso.

/

Posteriormente, y de-
pendiendo de la localizacién
exacta de la herida, quizas
podamos poner algin aposito
para mantener las condiciones
mas adecuadas de humedad y
proteger la herida de microor-
ganismos. Se recomienda co-
locar algun apésito de
espuma fina que nos per-
mita una mejor adaptacion a la zona y posteriormente fijarlo
con esparadrapo de silicona tipo Mepitac®. Si no lo
podemos fijar con Mepitac® y es necesario la colocacion de
apositos porque existe una gran cantidad de exudado, podemos
optar por colocar el apésito y fijarlo con una malla tubular.
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Si no es posible colocar ninglin apdsito porque la herida esta
en la parte interna del pabellén auricular, es recomendable ha-
cer el procedimiento de cura cada 12/24 horas para mantener
la herida en las mejores condiciones posibles y favorecer asi
su cicatrizacion. Al igual que con el resto de heridas, si vemos
estancamiento en la cicatrizacion, es importante consultar con
nuestra enfermera o médico de referencia.

Cuando nos encontramos con heridas en la cara, es muy im-
portante, como en todas, hacer una buena limpieza de la misma
con el producto que utilicemos habitualmente. Posteriormente,
podemos aplicar algun producto cicatrizante como
Prontosan® gel, Cicactiv®, RYM® Cicatrizante, Ci-
calfate® Crema Reparadora, etc. Tras la aplicacion hay
que colocar algin apédsito de espuma fina que nos per-
mita una mejor adaptacion y fijarlo con esparadrapo de
silicona si es necesario. Si la herida esta en una zona de la cara
en la que la colocacién de apésitos es dificil, debemos estar
atentos a hacer una limpieza de la herida y aplicar la crema ele-
gida cada 12 horas para mantenerla bien protegida.

..
/

En estos casos, es muy necesario poner vaselina y/o
Prontosan® gel en la costra para intentar retirarla lo an-
tes posible. Una vez que la costra va desapareciendo, debemos
tratar de forma adecuada la piel que aparezca. En el caso de que
sea piel integra, podemos utilizar Acidos Grasos Hipe-
rOxigenados (AGHO) para fortalecer la zona. Si por
el contrario nos encontramos herida bajo la costra, debemos
utilizar algiin producto cicatrizante como los descritos anterior-
mente y repetir el proceso cada 12 horas.

Si la herida nos la en-
contramos en las fosas
nasales, debemos te-
ner especial precaucion
para que no se formen
costras que impidan a la per-
sona una respiracion adecuada,
ya que esto es muy frecuente
en algunos tipos de EB, sobre
todo en la EB juntural.

Cuando la herida esta en el labio, debemos intentar
mantener los labios secos, ademas debemos tener espe-
cial precaucion con poner productos que no sean toxicos si se
ingiere en pequenas cantidades, ya que dada la proximidad a la
lengua y la boca hay riesgo de que dichos productos puedan ser
absorbidos.
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Existen productos que
se pueden usar tanto
dentro de la boca como en
los labios para ayudar a la ci-
catrizacion de las lesiones sin
riesgo alguno si son ingeridos.
Algunos de estos produc-
tos son: Aftex® (existen
presentaciones  pediatricas),
Aloclair PLUS® y Vea®
Oris. Cuando las heridas es-
tén cicatrizadas, es importante
utilizar protectores o balsa-
mos labiales para mantenerlos
hidratados.

Foto: Herida en labio /

Heridas en el cuello

Siguiendo las mismas indicaciones dadas para el resto de he-
ridas, es importante hacer una buena limpieza y poste-
riormente aplicar algun producto cicatrizante de los
ya mencionados. Después es fundamental tapar la herida con el
aposito adecuado para la herida, en funcion de sus caracteristi-
cas (profundidad, cantidad de exudado, signos de infeccion, etc.).

>> Para ampliar mas informacién sobre como elegir el apdsito
mas adecuado podéis ver el articulo “Heridas en EB: Eleccion
de apositos” de la revista Estar Bien N° 42.

Una vez colocado el apésito, podemos utilizar espara-
drapo de silicona para fijar, una malla tubular a modo de

cuello o una camiseta con cuello alto.

Foto: Camiseta cuello /

=
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Heridas en la zona perianal

Las heridas en la zona del perianal son heridas dificiles de
manejar, dada la localizacién. Es una zona con continua expo-
sicion a alta carga microbioldgica, por lo que es fundamen-
tal hacer una buena limpieza tras cada miccion y
deposicion, sobre todo en el caso de nifios pequefios que
utilicen pafnal. Asi mantendremos la zona lo mas limpia posible.

Foto: Herida Glteo /

Cada vez que realicemos la limpieza debemos vol-
ver a poner el producto cicatrizante de eleccion para
que empiece de nuevo a hacer su funcion. Tras esto, intenta-
remos colocar el apésito elegido y fijarlo con esparadrapo de
silicona y/o una malla tubular, también nos puede ayudar en es-
tos casos la ropa interior. Es muy importante utilizar de
forma rutinaria cremas pafal o cremas barrera en nifios
con panal para evitar, en la medida de lo posible, la aparicion de
lesiones por humedad excesiva.

El pie y sus cuidados

Son frecuentes las diversas preguntas que recibimos sobre una
de las partes mas importantes del cuerpo, nuestros pies. Estos
proporcionan la base que carga todo el peso corporal y es a
partir de ellos donde la postura comienza y se transmite a las
otras partes del cuerpo. Por eso, es muy importante conocer las
complicaciones, asi como el tratamiento mas adecuado, como
los cuidados diarios a tener en cuenta.

Normalmente, es la planta del pie la que se ve frecuen-
temente afectada por la formacion de ampollas, causadas
principalmente, por la friccion que se produce al caminar, al es-
tar de pie, en contacto con el suelo y con el calzado. Es cierto
que muchas otras veces aparecen por causas ambientales, como
pueden ser los cambios de temperatura, coincidiendo normal-



mente con un aumento de calor. De una u otra manera, segu-
ramente provoque dolor al caminar, el cual va a conducir a una
carga desigual del peso corporal, ya sea sobre la parte lateral del
pie, sobre las puntas de los pies o sobre los talones. Esto tie-
ne un efecto significativo en la marcha y en la pos-
tura de la persona. Pudiendo llegar a desembocar
en el desarrollo de una mala posicion del esquele-
to del pie y un desequilibrio en la coordinacion de
sus musculos. Estos patrones de movimiento inadecuados
pueden conducir ademas a otras complicaciones, tales como la
aparicion de mas ampollas, hiperqueratosis (durezas), helomas
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Otra de las complicaciones que aparecen en Epidermolisis
bullosa es la hiperhidrosis (sudoracién excesiva del pie) y
xerosis (sequedad excesiva de la piel del pie). En la EB distro-
fica también es comun la aparicion de adherencias (pseudosin-
dactilia).

A continuacion, os presentamos un cuadro que resume
algunas de las complicaciones mas habituales ante-
riormente citadas y explicamos brevemente los consejos y
tratamientos que suelen sugerir los especialistas: podélogos,
terapeutas ocupacionales y dermatodlogos, entre otros.

(durezas redondas que crecen hacia dentro y que estan recu-
biertas de callosidad) y complicaciones secundarias, como dolor,

. . EBS: Epidermdlisis bullosa simple
contracturas del tobillo, de rodilla o en la cadera. p P

EBJ: Epidermdlisis bullosa juntural
EBD: Epidermdlisis bullosa distréfica

Especialistas

Tipos de Complicaciones

Tratamientos y Sugerencias

Ampollas y Heridas EBS,EBJ, |+ Bafios de agua tibia y sal, puncién y drenaje de las ampollas. Enfermeras y Dermatdlogos
EBD Curar las heridas con apdsitos apropiados (consultar Enfermeras
DEBRA).

Utilizar plantillas antifriccion que en épocas de calor podéis meter-

las en el congelador.

Hiperqueratosis: durezas o callosidades EBS,EBJ, | * Tratamiento podoldgico de hiperqueratosis y helomas: Poddlogos

debidas a un exceso de apoyo o sobrecarga EBD a) Deslaminizado de la capa superficial de la piel mediante bistur.
b) Enucleacién (extraccién) de los helomas también mediante
Helomas, similar a hiperqueratosis con un ntcleo bisturf.
central, debidos a una presién intermitente sobre * Plan de tratamiento definitivo para hiperqueratosis y helomas:
un punto éseo. Son profundos y dolorosos.  Confeccionar un soporte plantar (plantilla) a medida a partir del
estudio de las pedigrafias (registro de la huella plantar), del estudio
de la marcha y de la morfologfa del pie.
Xerosis: sequedad excesiva EBD * Hidratarse los pies todos los dias con cremas de alta Poddlogos y Enfermeras
principal- concentracién en urea.
mente * Deslaminar la capa superficial de la piel con bisturf.
Hiperhidrosis: sudoracién excesiva del pie EBS,EBJ, =+ Utilizar Spray como Magicool para reducir la sudoracién. Dermatdlogos
EBD « Las inyecciones de Botox reducen notablemente la aparicién de

ampollas y callosidades. Son terapias que se deben repetir para
mantener la efectividad. EI Dr. Radl de Lucas estd tratando asf a
varios pacientes en el Hospital La Paz.

Marcha inadecuada, para evitar pi- EBS,EBJ, | * Consultar con los especialistas ejercicios para mejorar la postura Terapeutas ocupacionales y Fisioterapeutas

sar con zonas dolorosas del pie. EBD corporal y la marcha.
Unias distroficas: uias engrosadas EBS * Realizar cuidados habituales de las ufias y revisiones podoldgicas. Poddlogos
Severa,
EBJ,EBD
Anoniquia: ausencia de ufia, puede ser total EBD * No conocemos ningtin tratamiento. Consulta con tu dermatdlogo
(todas las ufias) o parcial (falta sélo alguna) principal-
mente
Onicogrifosis: ufias engrosadas EBJ * Realizar cuidados habituales de las ufias y revisiones podoldgicas Poddlogos
en forma de cuerno principal-
mente
Sindactilia: fusion de algunos dedos entre si. EBD * No es comun tratar la pseudosindactilia de los pies en EB distré- Enfermeras, Poddlogos, Terapeutas ocupaciona-
principal- fica, pero existen publicaciones que hablan de prétesis de silicona les y Cirujanos.
mente a medida; medidas preventivas como los vendajes interdigitales

e incluso en algunos casos cirugla reparadora para liberar las
adherencias.
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Adherencia | er dedo, herida. / Anoniquia, ampollas. /

Hiperqueratosis / Hiperqueratosis, ampollas puncionadas. /

Udas distréficas | Uias distréficas, ampolla interdigital [
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Aprovechamos la ocasion para recordaros las medidas basicas
de cuidados de los pies y algunos consejos a la hora de buscar
calzado.

Consejos y sugerencias
para el Cuidado de los Pies

e Revisar y curar las heridas todos los dias o en dias
alternos.

»  Evitar los banos prolongados porque se reblandece
demasiado la piel.

e Secar los pies cuidadosamente, evitando la friccion,
y prestando atencion en los espacios que separan
unos dedos de otros.

*  El corte de la uhas debera hacerse después del lava-
do, procurando cortarlas rectas. Nunca redondea-
das.

* Hidratarse los pies todos los dias con crema con
alta concentracion en urea.

*  No eliminar hiperqueratosis (durezas) u otras lesio-
nes de los pies con medicamentos u otros remedios
caseros e instrumentos inapropiados como los calli-
cidas o los productos queratoliticos.

e Evitar andar descalzos.

*  Revisiones podolégicas cada 2-3 meses (en funcion
del tipo de lesiones).

Recomendaciones
para el calzado

e Evitar un calzado con costuras.
*  Mejor con pala ancha.
*  No abusar de calzado deportivo.

e Usar un calzado con velcro que permita ajustarlo a
nuestro pie.

*  Preferiblemente que el material del que esta fabri-
cado sea piel y con suela de goma para evitar des-
lizamientos.

*  No usar calcetines de fibra sintéticos ni muy ajusta-
dos, mejor usarlos de algodon.

* El calzado se compra por la tarde.

Bienestar

Os animamos a que nos consultéis cualquier tipo de duda en
relacion a este tema. En muchas ocasiones os aconsejaremos
acudir a un especialista.

Si vuestro especialista no tiene experiencia con la
enfermedad, ofrecedle nuestros datos de contacto.
Podremos asesorarle en dos aspectos fundamentalmente:

* Ofreciéndole bibliografia especifica de la enfer-
medad y del tipo de EB que tengas, asi como explicandole
las “adaptaciones” que seran necesarias teniendo en cuenta
la fragilidad de la piel.

« Comentarle la existencia de otros profesiona-
les con experiencia en esta enfermedad, tanto de Espa-
na, como del Extranjero.

Para cualquier duda puedes contactar con nuestras
enfermeras en enfermera@debra.es o llamando al
952 816 434/ 691 543 535/ 687 736 370

Bibliografia
https://www.primfarma.es/producto/malla-tubular-elastica-viadolfix/alone-testa2/
https://www.salunatur.com/inicio/3490-venda-tubular-malla-elastofix-s-n2-
I-ud-4042810000000.html

Libro: Vivir con Epidermdlisis Bullosa (EB). Etiologfa, diagndsticos, asistencia interdisciplinar y
tratamiento. Jo-David Fine, Helmut Hintner.

Articulo:"Estenosis esofégica en pacientes con EB” Revista Estar Bien N° 37 Natividad Romero
y Esther Dominguez

http://parafarmaciadescuento.es/es/complementos-nutricionales/8 | 2-sistema-alfa-aloe-vera-
maxima-fuerza-20-ampollas.html

"Terapia Ocupacional en la Epidermolisis Bullosa: Una intervencién holistica de la infancia a la
adultez”” Hedwig Weiss and Florian Prinz, Clinica Universitaria de Medicina Fisica y Rehabilita-
cién Hospital Estatal de Salzburgo, Salzburgo, Austria.

"Podologia en EB”, Montserrat Alcahuz Grifidn, Poddloga (Articulo revista Estar Bien N° 30)
""Cuidados de los Pies”, Documentos DEBRA Espafia.

"Cémo elegir el calzado ideal” Montserrat Alcahuz Grifidn, Poddloga y Profesora de la Univer-
sidad de Valencia de Podologfa. (Articulo revista Estar Bien N°40)

"“Botulinum toxin in the treatment of sweat-worsened foot problems in patients with epider-
molysis bullosa and pachyonychia congénita”, C. Swartlinga,d, M. Karlgvista,c, K. Hymneliusa,d, J.
Weisb, A.Vahlquista (British Journal of Dermatology)
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Todas las personas nacemos con una necesidad basica de contacto fisico y
emocional, necesitamos amar y ser amadas. Hablar de sexualidad significa hablar,
fundamentalmente, de afectos y vivencias Unicas para cada persona, sin rangos ni

jerarquias personales.
Nora Garcia Garcia, Psicdloga, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

La sexualidad forma parte del ser humano. Hablar
de sexualidad significa hablar de todas las edades,
desde la infancia a la madurez; de cualquier orien-
tacion sexual, de todas las identidades, incluidas
las personas transexuales; de discapacidades, sean
fisicas o psiquicas; de diferentes culturas y proce-
dencias, urbana o rural etc. Asi pues, la sexualidad
es diversidad (Infante,Ana. 2009).

Sin embargo, en muchas ocasiones la sexualidad se convierte en
silencios, y mas ain cuando hablamos de sexualidad y enferme-
dades de baja prevalencia como la Epidermdlisis bullosa (EB), lo
que provoca que algunas personas con EB tiendan a ais-
larse al percibir los miedos, el rechazo y la negacion
de su sexualidad.

Podriamos definir la sexualidad, en el sentido mas amplio,
como una forma de comunicacion humana y como
una fuente de salud, placer y afectividad. Educar y
atender la sexualidad es algo mas que explicar la reproduccion,
es ayudar y favorecer al desarrollo y crecimiento global de la
persona, es decir, es tener en cuenta todos sus aspectos: fisico,
emocional, social y afectivo.

Atender, educar y prestar apoyos a la sexualidad en
las personas con EB es una cuestion de derechos, es sa-
tisfacer ciertas necesidades basicas como el deseo de contacto,
intimidad, expresion emocional, placer;, ternura y amor.

Por tanto, se trata de trabajar desde las posibilidades y no unica-
mente desde la prevencion o los peligros. En lo sexual hay mas
valores que cultivar que peligros que evitar. Educar la sexualidad
es educar para fomentar todas y cada una de las
dimensiones de la calidad de vida: bienestar emocional,
desarrollo personal, relaciones interpersonales, bienestar fisico,
inclusion social. ..
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Promocionando la ausencia de sentimientos negativos,
mejorando la autoestima, haciendo que la persona se sienta
valorada, aceptada y querida por las demas personas.

Fomentado las relaciones sociales, aumentando la posibi-
lidad de tener amistades. Manteniendo contactos sociales
positivos y gratificantes.

Accediendo a oportunidades laborales. Potenciando lo
anterior mencionado hay mayor posibilidad de encontrar
un empleo y mejorar asi la independencia econémica.

Tomando conciencia y responsabilidad de su propia salud.
Conociendo habitos saludables y conductas de riesgo.

Decidiendo por si mismo/a y teniendo la oportunidad de
elegir las cosas que se quiere.

Participando en las actividades como una persona mas.
Sintiéndose parte de la sociedad, integrado/a, contando con
el apoyo de otras personas.

Respetando su forma de ser, sus opiniones, deseos, intimidades.
En definitiva, potenciando la defensa de sus propios deseos.



Atender la sexualidad de las personas con EB significa tener en
cuenta sus (Rubio, Natalia.2017):

* Necesidades desde el amplio concepto de sexualidad,
dando cabida tanto a las necesidades expresadas como las
percibidas.

* Demandas, atendiéndolas desde un modelo interdiscipli-
nar, es decir, donde no solamente se contemple la parte mas
fisica, sino también la parte emocional y social.

* Dudas, proporcionando la informacién necesaria para
desmitificar falsas creencias. Entendemos que en la EB po-
demos encontrarnos con preguntas sin respuestas cono-
cidas, responder con la verdad sera la respuesta correcta.

* Intereses y curiosidades, fomentando el aprendizaje a
través de su experiencia y del entorno que le rodea, cons-
truyendo aprendizajes funcionales y Utiles para la vida.

* Deseos y motivaciones, atendiendo y entendiendo
que cada persona puede tener deseos o motivaciones dife-
rentes, es decir, promoviendo la atencion individualiza.

Aunque los deseos y motivaciones puedan ser diferentes en-
tre las diferentes personas con EB, conocer y entender de una
manera global las preocupaciones relacionadas con las posibles
complicaciones de la EB nos ayudara a saber cuales son las ne-
cesidades mas comunes.

En la actualidad la informacion sobre EB y sexuali-
dad es escasa o practicamente inexistente, por ello
es importante empezar a transformar esta realidad en un en-
torno seguro, sin tables, donde la sexualidad forme parte de
nuestro vocabulario y atencion. Es necesario educar, lo que sig-
nifica, contribuir a que las personas con EB aprendan a
conocerse, aceptarse y vivir su sexualidad de forma
satisfactoria.

Referencias

Bienestar

La sexualidad no es sinénimo de genitalidad, sin embar-
go, cuando hablamos de ella es habitual que aparezcan silencios,
mitos, fantasias, etc. Representar la sexualidad Unica y exclusi-
vamente desde ese prisma es reducir su esencia y limitar su
amplio abanico de posibilidades en busca del placer.

Todas las personas, convivan o no con la EB, estan dotadas para
poder disfrutar de manera satisfactoria su sexualidad, su placer.
Pero para ello, sera necesario favorecer el autoconocimiento de
las propias necesidades, deseos y objetivos. Por lo tanto, sera
imprescindible fomentar esa mirada interior en un espacio de
intimidad y proteccion, donde se pueda desarrollar el conoci-
miento de sus aspiraciones, capacidades y logros. Asi, promo-
cionaremos la propia autonomia y toma de decisiones a través
de la educacion. Si la persona no se presta atencion a si misma
dificilmente podra llegar a tener una buena autoestima. Es prac-
ticamente imposible amar aquello que no se conoce.

Asi podemos decir que la sexualidad es una fuente de
placer. Buscarla y vivirla de forma plena, disten-
dida y alegre nos dara seguridad y fe en nosotros y
nosotras mismas. Nos hara vivir en plenitud.

TL T

I. De la Cruz M-Romo, Carlos. 2003. Educacién de la sexualidad. Los puntos de partida de la educacién sexual. Madrid: Cruz Roja Juventud-In.Ci.Sex.

2.eCO. Revista Digital de Educacién y Formacién del Profesorado. N° 13,2016.1SSN 1697-9745

3. Infante, Ana; Pe;m's‘ Ange\a; Ferndndez, Lola y Padrén, M® del Mar: 2009. Libro Blanco sobre Educacién Sexual de la Provincia de
Mélaga. Mdlaga: Area de Juventud, Deportes y Formacién-Centro de Ediciones de la Diputacién de Mélaga.

4. Infante, Ana; Parfs, Angela; Fernandez, Lola y Padrén, M* del Mar. 2009. ;Y ti qué sabes de “eso”? Manual de Educacién Sexual para
Jévenes. Mélaga: Area de Juventud, Deportes y Formacion-Centro de Ediciones de la Diputacion de Mélaga.

5. Rubio, Natalia; de la Cruz, Carlos, et al. 2017. Buenas précticas en sexualidad y enfermedades raras. Ministerio de Sanidad, Servicios sociales e Igualdad.
6. Shalock y Verdugo, 2002/2003. Modelo de calidad de Vida. Dimensiones e indicadores de calidad de vida.
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El pudor que existe en torno a la sexualidad es algo tan comun en la sociedad
que acaba fomentando los mitos. La sexologa Natalia Rubio nos cuenta como

deberiamos educar en este ambito.

Leticia Pellicer Franco, Técnico de comunicacion, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Natalia Rubio es psicologa, sexologa, pedagoga y Directora de
la Asociacion Estatal de Sexualidad y Discapacidad. En la 25 edi-
cion del Encuentro Nacional de Familias Piel de Mariposa nos
acompané impartiendo por primera vez un taller introductorio
sobre la sexualidad, los tables sociales y los mitos que giran en
torno a ella, asi como la necesidad de una educacion sexual de
calidad. Desde la Asociacion Estatal de Sexualidad y Discapaci-
dad se ha elaborado una guia de Buenas Practicas en Sexualidad
y Enfermedades Raras que se puede solicitar de forma gratuita
y que ayudara a los afectados por enfermedades raras, y a sus
familias, a empezar a plantear en sus vidas algo tan importante
como es la sexualidad.

Como es la primera vez que imparto este taller vamos a hacer
una sesion de sensibilizacion, de poner el tema encima de la
mesa. El objetivo es quitar mitos que en general suele haber en
torno a la sexualidad de las personas, no solo con enfermedades
raras, sino en toda la poblacion.

Unificaremos el lenguaje a la hora de abordar temas y situacio-
nes. Lo que se pretende poner encima de la mesa es que situa-
ciones que ocurren en la poblacién en general, también pueden
afectar a poblacién con EB, de tal manera que partiremos de la
realidad de sus vivencias para desde ahi construir.

Como en el taller va a haber personas afectadas con pareja, sin
pareja, pero también personas no afectadas que son familiares,
el taller pretende ir dando mensajes para que todos los partici-
pantes se sientan aludidos. De tal manera que trabajaremos cual
es el papel de las familias en las relaciones afectivo-sexual de los
hijos/as con EB, y también el cdmo muchas veces en las rela-
ciones de pareja, sobre todo en el mundo adulto, pueden verse
afectados por situaciones que algunas veces son propias de la
enfermedad y otras veces que no tienen nada que ver con ésta.
La idea es relativizar situaciones. Que no todo lo que pasa re-
lacionado con la sexualidad tiene que ir siempre atribuido a la
enfermedad. Como hay tanto desconocimiento, espacios y foros
donde la gente pueda hablar de este tema, me da la sensacion
que siempre se atribuye todo a la propia enfermedad y es como
que cargamos esa mochila. El hecho de que conozcan que las
cosas que ellos viven también pasan entre personas que no tie-
nen la afeccién ayuda a relativicen situaciones.
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Habitualmente a nivel social se suele mostrar una idea muy pe-
quena y estrecha de la sexualidad. Hay veces que la sexualidad
se equipara a determinados tipos de relaciones sexuales como
puede ser el coito. Se reduce a eso, a los genitales y a los or-
gasmos.

Lo que pretendo es poner encima de la mesa cual seria el te-
rreno de juego en el que todas las personas entrariamos en
igualdad de condiciones. Hablariamos de cuerpos y placeres;
principalmente porque es lo que nos venden los medios de co-
municacion. Es un modelo muy estrecho el que se vende en la
publicidad en el que, todas las personas, con independencia de si
tenemos una enfermedad rara o no, vamos a tener dificultades
a lo largo de nuestra vida.Yo le llamo el modelo de las angustias,
es un modelo que nos venden y en el que queremos encajar.

Hay que abordar los escenarios donde se habla de la sexuali-
dad en donde no siempre la gente cuenta verdades. Cuando se
da permiso a la gente para hablar de sexualidad se ponen sus
mejores galas y al final se habla de lo que se supone que tienen
que hablar.

Vamos a plantearnos cuales son los verdaderos objetivos de la
educacion sexual que serian:aprender a conocernos,aceptarnos
y vivir la sexualidad de una forma satisfactoria.



Las principales dificultades que aparecen en el plano de la se-
xualidad de hombres y mujeres giran en torno a que no siempre
tenemos claro cobmo somos y como funcionamos. Buscamos in-
formacion y no siempre acudimos a los lugares adecuados, por
lo que comparamos lo que creemos que es normal con lo que
nos pasa a nosotros en nuestro cuerpo y funcionamiento.Y esto
va a afectar a esferas como pueden ser el autoestima, hasta el
punto que a veces va a repercutir en problemas de aceptacion
personal.

Si yo no me conozco, no me quiero y no me acepto, puede que
busque la aceptacién fuera y eso repercute en que, sobre todo
a determinadas edades, las personas se vean empujadas a hacer
cosas que no sean las que verdaderamente les apetecen.

En el plano de la aceptacion, el objetivo es que las personas es-
tén felices con lo que hacen porque es lo que les apetece hacer,
y que también estén contentas no haciendo cosas que no le
apetece hacer. Que no se dejen arrastrar por lo que se supone
que tiene que hacer todo el mundo, que es lo que suele estar
en el ambiente.

Si el tema de la sexualidad es un tema tabu, si lo sumamos al
de la discapacidad se multiplica, y se multiplican también esos
miedos y esas falsas creencias.

Al hablar de sexualidad y discapacidad, teniendo en cuenta que
dentro del término discapacidad sabemos que existe una diver-
sidad, hay una vision muy generalizada de una tendencia a infan-
tilizar a las personas con independencia a la edad que tienen, se
les sobreprotege.

Habitualmente las familias suelen utilizar la estrategia de:“el si-
lencio es una vacuna”. Es decir, mejor no hablamos y con ello les
protegemos. Nosotros cuando hacemos talleres con las familias
intentamos quitarles esta idea porque, el hecho de que desde las
familias no se les hable, no quiere decir que esos hijos o esas hi-
jas no busquen informacion.Y muchas veces, las fuentes a las que
van a acudir van a ser fuentes donde van a dar con informacion
no adecuada, y muchas veces en vez de informar, desinforman.

Partiendo de que la idea de que la sexualidad tiene que ver con
el cuerpo, y que la enfermedad va asociada también al cuerpo,
hay veces que en el proceso de como se construyen como hom-
bres o como mujeres, pueden empezar a aparecer ideas de que
no se sientan verdaderos hombres o verdaderas mujeres. Sobre
todo por el peso de la presencia mediatica y la importancia
que se le da a los modelos de belleza y de estética imperantes.
Y no solo a nivel de estética, sino de roles, de lo que tienen
que hacer...Son unos modelos bastante estrechos ante los que
muchas veces cualquiera nos vemos con dificultades para saber
sentirnos verdaderos hombres/mujeres.

Hay veces que pueden pensar “quién me va a querer a mi” al
verse con un cuerpo que no se ajusta tanto a los canones de
belleza. Si yo no me quiero a mi a lo mejor me hace buscar la
aceptacion en la primera persona que pase que me diga cosas
bonitas.

Dependiendo del tipo de EB y la afectacion que tenga en ciertas
partes del cuerpo, sobre todo en los casos en los que afecta mas
a mucosas, pueden verse afectadas partes como los genitales, y
en el modelo actual se le da mucho peso a los genitales.

Ademas la farmacologia que toman algunos afectados por EB
puede afectar al cuerpo y muchas veces la diferencia del funcio-
namiento del cuerpo no se asocia a esos farmacos, sino que se
asocia a la enfermedad o a otras causas personales. Esto puede
desembocar en problematicas dentro de la pareja.

Explicar estas cosas es anticiparnos a que ocurran. La buena
educacion sexual seria la que se anticipa y da informacion a las
personas evitando que se preocupen. Hemos esperado a que
la gente se preocupe para contarle. La idea seria no esperar a
que se preocupen sino contar esas posibilidades para dotar a
las personas con EB de herramientas para que relativicen situa-
ciones.

En el caso de los ninos y adolescentes va a ser muy importante
trabajar con “colchones sociales” porque va a haber momentos
a lo largo de su desarrollo donde lo van a pasar mal. Las herra-
mientas que podemos tener los adultos van a ser diferentes,
porque ya sabes cosas y cuando eres adulto relativizas el peso
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de la imagen. Pero en la adolescencia tenemos que contarles
la verdad de que hay momentos en los que lo van a pasar mal
porque la sociedad en la que vivimos, a dia de hoy, desgraciada-
mente se siguen priorizando estereotipos.

Como estrategia metodoldgica podriamos realizar talleres y
charlas de educacion sexual pero no solo con personas afecta-
das, sino con la familia, con nifos, con jovenes y adolescentes.
La idea es juntar a grupos con edades similares donde haya pre-
sencia de personas afectadas y no afectadas. Porque lo que les
tenemos que contar a unos y a otros, en muchos casos, va a ser
lo mismo.Asi el mensaje sera mucho mas transformador.

Cuando las personas van creciendo y se dan cuenta del peso
que se otorga a ciertas partes del cuerpo y a los canones de
belleza, que ademas es cuando se empiezan a manifestar las in-
seguridades. Pero yo creo que se puede hacer educacion sexual
desde que son pequenos.

Hay gente que puede llevar preocupada muchos anos pero a lo
mejor no ha encontrado el escenario para hablar de estos temas.
Es preferible que les contemos algo a que sigan preocupados.

También hay que tener en cuenta, que hay un momento, la ado-
lescencia, en el que aflora tanto el pudor del cuerpo como el de
las palabras. Los hijos muchas veces no te preguntan, pero no
quiere decir que no estén interesados en el tema. Aunque no
nos pregunten no quiere decir que nosotros no les contemos
cosas. Es importante que las familias les conozcan para aprender
y respetar.

Lo que se pretende transmitir a las familias es que el abordaje
de la educacion sexual de las personas con EB es una tarea com-
partida. Las familias tienen su papel, al igual que los profesionales
que trabajamos en este tipo de educacion, y nos necesitamos
porque tenemos que colaborar y tenemos que ir en la misma
linea. Si cada uno va a su aire van a aparecer las dificultades.

Debido a la alta demanda de informacion, lo que hicimos desde
la Asociacion Estatal de Sexualidad y Discapacidad es presen-
tar un proyecto abalado por el Ministerio de Sanidad, Asuntos
Sociales e Igualdad, junto con FEDER, que se llama Personas y
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Proyectos deVida (se puso en marcha en el 2013). Esto ha pro-
piciado que se hayan ampliado y mejorado las respuestas a las
demandas de este tipo en formaciones y charlas.

Es motivo para estar contentos porque al final, la sexualidad, ha
empezado a formar parte de lo importante.Yo he oido comen-
tarios al principio de “bastante tienen con las curas como para
que se preocupen de lo otro...” Pero vamos a preguntar a las
personas, y cuando les preguntamos nos damos cuenta que por
supuesto es importante. Incluso en los momentos mas delica-
dos de la relacion con la enfermedad, las personas siguen pen-
sando que es un tema importante en sus relaciones personales
y de pareja, un aspecto que priorizan.

Lo ultimo que hemos hecho desde miAsociacion es una Guia de
Buenas Practicas en Sexualidad y Enfermedades Raras. Es bas-
tante genérica pero creo que es un documento que esta gus-
tando mucho. Es de difusidn gratuita y se puede solicitar desde
vuestra Asociacion.

Equipo DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

La sexualidad esta presente en todas las personas, con-
vivan o no con la EB. Sin embargo, es habitual encontrar
silencios cuando se habla de ella y mas ain cuando una
enfermedad de baja prevalencia, como la Epidermdlisis
bullosa, esta presente.

Por ello, creimos necesario organizar un taller para hablar
de sexualidad. Este taller, pretendia ser algo introductorio,
de ahi que se realizara para todas las personas interesadas
en asistir, tanto padres y madres, como personas con EB
y amigos/as.

Nos gustaria comentar que, teniendo en cuenta vuestras
aportaciones, seguiremos trabajando para que en proximas
ediciones del Encuentro Nacional el taller pueda ofrecer
un espacio donde conocer la sexualidad y en el que cada
una de las personas presentes estén identificadas.



Los psicologos Montserrat Aiger y Adrian Gilaber nos cuentan las razones por las
que los cuidadores de personas con alguna afeccion deben cuidarse a si mismos.

Leticia Pellicer Franco, Técnico de comunicacion, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

El pasado 14 de octubre, los psicologos Montserrat
Aiger y Adrian Gilabert, nos acompaiaron en la 25
edicion del Encuentro Nacional de Familias Piel de
Mariposa, impartiendo un interesante taller sobre
la importancia de cuidarse para poder cuidar. Du-
rante una hora, los profesionales sentaron las ba-
ses de este concepto a través de la relajacion. En
nuestra conversacion nos han contado las causas,
consecuencias y posibles alternativas a determina-
das situaciones extendidas entre los cuidadores.

Llamamos principal cuidador a aquel que se dedica a estar pen-
diente de su familiar enfermo. Por parte de estos cuidadores
principales existe un desgaste personal que hace que se olviden
de ellos mismos. Tienen que hacer lo que hacen porque es su
responsabilidad, pero hay un coste. Hay un coste de mas fae-
na, de mas preocupacion. Hay un coste emocional y tienen que
saber gestionar un espacio para saber cuidarse, aunque a veces
sea muy dificil.

El objetivo de este taller es fomentar las aptitudes de estos cui-
dadores para que ellos tengan ese espacio de respiro, de pres-
tarse atencion, de cuidarse y de darse ese espacio. Para dejar un
poquito a un lado todas esas preocupaciones y centrarse en si
mismos.

Depende del afectado. Hace tiempo en las familias se decidia
quién debia cuidar al afectado. Hasta ahora solia ser una mujer
de unos 50 afnos que tenia un trabajo y que se veia obligada a

dejarlo. Ahora, la sociedad ha cambiado pero yo creo que es un
perfil de mujer quien asume el liderazgo. Es una cuestion de cul-
tura de género. Con el tiempo va cambiando.Ya no se tira tanto
del estereotipo de la tradicion sino que se valora qué necesidad
tiene la familia y quién puede asumir mas la responsabilidad.

Ha pasado de ser un prototipo de mujer de media de 50 anos a
ser un acuerdo familiar segun las necesidades que tiene la familia.

Al igual que en toda la cultura social, en el cuidado a familiares
con alguna discapacidad también se estan gestionando de otra
manera las relaciones.

Lo que suele ocurrir es que acaban experimentando lo que no-
sotros llamamos el sindrome de Burntout, el sindrome de estar
quemado.Tienen la carga laboral y familiar, mas la preocupacion
constante de cuidar a su familiar.

El principal cuidador va adquiriendo un vinculo especial con la
persona afectada. La persona afectada a su vez espera que su
familiar le cuide de una determinada manera. En estos casos
se genera una diada, un vinculo tan especial entre la persona
cuidada y el cuidador que si no se gestiona bien puede generar
aislamiento dentro de la familia.

Ademas puede generar un cansancio en el propio cuidador que
haga que deje de atender a otros miembros de la familia (pareja,
otros hijos) E incluso se puede dar el sindrome de la Conspira-
cion del Silencio, un sindrome que provoca que en las familias
no se hable de aquello que preocupa por no preocupar a la
persona enferma. Ese silencio y el cansancio acumulado pueden
generar exclusion y que la persona se vaya cargando cada vez
mas en soledad.

Se puede dar lo que llamamos una sobreproteccion. Eso no ayu-
da. Porque es verdad que hay que atenderlos, pero no sobre-
protegerlos. Por ello, es recomendable establecer un acuerdo
en la familia para que haya otras personas que puedan asumir
los cuidados.

Esto generara un equilibrio en el sistema familiar para que el
principal cuidador no se sobrecargue. Para poder atender me-
jor a una persona existe una necesidad de llenarse de energia,
afecto y recursos.
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La sobreproteccion lo que haces es que la persona sobreprote-
gida no genere sus propios recursos, limitando su crecimiento
personal. Si no tiene que esforzarse no va a crecer de una mane-
ra saludable como deberia. Es cierto que por el hecho de tener
una afeccion se compensa, pero esa compensacion no le va bien,
es una persona normal y tiene que enfrentarse, en la medida de
lo posible, a lo que seria normal: a tener frustraciones y a tener
que esforzarse hasta donde pueda. Pero no darselo todo hecho.

Cuando una persona acude a nosotros viene porque el principal
cuidador se siente agotado. En esa exploracion te das cuenta que
él o ella lo ha hecho lo mejor que ha podido, pero a veces no es
lo adecuado. Hay que ajustar y ensenarle que lo puede hacer de
otra manera. Es como legitimar que mas alla del sentimiento de
tristeza o del sentimiento de compensar, tiene que empezar a
relacionarse de otra manera. La persona esta tan centrada en su
hijo y en hacerlo bien que acaba fomentando mas las limitacio-
nes que tiene su familiar, en lugar de su propia autonomia. Eso
no deja ver sus propias capacidades y sus potencialidades que
sirven para ir adoptando una independencia propia.

Se intenta que a través de situaciones muy concretas el cuida-
dor pueda rectificar y ver primero la necesidad de la persona
afectada; es decir, que no se adelante y pueda ver que el familiar
tiene recursos y puede hacer las cosas.

Hay que ajustar de nuevo la relacién, que puedan hablar un poco
mas, que se active mas a la persona afectada y que no compense
tanto el familiar. Ajustar de una manera real y veridica cuadl es la
necesidad, y no que yo ponga el automatico y siempre intente
solucionar las cosas.
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Es tan importante que va a tener mas o menos salud. Es impor-
tante que los cuidadores se cuiden para que su sistema nervioso
esté sano, para que nuestras relaciones sociales sean buenas,
para que podamos hacer frente al dia a dia. En la medida en que
nos cuidemos a nivel emocional sabremos relacionarnos mejor
con los retos que nos vienen en la vida y eso si que es impor-
tante para ser feliz.

Dicen que el primer amor es el amor a uno mismo y mas ade-
lante puedes querer a cualquier persona pero, si no te quieres
y no te cuidas es muy dificil poder querer y cuidar a los demas.
Esto consiste en acabar queriéndote y cuidandote para poder
dar a los demas ese afecto.

Equipo DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Cuidar a una persona conlleva esfuerzo y dedicacion. Esto
nos permite descubrir cosas de nosotros mismos y nos
hace sentirnos queridos y Utiles. Sin embargo, en ocasio-
nes quienes atienden a otras personas se olvidan de si
mismas, dejando a un lado sus intereses y necesidades
personales.'

Por ello, creimos necesario organizar un taller que con-
templara de forma experiencial la importancia de cuidar-
se uno mismo, invitando a expertos que nos transmitie-
ran los beneficios tanto psicologicos como biolégicos y
sociales que aporta precisamente el autocuidado. De ésta
forma, después de una pildora teodrica de lo que esto su-
ponia aprendimos alguna técnica de relajacion, las cuales
podemos practicar de forma sencilla es nuestros hogares.

La realizacion de este taller es solo el comienzo para
continuar trabajando con nosotros mismos y entender la
importancia de cuidarnos para cuidar.

Para finalizar, habiendo escuchado todas vuestras voces e
intentando atender todas vuestras necesidades, seguire-
mos trabajando para que cada ano la experiencia de estos
talleres sea lo mas enriquecedora posible.

| Articulo "“Cuidarse para cuidar” revista ESTAR BIEN n°45, pag. 12.



Tras las designaciones oficiales de los Centros de Referencia de la enfermedad

es importante conocer el procedimiento de derivacion a los mismos que vendra
determinada por la Comunidad Auténoma de residencia del afectado. En este articulo
podéis encontrar informacion sobre cémo tramitar las derivaciones a estos centros.

Estrella Guerrero Solana, Trabajadora social, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Desde los inicios de la Asociacion DEBRA-PIEL DE MARIPOSA,
uno de los principales objetivos que se pretendian alcanzar era
la designacion de Centros de Referencia de la enfermedad que
contara con un equipo multidisciplinar experto. De esta manera
la calidad de vida de los afectados mejoraria considerablemente.

En Julio de 2015, el Ministerio de Sanidad presenté
en el Consejo Interterritorial los criterios para la
designacion de Centro de Referencia para la Piel
de Mariposa en Espaiia. Se presentaros como candidatos
el Hospital Universitario La Paz en Madrid, los hospitales Vall
d’Hebron y Sant Joan de Déu-Clinic en Barcelona, y el Hospital
Virgen del Rocio en Sevilla.

La resolucion final llego el 25 de julio de 2017. En ella
el Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad designaba
oficialmente del Hospital de La Paz y del Sant Joan
de Déu-Clinic como los dos primeros Centros de
Referencia de la enfermedad en Espana.

El pasado 25 de octubre, Dia Internacional Piel de Mariposa,
tuvo lugar la presentacién oficial de dichos centros en el salon
de actos del Hospital Infantil del Hospital Universitario de la
Paz. El acto, presidido por el Consejero de Sanidad de Madrid,
también conto con la participacién de Encarnacion Cruz Mar-
tos, Directora General de Cartera Basica de Servicios del Sis-
tema Nacional de Salud y Farmacia del Ministerio de Sanidad,
Servicios Sociales e Igualdad; Dr. Pedro Jaén, el presidente de la
Academia Espafiola de Dermatologia y Venereologia y la Infanta
Dona Elena, directora de proyectos de Fundacion Mapfre, enti-
dad que durante 2017 esta colaborando con nosotros a través
de la iniciativa Euro Solidario, en la que participan mas de 4.600
empleados de MAPFRE en Espana.
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Durante la presentacién, el dermatoélogo pediatrico Raul
de Lucas, coordinador de la Unidad de Epidermdlisis bullosa
de La Paz, explicé las caracteristicas de esta enfer-
medad, su situacién actual y las investigaciones que
hay en curso con el Instituto de Investigacion IDIPAZ. De
Lucas considera que en la asistencia de estos pacientes “es fun-
damental que el abordaje sea multidisciplinar y que se haga en
colaboracién estrecha con las asociaciones de pacientes, como
en este caso con DEBRA-PIEL DE MARIPOSA”.

Nieves Montero, Pre-
sidenta de la Asociacion,
destaco el grandisimo
logro que suponen es-
' tas designaciones para
4 las familias Piel de
Mariposa. Un avance por el que la Asociacion viene traba-
jando durante anos, y que ha sido posible gracias a la calidad
humana y el compromiso de profesionales, con El Dr. Raul de
Lucas en La Paz y la Dra. Asuncion Vicente en el Sant Joan de
Déu-Clinic. Asimismo, no hubiera sido posible sin la colabora-
cion y coordinacion entre los hospitales, las Administraciones
y la propia Asociacion. No obstante, Montero no quiso dejar
pasar la ocasion para hacer ver que este es “tan sélo un
paso, muy importante, pero un paso en el camino
que alun queda por recorrer para garantizar la mejor calidad
vida posible para los afectados de Piel de Mariposa”.

Doiia Elena, felicito a la Asociacion por impulsar y perseguir
este gran logro, y dio las gracias a todos los que han hecho posi-
ble que tanto el Hospital Universitario La Paz de Madrid, como
el Hospital Sant Joan de Déu-Clinic de Barcelona hayan sido
designados Centros Sanitarios de Referencia.Asimismo, animoé
a todos los profesionales de la salud a continuar en
su esfuerzo diario por investigar y tratar las enfer-
medades raras, y ofrecer a los afectados un futuro mejor.
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Los Centros oficialmente reconocidos por el Minis-
terio se denominan Centros, Unidades o Servicios
de Referencia (CSUR), y son hospitales que cumplen los
criterios establecidos para tal reconocimiento. Estos criterios
son: tener un nimero elevado de pacientes para una misma en-
fermedad (en enfermedades raras como la EB el nimero no es
muy alto, unos 30 pacientes); realizar acciones formativas espe-
cificas; realizar investigaciones especificas, y contar con instala-
ciones y equipos de profesionales especificos para poder aten-
der a los pacientes de la enfermedad para la que estan siendo
designados como CSUR.

Este reconocimiento se realiza oficialmente tras
pasar por una auditoria que confirme el cumplimiento de
cada uno de los criterios necesarios. Los centros con esta de-
signacion para patologias concretas pueden atender a personas
de cualquier punto de Espana.

* Dar cobertura a todo el territorio nacional y atender
a todos los pacientes en igualdad de condiciones inde-
pendientemente de su lugar de residencia.

* Proporcionar atencion en equipo multidisciplinar:
asistencia sanitaria, apoyo para confirmacion diagnos-
tica, definir estrategias terapéuticas y de seguimiento,
y actuar de consultor para las unidades clinicas que
atienden habitualmente a estos pacientes.

* Garantizar la continuidad en la atencion entre etapas
de la vida del paciente (nifio-adulto) y entre niveles
asistenciales.

* Evaluar los resultados.
* Dar formacion a otros profesionales.
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El Hospital Sant Joan de Déu-Clinic Barcelona dio
los primeros pasos para convertirse Centro de Referencia en
el afo 2010 con la creacion de una unidad de Epidermdlisis
ampollosa hereditaria con el Hospital Clinic de Barcelona para
ofrecer un diagnodstico y tratamiento integral a los ninos y
adultos que sufren esta enfermedad. Esta unidad, que es la se
ha designado como de Referencia, esta formada por un
equipo multidisciplinar integrado por enfermeras,
dermatologos, pediatras y cirujanos y cuenta con el
apoyo de profesionales de otras disciplinas como hematélo-
gos, cardiologos o nutricionistas, entre otros. Cuenta
con una unidad de croénicos complejos que realiza el seguimien-
to integral de estos pacientes y sus familias, tanto médico como
psicosocial, y coordina la atencion multidisciplinar.

Los profesionales no sélo tratan a los niflos sino que
empoderan a sus padres, les ensenan qué normas de cui-
dado han de seguir con sus hijos en la vida diaria, los ponen en
contacto con otras familias de ninos en su misma situacién y con-
tactan con el centro de atencion primaria de su lugar de residen-
cia para que les den apoyo. Cada afo el Hospital Sant Joan de
Déu-Cinic Barcelona atiende 40 pacientes afectados.

Los especialistas del Servicio de Dermatologia del Hospital
Universitario La Paz tratan esta enfermedad desde
1996, pero fue en 2005 cuando se constituyd formalmente una
unidad especifica y multidisciplinar para el diagnéstico y manejo
de todo el proceso, asi como las complicaciones clinicas de esta
enfermedad. La unidad, coordinada por el dermatélogo Radl de
Lucas, cuenta con la participacion activa de muchos servicios cli-
nicos del hospital,una consulta semanal especifica para
estos pacientes y dispone de un espacio en la Unidad
de Dolor Pediatrico para realizar las exploraciones
de toda la superficie corporal, fundamental para valorar, realizar
curas y descartar lesiones malignas. En la actualidad, la Unidad
de Epidermdlisis bullosa de La Paz presta atenciona 116
pacientes con edades comprendidas desde el nacimiento has-
ta los 74 anos.

Para ser atendido en el Hospital La Paz como CSUR para la EB
es necesario tramitar una Derivacién.



La Derivacion de un paciente de una Comunidad
Auténoma a otra tiene que venir determinada por la
Comunidad Auténoma de residencia del paciente que
desea ser atendido por los especialistas del CSUR.

La gestion a realizar por las Comunidades Auténomas para la
atencion de los pacientes en CSUR ubicados en otra Comunidad
Auténoma se efectuara siempre a través del Sistema
de Informacion del Fondo de Cohesion (SIFCO).

La persona interesada debera acudir al médico especialista
de su zona de residencia de la disciplina a la que quieren que le
deriven, por ejemplo: dermatologia. Una vez en la consulta de
dermatologia de su hospital de zona, debera explicar su si-
tuacion y solicitar una derivacion al dermatoélogo/a
experto en el CSUR que haya elegido dentro de los designados
para la EB.

El médico especialista de su hospital, realizara este trami-
te mediante un sistema que se denomina SIFCO y
en él debera aportar los datos especificos del centro al que
desea derivar a su paciente, el departamento, servicio y unidad
clinica y el nombre especifico del especialista que desea que lo
vea. Este dermatodlogo/a debera redactar un informe
con una breve historia clinica del paciente al que deriva y la
motivacion del proceso de derivacion.

*  Datos identificativos del paciente.

¢ Datos de identificacion del Centro solicitante: datos
del Centro Sanitario, servicio o unidad que solicita la
asistencia y facultativo responsable de la atencion al pa-
ciente.

*  Datos del CSUR al que solicita asistencia.

* Informe clinico: breve historia clinica del paciente (re-
cogiendo la razoén clinica por la que se deriva al pa-
ciente), procedimientos diagnosticos y terapéuticos
realizados, etc.

*  Asistencia solicitada: diagnostico principal por el que se
deriva al paciente, patologia, técnica o procedimiento
para el que se solicita derivacién al CSUR.

Una vez que el dermatdlogo haya tramitado la solicitud con
todos los datos y aportando el informe, esta solicitud pasara
al departamento de Admision del Hospital y de alli a Servicios
Centrales (direccion del hospital), donde deben darle el visto
bueno. Normalmente, si viene motivada por un médico espe-
cialista y va dirigido a un CSUR, no suele haber problemas para
que la autoricen.

Si desde Servicios Centrales del Hospital dan el visto bueno
para que se haga efectiva la derivacion, ésta pasa al Go-
bierno pertinente de la Comunidad Auténoma en
la que resida el paciente que desea la derivacién, que también
deberd autorizarla. Si este Ultimo paso es positivo, la solicitud
de derivacion del paciente llegara al hospital que
hayamos elegido para ser atendidos y éste debera aceptar
el caso.

Una vez que el Hospital designado para la EB como CSUR reci-
ba la solicitud y acepte el caso, llamaran a la persona interesada
para darle la primera cita. (El CSUR se compromete a atender
a todos los pacientes de otras CC.AA que le lleguen mediante
SIFCO, por lo que en este sentido no habra problemas).

*  Datos identificativos del Centro sanitario.
*  Servicio o Unidad clinica que atendera al paciente.
e Lugar, fecha y hora de la citacion.

*  Preparacion del paciente: donde se indicaran pautas
especificas de como debe ir preparado el paciente
(ayunas,etc.), asi como las pruebas que se deben reali-
zar antes de acudir al CSUR y otros documentos clini-
cos que deba aportar.

El tiempo que transcurra desde que el profesional emite el Sl-
FCO hasta que el CSUR recibe la solicitud de derivacién del
caso dependera del proceso burocratico de cada
Hospital y Comunidad Auténoma que realice los tra-
mites de derivacion.

No obstante, el CSUR debera aceptar y citar al pa-
ciente en el plazo maximo de 15 dias desde que recibio
la solicitud de asistencia.
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Una vez que hayais acudido a la primera cita, el médico experto
en EB podra ofreceros dos alternativas:

En el caso que el médico experto en EB del CSUR estime ne-
cesaria la revision periddica del paciente, éste debera salir
de la primera consulta con un informe en el que se
especifique la continuidad de revision en dicho centro o
bien con la préxima cita por escrito.

Con este documento el paciente debera dirigirse al servicio/de-
partamento de admisiones de su hospital de zona y solicitar que
se realice desde alli un segundo SIFCO. Este SIFCO tendra una
duracién de un ano natural y debera renovarse cada afo para
que la Administracion publica pueda cubrir todos los gastos que
se originan en la derivacion de pacientes.

En este caso el CSUR decide dar el alta al paciente
por no considerar necesaria las revisiones. Para ello,
debera emitir un informe clinico de alta que incluira un breve
resumen de la asistencia realizada al paciente, de los resultados
de las pruebas diagnésticas y terapéuticas realizadas, del trata-
miento y las recomendaciones que debe seguir en su Comuni-
dad Autonoma de origen, por lo tanto, el seguimiento posterior
debe seguirse en la CC.AA de origen, la cual tendra que seguir
las indicaciones sugeridas desde el CSUR.

Si una persona con EB necesita ser vista y realizar seguimiento
por varios facultativos, sera necesario que solicite y se rea-
licen los tramites necesarios para cada una de las
disciplinas por las que necesita ser atendido.

En ocasiones, la primera puerta de entrada en un
CSUR para la Epidermdlisis bullosa es a través del
dermatologo/a experto en EB y sera este profesional el que
pueda sugeriros o recomendaros la necesidad de que otro pro-
fesional vea a la persona con EB (nutricionista, cirujano, oftalmo-
logo, etc.). En este caso, el dermatélogo podra realizar una
interconsulta dentro del hospital para que alguno de
sus companeros (de otra disciplina) realice una primera valora-
cion de la persona con EB, pero en ninglin caso la persona con
EB podra seguir realizando consultas con este profesional si no
tiene una derivacion oficial para la disciplina concreta a través,
como hemos explicado en el apartado anterior, de un SIFCO
por parte de su CC.AA.

Las intervenciones quirurgicas programadas deberan seguir un
protocolo de derivacion especifico en el que se detalle y solicite
la derivacion para dicha intervencion y/o ingreso. Este proceso
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sera unitario, es decir se necesitara realizar una deri-
vacion por cada intervencion y/o ingreso progra-
mado.

Cuando en el CSUR os realicen la propuesta de intervencion
y/o ingreso, os deberan facilitar la “Solicitud de ingreso
o intervencion programada”. En dicha solicitud se puede
incluir la fecha de operacion y/o ingreso y se especificara el tipo.

El departamento pertinente de gestionar esta cita, NO os me-
tera en la lista de espera para dicha intervencién si no reciben
antes el SIFCO por parte de vuestra CC.AA autorizando dicha
derivacion. Por ello, con la “Solicitud de ingreso o intervencion
programada” deberéis ir al departamento de admisién de vues-
tro hospital de zona de residencia y solicitar que desde alli se
realice el SIFCO correspondiente. Una vez que este Sl-
FCO haya llegado al CSUR, os meteran en la lista
de espera y os llamara para indicaros todo lo rela-
cionado con la intervencion.

Solo en caso de urgencias o cuando la propuesta del profe-
sional indique una fecha muy préxima a la que nos encontremos
y no haya materialmente tiempo para solicitar esta derivacion,
el CSUR metera a la persona con EB en la lista de
espera y realizara la intervencion y/o ingreso propues-
to por el facultativo, ofreciendo a la familia la posibilidad de so-
licitar el necesario SIFCO a posteriori.

Que una persona con EB sea derivada a uno de los
CSUR que existen para la EB en Espana no implica que
no pueda recibir seguimiento y tratamiento en su
hospital de zona de residencia.

Si hay una persona con EB que desea ejercer el derecho a una
derivacion para ser visto por un experto en su enfermedad
tendra unas consecuencias en cuanto a pautas de
tratamiento y recomendaciones a tener en cuenta por
parte de los profesionales del hospital de su zona de residencia,
pero nunca a una negacion de asistencia por parte de
los mismos. Es decir, en este caso el profesional del CSUR que
atienda la derivacion sera el encargado de decidir si el paciente
que estd en su consulta necesita una pauta de seguimiento y
nuevas visitas con él o, si por el contrario, estas revisiones no
son necesarias realizarlas en el CSUR y le firma un alta definitiva
del hospital al que fue derivado.

En ambos casos el paciente tendra derecho a seguir
siendo visto por el profesional que le corresponde
por zona de residencia. La diferencia estara en que, si el
paciente va a seguir siendo visto por el profesional del CSUR al
que ha sido derivado, los profesionales de su zona de residen-
cia deberan seguir las indicaciones que haya pauta-
do el médico del CSUR. Por el contrario, si el médico del
CSUR ofrece el alta definitiva del paciente, a partir de ese mo-
mento, seran los médicos de su hospital de residencia los que
determinaran las actuaciones y los tratamientos a seguir. No
obstante, en el informe de alta definitiva, el médico del CSUR
puede especificar las pautas a seguir.



El traslado interhospitalario es el envio de pa-
cientes desde un Centro Hospitalario hasta
otro, con la finalidad de proporcionar a los pacientes un
mayor nivel de servicios o recursos sanitarios (tanto diag-
nosticos, como terapéuticos) complementarios carentes
en el hospital emisor.

Ante el traslado de un paciente sera necesaria la
coordinacion entre el centro emisor y el re-
ceptor sobre el motivo del traslado, las pruebas
diagnostica o terapéuticas previas necesarias y la eleccion
del medio de transporte mas adecuado.

Una vez el paciente haya sido atendido en el
Hospital receptor, y tratada la patologia o complicacién
concreta, éste es devuelto a su Hospital de ori-
gen o dado de alta si no requiere continuidad de cuida-
dos por un Centro Hospitalario.

Si el paciente desea hacer seguimiento en el Centro Hos-
pitalario al que fue trasladado necesitara realizar una de-
rivacion oficial a dicho centro.

La segunda opinion médica es un derecho
reconocido por la Ley 16/2003, de 28 de mayo, de
cohesion y calidad del Sistema Nacional de Salud en su
articulo 4.a. que puede realizarse a peticion del paciente,
con el fin de contrastar un primer diagnostico completo
O propuesta terapéutica con otro profesional sanitario.

Las solicitudes de segunda opinion se diferencian de
las de libre eleccion en que el paciente que so-
licita una segunda opinion no se desvincula de
la consulta en la que ha sido atendido.

Cada Comunidad Auténoma regula este de-
recho de una forma especifica por lo que los procesos
para tal garantia asistencial pueden variar de una a otra.
Habra Comunidades en las que el propio paciente pueda
elegir al facultativo que quiere que le otorgue la segunda
opinion, mientras que en otras comunidades la eleccion
del profesional que realizara la segunda opinién no sera
elegida por el paciente.

Una vez realizada la segunda opiniéon médica el pacien-
te volvera a ser atendido por el equipo médico que le
atendia previamente. Si el paciente decidiera con-
tinuar con la asistencia del facultativo que le
ha otorgado la segunda opinion debera:

I) Realizar la libre eleccion de este especia-
lista, si existe este derecho dentro de la comunidad au-
tonoma a la que pertenezca, y el profesional que nos ha
dado la segunda opinion es de la misma comunidad en la
que reside el paciente.

2) O proponer realizar una derivacion a este
profesional y seguir los procesos establecidos para ello.

Es importante tener en cuenta algunos factores en los que en
ocasiones no tenemos en cuenta antes de decidir solicitar una
derivacion.Algunos de ellos son:

Siempre que la propuesta de derivacion venga motivada por
alguno de los facultativos que os atienden en vuestra Comuni-
dad Autonoma, sera necesario que dicho especialista llegue a un
consenso con la persona con EB y su familia antes de proponer
dicha derivacion. Para ello se estudiara tanto la situacion clinica
del paciente y la necesidad de esta derivacion por este motivo,
como la situacion psicoldgica y social del mismo.

El consenso del que se habla en el apartado anterior tendra
que tener en cuenta las circunstancias socio-laborales de los
miembros de la familia.

En relaciédn al aspecto laboral, actualmente no existe legislacion
especifica que otorgue el derecho a una conciliacion efectiva
con dias libres por consultas médicas u hospitalizacién (cada
persona debera mirar su convenio colectivo y/o llegar a un
acuerdo con su empresa para tal finalidad).

En relacidon a los factores sociales, tendremos que tener en
cuenta varios aspectos:

*  Qué otras cargas familiares tenemos en ese momento y
cémo vamos a poder compatibilizarlas con las visitas médi-
cas fuera de nuestra Comunidad Autonoma.

*  Qué va suponer para la persona con EB en el caso de que
esta esté estudiando, las ausencias al centro educativo, uni-
versidad.

*  Qué gastos econémicos va a tener que soportar la fami-
lia y cuales son los que cubrira la Comunidad Autonoma
de residencia, teniendo en cuenta los plazos en los que su
comunidad abonara los gastos, ya efectuados. Ademas, no
todas las comunidades asumen los mismos gastos, ni en las
mismas cantidades (manutencion, pernoctacion y transpor-
te) y tampoco todas asumen el pago de estos gastos para
el acompanante de la persona con EB en caso de que ésta
necesite ir acompanada.

*  Con qué frecuencia nos propondra el médico especialista
realizar visitas de seguimiento. Para realizar un tratamiento
efectivo, es recomendable seguir sus indicaciones y éstas
pueden suponer visitas continuadas en un plazo corto de
tiempo.

*  Qué disciplinas estaran involucradas en el cuidado de la
persona con EB y qué dias pasan consulta los diferentes es-
pecialistas que tendran que vernos.Ya que en ocasiones las
citas de varios profesionales no podran concentrarse en un
mismo dia, lo que nos supondra ir varios dias al Centro de
Referencia en una misma semana para ver a profesionales
diferentes.

Si tienes cualquier duda contacta con nuestras
trabajadoras sociales en o llamando
al
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Al Encuentro

25 ahos celebrando juntos
el Encuentro Nacional de Familias

Durante tres dias hemos disfrutado y compartido experiencias en un nuevo

Encuentro Nacional celebrado en Madrid.

Saber que no estas solo y que siempre vas a poder contar con
alguien que escuche tus dudas es casi tan reconfortante como
ser tl el que calme y preste atencién a otros con la misma
enfermedad. El Encuentro Nacional de Familias Piel
de Mariposa nacid con ese espiritu que aun hoy conserva de
compartir y aprender de las experiencias de las personas que
conviven con la Piel de Mariposa.

Durante anos nos hemos reunido y hemos visto crecer tanto
a los mas pequenos, como a los mas mayores; y como no podia
ser de otra manera, los pasados 13, 14y |15 de Octubre nos

volvimos a juntar para celebrar la 25 edicion del Encuentro
Nacional de Familias Piel de Marposa.

Las instalaciones de RafaelHoteles Atocha de Madrid
nos acogieron durante un fin de semana maravilloso y muy com-
pleto en el que, desde la tarde del viernes, todos los asistentes
pudieron participar en juegos de equipo que ayudaron a
conocernos mejor.

Pequenos, adolescentes y mayores disfrutaron de la jornada del
sabado cuya protagonista fue la investigacion. Mientras los mas
jovenes se entretenian con las actividades que la empresa Ocio
y Aventura tenia preparadas para ellos, los mas mayores apren-
dian y se ponian al dia de los tltimos avances en distintos
campos de la Epidermdlisis bullosa gracias a las charlas
de grandes profesionales. Las ponencias estuvieron capitaneadas
por referentes a nivel nacional e internacional en
esta enfermedad como son el Dr. Rall de Lucas, la Dra. Ro-
cio Maseda, la Dra. Concha Serrano, la Dra. Maria José Escamez,
la Dra. Marcela del Rio, la Dra. Kattya Mayre y la Dra. Claire
Robbinson.

Todos ellos abordaron temas de gran interés como los avan-
ces en Investigacion Internacional en EB; la preparacion de
las Guias de Mejores Practicas Clinicas que se estan
elaborando desde DEBRA Internacional; el trabajo que se esta
realizando en el diagnodstico genético de la EB median-
te el empleo de una nueva técnica; el resumen de los ensa-
yos clinicos de terapia génica y reposicionamiento de
farmacos que se estan llevando a cabo; la presentacion de
los nuevos ensayos clinicos previstos en el hospital La
Paz; el carcinoma como posible complicacién; las experiencias
adquiridas en los procedimientos de dilataciones esofagi-
cas gastrostomias y otras intervenciones digestivas; y la im-
portancia de las extracciones dentales seriadas. Podéis
encontrar un resumen de gran parte de estas ponencias en la
seccion de Investigacion de esta revista y acceder a las ponen-
cias a través del codigo QR o escribiendo el siguiente enlace en
tu navegador:
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Ademas este ano los talleres impartidos han sentado
las bases para que, poco a poco, podamos aprender sobre
campos tan importantes en la vida como la sexualidad y la
necesidad de cuidarse a uno mismo para poder cuidar
a los demas.

Asimismo, los laboratorios colaboradores de la Asocia-
cion, BSN Medical, ConvaTec, PolyMem, Monlycke y Urgo Me-
dical, tampoco quisieron perderse este Encuentro y, como cada
ano, Nos aconsejaron sobre sus productos.

Tras este aluvion informativo quisimos reposar las neuronas
como mejor sabemos: jcomiendo y divirtiéndonos en la fiesta
del sabado noche! Los animadores de Ocio y Aventura nos
acompanaron hasta el final cantando y bailando con todos no-
sotros. Ese fue el momento oportuno para reconocer su la-
bor a todos aquellos que nos han estado apoyando
dando a conocer la enfermedad. José Pérez Bellido, Guadalupe
Ordonez Garcia y el Cuerpo de Bomberos de Marbella reco-
gieron el tan merecido premio a los Colaboradores del Ano. Por
otro lado, Asier Llave Liberal también subio al escenario para
hacerse con su galardén al Socio del Aho por su colaboracién
en la difusién de la Piel de Mariposa.

Y como cada ano la familia de la Asociacion DEBRA-PIEL DE
MARIPOSA crece mas, esta vez quisimos que, como broche
de oro a un gran fin de semana, todos y cada uno de los
asistentes provenientes de los distintos pueblos y ciudades de
Espana disfrutaran de la historia y cultura de la capital madrilefa
en un autocar que recorrio los lugares mas emble-
maticos de la urbe.

En definitiva, el encuentro supuso una inyecciéon de energia
para todos los asistentes y los profesionales que trabajamos
por mejorar su calidad de vida.

{Hasta el afio que viene!

Accede a las ponencias del Encuentro Nacional
escaneando este cddigo

http://bit.ly/Encuentro_Nacional_2017
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Al Encuentro

Un ano intenso de formacion

y difusion

Desde la Asociacion hemos tenido la oportunidad de participar
como asistentes y ponentes a diferentes congresos, cursos y jornadas.

A continuacion os hacemos un resumen.

Equipo DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Queremos hacer un recorrido cronolodgico y compartir con vo-
sotros todo lo aprendido en estos encuentros que han tenido
lugar en Espana y en diferentes puntos de Europa a lo largo de
este afo 2017.

DEBRA Internacional

Para comenzar, aprovechando la incorporacion de nuevas com-
paneras, empezamos el afo asistiendo a una videoconferen-
cia con John Dart, cofundador de DEBRA Internacional.
Esta experiencia no hubiese sido posible sin la colaboracion de
ABN-AMRO (banco de origen holandés que ha colaborado con
nuestra Asociacion en varias ocasiones) que nos cedid sus ins-
talaciones para dicho acontecimiento. Fue inspirador escu-
char de primera mano el nacimiento y desarrollo
de DEBRA Internacional.

Reunion con DEBRA Irlanda

Unas semanas mas tarde, a través de una videoconferencia, nos
reunimos con Avril Kennan, en aquel entonces Directo-
ra de Proyectos de Investigacion y encargada de la defensa de
derechos en DEBRA Irlanda. Recibimos una introduccion
al mundo de las mejores practicas clinicas en Epi-
dermolisis Bullosa (EB) e hicimos un repaso de todas las
guias que se estan haciendo, las que estan siendo revisadas y las
que ya estan publicadas. Hasta ahora todas son en inglés,aunque
la buena noticia es que se esta trabajando en la traduccién al
espanol de una de ellas, mas concretamente la de “Cuidado de
heridas”, por lo que os mantendremos informados.

Congreso Internacional de Medicamen-
tos Huérfanos y Enfermedades Raras

El afo comenzé con grandes propositos de aprendizaje y creci-
miento y, tras estas dos primeras sesiones por multiconferencia,
tuvimos la oportunidad de acudir al VIII Congreso In-
ternacional de Medicamentos Huérfanos y Enfer-
medades Raras: “Enfermedades Raras, un compro-
miso en red”. En él conocimos mas de cerca aspectos
importantes de las enfermedades raras a nivel juridico,
asistencial, politico, buenas practicas y trabajo en
red, etc. Fue realmente gratificante poder coincidir con exper-
tos en el mundo de las Enfermedades Raras que presentaron
programas innovadores e iniciativas europeas en este ambito.

Cursos en Birmingham

En marzo nos desplazamos a Birmingham para asistir
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al curso “Practical Paediatric EB for Professionals”
dirigido a todos los profesionales que tienen contacto con la
EB, con la intencion de profundizar en los cuidados multidisci-
plinares necesarios para lograr una asistencia estandarizada y
completa en la etapa pediatrica. El curso tuvo lugar en el Bir-
mingham Children’s Hospital, uno de los cuatro Cen-
tros de Referencia de Reino Unido. Este hospital cuenta con
una unidad pediatrica de referencia y asistencial exclusiva para
la EB y acoge a los profesionales expertos de cada disciplina
para su atencion.Ademas, trabaja en coordinacién con los inves-
tigadores de la red nacional inglesa como Jemma Mellerio, John
McGrath y Anna Martinez, entre otros. La organizacion de este
curso fue llevada a cabo por la profesora Celia Moss, dermato-
loga referente internacional en EB, con la ayuda de su colabora-
dora la Dra.Malobi Oglobi. Ademas, conté con el increible
testimonio de dos afectadas Amy Price y Myra Ali,
quienes acudieron no sélo para dar testimonio vital como pa-
cientes, sino para demostrar su valia profesional.

Al curso asistieron profesionales de todas partes del mundo,
pudiendo intercambiar conocimientos e informacion. Esto nos
ha permitido aprender de la experiencia y organi-
zacion de otros Centros de Referencia.

Tras la buena experiencia en Birmingham, acudimos a Lon-
dres a otro curso organizado por DEBRA Reino
Unido en el que se traté el efecto directo que tienen
los déficits nutricionales en el desarrollo y sus conse-
cuencias en las complicaciones musculoesqueléticas. Se hablo
sobre la importancia de los estudios, tratamientos y cuidados
dirigidos a la prevencion y atencion de dichas complicaciones.
Resaltaron la importancia del estudio biomecanico de los mo-
vimientos de la persona y del estado de sus parametros éseos.
Todo ello fue defendido por rehabilitadores, fisiote-
rapeutas, podélogos y nutricionistas colaboradores de
las unidades de referencia en atencion a EB.

EB-CLINET

En el afio 2017 se celebr6 ademas el Congreso del EB-CLI-
NET, promovido por todos los DEBRAS a nivel internacional
para reunir a algunos de los profesionales expertos que trabajan
con EB. Este ano tuvo lugar en Salzburgo (Austria). Acudi-
mos para reforzar nuestro compromiso con la EB y
recoger las ultimas conclusiones de los avances de
la red internacional de profesionales que asisten o investigan so-
bre la EB.Alli conocimos al Dr. Michele De Luca, quien
presento el éxito conseguido de un estudio realizado en
Alemania, en el que usé piel genéticamente corregida
en un niflo de 7 afos con Epidermdlisis bullosa juntural.



Asociacion al Encuentro

Il Encuentro de Enfermeria Neonatal en el Hospital de La Paz, Madrid /

Llamé especialmente nuestra atencion la exposicion reali-
zada por parte de DEBRA Chile sobre la creacion de una
ayuda técnica llamada Oliber. El Oliber es una herramien-
ta de adaptacion que sirve para facilitar el desarrollo de activi-
dades cotidianas como comer, abrir puertas, vestirse etc. Esta
herramienta esta disenada dentro de un programa universitario
dirigido a un colectivo vulnerable y que pretende generar un
gran impacto, de manera sostenible y a bajo coste. Esta ayuda
técnica estd ya disponible en Espafia e iremos presen-
tandola en diferentes encuentros.

Otros de los temas que se trataron, fueron las nuevas
lineas terapéuticas asociadas al uso del THC (prin-
cipal constituyente psicoactivo del cannabis) para el trata-
miento del picor (prurito) y del dolor, analizando sus
pros, contras y estigmatizaciones culturales. Por otra parte, se
hicieron exposiciones concretas sobre el estudio del dolor neu-
ropatico y su manejo.

También, se hizo un analisis de los resultados y disefos
de los estudios de investigacion que estin siendo lle-
vados a cabo a nivel mundial. La intencién es priorizar las
necesidades del paciente para sentar precedente en el diseho
de los nuevos proyectos de investigacion. Ahora mismo, dos de
estos estudios se estan desarrollando en el Hospital de La Paz.

Dentro de estos estudios desarrollados en el Hospital de La
Paz, nos gustaria resaltar un ensayo que dara comienzo
pronto sobre el uso de un antihipertensivo en la
prevencion de la sindactilia y con buenos resultados en
ratones.

XIIl Congreso Estatal
y | Iberoamericano de Trabajo Social

Por ultimo, en el mes de octubre acudimos al X111 Congre-
so Estatal y | Iberoamericano de Trabajo Social
“Construyendo comunidades sostenibles”, celebra-
do en el palacio de Congresos de Mérida. Uno de los ejes
fundamentales del Congreso fue el papel de las
trabajadoras sociales en la construccion de la sos-
tenibilidad. Teresa Matus, experta en trabajo social; Christian
Felber, experto economista; y Sami Nair, socidlogo especialista
en movimientos migratorios, profundizaron en las lineas de
trabajo que estan abiertas en este campo: los retos de la propia
profesion, la crisis de los refugiados, la economia del bien comin
y los movimientos migratorios.

Ademas hubo un espacio reservado para que traba-
jadores y trabajadoras sociales de diferentes puntos de

Jornada sobre EB, Centro CREER, Burgos /

Espana y Latinoamérica pudieran compartir sus expe-
riencias profesionales.

Ponentes en foros de profesionales

Asimismo hemos participado como ponentes en diferentes fo-
ros dirigidos a profesionales implicados en la enfermedad. Algu-
nos ejemplos son:

+ El foro de DERMOPINION, donde ofrecimos nuestra
experiencia en cuidados de EB desde el nacimiento hasta
la adolescencia, prestando especial atencién a los aspectos
sociales para mejorar el bienestar del paciente con Epider-
molisis bullosa. Este foro se dirigié principalmente a derma-
tologos, médicos de familia y a sus respectivos residentes.

* El Congreso Nacional de la Academia Espafiola
de Dermatologia y Venerologia (AEDV) en Ma-
drid, convocatoria a la que la Asociacion acude desde hace
anos. El Dr.Raul de Lucas impartié una ponencia sobre EB a
la que nos invitd para exponer y presentar nuestro trabajo,
facilitindonos la creacion de nuevos contactos entre los
dermatologos que atienden a personas con EB.

« XIV Congreso Nacional de Enfermeria Derma-
tolégica de ANEDIDIC, enTeruel. Un foro en el que se
reunen profesionales enfermeros de todo el pais interesa-
dos en aprender y actualizar sus conocimientos.

* 1l Encuentro de Enfermeria Neonatal del Hos-
pital La Paz al que fuimos invitados por nuestra expe-
riencia y trabajo conjunto con los profesionales de esta
unidad. Acudieron mas de 200 enfermeras especialistas de
diferentes hospitales.

* | Jornada monogriafica de enfermeria en Epi-
dermodlisis bullosa, organizada por el CREER (Centro
de Referencia Estatal de Atencidn a personas con Enferme-
dades Raras y sus familias) en Burgos. Foro dirigido princi-
palmente a enfermeras, pero al que asistieron profesionales
de otras disciplinas, principalmente fisioterapeutas. Ademas,
fueron invitadas familias y fue grabado y retrasmitido en
directo. Es posible acceder a las charlas en el siguiente link
https://www.youtube.com/watch?v=0vBI_nE-wFA

El 2017 ha sido un afio completo de crecimiento, de-
sarrollo profesional y humano en el que hemos podido
conocer mas de cerca grandes avances. Hoy en dia con-
tinuamos aprendiendo e intercambiando conocimientos y ex-
periencias sobre EB con otros profesionales expertos, siempre
con el objetivo de poder brindaros un mejor apoyo.
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Tu Asociacion

{Con quién tengo que hablar?
Conoce al equipo de tu Asociacion

El mar de dudas que supone la enfermedad provoca que en ocasiones no sepas
a quién dirigirte. Afortunadamente, cada vez somos mas en el equipo de la
Asociacion, pudiendo proporcionarte informacion especifica segln el tipo de duda.

Equipo DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

Direccion

Los afios pasan y nuestra directora, Evanina, sigue estando al
pie del canon en la sede de la Asociacion, en Marbella. En con-
creto puedes contactar con ella para solucionar:

* Las preguntas que te surjan sobre investigacion. ;Qué
se esta investigando actualmente? ;Con qué presupuesto!?
iQuiénes estan involucrados en la investigacion? Etc.

* Las consultas que tengas sobre como participar en las
Asambleas de Socios. Si eres socio recuerda que pue-
des formar parte de estas reuniones en las que se toman
decisiones relativas a la Asociacion.

*  Sino sabes qué ocurrié en las Ultimas Asambleas de So-
cios Evanina te trasladara toda la informacion
que desees haciéndote llegar las actas.

*  Sitienes cualquier objeciéon u opinién sobre los pro-
yectos que se llevan a cabo desde la Asociacion.

* Si tienes sugerencias o ideas que puedan ser de

interés para el funcionamiento y la labor de la Asociacion.

* Si quieres conocer de forma actualizada en qué estan
trabajando todos los miembros del equipo de la
Asociacion, tanto de la oficina como de las tiendas.

Contacto: evanina@debra.es 952 816 434

Evanina
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Psicologia

Convivir con la Epidermdlisis bullosa puede hacer que sientas
no saber como actuar en determinadas situaciones. Nora sera
la persona que vele por mejorar tu calidad de vida a través del
apoyo psicologico.

Nuestra psicologa se encuentra entre Marbella y Bar-
celona y podra ayudarte siempre que lo necesites con pautas
y guias para manejar esos momentos de inestabilidad, indepen-
dientemente de que pertenezcas a la Asociacion o no,y de que
seas persona con EB, familiar o profesional.

« Ante el diagnostico de la enfermedad, Nora
podra acompanarte:

* Minimizando el impacto emocional mediante la
acogida, la escucha activa, el apoyo mutuo y la informa-
cion adecuada.

¢ Orientandote sobre como relacionarte con tu
bebé favoreciendo el vinculo de apego.

*  En un segundo momento, ante el manejo de la en-
fermedad y las complicaciones que vayan apareciendo
estara a tu lado para:

* Facilitar el proceso de cambio que supone pade-
cer una enfermedad croénica.

* Optimizar aquellos recursos personales y am-
bientales que contribuyan a evitar el aislamien-
to, reducir el riesgo de exclusion, amortiguar el
impacto que producen los cambios, facilitar la expresion
emocional, aumentar la autoestima y los vinculos afecti-
vos, afrontar las pérdidas y duelos.

Contacto: psicologia@debra.es 657 261 854




Tu Asociacion

Enfermeria

Mejorar tu calidad de vida es la razén por la que existimos y ¢ El manejo de la enfermedad y sus complicaciones:

nuestra mayor preocupacion es mejorar tus cuidados. . .
e Sacar tiempo para curar tus heridas es algo con lo que

lidias dia tras dia. Nuestro equipo te acompanara en el
seguimiento y asesoramiento de las mismas, des-
+  Madrid, donde se encuentran Alvaro, Maria y Miriam. de vendajes y sujecion de heridas en zonas anaté-
micas complejas, a recomendaciones en diferentes tipos
de lesiones y su evolucion.

El equipo de enfermeras esta organizado en dos sedes:

e Marbella, donde estan Esther y Nati.

Atenderan conjuntamente todas tus dudas tanto si eres socio, *  Laciencia no cesa en sus avances por lo que las enferme-

persona con EB, familiar o profesional acerca de temas relacio- ras intentaran estar al dia para poder infor-

nados con: marte y resolver las dudas que te surjan sobre los
nuevos productos, tratamientos y ensayos
clinicos.

+ El diagnéstico de la enfermedad o sospecha de la

misma: * Tener esta enfermedad no te exime de requerir otros
cuidados, por lo que también estaran ahi para acom-
pafarte ante cualquier otra complicacion o
duda en el manejo de estas situaciones (intervencion
quirargica, compartir informacion con los nue-
vos profesionales con los que entras en contacto...etc.).
Nuestro equipo estara alerta y gracias a su experiencia,
intentara anticiparse a ellas.

*  Ante esta situacion estaran encantadas de ofrecerte in-
formacion sobre la enfermedad y su condicion genética,
profesionales de referencia y cualquier tipo de duda que
te pueda surgir en un momento como este.

Contacto: enfermera@debra.es
Alvaro, Maria y Miriam: 687 736 370
Esther y Nati: 952 816 434 - 691 543 535

Esther Alvaro
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Zona DEBRA

Trabajo Social

Aira es la persona que velara por mejorar tu calidad de vida a
través del apoyo social.

Nuestra companera se encuentra en Marbella y te proporcio-
nara informaciéon y apoyo, independientemente de que perte-
nezcas a la Asociacién o no, ya seas persona con EB, familiar o
profesional.

*  Enun primer momento, ante el diagnéstico de la en-
fermedad, podra acompanarte en:

* El proceso de ampliacion de la baja maternal
e informarte sobre los derechos y el procedimiento para
tal finalidad.

+ Conseguir el material de cura y todos aquellos
productos necesarios para el cuidado de vuestro bebé.

* Lasolicitud de apoyos profesionales de enferme-
ria a domicilio.

* Y elacceso a las pruebas de diagndstico
genético.

*  Enunsegundo momento, ante el manejo de la enfer-
medad y las complicaciones que vayan apareciendo estara
a tu lado para:

* Asesorarte en el acceso a profesionales con
experiencia en EB. Proporcionara informacion y
apoyo en los tramites necesarios para acceder a profe-
sionales de referencia en EB.

* Asesorarte en el acceso a ayudas y recursos
sociales disponibles. La trabajadora social facilitara la in-
formacién y orientacion sobre las ayudas a las que puedes
acogerte, asi como informacion de los servicios y recursos
disponibles, tales como el Certificado de Discapacidad o
la valoracién de la dependencia, prestaciones o
ayudas econdémicas, atencién temprana, infor-
macion sobre ayudas técnicas para una vida un poco mas
independiente o informacion sobre las adaptaciones
necesarias y los recursos disponibles para una
adecuada escolarizacién, entre otras.

e También podra apoyarte en la reivindicacién de
derechos tales como el acceso al material de cura justo
y necesario, el acceso a servicios como atenciéon tempra-
na, rehabilitacion y logopedia, el acceso a recursos ne-
cesarios en el ambito educativo, el acceso a servicio de
enfermeria a domicilio, apoyos en el ambito laboral, por-
centajes justos en discapacidad y dependencia, asi como
cualquier otra reivindicacién.

Contacto: social@debra.es 952 816 434
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Administracion

Para que la Asociacion pueda realizar la labor de
atencion y acompaiiamiento a los afectados de Piel de
Mariposa y sus familias, contamos también con dos estan-
dartes que se encargan de la administracion de la
misma. Por ello, tendras que contactar con nuestras companeras,
Silvia y Margit, para cualquiera de las siguientes cuestiones:

e Cuando quieras darte de alta o de baja como socio,
asi como convertirte en uno de nuestros bene-
factores.

*  Cuando necesites expedir un certificado de donacion
o tengas dudas sobre el mismo.

* Sirequieres el certificado de voluntariado.

*  Sinecesitas modificar tus datos personales de nues-
tros registros: email, direccion, cuenta bancaria...

* Si tienes alguna pregunta con respecto a cobros y
pagos: reembolso de dinero, recaudacion de eventos, hu-
chas...

« Pedidos de articulos solidarios.

*  Sinecesitas informacion sobre las cuotas, incluyen-
do solicitud de exencion anual y donaciones.

e  Para reservar tu plaza en el Encuentro Nacional,
asi como para todas las puntualizaciones que tengan que
ver con este proyecto.

e Cualquier otro tema econémico/administrativo.

Contacto: admin@debra.es | admin2@debra.es 952 816 434

Silvia




Comunicacion y Recaudacion

Dar a conocer la enfermedad, sensibilizar sobre ella y recaudar
fondos por la causa son los objetivos por los que Minerva,
Ana Maria y Leticia trabajan dia a dia. Desde la Asocia-
cién animamos a cualquier persona a involucrarse en esta labor.
Contacta con ellas si:

* Quieres organizar un evento en favor de la Piel de
Mariposa. Desde comunicacion te haremos llegar el acuer-
do de colaboracion necesario para realizar cualquier ini-
ciativa a nuestro favor, asi como un dossier informativo de
la enfermedad. Haremos todo lo que tengamos en nuestra
mano para que el evento vaya viento en popa.

* Quieres proponer a la Asociaciéon en tu empre-
sa, banco o ayuntamiento como ONG con la que
colaborar.

* Quieres hacer una donacion puntual o quieres
convertirte en uno de nuestros benefactores.

* Quieres convertir los detalles de tu boda, comunién
o bautizo en una donacioén.

* Tienes contacto con un medio de comunicacion
y necesitas informacioén sobre la enfermedad y la
Asociacion para algin articulo o reportaje.

* Tienes cualquier idea que nos puede ayudar a dar a
conocer la enfermedad y captar fondos.

Contacto: pieldemariposa@debra.es 952 816 434/ 619 505 180

Ana Maria

Zona DEBRA

Tiendas Solidarias

Las Tiendas Solidarias Piel de Mariposa son las venta-
nas de nuestra labor al mundo. Gracias a ellas mantenemos una
fuente de ingresos independiente y estable. Depen-
diendo de tu lugar de residencia, puedes ponerte en contacto
con sus respectivas responsables para hacer voluntariado o para
donar articulos. Maria es la persona que con ayuda de
Emilia se encarga de coordinar su gestion Puedes
hablar con ellas en las siguientes situaciones:

* Si quieres solicitar informacion mas detallada
sobre el funcionamiento de las tiendas.

* Si conoces una empresa que quiera colaborar a
través de su programa de voluntariado corporativo.

* Siconoces a alguien quien quiera ser voluntario.

* Si quieres organizar un evento o tenéis contacto
de algin medio de comunicacién que quiera hablar
de nuestras Tiendas Solidarias.

* Si conoces alguna empresa que quiera donar ropa,
objetos de decoracion, juguetes o cualquier otro tipo de
producto.

* Si quieres conocer mejor al propio equipo de
la tienda solidaria que esté situada en vuestra ciudad o
provincia...

e Para cualquier otro asunto, consulta o pregunta que tengas.
Siempre esperamos tu llamada y la responderemos con una
gran sonrisa.

Contacto:
Maria, marcopolo@debra.es 667 363 995
Emilia, admin@pieldemariposa.es 672 619 714
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En Accion

Bodas y otros eventos solidarios
Una forma original y bonita
de ayudar a nuestra Asociacion

En estos Ultimos anos, hemos descubierto que cada vez son mas las personas que quieren que los
eventos importantes de su vida, como bodas, comuniones, cumpleanos, aniversarios... sirvan tam-
bién para hacer un mundo un poco mejor. Si este es tu caso, o el de alguna persona de tu entorno,
en DEBRA-PIEL DE MARIPOSA te proponemos varias ideas para hacer tu Evento Solidario.

I) Tarjeta Solidaria para invitados

Los invitados reciben una tarjeta en la que se explica que el
importe del detalle que tradicionalmente se les entrega se ha
transformado en un donativo para nuestra Asociacion.

2) Detalle Solidario

Los anfitriones regalan como detalle a sus invitados algunos de
los articulos solidarios que tenemos en venta en la Asociacion.
Mas informacion en www.pieldemariposa.es/detallessolidarios

3) Donaciones como Regalo

Las personas homenajeadas piden a sus invitados que en lugar
de comprarles un regalo usen ese dinero para hacer una aporta-
cion a la Asociacion DEBRA-PIEL DE MARIPOSA en su nombre.

4) Otra alternativa

Aunque esto es menos frecuente, los novios puden poner una
hucha para recibir donaciones de los asistentes y pueden entre-
gar informacion de la Asociacion para dar a conocer la Piel de
Mariposa.

Para ampliar informacion o si tienes alguna otra idea
para hacer tu evento solidario, por favor contactanos:
pieldemariposa@debra.es 952 816 434.
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En Accién

Contigo volamos mas alto
en las Tiendas Solidarias

En Las Tiendas Solidarias Piel de Mariposa cada dia son mas las personas

que conocen, compran y colaboran.

Maria Surifach, Coordinadora de Tiendas Solidarias Piel de Mariposa

A dia de hoy contamos con nueve Tiendas Solidarias Piel de Ma-
riposa (2 en Alicante, 2 en Madrid, | en Valencia, | en Marbella,
| en San Pedro de Alcantara, | en Malaga y nuestra dltima aper-
tura en Sevilla) que juegan un papel fundamental sensibilizando
sobre la enfermedad y captando fondos para posibilitar la labor
de la Asociacion.

Inspiradas en el concepto anglosajon de charity shop se de-
dican a la venta de articulos donados por particu-
lares y también empresas (ropa, calzado, decoracion, libros,
juguetes, articulos de deporte...), que se ponen a la venta a
precios increiblemente competitivos gracias a las voluntarias y
voluntarios que trabajan altruistamente en ellas.

En el mes de noviembre, las tiendas solidarias han sali-
do en el Portal Sevilla Solidaria del periodico ABC
(www.sevillasolidaria.sevilla.abc.es) y en el conocido Blog
de las Malasmadres (www.clubdemalasmadres.com).

A todas las familias que nos estéis leyendo os queremos invitar
a sumaros a este movimiento tan bonito que es el de las Tiendas
Solidarias Piel de Mariposa. Os compartimos varias formas en
las que podéis apoyarnos:

Las donaciones de empresas
nos dan ALAS

Si tenéis o conocéis alguna empresa de ropa, juguetes
o articulos de decoracién que desee donar a nuestras tiendas,
dadles nuestro contacto. Por suerte nuestras tiendas no
suelen tener problemas para llenarse de donaciones de parti-
culares pero para acceder a las empresas es mas facil contando
con un contacto directo.

Si no fuera por las donaciones que recibimos, no existiriamos.

Tu tiempo nos da ALAS

Las tiendas estan gestionadas por una responsable y un
equipo maravilloso de voluntarios y voluntarias que dia a
dia nos ayudan a que este suefo sea una realidad.

Si queréis dar vuestro tiempo a las Tiendas Solida-
rias Piel de Mariposa seria maravilloso porque, aparte de
ayudar a que este proyecto siga adelante, los voluntarios y
los clientes podrian conocer en primera persona la
razon por la que existimos. Uniriamos de una forma muy
bonita la labor de las tiendas con el motivo de nuestra existencia.

En aquellos casos que no podais venir para hacer voluntariado,
nos encantaria que nos dierais a conocer entre vuestro
circulo de amigos y familiares para ver si ellos se quieren
unir a las tiendas como voluntarios. Si no fuera por el tiempo
que nos donan los voluntarios y las voluntarias, no existiriamos.

Tu visita nos da ALAS

Otra gran forma de uniros al movimiento de las Tien-
das Solidarias es visitindonos. Existimos para dar a conocer
la Piel de Mariposa y para recaudar fondos que ayuden a mejo-
rar la calidad de vida de las personas con la enfermedad. Por ello,
veros es uno de los mayores regalos que nos podéis
hacer a todos los que dia a dia trabajamos para ayudaros en
este camino.

Hablando de nuestra existencia

Te invitamos a que visites la Web de tiendas (www.tien-
das.pieldemariposa.es) y localices la que tienes mas cerca
de tu casa para después hacerlo extensible dentro de tu grupo
de amigos y familiares.
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En Primera Persona

“El conocimiento sobre la enfermedad
ha cambiado al 100%”

A sus 54 anos, M? Lucia reconoce que cuando nacié no habia nada ni nadie a quién
acudir con informacion sobre la enfermedad.

Leticia Pellicer Franco, Técnico de comunicacion, DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

M? Lucia es la tercera de tres hermanos, y
la Unica que padece Epidermdlisis bullosa

distrofica, recesiva, severa y generalizada.

Esta barcelonesa obtuvo su diagnostico
completo hace tan solo cinco afnos, con
49. Cuando nacié los médicos no sabian a
qué se debian sus heridas, y desconocian
la enfermedad a la que se estaban enfren-
tando. Barajaron distintas hipotesis entre
las que se encontraban una infeccién pro-
pagada por su cuerpo al cortar el cordon
umbilical y una infeccion provocada por
guantes médicos mal higienizados durante
su nacimiento.

;Cudndo os comunicaron a ti

<

y a tu familia la enfermedad
que tenias?

Naci con la EB congénita, pero desde un
primer momento no sabian lo que tenia
porque en aquella época no sabian de la
EB, ni de nada.

A los 6 anos tuve el diagnostico, me lo
hicieron en el Hospital San Pablo de Bar-
celona. Cuando les dijeron a mis padres
que tenia una Epidermdlisis bullosa, sin
especificar el grupo o subgrupo, que era
congénita y que podia mejorar o empeo-
rar, pero que no me curaria, sintieron una
profunda tristeza y preocupacioén por mi
futuro.

Cuando naciste, el conocimiento
que se tenia sobre la enferme-
dad era muy diferente al que
se tiene ahora. ;Qué valoracion
inicial hicieron los médicos al
verte?

Yo estuve 8 meses ingresada en el hospital
en el que naci, en el Vall d"Hebron de Bar-
celona.Y como no sabian lo que tenia me
iban haciendo pruebas. A mi madre le di-
jeron que al cortarme el cordén umbilical
me habian infectado la sangre; que si al to-
carme los médicos no tenian los guantes
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limpios. Como no se sabia iban diciendo
cualquier cosa.

El conocimiento que se tiene de la enfer-
medad a dia de hoy ha cambiado al 100%,.
Cuando yo naci no habia nada, ni nadie a
quién acudir. Ahora nace un nifio con la
enfermedad y enseguida tienes a las en-
fermeras, los psicologos y los trabajadores
sociales en el hospital.

;Qué destacarias de tu evolu-
cion en el dia a dia con la en-
fermedad?

Cuando era pequefa mis curas eran muy
simples: una gasa con una pomada que
me dio el pediatra. Eran curas secas, muy
dolorosas a la hora de tirar del vendaje.
Hasta hace unos afios mi madre lavaba las
vendas para reutilizarlas porque no tenia-
mos el material adecuado.

Mi dia a dia es bastante complicado. Lo
peor es el tema de las curas. En mi caso
son de casi 3 horas, con dolor. Como co-
lectivo hemos padecido mucho a la hora
de conseguir el material de cura; teniamos
que picar muchas puertas. Pero bueno,
gracias a dios ahora en Catalufia en prin-
cipio me lo dan todo.Y en cuanto a las
curas, mi madre ya no me las puede hacer
porque ella ya tiene 91 anos, pero tengo
a mi companero que es el que me ayuda.

Nuestra socia Lucia Tévar
con la presidenta Nieves Montero.

;Coémo conociste
la Asociacién?

A la Asociacion la conoci hace 17/18 anos
a través del doctor que me opero de las
manos y de un reportaje que emitieron en
la television. Habia muy poquitas personas
y ahi empecé a ir al Encuentro Nacional
de Familias Piel de Mariposa. Me gusta mu-
cho ir para ver los avances que hay y para
juntarme con el resto de familias.

¢Recomendarias la asistencia al
Encuentro Nacional de Familias
Piel de Mariposa?

Yo recomendaria la asistencia al Encuen-
tro Nacional a Familias a los padres que
tienen hijos con la enfermedad por varios
motivos pero principalmente porque psi-
cologicamente ayuda mucho a los padres
ver que no solo es su hijo es el que esta
enfermo. Conozco gente que rechaza la
situacion, que no quieren venir porque no
quieren ver gente como su hijo, pero yo lo
aconsejaria. A veces sales un poco tocada
cuando ves a todos los ninos que hay pero
es positivo, para mi es positivo.

(Qué has aprendido durante
todos estos anos de convivencia
con la EB?

En estos anos he aprendido sobre todo a
llevar la Epidermolisis bullosa. Yo soy una
persona muy activa que me gusta mucho
hacer cosas relacionadas con la enferme-
dad. El hecho de estar en esta Asociacion
hace que cuando organizan cosas en Bar-
celona siempre vaya. Ademas, participo
mucho con FEDER. A mi me ha ayudado
mucho. Sobre todo a ver que no estas
sola, que hay gente que te ayuda, que te
acompafa, que hay un sitio para pregun-
tar. Cuando yo era pequena mis padres no
sabian donde ir, qué aconsejarnos, ni nada.



He tenido varias anécdotas. La dltima
fue cuando fui a renovarme el carnet de
identidad. Yo por mi enfermedad tengo
muchas heridas en la cabeza y perdi el
cabello. Entonces llevé mis fotos con mi
gorro, porque Yo llevo gorro desde hace
cinco anos. Y cuando vio la sefhora la foto
me dijo “Ah, yo no te puedo hacer el car-
net de identidad porque llevas el gorro y
asi no puedo”.Yo le dije que no me iba a
quitar el gorro y ella me respondio: “Sal,
te quitas el gorro y te haces una foto”. Y
le dije que me daba igual, que me podia
detener o me podia ir con el carnet ca-
ducado, pero que el gorro no me lo iba a

quitar. Al final lo consegui, me hicieron la
foto de carnet con el gorro.

Esa fue la ultima que me pasé. Pero me
han pasado muchas otras. Como pregun-
tarme por la calle que qué me pasa. Si ten-
go un buen dia les digo: “;Oye sefiora que
me pasa algo? Yo no me he visto nada”.
Otras veces no les contestas tan bien.

Cuando era mas joven y cogia algiin taxi
sabia que me iban a preguntar por la ma-
nera de mirarte por el espejo retrovisor.
Un dia yendo al instituto cogi un taxi y el
senor me iba mirando por el espejo, se
giré y me pregunté qué me habia pasado.
Y yo como no tenia ganas de dar expli-
caciones hice como que lloraba y le dije:
mire sefor es que fue muy tragico, tuve
un accidente de avion y mire cébmo me

he quedado.Y el sefior apurado se sinti6
tan mal por haberme hecho recordar “mi
tragedia” que no me cobré la carrera del
taxi (risas).

Si quieres contarnos tu historia y compar-
tirla con la familia de la Asociacion, con-
tactanos en
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En primera persona

:Como empezo todo?

Todas las historias extraordinarias tienen un comienzo. Nieves Montero, fundadora
y presidenta de la Asociacién, y madre de [figo Ibarrondo (afectado de Piel de Ma-
riposa), nos abre las puertas de su casa y de su corazén para contarnos de primera
mano lo que hay detras de estos 24 anos de Asociacion.

Ana Maria Ponce, Técnico de comunicacion DEBRA-PIEL DE MARIPOSA

¢Cudndo nacié Ihigo?
¢En qué hospital?

ifigo nacié el 13 de Abril de 1988 en Ma-
laga, en la clinica Galvez.

¢En qué momento os disteis
cuenta que algo no iba bien?
;Qué palabras recuerdas de los
médicos?

El nifo nacid con heridas. Nacié por la
noche, se lo llevaron al nido y ya se sabia
que algo pasaba pero nadie tenia ni idea
de qué era. La teoria era que era un parto
seco y dices vale, un parto seco y ;por
qué le van saliendo cada vez mas heridas?

A los tres dias, me dieron al nifo para
que me lo llevase a mi casa, indepen-
dientemente de que cada vez le salieran
mas heridas. En esa semana el nifio cada
vez estaba peor porque le costaba mu-
cho mamar y claro, tenia ampollas en la
lengua, tenia ampollas dentro de la boca,
en fin no sé. Yo estoy convencida de que
me dieron el nifo para que se muriese
en casa.

Mirando el libro médico de Sanitas vi a
Gloria Rodriguez de Ayssa, pediatra. Fui-
mos a su consulta y ella nada mas verlo
me dijo: creo que esto es una enfermedad
que tienen algunos recién nacidos que se
llama Epidermdlisis bullosa.

Cogieron al nino, que para entonces tenia
I'l dias, y lo metieron en la UCI de pre-
maturos, dentro de una incubadora du-
rante cinco meses. Estuvimos mas de un
mes viéndolo por la ventanilla, nada mas.

¢En qué momento decidisteis
buscar informacién sobre la en-
fermedad? ;Cémo supisteis de
DEBRA Reino Unido?
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Mi cunada Maria José, que es pediatra
también, localizé a la Asociacion de Rei-
no Unido. Entré en contacto con el Saint
Thomas Hospital. Entonces liiigo (padre)
y yo nos fuimos para alli porque todas las
personas con Piel de Mariposa las trata-
ban alli.

Nuestra preocupacion era saber si ha-
bia alglin tratamiento, entonces fuimos a
Londres a una reunion de DEBRA Reino
Unido. Alli conocimos a John Dart, que
en su momento era director de DEBRA
Reino Unido. Estuvimos hablando con él,
nos presentd a mas familias. Recuerdo
que me impresiond bastante, pero me
impresiond en plan bien.

Alli quedo claro que no habia tratamiento
posible, que lo Unico que se podia hacer
era que no se infectasen las heridas y tra-
tarle con cierto cuidado, y ya esta. Cuan-
do volvimos a Espania, les trasmitimos un
poco a los médicos lo que habiamos visto.

Al volver, nos llevamos al nino a casa, sin
mas. LIévatelo a casa y que no se le infec-
ten las heridas y vale ;cémo lo hacemos?
No teniamos vendas, o sea nos dijeron
un poco como: gasas con Linitul, pero
las gasas luego se quedaban pegadas... En
fin, una forma un poco basica, la verdad.
Nosotros fuimos inventando maneras de
vendarle para que se pudiese mover pero
no se hiciese dafo y bueno asi transcu-
rrié un tiempo.

¢Coémo conocisteis a otras fami-
lias? ;Como comenzasteis a da-
ros apoyo?

Gracias al respaldo de una carta de la
Academia Espanola de Dermatologia.
Empezamos a enviar emails a todos los
hospitales con servicio de dermatologia,
preguntandoles a los jefes de servicio si
tenian a mas familias que por favor les
diesen nuestros datos.Y asi poco a poco
fuimos contactando con algunas familias

y empezamos a conocer algunos casos
tremendos.

Nosotros en realidad no teniamos nin-
guna intencion de hacer una Asociacion.
Nosotros queriamos entrar en contacto
con mas gente para preguntar “qué tal va
tu hijo, estdis haciendo algo nuevo, habéis
probado algo que haya dado buen resulta-
do”, esas cosas, nada mas. Pero es que te
empiezas a encontrar con casos que dices
mira no puede ser que nadie les eche una
mano, pero ;como es posible? Al final deci-
dimos montar la Asociacion, pero aun an-
tes de estar constituida legalmente ya em-
pezamos a organizar reuniones en nuestro
antiguo estudio donde trabajabamos.

Cuéntanos algunas de esas his-
torias que os fuisteis encon-
trando

Nos encontramos con una abuelita que
cuidaba de dos nietas. Las dos hermanas,
cuya madre habia muerto y cuyo padre
habia decidido que no tenia ganas de sa-
crificar su vida por ellas, tenian Piel de
Mariposa. Esta pobre sefiora que vivia en
una casa super humilde las vendaba con
papel de periddico.

También nos impresiond el caso de otro
nino, cuya madre no habia podido afron-
tar la enfermedad de su hijo y se habia
marchado de casa. Habia dejado solos
al padre y al hijo que tendria dieciocho
afos, aunque era muy pequenito. Le ha-
bian tenido que cortar una pierna porque
se le habia malignizado una de las heridas
y al nifo lo dejaban sentado en una silla
de ruedas cuando el padre se iba por la
mafana. Lo vestia, lo levantaba, lo sentaba
en la silla de ruedas, el padre se iba y el
pobre volvia por la tarde y el nifno, como
no se podia impulsar, ni podia hacer nada,
se quedaba en la silla todo el dia.

Nosotros hicimos gestiones con su ayun-
tamiento para que le mandasen a alguien



que le ayudase. Estos casos son de esos
que dices es que no puede ser que la gen-
te esté viviendo asi.Y entonces ahi pensa-
mos que a lo mejor habia que organizar
una asociacion tipo la que tenian en Rei-
no Unido, pero en Espana.

¢De qué otra forma comenzas-
teis a dar apoyo a las familias?

Nos llamaban mucho por teléfono, sobre
todo las madres con nifos muy peque-
fnitos. Y yo recuerdo que nos llamaban
al teléfono de la oficina, que era donde
estabamos todo el dia, y nos pasabamos
horas hablando, literalmente. Recuerdo la
sensacion de tener la oreja roja, ardiendo
de estar hablando con alguien; bueno de-
jandole llorar, explicandole cosas, dandole
animos, en fin, fundamentalmente escu-
chando, que se desahogasen.

¢Cuadl consideras que fue el pri-
mer proyecto cuando ya estaba
constituida la Asociacion?

Los encuentros. La gente se lo pasaba muy

bien en los encuentros, era muy divertido.

Yo me acuerdo que nosotros llevabamos
una cesta grande que teniamos con jugue-
tes de nuestros hijos para que los ninos
estuviesen jugando mientras nosotros los
padres hablabamos. Contratdbamos a un
par de chicas para que jugasen con los ni-
nos un par de horas mientras nosotros
estabamos charlando.

¢Destacarias algin momento
dificil de esos primeros anos
constituyendo la Asociacién?

Estabamos advertidos. Nos lo dijo John
Dart (de DEBRA Reino Unido) desde el
principio; en todas las asociaciones hay un
momento critico, en el que la asociacion
crece demasiado pero no hay dinero para

profesionalizarla y ya no puedes llevarlo tu.

Suele pasar a los 10 afos, a ellos les paso
lo mismo. Entonces tienes que optar, o la
profesionalizas o se acaba. Decidimos que
habia que contratar a alguien. Verdadera-
mente ya no dabamos de si.

Fueron momentos muy criticos. Decidi-
mos seguir, a la gente le iba bien. Por lo
menos la gente podia llamar, sabian que
no eran los Unicos.

Yo tenia libertad para moverme, pero re-
conozco que a todo no podia: no podia ir
a Madrid, ir al ministerio, reunirme con la
agencia del medicamento, etc. Cada vez
que ibamos nos derivaban a hablar con
no sé quién, teniamos que atender a las

familias, hacer las revistas, redactarlas, etc.

Ahi fue cuando nos planteamos qué ha-
cer y contratamos a Loli, una trabajadora
social que poco a poco generaba fondos
para su sueldo con ayudas de benefacto-
res, amigos, comidas.

¢Qué principal diferencia

crees que los nuevos padres
sienten ahora cuando conocen
la Asociacion?

Ese primer momento en el que tienes
algo y no sabes qué hacer con ello, y que
venga alguien y te diga de qué se trata:las
perspectivas que hay, que existen aposi-
tos que son geniales, que no te preocu-
pes que te los dara tu ambulatorio y sera
gratis... Y que ademas vamos a apoyar a

tu enfermera para que te eche una mano.

Que alguien venga a ti cuando tu nifio
esta en tu hospital y estas en shock,y que
te tranquilicen y te guien, que te digan: lo
mejor es esto o lo otro. Que puedas ver
que no eres el unico en el mundo. Eso es
la diferencia mas grande.

;Qué le dirias a una familia que
acaba de tener un bebé con la
enfermedad?

En primera persona

Les diria que es dificil pero que su hijo
puede tener una vida mejor de lo que
ellos en principio se imaginan y que desde
luego tienen a mucha gente detras para
ayudarles, con lo cual el camino duro se
va hacer mas llevadero.

Mi suegra me dijo una cosa cuando nacié
ifigo. Estabamos en shock, te puedes ima-
ginar... qué va a pasar, etc.Y ella me decia:
“Mira, los mayores disgustos que me he
llevado en mi vida han sido por cosas que
al final no han sucedido.Ve afrontando los
problemas segin te vayan viniendo, no
empieces a proyectar qué va a pasar con
este nino, porque no sabes si va a llegar
o no va a llegar ni en qué condiciones va
a estar en la vida en general. Segln se te
vayan presentando los problemas afron-
talos y ya estd”.

Una amiga mia lo resumia de una forma
mas grafica: “No te meriendes la cena”,
las cosas a su tiempo.

(Qué le dirias a los miembros
de una familia para animarles
a que se hagan socios de la Aso-
ciacion?

La Asociacion tiene mucho trabajo de
mucha gente, no es algo que esté vacio,
hay un bagaje importante de muchas per-
sonas que se han dejado la vida intentan-
do echar una mano. Que lo aprovechen
porque es un camino que se ha recorrido
por ellos,y si no van a tener que recorrer
ellos solos. Si tienes eso a tu disposicion,
japrovéchalo!
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;Ya tienes algo
a/a?w@ para tu boda?

Anade un toque solidario a tu boda
y dale alas a las personas con Piel de Mariposa
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