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EDITORIAL

Una vez mas nos encontramos a través de nuestra revista, una ventana por la cual la sociedad
pueda ver la realidad de la situacion en la que se encuentra nuestro colectivo, ademds de quedar
reflejadas también las grandes dificultades que subsisten. Desde el 27 de abril de 1999, afio de
la creacion de ADEC, hemos aprendido que una parte fundamental de nuestra organizacion es
la aproximacion al socio y al resto de la sociedad. Este ejemplar que tienes en la mano es en
definitiva un camino para reivindicar nuestras voluntades y derechos, y para celebrar nuestro 15°
Aniversario. Gracias al impulso de un animoso grupo de personas con esclerodermia intuyendo
que la formula mas precisa para defender los derechos del colectivo era el asociacionismo. “La
discapacidad estd en situacion de emergencia, pero sabremos estar a la altura del desafio”.

Desde aqui continuaremos luchando, ya no para avanzar en derechos, sino para no retroceder.
Las personas con esclerodermia, la mayoria con una situacién de discapacidad, lanzamos hoy
una llamada de SOS, pues lo que hemos logrado en términos de derechos, inclusion y bienestar
en estos ultimos afios, todavia insuficiente y todavia muy precario, amenaza ruina. Hacemos
llegar al Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad nuestro rechazo al “Copago de
medicamentos”, que sin duda supondrd mermar todavia mds la calidad de vida de las personas
con una Enfermedad Rara. A los politicos quiero recordarles que ese es su trabajo, que no nos
olviden, que desde el lugar que ocupen apoyen a este sector, bien sea desde el gobierno o desde la
oposicion. Todavia queda mucho por hacer y vamos a seguir trabajando para lograr mas avances
por y con las personas con esclerodermia.

Un abrazo de vuestro amigo
Juan Carlos Gonzalez Coll - Presidente de ADEC
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LA ESCLERODERMIA
MORFEA O LOCALIZADA

FRANCISCO JAVIER VAZQUEZ DOVAL
Doctor en Medicina y Cirugfa, especialista en Dermatologfa Médico-Quirurgica y Venerologfa.
Director de DERMACLINIC (Clfnica Dermatolégica Médico-Quirdrgica, Logrofio).

Esclerodermia significa etimolégicamente endurecimiento cutdneo. Aunque
este término sélo hace referencia a un trastorno de la piel, durante mucho tiempo
se ha utilizado para designar un grupo heterogéneo de procesos en los que la
afectacién cutdnea puede acompaiiarse o no de alteraciones en otros érganos.

El denominador comtin a todas las enfermedades con esclerodermia es un
sustrato anatomopatolégico similar, caracterizado por un actimulo de coldgeno.
Sin embargo, a pesar de esta caracteristica coincidente, la fibrosis sélo representa
la manifestacién comin del dafio tisular causado por etiologias posiblemente
diferentes.

Actualmente las esclerodermias se clasifican segun la extensién de la fibrosis
cutdnea en profundidad y superficie, la afectacién de visceras internas y los
mecanismos etiopatogénicos que intervienen en su desarrollo. Consideramos
tres tipos de procesos:

I. Morfea o esclerodermia localizada.

Il. Esclerodermia sistémica.

Ill. Sindromes afines esclerodermiformes.



Las morfeas o esclerodermias localizadas son formas limitadas a la piel y a los
tejidos subyacentes. La afectacién cutdnea es indistinguible histopatolégicamente
de la esclerodermia sistémica, pero estd ausente la acroesclerosis, la esclerodactilia
y el fenémeno de Raynaud y las manifestaciones viscerales son mucho menos
frecuentes. En la esclerodermia sistémica hay un endurecimiento simétrico de la
piel con cambios fibréticos y degenerativos en la sinovial, las arterias digitales y
en determinados érganos internos.

Finalmente existen un conjunto de sindromes afines esclerodermiformes
en los que se incluyen las seudoesclerodermias, esclerodermias ocupacionales
y esclerodermias iatrogénicas. En este grupo destacaremos tres entidades,
particularmente interesantes y que nos permiten reflexionar sobre algunos
aspectos de la etiopatogenia de los procesos fibréticos. Nos referimos al sindrome
del aceite téxico, sindrome mialgia-eosinofilia, y enfermedad injerto contra
huésped.

I. Morfea o esclerodermia localizada

Son enfermedades esencialmente cutdneas que cursan con esclerosis hialina
e inflamatoria. Pueden afectarse ademds de la piel, el tejido celular subcutineo,
la fascia muscular, el muasculo e incluso el periostio.

Las morfeas se presentan con mas frecuencia en la infancia, al contrario que
la esclerodermia sistémica que afecta fundamentalmente a adultos. Al igual que
la esclerodermia sistémica también predomina en mujeres.

Etiopatogenia. Resulta obvio que el obligado equilibrio entre produccién y
destruccién de coldgeno se encuentra alterado en estos pacientes, lo que origina
su acimulo en la piel. Sin embargo, el motivo por el que sucede esto, no esté
totalmente aclarado.

En el desarrollo inicial de la morfea se han implicado en algunos casos a
traumatismos, radiaciones, vacunas e incluso una extraccién dental que precedié
al desarrollo de una atrofia hemifacial progresiva ipsilateral.

La inflamacién y los cambios vasculares se consideran muy importantes ya
que en los estadios iniciales, las células mononucleares infiltran la piel afecta
de morfea, asi como los pequefios vasos sanguineos dérmicos. Este fenémeno
ocasiona cambios estructurales y funcionales en el sistema microvascular.

Es posible que la autoinmunidad también juegue un papel importante, pues en
estos pacientes se detectan elevacién de algunas citoquinas, moléculas solubles de
adhesion celular, ANA (anticuerpos antinucleares) y linfocitos T activados.

También se ha asociado el desarrollo de morfea con la toma de medicamentos:
bisoprolol, bleomicina, peplomicina, D-penicilamina, bromocriptina, L-5-
hydroxitriptamina en combinacién con carbidopa, pentazocina, etc.

En la etiopatogenia de ciertos tipos de morfeas se ha incriminado ciertas
anomalfas del metabolismo del triptéfano (Triptéfano ==> serotonina (5-OH
triptamina) ==> 5-OH indolacético). Tanto en el sindrome mialgia eosinofilia
como en la fenilcetonuria y en las inyecciones de serotonina pueden desarrollarse
lesiones esclerodermiformes. Se sabe que el sindrome mialgia eosinofilia es debido
al consumo de L-triptéfano.
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En la fenilcetonuria hay déficit de fenilalanina hidroxilasa que conlleva una
alteracién del metabolismo de la fenilalanina que no se transforma en tirosina
y se desvia hacia la sintesis de triptéfano ==> kinurenina ==> NADPH ==
radicales libres.

Inyecciones dérmicas de serotonina pueden causar fibrosis. En el
sindrome carcinoide se produce serotonina que puede ocasionar lesiones
esclerodermiformes. El octeotrido que impide la liberacién de serotonina, a dosis
altas puede revertir el proceso esclerético del sindrome carcinoide. La metisergida
(un farmaco similar a la serotonina) puede causar fibrosis retroperitoneal.



La infeccién por Borrelia burgdorferi durante un tiempo se consideré como una
posible causa infecciosa del desarrollo de morfea. Existen varios argumentos que
apuntan al papel etiopatogénico de la Borrelia:

- Algunos pacientes con morfea presentan anticuerpos anti-Borrelia
burgdorferi.

- Coexistencia de acrodermatitis crénica atréfica y morfea.

- Deteccién de microorganismos similares a Borrelia burgdorferi en los cortes
histolégicos.

- Mejoria con penicilina.

Sin embargo, estos datos clinicos y serolégicos contrastan con el hecho por
el cual solo excepcionalmente se ha detectado el microorganismo mediante
hibridacién in situ en muestras de esclerodermia localizada.

2. Clasificacion

Dentro del concepto de morfea se incluyen una variedad de cuadros clinicos
que pueden aparecer separadamente o superponerse en un mismo paciente.
La clasificacién se basa en las caracteristicas clinicas y en la profundidad de la
esclerosis. Seguidamente se exponen las 8 formas clinicas mds frecuentes. No
obstante, pueden presentarse casos de solapamiento entre dos o mas tipos.

a. Morfea en placas

b. Morfea en gotas

c. Esclerodermia lineal

d. Morfea generalizada

e. Morfea profunda

f. Morfea panesclerética progresiva

g. Fascitis eosinofilica

h. Atrofodermia de Pasini- Pierini

3. Clinica

Morfea en placas. Las lesiones cutdneas suelen comenzar con dreas de
eritema y edema. Pasadas algunas semanas o meses, la piel se engruesa y adquiere
un caracteristico color marfil rodedndose un halo violdceo (Figura 1). La lesién
progresa y quedan 4reas de atrofia cutdnea, hiperpigmentacién (incremento de
la actividad melanocitaria) y despigmentacién (desaparicién de los melanocitos)
(Figura 2).

Las placas suelen ser bilaterales y asimétricas. Se localizan preferentemente
en el tronco, cuello, extremidades inferiores y superiores y cara. Con frecuencia
se observan lesiones de morfea en zonas de presién como el drea mamaria, sin
afectarse los pezones (presién del sujetador), cintura (por la presién de la ropa
y cinturones).

Morfea en gotas. Entidad clinica discutida por su similitud con el liquen
escleroso y atréfico. Se caracteriza por manchas de pequefio tamaifio (1-10mm de
didmetro) un poco deprimidas, de color blanco nacarado y con cierta tendencia
a confluir.



c. Esclerodermia lineal. La morfologia clinica es similar a la de la morfea
en placas pero las lesiones induradas son de morfologia lineal. Es el tipo mds
frecuente en la infancia. Su localizacién preferente son las extremidades, aunque
también pueden afectarse el tronco y la cara.

Existen 3 variantes de morfea lineal: morfea lineal de una extremidad, “coup
de sabre” y atrofia hemifacial progresiva.

- Morfea lineal de las extremidades. Se puede asociar a morfea en placas. Los
cambios pigmentarios suelen ser evidentes pero el halo violdceo no es tan intenso.
En la superficie puede haber dreas de hiperqueratosis parcheada.

En ocasiones puede afectarse el masculo subyacente e incluso el hueso
(melorreostosis, que es una osteitis hipertréfica del hueso) y haber afectacién
visceral. También se puede asociar a vitiligo y espina bifida. La morfea lineal de
las extremidades causan dismetrfas (acortamiento del miembro afectado) (Figura
3) y contracturas articulares.

-“Coup de sabre": consiste en una banda de esclerosis, generalmente unilateral.
La lesién esclerética se manifiesta en la zona frontal paramediana, pudiendo
extenderse hacia el cuero cabelludo. Pueden existir alteraciones oculares asociadas
asf como manifestaciones por afectacién del SNC (dolor de cabeza y convulsiones).
Tipicamente la lesién sigue las lineas de Blaschko, provocando alopecia. Puede
haber mds de una lesién. Puede asociarse con la atrofia hemifacial progresiva
homolateral.

- Atrofia hemifacial progresiva (sindrome de Parry-Romberg). Generalmente
los cambios a nivel de la piel son minimos (alteraciones moderadas de la
pigmentacién), pero sin embargo hay atrofia del tejido graso subcutdneo. En



otros casos las alteraciones cutdneas epidérmicas (atrofia) son muy evidentes
(Figuras 4 y 5). Puede haber neuralgia asociada con epilepsia, sindrome de Claude
Bernard- Horner. Cuando se asocia a un “coup de sabre”, ambas lesiones pueden
ser consideradas como manifestaciones de un mismo proceso.

Probablemente los cuadros etiquetados de atrofia hemifacial idiopdtica de
Romberg son esclerodermias lineales faciales. Otros autores consideran la atrofia
hemifacial de Romberg una lipodistrofia parcial. En un estudio llevado a cabo
sobre 750 nifios con morfea lineal se detectaron las siguientes manifestaciones
extracutdneas:

- Enfermedad articular (47,2%)

- Enfermedad neurolégica (17,1%)

- Enfermedad vascular (9,3%)

- Enfermedad ocular (8,3%)

- Enfermedad gastrointestinal (6,2%)

- Enfermedad respiratoria (2,6%)

- Enfermedad cardiaca (1%)

- Enfermedad renal (1%)

d. Morfea generalizada. Esclerosis generalizada de la piel que suele
comenzar en el tronco y no suele asociarse a alteraciones sistémicas (Figura 6).
En zonas localizadas pueden formarse ampollas. La ausencia de fenémeno de
Raynaud y la distribucién de las lesiones permiten diferenciarla de la esclerodermia
sistémica.

e. Morfea profunda. El término de profunda hace referencia a la extensién
en profundidad de la lesién, que en algunos casos alcanza el paniculo adiposo, la
fascia y el masculo. La piel estd tensa, fijada a los planos profundos. Las lesiones
son mas bien difusas y poco circunscritas o lineales. Pueden causar importantes
alteraciones funcionales.
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f. Morfea panesclerotica. Se puede considerar una morfea profunda, pero
sus singulares caracteristicas permiten hacer su estudio por separado. Es una
forma agresiva de esclerodermia localizada que se inicia antes de los |5 afios. Las
lesiones se localizan predominantemente en las extremidades y se afecta el tejido
celular subcutdneo, la fascia, el masculo y el hueso provocando una esclerosis
masiva, es por tanto una grave enfermedad debilitante.

No se alteran los dedos de las manos ni de los pies. Tampoco hay fenémeno
de Raynaud. Puede haber en algunos casos afectacién visceral moderada (eséfago
y pulmén), junto con elevacién de las gammaglobulinas y eosinofilia periférica.
También cursa frecuentemente con una miopatia de los misculos invadidos. Se
produce atrofia muscular, contracturas articulares y ulceraciones. Ademds existe
un riesgo importante de desarrollo de un carcinoma escamoso en las heridas
crénicas. En ocasiones las lesiones comienzan por una esclerodermia lineal y
evolucionan a formas panesclerdticas.

g. Fascitis eosinofilica

Este proceso fue descrito por Schulman en 1974. Algunos autores la consideran
una entidad con personalidad propia y otros la incluyen dentro de las morfeas
profundas. Sus caracteristicas diagndsticas son las siguientes:

- Tipicamente el comienzo es agudo aprecidndose una induracién dolorosa y
asimétrica de las extremidades respetando las manos y los pies.

- Aparicién subita tras esfuerzo fisico. La piel muestra un aspecto normal ya
que la inflamacién es profunda y se respetan las capas mas superficiales.

- Ausencia de fenémeno de Raynaud y de la afectacién visceral. Puede
acompaiarse de cierto malestar general y fiebre.



- Engrosamiento e inflamacién de la fascia muscular, contracturas
articulares.

- Eosinofilia periférica, hipergammaglobulinemia IgG, incremento de la
velocidad de sedimentacién globular. En un pequefio porcentaje de pacientes
hay enfermedades hematolégicas: anemia hemolitica, trombocitopenia, anemia
aplésica, leucemias y linfomas.

- Pronéstico favorable con esteroides orales.

Inicialmente existe sensacién de hinchazén dolorosa. La piel puede estar
abollonada en la superficie (piel de naranja) y mostrar induracién dérmica. En
las zonas mds afectadas no se puede pellizcar la superficie, ni separar la piel y el
tejido celular subcutdneo del misculo suybacente.

Cuando pasa la fase de infiltracién edematosa aparece una infiltracién dura
o esclerosa que dibuja, en muchos casos, sobre la piel afecta una neta depresién
lineal entre haces o grupos musculares. Es el signo de “canal intermuscular”.

En fases avanzadas la piel se esclerosa y la traccién hacia la fascia hace que
adquiera un aspecto de “piel pegada al hueso”. Las manifestaciones extracutineas
mds frecuentes son la monoartritis u oligoartritis asimétrica. Es frecuente la rigidez
matutina. El sindrome del tanel del carpo aparece en un 20% de los pacientes.
También puede haber miopatia leve. Otras manifestaciones son: dismotilidad
esofigica, pleuritis, pericarditis y sindrome de Sjogren.

h. Atrofodermia de Pasini-Pierini. Se caracteriza por placas
hiperpigmentadas de bordes nitidos, escasamente atréficas e induradas que se
localizan predominantemente en el tronco. Las diferencias del Pasini-Pierini con
el resto de las morfeas, permiten considerarla como una entidad a parte: no hay
halo lilidceo, estdn ligeramente deprimidas, no son escleréticas, son lentamente
progresivas. En la anatomfa patolégica la atrofia es moderada y no hay lesiones
anexiales. Puede asociarse con lesiones tipicas de morfea en placas. Algunos
autores consideran esta entidad como una forma abortiva de morfea en placas.
Sin embargo, se estima (til mantener el término, dado el cardcter de las lesiones
y el curso de la enfermedad.

La atrofodermia lineal de Moulin es una variante de la atrofodermia de Pasini-
Pierini que sigue una disposicién lineal (Lineas de Blaschko).

4. Manifestaciones extracutineas

Las manifestaciones extracutdneas ya se han ido comentando al exponer los
diferentes tipos clinicos, no obstante, son infrecuentes. Unicamente tienen lugar en
las formas extensas en profundidad o en superficie. Asi en la morfea generalizada
puede haber fatiga, mialgias y artralgias.

En la atrofia hemifacial progresiva y en el “coup de sabre” puede haber
manifestaciones neurolégicas: convulsiones, cefaleas, neuropatia periférica,
malformaciones vasculares y vasculitis del sistema nervioso central. Las
manifestaciones oculares de la morfea en “coup de sabre” incluyen: esclerosis
de estructuras anexiales, inflamacién del segmento anterior y uveitis anterior.
Los pacientes con morfeas extensas son mas proclives a padecer ansiedad o
depresion,
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Enfermedades autoinmunes como vitiligo, tiroiditis de Hashimoto, enfermedad
de Graves o colitis ulcerosa afectan a un 2-5% de pacientes con morfea. Los
estudios analiticos revelan la presencia de ANA, anti DNA, anticuerpos
antihistonas, anti-topoisomerasa |l, y factor reumatoide.

5. Histopatologia cutdnea

Los distintos tipos de morfea no se pueden diferenciar histolégicamente salvo
por su profundidad. Se describen tres hallazgos fundamentales: la fibrosis, los
fenédmenos inflamatorios y las alteraciones vasculares. Sin embargo, debe quedar
claro desde un principio que la histopatologia de la morfea y la esclerodermia
sistémica son indistinguibles y por tanto, no sirven para diferenciar ambos
procesos.

Fase inicial. Predominan los infiltrados inflamatorios de linfocitos, histiocitos
y células plasmaticas. Los infiltrados son perivasculares, entre las fibras de
coldgeno, perianexiales y especialmente intensos en el tejido celular subcutdneo.
Progresivamente los septos de tejidos celular subcutdneo se engruesan por el
depésito de coldgeno en la dermis media y reticular. El coligeno neoformado
tiene cardcter ondulado y poca apetencia tintorial. Puede haber simultdneamente
alteraciones vasculares.

Fase tardia. Los infiltrados inflamatorios disminuyen y los anejos cutdneos
se atrofian “ahogados” por el colageno. Los haces de coldgeno se hacen gruesos,
homogéneos e hialinos. Estan estrechamente empaquetados y paralelos a la
epidermis (Figura 7). Los vasos muestran paredes fibréticas y engrosadas.

Histopatologia de la fascitis eosinofilica. Tabiques fibrosos en el tejido
celular subcuténeo, fascia engrosada con dreas de necrosis fibrinoide e infiltrado
inflamatorio crénico. Puede haber degeneracién miofibrilar del musculo.

Histpatologia de la atrofodermia de Pasini-Pierini. Engrosamiento
discreto del coldgeno. Infiltrados moderados y dispersos. Hiperpigmentacién de
la capa basal y anejos conservados.

6. Diagnostico

Es esencialmente clinico, no obstante sugerimos practicar una biopsia cutdnea
profunda a todos los pacientes. En las formas mas extensas conviene realizar
estudios de la funcién pulmonar, esofdgica y renal. La analitica de rutina debe
incluir un hemograma y la determinacién de enzimas musculares, proteinograma,
VSG y estudio de autoinmunidad.

7. Diagnéstico diferencial

hay que diferenciar las morfeas del liquen escleroatréfico en el que hay atrofia
epidérmica e hiperqueratosis folicular; de vitiligo, lepra y liquen plano atréfico,
que se diferencian por la historia clinica y la histopatologia; y de la atrofia macular
(anetodermia) que es una laxitud localizada de la piel secundaria a la destruccién
de tejido eldstico.



8. Tratamiento

En algunos pacientes las placas de morfea regresan de manera espontdnea en
pocos afios (3-5) dejando cambios pigmentarios o atrofia residual. Por tanto, se
considera que el tratamiento debe de focalizarse en el tratamiento de las dreas
cutdneas con actividad, es decir, aquellas de aspecto violdceo o eritematoso que
rodea a las placas de morfea.

La terapéutica fisica rehabilitadora es necesaria para prevenir las contracturas
musculares particularmente en aquellos pacientes que tienen esclerodermia lineal
en una extremidad. Los casos de morfea en “coup de sabre™ deben someterse a
revisiones oftalmolégicas periddicas.

-Corticoides topicos. Sobre las placas de morfea se pueden aplicar
corticoides tépicos de potencia alta o muy alta, una o dos veces/dia. Los de
potencia media o baja pueden emplearse en la cara o en los pliegues. Conviene
tener precaucién al aplicar estos firmacos para no causar atrofia de la piel
circundante. lgualmente si el drea de aplicaciéon es muy grande se tendré en
consideracién la posibilidad de absorcién sistémica. A pesar de la elevada frecuencia
de su empleo, no existen estudios controlados sobre la eficacia de los corticoides
tépicos en la morfea en placas.
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-Analogos topicos de vitamina D. Calcipotriol al 0,005% en ungiiento,
bajo cura oclusiva, se ha empleado con buenos resultados. También es posible
el empleo de calcipotriol en combinacién con un corticosteroide tépico, en
aplicaciones separadas. No obstante, la indicacién fundamental y mejor
aceptada de este fairmaco es para la psoriasis

- Inhibidores topicos de calcineurina. Tacrolimus al 0,1% en pomada, se
considera un tratamiento tépico eficaz con la ventaja sobre los corticosteroides
que no ocasiona atrofia cutdnea. Este firmaco se emplea de forma habitual en
el tratamiento de ciertas formas de eccema atépico.

~-En algunos estudios se ha comprobado la eficacia de imiquimod.

-Corticosteroides intralesionales. Triamcinolona a concentracién de
5 mg/ml puede emplearse inyectada, intralesionalmente, una vez al mes, tres
meses consecutivos.

-En pacientes que padecen formas de morfea rapidamente progresiva,
pueden ser de utilidad los corticoides orales. Sin embargo, su empleo debe
delimitarse en el tiempo, debido a sus efectos adversos.

-Imatinib mesilato. Es un inhibidor de tirosin-quinasa empleado
comunmente en ciertos tipos de leucemia. La FDA ha aprobado este firmaco
para tratar la mastocitosis y el sindrome hipereosinofilico, enfermedades
caracterizadas por una activacién de la tirosin-quinasa. Su mecanismo de
accién se basa en la interferencia con la sefializacién del factor de crecimiento
transformante [} via C-Abl y bloqueando la sintesis de matriz extracelular.
Sus efectos adversos son: nauseas, vémitos, edemas y calambres musculares.
Algunos pacientes (1%-2%) desarrollan ascitis, derrame pleural, derrame
pericdrdico y edema pulmonar. No esta aprobado por la FDA para tratar la
morfea. No obstante, la simplicidad de su administracién por via oral (400mg/
dfa para adultos), resulta prometedora.

-Metotrexato. Puede administrase a dosis de 0,5mg/kg de peso por
semana. Incluso se puede asociar en el inicio de tratamiento, con la toma de
uno o dos ciclos mensuales de corticosteroides orales. Debe de asociarse con
la toma de 4cido félico 24 horas después de la dltima dosis de metotrexato. Si
hay molestias gastroduodenales, pueden dividirse la toma de metotrexato en
tres dosis (una cada doce horas) o bien emplear metotrexato subcutdneo.

Se comprobé en ciertos tipos de morfea la eficacia de 0,3-0,6mg/kg de
metotrexato a la semana, en combinacién con metilprednisolona 30 mg/kg/
dfa, tres dias al mes durante tres meses.

-Fototerapia. Rayos UVA (340-400nm), 20 j/cm? consigue una respuesta
positiva en un 75% de pacientes. Su mecanismo de accién se basa en la
disminucién de COL |, COL lll y TGF[je incremento de IFNy. No obstante, casi
la mitad de los paciente tratados recidivan a los tres afios de haber realizado
el tratamiento. Los rayos UVB son eficaces, pero no tanto como dosis medias
de UVA, entre otras razones debido a la menor penetrabilidad de UVB.



El tratamiento de la morfea es dificil, ya que no existen firmacos
realmente (tiles. Es necesario valorar el tipo de esclerodermia, la extensiény la
rapidez de su evolucién, asi como hacer una biopsia profunda. A la hora de tomar
decisiones, es basico establecer el grado de inflamacién del proceso, ya sea por
criterios clinicos o histolégicos. En los pacientes con hipergammaglobulinemia y
eosinofilia, cuando disminuye la actividad de la enfermedad también disminuye la
hipergammglobulinemia y la eosinofilia periférica. En la practica para una morfea
en placas con halo periférico inflamatorio seleccionaremos un corticosteroide
tépico o infiltrado. Para evitar los efectos adversos a largo plazo de esta
medicacién, una vez conseguida la remisién de la actividad, el corticoide se
puede sustituir por tacrolimus al 0,1%.

Las formas mas extensas e inflamatorias se pueden tratar con
corticosteroides orales, antimaldricos que tienen propiedades
inmunomoduladoras, y clacitriol que por su efecto inmunomodulador puede
ser util en la morfea generalizada, D-penicilamina o paraaminobenzoato
potésico (POTABA). POTABA es un farmaco antifibrético que se emplea para
la proliferacién anémala de tejido conjuntivo. Su mecanismo de accién se basa
en el incremento del oxigeno tisular. Aunque se ha empleado en el tratamiento
de la morfea, su principal indicacién es la induracién plastica del pene.

La fascitis eosinofilica se considera que tiene una buena respuesta a los
esteroides sistémicos. Sin embargo, los resultados parecen ser mejores cuando
se asocian los esteroides con antimaldricos. No han mostrado eficacia el
empleo de D-penicilamina. Se recomienda iniciar el tratamiento con dosis de
I-2 mg de prednisona/kg/dia mds hidroxicloroquina. Una vez hayan remitido
los sintomas se mantendra la medicacién durante un periodo de seis meses a
un afio por el riesgo de recidivas.

La morfea en placas sin signos de actividad, morfea en gotas y la
atrofodermia de Pasini-Pierini no necesitan tratamientos sistémicos.

Cuando se detectan anticuerpos anti-Borrelia burgdorferi el tratamiento de
eleccién es la penicilina (600.000-1.200.000 U/dia durante dos meses). Algunos
autores consideran que la deteccién de anticuerpos puede ser un falso positivo
debido a otras infecciones e incluso por enfermedades autoinmunes. Por este
motivo se sugiere realizar siempre un inmunobloting con el fin de descartar una
verdadera infeccién por Borrelia burgdorferi.

Las morfeas panescleréticas y esclerodermias lineales exigen medidas
rehabilitadoras para evitar tener que realizar tratamientos quirurgicos
(alargamiento tendinoso).

En la atrofia hemifacial (Parry-Romberg) puede estar indicado el transplante
de grasa autdloga.

9. Prondstico

La morfea en placas tiene un pronéstico bueno ya que en muchos casos la
evolucién es autolimitada y las complicaciones viscerales son practicamente
inexistentes. No es frecuente la progresién a una esclerodermia sistémica.

La benignidad es mds cuestionable en la morfea generalizada, esclerodermia
lineal y morfea panesclerética progresiva. En estos casos la incapacidad funcional
puede ser importante debido a la afectacién de los tejidos subcutidneos.



LA GENETICA DE LA
ESCLERODERMIA

José M. Milldn Salvador. Unidad de Genética del Hospital U. La Fe y Unidad U755 del
Centro de Investigacién Biomédica en Red de Enfermedades Raras (CIBERER)

berer

CENTRO DE INVESTIGACION BIOMEDICA EN RED
DE ENFERMEDADES RARAS

)

La causa exacta de la esclerodermia no se conoce si bien se piensa que existe una base
genética sobre la que actian determinadas condiciones ambientales. Esto es lo que se conoce
como herencia poligénica, multifactorial o compleja.

En la esclerodermia la suma de defectos en un nimero indeterminado de genes, cada
uno de ellos con un efecto pequefio confiere una cierta susceptibilidad a una persona de
padecer la enfermedad y sobre este efecto genético se suma el ambiente. Sin embargo, y a
pesar de que ha mejorado mucho nuestro conocimiento del genoma humano, existen todavia
muchas lagunas en el conocimiento de las bases genéticas y moleculares de la mayoria de las
enfermedades con este tipo de herencia compleja.

Para entender cémo funciona esta herencia podemos introducir el ejemplo de un caricter
como la estatura, el peso, el color de la piel, la inteligencia y otros caracteres humanos. Estos
rasgos son poligénicos y estdn dados por dos, tres o mds genes segln el cardcter, donde
habria una contribucién de cada uno de estos genes con un pequefio efecto individual. La
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combinacién del efecto de un cierto nimero de genes hace que, por ejemplo, la
mayoria de la gente en una poblacién tenga una inteligencia que llamamos normal
o promedio. Sin embargo, unos cuantos tendrdn una combinacién de genes que les
conferirdn una inteligencia superior y unos pocos con una combinacién de genes
que los convertirdn en genios. Contrariamente, la combinacién de esos genes
dard lugar a que algunos individuos tengan un cierto retraso en el aprendizaje y
en algunos casos dardn lugar a retraso mental (figura 1)

Distribucion tedrica de las puntuaciones de C.I.

Promedio
Desviacion « » Desviacion

Retraso Moderado
a Grave

40 55 70 85 100 115 130 145160

desviacion estandard (DE) -3 -2 -1 0 +1 +2 -3
de las escalas Wechsler

Puntuacion de C.1.

Tomado y adaptado do. "Pucologia dol desamolio. infancis y adolescencis”

Excrito por Kathieen Stassen Basger. 2007

Figura |: Ejemplo de curva de distribucién normal aplicable a muchos caracteres
hurnanos

Como es obvio, sobre esta combinacién de genes actlGa el ambiente. Una
persona puede ser un genio pero si no recibe la educacién adecuada puede
fracasar tanto laboral como personalmente. Por otra parte, la atencién temprana
y educacién especial ha permitido que personas con un retraso mental se integren
en la vida laboral y sean tiles a la sociedad.

Estos genes o variantes génicas se conocen como genes de susceptibilidad. En
ellos no es necesario que se produzca una mutacién que acabe con la funcién de
la proteina que el gen codifica sino que algunas variantes en estos genes alteran la
funcién de esa proteina de manera que su expresién se ve modificada. Algunas de
estas variantes modificardn la expresion negativamente haciendo que la proteina
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“funcione peor"” y otras positivamente produciendo una proteina “mejor”. El
conjunto de variantes génicas que heredamos de nuestros progenitores nos situara
en un punto de una curva normal que puede estar en la zona promedio o en una
de las dos colas.

Un modelo similar se ha propuesto para calcular el riesgo de padecer alguna
de estas enfermedades complejas o multifactoriales como es la esclerodermia que
se denomina hipétesis del umbral de predisposicién. La predisposicién a padecer
una enfermedad estaria dada por la combinacién de una serie de factores que si
alcanzan un cierto umbral apareceri (figura 2). Esta combinacién de genes viene
dada por nuestros progenitores y, por lo tanto, a diferencia de las enfermedades
mendelianas, es dificil estimar el riesgo de que nuestros hijos vayan a padecer la
enfermedad. Esta es la razén por la que en muchos de los casos con esclerodermia
no hay antecedentes familiares. Sin embargo, el hecho de tener algin antecedente
familiar implica un riesgo mayor que si no lo hubiera. Por ejemplo, el riesgo de
tener esclerodermia si hay un antecedente familiar de primer grado es tres veces
superior a cuando no se tienen antecedentes familiares. Este riesgo disminuye a
1,8 veces si el paciente es de segundo grado.

AMagsade # Fomnr 3 Supats 11 7))

Figura 2: Modelo del umbral de predisposicién propuesto para explicar algunas
enfermedades multifactoriales.

Pero que la esclerodermia sea una enfermedad de componente genético no
quiere decir que la genética determine la enfermedad. Existen factores ambientales
que contribuyen y que pueden desplazar la linea que sefiala el umbral a partir del
cual se producird la enfermedad hacia la derecha o hacia la izquierda (figura 2).

Se conoce como heredabilidad a la proporcién de un caracter (o una
enfermedad) que se debe a factores genéticos. Resulta dificil establecer cual es
la heredabilidad de la esclerodermia. Un estudio con familiares de primer grado
que padecen la enfermedad indican que en el caso de la esclerodermia podria
establecerse en un 8% (Frech y Sawitzke, 2009). La influencia de los factores
ambientales es todavia mds dificil de estimar



Factores genéticos

Hasta la fecha se han encontrado mas de 30 genes asociados a la esclerodermia.
Diversos estudios indican que existe una fuerte asociacién entre la esclerodermia
y algunos genes implicados en procesos de la regulacién del sistema inmune.

No resulta sorprendente que la mayorfa de estos genes se hayan asociado
también al aumento del riesgo de padecer otras enfermedades de naturaleza
autoinmune como el lupus eritomatoso sistémico o la artritis reumatoide. Esto
apoya el concepto del umbral de predisposicién segun el cual la suma de mutaciones
en varios de estos genes, cada una de ellas con un efecto pequefio aumenta la
susceptibilidad a padecer alguna de estas enfermedades autoinmunes.

El sistema inmune es el encargado de combatir las infecciones y proteger
nuestro organismo frente a agentes externos (bacterias, virus, etc). Cuando un
virus (por ejemplo el virus de la gripe) entra en nuestro organismo, se pone en
marcha una serie de procesos que tienen como finalidad destruir ese virus. Parte
de ese proceso consiste en activar los linfocitos T que reconocen al “extrafio”
y envian una serie de sefiales para que acudan mds linfocitos T y linfocitos B que
liberan anticuerpos para destruirlo.

En las enfermedades autoinmunes, esos linfocitos T y B no pueden distinguir
las células ajenas de las propias atacando los tejidos del propio organismo, se dice
que los linfocitos se convierten en autorreactivos.

Factores ambientales

Varios estudios hipotetizan que algunos factores ambientales pueden
desencadenar la esclerodermia en personas genéticamente susceptibles: la
infeccién por determinados virus como el citomegalovirus y otros, la inhalacién
de polvo de silice o la exposicién a derivados del petroleo, determinadas drogas
y medicamentos o el intercambio de células entre el feto y la madre durante
el embarazo, fenémeno que se conoce como microquimerismo, podrian ser
responsables de algunas de las caracteristicas clinicas de la esclerodermia.

Como conclusiones podriamos decir que:

. La etiologia de la esclerodermia es desconocida aunque tiene un claro
componente autoinmune.

*  Todavia se conoce muy poco de las bases genéticas y moleculares de la
esclerodermia. Existe una clara asociacién de factores genéticos y ambientales
pero el peso relativo de cada uno es dificil de determinar.

*  El componente genético implica la participacién de multiples genes
con una contribucién individual pequefa y variable. Estas variantes genéticas se
encuentran también en la poblacién sana y es la combinacién de las mismas la que
confiere riesgo a padecer esclerodermia.

. El riesgo de recurrencia es mayor cuando hay mds de un miembro
afectado en la familia y cuando la enfermedad es mds grave. Es también mayor
para los parientes mds cercanos.

. El conocimiento de los genes y las vias alterados abre una posibilidad
terapéutica interviniendo en esas vias. Estas posibilidades incluyen anticuerpos
monoclonales o proteinas de fusién anti-interferén o anti-linfocitos By T.



CELULAS MADRE PLURIPOTENTES
REPROGRAMADAS: UN FUTURO
PARA EL TRATAMIENTO DE LAS

ENFERMEDADES

ciberer

lNVFbTIGACION BIOMEDICA EN RED

Francesc Palau
Investigador del Centro de Investigacién Principe Felipe y Director Cientffico del CIBER de
Enfermedades Raras (CIBERER), Valencia

Entre el conjunto de medicamentos que se utilizan en el tratamiento
de las enfermedades humanas viene destacando la terapia celular.
Este tipo de terapia no es del todo nuevo porque la trasfusion de
componentes sanguineos, como el concentrado de hematies o la sangre
completa, es una forma de terapia con células. La moderna terapia
celular, sin embargo, hace referencia a la terapia con células madre o
troncales.
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En ambos casos hablamos del reemplazamiento de células, ya que las del tejido
de interés no funcionan correctamente. Las células madre se pueden utilizar para
diferenciarse en los tipos celulares que nos interesan, de modo que se pueda
compensar del déficit que pueda tener un paciente. En teoria, las posibilidades son
infinitas y cualquier dano o pérdida de un tejido u 6rgano resultante de una enfermedad
o una injuria (ej., quemaduras de la piel) podria ser renovado o regenerado empleando
las células madre apropiadas.

Pero hay una amplia diversidad de células madre y no todas tienen la misma
capacidad de diferenciacién en el conjunto de tipos celulares que hay en un organismo.
Esto se comprende a partir del andlisis de la definicién de estas células y de repasar
algunos conceptos de la embriologfa; esto es, los primeros pasos del desarrollo de un
ser vivo y, en concreto, de los mamiferos como somos los seres humanos. Las células
madre son células que se caracterizan por dos procesos fundamentales, ser capaces
de autorrenovarse, dando lugar a nuevas células madre, y ser capaces de dar lugar
una progenie de células diferenciadas que son las que ejecutan funciones especificas,
como los hematies para trasportar el oxigeno unido a la hemoglobina desde los
pulmones a los diferentes tejidos, o las células nerviosas que conforman nuestro
cerebro y sistema nervioso. El otro punto que nos conviene saber es qué ocurre en
los primeros momentos o estadios del desarrollo de un embrién. Hablamos de la
capacidad del embrién en sus primeras fases (ej., fase de blastocisto) para generar lo
que se conoce como hojas embrionarias, de las que derivan posteriormente todos los
tejidos y érganos corporales. Estas son tres, el ectodermo de la que derivan tanto la
piel como el sistema nervioso; el endodermo, del que deriva las estructuras del tubo
digestivo (estdmago, intestino), el higado pancreas, traquea, bronquios y pulmones; y
mesodermo, hoja de la que derivan el tejido hematopoyético, el corazén, los rifiones,
los huesos y las génadas.

Todas las células madre tienen en comun ser capaces de autorrenovarse y de
mantener un grupo permanente en una zona especifica o nicho de células madre,
pero se diferencian entre si por su potencial diferenciador. Asi hablamos de célula
madre totipotente que da lugar a un organismo completo (es el zigoto producido
tras la fecundacién del 6vulo por el espermatozoide que da origen a un embrién
y a las membranas extraembrionarias), células madre pluripotentes (capaces de
diferenciarse en tipos celulares derivados de cualquiera de las tres hojas embrionarias
anteriormente mencionadas, y de generar un embrién completo pero no tejidos
extraembrionarios), células madre multipotentes (aquellas que son capaces de dar
origen a todos los tipos celulares derivados de una tnica hoja embrionaria, como
por ejemplo, los hematies, leucocitos y plaquetas de la sangre) y las unipotentes, que
restringen la capacidad de regenerase en un solo tipo de célula. Bien, pues de esas
células las que nos interesan aqui son las células pluripotentes que denominaremos
PSC, siglas de la expresién cientifica en inglés Pluripotent Stem Cells.
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Pie de figura. (A) Las cé€lulas madre, ES e iPS se pueden diferenciar a célula somatica. Estas
células somaticas se pueden reprogramar en las células iPS. Ambas células madre pluripotentes,
embrionarias ES e reprogramadas iPS, son similares pero no idénticas, con muchas preguntas
(?) por contestar. (B) Imagen al microscopio de una colonia de células iPS obtenidas partir de
fibroblastos de ratdn.

Las PSC se encuentran en los embriones. Tienen capacidad para generar cualquier
tipo celular y tejido, pero su obtencién plantea cuestiones de indole ético cuyo
andlisis no corresponde tratar aqul. Sin embargo, frente a las células madre adultas,
multipotentes, y las células madre pluripotentes embrionarias, desde hace unos afios es
posible obtener PSC a partir de células adultas diferenciadas mediante reprogramacién
celular, que constituyen una alternativa a las células embrionarias. La reprogramacién
de las células en cultivo como medios y nutrientes especiales (lo que llamamos cultivo
in vitro) permite ‘inducir’ la generacién de células madre pluripotentes conocidas
como células iPS o iPSC (‘induced pluripotent stem cells’) (Figura). Estas células iPS
son realmente el motivo de este pequeiio articulo divulgativo.

Las células iPS son células que alcanzan la pluripotencia tras la reprogramacién de
células somdticas diferenciadas. Estas células se pueden obtener a partir de cualquier
tipo de célula somdtica (son todas las células excepto las células germinales) aunque
habitualmente se utilizan los fibroblastos de la dermis tomados de una biopsia de
piel. Las células iPS humanas se obtuvieron por vez primera en 2007 mediante la
transfeccién de cuatro factores de transcripcion, Oct-3/4, Sox2, c-myc y KIf-4, en
fibroblastos permitiendo la reprogramacién a un estadio de pluripotencia. Las células
iPS son muy similares a las células madre embrionarias en sus aspectos biolégicos
y funcionales y, como ellas, pueden contribuir a la generacién de todas las células
somdticas y también las germinales. Las células iPS son equivalentes a las células ES
en su pluripotencia, pero dado que se generan a partir de células adultas no provocan
los problemas éticos de la investigacién en células ES por ser estas embrionarias. Por
otra parte, estas células se pueden utilizar en el propio individuo donante, evitindose
asf problemas de histocompatibilidad y de rechazo inmunolégico.
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En estos aiios, desde su descubrimiento,
se ha investigado intensamente sobre la
biologfa de las células iPS, los cambios que
puede producir la reprogramacién y, sobre
todo, la induccién de su diferenciacién en
el tipo celular deseado. Esto dltimo es el
fundamento de la utilizacién de las células
iPS en terapia celular y la razén por el
elevado interés que han despertado, no sélo
cientifico sino también médico y social. En
la vida real, ante un paciente afectado por
una enfermedad crénica e invalidante, el
procedimiento a seguir serfa asi: en primer
lugar se cultivan y se hacen crecen in vitro
fibroblastos del propio paciente a partir de la
biopsia de piel, se induce la reprogramacién
celular obteniéndose colonias de células iPS,
se confirman que son capaces de generar
todo tipo de tejido (comprobacién de la
pluripotencia) y se diferencian hacia el tejido
o tipo celular de interés. Si estamos hablando de enfermedades neurodegenerativas
como la enfermedad de Alzheimer o la enfermedad de Parkinson, interesa diferenciarlas
hacia neuronas, si se trata de una enfermedad de la piel hay que diferenciarlas hacia
células de la epidermis, o si se quiere empelar para el tratamiento de una enfermedad
sistémica como la esclerodermia, hacia aquellas células que se quiera aplicar segln las
necesidades clinicas del paciente. En las enfermedades genéticas por genes mutantes
se requiere de un paso adicional que consiste en corregir con técnicas de ingenieria
genética terapia génica el defecto genético. Pero esto es un resumen el proceso y
no olvidemos que en ciencia y en medicina hay que ser prudentes antes de que un
nuevo hallazgo o conocimiento llegue a la practica clinica. La terapia con células iPS
diferenciadas requiere también, al igual que el resto de medicamentos, realizar ensayos
clinicos y confirmar su utilidad clinica.

Las células iPS son un presente y, sobre todo, un futuro cercano para el
tratamiento de muchas enfermedades, comunes y raras. Su utilidad reside no sélo en
la aplicacién terapéutica sino que hay otras aplicaciones. Constituyen un sistema para
crear modelos celulares de enfermedades humanas donde conocer los mecanismos
moleculares que condicionan la patologia y determinar nuevas dianas moleculares
para nuevos farmacos o reposicionamiento de fairmacos ya existentes. Finalmente, y
en este Gltimo sentido, las células diferenciadas a partir de las células iPS son utiles
para cribado de moléculas y compuestos y asi descubrir nuevos firmacos que puedan
estar ensayarse y, posteriormente, indicarse para el tratamiento de la enfermedad en
cuestion modelada mediante las células iPS generadas de pacientes.

La posibilidad de generacién de células pluripotentes a partir de la reprogramacién
de células somdticas adultas de los pacientes ha abierto un campo nuevo cientifico
y clinico de primer orden. Cabe esperar que en los préximos afios sepamos mas de
la biologia de estas células iPS y ser capaces de emplearlas en terapia humana, dando
una nueva oportunidad para el tratamiento y curacién de las personas enfermas con
sus propias células, y para un amplio abanico de enfermedades.



CONVIVENCIA
EN BURGOS Y CHIPIONA, 20i13

Hola, somos Manolo y Pili (afectada). Os queremos contar nuestra experiencia en
las convivencias de Burgos y Chipiona con la Asociacién Espaiiola de Esclerodermia. En
Burgos somos acogidos por el CREER (Centro de Referencia Estatal de Enfermedades
Raras). El CREER es un centro avanzado en la promocién, desarrollo y difusién
de conocimientos, experiencias innovadoras y métodos de atencién a personas
con enfermedades raras, y de alta especializacién en servicios de apoyo a familias
y cuidadores y en servicios de prevencién, promocién de la autonomia personal y
participacién social de las personas con dichas enfermedades.

Alli estamos durante una semana, en mayo, y se realizan actividades, tanto
impartidas por el centro a través de sus profesionales, de técnicas de relajacién,
fisioterapia con estiramientos, taller de sexualidad con discapacidad, etc... como por
terapeutas que colaboran con la AEE, como es el caso de Maribel Maseda, con talleres
de autoconocimiento o con el GYM-KI, creado por ella (ir a su pagina para mayor
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informacién: www.maribelmaseda.com), ademds de excursiones por Burgos u otras
actividades que se puedan organizar. Credndose un ambiente de convivencia con
personas con nuestra propia enfermedad, lo que crea un entendimiento e intercambio
de experiencias. Por nuestra parte, este ha sido el tercer afio que asistimos (bueno,
Manolo, dos), siendo posible ir un afectado méas un acompaiante.

El otro lugar donde celebramos jornadas de convivencia es Chipiona, donde
estamos otra semana en septiembre, en un sitio incomparable como es la Casa de
Espiritualidad de la Virgen de Regla, regentada por la orden de los Franciscanos. Es un
marco privilegiado en tierras de Cadiz, junto a la playa de Regla. Han sido unos dias
muy entraifiables, en los que empezdbamos la mafiana paseando por la playa y realizando
una relajacién, recibiendo el dfa, de cara al mar. Durante la jornada y gracias a una
labor desinteresada por parte de terapeutas y voluntarios, se realizan actividades como
masajes para los afectados, realizados por José Antonio, quiromasajista; reuniones
para intercambiar experiencias y sesiones de autoconocimiento, con Malena, nuestra
“alma méter”, presidenta de honor y cofundadora de la AEE y terapeuta. Ademds de
disfrutar de tiempo libre para conocer la zona.

Nuestra familia chipionera, “la Chipipandi” (como nos llama Datta, hija de nuestros
amigos Luismi y Begofia), nos ha dado este afio la grata sorpresa de organizarnos una
boda hawaiana, siendo los que “la liaron” Verénica y Luismi, con nuestra oficiante
Malena, nuestros padrinos Begoiia y José Antonio y hasta fotégrafos, Luismi y Teresa,
y nuestros anillos, regalo de nuestros hijos Pilar y Xoxe. Fueron momentos realmente
emocionantes, donde recibimos el regalo de la participacién de nuestros amigos (mds
la asistencia sorpresa de nuestros compadres Juan y Paco) y en la distancia nuestra
hermana Pepi. No falté detalle alguno, con la colaboracién de todos, que aunque no
los mencionemos uno a uno, todos y cada uno de ellos pusieron su granito de arena.
Carmen Sevilla y nuestra hija Pilar, con los regalos para los asistentes; la modista,
Marisu; nuestra wedding planner particular, Malena, regalo de todos a los novios, o
sea, a nosotros, nos montaron una mesa de convite de boda para 23 comensales en
el comedor del convento, con sus flores...

Durante el afio nos seguimos manteniendo en contacto con muchos de ellos,
llegando a forjar grandes amistades. Como nosotros nos llamamos, es “nuestra otra
familia”.
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LA SOCIEDAD ESPANOLA DE
REUMATOLOGIA, ENTREGA DE
AYUDAS A ASOCIACIONES
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La Sociedad Espaiiola de Reumatologia (SER) lanza una nueva linea estratégica
de actuacién y presenta la novedosa Comisién de relaciones con pacientes de
cara a mejorar la atencién y la calidad de vida de los enfermos con patologias
reumdticas, que se estima afectan a uno de cada cuatro espafioles mayores de
20 afios, lo que supone un gran impacto sociosanitario para este pais. “Con el
propdsito de situar a los pacientes en el centro de sus actuaciones y que sean ellos
los protagonistas”, coment6 su presidente el Dr. Santiago Mufioz Fernandez.

El vicepresidente de la SER y responsable de la nueva Comisién el Dr.
Manuel Castafio Sanchez, comenté el impulso de la investigacién, pero contando
directamente con los pacientes; su principal objetivo es acercarse a los pacientes,
de forma directa y a través de las asociaciones, estableciendo colaboracién a
través del desarrollo de proyectos e iniciativas que mejoren el conocimiento de
las enfermedades reumiticas.

Entre otros, la SER pretende organizar un congreso de pacientes, que sea un
verdadero foro de encuentro de los pacientes reumdticos y sus organizaciones,
ofreciendo informacién con implicacién activa de los Grupos de Trabajo de la SER
y las diferentes Sociedades Autonémicas de Reumatologia.

La Sociedad Espafiola de Reumatologfa, entre otras actividades, fomenta el
estudio de las enfermedades reumdticas, del sistema musculoesquelético y del
tejido conjuntivo. Asimismo, brinda apoyo a los pacientes a través de su relacién
con asociaciones. Lleva a cabo cursos sobre todas las 4reas de la Reumatologia y
celebra dos simposios monogrificos y un congreso cada afo.



La SER representa a mas de 1.600 profesionales
en Espafia y mantiene contacto con las sociedades
autonémicas de Reumatologia de todo el pais.

www.ser.es

www ser.es/actualidad/noticias.php pd ESpanold s
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Experiencia del guitarrista de “El Suefio
de Morfeo”, Juan Luis Suarez

En este acto, el guitarrista del grupo musical “El
Sueiio de Morfeo” ha comentado su experiencia
como paciente con espondilitis anquilosante, una
enfermedad reumatica que provoca dafios en la
columna vertebral y otras articulaciones.

En su ponencia afiade “‘Me gusta pensar que no
hay mal que por bien no venga e intentar dejar a
un lado las experiencias negativas de la enfermedad y pensar en las positivas. No puedo correr,
no puedo jugar al fatbol, tumbarme en la playa sin dolor, sentarme en el suelo... Pero, sin duda,
me quedo con que puedo caminar, puedo tocar la guitarra, puedo disfrutar de infinidad de
pequeiias cosas de la vida que, sin duda, son las mas grandes. Ademas, la enfermedad me ha
dado una inquietud y quizas mayor sensibilidad que intento aprovechar creativamente”.

Ayudas a asociaciones de pacientes “Por una mejor calidad de vida”

Con la finalidad de favorecer la puesta en marcha de iniciativas desarrolladas por
asociaciones que mejoren la calidad de vida de los enfermos con patologfas reumdticas, en
concreto, se han presentado, con una dotacién de 14.000 euros, un total de 23 proyectos de
alta calidad. La ganadora ha sido la Asociacién Cordobesa de Artritis Reumatoide (ACOARE)
que ha presentado un proyecto bajo el titulo: “Programa personalizado de capacitacién
biolégica y psiquica para la prédctica de actividades fisicas y/o deportivas”, que recibird la
cantidad de 7.300 euros.

La otra asociacién galardonada ha sido la Asociacién de Esclerodermia Castellén, con su
proyecto “Integracién de los socios en la vida asociativa”, con una dotacién de 6.700 euros.
El presidente de la SER en
este sentido, ha afiadido “las
asociaciones de pacientes
realizan una labor fundamental
para la mejora de la calidad
de vida de los afectados, por
ello es importante potenciar
y favorecer la realizacién
de proyectos innovadores y
educativos™. Su presidente,
D. Juan Carlos Gonzdlez
Coll, felicité a la SER por
su innovadora iniciativa y
mds ain cuando la dotacién
del premio ha salido
exclusivamente de los fondos
propios de la SER. (Madrid,
26 de junio de 2013).




CUENTANOS

Alegria Hernandez Becerro
LA VIDA ES...COMO UNA ROSA

DE CUANTO TE CAMBIA LA VIDA ..

Cuando te diagnostican la esclerodermia... esa nube que
te llena

la cabeza, con esa espiral que va desde el odio que nos
lleva a ninguna parte, la rabia que cuanto stress nos
provoca y tanto dafio nos hace, ese miedo que nos paraliza
impidiéndonos avanzar.

.. Y DECOMO PODEMOS CAMBIAR
Aprender a convivir con la enfermedad con el dolor, con
una sonrisa es mejor. Es facil, no. Pero se puede.

Que no puedes correr, tendrés la ventaja de disfrutar de
tantas cosas bonitas que te rodean.

Poner en prdctica los buenos consejos que de alguno
de mis médicos y de mi Asociacién ADEC me llevo a la
practica de Yoga.

La préctica de Yoga ha dado elasticidad a mi rigido cuerpo,
mi circulacién ha mejorado aumentando asi mi temperatura
evitando brotes de Raynaud

y hace que me sienta interiormente feliz.

Ademis de ver cada dia cueles son mis prioridades (no es
mds rico el que mas tiene).

El descanso, una buena alimentacién, buscar alternativas,
todo esto hace que piense en cuanta razén tenfa mi
madre cuando me decia. “Hija, disfruta de la vida; es
maravillosa™.
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Juan Porcar Escrig
SOLO BUSCO UNA VENTANA...

Soy un enfermo de ELA (Esclerosis Lateral Amiatrdfica),
solo busco una ventana antes de que se cierre mi puerta.
Desde ella pretendo que se escuche mi voz; la misma no
es individual, es y quiero que sea el eco de todos los que
padecemos esta enfermedad. Tenemos muchas preguntas
para lanzarlas al viento, a ver si con su fuerza las hace llegar hasta donde haya
respuesta para las mismas. A los poderes publicos no les interesan, estén
ocupados en otros temas mds rentables y ficiles, o en otras enfermedades
mucho mas multitudinarias, pero pocas tan duras y con un desarrollo y final
tan trégico como es la nuestra.

Todo indica que ni tan siquiera existe un censo de los que padecemos la
enfermedad, qué pena para los varios miles que la sufrimos en Espaiia, asi
como para los que estin a nuestro alrededor. Podriamos sustituir la frase de
“A por ellos, que son pocos y cobardes™ por la de "*Son pocos y van a morir
todos”. ;Quien se atreve a pronunciar esta frase? Los politicos no, los no
politicos tampoco, pero algunos de los que vamos a morir si somos capaces de
gritarla para que por lo menos la sociedad y quienes manejan la misma, tomen
conciencia de un problema grave y olvidado. Es mds, hasta nos atrevemos a
decir “Somos pocos, vamos a morir todos, pero NO SOMOS COBARDES".

Damos nuestros érganos para ofrecer vida a otros después de nuestra
muerte, nos sometemos a ensayos clinicos para dejar una gota en un océano
llamado “Esperanza”, con el tiempo estamos convencidos que se llamara
“Realidad”. Queremos sembrar la semilla de un futuro mejor para los que no
conoceremos, ahora estan en universidades, en fabricas e incluso creciendo
como personas, mafiana algunos ocupardn el mismo destino que hoy tenemos
nosotros. Procuremos todos juntos que no se encuentren con una dura
realidad sin solucién como la actual. Si conseguimos que en nuestro adiés
los préximos en padecer ELA tengan Esperanza, ya nos marcharemos mas
tranquilos.

No importa que la “Esperanza” sea cierta o solo una ilusién. Mientras la
tengan, les permitira seguir luchando contra la enfermedad y les dara mas
posibilidades de hacer real su suefio, que seguird siendo el mismo que hoy
tenemos Nosotros: vivir.



Neélida Pino Contreras
LA VIDA ES LINDA

Agradezco a ADEC la labor tan linda que hace. A nosotros nos facilita muchas
cosas sobre todo el sentirnos acompafiados y con la esperanza de un mafiana
mejor. Soy peruana (Nasca), de las lineas de Nasca me desempefio como ingeniera
metalurgista en la ciudad de Cajamarca (Peru), un lindo lugar que transmite
tranquilidad y deseos de superacién.Admiro la labor que realizan, me llena de
muchas emociones saber que hay personas pendientes de nosotros. Antes pensaba
que yo era la tnica y eso me hacla sentir muy mal, pero ahora podemos inclusive
intercambiar opiniones y experiencias.

Me han ayudado a superar muchos complejos y ahora estoy feliz porque logré
ingresar a trabajar en una compaiiia minera donde valoran mi trabajo.

Os diré que no ha sido fécil y hasta ahora es un reto el mantenerme firme
y estable en mi estado psicolégico, pero asl es. Tenemos que vivir el dia a dia, y
debemos hacerlo con la conviccién que es lo mejor para nosotros. Yo hice una
terapia muy practica que me recomendé un amigo médico, él cual es buscar
un motivo para sentirse vivos y Utiles. Yo me aferré a la vida sintiendo que soy
indispensable para mi familia y hoy trato que mi familia viva lo mejor posible y que
no tengan problemas en cuanto a su desarrollo personal y profesional; claro no es
dandoles dinero, sino exigiéndoles a que se superen. Yo, a pesar de las limitaciones,
lo estoy haciendo; ellos, que estdn mejor, cémo no lo van a lograr ;verdad?

En ese aspecto soy muy exigente con las personas de mi alrededor, ya que
quiero que sean mejores que yo. Hoy estoy en una empresa que me recibié como
en prueba y me dieron un reto, el cual era recuperar valores (oro disuelto).
Lo logré a nivel de laboratorio, y estoy realizando pruebas piloto, casi a nivel
industrial; los resultados atin no son favorables, pero sé que lo voy a lograr.
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Hoy me siento importante y viva, gracias a Dios es asi. A través de su revista me
gustarfa darles un mensaje a todos los del grupo:

“Si Dios permitié que naciéramos asli, pues nos bendijo y a la familia también porque
somos lo mejor del mundo, tenemos inteligencia y fortaleza para afrontarlo todo, y a
la familia los une mds. Debemos pensar primero en nosotros y asi podremos ayudar a
los demds. Somos lo que hacemos y no lo que quieran los demds. Traten de hacer algo
diferente cada dia, no nacimos para estar escondidos, sino para brillar; v a ser dificil pero
lo mas reconfortante es haberlo hecho. Enfrentemos las cosas con serenidad y sabiduria,
saldran victoriosos”.

Lo tnico que queria transmitirles a todas las personas y familiares que padecen una ER
es que primero acepten lo que sucede; es lo mas dificil, luego lo que viene es mucho mas
sencillo, porque vamos a ver la vida de otra manera con proyecciones a lo que queremos
lograr, busquen y traten de lograr lo que se propongan y no desmayen ya que al lograrlo
no saben lo maravilloso que se siente, es una satisfaccién tnica y lo mejor de todo es que
se podra decir “Me lo propuse y... lo logré” Ahora estoy mas vivo que nunca. Es lindo,
:verdad? En el camino nos vamos a encontrar con muchos obstaculos, pero debemos
saltarlos a medida que vayamos avanzando.

La vida es asi, pero estd en nosotros el saber vivirla, porque a pesar de ser
diagnosticados con una ER vamos a tener todas las oportunidades para ser felices, y
debemos asumirla como viene ya que si debo llorar pues lloraré (pero solo un momento
para dejar ir las fustraciones) y si me tocé hacer felices a otras personas también lo voy
hacer por que tenemos esa capacidad y debemos dejar que aflore. Todo esto nos va servir
a ser Nosotros mismos.

Gracias por la oportunidad de publicar este escrito y asi compartir parte de mis
experiencias que espero puedan ayudar a muchos. Solo debo recalcar algo que todos
deben tener en cuenta y es lo siguiente: no olvidarse que la vida es linda, vivamos cada
instante para que esta energfa aflore por nuestros poros y asf podamos transmitirlo a
todos los que se encuentran en nuestro alrededor.

La Asociacidn de Esclerodermia Castellén (ADEC) es miembro de pleno derecho de:
FEDER (Federacién Espanola de Asociaciones de Enfermedades Raras)

EURORDIS (Organizacién Europea de Enfermedades Raras).

AEE (Asodiacién Espafiola de Esclerodermia)

LIRE (Liga Reumatolégica Espafiola)

COCEMFE-CS (Federacién Provincial de Discapacitados Ffsicos y Orgdnicos-Castellén)

CERMI (Comité Espafiol de Representantes de personas con Discapacidad)
EuOrphan (Agencia Europea de Medicamentos Huérfanos)

W Si queréis saber més informacién referente a las actividades realizadas por ADEC y
) otras entidades en todo el pais podéis entrar en www.enfermedades-raras.orgy en
www.esclerodermia-adec.org

Sofar, ayudar, reir, amar...
¢Te has dado cuenta que las mejores cosas de la vida son gratis?

uchas gracias !
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