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AlDia 3

«Tenemos la esperanza
e que Saioa pueda dejar
de sufrir algun dia»

a historia de Saioa Mar-
tin no se entiende sin el
sufrimiento. Forma par-
tede suviday esunape-
lea constante. Con ape-
nas quince afios, estajoven vecina de
Eibar, aunque de raices bilbainas, co-
noce demasiado bien lo que es lidiar
con el dolor todos los dias de su vida.
Padece epidermdlisis bullosa, una en-
fermedad rara, genética y crénica que
se conoce popularmente como piel
de mariposa, de la que hay registra-
dos once casos en Euskadi. Una pa-
tologia que provoca falta de colage-
no VII, o lo que eslo mismo, «el pega-
mento que une las capas de la piel», se-
gun indica Susana, su madre.

DV ha acompaiiado a ambas en su
domicilio esta semana. «Yo de esta
enfermedad me enteré cuando na-
cio ella, no tenia ni idea ni de que
existia», comienza Susana, echando
la vista atras hacia aquel primer diag-
nostico en el hospital. Al principio,
los médicos hablaban de cualquier
otro tipo de problema cuando se per-
cataron de una «ampollita» un dia
después de nacer. Le restaron impor-
tancia. Pero larealidad demostro ser
mucho mas compleja y profunda.
Porque tal y como indica Saioa, «no
es solo la piel». «A veces me salen am-
pollas en la garganta y muchas veces
no puedo tomar agua porque laam-
polla impide que pase cualquier
cosa». Un sufrimiento constante que
confia en superar algtin dia. «Tengo
heridas, dolory curas practicamente
adiario. Quiero la oportunidad de vi-
vir con menos dolor».

Los primeros compases de su vida
fueron un desconcierto. Tras pasar
por diagndsticos erréoneos que ba-
rajaban teorias todavia mas agresivas,
incluso la del fallecimiento tan solo
alos seis meses de vida, las pruebas
terminaron por confirmar que pade-

cia la forma distréfica, uno de los
cuatro tipos mas duros que existen
dentro de la epidermdlisis bullosa.
Gracias ala ayuda de una «<amatxo»
de Bermeo, Susana pudo conocer mas
sobre la enfermedad que padecia
Saioa. «La que mas me ensefié a co-
nocer lo que tenia mi hija fue una
amatxo de Bermeo que atraveso la
misma situacién que yo. Ella, super
amable, me dijo: «Te voy a ensefiar
cémo curo yo a mi hija para que em-
pieces a aplicarlo en Saioan. Al final
todo era prueba y error». Ella tenia
muy clara una cosa: no queria acudir
todos los dias al hospital, sino que
queria hacerlo ella misma. «<Empecé
pOco apoco a conocer sobre la enfer-
medad y vino una enfermera a ense-
fiarme mas a fondo como tenian que
ser los barfios y las curas. Yo queria co-
ger el toro por los cuernos y hacerlo
en casa por mi cuenta. No queria lle-
varla al hospital todos los dias y estar
alli tres horas para que me la curaran.
Tenia que aprender y asi 1o hice».

Las curasy el dolor del aire
Con los afios, la enfermedad ha ido
reescribiendo su rutina por comple-
to. Las manos de Saioa, con los de-
dos operados para convertirlas en
«una pinza para poder tenerla habil,
requieren de ingenio diario. Dibuja
con soltura, ahoraya enlatablet, lle-
na su habitacién de Funko Pops, que
yaincluso no sabe dénde colocar, es
fanatica de la editorial Marvel, y le
encanta consumir las novelas de Eloy
Moreno, quien incluso integré la rea-
lidad de esta patologia en sus pagi-
nas tras conocer el trabajo de la aso-
ciacion Debra Espafia, la tinica a ni-
vel nacional creada para ayudar a
quienes padecen esta enfermedad.
La tregua en su dia a dia no exis-
te porque las horas en casa giran obli-
gatoriamente en torno a las curas.

Con quince afios, Saioa convive
con una piel de mariposa que le condiciona en
todo, arropada por su madre, en una lucha diaria
contra el dolor, las curas interminables y a la espera
de que Sanidad financie un tratamiento que la cure

ALVARO GUERRA

Un proceso que se repite un dia siy
otro no, y que puede prolongarse
desde las dos horas y media hasta
un auténtico suplicio de ocho horas.
«Hay dias que acabamos las dos gri-
tando, desesperadas, agotadas y en-
fadadas. Sobre todo ahora que es
mas mayor, porque cuando es pe-
queiia al final, pues yo mando», con-
fiesa sonriendo Susana, recordando
que incluso un beso puede desatar el
desastre. «A mi, por ejemplo, me pasé
darle un beso y hacerle una ampo-
lla», lamenta.

Quitar los apo6sitos pegados a la
carne viva, limpiar una a una las le-
siones, pinchar ampollas y volver a
vendar todo el cuerpo exige una pa-
ciencia infinita. A veces, si una ca-
miseta o un bikini se queda pegado
ala herida y no hay forma de sacar-
lo, toca tirar del método casero. «Yo
he cortado tres camisetas, un pan-
talén y algiin bikini también. O sea,
de no poder sacar y‘me haces dafio,
me haces dario. Tijeretazo y ya, ni su-
frir ni nada. Me da igual, ya te com-
praré otra». Porque enfrentarse a ese
dolor traspasa cualquier barrera. «O
sea, lo de hacerle dafio a tu hija... Esto
me cuesta. Es que hacerle dafio a una
hija es... Te puedes imaginar cémo
me siento yo intentando hacer el bien
por ella», confiesa con la voz rota 'y
entre lagrimas.

A esto se suma un elemento que
pasa desapercibido para cualquie-
ra, pero, para madre e hija, en abso-
luto. El aire. Una simple réfaga gene-
ra en Saioa todavia més dolor. «El
aire también te tocar, explica la jo-
ven. Caminar por el instituto tampo-
co es una opcién viable. El centro al
que acudia en la ciudad armera no
tiene ascensor y subir cuatro pisos
de escaleras acaba generando unim-
pacto insoportable en unos pies cas-
tigados por ampollas y heridas con-

Saioa Martin
Padece piel de mariposa

REIVINDICACION

«Tengo heridas, dolor
y curas practicamente
todos los dias. Quiero la
oportunidad de vivir
con menos dolor»

SUFRIMIENTO CONSTANTE

«A veces me salen
ampollas en la garganta
y no puedo tomar agua

porque la ampolla

me impide tragar»

CLASES DESDE CASA

«Tuve que dejar deir al
instituto porque subir
hasta la cuarta planta

me provocaba
ampollas en los pies»
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tinuas. «Al hacer tanto impacto con
el pie se me hacen las ampollas», de-
talla. Por eso, desde hace un tiempo,
recibe clases en casa con un profe-
sor durante dos horas, un formato
que le permite concentrarse sin que
el cuerpo diga basta por el dolor. «Lle-
va una temporada que tiene mucho
dolor y no aguanta las ocho horas
en el colegio. Entonces hemos pedi-
do colegio en casa. Ella asi esta mas
cémoda, se concentra masy son dos
horas en casa con un profesor en las
que puede estar atenta. En el cole-
gio, si son ocho horas, ala cuarta esta
ya que no puede mas porque le due-
le mucho todo», remata.

Pero mas alla del sufrimiento fi-
sicoy delas horas interminables de
curas, hay otro frente que afecta de
la misma manera, las miradas. «Hay
una cosa que duele mucho y son las
miradas», denuncia la madre con in-
dignacién. Comentarios fuera de lu-
gar como «por lo menos no es can-
cer» 0 tener que soportar que apar-
ten a los niflos de una piscina por
miedo a un contagio inexistente. «Es
una enfermedad que no es contagio-
sa, es genética, aclara Susana de for-
ma rotunda. Un nifio con piel de ma-
riposa lo resumia con una frase que
se les quedo grabada en sus memo-
rias. «Las heridas que mas duelen
son en el autobtisy, por el simple he-
cho de entrar y verse rodeados de
cuchicheos, asombro y rechazo. «La
ignorancia duele tanto como el roce»,
asumen ambas.

El trabajo, delado

La vida laboral de Susana quedo en
pausa araiz de la enfermedad de su
hija. Un caso de esta magnitud exige
presencia constante, vigilancia noc-
turna frente a los roces de las séba-
nasy unalogistica médica que >
les obliga a desplazarse de un
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Saioa posa en su casa de Eibar,
con parte de |la venda que protege su piel.

> especialista a otro entre Bil-
bao, Madrid y Vitoria. «Yo no

puedo trabajar porque ella estudia
en casay tiene que haber un adulto
responsable. Claro, tampoco le voy
a decir a mi suegra todos los dias
que tiene que bajar a estar con Saioa.
Ademas, si le pasa algo, mi suegra
tendria que llamar a una enferme-
ra porque tampoco sabe curarla. Po-
dria ayudarla, pero si pasa algo, lo
que sea, tengo que estar yo», zanja.

De hecho, cuando todavia vivian
en Bilbao, Susana apenas comple-
taba unajornadalaboral. «La quele
curaba en el colegio de Bilbao era
yo. Me llamaban por teléfono y sa-
lia corriendo del trabajo, la curaba
y, si se podia quedar en el colegio,
se quedaba. Si no, la tenia que lle-
var a casa, no me quedaba otra». Por
suerte, encontrd en una amiga suya
un apoyo incondicional. «Tengo una
muy buena amiga, que incluso para
Saioa es como su madre, que apren-
di6 a curarla y cuidarla. Por suerte,
pude respirar un poco».

En este camino, el apoyo de Ser-
gio, sumarido, ha sido vital. «La pri-
mera vez que la vio y se fijé en los
pies, me dijo: ‘Yo he hecho el Cami-
no de Santiago y no me vuelvo a
quejar de una ampolla en la vida'»,
cuenta con una sonrisa.

El apoyo de Debra
Fuera del ambito familiar, el salvavi-
das ha sido Debra, la tinica asocia-
cién nacional dedicada a esta do-
lencia, ubicada en Marbella. Su red
de enfermeras, trabajadoras sociales
y apoyo psicolégico ha evitado que
se sientan solas. «Al principio te sien-
tes sola, muy sola. Te encuentras con
meédicos que te machacan hacién-
dote sentir que lo haces todo mal,
hasta que das con referentes como
el doctor Raul de Lucas en Madrid,
que te escuchany te dicen que lo es-
tas haciendo fenomenal», agradece
la madre.

En el horizonte de los afectados
ha brillado recientemente una luz:

Susana
Madre de Saioa

VIGILANCIA CONSTANTE

«Yo no puedo trabajar
porque ella estudia en
casay tiene que haber
alguien responsable
por si pasa algo»

TRATAMIENTO CON VYJUVEK

«Nole estan
poniendo precio aun
medicamento, le estan
poniendo precio al
dolor de mi hija»

LAS CURAS
«Hay dias que
acabamos por las
curas las dos gritando,
desesperadas, agotadas
y enfadadas»

Vyjuvek, una innovadora terapia gé-
nica en forma de gel aprobada por
la Agencia Europea del Medicamen-
to (EMA). Los ensayos y los prime-
ros casos visibles en otros paises, y
en comunidades auténomas como
Andalucia, Baleares o Canarias, que
han decidido financiarlo de mane-
ra excepcional, demuestran que las
heridas créonicas pueden llegar a ce-
rrarse durante meses, regalando a
los pacientes algo tan revoluciona-
rio como la vida sin dolor. «Se han
visto casos en que han estado cerra-
das esas heridas entre seis meses y
dos afios. Estar un mes, tan solo uno,
con una herida cerrada, hace que el
dolor que tienes todo el rato deje de
estar. Para la gente, quizd un mes no
es nada, pero para ella es la vida».

Fue Leo Garcia, un nifio de 12
afios sevillano, quien alzé la voz y
se convirtié en un simbolo de su-
peracién y esperanza para el resto
de los afectados al ser uno de los
primeros pacientes en Espafia en
recibir este medicamento. Sin em-
bargo, en Euskadi por el momento
Osakidetza no ofrece este farmaco.
Tras solicitarlo como medicamento
en situaciones especiales, la familia
ha recibido una negativa por res-
puesta, bajo el argumento de que
no esta financiado todavia a nivel
estatal. Su coste, unos 25.000 eu-
ros por dosis semanal, 1o hace ina-
sumible por el momento.

«No le estan poniendo precio a
un medicamento, le estan ponien-
do precio al dolor de mi hija», de-
nuncia Susana. «Yo me alegro mu-
chisimo por los nifios que yalo es-
tanrecibiendo graciasalaluchade
familias como la de Leo en Sevilla.
No quiero que se lo quiten a ellos,
quiero que me lo den amiyatodo
el mundo. Son muy pocos pacientes
en todo el Estado». Saioa asiente,
consciente de que su futuro depen-
de de ello y de los presupuestos sa-
nitarios. Mientras tanto, ella convi-
ve con la «esperanza de que un dia
se le dé y pueda dejar de sufrir».
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LA PIEL DE MARIPOSA (EB)

QUEES

La piel de mariposa o epidermolisis bullosa, es una enfermedad poco
frecuente, genética, e incurable a dia de hoy, que causa una extrema
fragilidad de la piel.

Ausencia del ‘pegamento de la piel’ La piel tiene distintas capas y, entre
ellas, hay unas proteinas que actiian como pegamento, haciendo que la
piel sea resistente a golpes y a roces. Sin embargo, las personas con piel
de mariposa carecen de algunas de estas proteinas, por lo que deben
vendar su cuerpo casi de forma diaria, en dolorosas curas de entre una'y
cuatro horas, para proteger las heridas y ampollas provocadas por el mas
minimo roce.

Incidencia. Segiin los tltimos datos de la red mundial ‘Debra Internacio-
nal, se estima que la incidencia es de 1 entre cada 17.000 y 50.000 naci-
dos vivos, y la prevalencia es de 2 de cada 100.000 personas. Actualmen-
te, hay mas de 500 personas que padecen la enfermedad en Espafia.

EB DISTROFICA

Las ampollas aparecen en el
estrato mas profundo de la piel, la
dermis.

EB SIMPLE

Las ampollas o heridas se produ-
cen en la epidermis, la capa mas
superficial de la piel.
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EB JUNTURAL

Las ampollas aparecen en la
membrana basal, zona situada
entre la capa externa (epidermis)
ylainterna de la piel (dermis). A
nivel internacional, esta variedad
es lamenos frecuente.

EBKINDLER

La formacién de ampollas no tiene
lugar en una capa de piel determi-
nada, sino que se pueden formar en
distintas capas ala vez, incluidas
las mucosas (la capa que recubre
zonas como los 0jos, el eséfago...).
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Vyjuvek, el gel que cuesta 25.000 euros por

semanay ya financian tres comunidades

Osakidetza ha pedido

al Ministerio de Sanidad
que agilice la tramitacién
de este medicamento
para poder incorporarlo
asu cartera de servicios

A.GUERRA
San Sebastian

Para quien convive diariamente con
la epidermolisis bullosa, un solo mes
de alivio no es un detalle insignifican-
te. La piel de mariposa priva alos afec-
tados del colageno VII, ese pegamen-
to natural indispensable que mantie-
ne unidaslas capas de la piel. Sin ello,
el mas minimo roce, desde el contac-
to de la ropa hasta un abrazo o una
rafaga de aire, provoca ampollas que
derivan en carne viva. En este esce-
nario de sufrimiento ha irrumpido el
Vyjuvek, una innovadora terapia géni-
caformulada en gel transparente, pero
que todavia no estd financiada por el
Ministerio de Sanidad. No obstante,
varias comunidades auténomas han
decidido adelantarse acogiéndose a
la Via de Medicamentos en Situacio-
nes Especiales, que permite alos ser-
vicios regionales de salud comprar el
farmaco en el extranjero con fondos
propios. Un gel que se aplica unavez
alasemanay que cada vial de dos mi-
lilitros cuesta 25.000 euros.

Vyjuvek se encuentra bloqueado en
una situacién compleja. El Ministerio
de Sanidad y la compafifa farmacéuti-
camantienen negociaciones para fijar
el precio oficial en Espafia. En Alemania,
la gran referencia europea para este far-
maco, cada vial semanal alcanza un pre-
cio aproximado de 25000 euros. Varias
comunidades han decidido adelantar-
seacogiéndosealaViade Medicamen-
tos en Situaciones Especiales con los

.1' ff »

fondos propios. Asi, Andalucia, con una
decena de pacientes en tratamiento, Ca-
narias y Castilla'y Ledn ya estan apli-
cando las dosis, mientras que algunas
como Navarra o Baleares se encuentran
ultimando la formacién de su personal
parasumarse en breve. Euskadi, sin em-
bargo, se mantiene alaesperadelatra-
mitacién por parte de Sanidad. Fuen-
tes del Departamento vasco de Salud
aseguran que «nosotros no hemos dado
una negativa» a ninguin tratamiento
para esta enfermedad —aunque la fami-
lia de Saioa Martin si habla de que les
han rechazado la posibilidad de sumi-
nistrar Vyjuvek-y recuerdan que Osa-
kidetza ya pidié en mayo oficialmente
al Ministerio de Sanidad que agilizarala

El nifio sevillano Leo Garcia se ha convertido en un simbolo para las personas que padecen piel de mariposa.

tramitacién de la financiacién de un tra-
tamiento contra la piel de mariposa.
«Todoslos medicamentos que se aprue-
ban estan en nuestra cartera de servi-
cios», aseguran.

El funcionamiento del farmaco
Vyjuvek es tan avanzado en su biotec-
nologia como accesible en su aplica-
cién practica. Se trata de «un virus del
herpes simple modificado genética-
mente que actiia como vector para in-
troducir directamente en las células
las instrucciones exactas que les per-
miten fabricar por si mismas la pro-
teina que les falta», segin indica Nati
Romero, coordinadora del equipo so-
ciosanitario de la Asociacién Debra
Piel de Mariposa. «Es una terapia que

LOS DATOS

» Coste. Un vial semanal de dos
mililitros cuesta 25.000 euros. Es
decir, un total de 100.000 euros al
mes por cada afectado.

» Aplicacidén. Se aplica gota a gota
en gel una vez ala semana y cubre
la superficie de un folio A4.

» Eficacia. Cierra heridas crénicas
de mas de una década durante un
periodo de seis meses a un afio.

solamente sirve para el tipo concreto
de epidermolisis bullosa distréfican,
subraya. «Hay otros tipos, como la sim-
ple olajuntural, para los que desgra-
ciadamente ahora mismo no hay nin-
gun medicamento similar».

Sumétodo de uso es simple. El gel
se coloca gota a gota sobre las heri-
das abiertas, siempre que no presen-
ten signos de infeccidn, y se protege
posteriormente mediante un apdsito
especifico que frena la transpiracion
para favorecer que quede en contac-
to continuo con la piel. «Se aplica una
vez a la semana y hay que dejarlo
puesto durante 24 horas. Transcurri-
do ese dia, se retira y ya se pueden
realizar las curas ordinarias», explica
la responsable sociosanitaria.

El caso de Leo
Sin embargo, el tratamiento choca con
un maximo en cada practica. La dosis
méxima semanal autorizada es de dos
mililitros. Segtin los célculos de la en-
tidad, esta cantidad alcanza para cu-
brir una superficie equivalente al ta-
mafio de un folio A4. «<En algunos ca-
sos con poca afectacién da para cubrir
todas las ampollas, pero en la mayo-
ria, al existir una afectacién tan impor-
tante por todo el cuerpo, esos dos mi-
lilitros dan para sanar solo una parte
de las lesiones», remarca Romero.
Pese a esta limitacion de cantidad,
los resultados demostrados en los en-
sayos son muy efectivos. «Una vez
que las heridas se cierran, permane-
cen asi por un periodo de entre seis
y ocho meses», detalla la coordina-
dora de Debra. «Hablamos de heri-
das crénicas que llevaban abiertas
diez o doce afios sin cerrar jamasy.
Elimpacto clinico sobrepasa cualquier
barrera y afecta también de forma di-
recta la propia evolucién del desarro-
llofisico. El caso de Leo Garcia, un nifio
sevillano de 12 afios que se convirtié
en uno de los primeros pacientes de
Espafia en acceder al gel, ilustra esta
transformacion. Tras recibir mas de
una veintena de aplicaciones en el pe-
cho, no solo ha cerrado casi por com-
pleto lalesién y ha reducido el dolor
ylas horas dedicadas a las curas, sino
que también ha crecido dos centime-
tros de estatura'y ha ganado dos kilos.
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LA MEJOR MANERA DE DECIDIR ES
VENIR A CONOCERNOS

Una boda exclusiva, tinica e inolvidable con

la vista mads bella del mundo
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