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BENE es la Asociacién encargada este afio de Isabel Gemio

organizar y celebrar en Bilbao los préximos dias 17,

18 y 19 de Noviembre la XXIII edicion de este
Congreso bajo el lema:

El futuro es nuestra esperanza
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Estimados amigos/ amigas:

Supone para mi un gran
orgullo poder dirigirme a todos
vosotros en este tercer nimero de
nuestra revista para presentarles lo
que para mi significa un enorme
avance dentro de nuestra
Asociacién y un reto que llevamos
preparando con entusiasmo hace ya
algunos meses: la celebracién en
nuestra ciudad en el mes de
Noviembre del XXIIT Congreso de
ASEM titulado “La investigacién
en las enfermedades
neuromusculares”.

Desde el primer momento
que la Federacién ASEM comunicé
a BENE su interés en que el
Congreso de este afio se celebrara
en Bilbao, la Junta Directiva no
dudé un instante en aceptar la
propuesta y ponerse manos a la

obra para asumir tan relevante acto.

De esto hace ya casi un afo, jcémo
pasa el tiempo!. Ahora estamos a
pocos dfas de la celebracién del
Congtreso. Nerviosos por un lado
pero satisfechos por otro por haber
hecho todo lo que estaba en
nuestras manos para que el
Congreso salga como BENE se

merece.

Sé que ha sido un afio de
arduo trabajo (no es nada ficil
organizar un congreso de tal
envergadura) y por esta razén no
quiero olvidarme de todas las
personas que, de manera
desinteresada, nos han prestado su
colaboracién y ayuda asi como
amigos y familiares que han

mostrado un gran interés durante
todo este afio y han apoyado
siempre este proyecto. A todos y
cada uno, mi eterna gratitud,
porque sin vosotros no hubiera sido
posible llevar a cabo lo que hoy
presentamos.

En vuestras manos estd el
tercer nimero de la revista que, en
esta ocasién, dedicamos casi en
exclusiva al Congreso aunque sin
olvidarnos de temas de
investigacidon y proyectos que
también hemos trabajado durante
este tiempo.

BENE va caminando, poco
a poco... pero avanza y ésta es una
gran noticia para mi y para todos
los que hoy leéis estas lineas. Sin
duda, creo firmemente que este
Congreso nos hard crecer como
Asociacién y ser mds conocidos
fuera de nuestro dmbito. Desde
aqui os quiero transmitir dnimo
para participar en este acto que
tanta ilusién y esperanza nos causa.
Para finalizar, me limito a leer el
lema que da sentido a nuestro
Congreso: El futuro es nuestra
esperanza.

Un fuerte abrazo

Marcelino G. Fdez Garcia

Presidente

Editorial

Lagun hori:

Gure aldizkariaren hirugarren
zenbaki honetan zuengana
zuzentzea ohore handia da niretzat
gure elkartean, aurrerapen handia
dena eta ilusio hadiarekin prestazen
ari garena aurkezteko: azaroan gure
herrian ospatuko den ASEMen
XXIII mintegia “Gaixotasun
neuromuskularren ikerlana” tituloa
daukana.

Hasieratik ASEM elkarteak
BENETri esan zionean mintegia
Bilbon egiteko asmoa zuela,
zuzendaritza batzordeak berehala
onartu zuen eta lanean hasi zen
hain garrantzitsua den ekitaldia
antolatzen. Ia urte bete pasatu da,
zelan doan denbora! Egun gutxi
falta dira mintegia hasteko eta alde
batetik urduri gaude baina bestetik
harro gure eskuetan egon den
guztia egin dugulako mintegia
BENEk merezi duen moduan
ateratzeko.

Badakit lan handia egin
dugula urte honetan (ez da batere
erreza horrelako mintegi bat
antolatzea) eta horregaitik ezin
ahaztu lagundu diguten guztiok
ezta lagun eta proiektu honetan
interesa eta laguntza eskeini diguten
familia guztiak. Danei eta
bakoitzari nire eskerrik beroena
zuen laguntza barik gaur aurkezten
dugun proiektu hau ezin izango
zelako burutu.
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Este afio, el XXIII Congreso de Federacién Asem, se
celebra en Bilbao, los préximos dias 17/18 de
Noviembre. Posteriormente el dia 19, tendrd lugar la
reunién anual que mantenemos con el Comité de

expertos en ENM.

Para la Federacién Asem es un placer que Bene,
Asociacién de Enfermos Neuromusculares de Bizkaia,
esté organizando este evento, ya que la organizacién de
un Congreso de estas caracteristicas es un auténtico reto
para una Asociacién, que llevaba tan poco tiempo
como miembro de la Federacién ASEM.

Actualmente a unos dias, se va cumpliendo el
calendario fijado a principios de afio, estamos
encontrando financiacién, se van cumpliendo los
plazos, etc.

El Congreso que cada afio promociona la Federacién
Asem, es el punto de encuentro entre todos los
afectados de estas dolencias y sus familias, y podemos
decir que el Congreso es el mdximo exponente de
nuestra realidad a todos los niveles.

El lema del Congreso es “El futuro es nuestra
esperanza’, en esas palabras se encierra los deseos de
todo nuestro colectivo para encontrar férmulas para
mejorar nuestra situacién ya sea a través de la
investigacién, como con nuestro cuidado sanitario y
social. En definitiva lograr mejorar significativamente
nuestra calidad de vida.

Espero poderos saludar a todos personalmente en

Bilbao.

Un abrazo

M2 Teresa Balta 1 Valls
Presidenta de Federacién ASEM
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Reflexiones

Un famoso cirujano llevé su coche a reparar a un taller
mecdnico y al terminar su trabajo el operario que lo
habia efectuado, se acercé al galeno y le propuso: “Vd.
ha traido el auto que no le funcionaba, yo lo examiné,
abri el motor, detecté el fallo y lo arreglé cambiando
piezas y haciendo las composiciones oportunas...en fin,
lo que fue menester y el resultado es patente: su
vehiculo ha quedado perfecto, funciona a las mil
maravillas y, si me apura, suena mejor que antes. Pero
sin embargo Vd., por hacer una labor similar y no
siempre con un final tan espectacular y sin embargo
cobra mucho mds que yo; que injusta es la vida!”,
exclamd, a lo que el cirujano respondié: “Pruebe a
repararlo con el motor en marcha”.

Esta historia me da pie a haceros dos reflexiones: la
primera relacionada con la investigacién en humanos.
Efectivamente la vida no puede pararse y al que ve
pasar el tiempo y los avances que no prosperan o bien
lo hacen en grado tan ralentizado que no se observa un
claro beneficio a corto plazo, desespera, es innato de
humanos, desde aqui animaros a todos que la mdquina
estd en marcha y no podemos conseguir que pare a
pesar de que el camino es duro y sinuoso y al final los
tltimos experimentos han de ser in-situ, es decir con el
motor en marcha y ello lleva emparejada la dificultad
propia de estos casos de la que debemos ser realistas
pero optimistas ya que a medida que se van conociendo
las piezas, es decir los entresijos de nuestro genoma y
viendo para que sirve cada cosa , es decir que funcién
tiene estamos en el camino de poder actuar unas veces
de forma curativa pero también desde el punto de vista
preventivo evitando que nuevos seres tenga
determinadas enfermedades a través de los estudios
recientes que se estdn efectuando como ya sabéis en
nuestro paifs.

Carta abierta

La otra reflexién, viene a cuento de nuestras relaciones
con el mundo sanitario, nuestra enfermedad per-se,
engendra a su vez un abanico de patologias que hacen
que seamos candidatos a frecuentar los servicios
relacionados con la salud con mayor asiduidad en
general que el resto de la gente y ahf surgen dos
problemas de esta interrelacién. Por un lado nosotros
mismos y nuestra propia idiosincrasia caracterizada por
el tipo de vida que tenemos que llevar, llamémosle
“diferente” y por otro el mundo sanitario que a veces
adolece de ese tacto, tan necesario, y que nosotros en
especial necesitamos tanto , es decir nuestro corazén en
el simil del motor, estd en marcha , pero con una
susceptibilidad tan especial, que ese “saber tratar”, lo
recibimos con ese anhelo que tanto dulcifica nuestras
carencias y nos da alas para superar los obstdculos que
el cada dfa nos presenta .

Sélo me queda emplazaros hasta el Congreso, donde
seguro nuestra esperanza hacia el futuro se verd
reforzada.

Antonio Cea Rey
Vicepresidente 2° de BENE
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XXIIl Congreso de Enfermedades

Neuromusculares

Cuando a una Asociacién como BENE
(Asociacién de Enfermos Neuromusculares de Bizkaia),
que llevaba seis ¢ siete meses perteneciendo a ASEM
(Federacién de Asociaciones de Enfermos
Neuromusculares), recibe la consulta de si nosotros
podriamos acometer la Organizacién de un Congreso
de estas caracteristicas, la verdad es que no te paras a
pensar la responsabilidad que esto conlleva, asumes el
reto sin saber al detalle y el calado de un evento que
supone tal Organizacidn.

Compruebas por otros companeros las
experiencias de lo que se ha hecho en otros Congresos
Valencia, Vigo, etc, tratas de ver experiencias y
lecciones aprendidas, para mejorar en lo posible el
Congtreso y por fin decides asumir su Organizacidn.

A partir de esos momentos empieza la cuenta
atrds y ves que estds en Enero y Noviembre queda muy
lejos, pero la realidad es otra y para ello es fundamental
la Planificacién detallada del mismo.En estos temas, si
que la persona que estd Dirigiendo el mismo, tiene que
asumir responsabilidades y no pararse, sobre todo en
Asociaciones pequefas, que no tienen suficiente
estructura y es que realmente no estamos organizados
para un asunto de esta envergadura.

Fijas la fecha y comienzas a buscar sitios y
posibilidades, desde luego la experiencia que coges es
grande, contactas con Ponentes y empiezas el calvario
de las Ponencias y su recogida, pero sin olvidar que el
tiempo sigue corriendo y son multiples las acciones
pendientes, puesto que no somos una Agencia
especializada en organizar Congresos, y entonces
empiezas a transmitir presién a tus colaboradores,
porque no llegas.
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Ves que las personas de la Asociacién tienen ganas
de ayudarte pero tampoco puedes transmitir y delegar
ciertas responsabilidades, porque en algunos aspectos
no se adelanta y es a la final, a dos meses vista cuando
las personas de la Asociacién te pueden ayudar en la
Logistica del Congreso.

Para una Asociacién como BENE, este Congreso
con su difusién puede ser un punto de referencia
fundamental para conocer y ayudar a las personas
afectadas por Enfermedades Neuromusculares, fomentar
la Investigacién con los Neurdlogos especializados,
transmitir a los Organismos Estatales y Autonémicos
de nuestra Comunidad la mejora en todos sus aspectos
de Calidad de vida, potenciando la Investigacién y
acercamiento a familiares y afectados.

Por otra parte y a través de ASEM con su
participacién y asistencia, nos permite aunar esfuerzos
entre todas las Asociaciones que lo formamos, con un
Objetivo comin, concienzar a la Opinién Publica que
existimos y que somos un colectivo muy importante a
tener en cuenta, asi como transmitir a las autoridades
Estatales nuestra problemdtica.

Confiamos en que este XXIII Congreso que se
celebrard en Bilbao préximamente, sirva para potenciar
nuestra Federacién ,nuestra Asociacién y sobre todo
nos sirva de marco para encontrarnos TODAS las
personas que estamos implicadas en esta tarea.

Es por ello en lo que reitero el lema del Congreso
“El Futuro es nuestra Esperanza”.

Antonio Alvarez Martinez

Director del XXIII Congreso
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Tema central

Universidad de Deusto, un escenario
con 120 anos de historia y tradicion

Visita obligada para todo aquel
que decide visitar nuestra ciudad,
la Universidad de Deusto, con su
impresionante fachada neocldsica
obra del Marqués de Rivas, se erige
como uno de los edificios mas
emblematicos de la urbe dando
color a la Ria 'y perpetuando la
imagen del Bilbao de finales del
siglo XIX.

La Universidad de Deusto
nace en el afio 1886 de la mano de
la Compaiifa de Jesds, mds conocida
como la Orden de los Jesuitas y
amparada por las autoridades de la
sociedad vizcaina de aquel entonces.
Famosa desde sus origenes por sus
prestigiosos estudios de Derecho y
Filosofia y Letras, cuenta hoy en dia
con 11 Facultades, 5 Escuelas

8 ‘ Revista BENE - otoiio 2006

Universitarias y varios Institutos

especializados. No menos
importantes son los estudios de
Empresariales que se desarrollan en
el centro conocido como “La
Comercial de Deusto” sin
olvidarnos de carreras con una larga
tradicién como las de Teologfa,
Ciencias de la Educacién o
Sociologfa. Desde sus origenes
contribuyd, en el dmbito educativo,
al desarrollo industrial de la regién
del Gran Bilbao y desde el primer
momento se convirtié en una de las
universidades con mds prestigio de
toda Espana.

En sus mds de cien afios de
historia, por sus aulas han pasado
alumnos tan renombrados y
dispares como Gerardo Diego,
Carlos Garaikoetxea, José Antonio

Ardanza, Emilio Botin, Alex de la
Iglesia o Espiado Freire y también
en ellas han impartido clases José
Maria Lidén o Xavier Arzalluz.

Gracias a la renovacién que ha
experimentado la Villa de Bilbao en
los dltimos diez afos, la
Universidad de Deusto se encuentra
ahora situada dentro de un marco
que une armoniosamente tradicién
y modernidad. Divididos por la Ria,
Universidad y Museo Guggenheim
se hacen eco mutuamente. Quién
pasea entre los dos edificios suele
decir que es el punto de la ciudad
dénde pasado y presente se ven las
caras de la manera mds descarada

posible.

Naiara Vink Larruskain



La ciudad de Vigo

En octubre del pasado afio se

celebré en la ciudad gallega el XXII
Congreso de ASEM. Vigo nos pasa
el testigo de lo que serd para BENE
la celebracién de la XXIII edicién
de este importante Congreso
basado en la investigacién de las

enfermedades neuromusculares.

nos da el relevo

Nuestra Asociacién estuvo
representada en Vigo por el
vicepresidente segundo Antonio
Cea que ya nos informé de sus
experiencias en el anterior nimero
de nuestra revista.

Fueron mds de 300 los
asistentes a las conferencias y
talleres que se ofertaron, lo que nos
demuestra el amplio respaldo tanto
institucional como por parte de
afectados, familiares y profesionales
con que cuenta este Congreso.

Respondiendo abiertamente a
las expectativas creadas, el XXII
Congreso renové la oportunidad de
fomentar el acercamiento entre
familiares - afectados y
profesionales con el fin dltimo de
profundizar en el conocimiento de
diferentes enfermedades y de

Tema central

conocer la investigacién y las

esperanzas de avance que ésta
conlleva. Este Congreso también
permitié hacer mencién a algunos
de los retos destinados a aumentar
la calidad de vida de los afectados.
Un ejemplo es la prevencién y la
asistencia a la situacién de
dependencia o la necesidad de la
fisioterapia para cuidar los
musculos.

La primera conclusién que se
puede extraer de este XXII
Congreso es que las enfermedades
neuromusculares deben “salir a la
luz” y el cajén de las “enfermedades
raras’ se debe vaciar para dar paso
al cajén de las soluciones y de la
esperanza.

Naiara Vink Larruskain
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Isabel Gemio: “Cuantos mads seamos,
mas conseguiremos”

I. Como madre, ;qué siente

cuando recibe el diagnostico de
la enfermedad?;Por qué estados
de animo pasa una persona

cuando conoce esta situacion?
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Consciente de la importancia de los avances en medicina y de las
diferentes investigaciones que se estdn llevando a cabo en el terreno de
las enfermedades neuromusculares, Isabel Gemio estara presente en la
Jornada Inaugural del XXIIl Congreso de ASEM del 17 de Noviembre.

La periodista y locutora de radio habla en esta entrevista de las
enfermedades neuromusculares como familiar de un afectado. En sus
palabras se perciben atisbos de esperanza y de constante lucha por
hacer mas llevadera la vida de los afectados y de todos los que, de una u
otra forma, conviven con estas dolencias.

No se puede explicar el dolor
y la impotencia que se siente. Al
principio crees que serd un error y
te aferras a las siguientes pruebas
pero cuando todo se confirma, el
mundo se te cae encima.

2. ;Como y cuando fue su
primer contacto con la
Asociacion de Enfermos
Neuromusculares y de qué
manera llegé hasta ella?

Hace unos afios un médico
rehabilitador me hablé de la
Asociacién y estuve ddndole vueltas
hasta que hace un afio me puse en
contacto con ella.

3. ;De qué manera contribuye
con la Asociacion de Enfermos
Neuromusculares?

En todo lo que puedo,
organizando actos, hablando con
politicos de las necesidades de estos
enfermos, pidiendo ayudas
econémicas, dando informacién
sobre estas enfermedades...

4. ;No tiene la sensacion de que
ha tenido que llegar una
persona como usted, conocida
en todo el pais, para que los



afectados de enfermedades
neuromusculares se les conozca
y se les abran mas puertas,
cuenten con mas posibilidades?

Desgraciadamente hasta
ahora se desconocfan estas
enfermedades, son las grandes
desconocidas pero espero que ya
empiecen a ser mas conocidas.

5. Se habla de tele asistencia, de
la fisioterapia gratuita, de la
ayuda domiciliaria...

{Aun queda mucho camino por
andar para que esto se
convierta en una realidad?

Si, queda mucho camino por
recorrer. Aqui se estdn dando los
primeros pasos en temas que ya
son una realidad en otros paises.
Hay que luchar por todo eso.

6. ;En actualidad, con que
avances cuenta un enfermo
neuromuscular?

Pocos avances, en algunas
comunidades en ciertos casos se les
ayuda durante unas horas para
levantar y bafiar al enfermo, en
otros cuentan con un taxi para que
vayan al hospital. Pero queda
mucho por conseguir.

1. ;Confia en los avances de la
medicina?

Absolutamente, es mi gran
esperanza. Algin dia no muy
lejano algunas distrofias musculares

se curardn, por ello hay que

conseguir mds medios para la
investigacién y permitir todos las
lineas que se estdn haciendo como
la células madre.

8. ;Ve positivo, por ejemplo, el
avance en la investigacion con
células madre?

Por supuesto, ese es todo un
mundo de posibilidades que solo
acaba de comenzar.

9. ;Le resulto dificil,
complicado... hacer publica la
enfermedad del pequeiio en el
sentido de que haberlo hecho
ha supuesto la “apertura” de
una parcela importante de su
intimidad?

No ha sido ficil, el dolor es
algo muy personal e intransferible
y resulté dificil para mi, pero lo
pensé mucho y no tuve duda al

final.

10. ;En algin momento se ha
arrepentido de haberlo hecho?

No, en ninglin momento.
Ojald lo hubiera hecho antes. Me
he liberado, yo no tengo que
explicar lo que le pasa a mi hijo y
as{ me evito llorar cada vez que

hablo de ello.

1. Cuando una persona se
entrega de lleno a una causa de
este tipo y lucha por que las
cosas cambien y se intenta dar
a conocer al mundo la

Entrevista

problematica, la situacion en la
que vive un enfermo
neuromuscular... en ocasiones,
se llama a cientos de puertas en
busca de una ayuda, de una
respuesta...y no se consigue
nada. Sabemos que es duro y
complicado encabezar una lucha
asi y que incluso, contando con
la ventaja de ser una persona
conocida y de poder llegar a
mas gente, tampoco es facil, ;ha
pasado por su cabeza la idea de
acabar con todo, de poner
punto y final a esta pelea?

No, esto ya es para siempre.
No sé hacer las cosas a medias, no
serfa honesto abandonar cuando
hay tanto que conseguir. Yo deseo
aportar mi granito de arena.
Cuantos mds seamos, mds
conseguiremos. Solo me gustaria
dedicar mds tiempo, pero no lo
tengo.

12. Desde que forma parte de la
Asociacion de Enfermos
Neuromusculares de Madrid, ;se
ha notado un cambio dentro de
ella en la opinion y en el
quehacer de las instituciones y
organismos por el hecho de ser
usted una persona popular?

Ha habido interés y se han
conseguido algunas cosas pero lo
importante atin no ha llegado
como por ejemplo una unidad
especifica sobre estas enfermedades
en un hospital. Yo pienso dar
mucha guerra porque son unas
enfermedades muy crueles y el
Estado debe dignificar la vida de

estos enfermos.
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13. En muchas situaciones, la
conciencia social es fundamental
para unir fuerzas y comprobar
que no se esta solo. ;Cree que la
sociedad conoce nuestra
problematica y que esta
sensibilizada con ella o aun falta
mucho para que esto se
convierta en una realidad
conocida por todos?

Mucha gente me cuenta que
se ha sorprendido con estas
enfermedades porque no las
conocfan. Hay un gran
desconocimiento en la sociedad
pero también entre la clase médica.
El diagnostico tarda mucho en
darse y asi se pierde mucho tiempo.
Se deberfa informar a aquellas
personas que hayan tenido o tengan
antecedentes familiares para que al
tener hijos conozcan las
posibilidades de poder tener
descendencia con las mismas
enfermedades.

14. Partiendo de su propia
experiencia, lance un mensaje a
los familiares y a los afectados
neuromusculares.

Que se pongan en contacto
con la Asociacién mds cercana y
que se informen, porque es mejor
saber que ignorar, que cuando vean
algtin sintoma de pérdida de fuerza
vayan al neurdlogo. Que no se
sientan solos, que somos muchos y
que los familiares tengan mucha
paciencia y carifio hacia estos
enfermos. Que se pongan en su
lugar e imaginen cémo se sienten.
Y ante todo, que tengan esperanza.

Naiara Vink y Jon Alvarez
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Del Gen medicamento a la
“Cirugia del Gen”

Dossier realizado por Francoise Dupuy-Maury y publicado en la revista
francesa “Vaincre les myopathies (VML)”. Textos traducidos al castellano
por Florencio Llorente.

La evolucion del concepto de terapia genética
conlleva la emergencia de encontrar nuevas vias
terapéuticas cuyo objeto es el de intervenir en “la
magquinaria genética” de las células.

Hacia tratamientos ‘“a la carta”

Segin recuerda Lawrence Tiento-Herment,
presidente de la AFM, “las batallas contra la
enfermedad son multiples y necesitan varias armas”.
Entre ellas, las vias anteriormente citadas se podrian
clasificar en potencialidades quirdrgicas. De ahi
procede la expresién “Cirugfa del Gen”. Pero mds alld
de la semdntica, ;qué se oculta detrds de estas
expresiones tan dificiles de comprender por lo no
iniciados en el tema? Esquemdticamente, estos
utensilios permiten intervenir en el corazén de la
magquinaria genética de las células desde el momento
en que un gen codificado de una proteina comienza a
desarrollarse hasta la produccién final de la proteina.
¢Por qué poner a punto estos nuevos utensilios y no
contentarse, en caso de fallo de un gen, con aportar
sencillamente un homdlogo sano?

Hace casi dos anos, la expresién “Cirugfa del
Gen” aparecfa ya en nuestro vocabulario. Hoy, aunque
el término suscita algunos debates, el interés de las

técnicas que encierra no deja duda alguna (translectura Serge Braun, director cientifico de la AFM sefiala
de los codons Stop, ARN antisentido, Salto del Exon, que “ciertamente en las enfermedades genéticas, el
interferencia ARN). principio de suplir el gen deficiente por un gen sano

sigue siendo una via interesante. Sin embargo, presenta
limites. Por ejemplo, la introduccién de un gen muy
grande y extremadamente complejo como es el de la
distrofina. Por otro lado, al incitar a una célula a
producir una protefna que no conocfa antes, se corre el
riesgo de enfrentarse a reacciones inmunitarias.

La aparicién de estas nuevas vias no deja en
segundo plano la terapia genética cldsica, es decir, la
que consiste en transferir un gen-medicamento. Por el
contrario, todas estas vias son complementarias.
Prefiguran la puesta apunto del tratamiento “a la carta’,
tratamientos adaptados a cada tipo de “falta de
ortograffa” dentro del gen. No hay duda alguna sobre En fin, existen enfermedades como la de Steinert
la revolucién médica que vendrd en la que la AFM estd  ep [a que el aporte de un gen sano no resolveria el

totalmente decidida a invertir. problema ya que el gen mutado seguirfa produciendo
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elementos t6xicos.
Inversamente se dan
situaciones en las que
este aporte nuevo serd
la tGnica solucién para
poder curar. Por
ejemplo, es el caso de
algunas mutaciones
del gen de la
distrofina que
intervienen en puntos
indispensables a la
produccién de una
proteina entera o
cortada”.

En otros
términos no se da
necesariamente un
enfrentamiento entre
transfer{ y Cirugfa del
Gen. La eleccién de
uno de los utiles
dependerd no solamente de la patologia, sino,
principalmente, de la naturaleza de la anomalia
genética que hay que corregir, eleccién que vendrd a
proponer “tratamientos a la carta”.

La molécula PTCI24 a prueba

En materia de “Cirugfa del Gen”, la translectura
de los codons Stop prematuros corrige una anomalia
genética que se traduce en la modificacién de una
pequena zona, lo que produce el efecto de interrumpir
demasiado pronto la fabricacién de la proteina. Al
constatar que con muy altas dosis de tetraciclinas,
grupo de antibidticos que obligan al ribosoma a pasar
por alto esta sefial de paso, la sociedad farmacéutica
americana PTC Therapeutics ha desarrollado una
molécula de cualidades similares que puede ser
utilizada en dosis aceptables en las personas humanas,

la PTC124.

En este sentido, “un ensayo en voluntarios sanos
ha demostrado que la PTC124 podia ser absorbida por

via oral y que, generalmente, se tolera bien”. De hecho,
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préximamente, PTC
Therapeutics va a
comenzar un ensayo
de Fase I en
enfermos afectados
por mucoviscidiosis y
a desarrollar otro para
la Miopatia de
Duchenne. Ademds,
el pasado afno, ha
recibido el
reconocimiento de
medicamento
huérfano por parte de
la Agencia Europea
de Medicamentos
(EMEA), un
reconocimiento que
como ha indicado
Stuart Peltz,
presidente de PTC
Therapeutics “es una
etapa importante para el desarrollo de la PTC124” en
Europa”.

—

Saltar un trozo de gen defectuoso

La segunda “Cirugfa del Gen” consiste en utilizar
los ARN antisentido, pequefias moléculas compuestas
de bases como el ADN, con el fin de efectuar un Salto
del Exén o destruir ARN mensajeros nocivos. El Salto
del Exén, como su nombre indica, permite saltar un
trozo de gen que conlleva una anomalia (cualquiera
que sea su naturaleza: deleccién, mutacién puntual)
con el fin de obtener una protefna mds corta pero
funcional. Este salto estd asegurado por medio de los
ARN antisentido, especificos de la parte “a ocultar”.

Gracias a los trabajos del equipo de Judith van
Deutekom de la Seiden university Medical Center
(Paises Bajos), la Sociedad de Biotecnologia holandesa
Prosensa, ha desarrollado ARN antisentidos destinados
a restablecer una distrofia parcial pero funcional en
pacientes afectados por la Miopatia de Duchenne. A
pesar del interés de estos ensayos, el limite que tienen



reside en el hecho de que los ARN antisentido no
permanecen eternamente en el organismo, por ello
serdn necesarias repeticiones de inyecciones segtin va
pasando el tiempo.

Un estatuto del medicamento huérfano

El equipo de Luis Garcia, ponente en nuestro
XXIII Congreso, de Bilbao, con el fin de perennizar su
presencia ha decidido fabricar estos ARN antisentido
por medio de un trozo de ADN vehiculazo al corazén
de las células por un vector viral. De esta manera, la
célula produce su propio medicamento durable. El
pasado afo, este proyecto recibié el premio de
medicamento huérfano para la Miopatia de Duchenne,
acordado por la Agencia Europea del Medicamento, lo
que va a ayudar a realizar un ensayo clinico previsto
para finales de este afio o comienzos del 2007.
Mientras tanto, los estudios sobre modelos animales,
especialmente sobre perros, muestran que el
restablecimiento de una distrofia funcional es posible a
nivel local por medio de una inyeccién directa en un
musculo. Los ARN antisentido permiten ocultar un
trozo de ARN mensajero, pero no es su tnica
propiedad ya que también pueden destruir estos ARN
mensajeros. Esta funcidén es explorada por Jack
Puymirat del CHU (centro Hospitalario universitario)
de Laval en Québec en la enfermedad de Steinert ya
que “esta patologfa va unida a una acumulacién téxica
de ARN mensajeros en el nticleo de las células. En este
caso los ARN antisentido sirven para destruir los ARN
mensajeros mutados (producidos por el gen afectado
DMPK - una proteina -) antes de que se organicen en
masa’.

Aln estd en estudio en modelos animales pero
esta destruccién “dirigida” deberfa ser objeto de un
ensayo en personas en los afios 2008 o 2009.

La interferencia ARN es la tercera via de la
“Cirugfa del Gen” que también implica a los ARN, los
SI-RNA (Small Interfering RNA). Estas moléculas
destruyen especificamente los ARN mensajeros,
bloqueando asi la produccién de la proteina
correspondiente. Adin no estd en estudio sobre
enfermos, tnicamente se emplean para analizar los

Investigacion

fenémenos biolégicos y obtener animales modelos de
patologias humanas. El principio es relativamente
simple ya que es suficiente un gen cuya proteina tenga
una funcién importante. Entonces, los cientificos
pueden introducir un SI-RNA que bloqueard la
produccién de esta proteina para observar las
consecuencias de su desaparicién.

Tratamientos a la carta

Teniendo en cuenta estos distintos resultados, el
interés de las diferentes Cirugfas del Gen no ofrece
duda alguna y los tratamientos a la carta hoy se pueden
contemplar. Pero esta constatacién encierra otra y es
que ahora se trata de determinar las enfermedades
candidatas a la Cirugfa del Gen.

Para la PTC Therapeutics, la translectura de los
codons Stop “podria ser indicada en ciertos enfermos
de la hemofilia, la neurofibromatosis, epidermolosis de
ampollas, vertinitis pigmentaria y patologfas debidas a
una acumulacién lisosomal”.

En un articulo consagrado a la interferencia
ARN, David B. Satelle, de la Universidad de Oxford
(Gran Bretana), indicaba el potencial terapéutico de los
SI-RNA para la hepatitis, algunos cdnceres y la
enfermedad de Kennedy 8una atrofia muscular). Sin
embargo, por el momento, la investigacién acerca de
las enfermedades candidatas se hace un poco a tientas.

Para racionalizar estas identificaciones en el Salto
del Exén, la AFM se apoya en al base de datos
Genatlas. En este sentido, Martine le Ferrer responsable
de Genatlas en el hospital Necker de Paris y su equipo
ya han identificado unos cincuenta genes interesantes y
hemos puesto a punto un programa que permite para
un gen dado indicar la estructura de su ARN
mensajero.

Ahora hay que escoger entre lanzase en una
interrogacién mds amplia de las bases de datos o dejar
a los especialistas de cada patologfa que reflexionen
sobre el interés del Salto del Exdn.

En resumen, si la esperanza es grande, la
paciencia necesaria.
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Diagnostico molecular de Atrofia Muscular Espinal y
deteccion de portadores: implicacion en

el Consejo Genético

ANTECEDENTES

La Atrofia Muscular Espinal (AME) es una de las
enfermedades autonémicas recesivas, afectando
aproximadamente a 1 de cada 10.000 nacidos vivos.
Ademds, la frecuencia de los portadores es de 1 de cada

50.

Esta enfermedad se caracteriza por una debilidad
de los musculos proximales y estd causada por una
degeneracién de las células del asta anterior de la
médula espinal. Existen 4 tipos de AME que varian
tanto en su gravedad como en su edad de inicio.

A pesar de esas diferencias, todos los tipos de
AME estdn asociados con mutaciones homocigotas en
el gen SMN1. Aproximadamente el 94% de los
individuos con una AME tipica desde el punto de vista
clinico carecen de las dos copias del exén 7 del gen
SMNI. Sin embargo, la dificultad en el diagnéstico de
esta enfermedad radica en la presencia de una gen
altamente homélogo a SMNI, el gen SMN2.

PRESENTACIONY OBJETIVOS DEL PROYECTO

Actualmente, en la Comunidad Auténoma del
Pais Vasco no se dispone de estudios epidemiolégicos
que indiquen la tasa de incidencia ni la prevalencia de
Atrofia Muscular Espinal. Tampoco se realizan los
andlisis necesarios para el diagnéstico molecular de esta
alteracién. Por este motivo, uno de los objetivos de este
proyecto es poder establecer la metodologfa necesaria
para el diagnéstico molecular de AME en Bizkaia.

Para ello es necesario:

- Poner a punto la técnica para el diagndstico
molecular de individuos afectados por Atrofia
Muscular Espinal
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- DPoner a punto la deteccién molecular de
portadores de la delecién causante de AME

- Disponer de un nimero de muestras suficiente
para poder desarrollar un estudio epidemiolégico
de la enfermedad en nuestra poblacién.

TRABAJO DESARROLLADO ENTRE
SEPTIEMBRE DE 2005Y MAYO DE 2006
Recogida y almacenamiento de muestras

El primer paso para el desarrollo del proyecto era
definir cémo iba a ser la recogida y almacenamiento de
las muestras destinadas al proyecto.

En el laboratorio se realizaron diferentes pruebas
para elegir el mejor método de purificacién del ADN
de dichas muestras y el de mayor rendimiento y
calidad fue la técnica de purificacién por precipitacién
salina. Segtin los datos obtenidos, para que la cantidad
de ADN sea suficiente para realizar el estudio
molecular se ha acordado la extraccién a cada
individuo participante en el proyecto de 3 tubos de 8-9
mL de sangre en EDTA.

Puesta a punto del diagnéstico molecular de
afectados por AME

El siguiente paso era la puesta a punto de las
técnicas necesarias para la deteccién de los individuos
afectados de AME. La técnica elegida por su fiabilidad
fue PCR-RFLP.

Esta técnica consiste, en primer lugar en una
amplificacién de la regién del genoma en el que se
encuentra el gen de interés (en nuestro caso, SMN1) vy,
posteriormente en un corte especifico con un enzima
de restriccién



Puesta a punto de la técnica de PCR (amplificacion)

La mayor dificultad en la puesta a punto de las
técnicas moleculares radica en la presencia de un gen
altamente homdlogo a SMN1, el gen SMN2, cuyas
secuencias se diferencian tnicamente en 5 pares de
bases.

Por ello, el diseno de los primers necesarios para el
diagndéstico de AME debe ser muy cuidadoso y lleva
consigo mucho tiempo.

Con este primer paso de PCR conseguimos
amplificar (debido a su homologia) tanto los exones 7 y
8 del gen SMIN1 como los del gen SMN2, por lo que es
necesario desarrollar el siguiente paso (RFLP) para poder
distinguir entre ambos.

El protocolo de PCR es el siguiente:
1 ciclo - 94°C, 5 minutos
35 ciclos -94°, 30 segundos

60°C, 30 segundos

72°C, 30 segundos

Investigacion

1 ciclo - 72°C, 7 minutos
1 ciclo - 4°C,

Los primers disefiados para la amplificacién de los
dos exones de SMN1 y SMN2 son los siguientes:

E7SMN-Forward: 5' -
AGCCTAATAATTGTTTTCTTTGGGAT - 3'

E7SMN-Reverse: 5’-
CACCTTCCTTCTTTTTGATTTTGTTT - 3'

E8SMN-Forward: 5' -
GTAATAACCAAATGCAATGTGAA - 3'

E8SMN-Reverse: 5' -
CTACAACACCCTTCTCACAG - 3'

Las condiciones de los reactivos en la PCR son:
200°M dNTPs, 2mM de MgCl2, 200nM de primers,
0.4 mg/ml de BSA y 0.5U/reaccién de Taq Polimerasa;

en un volumen de reaccién de 25 microlitros.
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Puesta a punto de la técnica de RFLPs

Esta técnica es la que permite diferenciar entre los
dos genes SMN1 y SMN2 vy, en definitiva, confirmar si
un paciente estd afectado o no por la delecién en el
exdén 7 causante de la Atrofia Muscular Espinal.

Los enzimas elegidos para este paso fueron Dral y
Ddel cuyas dianas de restriccién contienen alguna de
las 5 bases en las que SMN1 y SMN2 son diferentes.

Para el éptimo funcionamiento de esta técnica es
necesario definir la cantidad de amplificado que se
afadird a la mezcla de reaccién y el tiempo necesario
para que todas las copias del gen hayan sido cortadas.

En ambos casos las condiciones fueron las

mismas: adicién de 10 microlitros de la reaccién
obtenida de la PCR e incubacién a 65°C durante 3
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horas. Ambos enzimas requieren una inactivacién a
37°C durante 10 minutos.

El resultado del corte con los enzimas genera un
patrén de bandas que difiere segin el individuo esté o
no afecta de AME:

En la figura se puede observar que el patrén de
bandas obtenido es diferente para los dos exones de los

genes SMN1 y SMN2.

El individuo 1, es un individuo afecto de Atrofia
Muscular Espinal, mientras que el individuo 2 es un

individuo sano.

Puesta a punto de la deteccion de individuos
portadores de AME

En este momento en el Hospital de Basurto se
dispone de termocicladores a tiempo real y un
secuenciador que permite aplicar diferentes técnicas
con el fin de determinar si un individuo es portador o
no de la delecién en el exén 7 de SMNI1.

Se va a comenzar la evaluacién de los dos
métodos disponibles que estdn destinados a lo mismo:
a cuantificar el nimero de copias de SMN presentes en
el genoma del individuo en estudio. Es importantisimo
elegir la técnica més fiable debido a las implicaciones

éticas de este tipo de diagndstico.

OBJETIVOS PENDIENTES

- DPuesta a punto de la deteccién molecular de
portadores

- Recogida sistemdtica de las muestras de individuos
afectados y posibles portadores

- Andlisis de dichas muestras

- Estudio de portadores en poblacién control. Para
este ultimo objetivo se solicitardn muestras
representativas de la misma al Banco Vasco de
DNA

Memoria cientifica presentada por la

Unidad de Genética del Hospital de Basurto



La Coordinacién Sociosanitaria y la
Prevencion de Dependencia

ARTICULO DE PRESENTACION DEL DOCUMENTO “ACTIVA”

Ademds del 16gico interés
como afectados por Enfermedades
Neuromusculares, fue el
conocimiento acumulado a lo largo
de los afios sobre las situaciones de
dependencia y sus consecuencias lo
que decidié a ASEM Galicia a
impulsar el Proyecto Piloto
ACTIVA, cémo una propuesta
sociosanitaria de atencién integral
en el marco de lo que serd el
Sistema Nacional de Dependencia.

La realidad actual exige un
nuevo marco legal y organizativo
que regule la atencién
sociosanitaria, que potencie el
trabajo multidisciplinar y en equipo
y la coordinacién entre los sectores
social y sanitario para una mejor
asignacién de los recursos en un
sistema cuya sostenibilidad debe
asegurarse a largo plazo.

La atencién universal de las
personas dependientes y a sus
cuidadores familiares, la prevencién
de la dependencia ya instaurada y la
de aquellas personas con patologias
que evolucionan hacia una
situaciéon de dependencia, deberd
ser controlada por un equipo
sociosanitario coordinado, donde
cada uno sepa cual es su papel y su
responsabilidad dentro de la red
asistencial.

Asi, en la medida en que en el
dmbito de la prevencién deben
participar distintos agentes
pertenecientes a los 4dmbitos
sanitarios y social, creemos que el
primer paso para implantar un
programa de atencién integral a la
dependencia es el diseno de los
mecanismos que garanticen la
actuacién coordinada de todos los
agentes implicados, es decir disehar
la coordinacién sociosanitaria...

El plan de atencién integral
a la dependencia que se propone
(ACTIVA) se estructura en cuatro
fases, en las que participan cinco
“agentes” pertenecientes a los
distintos niveles de los servicios
sanitario y social, con la
colaboracién de las asociaciones de
afectados.

La atencién a las personas
en situacion actual o potencial de
dependencia y a sus cuidadores se
aborda a partir de la red de
Atencién Primaria (médicos,
enfermeras) y los Servicios Sociales
(Trabajador social Ayuntamientos)
existente, manteniendo la
continuidad del actual sistema. Pero
la existencia de servicios ofrecidos
por estos agentes, que en NuUEstro
planteamiento se corresponde con
la intervencién directa, no es
suficiente.

Dossier

Para que el funcionamiento
sea eficiente es necesario que todos
los potenciales usuarios lleguen al
programa, lo cual serd garantizado
con las actuaciones que se llevan a
cabo en la fase de diagnéstico y
deteccidén (servicio sanitario
especializado) y en la fase de
valoracién, orientacién y
prevencién (equipos de valoracién).
Ademds, es imprescindible
establecer los mecanismos que
permitan la correcta transmision de
informacién entre los diferentes
agentes, mecanismos que deben,
por una parte, garantizar una
éptima coordinacién sociosanitaria
y, por otra parte, permitir la
evaluacién de los diferentes
objetivos marcados para cada agente
en cada fase del programa.

Para que la coordinacién
tenga lugar, no basta con el disefio
de las redes de transmisién de
informacién y la buena voluntad de
los agentes implicados, es necesario
introducir algunas unidades o
“agentes” encargados
especificamente del funcionamiento
integrado y coordinado de todo el
sistema. En el programa ACTIVA
la coordinacién del sistema de
atencion a la dependencia se
garantiza mediante:
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La creacién de Unidades de
Coordinacién y Seguimiento
(UCS) en cada drea sanitaria,
encargadas de llevar a cabo la
fase del Programa de
Prevencién: coordinacién e
intervencidn, para su
seguimiento y evaluacidn.

La creacién de un nuevo
organismo autonémico que

planifique, financie y evalte los

servicios sanitarios y sociales
destinados a la atencién.

En linea con los principios

generales y las medidas a favor de

las personas dependientes
planteadas por el Consejo de
Europa en sus recomendaciones
relativas a la dependencia,
proponemos una respuesta
sociosanitaria integral a las
necesidades de las personas
dependientes o susceptibles de
poder serlo y sus cuidadores, basada
en la coordinacién del sistema
sanitario, los servicios sociales, el
entorno familiar y asociativo,
haciendo de afectados y cuidadores

el centro del sistema de atencién.

Esperamos con este
documento fruto del proyecto
piloto seleccionado por el MTAS a
través de la CCAA de GALICIA y
disponible en la web
www.asemgalicia.com, contribuir
asi en la mejora de la atencién
integral a las necesidades de las
personas afectadas por

Enfermedades neuromusculares.

Carmen Vilaboa
Portavoz ASEM Galicia

FASE

PREVENCION

AGENTE

EQUIPO
PROFESIONAL

FUNCIONES /
ACCIONES DE
PREVENCION

1. Diagndstico / deteccién

SERVICIOS SANITARIOS

* Médicos especialistas

2. Valoracién / Orientacién /
Prevencién

e Diagndsticar patologfa

* Detectar dependencia

* Derivar al programa mediante el
“Protocolo de Derivacién”

ESPECIALIZADOS
* Enfermera de procesos
generadores de dependencia
\
EVOP * EVOP (médico, trabajador social,

aparejador, estadistico)

v

3. Coordinacién / Intervencién

Unidad Coordinacién

psicélogo, terapeuta ocupacional,

* Junta de valoracién: EVOP +
M¢édico y enfermero de la Unidad
de Coordinacidn y Seguimiento.

e Citar afectado (+ cuidador)

* Valorar grado y nivel de
dependencia

* Realizar informes sanitarios y
social de orientacién para
prevencién de dependencia

e Derivar hacia la Unidad de
coordinacion y Seguimiento para la
intervencién preventiva

y Seguimiento

(A7 ]

A A . .
trabajador social)

4. Intervencién directa

* Equipo UCS (médico, enfermero,

* Equipo USC + médico enfermero
de AP + Coordinador de Servicios
Sociales + Representante de
Asociacién de Afectados

e Elaborar Programas
Individualizados de Antencién
sanitaria y social para la prevencién
de dependencia

¢ Estudio de casos

¢ Derivacién a las unidades dltimas
de intervencién directa

| Servicios Sociales |

|Asociaciones I

* Médicos y enfermeros de AP

¢ Coordinador SS.SS +

4 Trabajadores sociales municipales
¢ Asociacién de afectados

e Citar afectado (+ cuidador):
cuidados sanitarios

e Citar afectado (+ cuidador):
intervencién social

¢ Informacién y asesoramiento a
profesionales y usuarios

20
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Apoyo psicolégico on-line a
enfermos neuromusculares

Cuando pensamos en las
nuevas tecnologfas y en concreto,
en Internet, casi nunca la vemos
como posible herramienta de la
psicologia. De hecho, es un campo
tan reciente que apenas estd
echando a andar. Si recapacitamos
en las ventajas que nos aporta,
enseguida nos damos cuenta de que
nos brinda la posibilidad de que,
con un clic, accedemos a cientos de
enlaces interesantes, a decenas de
chats y foros donde discutir y
cambiar impresiones e incluso de
hacer amigos. Lo mds ventajoso es
que podemos disponer de todo ello
sin movernos de casa y casi al
instante.

Este dltimo aspecto, es muy
importante para las personas que
tienen dificultades para moverse de
su hogar, como en el caso de los
que tienen que convivir con una
discapacidad fisica como la
Enfermedad Neuromuscular,
afectados directamente o como
cuidadores y familiares.

Las enfermedades
neuromusculares, en muchas
ocasiones, nos plantean una serie de
retos de movilidad y transporte,
relacionados a su vez, con mayores
barreras a la hora de desarrollar
vinculos sociales, afectivos, de llevar
a cabo actividades de ocio o de
tareas de la vida diaria. Todas estas
dificultades, pueden hacer necesaria

una ayuda adicional a las personas
afectadas y a sus familiares que les
provean de estrategias de
afrontamiento y de recursos tales
como, por ejemplo, la informacién
de la enfermedad o de estrategias de
afrontamiento del estrés

Desde el Departamento de
Psicologia de la Universidad de
Deusto, el grupo de investigacion
en neuropsicologfa y la Asociacién
de Enfermos neuromusculares de
Bizkaia (BENE), y gracias a la
ayuda de la Fundacién Mutua
Madrilena (FMM) e Iberdrola,
estamos desarrollando un portal de
apoyo psicolégico on-line a
familiares de enfermos
neuromusculares.

Con este portal, se pretende
analizar el efecto del apoyo
psicosocial on-line, desarrollando
por un lado contenidos de libre
acceso, en los que quedan invitadas
a entrar todas las personas
afectadas, investigadores,
profesionales que quieran
profundizar en el campo de las
enfermedades neuromusculares, y
por el otro, contenidos de acceso
restringido que podrdn disfrutar los
padres de afectados que van a
participar en el proyecto piloto.

Para valorar la eficacia del
programa restringido, los resultados
del grupo experimental se

Psicologia

comparardn con un grupo control
mediante una evaluacién pre-test y
otra post-test de diferentes variables
psicosociales, como la calidad de
vida, el estrés y el afrontamiento de
la enfermedad.

El programa como tal,
planteard actividades destinadas a
que los padres y madres (cuidadores
principales), adquieran estrategias,
recursos y asesoramiento para un
mejor afrontamiento de las
dificultades y retos que plantea la
enfermedad de su hijo, y facilitard
la creacién de redes de apoyo on-
line entre progenitores a través de
las que compartir experiencias,
informacién y estrategias de alivio
emocional.

La estructura general del
portal intenta tener ciertas
caracteristicas minimas, que
posibiliten la confidencialidad, asi
como la renovacién y actualizacién
de contenidos fiables y utiles. A
grosso modo, las lineas sobre las
que se pretende trabajar son las
siguientes:

1. ARFA GENERAL

a. Ultimas noticias de interés

b. Calendario con noticias pasadas

c.  Quienes somos : descripcién de
la Universidad, de la Facultad y
del 4rea

d. Contacta: datos de contacto:
correo electrénico, direccién
postal.
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Buscador

Sugerencias, colaboraciones,
pon tu noticia.

Contador del ndmero de visitas

AREA PUBLICA

Pregunta al experto:
comunicacién por e-mail con
distintos especialistas.
Discapacidad (enlaces):

- Enfermedades
neuromusculares

- Asociaciones

- Recursos institucionales

- Ayudas sociales

- Ayudas técnicas

- Congresos, jornadas

- Leyes

- Planos accesibles de ciudades
Publicaciones (texto completo y
enlaces):

- Cientificas

- No cientificas

Links

- Educacién: webs educativas,
universidades, idiomas, FP,
colegios, educacién a distancia
- Salud: hospitales, webs
educativas de salud, consejos de
vida saludable.

- Ocio: deporte, cine, tv, radio,
teatro, museos, musica,
conciertos.

- Empleo: para discapacitados
- Turismo: accesible, playas,
viajes, hoteles, transporte,
agencias de viaje para
discapacidad.

- Descargas: utilidades, ayudas
técnicas, programas
informdticos de ayuda para
discapacitados.

- Prensa

- Meteorologia

‘ Revista BENE - otoiio 2006

- Guias de teléfono: pdginas
amarillas, QDQ

- Deporte

- Compras online

- Bancos

Libro de experiencias de padres
- Espacio para que los padres
puedan expresar sus
experiencias que se irdn
recopilando en formato de libro
virtual.

Foros

- Afectados

- Padres y madres de afectados
- Hermanos/ as de afectados

- Profesionales

- Compra- venta

AREA PRIVADA (CLAVE DE
ACCESO)

- Foro

- Ficha personal de cada
usuario: foto, nombre,
enfermedad del hijo/a, datos de
contacto.

- Actividades Psicoldgicas

Chat: discusién sobre temas

psicosociales
E-mail: envio de

documentacién y tareas para
casa

- Concursos: poesfa, fotografia,
relato breve, etc.

- Exposiciones: fotografia, etc.

Aunque el esquema

presentado es provisional,
esperamos llevarlo a cabo, e incluso
ampliarlo con otras variables y tipo
de poblacién, siempre cumpliendo
un doble objetivo: recopilar el
mdximo numero de informaciones
posibles sobre las enfermedades
neuromusculares y proporcionar un
lugar de encuentro y actividades
psicosociales para personas
relacionadas con el mundo de las
enfermedades neuromusculares.

Imanol Amayra y Esther Ldzaro
Departamento de Psicologfa.
Grupo de investigacién de
neuropsicologfa.

Facultad de FICE.

Universidad de Deusto. (Bilbao)
e-mail: iamayra@fice.deusto.es,
estherlazaro@yahoo.es
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Jornadas

| Jornada de Formacion Interna
de la Federacion ASEM

Madrid 2 de Septiembre del 2006

El pasado dia 2 de
Septiembre, sébado, a las 10h de la
mafiana tuvimos un encuentro las
diferentes Asociaciones que
actualmente formamos parte de
ASEM vy entre las que se encuentra
nuestra Asociaciéon BENE.

El objetivo primordial de esta
jornada, ademds de conocer a todos
los miembros de las distintas
Asociaciones, era la de aprovechar
todas las sinergias de todas las
Asociaciones y conseguir que los
proyectos y acciones a futuro
representen un mayor alcance de
manera que sirvan de apoyo a los
afectados de Enfermedades
Neuromusculares (ENM).

El ponente que dirigié la -
- rnad b L SeX 4 Antd & lanted b) Confianza mutua entre encuentros de este tipo son
ornada, el Sr.Xosé Antdn, planted . . :
Jornaca, : P Asociaciones. convenientes de repetir y muy
la misma analizando lo que somos C cacién fluid 1 . ) .
¢) Comunicacién fluida entre las  fryctiferos por el intercambio de

actualmente y cuales son los Asociaci

‘ ‘ ) sociaciones y ASEM, y que S f

caminos para mejorar siempre _ ) experiencias entre las distintas
sea esta ultima el vehiculo

desde el punto de vista de la Asociaciones que redundan en

transmisor. .
beneficio para los afectados por

Federacién ASEM. La exposicion d) Establecer un Plan Estratégico

ﬁ'le realmente interesante y Xosé la en ASEM con un par de ENM.
hizo muy amena. Objetivos a tres afios.Con Sefalar que por parte de
La jornada result6 muy participacién activa de todas las  BENE asistimos al acto Marcelino
atractiva con un amplio debate Asociaciones. Ferndndez, Antonio Cea y Antonio
entre todos los asistentes. Como e) Solicitar a cada Asociacién Alvarez.
conclusiones mds importantes cuales son sus necesidades mas
resultaron las siguientes: Urgentes.
a) Compartir el conocimiento. Todos los asistentes a la Antonio Alvarez
Establecer Equipos de trabajo jornada coincidimos en que Vicepresidente 1° de BENE
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{Por qué no lo intentas tu?

Ndmeros del | al 9, 81 casillas, lapiz, goma e...ingenio. Esto es todo lo
que necesitas para entrar a formar parte de la “sudokumania”, un
pasatiempo japonés que recorre el mundo y al que se han aficionado
millones de personas. Por cierto, armarse de paciencia tampoco esta
de mas.

Aunque es originario de Suiza,
este juego con nombre de plato de
comida china se popularizé en
Japén hace mds de 20 afios. Es
muy probable que este
rompecabezas numérico fuera
creado a partir de los trabajos del
matemdtico suizo Leonhard Euler
que utilizé este cuadrado para
calcular probabilidades. M4s tarde,
la editorial japonesa Nikoli lo
exportd a su pais publicindolo en
periédicos con el fin de hacerlo
llegar a la poblacién. A finales de
los afios 90, importantes diarios
estadounidenses también lo
incluyeron en sus pdginas hasta que
en el afio 2005, esta préctica se
popularizé en toda Europa. En este
mismo afo se publica el primer
libro de Sudokus agrupados en 4
niveles de dificultad.

:El objetivo?: rellenar una
cuadricula de 9x9 celdas (81
casillas) dividida en cajas de 3x3
con las cifras del 1 al 9 sin que
coincida ningtiin ndmero ni en las
filas ni en las columnas ni en las
propias cajas. Para comenzar, se
parte de algunos ndmeros ya
dispuestos en algunas de las celdas.
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La escritora Carol Vorderman
explica en el libro “How to do
Sudoku” las razones por las que las
personas disfrutan resolviendo este
pasatiempo. Afirma que los sudokus
nos ofrecen unas reglas del juego
simples y ficiles de entender para
los principiantes lo que lo hace
atractivo en un primer contacto. La
persona que logra completar un
rompecabezas de este tipo se siente
satisfecha de haberlo hecho y esto
invita a interesarse por otros mds
complejos y de mayor dificultad.
Muchas personas creen que la
dificultad de descifrar un sudoku
aumenta o disminuye dependiendo
de los nimeros dados que tenga el
sudoku. Aunque resulte
sorprendente, la cantidad de
nimeros dados al inicio apenas
afecta a la dificultad del sudoku, e
incluso puede no afectar. Un
sudoku con pocos nimeros dados
puede ser ficil de resolver, y uno
con mds nimeros puede ser
verdaderamente complicado.

Y para muestra, un botdn.
Ahora estd en tus manos resolver
estos sudokus que te presentamos a
continuacién. jAnimo y buena
suerte!

Naiara Vink Larruskain
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Soluciones
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Rincon del poeta

En vida hermano, en vida Deja brillar tu luz

Si quieres hacer feliz

a alguien que quieres mucho,
diselo hoy, sé sincero,

en vida, hermano, en vida...
:Deseas dar una flor?,

no esperes a que se mueran,
mdndalas hoy con amor,

en vida hermano, en vida...
:Deseas decir “te quiero”

a la gente de tu casa,

al amigo, cerca o lejos?,

en vida hermano, en vida...
No esperes a que se muera
la gente para quererla

y hacerle sentir tu afecto,
en vida hermano, en vida...
Tu serds muy venturoso

si aprendes a hacer felices

a todos los que conozcas,
en vida hermano, en vida...
Nunca visites panteones

ni llenes tumbas de flores,
llena de amor corazones

en vida hermano, en vida...

Lo que mds miedo nos da no es ser incapaces. Lo que mds miedo nos
da es ser poderosos mds alld de toda medida.

Es nuestra luz, no nuestra oscuridad lo que mds nos asusta.
“sQuién soy yo para ser una persona brillante, hermosa, dotada,
capaz?”

En realidad, ;quién eres para no serlo?. Eres la expresién perfecta de
la Vida y, si juegas a empequefiecerte, con eso no sirves al mundo.
Encogerte para que los que te rodean no se sientan inseguros no beneficia
a nadie.

Todos estamos hechos para brillar. Nacimos para poner de manifiesto
nuestra esencia divina, que estd dentro de nosotros. No sélo en algunos,
sino en todos nosotros.

Si dejamos brillar nuestra propia luz, daremos inconscientemente
permiso a los demds para hacer lo mismo.

Al liberarnos de nuestro propio miedo, nuestra presencia
automdticamente liberard a los demis.

Marianne Williamson
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Anuncio

A todoslas los socioslas
y amigos/as de BENE.

Necesitamos personas con conocimientos
informaticos y disefio de paginas web,
para el mantenimiento de la informacion
en la pagina web de la Asociacion y
eventos que organicemos.

Para contactar con BENE, lo pueden
hacer a través del tel. 94 448 01 55 o en
el correo electronico bene@euskalnet.net

BENE Asociacion

Inicio Que es BENE Contactos XXl Congreso Noticias Informacion Contactenos Descargas

Noticias de Feneume

Noticias destacadas Articulos Populares Feneur
Fekopr: Silla electrica averiada en venta Actualizado 19-10-06. Programa del XXIll Congreso De Asem ASEM Catalunya organiza una jornada sobre Duchenne y
Ubicacion de los eventos del XXIil Cangreso Cama inscribirse al XXl Cangreso Beckers
Descarga el programa del XXl Congreso (QUE 85 Distrofia mioténica o de Steinart ? Resumen del dia del afectado 2006
Exito en ratones con distrofia miotonica/de Stienart ( Qué es BENE ? Programa defi del XXill Congreso De Asem
Nuevos fondos para a investigacion en DMD [Qué son |os Arrofias espinales?
* Inicio Inicio
) Qué as BENE
9 Actualizado 19-10-06: Programa del XXIIl Congreso De Asem
s Chnacias Escrito por Administrator
») XXlll Congreso
») Moticias PRE-PROGRAMA DEL XXIll CONGRESO DE ASEM
») Infarmacion
R LA INVESTICGACION EN LAS ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES XXHI Congreso
») Contactenos B
») Descargas e SEM

Bilbao 17 y 18 de Noviembre, Auditorio de la Universidad de Deusto, Bilbao

BENE Usuarios

») Leer mis...
Nombre de usuario Descarga el programa del XXl Congreso Fekoor: Slla electrica averiada en venta
Contribuida por ian Murphy Contribuida por lan Murphy
Contraseia Descarga la programa del congreso en formato PDF Fekoar tiene una silla electrica en venta que esta averidada y
Pr— necesita trabajo, si interesa a alguien.
») Leer mas..
) Recordarme Descargas destacados
(‘iniciar sesian ) ) 0c1.23 pyFekonr-
Qlvidaste tu contrasena? b) Leer mds.. B Sillakl Averiada. pdf
Nuevo usuario? Registrate aqui Mis... R R SR

Oct.18 phPrograma XXliCongreso.pdf
Noticias via RSS « Nuevos fondos para [a investigacion en DMD g 1)

e Exito en ratones con distrofia miotdnica/de Stienert
 Usando terapia genetica para acelerar regeneracion de musculos dafiados S—e% @ ~ _
&} PlantillainscripcionesCongreso.zip
<< Inicio < Anterior 1 2 Siguiente > Fin >> Sep 26 Eé}p‘“””"‘ Inscripciones XXl

3! Congreso de ASEM.pdf
Sep.06 Ay BENErevista2. pdf
=




¢1E -
GUSTARIA IGRACIASI

HACER UNA
DONACTION?

COLABORACION ECONOMICA

Si quieres hacer una donacién o hacerte socio de la Asociacion
de Enfermos Neuromusculares de Bizkaia-Bizkaiko Eritasun
Neuromuskularren Elkartea (BENE), sdlo tienes que rellenar
con tus datos personales y bancarios el cupon que aparece en
esta pdgina y enviarlo a la sede de la Asociacion (encontrards
la direccion en la contraportada de esta revista).

Cualquier ayuda econémica o un nuevo socio, sera de gran
utilidad para el desarrollo de nuestra Asociacién y para
asegurar el mantenimiento de sus actividades. Muchas gracias.

NOMDIe Y aPellidOS .....ccouureeeieeieicricriciieeiieeiesise s ssssessasesssssssssssanens
DiMECCION c.covevvvenicrieririsrcsiissssissssesn s sssssssssssesssssssssssesssssesssssssssssesssassesssssessssssssses
Codigo Postal........vcvevcveeccernrerirnnne. PObBIacion ...........ocvevevuuecrinnecnricsinenceinanee
PrOVINCIa. ..uucvvenneermnceeseecsiseeessneseisnnenns Teléfono ...

Deseo colaborar econémicamente
€oN UNA CUQOTA ANUAL dE ..eeeeeeeeeeeeeeeeeressseasessssssssesssassens Euros

mediante un pago anual o 2 semestrales.

DOMICILIACION BANCARIA

NOMDBIe ENtidad......c..cvumieeeeiieiieiceenieeisesie s sssessssesssessessssesssesssesssesans
DIFECCION w.couveeeertrireieeieeise it ssse s ssss s s sssse s ssss e sssse st asssssassssenns
Codigo Postal.......cceeueveeecerceierinnees PODBIACION. ....coereeneeerieeiciceieceereiecnanee

PrOVINGI w.vvveeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeteeeesesssssesessesesssssssesssessssssnes

Cuenta / libreta (20 cifras):
.................................. Lvvevinsevrmseeennserissssed coreevienecinssecrnsessnssesnned st csiisessnencsenns

Hagan efectivo el pago de los recibos que la Asociacion de Enfermos

Neuromusculares de Bizkaia — Bizkaiko Eritasun Neuromuskularren Elkartea

(BENE) les presente por el importe de .......cceennecennnne. Euros
NOMDBIre del tILUIAr ..o ssse s ssasesane
Firma

En oo a ... de cooiiiiiiiinnn. de 2005
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Centro Civico Bidarte

Avda. Lehendakari Aguirre n° 42
48014 Bilbao

Tel. 94 476 23 31

www.asociacionbene.com
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Aldundia de Bizkaia



