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15 Junio: Dia del Menor Afectado/a Neuromusc

BENE celebré

con gran éxito

el Mercadillo
Solidario en Leioa
los dias 24, 25y 26
de Mayo

BENE acude en el
Euskalduna al Dia de
las Enfermedades
Neuromusculares y la
Jornada de Politicas de
Austeridad de FEKOOR
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Acividades navidenas

Como todos los aflos hemos recauda-
do fondos también a través de la ven-
ta de participaciones para la loteria
de Navidad y hemos realizado el 14 de
Diciembre nuestra comida Navidefia
para personas socias de BENE en |a cual
gracias a la solidaridad de entidades
como Bodegas Ramirez de la Piscina,
Bodegas Muriel, Fundacion Euskadi, el
Athletic, la ONCE, Marionnaud, Carnice-
ria y pescaderia Nagore y personas so-
cias de BENE pudimos hacer un sorteo
muy entretenido con todo lo donado
por estas empresas y entidades. Y por
supuesto el Duo Sinbanda una vez mas
animd nuestra comida. GRACIAS DE CO-
RAZON!
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Estas navidades BENE ha realizado varias
acciones con el fin de hacernos visibles. Una
de ellas ha sido colaborar con el FNAC en-
volviendo los regalos que las personas com-
praban en el FNAC a cambio de poder poner
nuestro expositor y folletos informativos
de BENE y solicitar un donativo para el for-
talecimiento de nuestra asociacion. BENE
estuvo 3 dias ahi con varios voluntarios y la
Trabajadora Social y a gente fue en general
muy generosa. Otras entidades sociales sin
animo de lucro estuvieron otros dias. En la
foto, estan dos voluntarios de BENE, Juan
y Antonio que siempre estan dispuestos a
colaborar en todos nuestros eventos, GRA-
CIAS chicos!

»

Por otro lado, hemos repartido boletos
para el sorteo de una cesta solidaria entre
personas socias para que vendan y la gana-
dora ha sido M.? Cruz del Centro Civico Bi-
darte donde BENE tiene su sede. Una inicia-
tiva nuevayy a repetir!



Lineas de investigacion y ensayos clinicos
de Enfermedades Neuromusculares

Informacion actualizada de PTC Therapeutics sobre la opi-
nién del CHMP para la aprobacién condicional de Ataluren
para la mutacidn sin sentido de la distrofia muscular de Du-

chenne

PTC Therapeutics, Inc.:
anuncié (NASDAQ PTCT)
(PTC) hoy que el Comité
de Medicamentos para
Uso Humano (CHMP) de la
Agencia Europea de Medi-
camentos (EMA) ha adop-
tado una opinién negativa
sobre la solicitud de autori-
zacion de comercializacion
de la Compaiia (MAA) para
la aprobacién condicional
de ataluren para el trata-
miento de la mutacion sin
sentido de la distrofia mus-
cular de Duchenne (nmbD-
MD). La respuesta por par-
te del CHMP es coherente
con las directrices anterio-
res de la Compania en re-
lacién con los riesgos sus-
tanciales con respecto a la
aprobacién condicional de
la EMA y subraya la impor-
tancia del trabajo de PTC
en la realizacion del ensayo

clinico en curso de la fase 3
de confirmacion. En abril de
2013, PTC inicidé un ensayo
clinico de 48 semanas, 220
pacientes de fase 3 confir-
matoria de ataluren para
el tratamiento de nmDMD.
El ensayo esta en camino
de completar la inscripcidn
a mediados de 2014 con la
primera linea de datos que
se espera a mediados de
2015. PTC tiene la intencién
de pedir un reexamen del
dictamen del CHMP, con un
resultado final que se espe-
ra en el segundo trimestre
de 2014, cuando se espera
que el estudio de confirma-
cion esté plenamente ins-
crito.

“Creemos que nuestros

encuentros con el CHMP
y su Grupo Asesor Cientifi-
co (SAG) fueron muy pro-

ductivos y proporcionaron
una oportunidad para que
tanto PTC y expertos inde-
pendientes de DMD discu-
tieran y explicaran cuestio-
nes clave relacionadas con
DMD ¢, afirmdé Robert J.
Spiegel, MD, Director Mé-
dico de PTC. “Entendemos
que, en este momento, el
impacto potencial de una
aprobacién condicional an-
tes del reclutamiento del
ensayo en curso confirma-
torio de fase 3y que es una
preocupaciéon importante
para el CHMP. Estamos
comprometidos a comple-
tar el ensayo y traer atalu-
ren a los pacientes nmD-
MD. Nosotros seguiremos
trabajando en estrecha
colaboracion con la EMA a
través del proceso de re-
examen con el fin de traer
ataluren alos pacientes tan
pronto como sea posible.

“Stuart W. Peltz, Ph.D.,
consejero delegado de
PTC, afiadié: “Si bien so-
mos conscientes de que
este retraso es una decep-
Cidn para las familias que vi-
ven con este trastorno, nos
sentimos alentados por los
minuciosos debates que
hemos tenido con la EMA
através de este proceso de
solicitud. Entendimos y co-
municamos que existe un
riesgo considerable de que
la EMA no nos conceda una
autorizacién  condicional
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cuando comenzamos este
proceso hace 15 meses. Sin
embargo, hemos persegui-
do este enfoque porque
creemos que ataluren ha
demostrado un beneficio
clinicamente significativo
para los pacientes nmDMD
en nuestras pruebas, ha
sido bien tolerado en ge-
neral y deben ser puestos
a disposicion de los pacien-
tes lo antes posible. Ade-
mas, hemos hecho un pro-
greso significativo tanto en
la validacidon de la distan-
cia recorrida en 6 minutos
como medida de resultado
en los estudios clinicos con
DMD y en compartir el co-

nocimiento de la historia
natural de este trastorno
como se relaciona con los
cambios en la deambula-
cion.”

Acerca del proceso de
revision de la EMA:

En el caso de que un dicta-
men negativo sea adopta-
do por el CHMP, el solici-
tante de una MAA puede
solicitar un reexamen del
dictamen. Dentro de los
15 dias de la recepcidn del
dictamen, el solicitante
debe notificar a la EMA por
escrito de la intencién del
solicitante de solicitar un-
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nuevo examen. Dentro de
los 60 dias de la recepcién
del dictamen negativo, el
solicitante debera presen-
tar un documento que ex-
plique el fundamento de la
solicitud de un nuevo exa-
men. El CHMP tiene 60 dias

Ataluren es una terapia

de restauracion de

proteina diseriada para
permitir la formacion de
una proteina funcional

en pacientes con
trastornos genéticos
causados por una
mutacion sin sentido
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para considerar la peticion
del solicitante de un nuevo
examen. Si la apelacién no
tiene éxito, la compania po-
dria volver a presentar una
nueva solicitud en la UE en
una fecha posterior.

Acerca de Ataluren:

Ataluren, un nuevo farma-
co en investigacion descu-
bierto y desarrollado por
PTC Therapeutics, es una
terapia de restauracion
de proteina disefiada para
permitir la formaciéon de
una proteina funcional en
pacientes con trastornos
genéticos causados por
una mutacion sin sentido.
Una mutacién sin sentido
es una alteracién en el c6-
digo genético que detiene
prematuramente la sintesis
de una proteina esencial.
El trastorno resultante se
determina por la que la pro-
teina no se puede expresar
en su totalidad y ya no es
funcional, como la distrofi-
na en nmDMD. El desarro-
llo de ataluren ha sido apo-
yado por becas de Cystic
Fibrosis Foundation Thera-
peutics Inc. (the nonprofit
affiliate of the Cystic Fibro-
sis Foundation); Muscular
Dystrophy Association;
FDA’s Office of Orphan Pro-
ducts Development; Na-
tional Center for Research
Resources; National Heart,
Lung, and Blood Institute;
and Parent Project Muscu-
lar Dystrophy.

(Fuente: http://ir.ptcbio.
com/ReleaseDetail.
cfm?ReleaselD=820977)

Aprobado ensayo terapia
génica en humanos
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La FDA organismo que regula la aprobacion de medica-
mentos en USA, ha aprobado por primera vez en la histo-
ria un ensayo de terapia génica para la Atrofia Muscular
Espinal. El programa que ha sido autorizado apara llevar
a cabo la Fase | del ensayo (pruebas de seguridad del me-
dicamento) es el que esta llevando a cabo el doctor Brian
Kaspar. Este ensayo administrara en el fluido sanguineo
de los pacientes el virds AAV9 modificado para que sea
capaz de reestablecer el funcionamiento del gen SMN1.

Las esperanzas puestas en esta terapia son enormes,
por eso quizas sea este uno de los hitos mas importantes
desde el descubrimiento del gen causante de la enferme-
dad en 1995.

Gran parte de los fondos que se han utilizado para finan-
ciar el proyecto los ha donado Sophia’s cure, una funda-
cién americana creada por un padre de una nifia afectada
de AME tipo |, que gracias a su implicacién en la recauda-
cién de fondos, ha sido de capaz de donar los recursos
suficientes para lograr este hito. Esto pone de manifiesto
una vez mas la afirmacién de Einstein ‘“Hay una fuerza
motriz mas poderosa que el vapor, la electricidad y Ia
energia atémica: la voluntad”.

El ensayo serd llevado a cabo en el Nationwide Children’s
Hospital de Ohio y podran formar parte del mismo pa-
cientes AME tipo | con menos de 9 meses de edad.

Cabe destacar que este mismo equipo esta avanzando
otro programa de terapia génica que administrara el vi-
rus mediante una inyeccidn en el fluido cerebro espinal,
este programa, que también va por muy buen camino
estd financiado por Families of SMA (FSMA) y el National
Institute of Neurological Disorder (NIND).
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Dia del Menor Afectado/a Neuromuscular

El 15 de Junio, tuvo lugar
nuestro llamado “Dia del
Menor Afectado” en la
Terraza de Bailén junto
a la Estacién de FEVE, en
Bilbao.

Es un acto que lleva hacién-
dose 13 afios, organizado
por FENEUME pero cada
afo toca a una de las en-
tidades que pertenecen a
FENEUME, que es quien lo
organiza y este afio nos ha
tocado a BENE.

Las entidades que pertene-
cemos a FENEUME somos
GENE en Gipuzkoa, ARENE
en Alava y BENE en Bilbao,
que somos Asociaciones de
Enfermos Neuromuscula-
res que a la vez pertenece-
mos a la Federacion ASEM
(Federacion Espanola de
Enfermedades Neuromus-
culares).

| EL RECORRIDO DE BENE 2013

Esta Jornada fue un éxito
tanto por la participacion
de personas afectadas y
familiares, como por la pre-
sencia de cargos publicos,
politicos, del mundo del
asociacionismo y del de-
porte que se reunieron con
nosotros para celebrar jun-
to con los mas pequefios
este soleado dia.

Comenzamos a las 11.00
con taller de tatuajes de
henna tanto para nifos/

as como para personas
adultas y paralelamente
hicimos una gymcana in-
clusiva “Ponte en mi lugar”
con premios incluidos. En
esa gymcana se hizo algo
parecido al hockey en silla
de ruedas (digo parecido
por las limitaciones de la in-
fraestructura y materiales),
boccia (que es lo mas pare-
cido a la petanca enssilla de
ruedas) y un recorrido de
obstaculos a salvar en si-
llas de ruedas. En él partici-

Lectura de testimonios de personas afectadas de GENE
(Asociacién de ENM,S de Gipuzkoa), ARENE (Asociacién de
ENM,S de Alava) y BENE.
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Suelta de globos dorados, color representativo de las

Enfermedades Neuromusculares

paron las personas que no
tienen discapacidad para
ponerse en el lugar de las
personas que cada dia con
su silla de ruedas superan
miles de obstaculos.

De 12.00 12.30h se hizo la
presentacion de las 3 perso-
nas afectadas (de Gipuzkoa
de la Asociacion GENE, de
Alava de Asociacion ARENE
y una de Bizkaia de BENE)
que dieron a continuacion
su testimonio de cémo les
esta afectando los recortes
en materia socio - sanitaria
y cémo afrontan con valen-
tia suenfermedad diaadia.

A continuacidn se procedid
a la lectura del manifiesto
revinidicativo de FENEU-
ME-BENE, que lo leyé uno
de nuestros adolescentes
de BENE.

Tras finalizar lectura

del manifiesto, dimos
paso a los politicos/as
asistentes al acto que
quisieron pronunciar
unas breves palabras.

Finalmente hubo una suel-
ta de globos dorados, color
representativo de las En-
fermedades Neuromuscu-
lares... Y para clausurar los

txistularis empezaron a to-
car canciones vascas y nos
acompafaron caminando
todos/as juntos/as hacia el
restaurante, la SIDRERIA
ARRIACA la en la cual comi-
mos 112 personas, y donde
culmind esta gran jornada.

Todo el mundo, mayores y
pequefos, cantando y bai-
lando hasta llegar al res-
taurante y lo mas impor-
tante la visibilidad lograda
para nuestras personas con
ENM y sus familias.

Un gran dia que como
siempre culminé en
familia

Para acabar, nuestro mas
sincero agradecimiento
por la colaboracién en la
jornada a Gurutze Beitia,
presentadora de EITB, ac-
triz y mujer extraordinaria,
que no pudo finalmente
acudir pero que le hubiese
encantado; y luego a todos
los cargos publicos y politi-
cos, que siempre acuden a
nuestros actos. Mencionar
al Departamento de Accidn
Social de Diputacion Foral
de Bizkaia, al Departamen-
to de Salud y Consumo del
Ayuntamiento de Bilbaoyal
Gobierno Vasco, haciendo
especial hincapié en el De-
partamento de Educacion
y en el de Servicios Socia-
les. No nos olvidamos del
mundo asociativo: FEDER,
FEKOOR. Y del mundo de-
portivo agradecer su asis-
tencia al Athletic, y su cola-
boracién a la Federacion de
Deporte Adaptado.
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Mercadillo Solidario de BENE en Leioa
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Wernes 24 - Domingo 26 de Mayo

Viernes 24: 16.00h a 21.00h
- Sabado 25: 10.00h a 21.00h BOULEVARD DE LEIOA
GIC Domingo 26 10.00k a 21,00k (parnguirrs stoshiden mimeres 66-70)
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La Asociacion BENE, con
la finalidad de darnos
a conocer y recaudar
fondos para el fortaleci-
miento de la asociacidn,
decidi6 organizar un
Mercadillo Solidario en
el Boulevard de Leioa,
con el apoyo y colabora-
ciéon del Ayuntamiento
de Leioa los dias 24, 25y
26 de Mayo de 2013.

Fue todo un éxito tanto
por la ayuda de las per-
sonas voluntarias que
donaron todo tipo de co-
sas, como por el tiempo
que emplearon en ayu-
darnos a seleccionar, co-
locar todo y hacer turnos
de venta. ' i .1
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Por otro lado, este Mer-
cadillo fue posible gracias
al espacio y vigilancia del
mismo que nos aportd el
Ayuntamiento de Leioa,
asi como por la divulgacion
que hizo del mismo através
de sus pantallas electrdni-
cas por todo el pueblo. Asi
mismo destacar lo que do-
naron las empresas y enti-
dades, entre ellas EROSKI

que nos aporto gran can-
tidad de ropa infantil, [i-
bros, coches teledirigidos;
la CAIXA que nos aportd
los carteles de difusidn del
evento; FUNDACION EUS-
KADI Y BILBAO BASKET
QUE NOS APORTARON
ropa deportiva; bodegas
Ramirez de la Pisicina con
sus botellas de vino y mu-
chas personas de BENE, de
FEKOOR, FEDER Pais Vas-

co, que con su esfuerzo, y
de la sociedad en general
los grabados, libros, arti-
culos para bebe, juguetes,
accesorios, muebles... A
TOD@S Y ESPERO QUE NO
NOS OLVIDEMOS A NADIE:
GRACIAS!!

Ademas nuestro especial
agradecimiento a Juan
Carlos y a Vero del “Duo
Sinbanda” que el Sabado
25 dinamizaron y alegra-
ron con su voz y su musica
la jornada.

Durante el mercadillo sor-
teamos una Bicicleta que
le tocd a Ascen de nuestra
asociacion, jenhorabuena!

En el 2014 tendremos un
2° Mercadillo también en
Mayo. Os esperamos.

Toda la informacién en
nuestra web:
www.asociacionbene.com

Las actividades de Fekoor mas representativas
en las que BENE ha participado

de noviembre

El 15 de Noviembre, FE-
KOOR organizd en el Pala-
cio Euskalduna la VI Jorna-
da: “Juicio a las politicas de
austeridad”. BENE no solo
participamos en las mis-
mas sino que aprovecha-
mos para hacer lectura del
manifiesto  reivindicativo
ASEM-BENE del Dia Nacio-
nal de las Enfermedades
Neuromusculares que se
celebra ese mismo dia 15 de
Noviembre.

EL RECORRIDO DE BENE 2013 |
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El 15 de Noviembre,
FEKOOR organizo en el
Palacio Euskalduna la
VI Jornada: “Juicio a las
politicas de austeridad”
y el 3 de Diciembre
celebro el Dia de la
Discapacidad. BENE
estuvo presente en
ambas.

Fue una jornada fructifera
con la participacion de todo
el movimiento asociativo.

- G { A _Ji 9] A3
Arriba: Foto de grupo de la Jornada de Politicas de
Austeridad, 15 de Noviembre.

Como parte de FEKOOR
que somos también el 3 de
Diciembre participamos ac-
tivamente en el DIA DE LA
DISCAPACIDAD en el Are-
nal como todos los afios.
El evento fue amenizado
por Gurutze Beitia como
presentadora, y con repre-
sentantes publicos y de las
entidades sociales como
participantes al acto.

También como siempre FE-
KOOR otorgd premios en

Arriba y a continuacién: Marce protagonista en distintos distintas categorias a en-

momentos de la jornada 3 Diciembre organizada por tidades empresas y perso-
FEKOOR. nas fisicas que han hecho

77777 una labor importante en el
2013 por las personas con
diversidad funcional. Hubo
un photocall a lo largo de
la Jornada y fue tomada la
famosa foto de grupo en el
escenario en la que el Pre-
sidente de BENE que este
2013 es también Vicepresi-
dente de FEKOOR estuvo
presente.

Asi mismo para terminar
disfrutamos de la musica
vasca y un lunch.
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Fin de semana de ocio en Cantabria

La asociacion BENE un afio
mas, gracias a la generosi-
dad de EROSKi y a al De-
partamento de Accién So-
cial de Diputacién Foral de
Bizkaia, Servicio de Disca-
pacidad, hemos podido dis-
frutar de un fin de semana,
el 18-19 de Mayo, en Canta-
bria con todos los servicios
y actividades adaptadas.

Al participar varias perso-
nas en sillas de ruedas y no
haber tantas habitaciones

adaptadas en un mismo
hotel en Santander, hemos
tenido que alojarnos en dos
hoteles muy cercanos para
garantizar asf la adaptacion
total.

El sabado salimos de Bilbao
muy prontito en autobus
adaptado camino a la Cue-
va del Soplao, situada en el
Valle del bajo Nansa cuyos
primeros trabajos mineros
se remontan a mediados
del S.XIX. Estos mismos se
limitaban a la explotacién
de lallamada calamina (car-
bonato mixto de Zinc). La
calidad, blancura y, sobre
todo, la abundancia de sus
formaciones  excéntricas
son incomparables. Las
personas con movilidad
reducida accedian perfec-
tamente con la silla por

zureKin

B F A Bizkaiko Foru
Aldundia

D F B Diputacién

Foral de Bizkaia

( | Gizartekintza Saila

Departamento de

Accién Social

un pasillo y el resto por un
tren. Una vez dentro todas
las personas podiamos mo-
vernos por todos los pasi-
llos a excepcidn de la sala
de la dpera que para entrar
habia un escaldn, que yales
trasladamos la necesidad
en la medida que puedan
una rampa (por ser las cue-
vas dificiles de modificar en
lo que se refiere a obras). El
resto un diez.

Después de comer fuimos
a dar una vuelta por Comi-
[las, un pueblo precioso!!

El domingo visitamos por
dentro y con una guia, el
Palacio de la Magdalena y
estuvimos viendo a los pin-
glinos y leones marinos.

Como se puede ver, ;jlo pa-
samos de maravilla!
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—— BENE

BIZKAIKO ERITASUN NEUROMUSKULARREN ELKARTEA
ASOCIACION DE ENFERMOS NEUROMUSCULARES DE BIZKAIA

Centro Civico Bidarte
Avda. Lehendakari Aguirre n° 42
48014 Bilbao

Tel. 94 448 0155
www.asociacionbene.com

bene@euskalnet.net

Atenciodn al publico de la Asociacidn:

De lunes a viernes de 8:30 a 13:30h, y los
miércoles y jueves también de 15:00 a 17:30h.
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