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Hoy 21 de junio, dia mundial de la ELA, FUNDELA quiere sumarse a la propuesta
de la Alianza Internacional y brindar por la INVESTIGACION que nos permita en
un futuro cercano tener “un mundo sin ELA”. Para contribuir a conseguirlo que-
remos financiar un proyecto de investigacién cuya convocatoria adjuntamos:

CONVOCATORIA DE PROYECTO DE INVESTIGACION “POR UN MUNDO SIN ELA”

10 Desde el dia 21 de junio 2017 en el plazo de 30 dias habiles se realizaran las
solicitudes en fundela@fundela.info Fecha y hora limite 25 de julio de 2017 a
las 24 horas.

El proyecto tendra una duraciéon de 1 afio con una cuantia de 30.000 euros.

20 Los proyectos versaran sobre investigacion basica y/o clinica en ELA con-
tribuyendo al descubrimiento de tratamientos efectivos

Expondran los objetivos a conseguir asi como la adecuacion econdmica para ello
y el plan de trabajo a realizar a lo largo de la duracidn del proyecto. Se emitiran
informes trimestrales que se incorporaran a los boletines cientificos en los que
FUNDELA recoge la actualizacion sobre la investigacion en ELA

Se podran financiar proyectos que ya estan en marcha siempre que sean nue-
VoS aspectos que no estan cubiertos por la financiacién actual y/o proyectos que
necesitan financiacion adicional

30 Se acompaniara a las solicitudes un C.V. completo del Investigador Principal y
abreviado de los Ultimos 5 afios del resto del equipo

40 En la segunda quincena de Septiembre se hara publica la resolucidn de la
adjudicacion del proyecto en la web de FUNDELA que comenzara haciéndose
efectivo el 16 de octubre mediante un convenio con la Institucion donde el I.P.
realice su investigacion.

Sera imprescindible la presentacion de una carta o certificado donde dicha Insti-
tucién acepte la firma del convenio si el proyecto fuera el adjudicatario

Se valorara la adecuacién del C.V. del equipo investigador a las caracteristicas
de la convocatoria, la planificacién de los objetivos y la relevancia en la contribu-
cion a la consecucion de un tratamiento efectivo para la ELA

Esta convocatoria ha sido posible gracias a las donaciones que se han realizado
a FUNDELA, esperamos que marque un camino que nos permita continuar y me-
jorar en los afnos venideros.

Dra. Maite Solas Alados
Vicepresidenta FUNDELA
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RESUMEN ULTIMOS ESTUDIOS/ENSAYOS CLINICOS

APROBACION DE LA FDA DE EDARAVONE Y SU
USO EN PACIENTES CON ELA

Datos presentados en el Symposium de Du-
blin-2016

Es un farmaco neuroprotector de la compafia Mit-
subishi Tanabe pharma ( USA-Japdn) Se administra
en ciclos de una inyeccién intravenosa diaria du-
rante 10 dias de 14, seguido de 14 dias de descan-
so. Asi hasta completar 6 ciclos en 24 semanas.
Estudio fase III realizado en Japon. Se presentan
los resultados de un estudio de extension de 24
semanas en los pacientes que previamente habian
completado el ensayo doble ciego (DC). El estudio
DC previo se presentd en Vancouver en Abril 2016
y dio como resultado que el Edaravone se asociaba
con una menor pérdida funcional y menor deterioro
de la calidad de vida frente a Placebo. Al terminar
éste periodo se ofrecid a los pacientes continuar con
el farmaco en abierto durante 24 semanas, al final
de las cuales se observd que se mantenia la diferen-
cia conseguida en la fase previa. El grupo que habia
recibido Edaravone en las dos fases mostré menor
pérdida funcional a las 48 semanas. El que recibid
placebo 24 semanas y Edaravone 24 semanas, no
alcanzaba al otro grupo. Los resultados sugieren
que Edaravone puede ser beneficioso en pacientes
con ELA en los que se instaure precozmente.

Historia del Edaravone

El Edaravone es un farmaco cuyo efecto antio-
xidante se conoce desde 1994. Inicialmente se
investigo su efecto en otras enfermedades como
el ictus isquémico y no fue hasta 2006 que se
investigd y demostro su efectividad en modelo
animal de ratén SOD1.

Originalmente, el Edaravone fue aprobado en
Japoén para tratar los ACV. Un estudio de fase III,
controlado con placebo, doble ciego (MCI186-J16)
se llevd a cabo en personas que viven con ELA
para confirmar la seguridad y eficacia de la Edara-
vone. Este estudio mostré que la Edaravone no fue
significativamente diferente del placebo utilizando
la escala funcional ELA (ALS-NIF-R). Los investiga-
dores llevaron a cabo otro ensayo de fase III con
un sub-grupo de personas que viven con ELA que
tenian una mayor funcionalidad basica. Los resul-
tados demostraron que las personas que viven con
ELA que presentaban una capacidad vital forzada
de> 80% y menos de 2 afios de sintomas mostra-
ron el mayor beneficio con una mejoria estadisti-
camente significativa en los (ALS-NIF-R). También
se establecio en un estudio exploratorio que la
Edaravone no tiene ningln beneficio del tratamien-
to en casos mas avanzados de ELA.

En 2015, la Edaravone fue aprobada para su uso
como tratamiento para la ELA en Japon y Corea del
Sur que usan inyecciones intravenosas de la droga.
En el mismo afio, la Comisidon Europea y la FDA lo
designo farmaco huérfano. La Ley de Medicamen-
tos Huérfanos da un estatus especial a un medica-
mento que trata una enfermedad rara como la ELA

4 FUNDELA Junio de 2017 Boletin Cientifico 59

y da incentivos para las empresas farmacéuticas para
desarrollar dicho farmaco. Mitsubishi Tanabe Pharma
sigue muy de cerca los efectos de la Edaravone en
una encuesta posterior a su comercializacién, una
vez que ha sido aprobada. Esto deberia arrojar luz
sobre si 0 no el farmaco mejora la supervivencia.

Treeway BV en los Paises Bajos, bajo el liderazgo
de los co-fundadores Bernard Muller y Robbert Ene
Stuit estdn a punto de comenzar una fase II / III
de ensayo clinico para probar una versién oral de
la Edaravone (TWO001). Tomar el medicamento por
via oral seria menos invasiva y mas conveniente
para el tratamiento de la ELA en comparacion con
las infusiones intravenosas del farmaco. El estudio
de eficacia TW0O1 es un estudio europeo, por lo
que sélo pueden participar las personas que viven
en las proximidades de los sitios participantes.

Es importante senalar:

1. que todos los ensayos con Edaravone se rea-
lizaron en poblacion japonesa y con criterios de
inclusion muy restringidos, teniendo un efecto en
aquellos con corta evolucidon de enfermedad y no
gravedad de la misma.

2. Los estudios epidemioldgicos sefialan la exis-
tencia de diferencias significativas en la incidencia
de la ELA en poblaciones de ascendencia asiatica
versus europea / norteamericana.

3. Por otro lado los resultados fueron siempre en
contexto de uso concomitante de riluzole.

4. El efecto descrito sobre la progresion de la
enfermedad es pequeio, solo 2 puntos sobre una
escala de 48 puntos, a 6 meses de seguimiento y
sin tener datos sobre el seguimiento a largo térmi-
no. No existen datos sobre el efecto en la supervi-
vencia ni sobre otros biomarcadores. Los estudios
exploratorios previos descartan ningun efecto
beneficioso en fases moderadas o avanzadas de

la enfermedad o en pacientes con afectacién de la
funcion respiratoria.

5. la administracién de Edavarone no esta exenta de
efectos adversos. Los eventos adversos mas severos
son reacciones cutaneas (equimosis) y alteracion de
la marcha, ademas de reacciones adversas cutdneas.
6. No existe en el momento actual ninglin comunica-
do de la EMA sobre el uso de Edavarone, por lo que
no es posible acceder a este farmaco en Europa. Por
lo tanto no esta disponible en el estado espafiol

7. Se trata de un medicamento endovenoso, im-
plica administracién endovenosa diaria durante 2
semanas repetida en un nuevo ciclo a los 28 dias.
Implica dificultades logisticas y un alto coste que
por el momento no se justifica en funcién de la evi-
dencia aportada. Se encuentra en marcha un estu-
dio con una formulacidn oral en poblacién europea
(Treeway TWO001).

8. Es necesario un ensayo con mayor numero de
paciente, en poblacién occidental, con el objetivo
de valorar la efectividad y seguridad del farmaco
en pacientes con ELA.



Mensajes al respecto

Portal Als Research Forum, el profesor de la Uni-
versidad de Duke Richard Bedlack opina: No hay
en la actualidad un tratamiento que enlentezca el
deterioro funcional en las personas con ELA. Tengo
la esperanza de que algun dia pueda demostrarse
que el Edaravone haga esto, pero personalmente
todavia no estoy convencido"

Esta es una noticia muy importante para la comu-
nidad de pacientes que sufren ELA. Radicava (eda-
ravona) fue aprobado hoy por la FDA para tratar a
las personas con ELA. “Después de aprender sobre
el uso de edaravone para tratar la ELA en Japodn,
rapidamente nos comprometimos con conseguir
una presentacion del medicamento para dar paso
a su comercializacidon en los Estados Unidos”, dijo
Eric Bastings, MD, subdirector de la Division de
Productos en Neurologia del Centro de la FDA Para
la Evaluacién e Investigacion de Medicamentos.
“Este es el primer tratamiento nuevo aprobado por
la FDA para la ELA en muchos afios, y nos com-
place que las personas con ELA ahora tengan una
opcidn adicional”.

Ref.:

www.alza.org//Radicava
http://mailchi.mp/alshopefoundation/fda-approves-als-
drug-radicava-edaravone
https://www.mt-pharma-america.com/wp-content/
uploads/2017/05/MTPA-Edaravone-FDA-Decision-Press-
Release 50517-FINAL-Updated.pdf

INFORMACION SOBRE RADICAVA, FARMACO
RECIENTEMENTE APROBADO EN EEUU PARA
SU USO EN ELA. Declaracion de ENCALS
(European network for the cure of ALS) sobre
Edaravone (nombre comercial: Radicava)
Junio 2017

Neurdlogos de los centros pertenecientes a EN-
CALS en toda Europa han discutido el potencial de
Radicava como nueva opcién terapéutica durante la
reunion celebrada del 18 al 20 de Mayo en Lublia-
na, Eslovenia. En mayo de 2017 la FDA concedio
una licencia para el farmaco conocido como Eda-
ravone (que sera comercializado como Radicava

) para el tratamiento de la ELA en los Estados
Unidos ( comercializado en Japon como Radicut en
2015).Actualmente , no hay una solicitud oficial
por parte de la compafiia farmacéutica Mitsubishi
Tanabe Pharma (MT Pharma )a la Agencia Europea
del medicamento(EMA)para registrar Radicava para
su uso en ELA en Europa. Sin embargo, algunas
farmacias on line importan Radicava desde Japdn
con un costeaproximado de 10.000 euros/mes.
¢Qué es Edaravone?

Es un captador de radicales libres desarrollado ofi-
cialmente para el tratamiento del ictus. El farmaco
se administra por via intravenosa , Los pacientes
reciben el farmaco diariamente durante dos sema-
nas, luego tienen un descanso de dos semanas,

seguido por diez sesiones cinco por semana, durante
dos semanas, y descansos de dos semanas, cada mes.
Los dos primeros ciclos de tratamiento deberian ser
administrados en un hospital por razones de seguridad
(posibles efectos secundarios o reacciones al farmaco).
¢Qué se sabe acerca de la efectividad del Edaravone?
Clinicos japoneses trabajando con Mitsubishi Tana-
be Pharma (MTB Pharma) llevaron a cabo un estu-
dio con Edaravone de nueve meses de duracion. En
el ensayo participaron mas de doscientos pacientes
de ELA (la mitad tomando el farmaco y la otra
mitad placebo). El ensayo no mostré beneficio es-
tadisticamente significativo, aunque insinuaba una
tendencia hacia un enlentecimiento de la progre-
sién de la enfermedad con el farmaco. Este indicio
de un posible efecto condujo a los investigadores a
analizar los datos mas exhaustivamente e iden-
tificaron un subgrupo de pacientes que parecian
obtener algun beneficio.

Subsecuentemente, llevaron a cabo un estudio
adicional mas pequefio focalizado sobre un subgru-
po particular de pacientes con sintomas en tres de
cuatro regiones corporales (brazos, piernas, bulbar
y toérax) con menos de dos afios desde el inicio de
los sintomas y una funcién respiratoria normal.
Mas de 130 pacientes participaron en este ensayo,
recibiendo infusiones intravenosas de Edaravo-

ne. Los resultados mostraron un enlentecimiento
estadisticamente significativo de la progresion de
la enfermedad, demostrado mediante la escala
funcional ALS - FRS - R a lo largo de un periodo
de tratamiento de 24 semanas en este pequefio
subgrupo de pacientes de ELA.

Los hechos acerca de Radicava:
¢ El tratamiento con Radicava es intensivo,
con infusiones diarias durante al menos diez
dias en las primeras dos semanas de cada
mes, de forma continuada.
e La inyeccion intravenosa de Radicava
requiere la insercion de un catéter central
insertado periféricamente (PICC) o un Port
- A - Cath, y la infusidon puede llevar mas
de una hora para completarse. El PICC es un
tubo flexible insertado en el brazo.
e Por lo menos durante los dos primeros
meses, las infusiones deberian ser llevadas a
cabo en un hospital por la seguridad y posi-
bles efectos adversos.
e Un moderado enlentecimiento en la pro-
gresion de la enfermedad se aprecié Uni-
camente en un subgrupo de pacientes de
ELA que representan no mas del 7% de los
mismos, basado en los criterios de inclusion
del Ultimo ensayo.
e No se demostro efecto sobre la supervivencia
¢ Los efectos después de 6 meses son des-
conocidos. Se necesitan datos a mas largo
plazo (al menos 1 afio).
¢ Los ensayos se llevaron a cabo en Japon.
No hay datos del efecto de Edaravone en los
pacientes europeos. Como las caracteristicas
genéticas de la poblacidon pueden influir en
el comportamiento de la enfermedad, seria
importante demostrar un efecto en poblacio-
nes fuera de Japon antes de su aprobacion.
e Radicava no esta aprobado para su uso en
ELA en Europa (Agencia Europea del medica-
mento, EMA).
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¢ Los costes de Radicava son de varios miles

de euros por mes, mas los gastos de la

administracion. Dado que no existe reem-

bolso por los servicios de salud, estos costes

serian para el paciente.

La opinion de ENCALS
El consenso entre los neurdlogos vinculados a EN-
CALS consiste en que segun los estudios llevados
a cabo no hay todavia suficiente evidencia de que
Radicava modifique sustancialmente la progresion
de la enfermedad, excepto posiblemente en un
pequeno numero de pacientes que nosotros no
podemos identificar fehacientemente por anticipa-
do. Incluso si los neurdlogos pudieran seleccionar
este pequefio subgrupo de pacientes de ELA, la
evidencia de efectos beneficiosos sustanciales es
insuficiente. No sabemos si prolonga la supervi-
vencia y no sabemos si realmente retrasa la pro-
gresion de la enfermedad ya que el seguimiento
fué solo de 24 semanas.
ENCALS invita a MT Pharma a realizar un ensa-
yo en Europa
A ENCALS le gustaria invitar a MT Pharma a llevar
a cabo un ensayo en Europa con un seguimien-
to de al menos un afio y teniendo en cuenta la
supervivencia desde el diagndstico como una de
las variables principales de estudio. Los centros de
ENCALS estan dispuestos a ayudar a MT Pharma a
llevar a cabo el ensayo. Dentro de la red TRICALS,
existen actualmente 600 pacientes europeos que
desearian participar en este ensayo clinico.
Dra. Delia Chaverri

Para mas informacion:
https://mndresearch.wordpress.com/2017/05/06/
edaravone-radicava-approved-to-treat-mnd-in-
usa-what-does-this-mean-for-people-with-mnd-in-
the-uk/

AB SCIENCE PRESENTA LOS DATOS DE SU
ESTUDIO EN FASE 3 DE LA EFICACIA DE
MASITIBIB PARA EL TRATAMIENTO DE LA
ELA, EN EL CONGRESO DE LA RED EUROPEA
PARA LA CURA DE LA ELA (ENCALS).

Los resultados del estudio son positivos y demues-
tran que el masitinib es seguro y efectivo para el
tratamiento de la ELA.

En la sesién plenaria del congreso de ENCALS que
se ha celebrado estos dias pasados en Eslovenia la
empresa AB Science ha presentado los resultados
de su estudio clinico. En la sesiéon han participado
el Dr. Jesus Mora (neurdlogo), ha sido el encargado
de presentar los datos cientificos del ensayo clini-
co AB10015. El titulo de la ponencia era “Masitinib
como una terapia adicional al tratamiento con riluzol
es beneficiosa en el tratamiento de la ELA con tole-
rabilidad aceptable: resultados de un ensayo clinico
aleatorio en fase 3”.

"Los datos finales confirman los resultados interinos
y demuestran que masitinib ralentiza la progresion
de la ELA” dijo el Dr. Mora, coordinador internacio-
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nal cientifico del estudio. “"Este beneficio es evidente
desde el punto de vista del efecto medido con para-
metros clinicos de progresion de la ELA internacio-
nalmente aceptados (escala ALSFRS-R) y tiene un
claro efecto en los calidad de vida de los pacientes.
Una segunda presentacion sobre el estudio reali-
zada por el Dr. Luis Barbeito del instituto Pasteur
de Montevideo "masitinib para el tratamiento de

la ELA: resumen del conocimiento preclinico y su
futuro desarrollo clinico”.

Los datos clinicos estan basados en datos preclini-
cos que explican como funciona masitinib a nivel ce-
lular. Estos datos demuestran que masitinib genera
un efecto neuroprotector al atacar directamente a
células microgliales que no funcionan debidamente.
"Ciertamente, los inhibidores de tirosina quinasas.
El catedratico Olivier Hemine, Presidente del comité
cientifico de AB Science comenta que "Estos datos
prueban que masitinib ralentiza la progresion de la
enfermedad. Otra ventaja de masitinib es su facil
administracion. El tratamiento se administra por via
oral y al haberse incluido un amplio nimero de pa-
cientes con sintomatologia variada se sabe que es
efectivo en pacientes en distinto estado de la enfer-
medad. De hecho cuando se seleccionan pacientes
con una sintomatologia parecida (p.ej con menos
de 24 meses desde el diagnostico) la efectividad del
tratamiento es incluso mayor en este grupo”

Para informacién adicional, por favor contactar
con: AB Science. Financial Communication&Media
Relations investors@ab-science.com
http://www.globenewswire.com/NewsRoom/
AttachmentNg/a8fcbd63-7ace-4719-93d5-
e06bel8ddach

MASITINIB, ANADIDO A LA TERAPIA CON
RILUZOLE, RESULTA BENEFICIOSO PARA EL
TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA (ELA), CON UNA TOLERANCIA
ACEPTABLE: RESULTADOS DEL ENSAYO EN
FASE 3 ALEATORIZADO Y CONTROLADO CON
PLACEBO.

Jesus Moral, Luis Barbeito2, Olivier Hermine3.

1. Unidad de ELA, Departamento de Neurologia, Hos-
pital Carlos III, Madrid, Espafa.

2. Instituto Pasteur, Montevideo, Uruguay

3. Departamento de Hematologia, Hospital Necker,
Paris, Francia. AB Science, Paris, Francia.

El objetivo de esta fase del ensayo fue evaluar

la eficacia y tolerancia del farmaco masitinib en
terapia conjunta con riluzole (100 mg/kg) en pa-
cientes con ELA.

Masitinib es una molécula que acta como inhibidor
del receptor del factor estimulante de colonias (CS-
F1R), ejerciendo un papel neuroprotector a través del
control de la actividad aberrante de las células de la



microglia y regulando la neuroinflamacion.

En el disefio del ensayo, doble ciego, aleatorizado y
controlado con placebo, se administraron tres dosis
diarias (1:1:1) del farmaco o placebo, mas riluzole,
durante 48 semanas. Se probaron dos dosis de Masiti-
nib: 3 y 4.5 mg/kg/dia (M3.0 y M4.5).

Atendiendo a la heterogeneidad fenotipica y de pro-
gresion de la enfermedad, se partié de dos grupos de
pacientes, clasificados previamente segun la Escala de
Valoracién Funcional para ELA Revisada (ALSFRS-R):
Progreso normal de la enfermedad (PN), con me-

nos de 1.1 puntos/mes y Progreso rapido, con = 1.1
puntos/mes (PR). Todos ellos cumplian los criterios del
Escorial, estaban tomando riluzole de forma estable y
la duracion de la enfermedad era inferior a 36 meses.
Se valoraron dos aspectos: 1. La diferencia en la esca-
la ALSFRS-R al inicio del ensayo y en la semana 48
(ALSFRS-R). Se valoraron distintos subgrupos: M4.5
en NP, M3.0 en NP, M4.5 en pacientes con progreso
normales y rapido (PNR) y M3.0 en PNR. 2. El segun-
do aspecto que se valord incluia varios parametros:

el PSF (escala de funcionalidad que valora el tiempo
hasta la pérdida de mas de 9 puntos en la misma),

la calidad de vida valorada con el test ALSAQ40, y la
capacidad vital forzada (FVC).

Resultados: Se incluyeron 394 pacientes en el estudio,
que se dividieron en tres grupos segun la dosis de tra-
tamiento: M4.5 (130), M3.0 (131) y placebo (133). La
cohorte de progreso normal se distribuia, segun el cri-
terio anterior en grupos de 106, 110 y 114 pacientes,
respectivamente. En el primer punto de valoracion,

al cabo de las 48 semanas, Masitinib, en la dosis de
M4.5, mostro un beneficio significativo en el ALSFRS-
R en el grupo de progreso normales frente a los que
tomaban solo riluzole (grupo placebo), con un retar-
do en la evolucion de los sintomas del 27%. A esta
misma dosis Masitinib mostré también su efectividad
en otros pardmetros de valoracion como la supervi-
vencia libre de progreso (PSF) en un 25% (20 meses
frente a 16 en el grupo placebo), el test ALSAQ40 en
un 28.5% y la FVC en un 22%. La dosis de M3.0 solo
mostro su efectividad en el parédmetro ALSFRS-R y en
el test ALSAQ40. Cuando se incluian en la valoracién
los pacientes de progreso normal y rapido (PNR) no
se encontraron diferencias en los datos anteriores, a
ninguna de las dosis estudiadas.

Los efectos adversos del tratamiento mas comunes,
observados en mas del 10% de los casos fueron:
manifestaciones cutaneas (rash), nauseas, diarrea y
pérdida de peso.

Conclusién: Masitinib, administrado en dosis de 4.5
mg/kg/dia junto con riluzole, ha demostrado un be-
neficio terapéutico significativo, con efectos adversos
tolerables, en los pacientes de ELA que pertenecen al
grupo de progreso normal frente a los que toman solo
riluzole. Se observé en este grupo una mejoria signi-
ficativa en la evolucion de la enfermedad, retrasando
la pérdida de funciones y su progresion, asi como en
parametros que valoran la pérdida de calidad de vida
y la capacidad vital forzada, un parametro ligado a la
supervivencia.

Por tanto, Masitinib puede ser una nueva e importante
opcion terapéutica para los pacientes con esclerosis
lateral amiotrdfica.

EL PAPEL DE LA PROTEINA CONTENEDORA
DE VALOSINA (VCP) EN LA ELIMINACION
DE AGREGADOS MAL PLEGADOS TOXICOS
DE PROTEINAS EN LA ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA.

V. Ferraril, M.E. Cicardil, V. Cripal, P. Rusminl,
R. Cristofanil, M. Meronil, G. Venzzolil, M.R. Gal-
biatil, S. Carra2, A. Polettil.

1. Dipartamento di Scenze Farmacologiche e
Biomolecolari-Centre of Excellence on Neurodege-
nerative Diseases, Univerrsita degli Studi di Milano,
Milano, Italia.

2. Dipartimento di Scenze Biomediche, Metaboliche
e Neurscienza, Universita degli Studi di Modena-
Reggio Emilia, Modena, Italia.

La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) se presenta
de forma esporadica en el 90% de los casos (ELAe)
y en forma familiar en el 10% restante (ELAf).
Tanto los casos esporadicos como los familiares,
excepto aquellos relacionados con la superoxido
dismutasa 1 (SOD1), estan caracterizados por la
presencia de agregados proteicos, que son po-
sitivos para la presencia de la proteina TAR-DNA
binding protein 43 (TDP-43). Estas inclusiones dan
lugar al secuestro de componentes esenciales de
la célula y podrian alterar el Sistema de Control
de Proteinas (PQC). Este sistema también se ve
alterado por mutaciones en genes que dan lugar

a proteinas que forman parte del mismo. Uno de
estos genes es el que codifica la proteina contene-
dora de valosina (VCP), cuyas mutaciones se han
asociado a la ELA.

VCP es un miembro de la familia de proteinas
ATPasas AAA+, que actlan como chaperonas, es
decir, proteinas que ayudan al correcto plegamien-
to de otras proteinas, en este caso que pertenecen
al sistema PQC. A través de su estructura VCP
puede participar en distintos pasos del Sistema de
Control de Proteinas. Su funcion va a ser el reco-
nocimiento de proteinas mal plegadas para llevar-
las a su eliminacién en el Sistema de Proteasoma-
Ubiquitina (UPS). Ademas, recientemente, se

ha visto que VCP interviene en otro sistema de
eliminacién de proteinas, la autofagia.

Los pacientes con mutaciones en el gen VCP
presentan en su tejido cerebral inclusiones pro-
teicas andmalas que incluyen a la proteina TDP-
43, también relacionada con la ELA. Los estudios
experimentales demuestran que las mutaciones
en VCP alteran la autofagia, lo cual podria estar en
el origen de los acimulos anormales vistos en el
cerebro de los pacientes.

En este trabajo, los autores ven que la induccién
de la expresion de la proteina VCP normal en
modelos celulares de la enfermedad ayuda a la
eliminacion de los agregados de SOD1, cuando
este es el gen responsable, y también de agre-
gados de TDP-43 en el caso de que esta sea la
causa de la patologia o en otros casos donde
TDP-43 es secuestrado anémalamente. Asi,
cuando se inhibe la expresion de VCP normal,
en estos modelos, se produce un aumento de
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los agregados andmalos de TDP-43.

Estos estudios demuestran la importancia de VCP en
la eliminacion de proteinas mal plegadas, una de las
causas de la toxicidad celular vista en la ELA y en
otras enfermedades neurodegenerativas. Por tanto,
VCP puede convertirse en una diana potencial para el
tratamiento de la ELA.

Dra. Yolanda Campos.

PANORAMA GENOMICO DE LA ELA

Laboratorio de Genética de Poblaciones. Smur-
fit Institute of Genetics, Trinity College Dublin,
Irlanda

La ELA es un trastorno complejo, sin una causa
Unica genética o ambiental y sin cura conocida has-
ta el momento. Mientras que las estimaciones de
heredabilidad muestran que los factores de riesgo
genético podrian jugar un papel en la enfermedad,
los estudios epidemioldgicos indican que realmente
multiples riesgos acumulados por separado durante
la vida de un paciente podrian también participar en
desencadenar el proceso de la enfermedad. Iden-
tificar y comprender la naturaleza y la interaccién
entre estos factores genéticos diversos y los proba-
blemente ambientales constituye un desafio, y es
esta comprension incompleta el mayor obstaculo
para desarrollar terapias eficaces para la ELA.

Los avances tecnoldgicos en el campo de la gené-
mica, realizados a gran escala y con elevado costo,
estan acelerando el descubrimiento de factores de
riesgo genético ligados a la ELA. Por ejemplo, estu-
dios de asociacién de genomas de 36.000 individuos
han servido para identificar nuevos genes de riesgo
que indican un componente poligénico en la ELA.

Se ha encontrado también una correlacién genética
entre la ELA y la esquizofrenia, lo que podria indicar
factores compartidos de riesgo genético. Sin em-
bargo, la conclusion general es que la ELA tiene una
arquitectura de variantes genéticas raras que requie-
re un estudio y analisis detallado de los genomas de
pacientes con la ELA.

El Consorcio del proyecto MinE tiene en curso cen-
trarse en localizar toda la variacion genética presen-
te en pacientes con ELA con el fin de conseguir una
categorizacion mas eficaz de los pacientes y encon-
trar cuales son los mecanismos centrales que origi-
nan la enfermedad. Las futuras vias en la investiga-
cién de la ELA se haran a la luz de esta sintesis entre
las evidencias conocidas hasta la fecha y las opor-
tunidades proporcionadas por todos estos reciente
avances tecnoldgicos.
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NAVEGADOR WEB DEL PROYECTO MINE:
LLEVANDO LOS DATOS DE SECUENCIACION DEL
GENOMA COMPLETO DE PACIENTES CON LA ELA
DESDE LOS INVESTIGADORES AL PUBLICO.

Consorcio Projecto MinE. Department of Neurology,
Brain Center Rudolf Magnus, University Medical Cen-
ter Utrecht, Utrecht). The Netherlands.

El proyecto MinE es una colaboracién internacio-

nal con el objetivo de secuenciar todo el genoma

de 15.000 pacientes con ELA y de 7.500 controles

y realizar analisis comparativos de los datos re-
sultantes. Los datos generados por este proyecto
proporcionaran tanto a los genetistas clinicos como
a los investigadores un recurso a gran escala. Con
el objetivo de hacer este recurso accesible a todo el
publico, se ha creado el navegador web de algunos
de los datos actualmente disponibles del Proyecto
MinE (databrowser.projectmine.com).

Este navegador web ofrece, simplemente introdu-
ciendo el nombre del gen de interés, un acceso ra-
pido y sencillo a las variaciones genéticas y muestra
también informacién de frecuencia alélica asi como
datos de expresidn en pacientes con ELA y controles
de Europa y Estados Unidos. Su disefio interactivo
y muy visual tiene como objetivo ayudar a aquellos
interesados para integrar los datos del Proyecto MinE
en su propia investigacion. El navegador seguira
actualizandose conforme progresa el proyecto y en
el futuro incluird la integracién con datos de otros
importantes proyectos gendmicos (Allen Brain Atlas,
ExAC / gnomAD y Varsome).

SECUENCIACION DEL GENOMA ENTERO
COMO HERRAMIENTA PARA DESENTRANAR
VARIANTES RARAS ASOCIADAS CON LA
SUPERVIVENCIA DE LA ELA.

LMatthieu Moisse Wim Robberecht Diether Lambre-
chts Sarah Pulit Ludo van den Berg, Jan Veldink,
Philip Van Damme , on behalf of Project Mine Se-
quencing Consortium

La ELA generalmente conduce a la muerte dentro de
los 3 a 5 aflos, pero se ha observado una alta varia-
bilidad en la supervivencia del paciente, con el 5% de
los pacientes sobreviviendo mas de 10 afos. Hasta

la fecha, se han asociado varios factores clinicos con
la supervivencia, por ejemplo sexo, edad de inicio,
zona de inicio, presencia de demencia frontotempo-
ral... Ademas, también se ha demostrado que ciertas
variantes genéticas, como las expansiones repetidas
C9orf72, estan asociadas con la supervivencia.

En este trabajo se ha encontrado 196 variantes raras
asociadas con supervivencia de ELA. El descubri-
miento de estos nuevos loci, como modificadores de
la supervivencia en la ELA, es importante, ya que



pueden conducir a una mejor comprension del pro-
ceso de la enfermedad, de crucial importancia en el
desarrollo de opciones de tratamiento.

Sin embargo, debido a la naturaleza de las varian-
tes raras, la incidencia de las variantes es baja

y se debe tener precaucién siendo necesaria la
validacion en otras cohortes. El hecho de que estas
muestras sean parte del Proyecto MinE dara la
oportunidad para validar este estudio en una cohorte
significativamente mayor.

Dra. Victoria Lopez Alonso.

AVANCES EN EL DIAGNOSTICO DEELAY
REHABILITACION FISIOTERAPEUTICA:
MANEJO DEL DOLOR Y EFICACIA DE
ENRENAMIENTO RESPIRATORIO

Actualmente, se estdn desarrollando marcadores
novedosos para mejorar el diagndstico de enfer-
medades degenerativas como la ELA. Uno de es-
tos marcadores es la ecovariaciéon muscular, una
medida que permite conocer lo que ocurre en el
tejido muscular del paciente sin causar agresién
y de manera poco costosa. Para comprobar la
eficacia de esta técnica, se ha empezado a reali-
zar, a principios de este afio, un proyecto de in-
vestigacién por parte de la Universidad de Murcia
en colaboracion con la Universidad Catodlica de
Murcia y de la Unidad de ELA del Hospital Uni-
versitario La Fe de Valencia. El estudio consistid
en analizar las diferencias de didmetro muscular,
ecointensidad y ecovariacién comparando una
muestra de 26 pacientes con ELA y otra de 26
sujetos sanos. Los pacientes fueron diagnostica-
dos segun los criterios de El Escorial y recluta-
dos a través de ADELA-CV durante 7 meses ente
2013 y 2014. Se exploraron mediante ecografia
diferentes grupos musculares (biceps braquial/
braquial anterior, flexores de mufieca, cuadriceps
y tibial anterior) y se determind el diametro,
ecointesidad y ecovariacion.

Los resultados del estudio mostraron que los
pacientes con ELA presentaban menor didme-

tro en todos los grupos musculares y una mayor
ecointensidad. La ecovariacidon fue menor también
pero de manera no significativa. Estos resultados
reflejan que esta técnica puede ser un biomarca-
dor eficaz para diagnosticar la enfermedad y una
herramienta adecuada para evaluar los cambios
musculares en otras enfermedades degenerativas.

Otro estudio al respecto, que merece la pena
investigar en profundidad es la atrofia muscular
que se produce en las enfermedades neuroldgicas
degenerativas ya que, como consecuencia de ello,
aparecen sintomas dolorosos. Concretamente en
la ELA, el dolor no suele aparecer en los primeros
sintomas de la enfermedad sino que aparece en
estadios finales de la enfermedad. Actualmen-

te, existe una gran falta de datos basados en

la evidencia sobre el manejo del dolor en estas
enfermedades (Parkinson, dafio cerebral adqui-
rido, distonia cervical, etc.). La Conferencia de
Consenso Italiano sobre el Dolor en Neurorreha-
bilitacién ha definido, a finales del afio 2016, una
serie de criterios para la buena practica clinica
mediante una extensa revisidn de la literatura
médica sobre las diferentes caracteristicas del
dolor, asi como su impacto y tratamiento en la
rehabilitacion. Una vez hecha la revisién, llegaron
a una serie de conclusiones sobre el manejo del
dolor en pacientes con estas enfermedades: ante
todo, es necesario un enfoque multidisciplinar
para el tratamiento del dolor tanto farmacoloégico
como fisioterapeutico. Para el tratamiento far-
macoldgico es adecuado comenzar como trata-
miento inicial con analgésicos no opioides (como
por ejemplo, paracetamol) y antiinflamatorios

no esteroideos y mas adelante, con analgésicos
opioides. Para los sintomas de dolor como con-
secuencia de la espasticidad, se plantea la palia-
cion mediante neurotoxina botulinica. En algunos
casos ademas, puede ser util la infusién intratecal
de baclofeno. Este método consiste en la colo-
cacion de un dispositivo en la columna vertebral
que libera el medicamento (baclofeno) en el
liquido cefalorraquideo. La bomba de baclofeno
se introduce en el tejido subcutaneo mediante
una pequefa intervencidon quirdrgica. No obs-
tante, hay pacientes para los que no es con-
veniente usar esta medida. Por eso, antes de
realizar este tratamiento es necesario realizar
una prueba previa que consiste en administrar
este medicamento a través de un catéter para
detectar efectos secundarios adversos. Una vez
comprobada la disminucién de la espasticidad,
se procederia a la colocacién de la bomba de
baclofeno. Otros medicamentos coadyuvantes
eficaces son el magnesio, carbamacepina y las
benzodiazepinas. El control de la espasticidad,
los calambres y las contracturas conlleva una
disminucion del dolor considerable. Ademas, a
esto se le afiade el dolor de las articulaciones
relacionado con la inmovilidad.

Concretamente en la ELA, segln los ultimos
estudios relacionados con el dolor, reflejan
que este sintoma suele pasar desapercibido y
no se trata de manera adecuada. Para ello, es
necesario seguir investigando y mejorar las
estrategias terapéuticas.

Otro de los problemas graves presentes en las
enfermedades neurodegenerativas como pue-
den ser la esclerosis multiple (EM) y la ELA es la
insuficiencia respiratoria. Para paliar los efectos
de este sintoma y facilitar la funcién respiratoria
de estos pacientes se utiliza la fisioterapia respi-
ratoria. Esta intervencidn va dirigida a mejorar la
capacidad de los musculos inspiratorios (disten-
sion pulmonar y toracica) y espiratorios (evi-

tar acumulacion de secreciones). El objetivo es
retrasar lo maximo posible la ventilacion asistida.
Para analizar los efectos del entrenamiento de
los musculos respiratorios sobre la funcién venti-
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latoria, fuerza muscular y la capacidad fun-
cional en pacientes con EM y ELA, se realizd
un metaestudio en el Instituto de Cardiologia
de Rio Grande del Sur en Brasil en el que

se revisaron de manera sistematica ensayos
controlados aleatorios (ECA) publicados en
diferentes fuentes (MEDLINE, PEDro, Cochra-
ne CENTRAL, EMBASE y LILACS) desde el
inicio hasta enero de 2015. Para la seleccidn
de los estudios, se escogieron a pacientes
con EM o ELA que recibieron entrenamiento
respiratorio comparados con sujetos sanos
que no lo recibian a tiempo completo com-
probando las diferencias presentes en capa-
cidad vital (FVC), volumen espiratorio (FEV),
ventilacion maxima (MVV), fuerza muscular
inspiratoria y espiratoria (MEP/MIP) y capa-
cidad funcional (6MWT). Los resultados de la
revision reflejaron que el entrenamiento de
los musculos respiratorios aumenta MEP/MIP
y FEV de manera significativa con el grupo
de sujetos sanos pero no hubo diferencias en
FVC y en 6MWT. Por lo tanto, concluyeron que
el entrenamiento muscular respiratorio es una
intervencion efectiva para la rehabilitacion de
la funcion ventilatoria y la fuerza respiratoria
en enfermedades neurodegenerativas como la
EM o la ELA.

Es importante continuar con la investigacion

de este tipo de enfermedades degenerativas. A
pesar de que los tratamientos actuales suelen
tratar solamente la sintomatologia, por ser aun
enfermedades incurables, el esfuerzo por seguir
entendiendo la enfermedad y aliviarla debe ser
fundamental y prioritario.

Victor Rodriguez

Ref.:

Martinez-Paya, J. J., del Bafio-Aledo, M. E., Rios-Diaz,
J., Tembl-Ferraird, J. 1., Vazquez-Costa, J. F., & Medina-
Mirapeix, F. (2017). Muscular echovariation: a new
biomarker in amyotrophic lateral sclerosis. Ultrasound in
Medicine & Biology, 43(6), 1153-1162.

Bartolo, M., Chio, A., Ferrari, S., Tassorelli, C., Tambu-
rin, S., Avenali, M., ... & DE Icco, R. (2016). Assessing
and treating pain in movement disorders, amyotrophic
lateral sclerosis, severe acquired brain injury, disorders
of consciousness, dementia, oncology and neuroinfecti-
vology. Evidence and recommendations from the Italian
Consensus Conference on Pain in Neurorehabilitation.
European journal of physical and rehabilitation medici-
ne,52(6), 841.

Ferreira, G. D., Costa, A. C. C., Plentz, R. D., Coronel, C.
C., & Sbruzzi, G. (2016). Respiratory training improved
ventilatory function and respiratory muscle strength in
patients with multiple sclerosis and lateral amyotrophic
sclerosis: systematic review and meta-analysis. Phy-
siotherapy, 102(3), 221-228.
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NOTICIAS

HALLAN COMO INCREMENTAR LA ESPERANZA
DE VIDA EN RATONES CON ESCLEROSIS
LATERAL AMIOTROFICA

La supresidn de la proteina ataxina 2 previene la
aparicién de los sintomas de la enfermedad y pro-
voca que la esperanza de vida aumente de solo 29
dias a mas de 400

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una en-
fermedad degenerativa ocasionada por la muerte
de las neuronas motoras —o ‘motoneuronas’—,
responsables de llevar los impulsos nerviosos del
cerebro y la médula espinal a los musculos del
organismo. Una enfermedad de la que cada afio se
diagnostican en nuestro pais cerca de 900 nuevos
casos y para la que no existe cura. De hecho, a dia
de hoy tampoco aun hay ningun tratamiento dispo-
nible para ralentizar, y menos aun detener, su pro-
gresion, lo que provoca que la esperanza de vida
media de los pacientes afectados no exceda de tres
anos. De ahi la importancia de un nuevo estudio
llevado a cabo por investigadores de la Facultad de
Medicina de la Universidad de Stanford (EE.UU.),
en el que se muestra que la eliminacion de una
Unica proteina denominada ‘ataxina 2’ aumenta, y
mucho, la supervivencia asociada a la enfermedad.
O asi sucede, cuando menos, en modelos animales
-ratones-, en los que la eliminacion de esta protei-
na aumento el tiempo promedio de supervivencia
de solo 29 dias a mas de 400

Como explica Aaron Gitler, director de esta inves-
tigacién publicada en la revista «Nature», «practi-
camente todos los casos de ELA se asocian con la
acumulacion de agregados de una proteina deno-
minada ‘TDP-43". Asi, el objetivo de nuestro traba-
jo era evaluar si podiamos proteger a los ratones
de los efectos perjudiciales de TDP-43 a través de
la reduccion de los niveles de ataxina 2».

Y como refiere Lindsay Becker, co-autora de la
investigacidn, «resulté absolutamente asombroso
comprobar que la total eliminacién de la protei-
na ataxina 2 se asocié con una supervivencia sin
precedentes. De hecho, algunos de los animales
vivieron cientos y cientos de dias».

De menos de un mes a mas de un afio

El deterioro y muerte de las motoneuronas del
cerebro y la médula espinal provoca que los pa-
cientes con ELA sufran una pérdida gradual de

su capacidad para moverse, hablar, comer vy, en
Gltimo término, respirar, lo que acaba conllevando
su fallecimiento. Pero, équé es lo que origina la
aparicion de esta enfermedad? Pues la verdad es
que no se sabe. Es cierto que algunos estudios han
sugerido que la ELA se asocia, entre otros factores
de riesgo, a la edad y a ciertas mutaciones genéti-
cas, pero en ningun caso se ha podido determinar
como actla la enfermedad a nivel celular. En con-
secuencia, no se han podido desarrollar fdrmacos
para combatirla.

Sin embargo, la ELA, tal y como ocurre con otras
enfermedades neurodegenerativas, se caracteri-

za por la formacion de agregados de proteinas
en el cerebro. Y mientras en el alzhéimer estos
agregados se forman por la unién —-formando
placas- de proteina beta-amiloide, en la ELA los
acumulos son de proteina TDP-43. Entonces,
épor qué no eliminar esta TDP-43? De hecho, se
sabe la supresién de esta proteina, ya sea antes
o después de formar los agregados, previene

e, incluso cura, la ELA. El problema es que esta
TDP-43 es esencial para la supervivencia las cé-
lulas, por lo que su eliminacién resulta, simple y
llanamente, inviable.

Por tanto, hay que buscar otra via. Y en este
contexto, un estudio previo llevado a cabo por
los mismos autores con modelos animales -mos-
cas de la fruta- portadores del gen TDP-43 hu-
mano ya mostré que la eliminacion de la proteina
ataxina 2 provocaba que las células -entre otras,
las motoneuronas- fueran mas ‘resistentes’ a los
efectos toxicos de los agregados de TDP-43.

Es mas; una segunda investigacion reveld que
determinadas variantes -o lo que es lo mismo,
mutaciones- en el gen humano que expresa la
ataxina 2 provocan que esta proteina sea mas
estable, lo que incrementa el riesgo de ELA. Por
tanto, puede sugerirse que si las mutaciones que
aumentan los niveles de ataxina 2 incrementan
el riesgo de aparicion de la enfermedad, la re-
duccidn de las concentraciones de esta proteina
tendra un efecto protector frente a la misma. Y
a todo ello se auna, como destaca Aaron Gitler,
«que contrariamente a como sucede con la TDP-
43, la ataxina 2 no es esencial para la supervi-
vencia de las células, por lo que se convierte en
una diana terapéutica razonable».

Por tanto, y con objeto de evaluar la validez de
esta hipotesis 2, los autores utilizaron un modelo
animal —ratones- al que manipularon genética-
mente para que sus neuronas produjeran grandes
cantidades de proteina TDP-43. El resultado es que
los animales desarrollaron los signos y sintomas
caracteristicos de la ELA -entre otros, la acumu-
lacidon de agregados de TDP-43 vy la dificultad para
caminar- vy fallecieron antes de 30 dias.

Pero aun hay mas. Los autores cogieron a estos
ratones genéticamente alterados y los volvieron
a manipular para que produjeran solo la mitad
de las concentraciones normales de ataxina 2.
Y lo que vieron es que estos animales, en lugar
de no sobrevivir mas alla de los 29 dias, vivie-
ron mas de 400.

Parar la cadena de produccién

Logicamente, y con objeto de aplicar estos resul-
tados para el tratamiento de la ELA en humanos,
no resulta viable manipular cada una de las células
para que disminuyan su produccion de ataxina 2.
Pero lo que si se puede hacer es utilizar un farma-
co que bloquee esta produccién. Y para ello, los
autores disefiaron un ‘oligonucleétido antisentido’
especifico de la ataxina 2.

Las instrucciones para construir una proteina, caso
de la ataxina 2, se encuentran codificadas en los
genes -0 lo que es lo mismo, en el ADN-. Asi, y
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para producir una proteina, las instrucciones con-
tenidas en el ADN deben primero copiarse en un
ARN mensajero (ARNm), que actia como molde a
partir del cual se sintetizara la proteina. Y en este
contexto, ¢qué hace un oligonucledtido antisen-
tido? Pues, simplemente, unirse al ARNm y des-
truirlo, con lo que se interrumpe definitivamente
la cadena de produccién de una proteina. Ademas,
estos oligonucleétidos antisentido son ‘faciles’ de
elaborar, por lo que pueden ser disefiados en el
laboratorio para unirse -y destruir- al ARNm de
cualquier proteina —en el caso de esta investiga-
cién, de la ataxina 2.

Los resultados mostraron que, comparada frente a
placebo, la inoculacién del oligonucledtido antisen-
tido en el sistema nervioso de los ratones previno
la aparicion de los sintomas de la ELA durante un
largo periodo de tiempo.

Como concluye Lindsay Becker, «nuestro estudio
muestra que la supresién de la ataxina 2 retrasa
la aparicion de los sintomas vy ralentiza la pro-
gresion de la ELA en ratones. Sin embargo, no
sabemos si el uso de estos oligonucleétidos o de
otros tratamientos para bloquear la proteina po-
dra revertir los sintomas en animales que ya han
manifestado la enfermedad. Este serd el objetivo
de nuestro préoximo trabajo. Pero dado que los
agregados de TDP-43 se presentan en cerca del
100% de los casos de ELA, actuar sobre la ataxi-
na 2 podria constituir una estrategia terapéutica
ampliamente efectiva».

Ref.:

R. I. - @abc_salud Madrid

16/04/2017 22:42h - Actualizado: 17/04/2017 16:48h.
Guardado en: Salud Enfermedades
http://www.abc.es/salud/enfermedades/abci-hallan-
como-incrementar-esperanza-vida-ratones-esclerosis-
lateral-amiotrofica-201704162242 _noticia.html/
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ACTUALIDAD INFORMATIVA DE
LA ALIANZA INTERNACIONAL DE ASOCIACIONES DE ELA.
ABRIL 2017 N° 49

MENSAJE DE NUESTRA PRESIDENTA.
Carol Birks, MND Australia

Gracias al esfuerzo de
nuestra Junta y de todo el
personal, los trabajos de la
Alianza para este afio avan-
zan a buen ritmo.

Una vez mas, parece que

va a ser un afo de mucho
trabajo. Rachel Patterson,
nuestra Gerente, ya ha
visitado Boston, representan-
donos en toda una serie de
importantes reuniones. Ya se
han enviado las solicitudes
de resefas APF Call for Abstracts, y se han abierto las
inscripciones para APF y para el Simposio. También,
acabamos de enviar a los miembros el Plan Operativo
para 2017. Espero que hayais tenido la oportunidad de
analizar y plantearos vuestra contribucion para ayudar
a desarrollar los resultados esperados para el 2017.

La siguiente gran cita marcada en nuestro calendario
ELA/MND es el Dia Mundial, el 21 de junio. Rachel
Patterson y Rachel Blanton estan desarrollando una
fantastica idea conjuntamente con los miembros de

la Junta Gorrit-Jan y Rob Goldstein. Podéis leer mas al
respecto en el mensaje de Rachel Patterson, a conti-
nuacion, o visitar nuestra pagina web para la campana
de 2017. Seguid atentos a nuevas actualizaciones, y
no dejéis de involucraros para ayudar a concienciar al
mundo sobre la ELA.

Rachel Patterson y yo estamos deseando empezar
nuestro programa de supervision y las visitas para
conocer mejor a nuestras asociaciones. Este afio,
aprovecharemos el viaje para acudir a ENCALS en
Eslovenia, para visitar a nuestros miembros en Croacia
y Bosnia-Herzegovina. La reunién del ENCALS nos dara
la oportunidad de promover la Alianza entre la comuni-
dad de la ELA/MND en esta zona y para ponernos al dia
con algunos miembros locales de la Alianza. Nuestro
viaje terminara con una visita a la MND Association.

Cada vez tenemos mas asociaciones miembros, y me
gustaria agradeceros a todos los que os estais involu-
crando activamente en crear nuevas alianzas, fomen-
tar los planes de mentores y compartir los recursos.
Muchas de estas nuevas colaboraciones ocurren de
forma organica tras las reuniones de la Alianza, y estan
impulsadas tanto por personas individuales como por
asociaciones miembros. Estas colaboraciones también
pueden obtener ayuda financiera a través del Progra-
ma de Becas de Ayuda de la Alianza (ASG). En lo que
va de afio, se han concedido dos ASGs para ayudar a
nuestros miembros en Rusia y Ruanda.

Contamos con vuestro apoyo y compromiso con-
tinuado durante todo el aio - ijuntos podemos cam-
biar las cosas!

Un cordial saludo,

MENSAJE DE NUESTRA GERENTE.

Rachel Patterson, Gerente

Este trimestre estamos a
tope de trabajo en la Alian-
za, icomo siemprel!

Desde enero, he realizado
varios viajes para ponerme
en contacto con distintos
miembros y ayudarles a
alcanzar sus objetivos ope-
rativos. En febrero, tuve el
privilegio de asistir a un taller
de desarrollo profesional or-
ganizado por nuestros amigos de The ALS Association
en Irvine, California. Durante estas conferencias sobre
liderazgo, asisti a talleres sobre buenas practicas de
gobernanza, gestion del talento, marketing, comu-
nicaciones, relaciones publicas y ética en las organi-
zaciones. Quiero agradecer a Barbara Newhouse y a
todo el equipo de The ALS Association su invitacion

a este evento. Pese a estar siempre muy ocupada
trabajando para establecer los objetivos operativos de
la alianza y ayudando a que todos alcancemos estos
objetivos, soy consciente también de la importancia
de aprovechar las oportunidades de desarrollo profe-
sional que me ayuden a mejorar en el desempefio de
mi trabajo como gerente.

En abril, prosegui con mis viajes visitando Boston, el
lugar en el que se va a celebrar la reunion de 2017,
donde me reuni con el Equipo de Conferencias de la
MND Association, con nuestros colegas de ASETS y con
representantes de los coorganizadores, ALS Therapy
Development Institute y ALS Hope Foundation. Y pue-
do decir que se estan cumpliendo los plazos estable-
cidos para la Reunién de la ELA/MND. Se ha abierto la
inscripcion para el foro Allied Professionals Forum (APF)
y el Simposio, con las inscripciones para la Reunion de
la Alianza disponibles a partir de junio. Mientras tanto,
estamos aceptando ya las resefias de los profesionales
clinicos para el foro APF, hasta el 5 de mayo, mediante
el formulario de entrega de resefias.

A continuacién en mi agenda... A finales de abril,
asistiré a las reuniones de la American Academy of
Neurology en Boston. En mayo, Carol y yo visitaremos
a dos asociaciones miembros en el Europa Oriental,
The ALS Association of Republika Srpska y la Croatian
Muscular Dystrophy Association. Ademas asistiremos
a la reunién ENCALS 2007 en Eslovenia y visitaremos
la la sede de MND Association para ponernos al dia y
seguir planifican-
do los detalles

de la reunion de
este afio. Estad
atentos al Blog de
la Alianza en el
que colgaremos
informes y fotos
de mis viajes.
No sélo eso, sino
que ya nos esta-

Cheers Lo a world (ree
ol ALS/MND

h: Day, we want to thank ALS
flinns, recearchers, collesgline
RLE/BAND and thaeie 8

:
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mos preparando para el Dia Mundial de la ELA, el
21 de junio de 2017. Este afio, la Alianza impulsara
una campafa especial que se llama The ALS/MND
Cheers Challenge. El Dia Mundial, todos tenemos
que decir “cheers” o “salud” para celebrar nuestra
amistad y para agradecer el esfuerzo de nuestros
compaferos y colegas en la lucha mundial contra
la ELA/MND. Preparate para hacer tu propio brindis
especial el 21 de junio, icon foto y mensaje!. iMuy
pronto te enviaremos instrucciones por email!
Quiero agradecer especialmente a Rachel Blanton y
a los miembros de la junta Gorrit-Jan Blonk y Rob
Goldstein por su ayuda en el desarrollo y ejecucién
del plan de la campafa.

iYa tengo ganas de que llegue otro Dia Mundial para
seguir concienciando a la comunidad internacional!

Un saludo,

UNAS PALABRAS DE NUESTRO TESORERO
HONORARIO.

Steven Bell, The MND Association of England, Wales and
Northern Ireland

Seguimos contando con un
balance saneado en la alian-
za, gracias al incremento de
los ingresos por inscripciones,
que fueron de 79,554 libras
frente a las 63,948 libras es-
terlinas esperadas.

Asi mismo, gracias al patrocinio
recibido en Dublin, hemos obtenido un superawt
minimo del foro APF y la Reunidn de la Alianza,
pese a las fluctuaciones en el tipo de cambio entre
la libra esterlina y el euro.

El mayor reto que afrontamos en lo que queda de
2017 es tratar de minimizar los costes estimados
para Boston 2017. Estamos buscando formas de
incrementar el patrocinio para poder mantener las
tasas mas bajas posibles, sin vernos forzados a
incrementarlas en exceso, pese a que si sera ne-
cesario un ligero aumento debido a que el evento
se celebra en Norteamérica, pero aun asi debemos
tratar de que sea minimo.

Otro recordatorio - no hemos asignado fondos en
nuestras cuentas en relacidn a la concesion de be-
cas Alliance Support Grants para viajar a la reunién
ni para el apoyo de alianzas y programas de men-
tores. Rachel esta desarrollando un modelo para el
programa de mentores, para ver cémo podemos
ayudar a las asociaciones en desarrollo. No dejes de
plantearte como puedes contribuir a este proyecto.
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ALS Patients Connected (Holanda)
Ruud Koljin, ALS Patients Connected

\ f. ALS
- patients
~-/  connected

ALS Patients Connected (APC) se fundd en 2014 en
Holanda gracias al esfuerzo de dos personas que
viven con la ELA. El principal objetivo de la APC es
convertirse en la voz de las personas que padecen
la ELA. APC se centra en maximizar la influencia
de los pacientes con ELA sobre la calidad, finan-
ciacién y reduccion de los tiempos de espera de la
investigacion y ensayos clinicos mas prometedores
para la prevencién/cura de esta enfermedad o para
ralentizar la progresion de los sintomas y optimi-
zar la calidad de vida de los pacientes. APC es una
asociacién independiente sin animo de lucro dirigi-
da y gestionada

por pacientes
con ELA (PLS
y PSMA) vy sus
familiares y
representan-
tes. APC apoya
los intereses
conjuntos del
colectivo de
pacientes con
ELA, con una
mayor orienta-
cion a la inves-
tigacion y a los
tratamientos y
ensayos clini-
cos innovado-
res o experi-
mentales.

APC tiene también como objetivo optimizar los recur-
sos y servicios destinados a los pacientes con ELA,
mejorar la concienciacion publica y compartir cono-
cimientos y experiencias sobre la ELA. APC trabaja
en colaboracidn con la ALS Foundation que coordina
las funciones de financiacion y apoyo, y con el ALS
Center, el centro que analiza la validez de los ensa-
yos clinicos, el diagnéstico y la investigacion.

Puedes encontrar informacién adicional acerca de
APC en nuestra pagina web:
alspatientsconnected.com.



ASSOCIAGAO BRASILEIRA LUTANDO

CONTRA ELA - ABLE (BRASIL)
Sthanley Abdao, Founder, ABLE.

Me llamo Sthanley, y soy de ABLE - ASSOCIACAD

Brasilia, Brasil; soy un paciente BHAE".EI A

diagnosticado con una enfer-
medad de la motoneurona

en noviembre de 2011. Y soy
también el fundador de la Aso-
ciacién brasilefia contra la ELA,
Associagao Brasileira Lutando
Contra ELA - ABLE, que tiene
como objetivo ayudar a los PALS
en Brasilia y en otros estados
brasilefios con informacion y
apoyo, como por ejemplo: la l_l_'Tann
evaluacion de las condiciones CONTRA ELA
respiratorias realizada por un

experto voluntario de ABLE, PT PHD; la adquisi-
cion de un ventilador no invasivo (Bilevel Positive
Airway Pressure - BIPAP); y el asesoramiento de
profesionales de la salud.

Como base cientifica, entendemos que las perso-
nas con ELA/MND que cuentan con el apoyo de un
equipo multidisciplinar, por ejemplo incluyendo,
respiracion, nutricidon y rehabilitacion mejoran su
calidad de vida y las tasas de supervivencia. Estos
datos son muy superiores en comparacion con los
pacientes que no cuentan con este tipo de ayudas
por muchas razones distintas.

Somos la primera institucién brasilefia fundada vy diri-
gida por un paciente en ser miembros de la Alianza.

RECEPCION DE RESENAS PARA EL FORO AFP

Rachel Blanton, Coordinadora

La inscripcidn ya esta abierta para el foro de
profesionales AFP de Boston 2017. Ademas de la
asistencia, las 110 libras de la inscripcion incluyen
almuerzo y refrescos.

El foro de profesionales AFP se celebrara el 7 de
diciembre de 2017 en el hotel Boston Westin Wa-
terfront de Boston, Massachusetts.

iCOMPARTE TU VIDEO!: LA ASOCIACION
TURCA TURKISH ALS/MND ASSOCIATION

CUMPLE 15 ANOS
Dr. Alper Kaya, ALS-MNH Dernegi

ceremonia para la ﬂ

ALSEr MNH
, en el centro Zorlu
Club, Ismail Gokgek, que lleva 18 afios luchan-
del jurado por sus esfuerzos en favor de la ALS-

Este ano, se cele-
bré una magnifica

entrega del 63°

Gillette-Sportsman _m’ DERMEIG.I
of the Year Award

Performance Arts

Center de Estanbul. Pudimos escuchar el alenta-
dor mensaje del antiguo jugador del Trabzonspor
do contra la ELA. Ismail Gbékgek, retirado del
futbol en 1999 al ser diagnosticado con la ELA,
fue homenajeado recibiendo el premio especial
MNH Association y de los 8.000 PALS que viven
en Turquia. Recibi6 este prestigioso premio en
medio de una gran ovacion.

El 9 de mayo, celebraremos nuestros 15 afios
como asociacién. En esta ocasion, la Federacion
turca de fatbol organizara la cena. iSeria genial
veros en Estambul!

También nos gustaria contar con vuestros men-
sajes en video enviados desde todas partes de la
comunidad mundial de la ELA/MND. Podriamos
ver vuestros mensajes durante la cena. Si quieres
enviarnos un video para proyectarlo durante el
evento, ponte en contacto con el Dr. Alper Kaya:
alper.kaya@gmail.com.
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ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: ALS PRO-

CURA ASSOCIATION
Jorge Abdallo, Presidente, ALS Pro-Cura Associacion

La Esclerosis Lateral Amiotro-
fica en 2017: El evento para
informar de los resultados del
27° Simposio Internacional de
Dublin se celebrd en el Hospital
do Coragao in Sao Paulo, Brazil.
Todos los ponentes que parti-
ciparon en este evento habian
asistido a la Reunién Anual de
Dublin. La terapeuta del siste-
ma respiratorio Alessandra Dorga, Directora Técnica
de ALS Pro-Cura Association, comento las Gltimas
noticias y los temas de debate que se trataron en la
reunidn anual, para a continuacion celebrar debates
sobre los aspectos cientificos y técnicos. La terapeuta
del lenguaje y diccién Adriana Leico Oda comenté las
nuevas ideas relativas a las funciones del lenguaje y
la deglucién, los Ultimos avances en tecnologias de la
comunicacion, y las Ultimas noticias que se presenta-
ron en las sesiones, los pdésters y las ponencias sobre
estos temas en la Reunion anual.

Ascaciacho
Pri-Curi da LA

A continuacién la fisioterapeuta Alessandra Dorca tratd
la atencidén a los problemas respiratorios, resaltando la
precocidad de la ventilacion no invasiva. Después del
almuerzo, la nutricionista Cristina Salvioni ofrecid inte-
resantes recomen-
daciones sobre
nutricion y gastro-
nomia. Para cerrar
el ciclo de ponen-
cias, el neurdlogo
Dr. Marco Antbnio
Chieia comento
las Gltimas noti-
cias médicas y de
investigacion.

El evento ha sido todo un éxito y ha contado con la
asistencia de profesionales, pacientes y cuidadores de
todo Brasil. Ademas de aportar conocimientos Utiles,
intercambiar informacion y hacer networking, este
evento también ha servido para recaudar fondos para
la asociacidn, y la generosidad de nuestros patroci-
nadores nos ha ayudado a sufragar los costes de la
reunion.

El Presidente de ALS Pro-Cura Association Jorge
Abdalla y su mujer, Christina Abdalla, en una ponencia
brillante, presentaron y reforzaron nuestra mision en
la ayuda de las personas que viven con la ELA/MND.
Gracias por L
vuestro esfuer- .
Zo para ayudar-
nos a alcanzar
nuestro objeti-
vo de ser cada
dia mas fuertes
en la lucha con-
tra la ELA.
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ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: GALA HOPE

- ALS HOPE FOUNDATION
Mara Nissley, Communications and Events Manager, ALS

ALS Hope

Foundation

Hope is on the horizon

The ALS Hope
Foundation ce-
lebrd su Gala of
Hope Inaugural
en Fairmount
Water Works, en Filadelfia, el 27 de enero.

La Dra. Terry Heiman-Patterson abrié la jornada
agradeciendo a MT Pharma su generoso patroci-
nio de esta gala y agradeciendo también a Robert
Rosti y Jean Hubble su asistencia a la gala en su
nombre. También expresd su agradecimiento a
Temple Health por su renovado apoyo a MDA/ALS
Center of Hope y al laboratorio de ELA. La doctora
resalté la importancia de la colaboracién y el traba-
jo en equipo en la lucha contra la ELA, para en-
contrar una cura
para esta terrible
enfermedad.

Asi mismo,
present6 a nues-
tro embajador
de 2016 para
Season of Hope,
el Dr. Jeffrey
Kramer, que ha-
blé acerca de su
experiencia con
la ELA. El discur-
so del Dr. Kramer
estuvo marcado
por su tremenda
fuerza y dignidad al enfrentarse a esta enferme-
dad. Hace falta mucho valor para poder hablar de
asuntos tan sensibles delante de una audiencia.

A continuacién, pudimos contar con los comenta-
rios de Dr. Ausim Azizi, Professor and Chair of the
Department of Neurology, Temple University Hos-
pital y Marissa Lozano, Associate Director of Family
Support and Clinical Care de la Muscular Dystrophy
Association. La colaboracion y el trabajo en equipo
fueron los temas mas destacados; apreciamos su
colaboracién y queremos agradecerles su generosi-
dad y dedicacion.

Esta Gala ayudd a recaudar casi 50.000 $ para
atencion e investigacion de la ELA. Nunca podre-
mos agradecer lo suficiente a nuestros invitados
haber realizado el esfuerzo de acudir a la gala de
este afo. Nos llena de fuerza saber que contamos
con personas tan apasionadas y consideradas apo-
yando a nuestros PALS y a ALS Hope Foundation.
Juntos, mantendremos la esperanza.




MIEMBROS: iCOMPARTE ENLACES UTILES A
TRAVES DE LA PAGINA WEB DE LA ALIANZA!

Rachel Patterson, Gerente

Estamos tratando de actualizar la pagina de la
Alianza “Useful Links". Ver la pagina.

En concreto, buscamos informacion y guias sobre
cuidados de la ELA/MND, de nuestros miembros.
Si tu asociacion tiene una pagina tipo “Qué
es la ELA", o si publicais guias de atencidon
para las personas con ELA y sus familias,
ienvianos los enlaces!

Nos gustaria recopilar todos estos enlaces en todos

los idiomas posibles para qué las personas que acce-
dan a nuestra pagina web (que acceden desde todas
partes del mundo) puedan utilizarlas como recursos.

No dejéis de enviar vuestros enlaces a la Coordina-
dora de la Alianza en coordinator@als-mnd.org.

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: FALLECE
EL DEFENSOR Y LUCHADOR ESCOCES POR LA
ELA GORDON AIKMAN.

Niamh Callan, Director de Comunicaciones, MND Scotland

MND %%

ELA Gordon Aikman, SEﬂtlﬂﬂ d -’h‘

falleci¢ a la edad de o S T P Sy OO
31 afios tras librar una
lucha de tres anos contra la Enfermedad de la mo-
toneurona, el 3 de febrero de 2017. Gracias a su
campana Fightback campaign, Gordon logré mucho
durante los ultimos tres afios, incluyendo:
¢ Recaudar 550.000 libras para investigacion
en MND.
¢ Que se doblara el nUmero de enfermeras
dedicadas a MND en Escocia, ademas de ga-
rantizar su financiacién a través del sistema
nacional de salud (NHS) - transformando la
asistencia a las personas con MND en Escocia
e Ayudar a aprobar nueva legislacion garan-
tizando el derecho de las personas a tener
voz incluso si han perdido la suya - de forma
gue ahora es obligacién legal en Escocia
aportar los equipos y el apoyo necesario a
las personas que pierden su voz por culpa de
enfermedades como MND.
¢ British Empire Medal, concedida por la Rei-
na, en la Queen Birthday Honours List 2015
e Doctorado honorifico de la Universidad
de Edimburgo.
e Conjuntamente con otros activistas, ayudoé
a obtener el compromiso del Gobierno de
Escocia para que los cuidadores reciban el
subsidio “Living Wage”.
e Escribir una columna mensual para el Sun-

El defensor y lucha-
dor escocés por la

day Times titulada The Motor Neurone Diaries
e Co-ganador del premio SCVO Charity
Champion 2016

Tras su fallecimiento, el Gobierno de Escocia
anuncié que financiard una nueva beca de
25.000 libras para la mejora de la atencion
de la MND, en honor de Gordon.

The Gordon Aikman Scholarship es una beca que
aportara financiacion para aquellas personas y
profesionales que desarrollen mejoras practicas
relativas a los cuidados de las personas con MND -
como compartir las mejores practicas en la fisiote-
rapia especializada o desarrollar un mejor enten-
dimiento de las necesidades de formacion y apoyo
de los cuidadores.

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: DONACION
DE SILLAS DE RUEDAS DE ALS LIGA BELGIUM
A ASOCIACION ELA ARGENTINA

Pablo Aquino, Secretario de la Asociacién, Asociacién
ELA Argentina

L
ASOCIACION ELA ARGENTINA

E_LH Centro oo afectados por s Esclenosls Laberal Armdodrdfics
Nos llena de alegria y emocidn, a la Asociacién ELA
Argentina, anunciar que el 21 de febrero pudimos re-
coger las 10 sillas de ruedas eléctricas que tan genero-
samente nos ha donado y enviado ALS Liga Belgium.
Las sillas de ruedas eléctricas estuvieron retenidas en
aduanas durante mas de tres meses. Ha sido un proce-
so largo, caro y extenuante de lucha contra la burocra-
cia local, pero por fin las hemos recibido y gracias a ello
los PALS podran disfrutar de una mejor calidad de vida.

Organizaremos un evento con las autoridades locales
entre finales de abril y principios de mayo, para asignar
las sillas a los distintos PALS.

Ya hemos recibido 72 solicitudes para estas 10 sillas

de ruedas y analizaremos estas solicitudes durante

las proximas tres o cuatro semanas. A continuacion,
redactaremos un contrato de consignacion gratuita que
debera firmar cada paciente.

iMuchas gracias, ALS Liga Belgium, por esta donacién
de increible valor y por vuestro apoyo a nuestros PALS!
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Actualidad de los Miembros: Ronda de
ponencias del Dr. Jonathan Glass en
Argentina

Pablo Aquino, Secretario de la Asociacién, Asociacion
ELA Argentina

& W
ASOCIACION ELA ARGENTINA

E[_H Nt Of SfeCle0os por s Escienosis Latersl Ammadroncs

Asociacién ELA Argentina tiene el honor de
anunciar que el Dr. Jonathan Glass, MD, ha
aceptado nuestra invitacion y visitara nuestro
pais durante la semana del 10 de septiembre.
El Dr. Glass

tes ciudades del
interior, Rosario
y Tucuman. Nos
‘comunicara las
ultimas noticias
sobre investiga-
cion y terapias
de la ELA.

fan) Awsiecin BLA Aipwtng

Entre sus muchos logros, el Dr. Glass es
Director del Emory ALS Center, que se ha
convertido en uno de los principales centros
clinicos de los Estados Unidos.

En 2016, Asociacién ELA Argentina habia orga-
nizado otra Ronda de ponencias con el Dr. Lucie
Bruijn, Director Cientifico de ALS Association

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: EL
REGISTRO DE LA ELA EN NUEVA ZELANDA YA
ESTA LISTO

Annabel McAleer, Communications and Engagement

Advisor, MND New Zealand ’

El Registro de personas mnd ‘-*""-'
con ELA de Nueva Zelan- f‘\
da se inaugura oficial- e 3

mente en mayo, con el '
patrocinio de MND New Zealand. Los fondos para
investigacion recaudados por nuestra caminata Walk 2
D'Feet MND en 2015 y 2016 se estan empleando para
crear y mantener este Registro.

Este Registro pondra en contacto a las personas con
ELA con los investigadores, informando a los partici-
pantes en caso de cumplir los requisitos para partici-
par en estudios de investigacion.

Con el paso del tiempo, el registro de la ELA ayudara
a incrementar la investigacion en la ELA en Nueva
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Zelanda permitiendo a los investigadores encontrar
participantes para sus estudios facil y rapidamente.
Este registro de la ELA aportara también informacidén
util para orientar el desarrollo futuro de los servi-
cios de atencion.

Se estima que unas 310 personas viven con el

NEW ZEALAND EtAenNueva

Zelanda. Espe-

ramos que mas
".} ’... personas que
" 4 a viven con la ELA

decidan apuntar-

REGISTRY se al registro de
la ELA de Nueva Zelanda. Este Registro recopilara
informacion demogréfica, de contacto y clinica, ade-
mas de informacion genética, si ésta es conocida.
Estos datos se almacenaran de forma anénima en
una base de datos online segura mantenida por el
Australian MND Registry.
“En las enfermedades raras cada paciente es im-
portante, la inclusién de Nueva Zelanda supone una
aportacion vital a la colaboracion en el registro de la
ELA liderada por el Registro de Australia”, como indica
el Profesor asociado Paul Talman, Investigador princi-
pal del Australian MND Registry.
Ademas de inscribir a las personas con ELA, el Re-
gistro de la ELA incluird también a personas sin ELA
pero con familiares en los que se haya identificado la
forma genética de la ELA (incluyendo a aquellos cuyos
familiares afectados hayan sufrido tan sélo sintomas
de demencia fronto temporal, si las pruebas genéticas
han identificado una expansion en el gen C9orf72).
Para obtener informacion adicional, accede a www.
mnda.org.nz/registry o ponte en contacto con Kerry
Walker, NZ MND Registry Curator

iLAS BECAS DE APOYO DE LA ALIANZA ESTAN
A VUESTRA DISPOSICION PARA LOS VIAJES
DE PROMOCION DE COLABORACIONES!

Rachel Blanton, Coordinadora

Queremos recordar a todos los miembros que pue-
den solicitar financiacion a través de las Becas De
Apoyo de la Alianza. Una funcién importante de la
Beca de Apoyo de la Alianza es la financiacién de los
viajes relativos a las actividades de colaboracion y de
mentorizacion. Si te encuentras en una colaboracién
activa con otra asociacién miembro o en formacion,
cuéntanos tus planes y plantéate solicitar financiacion.
Puedes encontrar informacion adicional en la pagina
Alliance Support Grant. Para acceder a la solicitud.
(Sélo podran enviar su solicitud los miembros actua-
les; el acceso es a través de la pagina web exclusiva
para miembros).

¢Estas ya participando en un acuerdo de colabora-
cion? Cuéntanos tu historia de éxito, y la compartire-
mos en nuestra pagina web. Ponte en contacto con la
Coordinadora de la Alianza para compartir tu historia:
coordinator@als-mnd.org



ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS:
INAUGURACION DE LAS SESIONES 2017
ALS UNFILTERED SERIES - ALS THERAPY
DEVELOPMENT INSTITUTE

Emer Martin, Especialista en Comunicacion y Desarrollo,
ALS TDI

ALS Therapy
Development
Institute inau-
gurd sus sesio-
nes de 2017 de
ALS Unfiltered series con un webinar sobre las 10
Cosas que podemos esperar respecto a la ELA en
2017. Este webinar se adentra en este afio lle-
no de actividades de investigacién en la ELA con

47 ALSTDI

Edaravone, el primer tratamiento potencial para

la ELA en 30 years, a la espera de aprobacion por
la FDA, y Masitinib y Tirasemtiv, dos tratamientos
potenciales en las Ultimas etapas de los ensayos
clinicos, de los que se espera obtener resultados a
finales de 2017. Este enlace te permitira acceder al
webinar completo y a otra informacion.

Los cientificos de ALS TDI han publicado los resul-
tados de su estudio independiente sobre la eficacia
de Copper ATSM (CuATSM) en modelos de ELA en
ratones. Distintos grupos de las universidades de
Oregon State University y University of Melbourne
han mostrado la eficacia del compuesto en dis-
tintos modelos de ELA y los trabajos realizados
por ALS TDI suponen un apoyo adicional para que
CuATSM siga avanzando. ALS TDI ha realizado
también declaraciones sobre la nota de prensa de
AB Science con relacion a la obtencion de resulta-
dos sobresalientes de la fase 2/3 de los ensayos
clinicos de Masitinib en personas con ELA.

iEl evento BASH for Augie’s Quest de este afio ha
logrado un nuevo récord, recaudando 3,5 millones
de dédlares para la investigacion en la ELA! Parte de
este éxito hay que atribuirlo a la increible campa-
fia desarrollada en todo el pais por Orangetheory
Fitness. La campafia #IBurnForALS, se celebré del
20 de febrero al 5 de marzo, y los miembros de
Orangetheory irecaudaron 2 millones de ddlares!

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: CONSEJO
ASESOR PARA PACIENTES Y FAMILIARES -
LES TURNER ALS FOUNDATION

Jordyn Landberg, Director de Comunicaciones y Marketing,
Les Turner ALS Foundation

Les Turner ALS Foundation LES
tiene el placer de anunciar TURNER
la formacién de un Conse- ALS

jo asesor para pacientes y
familiares. Su mision es unir
a las personas con la ELA,
sus familias, cuidadores y
médicos y otros profesionales
para poder ofrecer la mejor
atencién posible para las
necesidades médicas, de in-
vestigacion y educativas de las personas con ELA.

FOUNDATION

Celebrating hope
& help since 1977

El propésito del Consejo asesor para pacientes y fa-
miliares es el empotramiento de los pacientes y las
familias para poder contribuir de forma directa con
Les Turner ALS Foundation en lo relativo a su aten-
cién y a los programas en la comunidad, para tratar
de mejorar la atencion y los servicios ofrecidos por
nuestra fundacion. De esta forma, desde la Funda-
cién podemos saber de las necesidades y deseos de
las personas que viven con la ELA y sus familiares.

Esperamos que gracias a las contribuciones de las
personas que se ven afectadas directamente por
esta enfermedad, podamos construir y reforzar los
programas ofrecidos por la Fundacion para garanti-
zar que ofrecemos el mejor servicio posible aquellos
que utilizan nuestros servicios ahora y en el futuro.

En la actualidad, el Consejo esta formado por seis
conyuges de pacientes con ELA ya fallecidos, dos
personas que viven con ELA, un cuidador y dos
representantes de la Fundacidn, nuestro Director
de servicios a los pacientes y el Vicepresidente de
servicios médicos. Durante la primera reunién, cele-
brada en marzo, los miembros del Consejo hablaron
de su deseo de poder ayudar a otras familias que
afrontan retos similares. Entre las iniciativas espe-
cificas, podemos incluir la defensa legislativa de la
ELA o como lograr que su voz se oiga en el Congre-
so a la vez que animamos a otros a hacer lo mismo.
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ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: TODOS
UNIDOS EN APOYO DE LAS PERSONAS
CON ENFERMEDADES NEUROLOGICAS -
MND AUSTRALIA

Rachel Rizk, Directora de Comunicaciones e Informacion,

MND Australia

En Australia, se estan *\?4
produciendo importan- I I In ‘\
tes cambios en cuanto W

al apoyo de las perso- Aealaalig

nas con discapacidad, sus familiares y sus cuidado-
res. Se esta implantando un nuevo sistema nacio-
nal llamado National Disability Insurance Scheme
(NDIS). Este sistema tiene el potencial de transfor-
mar las vidas de las personas menores de 65 afios
que viven con enfermedades neuroldgicas progresi-
vas; sin embargo, a dia de hoy muchas personas no
reciben suficiente apoyo y esto afecta negativamente
a su calidad de vida.

MND Australia es una de las 10 asociaciones miem-
bros de Neurological Alliance Australia (NAA), unidos
en defensa de los derechos y necesidades de mas

de 850.000 personas que viven con enfermedades
neuroldgicas en Australia. NAA de Parliament Hou-
se, Canberra, ha publicado un estudio detallando

la posicién comun para pedir el apoyo igualitario y
eficaz, dentro del programa NDIS, para las personas
con enfermedades neurodegenerativas progresivas y
para incrementar las inversiones en investigacion.
Durante su presentacion, el Presidente del Comité de
investigacion de MND Research Institute of Austra-
lia, el Profesor Matthew Kiernan hablé de la urgente
necesidad de contar con una mayor inversion en
investigacion. Tras escuchar los testimonios de tres
personas que viven con una enfermedad neuroldgica
progresiva, la presidenta de NAA, Deidre Mackech-
nie, presento esta declaracién de posicion comudn a la
Senadora Deborah O'Neill y resalté las recomenda-
ciones de NAA para garantizar los mejores resultados
para las personas con enfermedades neurodegenera-
tivas progresivas dentro del programa NDIS.

Al unirse a otras organizaciones con similares objeti-
vos, MND Australia ha podido ampliar sus esfuerzos
de presion, estando ahora mejor posicionada para
poder influir en las politicas de forma eficaz. La publi-
cacion de esta declaracién de posicién en comun
llamé la atencién de los medios (ver cobertura en
TV) y llevé a que la etiqueta de Twitter #NAAaction
se convirtiese en trending topic en Australia.
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ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: LOS
CUIDADOS DE LOS PALS DURANTE EL
INVIERNO - SHAANXI ALS ASSOCIATION

Bingcang Yan, Secretario General, Shaanxi ALS Association

Bingcang Yan, Secretario Ge-
neral de Shaanxi ALS Associa-
tion, el Vicepresidente de Xi‘an
TCM Brain Disease Hospital, y
el Director médico de neuro-
logia se acercaron al sur de la
ciudad el 19 de febrero, para
visitar a lijuan Ma, que pade-
ce la ELA. Gradualmente, se
han desarrollado los problemas, dificultades con el
habla, exceso de saliva y suda con actividades no
extenuantes, dificultad al comer, viajes frecuentes
al bafio y no puede girar la cabeza. Asi que nos pre-
guntamos: “éy ahora qué? ¢Qué intervencion es la
mas apropiada cientificamente y la mas razonable?”
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El Secretario General indicé una serie de recomen-
daciones: el alcance del servicio, el modelo de ser-
vicio, y sus directrices generales. A continuacion,
presento al Xi'an TCM Brain Disease Hospital, que
es el hospital a cargo, las pautas para el tratamien-
to médico y la atencidn correcta para los casos de
ELA. Ademas, contestd a una serie de preguntas
detalladas acerca de la enfermedad, los trata-
mientos disponibles y las uUltimas tendencias en
cuanto al avance y a la direccién del diagndstico y
el tratamiento en la atencion a nivel internacional.
Yuan He, Terapeuta del lenguaje del Departamen-
to de rehabilitacion del Xi‘an TCM Brain Disease
Hospital, efectud una evaluacién de los problemas
de deglucion y de las necesidades de formacion
del paciente. Hongxia Gong, la jefa de enfermeras,
instruyo al paciente sobre la sanidad bucal y sobre
la gestién de la dieta y de las actividades diarias.
La familia del paciente quedé muy agradecida ante
la atension ofrecida por la asociacion.



ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS:
AVANZANDO HACIA UN MUNDO SIN ELA -
MND ASSOCIATION

Emma Johns, Directora de Comunicaciones, MND
Association of England, Wales and N Ireland

Hemos empezado el afio

2017 con mucho trabajo, rnqd (j
debido a la implantacién i A
de nuestra nueva Estra- s o
tegia para los proximos
cinco afos.

Avanzando juntos - hacia un mundo sin ELA es
un ambicioso plan para ofrecer la mejor atencién y
apoyo posibles a las personas que padecen enfer-
medades de la motoneurona.

Nuestra Vision se mantiene; lograr un mundo

sin ELA. Y los tres puntos de nuestra Misién son
mejorar la atencién y el apoyo, la financiacién y el
fomento de la investigacion ademas de la concien-
ciacién a través de la participacion en distintas
campafas.

El documento que describe nuestra estrategia
detalla cdmo esperamos cumplir nuestra mision
mediante una serie de objetivos entrelazados y
ademas define la forma en que vamos a trabajar
juntos para conseguirlos, tanto como asociacion
como con nuestros colaboradores.

Es el resultado de un exhaustivo proceso de con-
sultas con personas con ELA, nuestros directores,
nuestros voluntarios, profesionales de la salud y
de la atencioén social, la comunidad investigadora,
nuestros miembros y nuestro personal.

Sally Light, Chief Executive de MND Association
dijo: “"No vamos a conseguir todo en unos meses

y somos conscientes de que el entorno externo
puede cambiar y puede que tengamos que adaptar
nuestros planes a los nuevos retos o para poder
aprovechar nuevas oportunidades. Pero, algunas
cosas no cambian y nosotros siempre pondremos a
las personas con ELA, sus cuidadores y sus familias
en el centro de todo lo que hacemos”.

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: iALS
CANADA TIENE NUEVA PAGINA WEB!

Nicole Aarssen, Coordinadora de Marketing y
Comunicaciones, ALS Canada

ALS Canada3, tiene nuevo look .
para su web. ALS.ca se ha
redisefiado para que su uso
sea mas facil e intuitivo y para - .
poder ofrecer un mejor servi- ALS SLA
Cio, apoyo y comunicaciones
con nuestra comunidad. Este
nuevo sitio web es compatible
con los dispositivos moviles, esta disponible en
inglés y francés, e incluye un blog para compartir
historias y noticias. Visitalo: www.als.ca.
Todos los afios, ALS Canada reune a la comunidad
investigadora de la ELA en Canada en el foro de
investigacion ALS Canada Research Forum. Este
evento ofrece una oportunidad para que los in-
vestigadores se relnan, compartan conocimientos
y colaboren, y para que puedan conectar con la
comunidad de ELA en su conjunto, incluyendo los
clientes y donantes de ALS Canada. Este afio, el
evento se celebrara en Toronto desde el 29 de abril
al 1 de mayo. Justo antes, organizaremos un taller
para los interesados, para apoyar nuestro plan
estratégico Vision 2024, que recibe este nombre
porque esperamos que en el afio 2024 el trata-
miento efectivo de la enfermedad sea una realidad,
como reflejamos en nuestra visién actual.

& ©

CANADA

A community
united to

change ALS

Hem ! brydiems]

SUPPORT &
SERVICES

RESEARCH ADVOCACY

Al continuar nuestros trabajos en Vision 2024, du-
rante 2017, recabaremos contribuciones de grupos
de interés y de nuestra comunidad, de personas
que viven con la ELA y sus cuidadores, consultare-
mos con colaboradores internacionales y aprove-
charemos la experiencia de las organizaciones que
dan servicio a poblaciones enfermas que hayan
logrado incrementar su esperanza de vida. Todas
estas distintas perspectivas, ademas de la revision
de los principales datos, marcaran la evolucion de
nuestra organizacion para garantizar que podemos
ofrecer respuesta a los retos y oportunidades que
la comunidad de ELA debera afrontar al pasar la
ELA a ser una enfermedad tratable, no terminal.

Junio de 2017 Boletin Cientifico 59 FUNDELA 21



iLA TERAPIA OCUPACIONAL CELEBRA SUS

100 ANOS COMO PROFESION RECONOCIDA!
Mark Goren MS OTR/L CHT, MDA/ALS Center of Hope (ALS
Hope Foundation)

OCCUPATIONAL THERAPY

-

‘ WP@FW@M

Los terapeutas ocupacionales de todo el mundo
ayudan tanto a PALS como a sus cuidadores.
Como homenaje al mes de la terapia National
Occupational Therapy Month, y a los 100 afios
de terapia ocupacional en Estados Unidos, el
Centro MDA/ALS Center of Hope de Filadelfia,
quiere resaltar una vez mas la importancia de
nuestra colaboracion con la Facultad de terapia
ocupacional de Thomas Jefferson University. To-
dos los afios, dos estudiantes se rednen con un
cliente/paciente del centro MDA/ALS Center of
Hope. Realizando mas de siete visitas a lo largo
de unas ocho semanas, nuestros pacientes y los
estudiantes de terapia ocupacional van conocién-
dose mejor. De esta forma, los estudiantes, al
conocer mejor a sus clientes obtienen también
un mejor conocimiento sobre el diagnédstico de la
ELA. Ademas, los estudiantes de terapia ocupa-

cional, utilizan sus conocimientos para realizar
una evaluacion de la seguridad en el domicilio.

Con el permiso del cliente, la informacion re-
cabada se revisa en pequefios grupos, con los
estudiantes, profesores y mentores. Los estu-
diantes vuelven todas las semanas para colabo-
rar con sus clientes. El objetivo del programa es
ayudar a adaptar el entorno del cliente, aumen-
tando su independencia con actividades del dia
a dia. Este programa es voluntario. Todos los
pacientes que acuden al centro MDA/ALS Center
of Hope en Filadelfia pueden participar.

“Al reconocer el esfuerzo inteligente y desinte-
resado que los estudiantes de terapia ocupacio-
nal de Thomas Jefferson aportan a las vidas de
nuestros pacientes con ELA y a sus familiares
demuestra una vez mas como la terapia ocu-
pacional puede mejorar las vidas de los pa-
cientes,” afirma Mark S. Goren MS OTR/L CHT,
Especialista clinico del centro MDA/ALS Center
of Hope en Filadelfia.
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ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS:
CAMPAMENTO HOPE LOVES COMPANY CAMP,
MAYO DE 2017

Jodi O’'Donnell Ames, Presidenta y Fundadora, Hope Loves
Company

Hope Loves Company organizara
un evento Camp HLC del 19 al
21 de mayo de 2017 en Fair-
view Lakes YMCA en Stillwater,
NJ. Para obtener informacion
adicional sobre el campamen- T —
to, o para inscribirse, accede a I I L ‘} E ) | 1
www.hopelovescompany.com o : il ol
envianos un e-mail a hopeloves- | [ 1% |+
company@gmail.com. y

El campamento esta dirigido

a ninos de entre 6 y 21 afios.

Para que puedan disfrutar al maximo de la expe-
riencia, los menores de 12 afos deberan ir acom-
pafados por un familiar o tutor adultos.

Camp HLC es un campamento de tres dias para
nifnos y jovenes que tienen o han tenido a una
persona cercana con la ELA. Es una oportunidad
para divertirse, para superarse en los ejercicios en
equipo y para conocer a otros nifos que estan en
su misma situacion.

Este campamento es gratuito para las familias con
ELA gracias al apoyo de Hope Loves Company y
de nuestros patrocinadores. Todas las comidas y
actividades estan incluidas.

ACTUALIDAD DE LOS MIEMBROS: ABRAZO
MUNDIAL - GLOBAL HUG MOMENT -
PRIZEA4LIFE

Yael Preminger, Director de Marketing y Desarrollo de

T e

Mo limits. Finding a cure for ALS

Durante los ul-
timos dos afios,
Prize4lLife ha
promovido una iniciativa Unica para celebrar el dia
de la concienciacién sobre la ELA - con un abra-
zo. Shay Rishoni, paciente con ELA y Presidente
de Prize4Life, esta orgulloso de poder liderar esta
iniciativa utilizando sdélo sus ojos.

El abrazo mundial es un abrazo de solidaridad para
esos que no pueden abrazar, pero que si pueden
sentirlo y que son los que mas lo necesitan: las
personas que viven con la ELA. Un abrazo es algo
sencillo, es gratis y sélo puede ser bueno.

Animamos a todas las organizaciones de ELA y a
todos en todo el mundo a darse un abrazo el Dia
Internacional de la ELA, el 21 de junio. Puedes
apuntarte animando a otras personas a abrazarse
€n su casa con sus amigos y familiares, o en el
trabajo con sus colegas y compafieros, organizan-



do eventos para abrazarse en lugares publicos,
bien conocidos.

Podras subir fotos y videos de los abrazos a las
redes sociales mediante la etiqueta #globalhug
y a nuestra pagina de Facebook: The Global Hug
Moment for ALS movement.

Esta es una forma muy sencilla y eficaz de in-
crementar la concienciacion acerca de la ELA y
atraer la atencién de la gente en todo el mundo.
Animamos a todas las organizaciones de la
Alianza Internacional a adoptar el concepto del
Abrazo mundial y a compartir esta campafa en
todo el mundo.

Contacto e informacién adicional:
ypreminger@prize4life.org.

SEMINARIO SOBRE LA ELA EN YAKARTA,
INDONESIA

'MANAGEMENT IN
FGENERATIVE DISEASE: -
LIGHTS:ON -

MAY 20 2017
Time: 08.00 - 13.00

Auditorium Faculty of Medicine,
Atma Jaya Cathelic University of Indonesia
Klara Asisi 4 FL L)L Ploit Raya No. 2. North Jakarta)

An Dverview of AL

Recognizing ALS im Daily Practice

The Clinical B Electrodiagnostic Criteria of ALS
Current Buidelines in ALS Treatments

The Role of Advanced Care Planming
Addressing the Socis-eihics |ssues

The Rehabilitative Management of ALS
Palliative Care

a";?}‘@
Prof. Nortina Shahrizaila, BNBS., DN, PA0., FRCP (* SKP (i
Or. Loh e Chin (%) )
dr. Manfaluthy Hakim, Sp.S (X) Registration Fee

Student. Paramedic IDR 100,000
Beneral Practitioner (DR 300,000
Specialist [DR GOD.000

Transferred to
Bank Mandiri 102-000-366-T77-8
Acc. Name: Yayasan Atma Jaye - FK

Contact Person
Dwi (+62)-856-T583-355 (telp/sms/'w.a)

dr. Fitri Octaviana, Sp.5 (k)

dr. Akmad Yanuar, 5.8

dr. Linda Suryakusuma, MA, Sp.8
dr. Rosiana Pradanasari, Sp.KER {K)
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LOS MIEMBROS DE LA ALIANZA APOYAN LOS
DERECHOS DE LAS PERSONAS CON ELA/MND

Rachel Blanton, Coordinadora

El afio pasado, redactamos una declaracion mun-
dial de los derechos fundamentales de las personas
con ELA/MND. Mas de 25 asociaciones miembros
han dado ya su respaldo oficial a este documento.
iQueremos que nuestros miembros utilicen esta
declaracién como herramienta para la promocion
mundial de estos derechos!

Promovedla y compartidla en vuestra pagina web
y en las redes sociales. Si estas utilizando esta
declaracién como parte de una campanfa en de-
fensa de estos derechos en tu pais, comunicanoslo
enviando un e-mail a nuestra Coordinadora.

Si el logo de tu asociacidon no aparece en la
pagina y quieres apoyar de forma oficial esta
declaracion de derechos, ponte en contacto con
nuestra Coordinadora.

D. Carlos Donesteve.
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BLOG DE INTERES

CRITERIOS PARA LA ELECCION DE UN
SISTEMA DE CONTROL CON LA MIRADA

BJ

tu apoyo,

Los sistemas que permiten que una persona inte-
ractie con un ordenador mediante la mirada han
evolucionado y cada vez es mayor el nimero de
personas que se benefician de ello. Actualmente,
existe una mayor oferta disponible de este tipo
dispositivos y por eso, creemos oportuno ofrecer
criterios para que la eleccion de la solucion sea la
adecuada para cada usuario.

A- Criterios en funcion de la actividad
que se quiera realizar

Los sistemas de seguimiento de control con la mi-
rada pueden ser utilizados a diferentes niveles, en
funcion de las capacidades e intereses de los usua-
rios. Dependiendo del tipo de actividad a realizar,
algunas de las caracteristicas de los dispositi-
vos adquiriran mas importancia y en algunos
casos se convertiran en imprescindibles.

A1l- Actividades de tipo sensorial, causa
efecto y exploracion.

Algunas personas utilizaran los sistemas de segui-
miento de la mirada para actividades muy sencillas,
tales como pintar la pantalla, crear estelas de colo-
res, juegos con dianas, etc.

Estas actividades suelen tener muy pocos requisitos
previos y ser muy accesibles para los usuarios.
Para ello, es importante que el sistema de segui-
miento de la mirada acompaiie a este nivel de
accesibilidad:

e El sistema debe funcionar aceptablemente sin
realizar ningln tipo de calibracion y cuando el
usuario se mueva o deje de mirar tiene que volver
a realizar el seguimiento en cuanto vuelva a
prestar la atencioén.
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Ejemplo: un nifio que nunca ha tenido un con-
tacto funcional con un dispositivo informatico se
acerca al mismo y sin configurar nada observa
como aparecen mariposas en la zona de la pan-
talla que esta mirando.

e Otro aspecto importante es que el sistema debe
dar informacion del estado de seguimiento de
la mirada. El profesional o familiar debe conocer
de forma facil y accesible si el usuario esta bien
posicionado y si el sistema detecta su mirada. Este
feedback debe ser sencillo y a la vez discreto y se-
leccionable para que no se convierta en un distrac-
tor para el usuario.

Ejemplo: imagen de una pequefia ventana
que aparece en pantalla donde se representa
gue el sistema esta captando los dos ojos del
usuario (puntos blancos), que su posicion es
centrada en los dos ejes y que la distancia es
correcta (barra lateral).

e El sistema debe permitir determinar si se
muestra o no un cursor en el punto donde mira
el usuario, ya que para muchos usuarios no es
necesario y puede suponer una distraccién. Cuando
se empieza a trabajar con juegos que contengan
dianas y la activacion se realice por espera (de-
jar la mirada fija en un elemento para que ocurra
algo), el feedback para el usuario debe ser
adecuado y personalizable (un cambio de color,
un reloj para indicar tiempo, un punto decreciente
para facilitar la fijaciéon de la mirada...). En este
proceso de aprendizaje este tipo de detalles pue-
den ser determinantes.

Ejemplo: secuencia de una actividad. Al mirar al
sefior, el circulo se pone en amarillo y a los pocos
instantes se le tira un pastel. En este tipo de activi-
dad, el puntero puede ser un distractor.



A2- Comunicacion

Muchas personas utilizan el sistema de control con
la mirada para comunicarse con los demas, bien
sea mediante simbolos o mediante texto.

Estas personas tendran que sefalar con la mirada
determinadas celdas que contendran fotografias,
simbolos, frases, palabras o letras en funcion de
cada caso. Para estas personas, existen dos facto-
res claves:

e El software utilizado. Sera necesario que sea
un programa con celdas de tamano, posicién y
aspecto modificable para adaptarlo a la visidén y
precision del usuario. El programa debera dispo-
ner de vocabularios amplios y funciones como la
prediccién, el almacenamiento de mensajes, etc.
que permiten una comunicacién mas fluida. Este
tipo de programas debera permitir, con el fin de
no limitar las opciones del usuario, otras funcio-
nes como la comunicacién a distancia, el acceso al
ocio, el control del entorno, etc

Ejemplo de un programa de comunicacion por sim-
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bolos altamente configurable
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e La integracion del sistema de control con la
mirada con el software. No es una buena opcidn
utilizar los tipos de programas basados en cel-
das con la funcion de ratén del seguimiento de la
mirada. La forma correcta es que el programa y
el dispositivo estén integrados a nivel interno
informatico por cuatro razones:
O Cuando ambos sistemas estan integrados
si la mirada del usuario oscila por cualquier
punto de la celda se considerara como
una mirada valida y el usuario no tendra
que dejar la mirada fija en un punto de la
celda, asi el tamafio de la celda puede ha-
cerse tan grande como el usuario necesite,
facilitdndole en gran medida la precision.

Ejemplo: En esta actividad se trata de escoger
entre musica o video. Si el acceso es con puntero,
dado un punto inicial de mirada, la mirada podra

moverse en un pequefio margen (circulo de la iz-
quierda). Si el acceso es por celdas, todo el cuadro
verde serd valido.

O Si el usuario desvia temporalmente la
mirada de la celda (por distraccién, mo-
vimientos involuntarios del ojo, pestafieo
largo...) y vuelve a mirar la celda original, el
sistema puede detectar esta circunstancia y
no poner el contador a 0 si se esta usan-
do un clic por espera.

O Cuando software y hardware estan inte-
grados no aparece un puntero sino que el
feedback para el usuario son cambios
de la celda (de color, tamafio, aspecto...), lo
que facilita el uso.
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Ejemplos de configuracion de feedback para el clic
por espera. En los tres casos la persona mira la
palabra camisa y el programa ha ampliado auto-
maticamente la celda. En el primero la indicacién
de espera es una anilla creciente, en el segundo un
reloj y en el tercero un circulo menguante. Para al-
gunos usuarios Unicamente uno de estos métodos
puede ser valido.

[d Cuando existe un buen nivel de integra-
cién es facil controlar el sistema de se-
guimiento de la mirada desde la propia
aplicacion: re-calibrar facilmente, modificar
los tiempos de clic por espera, crear celdas
de descanso, etc. Esto permitira al propio
usuario, controlar, configurar y modificar el
sistema y poder ser auténomo en su uso.

Para este tipo de usuarios existen otros factores
importantes a tener en cuenta:

- Las metodologias de calibracion tienen que ser
muy variadas y adaptables a cada usuario, pudien-
do utilizar un mayor o menor niumero de puntos,
controlar los tiempos, utilizar iconos para jugar,
seleccionar con qué ojo o en qué partes de la panta-
lla se realiza... ya.....
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Ejemplo: una
persona que se
distraiga con
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facilidad o que tenga movimientos involuntarios
necesitarad que la calibracion se haga paso a paso
(punto a punto) y no de forma automatica. Asi sdélo
se tomaran datos de su mirada cuando el usuario
esté preparado y atento a la actividad.

- El sistema debe proporcionar diferentes
maneras de realizar los clics y cada una de ellas
debe ser configurable (clic por espera, parpadeo,
guifio, con un conmutador externo...)

A3- Acceso al ordenador

Algunas personas desean utilizar el control con la
mirada para acceder al ordenador y a sus aplica-
ciones. Algunas de ellas pueden tener dificultades
en el habla y otras no. Habitualmente son personas
con buen nivel cognitivo que conocen un sistema
operativo como Windows.
Estos son algunos criterios que se deben tener en
cuenta:
- Precisidn y ayudas para la precision.
Para este tipo de usuarios la precision del
sistema de control con la mirada es muy
importante, ya que en algunos casos, que-
rran acceder a dianas de muy pocos pixeles,
como la cruz de cerrar una aplicacion. Como
este nivel de precision es muy complicado a
nivel ocular, sera necesario que el dispositivo
de control con la mirada incluya programas
que realicen zoom de forma muy eficiente.

Ejemplo de ayuda para la precision: tras haber ele-
gido clic izquierdo en la barra flotante derecha, en
los siguientes se hard un zoom progresivo sobre la
zona iluminada de la pantalla, siguiendo la mirada
del usuario.

- Las soluciones deben aportar ayudas para la reali-
zacion de los diferentes tipos de clic (izquierdo, de-
recho, doble, arrastre, arrastrar y subir paginas...)

- Acceso en dos pasos. La versidon mas
tradicional de acceso al ordenador con la
mirada es que el cursor del raton se mueve
constantemente segln el movimiento de los
ojos y se realiza un clic al quedar quieto en
un punto. Sin embargo, la mayoria de tiem-
po que estamos mirando una pantalla no es
para realizar un clic sobre la misma porque
estamos leyendo o mirando. Por ello, se ha
demostrado mas comodo y eficiente el ac-
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ceso en dos pasos: mientras el usuario esta
mirando o leyendo no aparece ningun cursor,
ni se activa ninguna funcién. Cuando se
quiere hacer clic, se mira a un menu lateral
para seleccionar el tipo de clic (paso 1) e in-
mediatamente después se mira al lugar de la
pantalla donde se quiere hacer el clic (paso
2). En el caso de que se acceda a un tecla-
do, este comportamiento debe cambiar y los
clics deben hacerse constantemente hasta
que se finalice la introducciéon de texto.

- Mejor acceder por celdas. Existen pro-
gramas que permiten realizar las funciones
mas tipicas de un ordenador tales como
navegar por internet, acceder a redes socia-
les, reproducir archivos multimedia, escribir
textos, etc. mediante celdas configurables.
Estas celdas suelen ser grandes y accesi-
bles y pueden ser modificadas en funcion

de las necesidades del usuario. Su tamafio
y posibilidad de personalizacién hacen que
sean mucho mas accesibles para los usua-
rios que el acceso con ratdn “pixel a pixel”.
Asi que para la mayoria de usuarios es mas
eficiente y cdmodo combinar el uso de estos
programas basados en celdas con el acceso
“tipo puntero” al sistema operativo para ser
eficientes en el acceso. Para usuarios con
poca precision, el acceso por celdas sera la
Unica forma de poder hacerlo. En este caso
los programas y el hardware deben estar
perfectamente integrados.

Ejemplo de persona que accede a las funciones
principales del ordenador mediante un programa
de celdas

A4- Analisis de la mirada

Otro posible uso de los sistemas de seguimiento de
la mirada es para analizar qué parte de la panta-
lla estd mirando el usuario y registrar su com-
portamiento ante determinados estimulos.

En este caso, la integracion entre el software de
analisis adecuado y el hardware es imprescindible
para poder proceder al registro de la mirada del
usuario y la presentacién del usuario. No existen
programas que funcionen integrados con multiples
dispositivos, asi que la elecciéon de hardware y
software deben ser simultaneas.



B. Criterios intrinsecos del dispositivo

Independientemente del propdsito con el que se
vaya a utilizar el dispositivo de seguimiento de la
mirada, existen algunas caracteristicas propias del
dispositivo que deben tenerse en cuenta.

B1- Peso, tamaiio, robustez, facilidad de
colocacion

Las caracteristicas fisicas del dispositivo no son
sélo importante por motivos estéticos. Si los dispo-
sitivos son pequefios, ligeros y, sobre todo, dis-
ponen de un sistema firme de sujecion, facilitaran
el acceso continuado del mismo y su uso en
movilidad (silla de ruedas, diferentes partes de la
casa, uso por varias personas...)

B2- éDoOnde se realiza el procesado?

Para procesar la sefial de seguimiento del iris, es
necesario un calculo matematico avanzado. Algu-
nos sistemas de control con la mirada envian la
sefial procedente de las camaras al ordenador y
es éste quien procesa la sefal, ocupando recur-
sos (memoria y procesador) del ordenador. Esta
forma de proceder conlleva dos problemas: puede
ralentizar el uso de otros programas y, al re-
vés, cuando el ordenador estd saturado, el segui-
miento visual puede resentirse y no funcionar
correctamente, especialmente si se trata de un
ordenador o tableta con prestaciones mas basicas.
Existen, en cambio, otros dispositivos que realizan
el procesado en el dispositivo y envian la sefal
“limpia” al ordenador sin que éste tenga que pro-
cesarla. Esta es una caracteristica valiosa e impor-
tante de los sistemas de seguimiento de la mirada.

B3- Tracking Box

La persona usuaria del sistema de seguimiento

de la mirada puede moverse tanto acercandose-
alejandose de la pantalla como en el eje izquier-
da-derecha. Un dispositivo de control con la
mirada dejara de funcionar cuando el usuario esté
demasiado lejos, cerca o ladeado. La zona donde
el sistema funciona correctamente siempre tiene
forma de cono truncado y se denomina tracking
box. Para algunos sistemas de control con la mira-
da este cono es muy estrecho y no permitira que
el usuario, ni el ordenador tengan movimiento. En

otros casos este cono es mas amplio y permite
trabajar con mayor comodidad y con usuarios
con mayores grados de movilidad.

B4- Precision y exactitud

Estos dos términos que vienen de los términos
ingleses precision and accuracy representan cuan
preciso es el sistema respecto la mirada del usua-
rio. La precisidn es la repetitividad del sistema:
cada vez que
se mira a un X
lugar, el siste- X x X

. XX X
ma interpreta el X o
mismo punto. La o xo
exactitud es el
desplazamien- Good precision,
to sistematico  eooraccuracy
entre el lugar
mirado y el in-
terpretado por el ‘
sistema siste-
maticamente. En
este interesante XX X
documento es X
posible observar
los protocolos
utilizados por el
fabricante Tobii para medir estos valores.

Good accuracy,
poor precision

Good accuracy,
good precision

Poor accuracy,
poor precision

C. Consideraciones finales

En este articulo se han proporcionado criterios
para la eleccién de sistemas de seguimiento de la
mirada. En todo caso, el criterio mas importante
es la prueba con el usuario, donde todos estos
factores entran en juego mas la capacidad real
de cada dispositivo de captar la mirada de cada
usuario, dado que no todos los sistemas funcio-
nan igual con usuarios con gafas, lentillas, ojos
claros, estrabismo, etc..

Recomendamos que estas valoraciones se realicen
por profesionales con experiencia, que conozcan
las diferentes tecnologias y recursos, no sélo el
control con la mirada, para ofrecer siempre la me-
jor solucién a cada usuario.
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