SEPTIEMBRE 2016
FUNDELA

Fundacién Espafiola para el Fomento de la
F U N D E I A Investigacion de la Esclerosis Lateral Amiotréfica

El boletin de FUNDELA publica resimenes y articulos cientificos referentes a los Ultimos avances de la investigacion tanto clinica
(estudios farmacologicos, con células madre, epidemioldgicos) como basica (genética, proteinas, vitaminas, modelos animales, estudios
de laboratorio, biomarcadores, biologia humana celular y patoldgica), tratamientos sintomaticos y cuidados al paciente con ELA.

Se envia periddicamente a mas de 400 suscriptores, entre los que se encuentran profesionales de la salud, pacientes y familiares de
Espafia y Latinoamérica.

Todos los boletines pueden descargarse en nuestra web www.fundela.es

FUNDELA no asume responsabilidades por la informacion que contiene este boletin.

Necesitamos ayuda econdmica para continuar en
los proyectos que indicamos a continuacion

14
‘ = )] (( )

2 ‘Bc])(icN()]c
Para conmemorar
nuestro 14 aniversario,
celebramos una cena en
Madrid. Los fondos
recaudados seran utilizados

para llevar a cabo los
objetivos de la fundacion.

oPROYECTO EUROPEO MinE:

ePROYECTOS PILOTO DE DETERMINACION DE
DIFERENTES POSIBLES BIOMARCADORES EN
PLASMA Y CELULAS MONONUCLEARES DE SANGRE
PERIFERICA EN PACIENTES CON ELA

precie 49 Gers 8,30 h

ePROYECTO DE EVALUACION, ASESORAMIENTO Y
APLICACION DEAYUDAS TECNICAS DEAPOYO PARA
PACIENTES CON ELA: LOGOPEDIA, PRODUCTOS
ORTESICOS Y SISTEMAS ALTERNATIVOS DE
COMUNICACION.

eBOLETIN CIENTIFICO

Actualmente contamos con subvenciones de La Caixa,
El Confidencial, Periddico AS, Master Card, Corte Ingles,
Banco Santander, TATTOOS INK AND SHINE, Empresas
Privadas y aportaciones particulares de pacientes y
familiares que sufren la ELA.

**Existe una mesa “0
aquellos que no puedan asistir, y q
colaborar. Vuestra donacién es
fundamental para que la investigacion en
la ELA no quede en el olvido.

5w Ba Donacién a través i
de Transferencia Bancaria:
# Puedes realizar una
transferencia bancaria de

Su donativo le dard derecho a practicar una
deduccion en la cuota del impuesto sobre la renta.
La deduccion sera del 25% como persona fisica y
del 35% como empresa.

Para realizar donaciones econdmicas pedimos
suscribirse en nuestra pagina web:

FUNDELA en cualquiera de

estas entidades colaboradoras:

Bankia: ES49 2038 1101 7060 0098 6247
Caixabank: ES09 2100 5884 0702 0001 0872
Bankinter: ES53 0128 0290 4601 0002 3087
Santander: ES46 0049 0469 1921 1069 2938

Colaboradores voluntarios de este nimero:

Dra. Maria Teresa Solas (Bidloga, Universidad Complutense de Madrid. Vicepresidenta de FUNDELA)
Dra. Yolanda Campos (Bidloga, Unidad de Patologia Mitocondrial. Instituto de Salud Carlos III, Madrid)
Dr. Jesls S. Mora Pardina (Neurdlogo, Unidad de ELA - Hospital San Rafael, Madrid)

Dra. Teresa Salas (Psicologa, Unidad de ELA - Hospital Carlos III/Hospital Universitario La Paz)

Dfia. Mercedes Matallanas (voluntaria de FUNDELA)

D. Ramodn Garcia (Senior Program Manager. Marketing. MasterCard)

D. Victor Rodriguez (Psicélogo - voluntario FUNDELA)

D. Javier Matallanas (J. G. Matallanas. Adjunto a la Direccidon AS. Director AStv. Patrono de FUNDELA)
Dr. David Matallanas (Systems Biology Ireland, Conway Institute. U. College Dublin - Voluntario FUNDELA)
D. Carlos de Donesteve (Traductor/interprete. Voluntario de FUNDELA)

Dfia. Marcela Giraldo (Gestién de Redes Sociales)

D. Alejandro Nieto (Disefio grafico, publicidad y web)



Sumario

ARTICULOS DE
INVESTIGACION

ULTIMAS
APORTACIONES
EN PRO DE LA
INVESTIGACION

PROXIMOS
EVENTOS

2 FUNDELA Septiembre de 2016 Boletin Cientifico 56



PORQUE #CADAGOTASUMA, UNETE A LA LUCHA #PORUNMUNDOSINELA

Cuando hace poco mas dos aiios mi hijo recibio el peor diagnodstico que puede recibir una
persona, resumido en tres letras: ELA, toda la familia cerramos filas en torno a dos ideas:
una, él no iba a estar ni a luchar solo, todos éramos uno, y ahi seguimos, como una pifia
unidos, a su lado, sostenidos por su derroche de animo, valentia, fortaleza y dignidad; dos,
todo nuestro esfuerzo se iba a centrar en conseguir fondos para la investigacion, la Gnica
manera de encontrar un tratamiento y una posible cura de la cruel asesina impune.

Siempre hemos dicho en casa que Carlos es especial, y es verdad, lo es. Sus hermanos se
rien con él porque se puso enfermo y algo empez6 a cambiar, no sélo en nuestras vidas,
sino con relacidon a su enfermedad. Y es que, justo al mes del diagnéstico, el mundo entero
se sorprendio por una campaifa que rapidamente se hizo viral: la del cubo de agua helada,
una iniciativa que, surgida del entorno de un enfermo, ha supuesto un avance decisivo
tanto para dar visibilidad a la ELA y sus estragos, como para que los investigadores pusi-
eran su talento a trabajar para encontrar el origen de la enfermedad.

Casi coincidiendo en el tiempo, y también movido por enfermos, se puso en marcha el
ProjectMine, con el objetivo de secuenciar genomas de personas enfermas y sanas, y com-
pararlos buscando las alteraciones genéticas que se producen al desarrollarse la enferme-
dad.

Supimos que Espana participaba en el ProjectMine a través de FUNDELA, nos pusimos en
contacto con ellos para ponernos a su disposicion, e, inmediatamente, la idea de buscar
fondos para ayudar a la investigacion se empezo a desarrollar y a tomar forma de las mas
diversas maneras posibles, con resultados que han ido animando a continuar trabajando
en la busqueda de nuevas vias para conseguir fondos destinados a investigar.

Y nos fijamos un nuevo objetivo: poner en alerta a la sociedad sobre la amenaza silenciosa
a la que esta expuesta, hablando de la ELA en todos los foros en los que se nos da voz.
Tratamos de hacerla visible y de que la gente no crea que esta ayudando a unos enfermos
sentenciados, sino que sepan que al contribuir a la investigacion de la enfermedad tam-
bién se estan ayudando a ellos mismos, o a alguien de su familia o de su entorno mas cer-
cano que, inesperadamente, un dia cualquiera puede recibir la noticia de que ha resultado
ganador de una macabra loteria: sufre ELA.

Dos aios después, todo lo que movié y removié el cubo de agua helada, que ha permit-
ido que haya numerosos equipos de investigacion en todo el mundo estudiando la ELA,
ademas del propio ProjectMine, se empiezan a ver frutos que suponen pequeiias luces de
esperanza para los enfermos y sus familias. Pero no hay que pararse aqui hay que seguir
luchando, y en ello estamos, para que estas ilusionantes esperanzas se conviertan en fe-
lices certezas, es decir, se encuentre un tratamiento y una cura para la cruel asesina im-
pune.

Maribel Matallanas
Voluntaria de FUNDELA

Septiembre de 2016 Boletin Cientifico 56 FUNDELA 3



RESUMENES ARTICULOS DE INVESTIGACION

FDA TOMARA UNA DECISION PARA JUNIO DE
2017 EN RELACION CON LA APROBACION DE
EDAVARONA COMO TRATAMIENTO PARA LA
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

El 30 de Agosto de 2016, la FDA ha aceptado la soli-
citud de nuevo farmaco presentado por Mitsubishi Ta-
nabe Pharma Corporation para Edavarona (MCI-186,
Radicut®), un tratamiento propuesto de la ELA. En
junio de 2015, la empresa obtuvo la aprobacion de
comercializacién de Edavarona de la Agencia de Pro-
ductos Farmacéuticos y Dispositivos Médicos (PMDA)
en Japdén como tratamiento para la ELA. El compues-
to antioxidante se comercializa como Radicut en ese
pais. Se espera que la FDA tome una decision sobre
la solicitud a finales de junio de 2017, de acuerdo con
un comunicado de prensa de la propia empresa. Si es
aprobado por la FDA, Edavarona sera comercializado
en Estados Unidos como Radicava® por la filial de la
empresa MT Pharma America, Inc.

Radicut, también conocido como edavarona o MCI-
186 fue descubierto por MTPC y se comercializa para
el tratamiento de la fase aguda del infarto cerebral,
un tipo de accidente cerebrovascular isquémico.

Se cree que el dafio causado por el estrés oxidativo
provocado por radicales libres podria ser una causa
del inicio de la ELA, Radicut elimina radicales libres.
En 2001, MTPC comenzd los ensayos clinicos en
pacientes con ELA en Japdn. Una serie de ensayos
demostraron que los pacientes que recibieron Radicut
mostraban una reduccién en la pérdida funcional en
comparacion con los pacientes que recibieron placebo.
“Este es un importante paso adelante para Edavarona
y esperamos con interés escuchar la decision final

de la FDA en menos de un afio a partir de ahora. Las
personas con ELA que participaron en los numerosos
ensayos clinicos de este medicamento, junto con los
cientificos y los médicos en Mitsubishi Tanabe en Ja-
pdén y en MT Pharma America, deben ser reconocidos
por este logro”, afirma Steve Perrin, Ph.D. CEO y CSO
del Instituto de Desarrollo de Terapias para la ELA.

El anuncio de hoy sefiala que la FDA ha aceptado una
solicitud de nuevo farmaco (NDA) para Edavarona.
Esto no significa que el medicamento esté aprobado
por la FDA todavia, sin embargo, es un paso impor-
tante hacia el logro de ese objetivo. La FDA suele
tardar entre 6 y 12 meses en revisar una solicitud,
dependiendo si realmente el FDA concede la revision
prioritaria a una sumision NDA. Si es aprobado por

la FDA, Radicava seria la primera aprobacion de un
tratamiento para la ELA en Estados Unidos en mas
de dos décadas. Durante el proximo ano, otros dos
compuestos podrian avanzar hacia el potencial de

presentacion NDA de la FDA para la ELA, incluyendo
Tirasemtiv de Cytokinetics y Masitinib de AB Ciencia.
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Referencias:
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FACTORES PREDICTORES DE SUPERVIVENCIA
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA CON VENTILACION NO
INVASIVA

La ventilacidon no invasiva (VNI) mejora la calidad

de vida y aumenta la supervivencia en la ELA. Sin
embargo, existen pocos datos sobre los factores
relacionados con la supervivencia. Este estudio,
pretendié evaluar los factores predictivos que influyen
en la supervivencia de pacientes después de iniciar

la VNI. Este estudio incluyo 213 pacientes, con una
supervivencia media desde el inicio de la VNI de 13,5
meses y que toleraban la misma entre 4 y mas horas.
La investigacién se llevo a cabo entre el ano 2000 y
2014, se analizé también caracteristicas demogra-
ficas y variables respiratorias al inicio de la NVI. En

el analisis univariado, los factores de riesgo identi-
ficados para la mortalidad fueron la gravedad de la
afectacion bulbar, capacidad vital forzada y los datos
de la escala de valoracion funcional ALSFRS-R. El
analisis multivariado mostrd que la afectacion bulbar
y ALSFRS-R fueron factores predictivos de la super-
vivencia en pacientes tratados con VNI.

El estudio concluyo que los factores de pronostico
estan relacionados con la gravedad de la afectacion
bulbar y los datos del ALSFRS-R en el momento del
inicio de la ventilaciéon no invasiva. Es necesaria una
mejor valoracion de la afectacion bulbar, incluyendo
la evaluacion de las vias aéreas y un ajuste cuidadoso
de la VNI para optimizar la eficacia del tratamiento.

Referencias:

Gonzalez Calzada, N., Prats Soro, E., Mateu Gomez, L., Giro Bul-
ta, E., Cordoba Izquierdo, A., Povedano Panades, M.,& Farrero
Mufoz, E. (2016). Factors predicting survival in amyotrophic
lateral sclerosis patients on non-invasive ventilation. Amyotrophic

Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, 1-6.



EL USO DE LA TECNOLOGIA PARA MEJORAR
EL ACCESO A LA ATENCION ESPECIALIZADA
EN LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA:
UNA REVISION SISTEMATICA

El objetivo del estudio ha sido revisar la evidencia
cientifica del uso de la tecnologia para mejorar el
acceso a la atencidn especializada para pacientes
con ELA y sus cuidadores.

Se han consultado Medline, Google Académico y
la biblioteca Cochrane en busca de articulos que
describan la tecnologia que permita la atencion
clinica de los pacientes con ELA o sus cuidadores,
en los casos en los que el paciente/cuidador y el
clinico no se encontraban en el mismo lugar. Se
identificaron dos aplicaciones: la telemedicina para
facilitar la videoconferencia como alternativa a

la consulta externa y el seguimiento de telesalud
para los pacientes con insuficiencia respiratoria. Se
realizd un ensayo controlado aleatorio, con 22 pa-
cientes con ELA, utilizando telesalud en pacientes
con insuficiencia respiratoria. Si bien las tasas de
hospitalizacién se redujeron, la mortalidad general
no habia cambiado y con un estudio con tan pocos
pacientes con ELA, fue dificil detectar un beneficio
significativo.

En conclusidn, existe poca evidencia para apoyar
el uso de la telemedicina o telesalud en el cuida-
do de los pacientes con ELA. La investigacion en
el futuro necesita desarrollar una comprension de
los aspectos claves beneficiosos del especialista
tradicional en su practica clinica con pacientes con
ELA y como estos factores podrian ser mejorados a
través de la tecnologia. El éxito en la evaluacion y
la aplicacion de tecnologias que faciliten el acceso
a la atencion especializada sélo sera posible con
una actuaciéon médica correcta, dependiendo en
gran medida de la calidad de la atencién que reci-
ban, con un buen conocimiento de la enfermedad
por parte de los profesionales implicados, buen
tratamiento de los sintomas, indicacién oportuna
de métodos, incidiendo significativamente en el
bienestar de los pacientes y sus familiares.

Referencias:

Hobson, E. V., Baird, W. O., Cooper, C. L., Mawson, S.,
Shaw, P. J., & Mcdermott, C. J. (2016). Using technology
to improve access to specialist care in amyotrophic late-
ral sclerosis: A systematic review. Amyotrophic Lateral
Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, 1-12.

LA EXPERIENCIA DE LA MEDICINA
COMPLEMENTARIA Y ALTERNATIVA EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA Y SUS FAMILIAS: UN ESTUDIO
CUALITATIVO

El propdsito de este estudio ha sido explorar la
experiencia de vida relacionada con la medicina
complementaria y alternativa (MCA) utilizada por
los pacientes con ELA. Los datos fueron recogidos
mediante entrevistas semiestructuradas de nueve
pacientes con ELA y siete familiares, que han utili-
zado MCA. Las grabaciones de audio de las entre-
vistas fueron transcritas textualmente y se verifico
su exactitud. Para el andlisis de datos se utilizo el
método de la fenomenologia de Giorgi. Los cinco
componentes que forman las unidades de signifi-
cacion fueron: comparar los limites de la medicina
convencional; conocer la Medicina Complementaria
y Alternativa; el reconocimiento de la ineficacia de
la MCA; el uso de la MCA para el tratamiento sin-
tomatico; y la busqueda sin fin de nuevos medica-
mentos complementarios y alternativos, con el fin
de encontrar una curacién completa.

Los resultados del estudio proporcionan una com-
prension en profundidad de la experiencia con este
tipo de medicina entre los pacientes con ELA y sus
familiares. Los proveedores de salud deben dar in-
formacion precisa acerca de la eficacia de este tipo
de tratamiento, asi como de su seguridad y sus po-
sibles efectos adversos, ofreciendo una comunica-
cion activa durante todo el proceso de diagndstico
y tratamiento en el transcurso de la enfermedad.

Referencias:

Kim, S., Chung, S. E., Lee, S., Park, J., Choi, S., & Kim, S.
(2016). Experience of complementary and alternative medi-
cine in patients with amyotrophic lateral sclerosis and their
families: A qualitative study. Amyotrophic Lateral Sclerosis
and Frontotemporal Degeneration, 17(3-4), 191-197.

“NO ME GUSTA SER UNA CARGA “: LA
PERSPECTIVA DEL PACIENTE SOBRE LA
CARGA DEL CUIDADOR EN LA ESCLEROSIS
LATERAL AMIOTROFICA

La investigacion ha demostrado que los familiares
cuidadores de pacientes con ELA sufren el sindro-
me de la carga del cuidador (carer burden).
Normalmente los estudios se centran en el impacto
del cuidado de la familia a pacientes que sufren
ELA desde la perspectiva del cuidador familiar. Sin
embargo este estudio que vamos a resefiar, nos
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informa desde la perspectiva del paciente hacia los
cuidados que recibe de su familia.

Para realizar este estudio se han llevado a cabo
entrevistas cualitativas en profundidad con un grupo
diverso de pacientes irlandeses con ELA (n = 34),
explorando sus experiencias sobre la obtencién de
atencién por parte de miembros de la familia y de los
proveedores de servicios formales. Las entrevistas
fueron grabadas en audio y transcritas. Los datos se
codificaron para identificar los procesos psicosociales.
Los resultados mostraron que los pacientes per-
ciben su cuidado como una carga para la familia

y se preocupan sobre los efectos adversos que el
cuidado tenga en los cuidadores familiares, resis-
tiéndose a ser una carga para ellos, con una gran
necesidad de ser ellos los que puedan proporcionar
apoyo emocional a su familia, sintiendo un fuerte
sentido de obligacién hacia la familia. Este estudio
identifica que el proceso de cuidar es bidireccio-
nal, lo que en algunos casos conduce al paciente a
experimentar que sus familiares estan sufriendo la
carga del cuidador.

En un estudio que se hizo al respecto, utilizando

el cuestionario de calidad ALSAQ-40, donde se

le hace al paciente la siguiente pregunta: “Me he
preocupado por ser una carga para otra gente”. Las
respuestas en “siempre”, tienen porcentajes cada
vez mas altos, segun el avance de la enfermedad
(Salas T - 2008).

Otros estudios apoyan el impacto negativo que

la discapacidad fisica tiene en el autoconcepto
(Verdugo MA - 2006; Kettl y cols. - 1991; Romeo
y cols. = 1993; Wolman y cols. — 1994). La disca-
pacidad que sufren les obliga a depender de otras
personas durante el resto de su vida. Sin duda esta
situacion va a tener importantes consecuencias
psicoldgicas que va a desembocar en estados de
IMPOTENCIA, de rabia, de depresién o generacion
de ansiedad, cambios de humor, ira/frustracion, y
dificultades en las relaciones. Es muy normal que
los pacientes manifiesten stress cuando los cambios
en el habla contribuyen a malos entendidos y cuan-
do llegan a ser mas dependientes. Estos cambios
implican una inversion de roles, dificultades en la
comunicacién y evitacion de interacciones sociales.
También es muy frecuente utilizar por parte de

los profesionales y los cuidadores que atienden

a este tipo de enfermos, mecanismos de proyec-
cién, donde se va a extrapolar lo que uno intuye
sobre el otro. La situacion sanitaria o el cuidado de
un paciente con ELA resulta altamente estresan-
te, porque a las presiones, escasez de recursos y
problemas asociados a cualquier trabajo se afladen
situaciones emocionales limite, escenas altamente
desagradables, responsabilidades extremas, peli-
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gros de muerte y otros elementos que facilmente
alteran el equilibrio mental del cuidador.

Otro estudio comparativo de pacientes con ELA y
sus cuidadores sobre medidas de Calidad de Vida,
depresion y sus actitudes hacia opciones de tra-
tamiento, los resultados indicaban que los cuida-
dores perciben que los pacientes con ELA, tienen
una pobre Calidad de Vida y los pacientes con ELA
sobreestiman la Calidad de Vida de sus cuidadores
(Adelman EE - 2004), de esta forma se coloca en
los pacientes un gran sufrimiento, un descontrol en
sus vidas y un no poder manejar esta situacion.

En conclusidn se requieren nuevos estudios que
valoren otros aspectos poco estudiadas relacionados
con: funciones de apoyo en la familia de los pacien-
tes para contrarrestar el intenso foco en la carga

del cuidador familiar, tipo de estrategias de afronta-
miento, relaciones interpersonales, recursos econo-
micos y su relacion con el bienestar material, recur-
sos sociales, inclusién social y la percepcién que los
pacientes tienen de satisfaccion de sus derechos por
parte de la sociedad y los poderes publicos.

Es licito que nos preguntemos si existen algunos
principios generales que nos permitan a través de
un analisis funcional encontrar caminos para dismi-
nuir la indefensién percibida por muchas personas
ante enfermedades graves que llevan a la muerte
de tal forma que posibiliten elevar la Calidad de
Vida de este colectivo de pacientes.

Referencias:

Foley, G., Timonen, V., & Hardiman, O. (2016). "I hate
being a burden”: The patient perspective on carer burden
in amyotrophic lateral sclerosis.Amyotrophic Lateral Scle-
rosis and Frontotemporal Degeneration, 1-7.

EL FACTOR INHIBIDOR DE LA MIGRACION DE
MACROFAGOS REDUCE LA ACUMULACION Y
TOXICIDAD DEL SOD1 MAL PLEGADA EN UN
MODELO DE RATON DE ELA

Las mutaciones en el gen SOD1, que codifica la
proteina cobre-zinc superodxido dismutasa (SOD1),
son una de las causas conocidas del desarrollo

de la esclerosis lateral amiotréfica (ELA). Se ha
sugerido que la proteina andmala es toxica para
la célula debido a alteraciones en su plegamien-
to, lo que daria lugar a su depdsito y acumulacién
en distintas estructuras celulares como el reticulo
endoplasmico y las mitocondrias, afectando por
tanto a la funcionalidad de las mismas.

Una de las preguntas aun por resolver en el caso



de la ELA es por qué son las motoneuronas las
que mueren de forma selectiva en los pacientes y
ademas esta degeneracién parece estar ligada a la
edad. Recientemente, estos autores han descrito
que el factor inhibitorio de la migracién de macro-
fagos (MIF) esta presente en el citoplasma de las
motoneuronas en baja concentracién, al contrario
que en otros tejidos. Parece que esta proteina,
tipo chaperona, es capaz de inhibir el plegamiento
anémalo de SOD1 mutante. Es mas, su sobre-ex-
presién en un modelo celular de la enfermedad, la
linea de motoneurona NSC-34, es capaz de impedir
el depésito de la proteina SOD1 mutante sobre las
mitocondrias y el reticulo endoplasmico, prolon-
gando asi la supervivencia de estas células.

En este articulo se da un paso mas en el estudio
de MIF utilizando un modelo animal de la ELA, el
ratén transgénico SOD1G85R. Para ello los autores
cruzaron estos animales con ratones que carecen
del gen MIF y otros que lo expresan normalmente.
Asi pudieron comprobar que la proteina SOD1 mu-
tante se acumula y deposita sobre las mitocondrias
y reticulo de una forma significativamente mayor
en la médula espinal de los ratones que carecen de
la chaperona MIF frente a aquellos que la poseen.
Como consecuencia, aquellos animales que ca-
recen de esta proteina sufren un adelanto en la
manifestacion de los sintomas de la enfermedad y
una disminucion en su supervivencia.

En conjunto, estos datos indican que MIF juega un
papel en el plegamiento de SOD1 y evidencian que
el aumento de la expresion de esta proteina en el
sistema nervioso podria tener un papel terapéutico
en el tratamiento de la esclerosis lateral amiotrdéfica.

Referencias:

Leyton-Jaimes MF, Benaim C, Abu-Hamad S, Kahn J,
Guetta A, Bucala R, Israelson A. Proc Natl Acad Sci USA
113(36):10198-10203.

RIPK1 INTERVIENE EN LA DEGENERACION
AXONAL PROMOVIENDO INFLAMACION Y
NECROPSIS EN LA ELA

Mutaciones en el gen OPTN, codificante de la pro-
teina optineurina, estan asociadas a la aparicién
de esclerosis lateral amiotrdfica (ELA), tanto en
casos esporadicos como en casos familiares. Sin
embargo, se desconoce su funcién especifica en el
sistema nervioso y como la pérdida de su actividad
es capaz de provocar la enfermedad.

La ELA pertenece a un grupo de enfermedades
neurodegenerativas que se caracterizan por una

degeneracion retrograda axonal, puesto que es el
axoén de la motoneurona el primero que se afecta
como consecuencia de la patologia. Esta degene-
racién axonal se asemeja a la degeneracidon Wa-
lleriana, mediada por mecanismos distintos de la
conocida apoptosis de los cuerpos celulares, carac-
teristica de otras patologias neuroldgicas.

La optineurina es una proteina del tipo de unién

a otras proteinas ubiquitinadas y relacionada con
vias de sefializacion celular como la del factor de
necrosis tumoral alfa (TNFa) y a la activacion del
factor nuclear kB (NF- kB). En este trabajo los au-
tores estudiaron la consecuencia de la pérdida de
OPTN en un modelo de ratén que carece de expre-
sidén de este gen (Optn-/-).

Los analisis anatomopatoldgicos de la médula
espinal de los animales mostraron una reduccién
marcada en el nUmero de axones de las motoneu-
ronas, asi como una alteracién de la mielinizacidon
de los mismos. Esta degeneracion, similar a la
observada en pacientes, es progresiva y da lugar
a una denervacion de la unién neuromuscular. Por
tanto, la pérdida de optineurina en los animales da
lugar a una degeneracion de los axones sin afectar
al cuerpo celular.

Puesto que como en la médula de los animales se
encontraron con marcadores propios de necropsis,
los autores estudiaron la relacién de optineurina
con este proceso de muerte celular. De sus analisis
dedujeron que la pérdida de la proteina da lugar a
la afectacidon de la maquinaria que controla la ne-
cropsis en el sistema nervioso central, incluyendo
una serie de proteinas como RIPK1, RIPK3 y MLKL
(kinasas implicadas en la regulacién de la muerte
celular y la inflamacidén). El aumento en la expre-
sion de RIPK1 y RIPK3 fue comprobado después
en otro modelo animal de la enfermedad, el ratén
transgénico SOD1G93A y posteriormente en la mé-
dula espinal de autopsias de pacientes con ELA.
Por tanto, de este trabajo se deduce que RIPK1

y RIPK3 juegan un papel critico en la progresiva
degeneracién axonal que sufren los pacientes con
ELA. Es mads, los autores sugieren que la inhibicién
de la kinasa RIPK1 podria constituir un mecanis-
mo terapéutico para la enfermedad y para otras
patologias degenerativas caracterizadas por dicha
degeneracién axonal.

Referencias:
Ito Y, Ofengeim D, Najafov A, Das S, Saberi S, Li Y, et al.
Science353 (6299):603-608.
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NOTICIAS

UN CONSORCIO INTERNACIONAL DE
CIENTIFICOS FINANCIADO POR EL RETO DEL
CUBO HELADO IDENTIFICA NUEVOS GENES
ASOCIADOS A LA ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA (ELA)

Madrid, 28 de julio de 2016.- El consorcio inter-
nacional *‘Project MinE’, en el que participan cien-
tificos espafioles, ha identificado nuevos genes que
aumentan el riesgo de desarrollar Esclerosis Lateral
Amitrofica (ELA).

En la ELA las neuronas motoras del cerebro y la
medula espinal se degeneran y mueren produciendo
atrofia y paralisis de todos los musculos, incluyendo
los de las extremidades, el habla, la deglucién y la
respiracion, de forma progresiva y rapida. La expecta-
tiva de vida media es de 2 a 5 afos.

Sus causas se desconocen en la mayoria de casos y
no hay tratamiento curativo. Aunque es mas frecuen-
te en la edad adulta, puede aparecer en cualquier
etapa de la vida. En Espaia unas 4000 personas
la padecen actualmente y se prevé que una de cada
400 personas actualmente sanas la padeceran a lo
largo de su vida.

Se sabe que tiene una base genética y que mutaciones
de ciertos genes causan la enfermedad de forma here-
ditaria en un 10% de los casos. En el 90% restante los
pacientes las desarrollan de forma espontanea.

Los investigadores del consorcio ‘ProjectMinE’ se
plantearon descubrir las diferentes alteraciones ge-
néticas que predisponen o causan ELA, para entender
su papel en la aparicidon de la enfermedad y asi poder
desarrollar tratamientos especificos.

El proyecto MinE esta obteniendo datos genéticos de
mas de 15.156 pacientes y 26.224 controles sanos.
Los datos publicados provienen de la secuenciacion

del genoma completo de 1.862 europeos incluyendo
varios espanoles. La secuenciacion implica la lectura e
identificacion de cada una de las letras que componen
los seis millones de letras del genoma humano.

El proyecto MInE esta financiado en su mayor
parte con fondos provenientes de las campaiias de
“"Reto del Cubo Helado"”, en Espafia de forma
especifica por FUNDELA, la Fundacién Espafola para
el Fomento de la Investigacion de la ELA, con dona-
ciones de ciudadanos y eventos como el concierto de
rock #porunmundosinELA.
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Los primeros descubrimientos han sido presentados
en dos articulos publicados en la prestigiosa revista
cientifica Nature Genetics el 25 de julio. Un estudio
ha identificado tres genes asociados con el riesgo
de desarrollar la forma no familiar de la enfermedad,
mientras que el otro ha descubierto un gen llamado
NEK1 causante de una variedad de la enfermedad.

El primer trabajo demuestra que uno de los tres
genes identificados, el llamado C21orf2, aumenta el
riego individual de desarrollar la enfermedad en un
65%. La funcidén exacta del C21orf2 es desconocida
pero parece ser que parte de la maquinaria molecular
que controla el movimiento y el armazoén celulares.

Otro descubrimiento importante de este estudio es que
para cualquier persona la desregulacion de solo uno o
dos genes es suficiente para que desarrolle ELA, lo que
distingue a esta enfermedad de enfermedades como el
cancer que requieren la mutacion de varios genes.

Segun destacan los investigadores del King’s College

de Londres y de la Universidad de Utrecht que lideran
los estudios, en el futuro se podran desarrollar trata-

mientos personalizados sustituyendo genes defectuo-
S0s por otros sanos.

En el mismo sentido, el Dr. Jesiis Mora Pardina,
uno de los autores en los dos articulos, coordinador
nacional espafiol del ProjectMinE y director de la uni-
dad de ELA del Hospital de San Rafael de Madrid, ex-
plica que: “estos resultados, tres nuevas variaciones
genéticas especificas, sugieren que en muchos casos
la enfermedad parece ser no el resultado de multiples
variaciones genéticas comunes, sino que hay diversos
genes cuya rara mutacion Unica aumenta significati-
vamente el riesgo de enfermedad. Este es un descu-
brimiento crucial porque afecta al tipo de estrategias
que se pueden desarrollar para tratar la enfermedad
en cada paciente.”

El segundo estudio ha identificado en un grupo de
1.022 pacientes con ELA familiar y 7.315 controles,
una mutacion en el gen NEK1 usando una nue-

va estrategia identificadora. Esta mutacién aparece
también en el 3% de pacientes con ELA esporadica, lo
gue incrementa la relevancia del descubrimiento.

Los resultados demuestran distintos tipos de mutacio-
nes del gen NEK1 en distintos pacientes con diferen-
cias en la agresividad de la enfermedad.

Futuras investigaciones van a determinar como esas
variaciones contribuyen al desarrollo y severidad de
la enfermedad. Todavia se desconoce qué mutaciones
causan el 40% de las ELAS hereditarias y la mayoria



de las esporadicas. La profesora Maite Solas, vice-
presidente de FUNDELA, destaca que “La mayoria de
los estudios de la ELA se centran en la forma familiar
de la enfermedad El Project MInE es una estrategia
innovadora que permitira encontrar la bases genéti-
cas de todas las variedades de ELA, y la posibilidad
real de tratamientos efectivos. Su financiacién depen-
de de las aportaciones de particulares. En Espafa, a
través de FUNDELA".

A cerca de ProjectMinE
https://www.projectmine.com/es/: Es un proyec-
to internacional que en la actualidad engloba a 15
paises incluida Espafia. Iniciada por tres enfermos
de ELA en los Paises Bajos y financiada a través de
crowd funding. PojectMine planea mapear el perfil
de ADN de al menos 15.000 personas con ELA y
7.500 individuos sanos como control para realizar
analisis comparativos de los datos resultantes. No
hay ningun precedente de otro estudio genético a
gran escala de los origenes de la ELA.

ProyectMinE esta totalmente comprometido a reali-
zar una investigacion revolucionaria en la busqueda
de las causas de la ELA.

Ningan tratamiento

Mas de 200.000 personas en el mundo viven con
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), también cono-
cida como enfermedad de la motoneurona (MND en
inglés) y en EE.UU. como enfermedad de Lou Gehrig.
Se sabe relativamente poco de las causas de esta
enfermedad neurodegenerativa progresiva. Todavia
no hay ningun tratamiento efectivo y la esperanza de
vida media de los pacientes de ELA es de tres afos.

Nuevos tratamientos

Casi con toda seguridad esta enfermedad tiene una
base genética. Project MinE es un proyecto cientifico
de investigacion a gran escala dedicado a descubrir
las bases genéticas de la ELA. El objetivo ultimo de
este estudio es identificar los genes que estan aso-
ciados con la ELA. Conocer la funcién de estos genes
puede llevar al descubrimiento de los mecanismos
que causan la enfermedad y para los cuales se pue-
den desarrollar nuevos tratamientos.

ProjectMinE Espaiia
(https://www.projectmine.com/es/country/spain/):

El Dr. Jesus Mora, exjefe de la Unidad de ELA del Hos-
pital Carlos III y actual jefe de la Unidad del Hospital
San Rafael de Madrid coordina a nivel nacional el pro-
yecto MinE en el que participan ademas las unidades
del Hospital de Bellvitge de Barcelona y el Hospital 12
de Octubre de Madrid. Su objetivo es la secuenciacién
completa de 750 muestras de ADN, que podrian au-

mentarse hasta 1500 si se consiguen financiacidon que
canaliza Fundela, la Fundacién Espafiola para el Fomen-
to de las Investigacion de la ELA, www.fundela.es.

Hasta la fecha se han recaudado 802.353€ (55% del
objetivo) y el primer lote de muestras secuenciado ha
sido utilizado en los dos estudios publicados (https://
www.projectmine.com/es/new-batch-of-dna-samples-
sent-for-whole-genome-sequencing/). Este proyecto
esta siendo financiado por FUNDELA con donaciones
de miles de particulares que participaron en decenas
de iniciativas entre las que destacan las campafias
del Reto del Cubo Helado y el concierto de rock por
#porunmundosinela.

Acerca de FUNDELA http://www.fundela.es/

La Fundacion Espafiola para el Fomento de la Investi-
gacion de la Esclerosis Lateral Amiotréfica (FUNDELA)
se constituyd en diciembre de 2002, con el objetivo
especifico que indica su nombre.

FUNDELA financia ayudas a proyectos y lineas de
investigacion de equipos espafioles e internaciona-
les. FUNDELA divulga informacidn cientifica mediante
boletines, informacion de congresos, patrocinio de
actividades formativas, etc., realizadas por profesio-
nales biosanitarios voluntarios.

FUNDELA colabora con las asociaciones de pacientes
espanolas y de paises hispanohablantes facilitando
informacion de los avances cientificos, y contribuye a
la sensibilizacién social interviniendo en los medios.

FUNDELA es una organizacion no gubernamental
independiente, que no recibe subvenciones de ningun
gobierno, financidndose exclusivamente de donacio-
nes. Tiene una estructura organizativa minima, en su
gran mayoria voluntarios, y destina mas del 95% de
su presupuesto a su objetivo. Cuenta con un Consejo
Asesor Cientifico de profesionales especializados.

Como cada verano y hasta que no se encuentre la
cura de ELA nos seguiremos mojando con el Cubo_

de Agua Helada y donando a FUNDELA:

#EveryDropAddsUp
#CadaGotaSuma
#CadaAgostohastalacura

Si desea hacer un donativo, puede hacerlo en:
Bankia c/c ES49 2038 1101 7060 0098 6247
Caixabank c/c ES0921005884 0702 0001 0872
Bankinter c¢/c ES53 0128 0290 4601 0002 3087
Santander c¢/c ES46 0049 0469 1921 1069 2938
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EL TRASPLANTE DE CELULAS MADRE
HUMANAS ES SEGURO EN EL TRATAMIENTO
DE LA ELA. CONFIRMADA LA SEGURIDAD,
EL SIGUIENTE PASO SERA EVALUAR SI
ESTE TRASPLANTE DE CELULAS MADRE EN
LA MEDULA ESPINAL DE LOS PACIENTES
TAMBIEN ES EFICAZ PARA DETENER LA
ENFERMEDAD

Cada afio se diagnostican en nuestro pais cerca de
900 nuevos casos de esclerosis lateral amiotréfica
(ELA), enfermedad degenerativa del sistema nervioso
que padecen mas de 3.000 adultos espafioles. Una
enfermedad progresiva cuya esperanza de vida media
se establece en tan solo tres afios, con Unicamente
un 20% de pacientes supervivientes a los cinco afios
y un 10% al cabo de una década. Y es que a dia

de hoy no existe ninglin tratamiento efectivo para
detener la progresion de la ELA. De ahi la importancia
de un nuevo estudio dirigido por investigadores de la
Facultad de Medicina de la Universidad de Emory en
Atlanta (EE.UU.), en el que se confirma la seguridad
de la terapia con células madre en el tratamiento de
esta devastadora enfermedad.

Concretamente, el estudio, publicado en la revista
«Neurology», muestra que el trasplante de células
madre humanas en la médula espinal de pacientes de
ELA puede llevarse a cabo de una manera segura. Sin
embargo, no evalla si el procedimiento es eficaz, esto
es, si ralentiza o frena la progresion de la enfermedad,
lo que sera analizado en préximos estudios.

Como explica Jonathan D. Glass, director de la inves-
tigacién, «nuestro estudio no fue disefiado, o no era lo
suficientemente grande, para determinar su efectivi-
dad en la ralentizacion o detencion de la ELA. Asi, la
importancia de este trabajo es que nos permitira ir
mas alla y realizar un nuevo estudio especificamente
disenado para evaluar si este trasplante de células
madre humanas en la médula espinal es un trata-
miento beneficioso para los afectados por la ELA».

Inyecciones de células madre

La ELA se produce por la degeneracion de las neuro-
nas motoras que se encuentran tanto en el cerebro
como en la médula espinal, lo que conlleva una pér-
dida progresiva del control muscular. El resultado es
que los pacientes acaban perdiendo la capacidad de
la realizacién de funciones basicas como la respira-
cion, lo que acaba provocando su deceso. Y es que
como ya se ha referido, no existe ninguna terapia
efectiva para la enfermedad.

El nuevo estudio fue llevado a cabo con la participacion

10 FUNDELA Septiembre de 2016 Boletin Cientifico 56

de 15 pacientes que, con una evolucion de la enferme-
dad inferior a dos afios, fueron divididos en cinco gru-
pos que recibieron un nimero creciente de inyecciones
con células madre en la médula espinal. Asi, mientras
los pacientes del primer grupo recibieron Unicamente
10 inyecciones bilaterales con un total de dos millones
de células madre en las vértebras cervicales —entre la
C1 vy la C3-, los participantes del ultimo grupo recibie-
ron 40 inyecciones bilaterales con mas de 16 millones
de células madre tanto en sus vértebras cervicales -
C1-C3- como en sus vértebras lumbares -L1-L4.

Tras nueve meses de seguimiento, los investigadores
constataron que la mayoria de los efectos adversos
tuvieron que ver con el procedimiento —por lo general,
la presencia de un dolor temporal asociado a la cirugia
para poner las inyecciones- y con la administracion de
inmunosupresores para evitar el rechazo de las células
madre trasplantadas. Sin embargo, dos pacientes pre-
sentaron complicaciones muy serias. Concretamente,
uno de los participantes experimentd una inflamacién
de la médula espinal que le causo dolor, pérdida de
sensibilidad y paralisis parcial, mientras que el otro
desarroll6 el denominado ‘sindrome de dolor central’,
caracterizado por un dolor persistente e intenso.

Como indica Jonathan Glass, «en nuestro estudio ob-
servamos dos complicaciones serias relacionadas con
el tratamiento. Pero dado el mal prondstico y la falta
de terapias, el nivel de riesgo aceptable en el trata-
miento de los pacientes con ELA se encuentra justi-
ficadamente mas elevado que otras enfermedades
mas benignas». Este trabajo nos permitira realizar
un nuevo estudio para evaluar si este trasplante de
células madre humanas es beneficioso

Eficacia atn por determinar

Finalmente, los autores analizaron evaluaron la
funcionalidad de los participantes y la compararon
con la observada en otros tres estudios para ver si su
procedimiento se asociaba con una ralentizacion de la
progresion de la ELA. Y de acuerdo con los resultados,
no se observaron diferencias en la progresién de la
enfermedad en funcion de que los pacientes hubieran
recibido o no el trasplante de células madre humanas.

Sin embargo, como concluye Jonathan Glass, «hemos
de tener cautela dado que no se pueden extraer con-

clusiones sobre la efectividad del tratamiento a partir

de un estudio tan pequefio».

Referencias:

M. LOPEZ - @abc_salud Madrid

29/06/2016 13:48h - Actualizado: 30/06/2016 14:03h.
http://www.abc.es/salud/enfermedades/abci-trasplante-ce-
lulas-madre-humanas-seguro-tratamiento-201606291348
noticia.html/



PROXIMAS REUNIONES DE ELA: DUBLIN,
IRLANDA, 3 AL 9 DE DICIEMBRE 2016

Reunion Anual de la Alianza

La Alianza Internacional celebra su Reunion Anual,
con las asociaciones miembros, con el fin de Inter-
cambiar informacién entre organizaciones asocia-
das de ELA/EMN en aspectos de la enfermedad,
que incluye investigacion, mejora en los niveles de
asistencia, soporte a través de redes de trabajo e
intercambio de ideas.

Es una excelente oportunidad para que los repre-
sentantes de las asociaciones de ELA/EMN puedan
discutir el desarrollo, la planificacidn, la atencion
al paciente y la financiacién de sus organizaciones,
asi como el papel y las actividades de la Alianza
Internacional y su Consejo de Administracion.

Los Objetivos de la Alianza son:
eIncrementar la conciencia mundial de la
ELA/EMN
eIntercambiar y divulgar informacion.
eMejorar la calidad de los cuidados
eProporcionar una identificacion internacional
representando a las asociaciones de ELA/EMN
eIncrementar el nimero de Asociaciones de
ELA/EMN a nivel mundial
eEstimular y apoyar la investigacion

Como una adicidn a la reunion de la Alianza, invita-
mos a que la asociacién anfitriona pueda convocar
una reunion libre de pacientes locales con sus cui-
dadores/familiares, a participar en una sesion de
preguntas y respuestas a Expertos Internacionales,
sobre sus necesidades, detalles de la enfermedad
o investigacion actual. Esta jornada que lleva el
nombre de "PREGUNTA A LOS EXPERTOS”, tiene
lugar en la tarde del segundo dia de la reunién de
la Alianza.

Foro de Profesionales Aliados (FPA)

La Alianza Internacional también lleva a cabo la
reunion anual del Foro de Profesionales. Las fun-
ciones de esta reunion, es de tipo formativo para
profesionales de la salud en general (fisioterapeu-
tas, terapeutas ocupacionales, enfermeria, psicolo-
gos, trabajadores sociales, médicos) que trabajan
con ELA/EMN. Este foro ofrece a los proveedores
del cuidado de la salud, la oportunidad de compar-
tir ideas y buenas practicas en la gestidn diaria de
las personas con ELA/EMN. Cada ano, este encuen-
tro cuenta con el generoso apoyo de la Fundacién
Americana ALS HOPE FOUNDATION.

Simposio Internacional sobre ELA/EMN

Tanto la Reunion Anual de la Alianza y de la FPA
coinciden con el Simposio Internacional de ELA/
EMN, un evento anual organizado por la Asocia-
cion Inglesa de ELA, Gales e Irlanda del Norte. El
Simposio es la mayor conferencia mundial mé-
dica y cientifica sobre la ELA/EMN que se realiza
una vez al afo.

Para obtener mas informacion, visite:
www.mndassociation.org/symposium
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ULTIMAS APORTACIONES EN PRO DE LA INVESTIGACION

MASTERCARD SE UNE A LA LUCHA CONTRA
LA ELA

Durante la celebracion del dia Mundial de la
ELA, el pasado 21 de junio, contamos con un
nuevo colaborador que se unié a nuestra cau-
sa: MasterCard. La compaiiia puso en marcha
una campafa especial a través de sus canales
sociales para apoyar y fomentar la Investiga-
cién de la Esclerosis Lateral Amiotroéfica.

21 de junio:
Dia Mundial de la ELA

#UnAbrazoPorLaELA

Con motivo del dia Mundial de la ELA, MasterCard
publico en su perfil de Facebook un video con el
objetivo de concienciar a los usuarios sobre la im-
portancia de “ayudar a ganar segundos a alguien
que realmente lo necesita”. Mas de 370.000 perso-
nas vieron el video compartido por la compaifiia.

Link al video: https://www.facebook.com/Master-
cardEspana/videos/1371916062822400/

La campafa de concienciacion, lanzada bajo el
hashtag #UnAbrazoPorLaELA, se completd con
varias pildoras de contenido que buscaban conec-
tar emocionalmente con los usuarios, tanto en
Facebook como en Twitter. Asi, en Facebook mas
de 200.000 personas vieron dichas publicaciones,
Cuyo mensaje se centraba en la relevancia de rea-
lizar donaciones para hacer posible la investigacion
de la enfermedad.

Links post en Facebook:
https://www.facebook.com/MastercardEspana/
photos/a.225822247431793.76690.222509554429
729/1372131482800858/?type=3&theater
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Uno de los puntos fundamentales de la campafia
de apoyo a FUNDELA era fomentar la donacidn, por
lo que MasterCard también hizo una publicacién
especial en la que facilitaba a los usuarios la web
en la que dejar sus aportaciones. Esta publicacion
fue vista por mas de 500.000 personas y aproxi-
madamente 5.000 clicaron en el contenido.

CAMPANA DEL CORTE INGLES: “Ayudanos
a apadrinar un perfil de ADN junto a @_
Makeityours y @FUNDELA1. 13 al 20 de junio

Para dicha campafia se publicé un tweet: Cada RT
= 1€ para la investigacion (hasta 2k). Se compar-
ti el mensaje: iUnete a la lucha contra el ELA!,
con el que pedian a los seguidores del Corte Ingles
gue se involucren y por cada uno de los retweets
gue hacia El Corte Inglés dond 1€ al proyecto.

La donacién alcanzé los 2.000,00 €.

4
\

\

WINETE A LA LUCHA CONTRAEL HLA

a%
S 4

ACCION SOLIDARIA BANCO SANTANDER:
EVENTO DE TATGRANANDA

Ingreso en esta accion solidaria: 10.000,00 €
(julio 2016).




LIBRO: MI BATALLA CONTRA LA ELA.
VIVIENDO CON UNA ASESINA IMPUNE

Personas y Empresas implicadas en este proyecto:
Carlos Matallanas, autor de los textos.

EL CONFIDENCIAL - Periddico digital, promotor del
libro.

Michael Robinson

Dr. Jesus Mora

El Corte Ingles

VIPS

Fundacién Seur

Javier Matallanas

Recaudacién de la venta: 28.692,96 € (julio 2016)

“ Carlos Matalianas

" Mi batalla
contra la

Esersn
Lovisradl
A

Vivienho con un SAd Impune

CAMPANA #MOJATE POR LA ELA

FUNDELA a través de sus canales sociales, apoya y fo-
menta la Investigacion, buscando una cura en la ELA.

En cuanto a redes sociales, se publicaron y compartie-
ron en nuestro perfil de Facebook y Twitter mas de 60
videos, de personas comprometidas con esta campa-
fia. Una media de 6086 personas vio nuestras publi-
caciones, se reprodujeron nuestros videos mas de
42.390 veces, llegando a obtener 3.336 “Me gusta”.
Respecto a meses anteriores hemos aumentado en

un 214% las visitas, hemos conseguido llegar a 1.752
seguidores en Twitter, con mas de 107k impresiones
en el mes de Agosto.

En donaciones, especificas #MOJATE POR LA ELA (vi-
deos, tatoos, nadar canales Amsterdam, simpatizan-

tes campaiia), se ha recaudado desde el 27 de julio al
11 de septiembre 17.093,84¢€.

NADAR EN LOS CANALES DE AMSTERDAM,
UNA EXPERIENCIA UNICA, CONTRA LA ELA

Acabo de vivir una experiencia Unica: he nadado 2
kilbmetros por los canales de Amsterdam. Si, por
esos canales llenos de agua de color marron, llenas
de bacterias perjudiciales para la salud y vayaus-
tedasaberqué objetos peligrosos mas, y yo, y 3000
nadadores mas, encantados.

3000 nadadores y hasta 300.000 espectadores y
paseantes encantados con la experiencia, porque
era por una muy buena causa: recaudar fondos
para la investigacion de la ELA (Esclerosis Lateral
Amiotréfica). Y los resultados dejan claro que fue
un éxito: mas de 1.800.000 euros recaudados que
iran directamente a investigacion, para tratar de
arrojar algo de luz sobre esta enfermedad de la
que se sabe muy poco, y dar algo de esperanza a
los que la padecen.

Pero, ¢porqué nadar en los canales de Amsterdam?
Porque es un reto, algo que no es facil, y que en
principio, puede ser bastante desagradable y hasta
peligroso para la salud. Porque padecer la ELA

es un reto que muchos (hasta 4000 personas la
padecen ahora mismo en Espafia) deben afrontar
cada dia, y por un dia, como con la campana del
cubo de agua helado, queriamos ponernos en su
piel. Porque por un dia, queriamos ser valientes
arrojandonos a las frias aguas holandesas, como
cada dia los pacientes con ELA encaran su dia con
un valor y una fuerza que parece sobrenatural.
Hace ya 6 afos, catorce amigos, se lanzaron a
nadar cruzando el canal del Helesponto (Turquia).
Querian superar un reto en solidaridad con otro
amigo, diagnosticado con la ELA, su amigo, Weert
Jan Weerts, moriria solo dos afios después, en
2013. De vuelta a su pais, se plantearon repetir
este reto en su ciudad, en Amsterdam, un reto casi
mayor por cuestiones de salubridad, y organiza-
cion, y decidieron que se convirtiera en un evento
anual. Y de esta forma, desde 2011, la ciudad
entera, empezando por su ayuntamiento, se vuelca
con este acontecimiento, con este evento solidario.
Incluso la reina de Holanda, Maxima, se atrevio a
nadar para apoyar esta causa, la lucha contra la ELA.
Nadando por los canales, entre cientos de partici-
pantes haciendo el esfuerzo de sus vidas, y de-
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batiéndose entre no abrir la boca para no tragar
agua y no abandonar sus sonrisas, con miles de
personas animando desde los laterales, pasando
por debajo de puentes cubiertos de espectado-
res, familiares y unos cuantos turistas asombrados,
esquivando embarcaciones, y a otros participantes,
tenia claro que todo esto merecia la pena, que era
un esfuerzo facil por la tremenda recompensa.
Amsterdam City Swim, y la asociacion holandesa
para la ELA, Stichting ALS, han realizado una labor
impresionante en la organizacién de este evento. La
seguridad de participantes y asistentes es lo prime-
ro, y decenas de voluntarios, subidos en tablas de
surf, en embarcaciones, desde puestos de asistencia,
y, en la llegada, ofreciendo bebidas y duchas, han
estado pendientes del bienestar y la salud de todos.
Su labor solo puede describirse con una palabra: IM-
PRESIONANTE. Como impresionante es la labor que
desempefia FUNDELA, la fundacion espafiola para el
fomento de la investigacion de la ELA, y sus cientos
de voluntarios y colaboradores, empezando por los
investigadores y profesionales médicos que cada dia
luchan contra esta enfermedad.

Nadando en los canales, tampoco podia dejar de
pensar en cdmo me gustaria que este mismo evento

pudiera organizarse en Espafia, en Madrid (Madrid
Rio seria un lugar ideal y espectacular para celebrar
este evento), o en otras ciudades espafiolas. No
podia dejar de pensar en que me gustaria ver ese
apoyo institucional y ese impulso social en nuestro
pais, unidos todos en esta ola solidaria. Ojala dentro
de poco podamos nadar juntos, tu y yo, en las aguas
imposibles de alguna de nuestras ciudades, y que los
pacientes con ELA puedan apreciar como estamos
dispuestos a mojarnos, de verdad, por ellos.
Mientras tanto, sigamos aportando nuestro granito
de arena, sigamos donando para hacer que la cura
de esta espantosa enfermedad (desde el momento
del diagnostico, los enfermos de ELA tienen una
esperanza de vida de entre 3 y 5 afios). Tuy yo
podemos conseguirlo. iDonal!

Carlos Donesteve

FUNDELA agradece la solidaridad, el altruismo
e implicacion de todas las personas e institu-
ciones que dia a dia colaboran y hacen posible
que nos acerquemos a vivir un mundo sin ELA,
confiando en que la investigacion pronto se
traduzca en un tratamiento efectivo.
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PROXIMOS EVENTOS

CENA ANIVERSARIO JUNTO A LA
ASOCIACION DE PACIENTES ELA/EMN

VIERNES 23 DE SEPTIEMBRE a las 20:30h. en
el restaurante CASA SANTA CRUZ, Parque de los
Castillos s/n. Alcorcon-Madrid. 45 euros/persona

Para las personas e instituciones que quieran cola-
borar y no puedan asistir, pueden hacerlo mediante
donaciones a la “FILA CERO” en las cuentas:
FUNDELA

Bankia ¢/c ES49 2038 1101 7060 0098 6247
Caixabank c/c ES0921005884 0702 0001 0872
Bankinter c¢/c ES53 0128 0290 4601 0002 3087
Santander c/c ES46 0049 0469 1921 1069 2938
Asociacién ELA/EMN

LA CAIXA: ES21 2100 6442 1721 0009 3538
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Para conmeamaorar
nuestro 14 aniversario,
celebramos una cena en
Madrid. Los fondos
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objetivos de la fundacion,
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PAELLADA A FAVOR DE LA ELA

Sabado 24 de
septiembre en
KU’O. ¢/ Joaquin
Turina 66. Madrid

CONTAMOS
CONTIGO

&

LOTERIA NACIONAL

Ya tenemos la loteria de FUNDELA. N° 54431,

Llevamos con este nimero en nombre del paciente
que sufrié ELA, Ramaén Cruz Moro, vivia en Valladolid.
Desde el 2005 destino este nimero para FUNDELA,
ya que anteriormente le toco un buen pellizco. Los
primeros afios el y su familia se encargaron de toda
la gestion (compra de decimos, imprenta, pagos
lotero, distribucion de tacos, ventas, organizacion).
Desde hace dos afios lo gestionamos desde Madrid,
el numero sigue siendo el mismo, lo seguimos com-
prando en Valladolid.

Si estan interesados en adquirir participaciones o
ayudarnos en la venta de los tacos (25 papeletas),
les rogamos nos escriban a fundela@fundela.info . El
portador juega en el nimero indicado, para el sorteo
de la Loteria Nacional, que se celebrara en Madrid el
22 de diciembre, CUATRO euros de la loteria y UN
euro de donativo. Cada papeleta cuesta 5 euros.
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