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PRIMERAS PALABRAS

EDITORIAL

ste ano se celebra en

Espana el centenario de la

Generacion del 98. Se
traté de un grupo de literatos,
pensadores, politicos, cientifi-
cos y personas del mundo de la
cultura que participaban de un
conjunto de ideas comunes, no
tanto en el campo de lo concre-
to como en lo general: la socie-
dad y el Estado.

Sirva este Editorial a
modo de homenaje a aquella
pléyade de personalidades,
cuya talla humana, artistica,
literaria, etc. es incuestionable,
pero cuyas ideas, bafiadas en
general por un escepticismo
pesimista, no han de ser nece-
sariamente compartidas por los
espanoles de finales del siglo
XX.

Una idea que si puede ser-
nos valida a los afectados de
RP de hoy en dia es la que plas-
maba el poeta Antonio Macha-
do en su verso caminante, no
hay camino; se hace camino al
andar. No podemos ni debe-
mos quedarnos parados en la
lucha contra las enfermedades
degenerativas de la retina; tene-
mos que seguir adelante por un
camino (el de la investigacion)

ue, aun sin saber muy bien por

onde nos lleva, estamos segu-
ros de que nos conducira al
éxito definitivo. Los que vamos
caminando, lo mismo_que los
peregrinos que se dirigen a
Santiago, debemos tener la
mirada fija en el objetivo final;
pero vamos en grupo y pode-
mos afortunadamente darnos

Las luces del alba

animos los unos a los otros,
abriendo el camino los que van
delante a quienes van mas retra-
sados para que progresemos en
definitiva todos con la realiza-
cion de actividades asociativas.

Al hablar de Asociacio-
nes, no puedo evitar recordar al
filosofo Miguel de Unamuno,
quien en muchas de sus obras
advertia de los riesgos de la
desintegracion del Estado a
causa de los regionalismos. La
FAARPEE (Federacion de
Asociaciones) nacid con la
voluntad de garantizar la pre-
sencia asociativa en todas las
Comunidades Autonomas y la
defensa solidaria de los intere-
ses de todos los afectados en
Espania, asi como para facilitar
la participacion de éstos en las
organizaciones supranacionales
como Retina Internacional
(antes IRPA). Confiemos en
que los vientos autodeterminis-
tas que soplan en algunas
Comunidades en los tltimos
tiempos no perturben la unidad
de los afectados de RP en cuan-
to a su participacion en la causa
comun; la enfermedad no
entiende de fronteras, naciona-
lismos ni ideologia politica
alguna, por lo que nuestra forta-
leza radica en la unidad.

La idea que en absoluto
podemos compartir es la del
pesimista -cuyo nombre tam-
poco es cuestion de mancillar-

ue sugirio la conveniencia de
ejar que investiguen otros, que
ya nos aprovecharemos en
Espana de los resultados de la

investigacion sin necesidad de
haber invertido en ella. Para los
afectados de RP, lo importante
es que investiguen todos, tanto
en el extranjero como en nues-
tro propio pais. Ademads, afortu-
nadamente, podemos ahora
presumir de grandes profesio-
nales, reconocidos a nivel inter-
nacional y relacionados con
numerosos centros de investi-
gacion de Europa y Estados
Unidos, dignos herederos de
Santiago Ramoén y Cajal, Gre-
gorio Maranén, Severo Ochoa
y tantos otros. Los articulos que
ublicamos en este nimero dan
e de la valia del trabajo que se
estd haciendo hoy dia en
Espana.

Para finalizar esta pagina
podemos recordar la metafora
del Prof. Del Cerro en su visita
a Espana el pasado junio, cuan-
do decia que estamos ya viendo
las luces del alba en referencia
a la situacion actual de la inves-
tigacion en el trasplante de
fotorreceptores como enfoque
terapéutico para la futura solu-
ciébn quirdrgica de nuestra
enfermedad. Esta bella y espe-
ranzadora metédfora bien pocrn?a
ser original de un poeta que no
pertenecié a la Generacion del
98 sino a la del 27, de cuyo
nacimiento también se ha cele-
brado este ano el centenario:
me refiero al granadino Fede-
rico Garcia Lorca.

Luis Palacios
Director

FUNDALUCE

C/. Montera, 24 - 2°H-1
28013 Madrid
Telf./Fax: 915.32.07.07

Fundacion Lucha contra la Ceguera

iNuestra fundacion ya es una realidad!

(Mas informacion: pagina 17)
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PRIMERAS PALABRAS

ULTIMA HORA

ARVO-98 linea actuales y futuras de investigacion.

Una vez mas recurrimos al Prof. Peter
Gouras para que nos comente, en esta
ocasion, las lineas de investigacion
que se han discutido en la reunion
anual de ARVO. Para ello traducimos

a reunion de ARVO-
L98 en Fort Lauder-

dale, Florida, ha sido
historica, con muchas pre-
sentaciones referidas a las
terapias futuras mas radica-
les contra la ceguera retinia-
na: trasplantes, terapia géni-
ca, chips electrénicos y fac-
tores troficos.

Ninguna esta todavia
lista para su uso rutinario en
humanos, pero la investiga-
cién es intensa.

Trasplantes de RPE

Los trasplantes de epi-
telio pigmentario retiniano
(RPE) se estan haciendo
ahora en pacientes de Dege-
neracion Macular Senil
(AMD), pero podria ser que
también sirvieran para tratar
otras causas de ceguera
como la Amaurosis de
Leber, en las que un gen
defectivo se expresa en el
RPE. En la AMD no sabe-
mos cudl(es) son los genes
defectivos que se expresan,
pero el RPE esta tan degene-
rado que la légica impone
su sustitucion.

En la actualidad, al
menos 30 pacientes huma-
nos con AMD han recibido
aloimplantes de RPE, inclu-
yendo los 16 que nosotros
hemos efectuado en Suecia.
Todavia no se ha alcanzado
el éxito por dos razones: la
microcirugia no estd aln
suficientemente refinada pa-
ra este cometido y el recha-
zo anula el trasplante.

se explico.

Estamos mejorando en
gran medida la técnica qui-
rargica, utilizando sistemas
de inyeccion controlados
electronicamente y desarro-
Illando microposicionadores
para eliminar cualquier da-
o por temblor del pulso de
la mano.

Para bloquear el recha-
zo, estamos utilizando cap-
sulas diminutas que liberan
lentamente inmunosupreso-
res en el interior del ojo
pero que no son toxicas para
el resto del organismo.

Estas mejoras son esen-
ciales para que el trasplante
funcione en la retina huma-
na.

Una avanzadilla al tras-
plante de RPE es el tras-
plante de epitelio pigmenta-
rio de iris (IPE) propio del
paciente. Un implante del
tejido propio del paciente se
denomina autoimplante. EI
tejido puede obtenerse facil-
mente de la parte anterior
del ojo y, al ser un autoim-
plante, no habra rechazo,
pero se esta intentando
determinar si realizara el
trabajo del RPE.

Estamos explorando las
posibilidades de utilizar los
autoimplantes de IPE como
una via para introducir
genes nuevos en el ojo en
formas “himedas™ de AMD.
Extraemos el IPE, lo culti-
vamos e introducimos un
gen terapéutico (angio- y/o
endostatina) en el IPE, y lo
reimplantamos en la retina,

a continuacion la parte central del
Boletin del trasplante de retina, que en
su nimero de junio de 1998, vol. n° 1,
recoge de manera resumida lo que alli

donde esperamos que la
liberacion de la endostatina
erradicard la neovasculari-
zacién. Suena bien, pero
aiun no lo hemos intentado
en humanos. Las habilida-
des del Dr. C.C. Lai, ciruja-
no de Taiwan especializado
en retina, han sido basicas
en esta investigacion.

Trasplantes de fotorrecep-
tores

Estos trasplantes afron-
tan menos rechazo que los
de RPE porque estimulan
menos el sistema inmunita-
rio. Los fotorreceptores
trasplantados podrian salvar
la vision de dos formas dife-
rentes: Una consiste en res-
taurar la visién haciendo
que se comuniquen con las
células neurorretinianas su-
pervivientes que pueden a
su vez transmitir sefales
visuales al cerebro: la otra
estriba en conseguir que los
trasplantes salven de su
degeneracion, con su sola
presencia, a los conos sanos,
esto es, que se produzca un
efecto trofico.

Se han dado pruebas de
grandes avances en la inves-
tigacion del trasplante de
fotorreceptores en ARVO-
98.

Varios grupos han me-
jorado extraordinariamente
las técnicas quirdrgicas para
la liberacién de trasplantes
retinianos de fotorrecepto-
res y/o células nerviosas y
ya no hay duda de que se

Vigién / 2
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produce comunicacion entre
el trasplante y la retina
receptora. Estos dos tejidos
se unen el uno con el otro
como si fueran uno solo vy
no se produce rechazo. Se
trata pues de un progreso
fabuloso en el camino de la
reconstruccion de una retina
ciega.

Terapia génica

La terapia génica es una
tecnologia que implica el
trasplante de genes mas que
de células, que miniaturiza
la cirugia en un millén de
veces. Las herramientas qui-
rargicas son virus adiestra-
dos en vez de instrumentos
manipulados.

En ARVO-98, uno de
los informes que se presen-
taron demuestra que los len-
tivirus pueden transportar
un gen nuevo a los fotorre-
ceptores del ratén, salvando
de la degeneracion los foto-
rreceptores de un ratén
modelo de RP recesiva
durante 6 meses, mucho
tiempo para este animal.

En otro informe se utili-
za un adenovirus para libe-
rar un gen disenado para
impedir la expresion de un
gen anomalo de RP domi-
nante.

Asi pues, ambas formas
de RP, la dominante y la
recesiva, son susceptibles de
ser tratadas con terapia
génica, jal menos en rato-
nes! Pero ain son necesa-
rios una serie de factores
para empezar los ensayos
humanos de terapia génica
para las degeneraciones reti-
nianas: los efectos a largo
plazo de estos virus, inclu-
yendo el rechazo, deben ser
mejor comprendidos.

Este enfoque, lo mismo
que el trasplante, requiere
una delicada cirugia subreti-
niana para colocar los virus

cerca de los fotorreceptores
y/o del RPE. La terapia
génica se beneficiard por
tanto de la microcirugia que
se desarrolle para el tras-
plante de células.

Chips electrénicos

Un microchip electréni-
co que pueda responder a la
luz y excitar después de
alguna manera a las neuro-
nas de una retina ciega que,
a su vez, enviaran estas
senales al cerebro devolve-
ria la vista a los 0jos ciegos.

En ARVO-98 se ha
demostrado que un chip de
este tipo produce senales en
la zona de la vision del cere-
bro de un gato. De nuevo se
trata de una investigacion
que requiere experimenta-
cion paralela en animales y
humanos. En este caso hay
dos obstaculos principales:
uno es la estabilidad a largo
plazo de tales dispositivos
mecdnicos en la delicadisi-
ma retina neuronal, que es
lo que mejor se puede com-
probar en animales; el
segundo se refiere a las
impresiones visuales crea-
das con semejante estimula-
cion artificial, que serd lo
que mejor se podrda compro-
bar en voluntarios humanos
“ciegos”.

Genética molecular

Por debajo de cualquier
terapia estd la comprension
de lo que funciona mal, y en
este punto la genética es la
clave. Descubrir los defec-
tos génicos para todas y
cada una de las formas de
degeneracion retiniana es un
proyecto que va progresan-
do. Una fuente actualizada
de informacién en este sen-
tido es la Red de Infor-
macion sobre la Retina
(Retina Information Net-
work) de la Universidad de

Ciencias de la Salud de
Texas, Houston, financiada
por la Fundacién Lucha
contra la Ceguera, la Fun-
dacion Gund y el Fondo
Hermann para la Vista.

Ya se conocen los
defectos génicos para las
siguientes anomalias reti-
nianas:

- RP Recesiva (diferen-
tes formas en los cromoso-
mas 4, 5, 6, 8, 11 y 15);

- RP dominante (3 y 6);

- RP ligada al cromoso-
ma X (X);

- Amaurosis de Leber
(1, 17 y 19);

- Enfermedad de Star-
gardt (1);

- Coroideremia (X);

- Atrofia Gyrata (10);

- Enfermedad de Sorsby
(22);

- Enfermedad de Ref-
sum (7 y 10);

- Abetalipoproteinemia

(4);

- Enfermedad de Norrie
(X):

- Enfermedad de Batten
(16);

- Enfermedad de Ogu-
chi (2 y 13);

- Enfermedad de Nou-
garet (3);

- Retinosquisis (X);

- Tritanopia (7);

- Acromatopsia (X).

La realizacién del mapa
genético se estd acelerando
gracias a la competencia
entre empresas privadas.
Perkin-Elmer (USA) ha
desarrollado analizadores
ultrarrapidos de DNA vy
desean dejar de ser competi-
dores sin animo de lucro.
Welcome Trust (Reino
Unido) también ha doblado
sus inversiones en el mapeo
genomico. La carrera por
traducir este libro de la vida
deberia haber acabado para
el ano 2002-2005, para que
realmente empiece entonces

N2 14 - Noviembre, 1998
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la investigacion genética de
las enfermedades.

Factores troficos

Ciertas proteinas, deno-
minadas factores tréficos,
estimulan el crecimiento y
supervivencia de las células.
Pueden prolongar la vida de
células nerviosas moribun-
das como los fotorrecepto-
res.

Se estan haciendo in-
tentos para utilizar virus a
fin de liberar en las células
retinianas, cerca o en los
fotorreceptores, genes que

producen estos factores tro-
ficos con el fin de ralentizar
el curso de las degeneracio-
nes retinianas en animales.

La debilidad de este
enfoque estd en que no ataca
la causa radical de la enfer-
medad. Ademads, algunos
factores tréficos pueden ser
deletéreos. Se piensa que
habra que liberar mayores
cantidades de “integrinos”
en las retinas de los pacien-
tes con formas “himedas”
de AMD o en casos de reti-
nopatia diabética.

Un equipo del Instituto
Scripps, en LalJolla, Ca-
lifornia, trabajando con
Merck, de Alemania, y fi-
nanciado por el laboratorio
Robert Mealey para el estu-
dio de la degeneracion
macular, esta desarrollando
medicamentos que inhiben

los integrinos a fin de supri-
mir la neovascularizacion,
esto es, AMD. Nuestro pro-
pio uso de terapia génica ex-
vivo para suprimir la neo-
vascularizacién representa
una estrategia similar.

Otros tratamientos para
la AMD

La radiacion, la terapia
fotodindmica, la cirugia de
traslocaciéon macular, los
antioxidantes, las ayudas a
la baja vision, los prismas
intraoculares y la fotocoa-
gulacion de las drusas con

laser son otros posibles tra-
tamientos recientemente re-
pasados en Ocular Surgery
News, 15 de mayo de 1998.
La cirugia fotodinamica
es prometedora para la
reduccién de la neovascula-
rizacion, pero sus efectos
son demasiado transitorios.
La fotocoagulacion de
las drusas con ldser es una
mala idea porque aumenta la
neovascularizacion en vez
de disminuirla, aunque esta
estrategia parece recibir
todavia apoyo a gran escala
por parte del Instituto
Oftdalmico Nacional (NEI).

El peligro de la vitamina A

La vitamina A por via
oral se estd utilizando como
un tratamiento contra la RP
después que un ensayo sub-
vencionado por el Instituto

Oftalmico Nacional sugirie-
se que la ingestion de vita-
mina A ralentiza el avance
de la RP, pero estos resulta-
dos siguen siendo contro-
vertidos.

Un reciente estudio del
Instituto Nacional del Can-
cer indica que 25.000 UI de
retinil palmitato (vitamina
A) y 30 mg de beta-caroteno
al dia producen un incre-
mento en el riesgo de con-
traer cdncer de pulmén
(New England J. Med. 334,
1150, 1996). Hay que ser
por tanto cauto al tomar
vitamina A con
antecedentes
familiares de
cancer.

Viagra

La revolucio-
naria pildora del
sexo actia inhi-
biendo un enzi-
ma denominado
fosfodiesterasa
(PDE). Dado que
existe una va-
riante de este enzima en la
retina y que, cuando es
defectivo, puede causar RP,
hay dudas sobre si los
pacientes de RP deben o no
evitarlo.

En la actualidad nadie
conoce la respuesta a esta
pregunta, pero el Director
de Investigacién de Pfizer,
los creadores de Viagra, nos
asegura que un francés con
RP ha tomado la pildora
durante 2 anos y le ha ido
bien. Sin embargo, si se
toman nitratos por proble-
mas cardiovasculares hay
que ser mds cauteloso.

Peter Gouras
Universidad de Columbia
NUEVA YORK (EE.UU.)
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Visita del Prof. Del Cerro a Espaia

el 2 al 15 de junio, el

Prof. Manuel Del Ce-

ITO estuvo en nuestro
pais. Acompanado de su espo-
sa, el Prof. Del Cerro visité
Murcia, Santiago de Compos-
tela y Madrid.

El Prof. Del Cerro y su
esposa, ambos de nacionali-
dad argentina, emigraron a
Estados Unidos a mediados
de los setenta. Una vez en los
Estados Unidos, ambos fue-
ron contratados en la Univer-
sidad de Rochester, donde han
desarrollado su carrera cienti-
fica, él en el campo de la ciru-
gia oftalmolégica y ella en el
de la biologia molecular.
Trabajando en equipo, el Prof.
Del Cerro ha sido el primero
en intentar con éxito el
implante de fotorreceptores
en la retina humana (enero de
1995).

La visita del Prof. Del Cero
a Murcia tuvo por motivo par-
ticipar en el simposio interna-
cional organizado por el Dr.
Vidal Sanz, de la Universidad
de Murcia, y patrocinado por
la Fundaciéon Ramon Areces,
sobre desarrollo y plasticidad
del sistema visual.

Después el matrimonio Del
Cerro se desplazé a Santiago
de Compostela para compartir
unas jornadas de trabajo con
el Prof. Sanchez Salorio, del
Hospital Xeral de Galicia.

Finalmente viajaron por
carretera a Madrid, previa
estancia de cardcter turistico
en Salamanca. En la capital
de Espana el Prof. Del Cerro
participd en la Il Jornada
sobre Enfermedades Here-
ditarias de la Retina, organi-
zada conjuntamente por la
Asociacion de Afectados de
RP de la Comunidad de
Madrid y los departamentos
de genética (Dra. Ayuso) y

oftalmologia de la Fundacién
Jiménez Diaz, de Madrid.

En las tres ocasiones apro-
vechoé el Profesor para expo-
ner los fundamentos, procesos
y resultados actuales de su
trabajo de investigacion en el
campo del implante retiniano.
Su tesis se basa en que la
experimentacion en modelos
animales nunca podra ofrecer
tantos datos y tan fiables
como cuando se opera en
humanos. De ahi que, tras
superar numerosos obstaculos
legales y éticos, iniciara en
1995 la fase cero de su pro-
yecto, que ahora da por con-
cluida tras haber realizado
veinte operaciones quirdrgi-
cas con resultados basicamen-
te positivos.

El proceso consta de las
siguientes operaciones:

- Extraccion de las células
fotorreceptoras de la retina
fetal dona-
da.- Depu-
racion y
cultivo de
los fotorre-
ceptores in
vitro.

- Implante
quirdrgico
de los foto-
rreceptores
en el espa-
cio subreti-
niano  in-
mediato a
la macula

con las neuronas de la segun-
da capa retiniana y que no se
produce rechazo.

Ahora, en la fase uno del
proyecto, el Prof. Del Cerro
intentard concretar la mejora
visual tras el implante y
potenciar dicha mejora refi-
nando las técnicas y profundi-
zando en el conocimiento de
los procesos celulares.

En resumen, en palabras
del propio Profesor, “ya se
ven las luces del alba”, pero
ain queda mucho por hacer
antes de que amanezca ese dia
en el que las degeneraciones
retinianas puedan curarse
mediante el implante de foto-
rreceptores.

A lo largo de su visita a
Espafia, que no es la primera
ni quizas sea la ultima, el
Prof. Del Cerro y su esposa
han estado acompanados por
miembros de las respectivas

—e

. )

El Prof. Del Cerro (2° por la dcha) abraza a una afectada espanola de
RP. Otros afectados y profesionales le acompanan a €l y a su esposa

(4" por la dcha)

del ojo re-
ceptor.

En la fase cero del proyec-
to se ha demostrado que las
células implantadas sobrevi-
ven después de tres anos (asf
se ha comprobado en la retina
donada por el primer pacien-
te, operado en enero de 1995,
que ha fallecido a principios
de este aflo), que se conectan

Asociaciones Autondémicas de
Afectados de RP y por repre-
sentantes del Comité Cien-
tifico-Médico Asesor de la
FAARPEE y de los grupos
espanoles de investigacion en
enfermedades degenerativas
de la retina.
Dolores Sdanchez
VALENCIA
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Dos avances trascendentales

Christina Fasser, Presidenta de Retina
Internacional (la organizacion que hasta
este verano conociamos como IRPA), ha
notificado a todos los afectados, a través
de Internet, las dos notas que a continua-
cion reproducimos sobre avances tras-

vance en el Sin-

drome de Usher

En el nimero del
12 de junio de la revista
Science, un grupo de in-
vestigadores dirigido por
el Dr. William Kimber-
ling, del Hospital Nacio-
nal de Investigacién Boys
Town en Omaha, Nebras-
ka (Estados Unidos), in-
forma sobre el descubri-
miento de mutaciones en
un gen que causan sindro-
me de Usher tipo Ila.

El sindrome de Usher
es una enfermedad auto-
somica recesiva que causa
una pérdida auditiva entre
moderada y severa, acom-
panada de degeneracién
retiniana por retinosis
pigmen-taria (RP).

Al explicar la impor-
tancia de este descubri-
miento genético, el Dr.
Kimberling dijo: “Existen
al menos nueve genes que
causan por separado dife-
rentes formas de sindro-
me de Usher. El sindrome
de Usher tipo Ila es la
forma mas frecuente de la
enfermedad,  sumando
mads de la mitad de todos
los casos. Con este gen,
ahora podremos estudiar
su funcién en la visién y
el oido. También podre-
mos aprender como cau-
san sordo-ceguera las
mutaciones del gen.

Nota:

Comprendiendo mejor el
proceso de la enfermedad,
podremos desarrollar tra-
tamientos eficaces. Este
descubrimiento ayudard a
muchas personas con sin-
drome de Usher.”

La Fundacién esta
satisfecha por haber fi-
nanciado este ultimo
avance. El Dr. Kimber-
ling, un reconocido ex-
perto en el sindrome de
Usher, ha recibido fondos
para este estudio a través
del programa de becas en
Genética de la Fundacion.
El Dr. Anand Swaroop,
genetista de primera linea
en enfermedades degene-
rativas de la retina de la
Universidad de Michigan
y becario de la Fun-
dacidn, también ha recibi-
do fondos para colaborar
en este estudio.

(Los lectores de
Vision pueden encontrar
ampliacion de esta noticia
en la secciéon Mundo
Cientifico-Médico, donde
recogemos la participa-
cion de la Dra. Carmen
Ayuso, genetista de la
Fundacién Jiménez Diaz
de Madrid y asesora cien-
tifica de esta publicacion,
en el descubrimiento que
aqui se refiere.)

Avance en terapia géni-
ca En el numero de

cendentales en la investigacion de la RP.
La Fundacion a la que
Christina Fasser alude en repetidas oca-
siones a lo largo de estas lineas es la
Fundacion Lucha contra la Ceguera de
los Estados Unidos.

agosto de 1998 de Nature
Medicine, los cientificos
informan de un excitante
avance en terapia génica
para las formas autosémi-
cas dominantes de dege-
neracion retiniana. El
equipo de investigacion,
dirigido por los Drs. Wi-
lliam Hauswirth y Alfred
Lewin, de la Universidad
de Florida, cientificos
especializados en terapia
génica apoyados por la
Fundacién, ha descubier-
to que la terapia con
ribozymas reduce la pér-
dida de vision de forma
espectacular en el modelo
animal con RP dominan-
te. La funcién de las célu-
las fotorreceptoras era un
93% mayor en los ojos
tratados con ribozymas
que en los 0jos de control
no tratados.

Al comentar estos
extraordinarios resulta-
dos, el Dr. Hauswirth
dijo: “Esta es la primera
prueba de que la terapia
con ribozymas funciona
en un modelo animal con
degeneracién retiniana.
Los resultados son muy
estimulantes. Para estos
primeros experimentos
hemos elegido un modelo
roedor con la forma mas
normal de RP dominante.
Sin embargo, los ribozy-
mas pueden desarrollarse
para cualquier enferme-
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dad degenerativa de la
retina autosémica domi-
nante. Nuestro préximo
paso serd comprobar la
seguridad y eficacia de
los ribozymas en modelos
animales de mayor tama-
no y, si tenemos éxito,
procuraremos entonces la
aprobacion de la FDA
para probar la terapia con
ribozymas en humanos.”
En la enfermedad
autosomica dominante,
los pacientes cuentan con
un gen sano en funciona-
miento y un gen con una
mutacién causante de
enfermedad. El gen mu-
tante produce una protei-
na disfuncional que dana
la célula fotorreceptora.

Los ribozymas son molé-
culas que contienen infor-
macién genéticamente co-
dificada que interrumpe la
capacidad del gen mutan-
te para producir la protei-
na dainina. Una vez inacti-
vado el gen enfermo, el
gen sano puede aportar a
la célula fotorreceptora la
proteina que necesita.

A la hora de compro-
bar este tratamiento, el
Dr. Hauswirth ha colabo-
rado con varios investiga-
dores; entre ellos, el Dr.
Matthew LaVail, director
del Centro de Investiga-
ciones de la Fundacion en
la Universidad de Cali-
fornia San Francisco, y el
Dr. John Flannery, de la

Universidad de California
Berkeley.

Con la terapia con
ribozymas, los investiga-
dores han establecido una
“prueba de principios”
para dos formas de tera-
pia génica. En trabajos
anteriores, la terapia de
sustitucion de genes ha
ralentizado la degenera-
cion retiniana en modelos
animales con formas rece-
sivas de la enfermedad.

Christina Fasser
Retina International
ZURICH (SUIZA)

VISION

(CASOS ESPECIALES)

VISUALES.

NOVOLENT

Optica y Salud Visual
NOVOLENT, Centros especializa-
dos en Rehabilitacion de la BAJA

Cuenta en sus instalaciones con:
-FILTROS PARA RETINOSIS
-LENTES DE CONTACTO

-SISTEMAS DE AUMENTO:
CCTYV, LUPAS TELESCOPIOS.

OFRECEMOS a todos los afecta-
dos un estudio GRATUITO de su
problematica visual, asi como una
importante bonificacion economica
en la compra de sus AYUDAS

GRUPO NOVOLENT

03002 ALICANTE

Rambla Méndez Nunez, 39

Tel. 96 520 18 66

08037 BARCELONA
Avda. Diagonal, 400
Tel 93 458 65 08

48001 BILBAO
Navarra, |
Tel 94 423 76 88

28019 MADRID
General Ricardos, 23
Tel. 91 472 19 13

28012 MADRID
Atocha, 41
Tel. 91 420 18 78

30001 MURCIA
Isidoro de la Cierva, 7
Tel 968 21 76 80

07012 PALMA DE
MALLORCA
Avda. Jaime III, 25
Tel 971 71 53 24

41004 SEVILLA
Sierpes, 20
Tel 95 456 31 56

46001 VALENCIA
Pza. del Ayuntamiento,16
Tel. 96 351 43 01

46002 VALENCIA
San Vicente, 110
Tel. 976 352 71 02

50004 ZARAGOZA
C/ Cinco de Marzo, 7
Tel. 976 22 16 09

INTERNET:
http://www.novolent.es
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X Congreso Internacional de IRPA (Lugano,

En las proximas lineas, la Presidenta
de la FAARPEE, Vicenta Gallart, nos
explica su experiencia en el X
Congreso de la Asociacion Internacio-
nal de RP y los principales acuerdos
la reunion de su
Asamblea General. Vicenta Gallart

alcanzados en

na experiencia inol-
vidable.

La Asociacion Interna-
cional de RP celebra sus con-
gresos cada dos anos, brin-
dandonos la oportunidad de
vivir por unos dias las inquie-
tudes, experiencias y esperan-
zas de los mas prestigiosos
investigadores y de afectados
de RP y otras enfermedades
degenerativas de la retina de
todo el mundo.

En el IX Congreso, cele-
brado en 1996 en Washington
(Estados Unidos), se acordd
que el de este ano tuviera
lugar en Lugano (Suiza).

Lugano esta situada en el
sur de Suiza, en el Cantén de
Ticinio; tiene la forma apro-
ximada de un triangulo con la
base apoyada en los Alpes,
penetrando en el territorio ita-
liano hasta unos 50 Km de
Milan. La superficie de esfe
“triangulo” es de 2.800 Km~=,
un 7% del territorio suizo.
Lugano se encuentra en una
zona templada, a la orilla de
un gran lago que toma su
nombre (lago de Lugano) y
esta rodeada de montanas con
una gran vegetacion; la flora
(al menos la que puede verse
en la ciudad) es similar a la
del Mediterraneo espanol. El
idioma local es el italiano,
pero sus habitantes, de trato
agradable, hablan también
francés y aleman.

Lugano tiene aeropuerto

Julio de 1998)

nuestro.

internacional, pero no hay
conexion  directa  desde
Espana. Se puede ir en avion
haciendo escala en Ginebra o
Ziirich, pero nosotros decidi-
mos volar hasta Mildn vy
tomar alli un tren que tarda
menos de una hora en llegar a
Lugano.

En este marco ha tenido
lugar, del 15 al 19 de julio, el
X Congreso Internacional de
IRPA.

Participantes en el Congreso

Al X Congreso hemos
acudido mas de 500 personas
entre profesionales y afecta-
dos, procedentes de 27 paises
de todo el mundo.

Cuando leemos en las
revistas médicas y de investi-
gacion las maravillas que
estas personas son capaces de
hacer, nos imaginamos que
son como dioses, extraordina-
rios e inaccesibles. Real-
mente son extraordinarias y
maravillosamente humanas,
pues se necesita una gran
dosis de amor a la humanidad
para trabajar con tanta dedi-
cacion, y tambi€n son accesi-
bles, muy accesibles: puedes
estar compartiendo con ellos
cualquier conversacion y res-
ponden a las preguntas que
ansiosamente les hacemos,
con tanto carifio y tan llenos
de esperanza que te contagian
su optimismo. Pero también
son sinceros, pues si alguien
pregunta por una fecha para

asistio a este Congreso como represen-
tante de la Federacion Espanola para
transmitir nuestras
colectivo internacional y recoger las
experiencias positivas de otros paises a
fin de llevarlas también a cabo en el

inquietudes al

tener ya la solucién al proble-
ma, su respuesta es que, aun-
que todavia no nos pueden
dar lo que tanto deseamos, si
es cierto que cada vez se esta
mads cerca, pero es imposible,
hoy por hoy, saber cudndo.

Por otra parte, estos
Congresos nos ofrecen la
posibilidad de conocer a afec-
tados y familiares de otros
paises tan distantes como
Australia, Sudafrica, Hong
Kong, Pakistin, MEéxico,
Brasil, etc., cémo viven el
problema, qué actividades
hacen, qué ayudas tienen,
cOmo son sus Asociaciones,
dificultades, soluciones, etc.

Después de largas con-
versaciones te das cuenta de
que, en el campo personal, las
reacciones del individuo ante
la enfermedad son en todas
partes las mismas, por muy
diferentes que seamos en
cuanto a costumbres, educa-
cion, cultura, etc. La situa-
cion social varia, pues depen-
de del desarrollo del pais de
origen, pero nada mas.

Los afectados que mejor
estan superando el problema
son aquéllos que comparten
sus experiencias a través de
sus respectivas Asociaciones
con actividades conjuntas de
autoayuda. No hay que tener
miedo a estar asociado, pues
no hay nada peor que estar
solo: los problemas comparti-
dos dejan de ser problemas.

Visién / 8
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Lo mas novedoso

A lo largo de los cinco
dias que dur6é el Congreso,
aparte de las reuniones pre-
ceptivas (Asamblea General,
reunion de representantes de
IRPA-Europa, seminario de
formacién continua, etc.) y de
las actividades complementa-
rias (recepcion oficial, cena
de gala, etc.), investigadores
de todo el mundo y de las
mds diversas disciplinas
expusieron sus trabajos en las
diferentes lineas de investiga-
cién actualmente abiertas.

Quizds lo mas novedo-
so de este Congreso fue un
Simposio sobre adminis-
tracion de medicamentos.
Hay muchos problemas que
resolver para poder llegar
hasta la retina con un medi-
camento (que adin no existe)
de forma eficaz y sin riesgos,
pero se esta trabajando en
ello en varios laboratorios de
todo el mundo.

Por lo demas, la terapia
génica, los tratamientos far-
macolégicos, la “vision arti-
ficial” y los trasplantes de
c€lulas retinianas y epitelio
pigmentario son las cuatro
lineas bdsicas de investiga-
cion.

Puede que los mads pesi-
mistas opinen que no es
mucho, pero yo veo un paso
mas hacia delante y esto ya
€s muy importante.

Decisiones adoptadas en el

Congreso
IRPA aprovecha los
Congresos Internacionales

para reunir su Asamblea
General, a la que asisten los
representantes de los paises
miembros para tomar deci-
siones que repercutiran en el
buen funcionamiento y el
futuro de la organizacion.
Este afio asistimos los repre-
sentantes de 27 paises.

Entre las muchas deci-
siones o acuerdos que alli se
tomaron, enumero a conti-
nuacion las que a mi me
parecen de mds interés gene-
ral:

El acuerdo adoptado en
el Congreso de 1996 respec-
to a la celebracién del
correspondiente al ano 2000
(el XI Congreso) en Canada
ha quedado ratificado.
Nuestros colegas canadien-
ses han presentado el lugar y
la fecha donde se realizard
dicho evento: Toronto, del 2

al 6 de agosto.

En el ano 2002, el XII
Congreso Internacional se
celebrard en Japon. Presen-
taron documentacion dos
paises candidatos: Finlandia
y Japon: los dos merecieron
ser elegidos, pues ambos
hicieron un buen trabajo pre-
vio. Como habia que decidir-
se por uno, se dilucid6 la
cuestion mediante votacion
secreta.

IRPA lanzard en breve
un boletin de informacién
cientifica, una de cuyas
caracteristicas es que sera
accesible a través de Inter-
net.

La promocion directa de
la investigacién y el sosteni-
miento de las actividades

divulgativas y organizativas
de la Asociacion Internacio-
nal requieren una modifica-
cion en los estatutos cuya
definicion y alcance no han
quedado cerrados en este
Congreso.

Finalmente, para evitar
que los afectados de distro-
fias retinianas que en los
altimos afios han adquirido
entidad propia como enfer-
medades distintas a la RP, se
aprob6 el nuevo nombre que
a partir de este Congreso ten-
drd esta organizacion: IRPA

pasa a llamarse Retina
Internacional.

Gracias IRPA por dar-
nos la oportunidad de com-
partir, de mantener viva la
esperanza. Aunque en este
Congreso has cambiado el
nombre, tu serds siempre la
semilla que dio lugar al fruto
llamado Retina Internacional
del que todos debemos ali-
mentarnos, alimentar nuestra
esperanza, nuestras ilusiones
y nuestro futuro, gracias a
todos los que con tanto
esfuerzo estdis consiguiendo
que esto sea posible.

Vicenta Gallart
Presidenta de FAARPEE
VALENCIA
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GENETICA

La localizacion del USH2A facilita el diagnostico
genético en Usher

El pasado 12 de junio aparecié publi-
cado en la revista Science el hallazgo
del gen que presuntamente provoca el
95% de los casos de sindrome de Usher
tipo II. Paralelamente, Diario Médico
recoge la noticia y la publica ese
mismo dia en un articulo firmado por
Rafael Pérez Ybarra, que reproduci-
mos a continuaciéon previa autoriza-
cion del autor y su medio, conteniendo

declaraciones textuales de la Dra.
Carmen Ayuso.

La Dra. Ayuso ha colaborado acti-
vamente en el trabajo de investigacion
genética que ha llevado a la identifica-
cion de este gen, siendo la tinica repre-
sentante de nuestro pais en un equipo
multicéntrico y multidisciplinar que
ha reunido a mas de veinte expertos de
primera linea del mundo entero.

a localizacion del gen
responsable del sin-
drome de Usher tipo

[T puede ser de gran utilidad
para obtener un diagndstico
de esta enfermedad, segun
se senala en un trabajo que
hoy se publica en Science.
Carmen Ayuso, del Depar-
tamento de Genética de la
Fundacién Jiménez Diaz, de
Madrid, ha explicado que
en el 95% de los casos de
Usher II se sabe que el gen
responsable, el USH2A, se
sitiia en el brazo largo del
cromosoma 1.

El grupo de trabajo de
James D. Eudy, del Centro
Médico de la Universidad
de Nebraska, en Estados
Unidos, ha logrado identifi-
car el gen responsable de
uno de los tipos del sindro-
me de Usher, la causa mas
frecuente de ceguera com-
binada con sordera en adul-
tos, que afecta a cuatro de
cada cien mil personas en
Estados Unidos. Los auto-
res del trabajo, entre los que
se encuentra Carmen Ayuso,
del Departamento de Gené-
tica de la Fundacion Jimé-

nez Diaz, de Madrid, desta-
can que la identificacion de
este gen, el USH2A, puede
ser de gran utilidad para
obtener un diagndstico del
sindrome.

La Dra. Ayuso ha indi-
cado que, al contrario de lo
que nos ocurre con otras
retinosis pigmentarias, el
Usher tipo Il es bastante
homogéneo genéticamente.
“La mayoria de los casos se
deben a mutaciones en el
gen USH2A™. La investiga-
cién que se publica se refie-
re a un andalisis mutacional
de un fragmento del gen, no
del gen completo, ha mati-
zado la experta.

Asi el andlisis genético
del gen puede ser, “afortu-
nadamente para todos los
que nos dedicamos a esta
tarea, mucho mas simple
que los andlisis genéticos
de cualquier otro gen invo-
lucrado en la retinosis pig-
mentaria”.

El poder hacer un diag-
nostico es fundamental.
“Mediante el diagnéstico
prenatal y el consejo genéti-

co podemos prevenir la apa-
ricion de mas casos entre
los hermanos de pacientes
con esta enfermedad. Ade-
mas, si descartamos muta-
ciones en el gen de un nino
con una sordera importante,
se avisa, de alguna manera,
que no va a desarrollar reti-
nopatia’.

Cribaje

El grupo de investiga-
ciéon sobre retinosis que
dirige Carmen Ayuso estaba
a la espera de la aparicion
de este articulo en Science
para abordar el screening de
las familias tipificadas en
Espana. “Este trabajo lo
coordina la doctora Be-
neyto, del Hospital La Fe,
de Valencia, y esperamos
que en el plazo de dos anos
se hayan estudiado todas las
familias”. También partici-
pan en este grupo de trabajo
de la retinosis la doctora
Montserrat  Baiget, del
Hospital de San Pablo, de
Barcelona, el doctor Anti-
nolo, del Virgen del Rocio,
en Sevilla, y la doctora
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Diana Valverde, del Hos-
pital Oncolégico de La
Coruna.

El trabajo que se pre-
senta hoy (Science 1998;
280: 1.753-7) se ha realiza-
do a partir de una region del
genoma humano en la que
se sabia que se encontraba
el gen de la enfermedad de
Usher tipo ITA.

La Dra. Ayuso ha expli-
cado que la region ya se
habia refinado hasta una
distancia de una megabase.
“A partir de este acotamien-
to se ha empezado a trabajar
clonando, haciendo busque-
da gendémica en librerias de
genomas de retinas huma-
nas y localizando las bases
de datos de posibles secuen-
cias expresadas que podrian
corresponder con la que se
ha encontrado™. En el 95%
de los casos de Usher tipo 11
se sabe que el gen esta en el
brazo largo del crosoma I,
“por lo que es mucho mas
homogéneo™.

La experta ha senalado
que, entre los pacientes con
retinosis pigmentaria que
ellos atienden, “un 15 por
ciento padecen retinosis y
otra cosa. De éstos, casi la
mitad sufren de un sindro-
me de Usher tipo II, lo que
hace que sea una patologia
importante en el conjunto
de pacientes con retinosis”.
Cualitativamente también
es relevante, porque afecta a
los dos sentidos.

El gen de Usher IIA
tiene algunas particularida-
des. Segun la genetista, “es
un gen de matriz extracelu-
lar que se expresa en retina
y coclea humanas. Proba-

blemente desempena un
papel importante en el desa-
rrollo de la céclea, produ-
ciendo algin defecto, de
manera que ya en el naci-
miento hay una alteracion
de ésta que es irreversible.
Ademads, puede ejercer un
papel bdsico en mantener la
arquitectura y la funcién de
las células de la retina; por
eso, su déficit en la retina
va a producir una alteracién
que se manifiesta mas pro-
gresivamente”.

Proteina codificada

La proteina codificada
por este gen posee una
homologia con otras protei-
nas conocidas, como la
laminina y la fibronectina, y
probablemente tiene que
ver con el mantenimiento
de la arquitectura de esta
matriz extracelular y quizas
con el transporte de otras
moléculas. La Dra. Ayuso
ha destacado que “conocer
la proteina y su papel es
importante para observar
qué es lo que esta ocurrien-
do en la retina y para poder
aplicar en un futuro posi-
bles terapias”.

El futuro pasa entonces
por el estudio de su fisiopa-
tologia para desarrollar
terapias. La Dra. Ayuso ha
indicado que es posible que,
si se averigua el papel exac-
to de la proteina, “podamos
idear alguna manera para
suplir su funcion”.

Mas comun

El sindrome de Usher
se caracteriza por la presen-

cia de una sordera neuro-
sensorial y una retinosis
pigmentaria. Carmen Ayuso
ha explicado a DM que hay
tres tipos de sindrome de
Usher, caracterizados en
cuanto a la gravedad de la
retinosis pigmentaria y al
tipo de sordera:

“El Usher I se caracte-
riza por una sordera prelin-
gual, estable y congénita.
Durante la primera época de
la vida comienzan a apare-
cer los sintomas de retinosis
pigmentaria, que se mani-
fiesta por una mala adapta-
cién a la oscuridad, pérdida
de la vision periférica pro-
gresiva y, finalmente, de la
vision central. Estos pacien-
tes evolucionan hacia una
ceguera progresiva que pro-
duce una visién muy pobre
en la tercera o cuarta década
de la vida”. En éste, hay
muchos genes implicados,
aunque sélo se conoce el de
la miosina VIL

El sindrome de Usher
tipo II, el mds comin, se
caracteriza por una sordera
mucho mads leve, con una
caida de la audicion en los
agudos y en el rango de fre-
cuencia que corresponde a
la voz humana. “Produce
una sordera estable, bilate-
ral, simétrica y congénita.
La retinosis pigmentaria
aparece en la segunda déca-
da de la vida y tiene una
evoluciéon mas lenta que el
Usher I”.

Rafael Pérez Ybarra
Diario Médico

MADRID
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Localizacion de un nuevo gen para retinosis pigmentaria
autosomica recesiva no sindromica de alta prevalencia en
Espana en el brazo largo del cromosoma 6

etinosis ~ pigmentaria
(RP) es un término utili-
ado para describir un

amplio grupo de enfermedades
que afectan de forma primaria
a los fotorreceptores, sobre
todo a los bastones. El epitelio
pigmentario que contacta y
nutre a estas células estd tam-
bién involucrado. La RP es cli-
nica y genéticamente heterogé-
nea y, hasta ahora, sin trata-
miento efectivo. Una defini-
cion amplia de RP incluye
enfermedades que afectan
exclusivamente al ojo (RP no
sindrémica) y enfermedades
que afectan tanto al ojo como a
otros organos (RP sindrémica).

Desde el punto de vista
genético, existen en RP des-
cripciones de formas autoso-
micas, tanto recesivas (RPAR)
como dominantes (RPAD),
formas ligadas al cromosoma
X (RPLX), e incluso hay des-
crito un caso de RP ligado al
cromosoma Y. Ademds de todo
lo anterior, en RP se ha consta-
tado, por primera vez, el modo
de herencia digénico. Gracias a
un gran esfuerzo multicéntrico
y multidisciplinario, los datos
concernientes a la epidemiolo-
gia de la RP en Espana han
mejorado considerablemente
en los ultimos anos. La inci-
dencia de la RP en Espana se
estima en 1/2500-3000 recién
nacidos vivos.

La RP autosémica rece-
siva (RPAR) es la forma mas
frecuente de RP en todo el
mundo. En Espaia, el 47% de
los casos de la enfermedad pre-
sentan una herencia autosomi-
ca recesiva. Merced al impor-
tante esfuerzo por parte de la
comunidad de pacientes afec-
tados, la FAARPEE, la ONCE
y el Fondo de Investigaciones

Sanitarias, asi como por parte
de la comunidad cientifica, el
nimero de genes identificados
en pacientes espaioles crece de
manera incesante. Aunque,
desgraciadamente, el ndmero
de familias que se asocian a
estos genes parece reducirse a
un 15-20% de todas las RPAR.
Ello es debido a la enorme
heterogeneidad genética que
presenta esta enfermedad y que
dificulta sobremanera su estu-
dio.

Hasta la fecha se habia
identificado un total de doce
genes diferentes relacionados
con RPAR. Para la identifica-
cion de estos 12 genes implica-
dos en RPAR, los cientificos de
todo el mundo han empleado
dos estrategias paralelamente:
de un lado los estudios de liga-
miento de corte cldsico, por
otro el abordaje de genes can-
didatos directa o indirectamen-
te por su funcién especifica en
la cascada de fototransduccién
de la retina humana o deriva-
dos de estudios en modelos
animales de degenaracion reti-
niana disponibles.

Recientemente nuestro
grupo de investigacion ha
hallado un nuevo gen RPAR en
el brazo largo del cromosoma 6
(Ruiz y cols, 1998). Para efec-
tuar este estudio la estrategia
empleada ha sido diferente a lo
anteriormente expuesto. Noso-
tros no seleccionamos funcio-
nes asociadas a la cascada de
fototransduccion, sino que
comenzamos a estudiar funcio-
nes asociadas con la transmi-
sion nerviosa entre las diversas
células que conforman la retina
y su posible relacién con la RP.
Ademads, para su localizacion
hemos empleado un abordaje,
pionero en todo el mundo para

el estudio de la RP, combinan-
do el ligamiento genético con
una estrategia de abordaje de
genes candidatos obtenidos del
mapa de transcripcion que esta
construyendo el Proyecto Ge-
noma Humano. Siguiendo la
nueva estrategia se obtuvo la
localizaciéon del nuevo gen
RPAR y hemos estimado su
prevalencia en torno al 10-20%
de las familias RPAR espaio-
las. La frecuencia de este
nuevo gen es la mas alta detec-
tada para un gen RP recesivo
en todo el mundo.

En la actualidad, nues-
tro grupo de investigacion pre-
tende ahondar sobre la base
molecular del gen RPAR loca-
lizado en 6q. Para ello estamos
efectuando el estudio del nuevo
gen en el resto de familias
RPAR disponibles en toda
Espaiia. Este trabajo se efectia
de manera coordinada y en
colaboracion con el resto de los
grupos de investigacion involu-
crados en el estudio de RP en
nuestro pais. Su objetivo es
identificar nuevas familias
RPAR asociadas a este gen que
permitan acotar la regién del
cromosoma 6 que lo contiene.
Ademds, nuestro grupo cola-
bora en la actualidad con el
grupo de investigacion del
Doctor Gary R. Cutting, del
Departamento de Genética de
la Universidad John Hopkins
en Baltimore (Maryland,
Estados Unidos), para el andli-
sis de los genes candidatos por
posicion para RPAR que se
encuentran en esta region del
Genoma. El objetivo de este
estudio es la identificacion de
la proteina que estd alterada y
que se asocia a RPAR en 6q.

A pesar de los esfuer-
zos de toda la comunidad cien-
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tifica internacional (se han
identificado mas de 25 genes
relacionados con RP desde
1989). la gran mayoria de las
mutaciones responsables de
RP no son conocidas ain. Son
dos los problemas basicos que
impiden un avance mayor en el
conocimiento de las bases
genéticas de esta enfermedad:
de un lado, el problema de las
técnicas de diagnostico mole-
cular disponibles, que no per-
miten un andlisis a gran escala
de los genes responsables de
RP; por otro lado, la ya men-
cionada heterogeneidad genéti-
ca.

La importancia de la
identificacion y caracterizacion
de nuevos genes RP radica en
que son el primer paso necesa-
rio para el desarrollo de nuevas
estrategias de tratamiento de
esta enfermedad. Esto es un
requisito obligatorio para el
comienzo de cualquier proto-
colo de tratamiento mediante

terapia genética (por ejemplo),
pero también estos hallazgos
son de gran utilidad para la
identificacion de nuevas dianas
para el tratamiento farmacolo-
gico de la enfermedad. A pesar
de la importancia de los estu-
dios genéticos en RP. es facil
comprender que la mayoria de
las soluciones a la RP vendran
de la mano de un abordaje
coordinado del problema por
parte de las multiples discipli-
nas que interactian en el estu-
dio de la enfermedad. Tan solo
con el esfuerzo de todos se
lograra preservar la vision del
colectivo de pacientes RP,
objetivo final de nuestros estu-
dios.
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Estudio molecular de mutaciones en rodopsina
asociadas a retinosis pigmentaria

En nuestro afian por recoger en las
paginas de Vision articulos referidos a
la investigacion que se esta realizando
en Espana sobre la RP en los diferentes
campos de la ciencia, a continuacion
publicamos uno escrito especificamente
para esta publicacion por los Dres.
Manyosa, Garriga y cols. En él sus
autores nos explican lo que estian
haciendo en la Escuela de Optica y

Optometria de la  Universitat
Politecnica de Catalunya y en la
Facultad de Medicina de la Universitat
Autonoma de Barcelona, donde “se
estin estudiando mutaciones en la
rodopsina encontradas en pacientes
afectados de RP a nivel molecular con
el objetivo de contribuir al conocimien-
to de los cambios moleculares en la reti-
na en enfermos de RP”.

| término retinosis pig-
mentaria (RP) se utili-
za para describir un

grupo de retinopatias here-
dadas, clinica y genética-
mente heterogéneo (1). La
RP, en la actualidad incura-
ble, es la principal causa de
ceguera en individuos adul-
tos, y su incidencia es de
aproximadamente | en
4.000. Inicialmente, los
afectados presentan sinto-
mas de ceguera nocturna
(nictalopia), perdiendo pro-
gresivamente la visién peri-
férica debido a la degenera-
cion de las células baston.
En estas primeras fases del
desarrollo de la enfermedad,
ésta puede detectarse mi-
diendo la disminucion de la
actividad eléctrica de la reti-
na en respuesta a flashes de
luz, mediante un electrorre-
tinograma (ERG). Poste-
riormente, se produce la
muerte de los conos, una
reduccion de la circulacion
sanguinea en la retina y la
degeneracion del epitelio
pigmentario hasta la pérdida
total de la vision.

La RP puede heredarse
de forma autosémica domi-
nante (adRP), autosémica
recesiva (arRP), ligada al
cromosoma X (xIRP), o tam-
bién digénica. En el afo
1990 se encontré la primera

mutacién en un gen de
expresion en células fotorre-
ceptoras de la retina, en con-
creto el de la rodopsina, en
pacientes afectados de RP
(2). Desde entonces, en los
altimos anos se han detecta-
do mutaciones asociadas con
la RP en diversos genes de
estas c€lulas. Algunos de
estos codifican para protei-
nas involucradas en el pro-
ceso de fototransduccion
visual, como los genes de la
rodopsina (3), de las subuni-
dades o y B de la fosfodies-
terasa de cGMP (PDE) y del
canal idénico asociado a
cGMP de los bastones.
Otros dos genes codifican
para proteinas que partici-
pan en el mantenimiento de
la estructura de los discos de
los segmentos externos de
las células fotorreceptoras,
la periferina/rds y la protei-
na ROMI. Ademads de estos
loci mdas importantes, re-
cientemente se han detecta-
do mutaciones en otros
genes, como los de las pro-
teinas CRALBP, TULPI vy
RPGR que se han asociado
con RP. Aunque estas muta-
ciones son mas minoritarias,
confirman la excepcional
heterogeneidad genética de
la enfermedad (4,5).

Las mutaciones en el
gen de la rodopsina constitu-

yen la causa mas comun de
RP para la cual se conoce
una base genética molecular,
y representan aproximada-
mente un 25% de todos los
casos de adRP. Se han
encontrado mas de 80 muta-
ciones en el gen de la rodop-
sina, la mayoria de las cua-
les son mutaciones que afec-
tan a un solo aminodcido
(Figura 1). Se ha podido
observar, también, una dife-
rente severidad de la enfer-
medad a una determinada
edad, tanto entre familias
como entre pacientes de
edad comparable con el
mismo defecto genético. No
se conoce la causa de esta
expresion clinica variable
entre pacientes de edad com-
parable con el mismo defec-
to genético. El mecanismo
por el cual un defecto en el
gen de la rodopsina que se
expresa en las células bastén
conduce a la muerte de las
células fotorreceptoras de
los conos tampoco se com-
prende claramente en la
actualidad (8).

Los avances logrados en
la localizacién de genes res-
ponsables de la RP y muta-
ciones en dichos genes no se
han visto acompanados por
avances significativos en el
conocimiento del mecanis-
mo(s) molecular(es) de la
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enfermedad. Ademas de los
estudios genéticos, es tam-
bién necesario el esclareci-

Dr. Joan Manyosa). Estos
grupos habian estudiado con
anterioridad la estructura vy
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afectados de RP estdn rodeados con un

Figura 1 (12 . 9.2). Modelo esquematico de la estructura secundaria de la rodop-
sina donde se observan los dominios citoplasmatico, transmembranal (siete héli-
ces) e intradiscal. Los aminodcidos que se han encontrado mutados en pacientes

circulo.

miento de estos mecanis-
mos, es decir, de la determi-
nacion de cémo una muta-
cion en un gen, que expresa
una proteina de forma espe-
cifica en la retina, conduce a
la degeneracion progresiva
de las células fotorrecepto-
ras, para poder abordar una
futura terapéutica eficaz
para esta patologia.

Por lo que hace referen-
cia al estudio detallado a
nivel molecular de los pro-
cesos relacionados con la
RP, en los dltimos dos anos
se ha establecido una cola-
boracion entre dos grupos de
investigacion, uno en la
Escuela de Optica y Op-
tometria de la Universitat
Politecnica de Catalunya
(dirigido por el Dr. Pere
Garriga), y otro en la
Facultad de Medicina de la
Universitat Autonoma de
Barcelona (dirigido por el

la funcién de la rodopsina
(en sus estados de reposo y
fotoactivado) en el estado
fisiolégico normal, contribu-
yendo a la elucidacion de su
estructura molecular
mediante técnicas espectros-
copicas como la espectros-
copia de infrarrojos transfor-
mada de Fourier (FTIR) (6).

El esfuerzo investigador
coordinado de estos grupos
de investigacion se centra,
en la actualidad, en el estu-
dio de mutaciones en el pig-
mento visual rodopsina aso-
ciadas con la RP. La aproxi-
macion experimental que se
ha utilizado es la de obtener
las rodopsinas mutadas en el
laboratorio para analizar —in
vitro- sus posibles alteracio-
nes, tanto estructurales
como funcionales, y correla-
cionar estas anomalias a
nivel molecular con los
aspectos clinicos y patologi-

cos de la enfermedad. Para
ello se utilizan técnicas de
biologia molecular como la
mutagénesis dirigida por
cassette, asi como técnicas
biofisicas de andlisis como
las espectroscopias de ultra-
violeta-visible y de fluores-
cencia. Uno de los principa-
les aspectos del proyecto, de
clasificacion y caracteriza-
cién de las mutaciones en
rodopsina ligadas a RP, ha
sido la puesta a punto de un
sistema de cultivo celular de
células eucarioticas COS-1
para la expresion de las
rodopsinas mutadas (7).
También es importante en
estos estudios el hecho de
que se dispone de un anti-
cuerpo monoclonal especifi-
co, el Rho-1D4, que permite
purificar completamente las
rodopsinas mutadas y asi
poder estudiar sus caracte-
risticas estructurales y fun-
cionales sin la interferencia
de otras proteinas contami-
nantes.

En la actualidad ya se
han podido reproducir en el
laboratorio diversas rodopsi-
nas con mutaciones encon-
tradas en pacientes espano-
les, entre otras. En particu-
lar, y como ejemplo, se han
construido y expresado las
siguientes rodopsinas muta-

das: P171Q, H211R,
G114D, A346P, LI125G,
L125W y L328P. En la

actualidad, se estd trabajan-
do en la caracterizacion de
dichas rodopsinas. Los pri-
meros resultados indican
que las mutaciones analiza-
das afectan tanto la capaci-
dad de unir 11-cis-retinal de
las opsinas correspondientes
como la funcionalidad a
nivel de activacion de trans-
ducina. Las proteinas pier-
den su capacidad para unir
el cromoforo 11-cis-retinal
(molécula derivada de la
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vitamina A) debido a que la
mutacién en la proteina
impide el plegamiento tridi-
mensional correcto de la
misma (misfolding) (8). Este
efecto puede detectarse utili-
zando la técnica de la espec-
trofotometria ultravioleta-
visible (Figura 2).

Se estdn estudiando,
también, otros aspectos de
interés referidos al proceso
de regulacion de la foto-
transduccion visual, es decir,
al proceso de inactivacion
del fotociclo. En este sentido
es de gran interés determinar
si las rodopsinas mutadas
pueden ser fosforiladas por
la rodopsina quinasa, o
como las mutaciones alteran
su capacidad de interaccio-
nar con otras proteinas como
la arrestina, o también cual
es el papel de la reciente-
mente descubierta proteina
recoverina en el proceso
degenerativo de la RP. Estos
tltimos aspectos referidos al
mecanismo molecular de
recuperacion del sistema, en
el proceso de fototransduc-
cion visual, y a su relacién
con los procesos degenerati-
vos retinianos asociados con
RP constituyen el nicleo
tematico de un proyecto
europeo que se ha solicitado
en colaboracién con otros
grupos europeos y de la anti-
gua Unién Soviética (cabe
resaltar el caracter de inves-
tigacion molecular y no cli-
nica de este proyecto, asi
como también la participa-
cion en el mismo del grupo
del Prof. P.P. Philippov, de la
Universidad de Moscu,
codescubridor —junto con el
Dr. L. Stryer- de la proteina
recoverina relacionada con
la regulacion de la vision a
distintas intensidades lumi-
nicas). Cabe destacar el
apoyo y colaboracién en
estos proyectos de la

diversas lineas de

investigacion,
desde la deteccion
genética de muta-
ciones hasta la
modelizacion de la
enfermedad en ani-
males transgénicos,
pasando por el
imprescindible es-
tudio a nivel mole-
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cular de los defec-
tos en las proteinas
mutadas -que es la
1 linea de investiga-
cién que se ha des-
crito en este articu-
lo- para poder lle-
| gar a una solucién
terapéutica satis-
. factoria que se pue-
| da ofrecer a los
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pacientes afectados
de RP. En este sen-
tido es también
muy importante un
esfuerzo continua-

banda de absorcion.

F‘igvura 2. Et;peclrosf de abss)rciér.i en el uhr_aviolela- do conjunto a nivel
visible de las rodopsinas nativa wild type (A) y muta-
da H211R (B) (mutacién de una histidina a arginina
en la posicién 211 de la rodopsina de un paciente
afectado de retinosis pigmentaria Autosémica
Dominante). La banda de absorcién en el visible, : X
centrada a 500 nm, indica la presencia del 11-cis-| N€s han sido finan-
retinal unido a la protefna. En el caso de la proteina | C1adas con ayudas
mutada H211R (B), ésta es incapaz de unir retinal,
como puede observarse por la ausencia de dicha| de la

internacional (9).
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Epidemiologia y genética molecular del sindrome

LLa Dra. Espinos acaba de leer su tesis
doctoral, de la que el presente articulo es
un breve resumen. Lleva varios afos
la Asociacion de

colaborando con

| sindrome de Usher

(USH), también llama-

do sindrome de Hall-
gren, es una enfermedad
autosOmica recesiva caracte-
rizada por una pérdida auditi-
va congénita neurosensorial
asociada a retinosis pigmen-
taria (RP). La simultaneidad
de ambos aspectos fue prime-
ramente reconocida por Von
Graefe en 1858; sin embargo,
fue el oftalmélogo Charles
Usher quien dio cuenta de su
caracter hereditario.

La prevalencia de la
enfermedad en la poblacién
general varia desde 3.0 a 5.0
por cada 100.000 individuos
vivos. Es ésta una patologia
con una importante heteroge-
neidad clinica. De acuerdo
con la gravedad y evolucion
de los sintomas clinicos, se
distinguen varios tipos del

de Usher

Cada tipo clinico del sin-
drome de Usher se subdivide
en varios subtipos genéticos,
lo que la convierte en una
patologia con una amplia
heterogeneidad genética.

Hasta la fecha, se han descri-
to siete localizaciones (tabla
2), aunque se presupone la

Afectados de RP de Valencia y en la
actualidad esta volcada en el proyecto
que dicha Asociacion promueve sobre el
sindrome de Usher.

Este fenémeno (hetero-
geneidad genética) hace que
el estudio de las familias
Usher sea complicado. Los
trabajos de investigacion
sobre esta enfermedad pasan
por la necesidad de caracteri-
zar cada uno de los genes
implicados en la patogenia de
la misma. En este sentido se
han descrito cerca de cien
ratones mutantes que sufren
pérdida auditiva, asociada
con otras anomalias o no, que
en algunos casos han sido uti-
les herramientas para el clo-
naje de genes ortélogos.

En 1995, se caracterizo
el gen MYO7A como causan-
te del subtipo genético Usher
Ib. Este gen que codifica para
una proteina citoesquelética,
la miosina VIIA, justifica en
principio el hecho de que dos
sentidos se vean afectados en

me de Usher.

Tipo

Usher I de grave a profunda
Usher 11 de moderada a grave
Usher III  progresiva

Pérdida auditiva
ausente o alterada
normal

Tabla 1. Esquema de los aspectos clinicos discriminatorios entre los distintos tipos del sindro-

Respuesta vestibular

sindrome, tal y como recoge
la tabla siguiente (tabla 1). Es
importante sefalar que las
caracteristicas clinicas de la
RP no parecen ser discrimi-
natorias entre las diferentes
variedades de la enfermedad.

existencia de mds subtipos
genéticos todavia no localiza-
dos, ya que se cuenta con
familias Usher que no presen-
tan ligamiento a ninguna de
las regiones génicas actual-
mente conocidas.

estos enfermos. En cualquier
caso, se conoce muy poco
sobre la patogénesis del sin-
drome. Son necesarios mas
estudios que clarifiquen el
papel de la miosina VIIA en
la fisiopatologia de la enfer-
medad. Es de resaltar el
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hecho de que se hayan identi-
ficado mutaciones en el
mismo gen en pacientes de
una sordera recesiva no sin-
drémica (DFNB2), que puede
representar el equivalente del
mutante shaker-1 dado que en
ninguno de los dos casos
existe distrofia retinal. Por
otro lado, en afectos de
DFNAI11 (sordera dominante
no sindromica) también se
han detectado mutaciones en
el gen de la miosina VIIA. No
solo se ha descrito este caso
en el que coinciden las locali-
zaciones de genes responsa-
bles de diferentes tipos de
sordera. De hecho, 1igualmen-
te se han ligado a la misma
region cromosémica DFNBI
y DFNA3, y DENA9, sugi-
riendo que un unico gen
pueda estar implicado en am-
bas formas de sordera (domi-
nante y recesiva). Estos ha-
[lazgos se ven apoyados por
algunas de nuestras familias
que cuentan con miembros,
de la misma generacion u
otras anteriores, que mues-
tran solamente lesiones audi-
tivas y no RP. Con la identifi-
cacion de las mutuaciones en
la miosina VIIA se podra de-
terminar en qué medida afec-
ta al fenotipo el hecho de pre-
sentar un tipo u otro de even-

to mutacional. Son pues, im-
prescindibles los trabajos fu-
turos donde se establezcan
correlaciones genotipo-feno-
tipo.

El presente estudio re-
presenta un proyecto de cola-
boracion con otros grupos pa-
ra la catalogacion, desde el
punto de vista genético, de
familias espanolas con sin-
drome de Usher. La propor-
cion de familias pertenecien-
tes al Usher tipo I es de
43,5% y al Usher tipo Il es de
47.8% en nuestra serie, per-
maneciendo las restantes sin
una catalogacion clinica
clara.

El trabajo desarrollado
comprende un estudio epide-
miolégico de la enfermedad,
estimdndose la prevalencia de
la misma en la poblacion
espanola, la frecuencia de los
distintos tipos asi como el
coeficiente de segregacion.
La prevalencia de la enferme-
dad en la Comunidad Valen-
ciana, calculada en base al
censo de la Asociacion de
Afectados por la Retinosis
Pigmentaria de la Comunidad
Valenciana,  resulto  de
1/7100.000. Esta es una esti-
macion grosera, ya que no se

dispone de un censo total de
familias Usher espaiolas.

El andlisis de ligamiento
realizado se plante6 de la
siguiente manera:

De acuerdo con la clasi-
ficacion clinica, USHI1 o
USH2, se estudi6 cada fami-
lia con marcadores molecula-
res situados en el cromosoma
Ilq y en el lq, respectiva-
mente. Los resultados obteni-
dos en este sentido han con-
firmado la alta heterogenei-
dad genética del sindrome de
Usher. El 63% de las familias
tipo I han mostrado ligamien-
to al brazo largo del cromoso-
ma 11 (USHIB) y el 94,7%
de las familias tipo II al brazo
largo del cromosoma Iq
(USH2A).

Los datos logrados en el
andlisis de ligamiento, junto
con el andlisis de haplotipos,
sitian al gen candidato res-
ponsable del Usher Ib en la
region comprendida entre
D11S527 y DI11S911, donde
se ubica el gen de la miosina
VIIA responsable de este sub-
tipo. En cuanto al gen respon-
sable del Usher Ila, éste se
localiza en una regién génica
flanqueada por los marcado-

Tipo clinico
Usher tipo 1
cromosoma 11q
cromosoma 11p
cromosoma 10q
cromosoma 21q
cromosoma 10
desconocida
Usher tipo 11
desconocida
Usher tipo 111

Localizacion génica
cromosoma 14q
USHI1B
USHIC
USHID
USHIE
USHIF

cromosoma 1q

cromosoma 3q

Subtipo genético
USHIA

USHIG
USH2A
USH2B
USH3

Tabla 2. Subtipos genéticos del sindrome de Usher

N¢ 14 - Noviembre, 1998



Munbo CienTiFico-MEDICO

res DIS419 y AFM144xf2,
en base al andlisis de liga-
miento y al estudio de los
haplotipos de las familias.

Por otro lado, se llevé a
cabo un estudio de otras loca-
lizaciones génicas no tan
comunes del sindrome de
Usher mediante andlisis de
ligamiento en aquellas fami-
lias que no mostraron valores
lod significativos con los
marcadores situados en el
cromosoma I1q o en el Igq.
Asi se encontré ligamiento al
brazo largo del cromosoma 3,
ubicacién caracteristica del
locus USH3, en dos familias
clasificadas clinicamente co-
mo USHI1 (5.4%).

Finalmente, se realizo
una busqueda de mutaciones
en los 14 primeros exones del
gen que codifica para la mio-
sina VIIA, que fue el primer
gen caracterizado responsa-
ble de un fenotipo Usher
(USHIb), en aquellas fami-
lias que previamente mostra-
ron ligamiento al brazo largo
del cromosoma 11. Dicha
bisqueda condujo al hallazgo
de la mutacién Ala397Asp en
todos los afectados de una
familia, viéndose su ausencia
en los familiares sanos. Este
hecho hace suponer que pro-
bablemente dicha mutacién
estd implicada en la patogé-
nesis del sindrome en este
caso.

Asi pues, es posible lle-
var a cabo métodos de estudio
directo en familias Usher tipo
Ib ya que se ha caracterizado
el gen cuyas mutaciones son
responsables de dicho fenoti-
po (MYO7A). Y desde el
pasado mes de junio es posi-

ble llevar a cabo similares
estudios en familias Usher
tipo Ila.

Ahora bien, restan al
menos siete /oci cuyo gen es
desconocido. En estos casos
la clasificacion debe ser reali-
zada mediante métodos indi-
rectos (andlisis de ligamien-
to). Para que esta metodolo-
gia sea fiable, es necesario
contar con el mayor nimero
posible de familias suficien-
temente informativas, asi
como con una exploracion
clinica completa de cada uno
de sus miembros (sanos y
enfermos) y con una bateria
de marcadores de DNA ade-
cuada para cada uno de los
loci objeto de estudio. Es
pues imprescindible que exis-
ta una colaboracion estrecha
entre especialistas en genéti-
ca y clinicos facultativos de
oftalmologia, otorrinolarin-
gologia y neurofisiologia con
el fin de definir criterios de
diagnostico claros para el sin-
drome de Usher, fundamen-
talmente aquéllos que permi-
tan la diferenciacion de los
distintos tipos clinicos vy
genéticos, asi como la detec-
cion de portadores heteroci-
gotos. Dichos requisitos, ade-
mas de resultar potencial-
mente Gtiles para el consejo
genético de familias afecta-
das, tienen importantes apli-
caciones para la investigacion
en esta patologia. cuyo obje-
tivo prioritario consiste en
aislar y clonar los restantes
genes responsables de la
misma.

Es bastante habitual leer
en las revistas especializadas
articulos sobre los diferentes
sindromes causantes de sor-

doceguera, que por la grave-
dad de las discapacidades
resultantes y en muchas oca-
siones por la temprana edad
de aparicion de las mismas,
genera una preocupacion y
atencion justificada. La pérdi-
da de dos sentidos tan impor-
tantes como son la audicién y
la vista les conduce a un ais-
lamiento total, con todos los
problemas que légicamente
implica. De ahi la necesidad
de una colaboracion estrecha
entre las distintas disciplinas
médicas que permita en un
futuro una mejora de su cali-
dad de vida.

En definitiva, todo lo
referido corrobora la amplia
heterogeneidad clinica vy
genética del sindrome de
Usher. Futuros trabajos enca-
minados a la caracterizacion
de los genes que segregan con
la enfermedad permitiran una
busqueda de mutaciones ade-
cuada y completa en familias
con riesgo que ayude al cono-
cimiento de los mecanismos
fisiopatologicos y bioquimi-
cos del sindrome, posibilitan-
do la existencia de una tera-
péutica racional. De igual
modo, la realizaciéon de un
diagnéstico presintomatico,
prenatal y de portadores sera
mucho mads viable. A este res-
pecto, el desarrollo tedrico-
practico de la terapia génica
(sustitucién del gen anémalo
responsable de la enfermedad
por su homdlogo funcional-
mente normal) permite abri-
gar la esperanza de una solu-
cion para las enfermedades
hereditarias en un futuro.

Carmen Espinds
VALENCIA

Vi

on 120
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OFTALMOLOGIA

Trasplante de retina: epitelio pigmentario

LLa Dra. Navea, del

a posibilidad de “cam-

biar” la retina enferma

por otra sana, y de
esta manera devolver la
vision a un paciente que no
la tiene, representa una idea
fantdsticamente  atractiva
para cualquier oftalmédlogo
o investigador de la vision.

Priacticamente hasta la
década actual no se habia
considerado seriamente la
posibilidad real del trasplan-
te de retina, tanto su capa
externa, el epitelio pigmen-
tario, como la neurorretina.

Desde 1983, cuando se
realizaron con éxito en
Nueva York los primeros
trasplantes de epitelio pig-
mentario retiniano humano a
monos, se han ido sucedien-
do los experimentos que nos
han permitido avanzar poco
a poco en este campo.

Ahora sabemos que el
epitelio pigmentario retinia-
no puede cultivarse, tras-
plantarse a un huésped y ser
capaz de realizar sus funcio-
nes en éste, manteniendo el
funcionamiento de los foto-
rreceptores.

Uno de los pasos mas
importantes en la investiga-
cion del trasplante retiniano
se dio en 1988, cuando se
demostré en un modelo ani-

Servicio de
Oftalmologia del Hospital Universitario
La Fe, de Valencia, trabaja desde hace
mucho tiempo en todos los aspectos clini-
cos relacionados con la RP y siempre se

desarrollo.

mal que el trasplante de epi-
telio pigmentario sano era
capaz de detener la evolu-
cion de un tipo de degenera-
cion retiniana similar a la
retinosis pigmentaria huma-
na que se produce en una
cepa especial de ratas. Fue la
primera vez que se demostré
la curacién de una enferme-
dad hereditaria del sistema
nervioso.

Estos avances nos han
permitido considerar la posi-
bilidad de que alguna dege-
neracion retiniana en huma-
nos pueda ser tratada me-
diante trasplante de retina,
bien de epitelio pigmentario
o incluso de los propios
fotorreceptores.

Tratamiento de enferme-
dades maculares

Un ejemplo de las posi-
bles aplicaciones de estas
técnicas seria el tratamiento
de enfermedades maculares.
Entre las que afectan a la
macula, la mds comin es la
degeneracién macular aso-
ciada a la edad. Su frecuen-
cia estd aumentando cons-
tantemente en nuestro me-
dio. Se han probado muilti-
ples tratamientos, pero nin-
guno ha conseguido hasta
ahora resultados definitivos
para una enfermedad que
impide la lectura y limita

ha mostrado abierta a la innovacion
terapéutica, aun con la cautela que todo
buen profesional ha de mostrar ante las
técnicas en fase de experimentacion y

grandemente en su vida dia-
ria al que la padece. Uno de
los tratamientos ensayados
en el intento de mejorar el
mal prondstico que tiene ha
sido el trasplante de epitelio
pigmentario de la retina.

Se han realizado algunos
estudios en humanos en
diversas partes del mundo:
trasplante de células de epi-
telio pigmentario retiniano
de Nueva York y Suecia. En
Valencia nuestro grupo, vy
otros en Francia y Alemania,
hemos realizado trasplantes
del epitelio pigmentario de
iris, siempre en pacientes
con formas muy avanzadas
de degeneracion macular
asociada a la edad. Los
resultados hasta ahora son
dificiles de evaluar porque
en algunas ocasiones se ha
producido rechazo del tras-
plante y porque se trataba de
casos muy evolucionados.

Antes de que pueda gene-
ralizarse el trasplante de epi-
telio pigmentario es preciso
todavia establecer las pautas
de seleccion de donantes,
cantidad de tejido a trasplan-
tar, terapia inmunosupresora
y especialmente habrd que
determinar qué tipo de pato-
logia y qué estadio evolutivo
son los ideales para benefi-
ciarse de estas novedosas
técnicas.
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Situacion y posibilidades

A la vez que se ha desa-
rrollado el trasplante de
células del epitelio pigmen-
tario, se han realizado inten-
tos de trasplantar fotorrecep-
tores o porciones de neuro-
rretina.

Hasta este momento se ha
trabajado fundamentalmente
con retina fetal, que tiene
mayor capacidad de diferen-
ciaciébn 'y supervivencia
cuando se trasplanta que la
retina adulta. Se ha ensaya-
do el trasplante de neurorre-
tina en Rochester, Hyde-
rabad, Baltimore y San Luis,
en pacientes con retinosis
pigmentaria también en
estadios muy avanzados.

José Abascal, 29
TIf: 91 441 12 65
28003 MADRID

P° Extremadura, 99
TIf: 91 46410 12
28011 MADRID

Algin paciente parece haber
experimentado una discreta
mejoria, pero tampoco pue-
de hablarse de resultados
concluyentes.

Lo que hemos conseguido
hasta ahora es obtener las
células, desarrollar el méto-
do de conservacion y de
trasplante, y saber que pue-
den sobrevivir en el huésped
hasta por lo menos tres anos.
Es posible que necesitemos
utilizar terapia inmunosu-
presora, pero esto no debe
presentar un verdadero esco-
llo en los trasplantes de reti-
na, dada la disponibilidad de
farmacos potentes utilizados
en la prevencion del rechazo
de 6rganos enteros como el
corazoén, rinén e higado.

» & W = i ‘
ESPECIALISTAS EN BAJA VISION Y AUDIOPROTESIS

Passeig de la Bonanova, 109-111
TIf: 93 204 76 07
08017 BARCELONA

Lo que todavia nos queda
por averiguar es si realmente
el tejido trasplantado es
capaz de mantener con vida,
regenerar o sustituir eficaz-
mente el tejido danado del
receptor.

Si verdaderamente estas
técnicas llegan a desarrollar-
se con éxito, enfermedades
degenerativas de la retina
hasta ahora incurables, cau-
santes de un gran nimero de
cegueras podrin cambiar de
prondstico de forma absolu-
ta, abriéndose una puerta
inédita en el arsenal terapéu-
tico de nuestra especialidad.

Amparo Navea

VALENCIA

Horreo, 36
| TIf: 981 57 51 51
15700 SANTIAGO

Visién / 22
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OPTICA Y REHABILITACION

Lentes filtrantes especiales para aplicaciones médicas

LLa casa Winter Optica Distribucion,
principal patrocinador en la actualidad
de esta publicacion, nos ha hecho llegar
informacion sobre lentes filtrantes de la
que a continuacion reproducimos un
extracto. Damos publicamente las gra-

entes filtrantes especia-
les para aplicaciones
médicas en casos de

retinosis pigmentaria, Dis-,
Acromasia y Discromatopsia
congénita hereditaria.

Para toda la gama de lentes
Clarlet:

Clarlet F 60, F 80, F 90 (tona-
lidad de color marrén alta-
mente estética)

Clarlet F 540, F 560, F 580
(filtros de banda estrecha vy
espiga afilada)

Para el cristal de silice, pro-
grama de lentes monofocales:
F 451, F 452 como lentes
superpuestas y soldadas entre
si (para lentes bifocales y tri-
focales segtin encargo)

Con receta médica

No adecuadas para la conduc-
cion de vehiculos

Desde 1970, la compaiiia
Zeiss se viene dedicando al
desarrollo de lentes filtrantes
especiales que pueden ser de
utilidad a pacientes con pato-
logias oculares como, por
ejemplo, la retinosis pigmen-
taria.

En colaboraciéon con Institu-
tos nacionales e internaciona-
les y especialistas oftalmélo-
£os y opticos, se han realiza-
do experimentos con una
amplia serie de filtros protec-
tores de la luz. La retinosis
pigmentaria es una degenera-
cion tapeto-retiniana heredi-
taria que produce un debilita-
miento progresivo de las célu-
las sensoriales de la retina. En
el curso clasico de esta pato-
logia, el campo visual se va
reduciendo progresivamente
desde los lados hacia el cen-
tro, hasta llegar a la vision en

cion.
canon de escopeta.

La retinosis pigmentaria es
una degeneracion progresiva
en la cual, debido a una alte-
racion en el recambio meta-
bolico nutricional del epite-
lio, los receptores luminosos
dejan de nutrirse y degeneran.
El caso contrario es la
Dis- o Acromasia (ce-
guera para los colores),
donde encontramos una
pérdida practicamente
absoluta de las funciones
de los conos de la retina.
La Discromatopsia con-
génita hereditaria, ligada
al cromosoma X, es una
degeneracion ocular en

g
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la que se mantiene la o

funcién de los conos sen-
sibles a la luz azul. Con
lentes filtrantes azules se
consigue una notable
mejora en la sensibilidad
al contraste de la agude-
za visual y de la vision
crepuscular.

Tal y como ha quedado
demostrado en estudios
recientes, en el caso de
tales patologias de la
retina puede estar justifi-
cada la prescripcion de
lentes filtrantes que ¢
absorban la luz, ayuden a

la acomodacion y favo-
rezcan el aumento del
contraste visual.

El esquema de la Figura |
muestra las curvas de trans-
misibilidad de las Ilentes
Clarlet F 60, F 80 y F 90.
El esquema de la Figura
muestra las curvas de trans-
misibilidad de las lentes
Clarlet F 540, F 560, F 580,
asi como la de las lentes sol-
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cias al Instituto Italiano de Cultura, de
Madrid, que ha financiado la traduc-
cion del texto original, que estaba escri-
to en italiano, asi como a la Dra.
Natalia Garrido, autora de la traduc-

dadas en cristal de silice F
451 y F 452.

Filtros protectores de la luz
en la retinosis pigmentaria.
La retinitis pigmentaria es la
enfermedad degenerativa mads
frecuente de la retina. Se esti-
ma que en el mundo hay alre-
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dedor de 3 millones de perso-
nas que padecen alguna de
sus diferentes formas (en
[talia 40-50.000, mientras que
se habla de 15-20.000 perso-
nas en Alemania).

El nombre de “retinitis pig-
mentaria”, propuesto en el
ano 1855 por Donders,
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podria quizd mejorarse por
ser inexacto su significado, al
no tratarse de un proceso
inflamatorio. Mejor defini-
cion seria la de “retinosis pig-
mentaria y/o degeneracion
pigmentaria de Ta retina”.
Cominmente se utiliza la
abreviatura RP, que usaremos
de aqui en adelante.
La RP conlleva una degenera-
cion progresiva de las células
sensoriales de la retina. En la
forma clasica de esta enfer-
medad, el campo visual del
pa-ciente se va reduciendo
rogresivamente desde el
orde hasta el centro, hasta
quedar Unicamente una por-
cion central en forma de
“tubo”, lo que se conoce
como “vision en canén de
escopeta”. El curso de esta
enfermedad se desarrolla de
muy diversas formas. La ma-
yor frecuencia de aparicién
de esta patologia se registra
en la poblacion joven. Sin
embargo, y hasta la fecha, a
pesar de los trabajos interna-
cionales colectivos de investi-
gacion, no se ha conseguido
desentranar totalmente el
comportamiento de los meca-
nismos patogénicos de la RP

- o - -~
Lonmrs Fora

en los tejidos afectados.

No obstante, en estudios
de laboratorio, con animales
de experimentacién, si ha
sido posible establecer algu-
nas de las caracteristicas pro-
pias de la RP.

Gracias a ello sabemos
fehacientemente que en la
base de esta enfermedad exis-
te un defecto enzimatico en el

PUC I N ‘_

-

epitelio y que esta alterada la
fagocitosis. Hay ademas cla-
ras evidencias de que prote-
ger los ojos de la luz puede
ser un método que, aplicado
lo mds precozmente posible
(y de forma adecuada), tiene
como resultado el retraso en
la degeneracion de la retina.

El concepto de
que en esta enfermedad ~
pueda ser beneficioso -

roteger los ojos de la
uz no es nada nuevo.
Johnson (1901), basan- ~
dose en la observacién | «
del efecto de la luz: .
diurna sobre la retina
de animales nocturnos,
utilizé en algunos pa- ~
cientes con RP unas
lentes que transmitian
azul y verde y algo de
amarillo, para proteger- ‘-
los de los rayos de la

luz diurna de mayor intensi-
dad. Con el tiempo se llego
también a la conviccion de
que las gafas con lentes rojas
odrian ser de utilidad para
os enfermos de RP.

Por su parte, Adrian y
Schmidt asentaron definitiva-
mente estos conceptos en
1974 y establecieron, para el
uso de lentes protectoras de
luz en pacientes afectados por
la RP, dos reglas:

La fuerza de iluminacién de
la cérnea (difusion de luz
azul, ceguera y pérdida de
contraste) debe ser reducida
lo mas posible para proteger
la retina de la luz brillante.
Esto requiere que el filtro
protector utilizado tenga un
grado reducido de transmisi-
bilidad, pero no hasta el
extremo de condicionar la
libertad de movimiento del
paciente con RP. En lineas
enerales, un filtro que se uti-
ice en “exteriores’ deberia
de tener un grado de transmi-
sibilidad de aprox. un 10%.
En casos de pacientes con RP
que presenten una acusada
pérdida del campo visual,
puede ser preciso volver a
una mayor transmision de
luz. En tales casos, la protec-

-

R
 §

cion de la luz tendrd que
adaptarse a las necesidades
especificas de cada persona.
La distribucion  del
espectro de la luz que se deja
asar tendrd que decidirse de
orma que la menor cantidad
de luz caiga en la zona de
absorcion de la Rodopsina.

- -- o -

. L

La sensibilidad del espectro F/G-3

para la visién diurna o fotépi-
ca y nocturna o escotopica se
muestra en la fig. 1.

De aqui se deduce que
por debajo de 540 nm., es
decir en la zona de mdxima
absorcion de Rodopsina (V’),
no pasara luz alguna por el
filtro. El pico maximo de la
zona de transmision, con una
amplitud de aprox. 100 nm.,
deberia ser menor del 20% vy
situarse en la zona del amari-
llo-verde.

El rojo, que presenta una
mayor longitud de onda, pasa
practicamente sin alteracion.
Gracias a esta distribucion de
la transmision espectral, la
proporcion de radiacién ab-
sorbida por los conos es
mayor que la absorbida por la

arte sensible de los bastones
os (Rodopsina contenida en
los discos). Esta relacion
“bastones-conos”, también
llamada “‘razén de estimulo”,
se calcula segin las siguien-
tes premisas:

Siendo Z y S el total de
la luz absorbida por los conos
o por los bastones, con el fil-
tro protector de la luz o sin
€l... el valor de la *“razén de
estimulo™ serd
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Absorcion Z (conos)
r=

Absorcion S (bastones)
Es dificil realizar una medi-
cion directa de la absorcion
de la luz por parte de conos y

FIG-5 bastones.

Se podra, no obstante, conse-
guir una buena aproximacion
en el calculo de la sensibili-
dad espectral relativa de los
conos (V(A)) y de los basto-
nes (V'(A)), teniendo también
en cuenta los medios de
refraccion del ojo. (fig. 1)
La transmisién espectral de
los filtros protectores de luz y
la distribucién del espectro (o
brillo de la fuente luminosa)
pueden medirse directamen-
te.
Se obtendra asi una ecuacion
integral que muestra el grado
de sensibilidad espectral a la
luz diurna o fotépica (conos)
o V(A) , respecto al grado de
sensibilidad espectral a la luz
nocturna o escotopica (basto-
nes) o V'(A), siendo S(A) la
distribucion espectral de la
radiacion de la luz estandari-
zada y T(A) el grado de trans-
mision espectral del filtro.
Tendremos asi una funcion
polar con una distribucion
espectral de energia que se
convertird en :
IK-T(X)-V(K)-CIK "
53 T0)-V (A)-dA
siendo R la relacién del esti-
mulo que se obtiene al dividir
la absorcién de la luz por
parte de los conos por la
absorcion de la luz por parte

N Mh-.h-i

de los bastones.
Considerando la transmision
luminosa de la luz, obtendre-
mos que:
V(L) es el grado de sensibili-
dad fotépica de los conos,
mientras que V’(A) es el
| grado de sensibilidad
espectral escotdpica o
| de bastones.
S(A) representa la distri-
bucion de la radiacion
espectral segin el tipo
de luz estandarizada.
T(A) es el grado de
transmision  espectral
del filtro.
[figuras 2 y 3]
Un filtro gris neutro con
T(A) = cte tiene una
=razon de estimulode R =
1.10
Un filtro azul que transmite
preferentemente en la franja
del azul tiene una razon de
estimulo menor de 1, concre-
tamente alrededor de 0.76.
(fig. 2)
Los filtros que principalmen-
te dejan gasar la luz en la
parte visible del espectro de
mayor longitud de onda pre-
sentan una razon de estimulo
superior a 1.
La lente coloreada Clarlet
F580 tiene una razén de esti-
mulo de R=11.3 (fig.3).
La influencia del tipo de luz,
del sol, de lamparas de vapor
de mercurio o incandescen-
tes, puede apreciarse y medir-
se por medio de la estandari-
zacion de la luz (fig. 4 y 5).
Para un filtro gris neutro con
T(A) = cte y/o sin tal filtro
para la luz del sol, por medio
del tipo de luz estandarizada
D65 se consigue llegar ape-
nas a 1 (1.01). Esto
significa que conos y
bastones absorben la
misma luz por igual.
Para una luz incandes-
cente de bombilla roja
y sin ningtn tipo de fil-
tro, conseguiremos una
razon de estimulo de
L.776.
Esto significa que,
usando el sujeto las
clasicas ldmparas in-

(LY [pe——s

Emmsnons et

w—

candescentes, los bastones
absorberdn menos luz que los
conos; en.¢l caso, como suce-
de con frecuencia, de que se
utilicen lamparas con luz
fluorescente, no se aprecia
ventaja alguna, porque por su
caracteristica espectral, que
la asemeja a la luz diurna,
dicha luz dejard pasar mayor
cantidad de azul y por consi-
uiente estimulard mas a los
Eastones. Para un ojo enfer-
mo de RP, la iluminacién
mediante lamparas incandes-
centes, es decir, las viejas
bombillas de la abuela, pre-
senta ya alguna ventaja, cosa
que la convierte en preferen-
te. Este efecto protector para
los bastones se puede conse-
guir también con la luz solar
gracias a la atenuacion del
componente azul del espectro
luminoso.
Ej.: para los filtros de este
tipo tenemos las coloraciones
Clar-let para lentes F 540
(amarillo/verde), F 560
(naranja) y F 580 (rojo).
Las cuotas relativas de esti-
mulo para la luz diurna y de
la lampara incandescente son:
Los demds requisitos, es
decir:
Que los filtros consigan una
transmision de luz visible de
aprox. el 10%.
Que la vision cromadtica no se
altere, y
Que la estética se mantenga
no pueden conseguirse con
estos filtros de banda estrecha
(de espigas muy afiladas que
dibujan un pico de absorcion
sobre una longitud de onda
concreta, como se ve en la
fig. 5). Conviene también

Lunghezza d'onda (im) - -- -
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iluminacién por luces mixtas
o lamparas de vapor de mer-
curio (fig. 6).

Tan importante como la efica-
cia en la proteccion directa es
también, ldgicamente, un
cierto grado de proteccion
contra la iluminacion lateral.

recordar que estos seis tipos
de coloracién hacen que
dichas lentes no sean apropia-
das para la conduccion de
vehiculos, porque modifican,
aunque menos que otras ana-
logas, los colores fundamen-
tales y, por consiguiente, tam-

RAZON DE ESTIMULO
Luz diurna Luz ldimpara Transmision de la
incandescente luz visible (%)

Tipo de lente

la luz se realice de una
forma menos agresiva hacia
el tejido retiniano ya ataca-
do por la patologia.

Todos estos colores excluyen
también, en la medida de lo
posible, la parte de luz mas
intensa de las longitudes de
onda cortas.

Ademas, para luz solar mas
intensa (o para las patologias
mas agudas), se proponen en

CLARLET F580 (rojo) 11,3 13.8 27.4 i " S o e pomione
CLARLET F560 (naranja) 5,7 73 416 54 Nas Fl‘fiE;sO ‘I;_Oé%rd“lg?)%‘
CLARLET F540 (amarillo-verde) 3,6 4.8 553 marrones : y .

bién las luces de los semafo-
ros.

Para conseguir estas otras
ventajas ha sido necesario
estudiar e innovar las caracte-
risticas espectrales de los fil-
tros; debilitar el componente
rojo de forma que se aseme-
jen a lentes protectoras anti-

Esta se consigue de forma
Optima gracias a protecciones
laterales de la luz (opciona-
les) o con la Zeiss Marwitz
cat. 7044 provista de protec-
ciones laterales fijas o simila-
res.

En determinadas circuns-
tancias, ademas de obtener

que, partiendo de las citadas
premisas, protegen a los 0jos
mds danados incluso ante la
luz diurna mas intensa.

Es conveniente que la colora-
cion se aplique sobre lentes
sin estrenar, es decir, en el
momento de encargar gafas
nuevas, segun las dioptrias de
la persona que las use, no

z 7 siendo posible colorear lentes

RAZON DE ESTIMULO - ya usadas por causa de la

lipo de lente Luz diurna !.l.li". la:jmpar:: ']I“r?n:'s_nznll)sil:):lqdf la orasa epnellal que éstas
o T i T hubiesen podido absorber.

CLARLET F 80 (marrén) 6.5 * 8.6 9.3 Es interesante saber que,

CLARLET F 60 (marrén) 4,2 ** 59 20125 tras varios anos de distribu-

¥ U35e 60 eXiorioies cion y uso de estas lentes

Uso en interiores y en presencia de luz fluorescente. con coloracion eSpeCl{ll, se

han observado, ademas de

solares y adaptar después la ~uma mayor comodidad la mayor comodidad visual,

transmision de luz a las dis- visual, se ha observado un
. retraso en la activi-
. 0 ' - | dad patologica gra-

cias al uso constante
de lentes con este

tipo de coloracion.

Por este motivo, Carl

material plastico)

auténticos retrasos en la
evolucion, entre otras, de la
retinosis pigmentaria.

Sin embargo, dado que en su
fabricacion se debe prescindir
de los colores de la luz de los
semdaforos (amarillo — rojo —
verde), estas lentes no son

; gl Zeiss lleva ya bastan- recomendables para la con-

i Giicay te tiempo coloreando  duccién de vehiculos.
o . a discrecion las -
W A i) lentes: Clarlet (de FIGS
200 400 S00 600 o0 L] e00 1000 1100 1200 1300 1400

Lungherza donda fnm) - - : R 00 400
seguin el criterio #'w
tintas caracteristicas de lumi-  de los especialistas oftal- -
nosidad. mologos. En el mercado =~
Los trabajos encaminados a existen tres colores funda- - )
este objetivo se iniciaron ya  mentales: Z
en el ano 1970 vy, a través de amarillo-verde (F 54) 40 3
varias eta{jas intermedias, lle- naranja (F 56) :
varon a las siguientes solu- rojo (F 58).
ciones: ; . —
El tipo de lente F 80 estd indi- Estas coloraciones espe- =~ : g o
cado en caso de sensibilidad  ciales se obtienen me-
extrema a la ceguera y/o por  diante una serie de ——— Jarelro0
exigencias de proteccion, y el banos especificos que ... Clarlet F 90

tipo F 60 para interiores con permiten que el paso de
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Problemas éticos de los trasplantes de tejidos fetales

La Dra. Feito Grande es una de las mas
destacadas especialistas en bioética a
Doctora en Filosofia,
imparte en la actualidad clases en la
Universidad Comillas, Madrid, al tiempo
que participa constantemente en todo
tipo de cursos y seminarios relacionados

nivel nacional.

na de las esperanzas
terapéuticas actuales pa-
ra el tratamiento de las

enfermedades degenerativas de
la retina, junto a la medicacion
y a la terapia génica, es el tras-
plante de células neurales feta-
les. Esta nueva técnica, atin en
fase de experimentacion, supo-
ne un avance en las expectati-
vas de curacion para los
pacientes de retinosis pigmen-
taria y degeneracion macular,
puesto que implica la posibili-
dad de recuperacion de las
c€lulas, con la consiguiente
mejora de la vision.

La técnica consiste en la
introduccion de las células
neurales procedentes de fetos
(de 14 a 17 semanas) en la reti-
na, mas exactamente en la zona
paramacular, con la esperanza
de que estas células inespecifi-
cas se especialicen en su nueva
ubicacion. Se trata de una adi-
cion de células, en ningtn caso
de extraccion de las dafnadas.
Sin embargo, el trasplante

uede tener también efectos
neficiosos para las células
enfermas, puesto que la inser-
cion de las células neurales
ayuda a la regeneracion, esti-
mulacién y proteccion de las
preexistentes.

Aunque atin son pocos los
resultados obtenidos, parece
existir una cierta esperanza en
que este tipo de trasplantes
podra utilizarse en el futuro.
Sin embargo. conviene tener en
cuenta que el primer ensayo
clinico fue realizado en 1995y,
por tanto, la técnica estd ain en
una fase muy preliminar de la
investigacion. En segundo lu-
gar hay que destacar que existe
una serie de dificultades que

habran de ser superadas antes
de que pueda pensarse en la
utilizacion clinica de esta tera-
pia. Esos obsticulos se refie-
ren, por ejemplo, a la duda
acerca de la idoneidad del uso
de agentes Inmunosupresores,
al poco conocimiento disponi-
ble acerca de la especializacion
de las células fetales, a 1a nece-
sidad de valorar los efectos
secundarios previsibles, a la
determinacion de cudles son
los candidatos posibles para
este tipo de técnica (puesto que
hay enfermedades asociadas a
la retinosis que podrian hacerlo
inviable en algunos casos), etc.
Como toda técnica experimen-
tal, es preciso garantizar la
seguridad de los individuos
que vayan a ser sometidos a
ella y proporcionarles al menos
una razonable y fundada ex-
pectativa de éxito.

El objetivo de estas lineas
no es anallizar en profundidad
la técnica ni sus posibilidades e
inconvenientes, sino hacer una
reflexion acerca de los proble-
mas éticos que suscita. Para
ello trabajaremos desde la
perspectiva de la bioética. Esta
disciplina, que cuenta ya con
casi treinta anos de andadura,
se dedica al andlisis de las
cuestiones €ticas en relacion
con las ciencias de la vida. Las
nuevas tecnologias médicas,
las nuevas situaciones clinicas
y. en general, todos los conflic-
tos derivados del reconoci-
miento de que la biologia y la
medicina son quehaceres que,
ademas de los hechos, trabajan
con valores, son objeto de aten-
cion y reflexion por parte de la
bioética.

con los diferentes aspectos éticos de la
medicina. El articulo que nos presenta,
escrito ex profeso para nuestra publica-
cion, lo ha redactado tras asistir a la con-
ferencia del Prof. Del Cerro en la II
Jornada sobre Enfermedades Degene-
rativas de la Retina en Madrid.

Su tarea, ademads, parte de
un reconocimiento casi genera-
lizado entre los especialistas de
que existe una pluralidad tan
amplia y variada de opciones
morales, que la bisqueda de un
consenso solo puede arrancar
del establecimiento de unos
principios basicos en los que
asentar la toma de decisiones
en casos particulares. Asi,
desde 1978, la bioética cuenta
con una propuesta de princi-
pios considerados vilidos y
que han adquirido una enorme
aceptacion. Su idoneidad resi-
de, sobre todo, en establecer
bases razonables que han de
presidir la tarea médica. Esos
princi })105 son cuatro: el princi-
pio de no-maleficencia, que
obliga a no hacer dano y, por
tanto, también de modo positi-
vo, obliga a hacer todo aquello
que se considere indicado con
el fin de no propiciar un dano
por omision: el principio de
beneficencia, que va mas alld
de ese elemento minimo de no
infligir dafio, estableciendo la
obligacion de l_')[’OpILIZlI
beneficio neto al paciente; el
principio de autonomia, que
establece la necesidad de reco-
nocer a cada persona su dere-
cho a autogobernarse y tomar
sus propias decisiones libre-
mente, conforme a su sistema
de valores. Este principio es la
base del consentimiento infor-
mado y estd muy relacionado
con el anterior, ya que resulta
evidente que lo que se conside-
re beneficioso para un paciente
s6lo podra determinarlo él
mismo segtin su proyecto vital,
sus expectativas o deseos. Y
finalmente, el principio de jus-
ticia, base de la igualdad, de la
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no discriminacién y de la dis-
tribucion equitativa de unos
recursos siempre limitados.

En Europa se acepta de
manera mas o menos amplia
un criterio de jerarquizacion de
estos principios (que obligan
de igual modo pero que, en
ocasiones, pueden entrar en
conflicto), propuesto por uno
de los autores c?e mayor relieve
en la bioética muncfi,al, Diego
Gracia: los principios de no
maleficencia y justicia tendrian
prioridad sobre los de benefi-
cencia y autonomia, ya que
éstos hacen referencia a un ele-
mento individual que se acerca
a los maximos deseables a
lograr, mientras que aquéllos
son minimos bdsicos que
deben exigirse siempre como
base para que la sociedad
pueda funcionar sin caer “bajo
minimos” desde el punto de
vista moral.

En el caso de los trasplan-
tes, como en otros temas de la
bioética, estos principios pue-
den resultar de utilidad para
resolver ciertos conflictos éti-
cos que puedan plantearse. En
todo caso conviene destacar
que los mencionados princi-
pios no surgen arbitrariamente,
sino que encuentran su funda-
mento en una premisa basica:
la afirmacion de la dignidad de
las personas. El respeto a los
seres humanos como seres
morales que ya destacara I.
Kant (uno de los grandes pen-
sadores de todos los tiempos)
en el siglo XVIII, al indicar
que las personas tienen digni-
dad y no precio, y que, por
tanto, no podemos tratar a los
seres humanos como medios
para lograr otros fines, sino,
necesariamente, como fines en
si mismos. En el tema de los
trasplantes esto se hace palpa-
ble: sean cuales sean las actitu-
des y decisiones al respecto,
siempre han de partir del respe-
to a la dignidad de las perso-
nas.

Consideraremos, a conti-
nuacion, los puntos fundamen-
tales que, en mi opinién, deben
ser ponderados al referirse al

trasplante de células neurales
fetales para tratar las enferme-
dades de la retina:

(1) En primer lugar, ésta
es una técnica de trasplante
de tejidos. Esto significa que
se inscribe dentro de una mas
amplia consideracion acerca de
la €tica de los trasplantes (de
organos y/o de tejidos). La
reﬁexi(’)n sobre esta cuestion
no es novedosa, cuenta ya con
una larga andadura. Es una pre-
ocupacion ya aneja la de los
médicos que han entendido
que la posibilidad de sustituir
un oOrgano danado por otro
sano es una magnifica solucién
a muchos problemas. Pero
3uizz’1 puede decirse que es

esde los anos 50 de este siglo
—en que se realizaron los pri-
meros trasplantes de rinén
entre gemelos, con un cierto
conocimiento del sistema de
histocompatibilidad y los pro-
blemas de rechazo— cuando
empieza a verse como real esa
posibilidad y, por tanto, cuando
uede empezar a plantearse su
idoneidad ética, sopesando en
este primer momento el balan-
ce riesgo/beneficio.
as aun, no solo la refle-
xion moral sino también el
derecho ha tenido que vérselas
con esa nueva posibilidad tera-
péutica, especialmente tras el
primer trasplante de corazon en
1967 y mayormente a partir de
1975. Asi, conviene mencionar
que la legislacion espanola al
respecto tiene como nticleo la
Ley 30/1979, de 27 de
Octubre, «Sobre Extraccion y
Trasplante de Organos». Por
supuesto, se trata de una ley
que se ha ido completando y
desarrollando con otras dispo-
siciones de distinto rango. En
el dambito que nos ocupa es mas
especifica la Ley 42/1988, de
28 de Diciembre, «de Dona-
cién y Utilizacion de Embrio-
nes y Fetos Humanos o de sus
Células, Tejidos u Organos».
También es relevante el Real
Decreto de 1 de Marzo de
1996, por el que se regulan las
actividades relativas a la utili-
zacion de tejidos humanos, en

donde se limita la utilizacion
de tejidos con fines terapéuti-
cos de implante —si el tejido
proviene de donante vivo—, y
a estos u otros fines cientificos
—si procede de cadaver—.
sde este punto de vista
general puede decirse que los
trasplantes, en la actualidad,
son considerados, al menos en
el mundo occidental, como una
alternativa terapéutica de gran
importancia, como tratamiento
disponible de acceso universal,
y con una valoracion ética muy
positiva. Los problemas susci-
tados se refieren basicamente a
la situacion de donantes y
receptores, por ejemplo, res-
cto a la salvaguarda de la
ibertad de eleccion y consenti-
miento voluntario, a la no
comercializacion de los 6rga-
nos o tejidos, a la distribucion
equitativa de organos o tejidos
entre los posibles receptores,
etc.

En términos generales
puede decirse que las exigen-
cias €ticas que debe cumplir un
trasplante son:

- Debe diagnosticarse ade-
cuadamente, e independiente-
mente de las circunstancias. la
muerte cerebral. Ademas, los
médicos que hagan tal diag-
nostico no deben pertenecer al
ecﬂuipo de trasplantes ni estar
relacionados con el donante o
el receptor, con el fin de evitar
toda posible interferencia de
intereses personales.

- Debe respetarse el cada-
ver y tomar en consideracion
los sentimientos de la familia.
Para ello es importante que el
espacio fisico y psiquico, asi
como la calidad y el modo de
transmitir la informacion a la
familia, sean lo mas “humani-
zados” dentro de lo posible.
Ademas debe ser un proceso
confidencial.

- La donacion debe ser
gratuita. Conforme al principio
de justicia, no debe derivarse
ningtin beneficio del trasplante
ni para el donante (en caso de
donante vivo), ni para la fami-
lia, ni para el equipo médico.
De otro modo podria producir-
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se una instrumentalizacion y
comercializacion de la vida
humana.

- No debe obtenerse nin-
gtin 6rgano o tejido por medio
de coaccién. Tampoco debe
existir ningin tipo de obliga-
cion (se trata de un acto solida-
rio y generoso, que no puede
estar sometido a presion).
Respetando el principio de
autonomia, siempre ha de ser
voluntario y libre. (Esto es mds
relevante en el caso de donante
vivo, en donde se requiere su
consentimiento informado).

- También en el caso de
donante vivo, hay que tener en
cuenta que se conculca el prin-
cipio de no maleficencia (pues-
to que se dana a un sujeto sano)
justificando esta accién por el
principio de beneficencia (pro-
piciando un beneficio a otra
persona), siendo este segundo
de rango inferior, segin la
jerarquia mencionada. Tal
accion sOlo puede defenderse
desde un analisis de los riesgos
y los beneficios esperados de la
técnica, que minimice los pri-
meros y evidencie los segun-
dos con ciertas garantias.

(2) En segundo lugar, se
trata de una donacion de un
tejido fetal, lo cual modifica
en parte el andlisis y afade
algunas peculiaridades al pro-
ceso. Es evidente que algunos
de los requisitos especificados
mas arriba no pueden ser cum-
plidos por el feto donante. Y
sin embargo, también parece
claro que deben establecerse
ciertas salvaguardas importan-
tes puesto que el feto es un ser
carente de autonomia y, por
tanto, sujeto de proteccion.
Toda reflexion ética debe ser
especialmente cuidadosa al
considerar situaciones en las
que las personas implicadas en
el proceso estan desprotegidas
y cuyos intereses deben ser
defendidos por otros.

Teniendo esto en cuenta,
podemos senalar como proble-
ma mas evidente de la utiliza-
cion de tejido fetal para tras-
plantes, la posibilidad de ins-
trumentalizar al feto y conside-

rarlo un medio para un fin. En
este sentido existe también una
vinculacién evidente entre el
trasplante de tejidos fetales y el
aborto. La obtencion de las
c€lulas fetales es siempre pro-
ducto de la muerte de un feto.
Algunos consideran que tal
situacion podria propiciar un
incremento en el namero de
abortos. Sin embargo esta afir-
macion no puede sustentarse
de ningtiin modo puesto que,
como se ha mencionado, la
donacién de tejidos (y 6rganos)
es de cardcter altruista y no
media ningtn tipo de beneficio
0 recompensa (en este caso
para la madre). Este tema ha
sido ampliamente discutido y
existen buenas razones para
desestimar los incentivos a la
donacion: se perderia el caréc-
ter solidario de tal acto y se
podria entrar facilmente en una
comercializacion de la vida
humana. Algunas situaciones
de penuria econdmica, por
ejemplo, podrian inducir a
algunas personas a vender sus
organos/tejidos para obtener un
beneficio. Permitir esto parece,
a todas luces, injustificable
moralmente. Siendo esto asi,
no se ve qué tipo de interés
podria mover a una mujer a
realizar un aborto para lograr
algo. Por otro lado, no puede
tratarse de manera superficial
la dolorosa experiencia que
significa una interrupcién del
embarazo para cualquier mu-
Jjer. Ademds, la intervencion de
los médicos en este tipo de
trasplantes tampoco debe im-
plicar necesariamente una
complicidad moral con respec-
to a la induccion al aborto.
También hay que indicar
que, en este caso, nos referi-
mos a un procedimiento tera-
péutico, no a la investigacion.
Aun considerando que la
investigacion en fetos puede
estar justificada por razon del
beneficio para otras personas,
siempre que no se afiadan ries-
gos ni danos gratuitos, parece
claro que pueden plantearse
mayores objeciones a dichas
intervenciones. En el tema que

nos ocupa, la obtencion de los
tejidos fetales tiene un fin poco
sospechoso de inmoralidad
como es la curacién o mejora
de una enfermedad y, por tanto,
el alivio del sufrimiento de las
personas. En este sentido
odriamos decir que de un mal:
a muerte de un feto (ya sea por
un aborto espontineo o provo-
cado), se obtiene un bien.

Por supuesto, es indispen-
sable establecer una serie de
criterios que garanticen que el
procedimiento se realiza con-
forme a los principios morales
explicitados. Asi, (a) debe ase-
gurarse que el feto no sufre un
dano innecesario y que el pro-
cedimiento para la induccion al
aborto o su momento de reali-
zacion no se ven afectados por
el subsiguiente uso de los teji-
dos fetales; (b) que la madre ha
sido informada y, en el caso de
un aborto provocado, que entra
dentro del marco legal, que su
decision es libre y voluntaria y
que en ningtin caso se encuen-
tra influida por el posterior uso
de los tejidos fetales; (c) que se
elabora un correcto diagnéstico
de muerte del feto (con las difi-
cultades que ello comporta
que no analizaré aqui), y (d%

ue no se instrumentaliza al
eto sino que se le trata con el
debido respeto, por supuesto,
esto incluye la ausencia de
todo tipo de beneficio.

En este dltimo punto (el
respeto al feto) conviene hacer
alguna precision, pues es un
tema muy delicado: en princi-
pio todo donante de Or-
ganos/tejidos debe serlo por
voluntad expresa y libre; sin
embargo, nuestra legislacion,
entre otras, establece la consi-
deracion de donante para toda
persona salvo indicacién en
contra. Siendo esto asi, para el
donante vivo se exige el con-
sentimiento informado y vo-
luntario, y el donante caddver
lo es, en principio, siempre. En
el caso del feto debemos tener
en cuenta que nunca ha sido
sujeto autébnomo de derechos.
Siendo esto asi, cabe pregun-
tarse si el tratamiento debe ser
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exactamente el mismo que el
de un cadaver adulto. La exten-
sion del principio de autono-
mia a la “persona en [‘:;otencia"
origina no pocos problemas y
nos lleva a la dificil cuestion de
cudl es el estatuto del feto
(tema que no podemos tratar
aqui). Quizd, para nuestro pro-
posito, fuera util la utilizacion
de un presupuesto “como si”,
es decir, asumir la condicion
del feto “como si” fuera una
Fersona, basado en el respeto a
a dignidad de los seres huma-
nos (esto es, pertenecientes al
grupo de los seres humanos
con potencialidad para llegar a
ser persona). Este problema, en
realidad, ataie a la cuestion del
aborto, por tanto excede la
cuestion de los trasplantes.
Para lograr alguna claridad al
respecto, parece que podria
aplicarse un régimen semejan-
te al de la patria potestad de los
padres respecto a los hijos
menores en cuanto a la deci-
sién sobre cuestiones médicas
que les atafien, incluida la deci-
sion acerca de la retirada/no
inicio de tratamiento cuando
hay escasas posibilidades de
supervivencia, y por ende, en
cuanto a la donacion de orga-
nos en caso de fallecimiento.
Ademds hay que tener en cuen-
ta que la mencionada presupo-
sicion legal de donante para
todo individuo, salvo indica-
cioén en contra, podria ser un
argumento evidente para la
obtencion de tejidos fetales.

(3) En tercer lugar, hay
que tener en cuenta también los
problemas que se refieren al
receptor del trasplante. Muy
brevemente, mencionaré tan
s6lo algunos puntos de especial
relevancia:

- Ya se ha mencionado que
la técnica que estamos anali-
zando tiene caracter experi-
mental. Esto obliga a observar
las cautelas propias de los ensa-

os clinicos: la valoracion de
os riesgos y los beneficios ha
de ser cuidadosa y pormenori-
zada. En este sentido tiene una
gran importancia la determina-
cion de los efectos secundarios

posibles y las garantias de segu-
ridad que pueden ofrecerse a
los pacientes.

- Asimismo, cualquier en-
sayo que se lleve a cabo debe
cumplir los requisitos exigidos
a todo experimento clinico:
confidencialidad, seguridad,
consentimiento informado, etc.
Deben explicitarse claramente
cudles son los candidatos a

dicho trasplante y qué patolo-

gias quedan excluidas de tal tra-
tamiento, lo que contribuird a
que no se den falsas esperanzas
a los pacientes y que no se pro-
duzcan engafios involuntarios
que provoquen malestar.

- También ha de darse una
amplia informacion a todos los
participantes en un ensayo, de
tal modo que sepan qué riesgos
asumen, qué beneficios esperar
y qué inconvenientes pueden
surgir, tanto en el caso de que
pertenezcan al grupo que recibe
el trasplante, como en caso de
pertenecer al grupo control
(que puede ver mermadas sus
posibilidades de un trasplante
ulterior). Respecto a esta cues-
tién conviene tener en cuenta
que los ensayos clinicos (en
este caso una operacion quirur-
gica) en pacientes sin esperanza
terapéutica también se contem-
plan en algunas enfermedades,
siempre con consentimiento
expreso, libre, informado vy
vofuntar'io del paciente. Dicha
accion es una muestra de soli-
daridad que no puede tener sino
una valoracion €tica muy posi-
tiva.

- Finalmente, hay que
decir que, como todo ensayo,
ha de pasar los controles que
garantizan su validez y su ido-
neidad, tanto técnica como
ética. Para ello trabajan los
comités de ensayos clinicos
que deben actuar siempre y
s6lo como salvaguarda para los
pacientes.

Para concluir podemos
decir que, a pesar de la breve-
dad del presente andlisis, pare-
ce claro que este nuevo proce-
dimiento terapéutico puede
valorarse positivamente desde
el punto de vista ético. Se

encuentra dentro de los presu-
puestos y objetivos de los idea-
les terapéuticos y estd justifica-
do desde la necesidad de los
enfermos. Siempre y cuando se
tomen en consideracion las
cautelas necesarias para una
terapia de cardcter experimen-
tal, siempre que se respeten los
principios bioéticos que alien-
tan la practica de los trasplantes
y siempre que se observe ese
mandato universal y fundamen-
tal del respeto a la dignidad de
las personas, no habria obje-
cion fundada a la investiga-
cion y, en su caso, a la puesta
en practica de tal terapia.
Mis ain, no desarrollarla si se
considera necesaria y teniendo
la posibilidad de aliviar el sufri-
miento de los enfermos, resul-
taria moralmente injustificable.
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Aspectos éticos en la eleccion del sexo de los hijos
siendo enfermos de retinosis pigmentaria

El Dr. Siurana, profesor en el De-parta-
mento de Filosofia del Derecho, Moral y
Politica, Universidad de Valencia, es, al
igual que la Dra. Feito, un gran especia-
lista en temas de bioética como el que

a eleccion de sexo se
I define como la prictica
dirigida a modificar la
probabilidad de obtener un
hijo de un sexo determinado.

Es importante saber que:

- Es el espermatozoide el
que determina el sexo del
hijo.

- Esta determinacion ocu-
rre irremediablemente en el
momento de la concepcion,
es decir, desde la fusién del
espermatozoide con el 6vulo.

- Existen mas de 300
enfermedades genéticas en
las que s6lo los hijos de un
determinado sexo serdn afec-
tados.

- La probabilidad de tener
un hijo del sexo deseado
cuando se abandona al azar
es del 50%.

Podemos clasificar los
métodos para elegir el sexo
de los hijos en dos grandes

grupos:
A. Eleccion antes de la
concepcion. Puede tener

lugar escogiendo espermato-
zoides in vitro que produzcan
un determinado sexo y reali-
zando luego una insemina-
cion artificial.

B. Eleccion después de la
concepcion. Consiste en
detectar el sexo del embrion
o feto, ya sea por diagnoéstico
genético o por otros procedi-
mientos. En este caso la
seleccion puede producirse
antes del nacimiento, me-
diante el aborto, o después
del nacimiento, mediante el
abandono, la venta, o el
infanticidio.

A la hora de valorar €tica-
mente la eleccion del sexo
hemos de tener en cuenta, al
menos, dos factores:

1°) El motivo de la elec-
cion.

2°) El método empleado.

El actual Coddigo Penal
Espaiiol, en su articulo 159,
deja sin castigo a los que
manipulen genes humanos
alterando el genotipo, siem-
pre y cuando la finalidad sea
“la eliminaciéon o disminu-
cion de taras o enfermedades
graves”. Ademas conserva el
articulo 417 bis, donde se
indica que el aborto no serd
punible cuando “se presuma
que el feto habra de nacer
con graves taras fisicas o psi-
quicas’.

Nuestro Codigo Penal, por
tanto, parece dispuesto a
aceptar la eleccion de sexo
tanto antes como después de
la concepcién, siempre Yy
cuando se realice para evitar
una enfermedad grave del
futuro ser. La dificultad aqui
es determinar en qué consiste
una enfermedad grave.

La cuestion para nosotros
ahora es saber si, desde un
punto de vista ético, son
aceptables ambas afirmacio-
nes de nuestro Cédigo Penal
en el caso de enfermos de
retinosis pigmentaria.

La retinosis pigmentaria es
una enfermedad hereditaria,
aunque se considera que solo
en un 6% de las familias
espanolas se transmite a los
hijos de un determinado
sexo. En dicho caso afecta,

hoy nos propone. Una vez mas, debemos
recordar a nuestros lectores que las opi-
niones recogidas en los articulos que
publicamos bajo firma no tienen por qué
ser compartidas por los editores.

mayoritariamente, a los hijos
varones. ;Estamos justifica-
dos éticamente para elegir el
sexo de los hijos con el fin de
evitar esta enfermedad?
Algunos enfermos de reti-
nosis pigmentaria podrian
sentir afectada su dignidad
como seres humanos si se les
dice que es preferible engen-
drar seres sin tal enfermedad,
pero lo cierto es que ninguno
de nosotros quisiéramos
tener que sufrir dicha enfer-
medad si pudiéramos evitar-
la. Por ello parece justifica-
ble la manipulacion genética
previa a la concepcion. Sin
embargo, considero injustifi-
cable la practica del aborto o
cualquier otra medida de
seleccion posterior a la con-
cepcion, aunque esté respal-
dada por el derecho espanol,
pues la préactica del aborto,
en el caso de fetos portadores
de retinosis pigmentaria si
que seria danar en su digni-
dad a los portadores de esta
enfermedad, que poseen los
mismos derechos que el resto
de los seres humanos.
Algunos critican incluso la
manipulacién genética previa
a la concepcion. Estos alegan
que dicha manipulacién, que
supuestamente se hace por el
bien del hijo, tiene como
consecuencia que el hijo que
habria nacido de manera
natural nunca llegara a nacer,
y por lo tanto no se le hace un
bien a dicho hijo. Considero
que este argumento no es
aceptable. Antes de la con-
cepcion todavia no podemos
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hablar de un sujeto de dere-
chos, ni siquiera a nivel
potencial.

Un argumento mds impor-
tante es el que advierte que,
escogiendo el sexo para pre-
venir enfermedades se puede
entrar en la llamada “pen-
diente deslizante”. Segun
este argumento, una vez
admitido esto, el primer paso
esta dado para permitir la
eleccion del sexo sin fines
terapéuticos y otras manipu-
laciones genéticas con el fin
de conseguir hijos con unos
determinados rasgos: color
de pelo, de ojos o de piel,
altura, peso, etc.

Hablar del peligro de la
“pendiente deslizante™ no es
una ficcién si tenemos en
cuenta que ya en nuestros
dias son muchos los que

defienden la manipulacién
genética, incluso cuando no
tenga fines terapéuticos,
siempre que cuente con el
consentimiento de los padres
y se busque la felicidad del
futuro ser. Parece comproba-
do que estas actitudes acaban
potenciando el racismo y el
sexismo.

Personalmente considero
inicamente justificable la
eleccion del sexo de los hijos
de enfermos de retinosis pig-
mentaria cuando el motivo
sea evitar esta enfermedad y
cuando el método empleado
sea la eleccion antes de la
concepcion.

Para concluir diré que, en
la actualidad, se plantea ade-
mds un problema de orden
diferente: Supongamos que
los ciudadanos de nuestras

sociedades occidentales de-
searan conocer si son porta-
dores de una enfermedad
hereditaria ligada al sexo,
para, en caso afirmativo, pro-
ceder a seleccionar genética-
mente el sexo de los hijos
con el fin de evitar que naz-
can con la enfermedad.
(Puede nuestra sociedad cos-
tear el gasto econémico que
supondria dar dicha informa-
cion a los millones de ciuda-
danos que podrian solicitar-
la? Aqui el principio de auto-
nomia de los padres y el prin-
cipio de beneficencia hacia
los hijos chocan con el prin-
cipio de justicia, es decir, con
el principio de la distribucién

justa de los bienes escasos.

Juan Carlos Siurana
VALENCIA
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Asociacion Espaiiola de Afectados de Aniridia:

a Asociacion Espanola

de Afectados de Ani-

ridia ha publicado el
libro “;Qué es la aniridia?”,
que trata de explicar en qué
consiste esta enfermedad tan
desconocida. Esto ha sido
posible gracias a las ayudas
recibidas de la Consejeria de
Sanidad y Servicios Sociales
de la Comunidad de Madrid,
y a la colaboracion de presti-
giosos oftalmologos.

El libro va dirigido a
profesionales de la salud y a
afectados, especialmente a
aquéllos que no tienen ante-
cedentes familiares con esta
enfermedad, y en €l se inten-
ta disipar dudas sobre la agu-
deza visual de estos enfer-
mos, alteraciones asociadas a
la aniridia, y posible trata-
miento de las mismas.

La aniridia es una enfer-
medad congénita y heredita-
ria en la que, aparte de la falta
total o parcial del iris (parte
coloreada del ojo que regula
la cantidad de luz que debe
llegar a la retina), varias par-
tes del ojo se ven involucra-
das. Se produce por un fallo
en el cromosoma 11, p.13,
gen PAX 6. responsable de la
formacién ocular durante el
embarazo, lo que ocasiona
una falta de desarrollo ocelar
que afecta sobre todo al iris,
pero también a la macula de
la retina, nervio optico, cris-
talino, etc. Por todo esto, los
afectados padecen una gran
fotofobia y tienen una agude-
za visual inferior al 20%, o
al 10% si viene acompanado
de cataratas o glaucoma, que
son algunas de las alteracio-
nes asociadas a la misma.

Las gafas convenciona-
les raramente mejoran la cali-

buenos amigos

dad de vision de los afecta-
dos, por lo que tienen que uti-
lizarse ayudas de baja vision
para el mejor aprovechamien-
to del resto visual, y, en con-
secuencia, estdn bastante
limitados en las actividades
de la vida diaria, escolar y
laboral.

La AAA es una asocia-
cién sin animo de lucro, de
ambito nacional, que en sus
dos anos de funcionamiento
ha ofrecido informacion en
periodicos, emisoras de radio
y TV a organismos y a todo
aquél que lo ha solicitado.
Entre sus actividades cabe
destacar la publicacién de un
boletin trimestral, la partici-
pacion en eventos que le con-

ciernen como son ferias de
ayuda mutua entre asociacio-
nes de diferentes discapacida-
des, o la asistencia al
Congreso de Baja Vision del
96 en Madrid y la publicacion
de este libro.

Entre sus fines figuran:
Promover la investigacion en
este campo e informar sobre
las ayudas visuales y econo-
micas que contribuyan a
mejorar la calidad de vida e
integracion social de estos
pacientes y sobre los avances
que realice la ciencia en este
campo.

Rosa Sdnchez de Vega

MADRID

ASOCIACION ESPANOLA
DE AFECTADOS DE ANIRIDIA

EQué es la
ANIRIDIA?

Dt
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Actividad asociativa

También este numero de la Revista lo
cerramos con la resena de las activida-
des mas relevantes llevadas a cabo por
las distintas Asociaciones de Afectados
de Espana en sus correspondientes
ambitos autonomicos de actuacion.
Nunca hemos tratado de ser exhausti-
vos en este punto: hay multitud de acti-

CATALUNA

Al igual que las de
Euskadi, Madrid y Valencia, la
Asociacion de Afectados de
RP de Cataluna fue fundada
en 1988 y, por tanto, este ano
celebra su X Aniversario.

Para celebrar esta efemé-
rides, nuestros amigos de
Cataluna organizaron el pasa-
do 3 de octubre una Jornada
de Convivencia dividida en
dos partes: por la maiana una
serie de breves conferencias a
cargo de prestigiosos investi-
gadores y profesionales de la
oftalmologia; por la tarde, tras
el almuerzo, una rifa de rega-
los y un buen rato de baile.

Aparte de un buen niime-
ro de afectados y familiares de
la propia Asociacion, al acto
asisti6 la Presidenta de
FAARPEE y sendas represen-
taciones de las Asociaciones
de Aragén y Madrid.

alfabético.

Comunicaciones cientificas

Tras una apertura solem-
ne de la Jornada a cargo del
Honorable Sr. D. Eduard Rius
y Pey, Conceller de Sanitat i
Seguritat Social de la Gene-
ralitat de Catalunya, el Presi-
dente de la Asociacion, Joan
Claramunt,
fue presen-
tando a los
diferentes
especialistas,
quienes,en
conjunto, die-
ron una idea
clara y realis-
ta de la situa-
cion actual de
la investiga-
cion sobre la
RP en Espana
en general y
en Cataluna
en particular.

Habl6 en primer lugar la
Dra. Carmen Ayuso, de la
Fundacion Jiménez Diaz, de
Madrid, como coordinadora
del Proyecto Multicéntrico de
Investigacion de la RP en
Espana, quien dio un repaso a
la historia del Proyecto, las
fases por las que ha pasado,
los logros alcanzados y los
objetivos de cara al futuro.

El Dr. Miguel Carballo,
del Hospital de Terrasa, expli-
cO a continuacion el trabajo
que su grupo estd realizando
en el campo del estudio de la
RP recesiva.

Posteriormente, el Dr.
Joan Manosa, de la Universi-

vidades que no se recogen aqui por su
naturaleza local o por tratarse de acon-
tecimientos que las propias Asociacio-
nes consideran que no van a interesar a
los lectores de otros puntos del Estado.
El orden de aparicion de las Comuni-
dades Auténomas es, como siempre,

dad Auténoma de Cataluna,
explico un proyecto especifico
en el que €l y su colega, el Dr.
Pere Garriga, vienen trabajan-
do en los dltimos dos afios,
para el desarrollo de mutantes
de rodopsina.

El Dr. Corcostegui, pres-
tigioso oftalmélogo del Ins-
tituto de Microcirugia Ocular
(IMO). de Barcelona, introdu-
Jo a la audiencia en el mundo
de la vision artificial (campo
en el que el IMO es uno de los
centros colaboradores del pro-
yecto que desarrolla la
Universidad John Hopkins, de
Estados Unidos) y habl6 bre-
vemente de la terapia fotodi-
namica (otro de los campos en
que estan especializados) para
la prevencién de la neovascu-
larizacion en casos de degene-
racion macular asociada a la
edad.

Para finalizar, la Dra.
Ayuso volvio a tomar la pala-
bra e hizo un resumen de las
perspectivas terapéuticas que
se estdn planteando en los ulti-
mos tiempos, resumiendo sus
ventajas e inconvenientes.
Aun sin ser su especialidad, la
Dra. Ayuso hizo un brillante
resumen de la conferencia que
el Prof. Del Cerro ofreci6 el
pasado 13 de junio en Madrid
sobre el trasplante de fotorre-
ceptores, tema que habia sus-
citado un gran interés en los
asistentes.

Joan Claramunt
BARCELONA
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EUSKADI

El sabado 25 de abril, en la seccion La
Mirilla del diario El Correo, de Bilbao,
la periodista Maria Arana publica el
siguiente reportaje sobre la principal
actividad de divulgacion y captacion
de fondos organizada por la Asocia-
cion de Euskadi la pasada primavera.
Esta actividad se ha celebrado en el

Asociacion, que ha concluido el pasado
3 de octubre con la tradicional Jornada
de Convivencia y cena de Recaudacion
de Fondos en la que aprovecharon
para hacer entrega del premio de
investigacion 1998 y a la que asistio
Vicenta Gallart, Presidenta de FAAR-
PEE, ademas de una representacion de

marco del
Sin beneficio

Cuando las cosas se
organizan bajo la premisa de
la solidaridad, no hay sorpre-
sa que valga. Asi que los asis-
tentes a la inauguracion de la
exposicion del grupo
Zarpaxo que estos dias puede
contemplarse en el café Bou-
levard ya sabian de antemano
la razon de ser de todo aque-
llo: esa exposicion de una
treintena de cuadros cedidos,
sin contraprestacion alguna,
por los jovenes pintores Julio
Martin Arriaga, Vanessa Ha-
res Arrieta, Patricia Ruiz
Rodriguez y Emilio Cendén
queria y quiere servir (estara
expuesta al publico hasta el
18 de mayo) para
obtener fondos a be-
neficio de la Asocia-
cion de Afectados de
Retinosis Pigmenta-
ria de Euskadi y el
Fondo Vasco de In-
vestigacion de Re-
tinosis Pigmentaria.

Todo muy cla-
ro, por tanto: los pin-
tores regalan sus cua-
dros, sin recibir nada
a cambio, para que la
gente los compre; de

X Aniversario de la

EXPOSICION
DINTURA

ZARRXS

’ R -
Asociacion de Afectados de Retinosis
Pigmentaria de Luskadi, AARPE y

el Fondo Vasco de Investigacion LA
de Retinosis Pigmentaria . - :

Euskadi. Pues bueno, el dia
de la inauguracion no se hizo
venta alguna, y eso que los
invitados prometian (habia
cantidad y calidad).

No quiere esto decir que
lo 16gico hubiera sido que el
personal se abalanzara sobre
la obra y el bolsillo simulta-
neamente, pero un cuadro, el
cuadro del animo, de la espe-
ranza, si que tenia que haber
encontrado dueno. Al fin y al
cabo, ese acto no tenia otra
razon de ser.

Con todo, hubo gestos
solidarios que podrian cul-
minar en ayuda uno de estos
dias. El concejal de Cultura,
Joseba
Inchaurraga,
por ejemplo,
prometid
adquirir cua-
tro cuadros
(uno de cada
u} artista) y en
este sentido
anuncio que
alguien del
Ayuntami-
ento pasaria
a elegirlos.
quién
mandara: a

Bl

forma que la asocia- @ ir % su secretaria
cion obtenga fondos W o quizd a un
con los que avanzar  9ald de Exposiciones del: critico de ar-
en el tratamiento de (AL te? Y la mu-
una grave enferme- jer del lehen-
dad ocular que afecta FOUEEY daki, Gloria
a 1.000 personas en \L1I Urtiaga, que

lo Asoc. de Navarra.

bastante ha-ce con atender
todas las llamadas de aqué-
llos que necesitan su apoyo y
que, ademas, es presidenta
de honor de la Asociacion de
Afectados de Retinosis
Pigmentaria, recorrié la
exposicion con una minucio-
sidad resenable: de hecho,
comento todas y cada una de
las obras con sus autores.

Alli estaban también la
diputada de Bienestar Social,
Inmaculada Lorono; el con-
cejal Juan Carlos Loidi: los
comerciantes Juan Manuel
Vela y Julio Alegria; la presi-
denta de Mujer Siglo XXI,
Maria Victoria Canas; la pre-
sidenta de Unicef, Consuelo
Crespo; la parlamentaria
Belén Greaves;

Inés Esteban, madre de la ex-
miss Inés Sainz; Paco De-
hesa y Javier Orduna, y del
Ayuntamiento; el decano de
Medicina, Francisco Javier
Goiriena; y, por supuesto, los
impulsores del acto: la presi-
denta de la Asociacion, Be-
gona Gomez:; el vicepresi-
dente, Angel Lazaro, el teso-
rero Rafael Sanchez o la
secretaria Be-gona Urtxaga,
y algin afectado como Pepe
Zamanillo. Lo dicho: solo
falté el beneficio. Pero lo
habra.

Maria Arana

BILBAO

6n / 36

N2 14 - Noviembre, 1998




AReA SociaL

ISLAS CANARIAS

La Asociacion de Afec-
tados por Retinosis Pigmen-
taria de la Comunidad Canaria
participé en la Exposicion
Fotografica “Imagenes para la
Solidaridad™, que se celebro
en Vecindario (Santa Lucia de
Tirajana, Gran Canaria), del
24 de abril al 2 de mayo, en el
marco del VIII Encuentro de
Solidaridad con los Pueblos
de Africa y Latinoamérica
(ESPAL 98). En dicha exposi-
cién se mostraron fotografias
ilustrativas del trabajo realiza-
do en enero de 1996 y enero
de 1997 por los voluntarios
simpatizantes de nuestra aso-
ciaciéon en los campamentos
de refugiados saharauis en
Tindouf, imdgenes atractivas
que resultaron de gran interés
para el pablico asistente.

Por otro lado, el pasado 5
de junio nuestra asociacién
celebr6 una Cena de Pri-
mavera para la recaudacion de
fondos que supuso todo un
éxito, ya que supero a la cele-
brada el ano anterior, tanto en
nimero de participantes como
en lo relativo a las cantidades
recaudadas. Dicha Cena cont6
con la asistencia de autorida-
des municipales de distintas
localidades de la isla y de un
importante grupo de destaca-
dos miembros de la Sociedad
Oftalmolégica de Canarias,
asi como muchos de nuestros
socios y simpatizantes. En el
transcurso de la misma se
efectud la presentacion de la
segunda edicion de un libreto
informativo sobre nuestra aso-
ciacion en Canarias, en el que
también se incluye informa-

EVASAR

cion general sobre la retinosis
pigmentaria. Ademads, se sor-
tearon entre los asistentes
diversos regalos donados por
varias empresas y entidades.
La velada concluy6 con musi-
ca y baile, en un animado
ambiente de diversion.,

Por otra parte, con motivo del
Dia Internacional de la RP,
celebrado este ano el pasado
29 de septiembre, La Asocia-
cion ha firmado un convenio
marco de colaboracion con el
Consejo Territorial de la
ONCE en Canarias. Gracias a
este acuerdo, en los proximos
anos se podrd, celebrar actos
conjuntos de divulgacion en
todo el archipielago.

Germdn Lopez
LAS PALMAS DE
G.CANARIA

-REFORMAS EN GENERAL-
Direccion: C/Arquimedes, 43 Pol.Codein.Fuenlabrada.Madrid

Tel y Fax: 916903377

Si piensa reformar su vivienda "EVASAR" le resuelve

todos los problemas.

profesionalidad..

casa decorada.

"EVASAR" le instala puertas, armarios, parquets,
muebles de cocina y bano, y realiza todos los trabajos de
albanileria, pintura, electricidad y fontaneria que vd. necesite.

Los mas de 25 anos de experiencia reformando y
decorando hogares nos avalan.

"EVASAR" simbolo de calidad, garantia, servicio y

. % . e 2 . -
Visite nuestra exposiciéon de 2.000 m”. e imaginese su

Como llegar hasta nosotros:
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MADRID

La Asociacién de Afectados
de RP de Madrid, que este
ano celebra su X Aniversario
desde su constitucién en
1988, ha centrado su trabajo
durante los Gltimos meses en
torno a dos actividades prin-
cipales: su participacion en
la III Feria de Ayuda
Mutua y Salud y la organi-
zaciéon de la Il Jornada
sobre Enfermedades Here-
ditarias de la Retina.

Este ha sido el tercer
ano en que la Comunidad
Auténoma de Madrid, a tra-
vés de la Consejeria de
Salud y Servicios Sociales,
Direccion General de Salud
Piblica, organiza una feria
en la que las diferentes aso-
ciaciones y entidades rela-
cionadas con la discapaci-
dad disponemos de casetas
en las que mostrar a la ciu-
dadania nuestros programas,
proyectos, objetivos, aspira-
ciones y preocupaciones.
Tuvo lugar del 2 al 5 de
junio en la plaza de Felipe
II, de Madrid, y nuestra
caseta, compartida con la
Asociacion Espafiola de
Afectados de Aniridia, pudo
estar abierta permanente-
mente gracias a la colabora-
cion de numerosos afectados
y de nuestros colaboradores
sociales.

La II Jornada sobre
Enfermedades Heredita-
rias de la Retina, celebrada
el 13 de junio, ha constituido
la actividad central de la
conmemoracion del X Ani-
versario de la Asociacion y
ha marcado un hito en la his-
toria de nuestra entidad por
el éxito de participacion (en
torno a 270 personas entre

profesionales, afectados y
familiares) y el nivel de los
ponentes.

La celebracion del X
Aniversario concluira el pro-
ximo 29 de noviembre con
la tradicional Jornada de
Convivencia.

Organizacion y convocato-
ria de la Jornada

La II Jornada ha sido
organizada por la Asocia-
cion de Afectados de Madrid
y los servicios de Genética y
Oftalmologia de la Funda-
cion Jiménez Diaz.

El Comité Organizador
lo formaban los doctores
José Maria Serrano, Blanca
Garcia-Sandoval y Carmen
Ayuso por parte de la
Fundacion Jiménez Diaz, y
Félix Acefia en representa-
cion de la Asociacion.

Pero habria sido précti-

-

Fundacion Jimencz Diaz

Asociacion de Afectados
de Retinosis Prigmentana
delaC.AM

Comunidad de Madrid

COMSEJEMA OF SANIDA;
¥ SEMVICIOS SOCALES

it

| Il!‘l'."lllllk 00 C INSCTIPCION |
AARPCM
C/Montera, 24 - 2°HI

Telf /Fax:91.521 .60.84
28000 3 MADRID

camente imposible la cele-
bracion de la Jornada sin el
apoyo de otras muchas per-
sonas e instituciones. Entre
estas dltimas hay que men-
cionar las siguientes, a las
que la Asociacion estd pro-
fundamente agradecida: el
IMSERSO, por cedernos
gratuitamente los salones; la
Consejeria de Salud vy
Servicios Sociales, Direc-
cion General de Salud Pu-
blica, por facilitarnos la
reproduccion de los carteles
y tripticos; la Sociedad
Espanola de Oftalmologia,
por facilitarnos la distribu-
cion circular de nuestra con-
vocatoria entre los profesio-
nales de la Comunidad
Autonoma de Madrid; la
ONCE, por la reproduccion
del programa de la Jornada
en sistema Braille; el Centro
Tecno-Plus, por su colabora-

I JORNADA SOBRE ENFERMEDADES
HEREDITARIAS DE LA RETINA

ORGANIZAN:

Fundacion Jiménez Diaz
Asociacion de Afectados
de Retinosis Pigmentana
de la C.AM

13 de Junio de 1998

Direccion General del IMSERSO
Avda, Hustracion, S'N

(La Vaguada)

28029 MADRID
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cion en la elaboracion grafi-
ca del cartel y tripticos, etc.,
etc.

Un plantel de primera

Decimos que esta Jor-
nada ha marcado un hito en
la historia de la Asociacion
porque ha sido la primera
vez que hemos conseguido
reunir a un gran plantel de
profesionales de la Comu-
nidad de Madrid en torno a
nuestra problematica.

Mas de setenta perso-
nas, entre oftalmoélogos, 6p-
ticos y otros especialistas,
asistieron a las conferencias
y comunicaciones de la Sala
para Profesionales, donde
expusieron y debatieron sus
conocimientos los siguientes
expertos:

- De la Fundacién Jimé-
nez Diaz, de Madrid, las
doctoras Carmen Ayuso y
Maria José Trujillo (Gené-
tica), el Dr. Carlos Cenjor
(Otorrinolaringologia) y los
doctores José Maria Serrano

y Blanca Garcia-Sandoval
(Oftalmologia).

- Del Hospital Ramoén y
Cajal, de Madrid, la doctora
Marta Suarez de Figueroa.

- De la Residencia Sani-
taria La Paz, de Madrid, el
Dr. Fonseca (Oftalmologia).

- De la Clinica de La
Zarzuela, de Madrid, el Prof.
Dr. Miguel Angel Zato
(Oftalmologia).

- Del Hospital de Alcala
de Henares, la Dra. Ana
Marcos (Oftalmologia).

- De centros privados, el
Dr. José Luis Rovirosa
(Oftalmologia), el Dr. Fer-
nando Hidalgo (Optica),
Agustin Moreno y Maria del
Mar Minguez (Psicologia).

Ademas, en el acto de
apertura contamos con la
presencia del Dr. Jober en
representacion oficial del
[Imo. Sr. D. Felipe Vilas,
Director General de Salud
Piblica de la CAM, y en el
acto de clausura pronuncio
unas palabras el Dr. Farrés,

Subdirector de Investigacién
de la Fundacion Jiménez
Diaz.

Invitado de honor

Con todo, la figura cen-
tral de esta Jornada fue
nuestro invitado de honor, el
Prof. Dr. Manuel Del Cerro,
de la Universidad de Ro-
chester (Estados Unidos),
lider mundial en el trasplan-
te de fotorreceptores como
enfoque terapéutico para la
recuperacion de la funcién
visual en casos de RP.

El Prof. Del Cerro ofre-
ci6 dos conferencias: una
por la manana dirigida a los
profesionales y otra por la
tarde orientada a los afecta-
dos y familiares.

La Asociacion dispone
de la grabacion integra de la
Jornada en cinta de cassette.

Gregorio Beltrdn
MADRID

Grupo de investigadores y oftalmélogos de Madrid en torno al Prof. Del Cerro
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VALENCIA

Buenas y optimistas
noticias podemos transmitir
desde la Asociacion de
Afectados por Retinosis
Pigmentaria de la Comu-
nidad Valenciana. Antes del
verano se produjo el trasla-
do de la sede de nuestra
Asociaciébn a un nuevo
local, en el que podremos
ampliar las actividades y
prestar un servicio de mayor
calidad al asociado; no obs-
tante se mantienen las visi-
tas en el despacho cedido
por la Delegacion de la
ONCE de Valencia. Nuestra
nueva sede se ubica en la

AARPY

Av Baron de Carcer, n° 48
3°B. Despacho 51
Valencia

Tfno 963.51,17,35

siguiente direccion:
También podemos estar
satisfechos de la concesion

de una ayuda por parte de
Fundacién ONCE por valor
de 1.853.819 ptas., para el
programa experimental del
tratamiento del déficit vesti-
bular en el Sindrome de
Usher (tipo I). Dicho pro-
grama trata de ayudar a los
afectados por esta enferme-
dad para rehabilitar su equi-
librio con el fin de posibili-
tarles una mejor reincorpo-
racion a las actividades
basicas de la vida diaria y el
acceso a una vida laboral y
socialmente activa. Agra-
decemos desde estas lineas
las ayudas que se nos han
concedido y que nos permi-
tiran llevar a cabo este pro-
yecto.

Agradecemos  igual-
mente a la Conselleria de
Bienestar Social de la Ge-
neralitat Valenciana la sub-
vencion que nos ha concedi-
do para el desarrollo de acti-
vidades de convivencia en-
tre afectados. Esta ayuda

nos permitird seguir en el
camino trazado los anos
anteriores para dar mayor
relevancia a las acciones
sociales en nuestra Asocia-
cion.

Finalmente avanzamos
que entre nuestras nuevas
actividades se encuentra la
atencion psicologica del
afectado, para lo cual hemos
establecido contacto con un
profesional. Asimismo se ha
establecido un servicio de
consulta juridica gratuito.
En el area cientifica, los
miércoles de cada fin de
mes, se dara una charla
médica relacionada con
nuestra problematica. Nos
proponemos establecer en-
cuentros nacionales sobre
temas de interés, invitando a
diversos profesionales mé-
dicos que son habituales
colaboradores de nuestra
Asociacion.

Joaquin Selva
VALENCIA

Aun somos pocos los afectados
espanoles de RP que disponemos de
acceso a la “red de redes”: Internet.

Sin embargo, Internet se estd impo-
niendo dia a dia como una herramienta
fundamental en la difusién de la infor-
macion (paginas web) y como via de
contacto entre personas (correo electré-
nico).

Muchas Asociaciones de Afectados
en otros paises ya cuentan con su propia
pagina web donde ofrecen informacién
de todo tipo, pero ninguna de ellas esta
escrita en castellano.

La Federacion Espafiola, FAARPEE,
no considera prioritario disponer de
esta via de comunicacion, pero una de
las asociaciones de afectados, la de

iPor fin en Internet!

Asturias, ya ha dado el paso adelante y
a buen seguro otras la seguirdn en los
proximos meses.

Desde hace unas cuantas semanas
ya estd operativa la primera pagina web
con informacién sobre RP en castellano.
Se trata de una pagina muy sencilla
pero completa y, sobre todo, muy acce-
sible gracias a la posibilidad de elegir
entre visualizarla en modo grafico o en
modo textual a la hora de “navegar”
por sus contenidos.

Los “internautas” interesados en
visitarla seran bienvenidos en:

HTTP://WWW .NETCOM.ES/RP-
ASTUR

Se agradecera todo tipo de comen-
tarios y sugerencias.

on /40
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DIRECTORIO DE LA FEDERACION DE
ASOCIACIONES DE AFECTADOS
DE R.P. DEL ESTADO ESPANOL -

F.A.A.R.P.E.E.

ASOCIACION DE ANDALUCIA
C/ Resolana. 30, (Edif. ONCE)
41009 SEVILLA

Telf. 95 490 16 16 Ext. 384
Presidenta-M*Luisa Reyes Tamajon

ASOCIACION DE CANTABRIA
C/ Los Cafios. 5. Bajo Dcha.

39001 SANTANDER

Presidente: D. Ignacio Pérez Prieto

AARPC

ASOCIACION DE CATALUNA
C/ Calabria. 66 Desp. 5, (Edif. ONCE)
08015 BARCELONA

Telf. 93 32592 00 Fax. 424 91 44
Presidente: Joan Claramunt Pedreny

ASOCIACION DE GALICIA

C/ Torreira, 30 1°, Jocal 5

15008 LA CORUNA

Telf. 981 20 47 55 Fax. (981) 22 56 83
Presidente: Fassto Torio Garcia

ASOCIACION DE MURCIA
C/ Juan Ferndéndez 28 8° A
30204 CARTAGENA (Murcia)
Telf. 968 52 62 10

Presidente: Luss Bemrocal Balanza

)

ASOCIACION DE ARAGON

P° de Echegaray y Caballero, 76
Edif. ONCE - 50003 ZARAGOZA
Telf. 976 28 15 24 77 Fax. 28 38 87
Presidente: Angel Tierra Anoro

o,
O
Aot

.

ASOCIACION DE CASTILLA LA MANCHA
Pza. Virgen de los Llanos, 1

02001 ALBACETE

Telf. 967 22 15 40 Fax. 967 52 38 62
Presidente: Antonio Gomez Ibinez

*‘l.g

e“llln\

ASOCIACION DE EUSKADI

C/ Iturribide, 26 Ent, Dpto. 6°

48006 BILBAO

Telf. 94 415 64 76 Fax. 416 76 08
Presidenta: Begona Gomez la Fuente

:@ 7 A soencan

FECTADOS

Avda. Primero de Mayo, 10 DE

Teléfono: (928) 30 71 88 LA COMUNIDAD CANARIA

35002 - Las Palmas de Gran Canania

ASOCIACION DE LAS ISLAS CANARIAS
Avda. Primero de Mayo,10, (Edif. ONCE)
35002 LAS PALMAS DE GRAN CANARIA
Telf. 928 36 71 88 Fax. 36 49 18

Presidente: Germin Lopez Fuentes

N
2,
ARPN

ASOCIACION DE NAVARRA

C/ Arlar, 3

31001 PAMPLONA

Telf. 948 20 63 11 Fax. 948 2063 12
Presidente: José Maria Casado Aguilera

4

FEDERACION DE ASOCIACIONES
C/ Montera, 24, 2 H |

28013 MADRID

Telf. 9-15-32-07-07 Fax. 9-15-21-60-84
Presidenta: Vicenta Gallart Jiménez

e

4.ARY:

ASOCIACION DE ASTURIAS
Hospital Central de Asturias

C/Julian Claveria, /N 33006 OVIEDO
Telf. 98 510 61 00 Fax. 36508

Presidente: Andrés Mayor Lorenzo

A.CL.AR.P

ASOCIACION DE CASTILLA-LEON
C/ Dos de Mayo, 16

47004 VALLADOLID

Telf. 983 39 40 88 Fax. 30 57 26
Presidente: Félix Romin Barcenilla

ASOCIACION DE EXTREMADURA
C/ Luis Braille, 10

06800 MERIDA (Badajoz)

Telf. 924 36 31 12 Fax. 31 13 08
Presidente: Purificacion Zambrano Gomez

&

ASOCIACION DE MADRID

C/ Montera, 24 2°H |

28013 MADRID

Telf. y Fax. 91 521 60 84
Presidente: Gregorio Beltrin Cortés

/@)

ASOCIACION DE VALENCIA

C/ Gran Via Ramon y Cajal, 12 (Edif. ONCE)

46007 VALENCIA
Telf. 96 380 02 11 Fax. 380 03 11

Presidente: Joaquin Selva Roca de Tagoares
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