Piel de mariposa,

tan fragil como las alas de una mariposa...
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ace ya casi tres décadas un matri-
H monio vio nacer con mucha ilusién

a su tercera hija, una nina de tez
clara, pelo rubio y ojos castarnios que lla-
maron Liliana. Nacié con una manchita en
la espalda que al dia siguiente se convirtio
en ampolla y después en una cicatriz que
recordaba a una quemadura...jA los padres
se les vino el mundo encima! Se les vino el
mundo encima y todos los recuerdos y su-
frimientos padecidos con su segundo hijo
ya fallecido, pues lo que comenzé con una
herida sin importancia terminé en una en-
fermedad desconocida para todos con un
final doloroso y precoz con apenas afno y
medio de vida.

Entonces no se sabia, entonces ellos
no lo sabian, Liliana tenia una enfermedad
hereditaria que ahora se llama epidermdli-
sis bullosa. Y comenz6 un peregrinaje de
hospital en hospital, de médico en médi-
co, sin que tuvieran ninguna explicacion,
ningun diagndstico, ninguna solucion... y
siguié con una carrera desesperada hacia
todo aquel o aquello que pudiera dar luz o

esperanza a la curacién de su nifa. Liliana
se pasaba horas envuelta en emplastes
de barro, tuvo que alimentarse a base de
infusiones y salchichas vegetales, tomar
salvado de trigo con agua, viajar de ma-
drugada a Le6n (no fuera ser que a la luz
del dia sus tratamientos fueran demasiado
visibles) para que un curandero extremeno
asegurara que tenia la «sangre sucia», ba-
narse y beber un agua «pura» que su padre
recogia tras caminar 5 kilémetros diarios
en una fuente y que era tan pura que...jno
era potable!

Esfuerzo fisico, desgaste econémico y
desesperacion que se apoderaron de sus
ilusiones y esperanzas hasta que decidieron
seguir adelante con sus recursos, afrontar
la enfermedad con resignacion, y vivir dia a
dia sin contar con nada mas que con sus
recursos y su experiencia. La nifia crecia y,
aunque la enfermedad avanzaba, pudo ir al
colegio. Sus companieros de clase aprendie-
ron a protegerla y ayudarla, a no empujarla,
a que no llevase golpes, a que no se caye-
ra, pues sabian que su piel era muy fragil,
«como las alas de una mariposa» y le salian
heridas muy dolorosas con facilidad.
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Ahora se conoce que la epidermélisis bu-
llosa 0 ampollosa (EB) es una enfermedad
hereditaria, una genodermatosis (dermato-
sis de causa genética en la que no influyen
factores ambientales) de muy baja prevalen-
cia, transmitida de forma autonémica domi-
nante o recesiva y causada por una altera-
cion de las proteinas de la unién epidermo-
dérmica que altera la cohesion de la dermis
con la epidermis, dando lugar a la formacion
de ampollas y erosiones en piel y mucosas.
Pertenece al conjunto de enfermedades ra-
ras, y en la actualidad el Ministerio de Sa-
nidad en colaboracioén con la Asociacion de
EB, profesionales y sociedades cientificas,
esta elaborando una guia de atencién clini-
ca integral, que recomiendo leer cuando se
edite, para conocer en profundidad qué es
la enfermedad, cémo se diagnostica, qué
implicaciones tiene, cudl es su tratamiento
y qué expectativas aportan las investigacio-
nes que se realizan, a fin de poder ayudar a
los familiares y pacientes con EB.

Se distinguen tres tipos (simples, de la
unién o distréficas) que determinan la clini-
ca, el prondstico, la gravedad de complica-
ciones nutricionales, infecciosas o neoplasi-
cas (consecuencia de la degeneracién carci-
nomatosa de las cicatrices), y el tratamiento
multidisciplinar que precisan.

En las formas mas graves como la que
tiene Lili, epidermdlisis bullosa distréfica
recesiva de Hallopeau-Siemens, aparecen
desde el nacimiento ampollas generaliza-
das, mas intensas en las formas de roce,
que en ocasiones son hemorrégicas. La ci-
catrizacion continua a nivel de extremidades
motiva la formacion de sindactilias que pos-
teriormente, por continua sobre-infeccion,
se traducen en pérdida de falanges, ocasio-
nando auténticos mufiones. También tiene
afectada la mucosa oral, esofagica y anal.
Asimismo tiene danada la mucosa conjun-
tival y las conjuntivitis y queratosis son fre-
cuentes. Por su dificultad para alimentarse
y el enorme gasto proteico diario que nece-
sita, Liliana presentaba una severa anemia
crénica ferropénica que ahora mejor6 gra-
cias a un reservorio subcutaneo por el que
le administran hierro intravenoso.

UN DIiA NORMAL EN LA VIDA DE LILIANA

Como de momento no se ha descubierto
la cura o el tratamiento para su enfermedad,
cuida la higiene y la limpieza de las heridas
con el apoyo de sus padres, de los que de-
pende. El bano es béasico para mantener la
limpieza 6ptima de la superficie de la piel,
pero reblandece sus tejidos y ha restringi-
do su frecuencia a una vez a la semana. In-
cluyendo la que sigue al bano realizan dos
curas generales semanales, y el resto de
la semana lo que a Liliana le gusta llamar
«cura de mantenimiento» sobre aquellas he-
ridas infectadas, las de nueva aparicion o
vendajes que se hayan caido. Cuando ella
vuelve del trabajo (menudo mérito) y tras
el almuerzo, toda la familia se prepara pa-
ra la cura. Su padre prepara todo el mate-
rial necesario: pinzas, cremas hidratantes,
cremas desincustrantes para las costras,
cremas para las zonas infectadas, gasas va-
selinizadas, desenvuelve més de 80 gasas
para cubrir su cuerpo, vendas, esparadra-
po... Liliana sale de la banera tras tomarse
un calmante y se prepara para el suplicio y
el dolor que le produce que su madre, con
sumo cuidado, retire las gasas adheridas a
la piel, pinche las ampollas, cure las heri-
das, aplique las soluciones y pomadas que
necesita en cada momento, las cubra y las
vende. Tres horas dedican cada vez que se
cura, y ha pasado la tarde. Un ritual que se
repite desde que nacié.

Pero no se rinden, les gustaria haber teni-
do mas ayuda, saber cémo tenian que curar,
qué estaba pasando, incluso a veces tiene
sentimientos de culpabilidad por no saber
lo suficiente, por haber acudido a curan-
deros... y ahora quieren que nosotros, los
sanitarios, conozcamos esta enfermedad
y como podemos ayudar a las familias y a
los nifos para que sus alas de mariposa...
ipuedan volar!
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Se distinguen tres tipos
(simples, de la union o
distroficas) que determinan
la clinica, el pronostico, la
gravedad de complicaciones
nutricionales, infecciosas o
neoplasicas

En las formas mas graves
como la que tiene Lili,
epidermdlisis bullosa
distrofica recesiva de

Hallopeau-Siemens, aparecen
desde el nacimiento
ampollas generalizadas, mas
intensas en las formas de
roce, que en ocasiones son
hemorragicas



Pero no se rinden, les gustaria haber tenido mas ayuda, saber
como tenian que curar, qué estaba pasando, incluso a veces
tiene sentimientos de culpabilidad por no saber lo suficiente,
por haber acudido a curanderos... y ahora quieren que
nosotros, los sanitarios, conozcamos esta enfermedad y como
podemos ayudar a las familias y a los ninos para que sus alas
de mariposa...jpuedan volar!

(8) revista de SEAPA
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