Proyecto de Ley
EL SENADO Y LA CÁMARA DE DIPUTADOS DE LA PROVINCIA DE BUENOS AIRES SANCIONAN CON FUERZA DE:

LEY

Artículo 1º: Los habitantes de la provincia de Buenos Aires que padezcan de la enfermedad epidermólisis ampollar o bullosa en cualquiera de sus manifestaciones tendrán el beneficio de la atención y la asistencia de equipos interdisciplinarios que le brindarán una cobertura integral . 

Artículo 2º: Se garantizará la entrega de medicamentos,  internaciónes y otras prestaciones que faciliten su diagnóstico y tratamiento.

Artículo 3º: El Instituto Médico Asistencial (IOMA),  obras sociales , entidades mutuales y medicina prepaga incorporarán a su programa médico obligatorio la cobertura de los diversos tratamientos que faciliten una mejor calidad de vida para sobrellevar la enfermedad.
Artículo 4º: El poder Ejecutivo determinará la Autoridad de Aplicación de la presente ley.

Artículo 5º: La Autoridad de Aplicación tendrá a su cargo: 

a) Llevar el registro provincial de los pacientes que padecen epidermólisis en cualquiera de sus manifestaciones
b) Asegurar el otorgamiento y la continuidad de los beneficios contemplados en el Art. 1º.

c) Propiciar e implementar actividades de educación para la salud que alcancen a las personas afectadas, sus familiares, y fomentar con distintas ONGs, Instituciones Intermedias, Universidades la concientización de dicha enfermedad.
d) Incentivar la docencia e investigación sobre la epidermólisis auspiciando la formación y capacitación de recursos humanos especializados.

Artículo 6º:
El Poder Ejecutivo efectuará las adecuaciones presupuestarias para garantizar el cumplimiento de la presente Ley.

Artículo 7ª: Comuníquese al Poder Ejecutivo
FUNDAMENTOS

La epidermólisis bullosa, ampollosa o ampollar es un conjunto de enfermedades o trastornos de la piel transmitidas genéticamente y que se manifiestan por la aparición de ampollas, úlceras y heridas en la piel, en especial en las áreas mucosas al más mínimo roce o golpe. También suelen aparecer heridas internas, provocando un cierre en el esófago lo que provoca perdida de peso al no poder digerir alimentos, pero el problema de esófago, estómago y heridas internas solamente suele ser en la epidermólisis bullosa distrófica recesiva. Suele manifestarse al nacer o en los primeros meses de vida y existen dos formas en las que la enfermedad se puede heredar:

1. En la herencia dominante, uno de los progenitores tiene la enfermedad y existe 50% de probabilidades por cada embarazo que su hijo esté afectado.

2. En la herencia recesiva, ambos progenitores son portadores de un gen enfermo que trasmite la enfermedad. En cada embarazo existe el riesgo de 1 a 4 (25%) de que tengan un descendiente enfermo con E.B.
Existen cuatro tipos de principales de epidermólisis ampollosa:

Epidermólisis ampollosa distrófica

Epidermólisis ampollosa simple

Epidermólisis ampollosa hemidesmosómica

Epidermólisis ampollosa de la unión

La piel de los afectados con epidermólisis bullosa se caracteriza por ser frágil, débil, extremadamente sensible y extremadamente vulnerable, tan delicada como el cristal, ya que al menor contacto físico se les desprende la piel, causándoles heridas y/o ampollas que tienen el aspecto de una gran quemadura; por este motivo, la enfermedad también se conoce con los nombres de piel de cristal o piel de mariposa.
Se han identificado unos veinte subtipos de epidermólisis bullosa, cada uno con síntomas característicos. 
Las ampollas aparecen en el estrato más profundo de la piel, la dermis. Al cicatrizar, las sucesivas heridas van originando retracciones en las articulaciones, llegando a dificultar seriamente el movimiento (las heridas pegan la piel de entre los dedos). También pueden aparecer ampollas en las membranas mucosas: boca, faringe, estómago, intestino, vías respiratorias y urinarias e interior de los párpados y córnea. Este tipo de E.B se manifiesta en un 46,5% de los casos.

Tratamiento
Cuando aparecen las ampollas, la meta es:

· Reducir el dolor y la incomodidad

· Prevenir la pérdida de fluidos del cuerpo

· Promover la curación

· Prevenir la infección.

El médico puede tratar las ampollas:

· Explicándole las precauciones que debe tomar al romper una ampolla en su etapa primaria

· Recetándole un analgésico para que le duela menos al cambiar las vendas

· Recomendándole vendas especiales que ayudan a curar las ampollas, disminuir el dolor y prevenir la infección.

La mayor preocupación de los padres y doctores que atienden a estos pacientes, son las infecciones ya que éstas pueden llegar a la sangre y de ahí pueden pasar al corazón u otro órgano", explica Francis Palisson, dermatólogo y miembro de la asociación Debra.

"No obstante, el cuidado adecuado y meticuloso puede hacer que el paciente tenga una buena inmunidad, pero no hay que confiarse", afirma Consuelo Aviles, enfermera encargada del departamento de pediatría de la Clínica del Hospital del Profesor. Y, agrega, "a primera vista es como una persona quemada en forma crónica y superficial, lo que es muy doloroso e invalidante, porque los enfermos deben ser sometidos diariamente a largas curaciones."
El dermatólogo explica que el tratamiento consiste principalmente en un manejo adecuado de la enfermedad: "se realizan curaciones con vendas, mallas de vaselina y cremas antibióticas para contrarrestar las infecciones. También se les protege con vendas especiales y se advierte de no usar telas adhesivas porque se quedan con la piel al retirarlas. Los recién nacidos deben usar la ropa al revés y ésta debe ser 100% algodón, hay que puncionar las ampollas y evitar las infecciones."
Para las manos y pies recogidos se realizan cirugías reconstructivas que vuelven estas partes a su forma original. Cuando el compromiso esofágico llega a una estenosis -estrechez- es necesario efectuar cirugía.

Actualmente se administra hierro intravenoso ya que las personas que padecen esta enfermedad presentaban problemas de cicatrización debido a que desarrollaban anemia. También se suministra un suplemento de vitamina D, ya que estos niños no pueden 
sintetizar la vitamina debido a que su piel, al estar cubierta por vendas, no tiene contacto con la luz solar.

Para el problema del cierre de esófago suelen hacerse operaciones para que puedan alimentarse bien.

Recientemente en EEUU se esta llevando a cabo un experimento sobre células madre que son inyectadas al enfermo con EB después de haber pasado por una quimioterapia para que sus sistema inmunológico no rechace las mismas. Estas células pueden ser capaces de hacer a la persona generar poco a poco las proteínas que antes no podía y, también es cierto que es experimental y ya hay algunos casos que han demostrado la eficacia de este tratamiento pero, también hay complicaciones porque se habla de una enfermedad que puede causar infecciones y eso es algo arriesgado para una persona a la que le están suprimiendo el sistema inmunológico (quimioterapia).

Prevención de las ampollas

Se recomienda la asesoría genética para los potenciales padres con antecedentes familiares de cualquier forma de epidermólisis ampollosa.

Durante el embarazo, hay se puede realizar la prueba muestra de vellosidades coriónicas para examinar el feto. Para parejas en alto riesgo de tener un hijo con esta enfermedad, el examen se puede hacer ya en la semana 8 a 10 del embarazo. Hable con el obstetra y el asesor en genética.

Para proteger la piel y prevenir que se formen ampollas usted puede:

· Evitar el calor excesivo en su habitación, manteniendo una temperatura uniforme

· Aplicarse loción en la piel para reducir así la fricción y mantener la piel humectada

· Usar ropa suave al tacto

· Usar cubiertas de piel de oveja en los asientos del carro o superficies duras

· Usar guantes a la hora de dormir para evitar arañarse o rascarse.

· Prevenir la infección.

El médico puede tratar las ampollas:

· Explicándole las precauciones que debe tomar al romper una ampolla en su etapa primaria

· Recetándole un analgésico para que le duela menos al cambiar las vendas

Señales de infección

Aun con el tratamiento adecuado, las ampollas se pueden infectar. Algunas señales de infección son:

· Enrojecimiento y calentamiento alrededor de un área abierta de la piel

· Pus o descarga amarillenta

· Formación de costra en la superficie de la piel

· Una línea o raya rojiza debajo de la piel que se esparce hacia afuera del área de la ampolla

· Una herida que no cicatriza

· Fiebre o escalofrío.

Cirugía

Para algunos tipos de epidermólisis ampollosa el tratamiento quirúrgico puede ser necesario.

· Si el esófago se le ha reducido debido a cicatrices, su médico puede sugerirle que se haga una cirugía para agrandar el esófago de manera que los alimentos le puedan pasar de la boca al estomago.

· Si usted no puede comer, su médico le puede sugerir que le coloquen una sonda o tubo de alimentación para que los alimentos le puedan llegar directamente al estomago.

· Si debido a las ampollas los dedos de las manos o de los pies se le han unido, su medico puede sugerirle cirugía para separarlos.
¿Qué estudios se están llevando a cabo sobre la epidermólisis ampollosa?

Estudios recientes sobre la epidermólisis ampollosa se han enfocado en:

· Los genes involucrados en la epidermólisis ampollosa

· Las maneras de corregir los genes relacionados con la epidermólisis ampollosa

· Mejores formas de curar las heridas de las ampollas

· Mejores vendas para las heridas de ampollas.
:

OTROS TRATAMIENTOS

· Medicamentos que inhiban el sistema inmunitario que se pueden usar para la forma auto inmunitaria de esta afección.

· Se están estudiando el empleo de proteínas y terapia genética, al igual que el uso del fármaco interferón.

Expectativas (pronóstico)

El pronóstico depende de la gravedad de la enfermedad. 

La infección de las áreas ampolladas (infección secundaria) es común.

Las formas leves de la epidermólisis ampollosa mejoran con la edad. Las formas muy serias de esta enfermedad tienen una tasa de mortalidad muy alta.

En las formas graves, la cicatrización después de que se formen las ampollas puede causar:

· Deformidades por contracturas (por ejemplo, a nivel de los dedos, los codos, las rodillas) y otras deformidades.

· Problemas para deglutir si la boca y el esófago están comprometidos.

· Dedos de manos y pies fusionados.

· Limitación en la movilidad a raíz de la cicatrización.

Posibles complicaciones

· Anemia
· Reducción de la expectativa de vida para las formas graves de esta afección

· Estenosis esofágica
· Trastornos oculares, incluso ceguera

· Infección, incluso sepsis
· Pérdida de funcionamiento de manos y pies

· Distrofia muscular
· Enfermedad periodontal
· Desnutrición grave causada por la dificultad para alimentarse, que lleva retraso en el desarrollo
· Cáncer cutáneo escamocelular
Cuándo contactar a un profesional médico

Si el bebé presenta cualquier tipo de ampollas poco después del nacimiento, consulte con el médico. Si tiene antecedentes familiares de epidermólisis ampollosa y planea tener hijos, tal vez quiera solicitar asesoría genética.Se recomienda la asesoría genética para los potenciales padres con antecedentes familiares de cualquier forma de epidermólisis ampollosa.
Durante el embarazo, hay se puede realizar la prueba muestra de vellosidades coriónicas para examinar el feto. Para parejas en alto riesgo de tener un hijo con esta enfermedad, el examen se puede hacer ya en la semana 8 a 10 del embarazo. Hable con el obstetra y el asesor en genética.

Por todo lo expuesto es que solicito a las señoras y señores diputados que acompañen con su voto afirmativo el presente Proyecto de Ley.
