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31 MAY 08 | Adrenoleucodistrofia
Muere el hombre que inspird la pelicula 'El aceite de

la vida'

Lorenzo Odone vivia aquejado de la adrenoleucodistrofia, una enfermedad rara
ala que sus padres intentaron buscar tratamiento.

(El Pais)

Lorenzo, cuya batalla y gesta paterna por buscar un remedio a su enfermedad fue
llevada al cine, ha fallecido en su casa de Virginia, a la edad de 30 afios, segun
informa la BBC.

Lorenzo Odone estaba aquejado de la adrenoleucodistrofia (ALD, o también
conocida como enfermedad de Schilder), una patologia genética ligada al
cromosoma X que transmiten las madres a los hijos varones. Los indices de
mortalidad son tan altos en su forma infantil, que los médicos solo dieron dos afios de
vida a Lorenzo. La dolencia - que afecta a entorno a uno de cada 20.000 varones -
produce en la sangre y fluidos organicos gran cantidad de acidos grasos de cadena
larga por un fallo en su metabolizacién y ataca a la sustancia blanca del cerebroy a
las glandulas suprarrenales.

En el caso de Lorenzo, vivio con normalidad hasta que cumplié cinco afios, edad en
la que empez0 a sufrir dificultades motoras y cerebrales. Los padres - Augusto y
Michaela Odone - no se resignaron, y con el apoyo de otros familiares de afectados y
algunos médicos promovieron el primer congreso sobre la enfermedad en EE UU,
donde un investigador expuso un tratamiento experimental con acido oleico que
estaba consiguiendo reducir a la mitad la presencia en sangre de acidos grasos de
cadena larga.

Sin formacion cientifica alguna - él es economista y ella era lingiiista - sus
progenitores comenzaron una investigacion en 1986 de la mano de un bioquimico
britanico que concluyé con un compuesto de acido oleico y erucico al que dieron el
nombre de "aceite de Lorenzo". El primero en ser tratado fue el propio Lorenzo, que
pese a estar afectado, ha llegado a cumplir los 30 afios, pese a que los médicos tan
solo le daba 2 afios de vida.

Pese a este éxito, muchos afectados que son tratados con el aceite de Lorenzo
siguen falleciendo. En 10 afios los médicos sefialan que el aceite de Lorenzo puede
funcionar como agente preventivo en los nifios que pueden estar afectados de la
ALD, pero no en aquellos que ya la han desarrollado.

La gesta familiar fue llevada al cine por el director George Millar en 1992 (Lorenzo's
Qll, en su version original, El aceite de la vida en su version espafiola). El reparto
estaba encabezado por Susan Sharandom en el papel de madre (nominada al oscar
a la mejor actriz) y Nick Nolte en el de padre. La pelicula no va més alla de las
primeras investigaciones y los aparentes "éxitos" del tratamiento.

El padre de Lorenzo ha anunciado que las cenizas de su hijo seran llevadas a Nueva
York, donde estan las de su muijer, fallecida en el afio 2000. Augusto tiene previsto
ahora trasladarse a su Italia natal para escribir un libro sobre su hijo.

NICK NOLTE SUSAN SARANDON

LORENZO'S OIL

Diez espafioles con adrenoleucodistrofia
empiezan a tratarse con 'aceite de Lorenzo'
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LUCIA ARGOS - Madrid Cardiologia
Al menos una decena de pacientes con una JﬁB.US. ued,a.
L. . ) Bibliogréfica
enfermedad genética llamada adrenoleucodistrofia
(ALD) son tratados en Espafia con aceite de mas >
Lorenzo, mas una esperanza que una certeza
cientifica descubierta por un matrimonio
norteamericano cuyo coraje ha sido llevado al cine. | FOROS
La pelicula, traducida como El aceite de la vida, " inTRAMED
narra la historia real de los Odone y su pequefio

Lorenzo, afectado por el mal. Como ellos, muchos
padres espafioles no se resignan ante UN N0 de 18 .our reorie saxe rueix oun sinacees
ciencia y luchan por conseguir una mayor atencién
a las enfermedades hereditarias. La pelicula es quiza demasiado optimista, en
opinién de Teresa Pampols, del Instituto de Bioguimica Clinica de la Diputacion de
Barcelona, porque los tratamientos experimentales con el aceite efectuados hasta
ahora en Estados Unidos, Reino Unido, Alemania, Holanda y Espafia apenas han
conseguido alguna mejoria en casos de pacientes adultos. Lo que si pone de relieve,
y en esto coinciden varios especialistas consultados, es la fuerza de las familias y de
las asociaciones de enfermos en el impulso de estudios cientificos. A raiz del estreno
mundial del filme, esta historia y el estado actual de la enfermedad han sido tratados
en revistas tan prestigiosas como Nature y Nature Geneties de febrero de 1993. Casi
al tiempo se ha dado a conocer la identificacién por parte de un equipo francés del
gen que probablemente esta implicado en la enfermedad. Lorenzo Odone vivié con
plena normalidad hasta que cumplié cinco afios. A partir de entonces empez6 a
mostrar una serie de dificultades motoras y cerebrales, caracteristicas de la
enfermedad que se le diagnosticd: la adrenoleucodistrofia (ALD). Se trata de una
patologia genética ligada al cromosoma X que transmiten las madres a sus hijos
varones.En su forma infantil, la mas severa, ataca a la sustancia blanca del cerebro y
a las glandulas suprarrenales, produciendo en sangre y fluidos organicos una gran
cantidad de acidos grasos de cadena larga por un defecto en su metabolizacion. En
estos casos el final puede ser la pardlisis total y la muerte, como explica Francisco
Palau, genetista del hospital La Fe, de Valencia. Patologia ciertamente rara, se
estima que puede afectar a una de cada 26.000 personas.

En 1983 los médicos le dieron a Lorenzo sélo dos afios de vida. Pero Augusto y
Michaela, sus padres, no quisieron resignarse y consiguieron apoyo de médicos y
otras familias afectadas hasta promover en 1984 el primer congreso cientifico de la
ALD en Estados Unidos. Un investigador hablé alli de un tratamiento experimental
con acido oleico que estaba consiguiendo reducir a la mitad la presencia en sangre
de &cidos grasos de cadena larga.

Mezcla de acidos

Los Odone, sin ningun tipo de formacion cientifica, iniciaron entonces una
investigacion con ayuda de un bioquimico britanico que culminé en la preparacién de
un compuesto de acido oleico y acido ertcico (ambos monoinsaturados) en una
proporcién de cuatro a uno, al que bautizaron como aceite de Lorenzo. Con él
empezaron a tratar a su hijo, que hoy, aunque seriamente afectado, ha cumplido 14
afos.

El Instituto Kennedy, de Baltimore (EE UU), centro de referencia mundial en el
estudio de la ALD, empezé a experimentar con esta sustancia, y en 1992 Hugo
Woser, un investigador del centro, publico los primeros resultados positivos en 200
pacientes en la revista Journal of Inherated Metabolic Diseases. Se habia conseguido
reducir casi a la normalidad en pocas semanas el nivel de acidos grasos de los
pacientes tratados.

"Lo malo es que esta reduccion no esté implicando una normalizacioén clinica
inmediata”, matiza la doctora Teresa Pampols, en cuyo centro se esta tratando a dos
pacientes con este aceite y proximamente se hara con otros ocho. "En esta
enfermedad hay muchos tipos, algunos mas severos que otros. A veces en formas
adultas hay una remision espontanea”, afiade.

La investigadora explica que la mejoria no esta clara en los casos de ALD infantil,
aunque si en algunos tipos de formas adultas, "en los que parece que se detiene el
curso de la enfermedad”. Al Instituto de Bioquimica Clinica de la Diputacion de
Barcelona han llegado unos 25 casos de ADL, desde su creacion en 1987.

Francisco Palau insiste en que el aceite de Lorenzo no puede considerarse como una
medicina alternativa, ya que las sustancias usadas son de uso normal en
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farmacologia. Si bien coincide con Teresa Pampols en que se trata mas bien de una
esperanza en cuanto a la mejora de la calidad de vida de los enfermos que de un
tratamiento definitivo para una enfermedad cuya causa apenas empieza a
identificarse. Carmen Ayuso, del departamento de genética de la Fundacion Jiménez
Diaz, recalca que el Instituto Kennedy tiene mucha experiencia en esta enfermedad
"y hay que pensar que lo que estan haciendo es serio".

Insista aunque la respuesta sea "no lo sé"

"Hay que estimular la investigacion, conseguir algin tipo de subvencion. Esta claro
gue van a hacer mas caso a 30 familias que a una". Con estas palabras, Teresa
Travesero justifica el esfuerzo que realiza con su marido, Mariano Riestra, para poner
en contacto a todas las personas que se vean afectadas por el sindrome de Prader
Willi, una lesién cromosémica que padece su hijo. Para ello han recurrido a un
programa radiofénico la pasada semana, a través del cual han conseguido contactar
con dos primeras familias afectadas por el mismo problema, una de Jaén y otra de
Ponferrada (Leon).Teresa Travesero es consciente de que "hasta que no se aisle el
geny, por tanto, la posibilidad de una terapia genética, esta enfermedad es una
condicién de por vida". Pero sabe por experiencia propia que se puede hacer mucho
por la calidad de vida de los nifios enfermos. Los pequefios que nacen con este
sindrome padecen hipotonia muscular, obesidad y oligofrenia. Tras la tristeza y la
confusion de los primeros momentos, la pregunta que este matrimonio se hizo y que
ahora quiere compartir con mas padres fue "¢ qué puedo hacer para ayudar a mi
hijo?".

El primer consejo que ofrecen estos padres es buscar servicios de ayuda temprana,
de estimulacion fisica y terapia del habla, que pueden paliar en parte los efectos de la
enfermedad en el desarrollo del nifio. Y el segundo, en sintonia con la actitud que
tomaron Augusto y Michaela Odone en el caso de la adrenoleucodistrofia de su hijo,
propone: "Encuentre a un doctor que sepa sobre el sindrome de Prader Willi o que
esté deseando aprender. No tema hacer preguntas e insista en recibir una respuesta,
incluso si ésta es 'no lo sé".
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Comentarios de los lectores:

Francisco ruiz bello [E2] 31/05/08 22:55

Estimados todos,henorabuena por la noticia por no todos los medios se
asen eco de eya,y yo como padre afectado tengo que agradecre que se
agan eco de eya por que con eyo contribuimos a que se conosca esta
enfermedad sin mas un cordial saludo.

www.leucodistrofia.es

Romeo Alfonso Valdés Willars 28 01/06/08 17:30
Lo que hizo la familia Odone, fué algo fabuloso.
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