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RESUMEN

La calidad de vida, la salud, el buen vivir y la alegria no son cuestiones alejadas
de la Comunicacion Social. El accionar comunicacional, va mas alla de lo que
vemos en television todos los dias, mas alla de la pugna politica y el devenir

diario aunque inherente por naturaleza.

La sociedad, en si misma, puede ser pensada como una continua produccién

comunicativa en busqueda de transformacion humana, social y politica.

Este trabajo de grado pretende derivarse de un accionar comunicacional
emancipador, documentando la realidad que viven los nifios con enfermedades
poco frecuentes en Quito Ecuador, transgrediendo la exclusion mediatica que

provoca desconocimiento, desinformacién e invisibilizacion sobre este tema.

Por qué no hablar de nifios, de suefios, de condicionamientos, de calidad de vida,
en un video reportaje. Un docente de la Universidad Politécnica Salesiana suele

denominarla emancipacion de la ternura o “corazonar”.

Asi, desde las historias de vida de estos nifios se aborda un dilema
epistemoldgico, se va mas alla del instrumento, hacia la accién comunicativa y a

la incidencia social.

Desde la Comunicacion para el Desarrollo, y su rama para la Salud, esta
produccidn pretende posicionar a los sujetos como actores de su propio cambio,
colocando su problematica en la agenda publica para orientar la toma de
decisiones.Se trata de una ruptura con las concepciones tradicionales de la
comunicacion, para ir mas all4, en un trabajo comunicacional que busca

documentar parcialmente la vida de estos nifios.



ABSTRACT

The quality of life, health, good living and joy are not matters away from the Social
Communication. This goes beyond what we see on television every day, beyond the

political struggle and daily although naturally inherent becoming.

And the company itself can be thought of as a continuous production of communication,

seeking human, social and political transformation.

This work aims grade derived from an emancipatory communication actions,
documenting reality but transgressing the media exclusion that causes ignorance,

misinformation and invisibility.

And why dont talk about children, dreams, constraints and quality of life, in an interview
video. A professor at the Polytechnic University Salesian usually call it empowerment of

tenderness or ""corazonar".

Thus, the life stories of three children who suffer a rare disease an epistemological
dilemma is beyond. Its goes more than the conception of instrument, to communicative

action and advocacy addressed.

Since the Communication Development and Health Branch, this production seeks to
position subjects as agents of their own change, placing a problem on the public diary to

guide decision-making.

This is a break from traditional conceptions of communication, to go further in
communications job, searching ultimate objective evidence of the deterioration of the
quality of life of these children and rebuke Ecuadorian society.
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INTRODUCCION

Las enfermedades raras o huérfanas se presentan en un numero muy reducido de la
poblacion, aproximadamente 5 de cada 10.000 habitantes (FEDER, 2003).
Debido a su baja frecuencia ain son desconocidas, invisibilizadas y desatendidas en el
Ecuador. Mientras tanto, estos seres humanos mueren a edades muy tempranas sin

diagnostico, ni tratamiento.

Frente a esta problemaética surge el interés de desarrollar un producto comunicacional
que desde la Comunicacion para el Desarrollo, dé cuenta de la historia de vida de estos

guerreros que son invisibles para la sociedad.

El objetivo general es visibilizar las enfermedades raras y sus implicaciones para

informar y sensibilizar a la sociedad ecuatoriana.

En el primer capitulo, exclusion medidtica como problema de desarrollo en la Era
Digital, se aborda las principales lineas tedricas que suscitan la comunicacién como
relacién, de la mano de Rosa Maria Alfaro y Ramiro Beltran. Ademas, se analiza como
ha evolucionado el concepto de Educacion Sanitaria hasta convertirse en la
revolucionaria estrategia de Comunicacion para la Salud donde la participacion y el
dialogo son las claves.

En el segundo capitulo, invisibilizacion de enfermedades lisosomales, problema de
desarrollo en Ecuador, se da a conocer el origen y la evolucion de las enfermedades
raras, minoritarias o huérfanas, especificamente las patologias lisosomales. Se irrumpe
en las brechas de desconocimiento abordando de manera clara y sencilla la

caracterizacion de estas enfermedades y su situacion en el pais.

Y en el tercer capitulo se plantea la narrativa audiovisual con la que, desde un accionar
comunicacional que provee al sujeto la capacidad de incidir en su realidad y en la

sociedad, se produce el presente video reportaje.



El dilema fue legal, ético, comunicacional, pero sobre todo humano. Por un lado,
derivada del marco constitucional regente en el pais, la Ley Organica de Comunicacion
vigente desde junio 2013, dispone en su articulo 32; privilegiar la proteccion integral de
las nifias, nifios y adolescentes, en toda produccién comunicacional, asi mismo el Codigo
Organico de la Nifiez y Adolescencia, en sus numerales 3 y 4 exhortan a medios de
comunicacion y demas entidades a abstenerse de visibilizar a menores de edad, a menos

que sus padres lo autoricen.

Sin embargo, en el caso de los nifios que viven con enfermedades denominadas raras,
por su baja frecuencia de aparicion, la invisibilizacion se traduce en anulacion de
derechos. Para luchar contra enfermedades catastroficas pero conocidas, como el cancer
la sociedad se organiza, participa, viste un color determinado un dia al afio y marcha
para manifestar su apoyo a los guerreros de vida que luchan contra este mal, pero cémo
marchar por la mucopolisacaridosis, el gaucher, y deméas enfermedades raras, si la
sociedad las desconoce.

Por esta razdn, y frente a la necesidad latente de visibilizar la lucha por la vida de estos
nifios y sus familias, se decidié mostrar sus rostros; sus alegrias, anhelos, peticiones y
demandas, dar a conocer su identidad y sus historias de vida. Esto, con la autorizacion
expresa, voluntaria e informada de sus padres, quienes en el ejercicio de sus facultades
fisicas y mentales acudieron hasta una notaria para legalizar su carta de autorizacion y
dar fe de la veracidad de sus firmas, que posibilitaron la participacion de sus hijos en

esta produccion, su posterior difusion y publicacién.



CAPITULO 1

EXCLUSION MEDIATICA COMO PROBLEMA DE DESARROLLO EN LA
ERA DIGITAL

Los medios de comunicacion audiovisuales elaboran reportajes todos los dias.
Cientos, miles, quiza millones de ellos se trasmiten en los receptores televisivos,
smartphones, tablets y otros dispositivos digitales a escala mundial.
Hay tanta informacion, como desinformacién en redes sociales y mdaltiples recursos

disponibles en la World Wide Web o Red informética global.

Para autores como Harold Lasswell estos medios de comunicacion Unicamente
cumplirian ~ la  funcibn de  manipular a los  espectadores, como
una suerte de aguja que inyecta el mensaje en las audiencias,

para asi orientar su opinién publica (Mattelart, 2003, pag. 28).

Sin embargo, en esta investigacion el video reportaje se deriva de la identificacion de
una problemadtica invisibilizada y desatendida por la sociedad ecuatoriana.
Es, en si mismo, un documento de la realidad que los nifios con enfermedades poco
frecuentes y sus familias enfrentan debido al incumplimiento de una normativa que hace
tres afios ampara su tratamiento pero no se aplica, en detrimento de su calidad y
expectativa de vida.

El dilema es epistemoldgico, como se construye el accionar comunicacional en nuestros
dias, continta como en el siglo XVIII reducido a la causa-efecto o va més alla. Es este
precisamente el aporte de las innovaciones en comunicacion y desarrollo de la Escuela
Latinoamericana de Comunicacion; ir del instrumento a la accion comunicativa y a la

incidencia social, colectiva y/o politica.

Rosa Maria Alfaro, en su obra La Otra Brdjula, sefiala como objeto de la Comunicacion
para el Desarrollo, el colocar las problematicas ciudadanas en la agenda publica



para presionar y orientar la toma de decisiones y posicionar a los sujetos como actores

de su propio cambio y de la sociedad. (Alfaro, 2006, pag. 11)

Se trata de una ruptura con las concepciones tradicionales de la comunicacion,
que la definen como mera manipulacion de publicos y la instrumentalizan,
para ir més allA en un trabajo comunicacional que busca mas que
evidenciar el deterioro de la calidad de vida de los nifios con enfermedades

lisosomales, incidir en decisiones politicas.

Por esta razon, se analizard como eje principal del concepto Comunicacion para el
Desarrollo la interlocucién entre accion y teoria planteada por Rosa Maria Alfaro
(2006), quien va mas alla del concepto de comunicacién como conjunto de tecnologias

que deben producir determinados “efectos” en la sociedad y la aborda como relacion.

1.1 Video reportaje y Comunicacién

Las concepciones tradicionales de comunicacién reducen al video reportaje a un formato
televisivo que transmite mensajes a través de imagenes para causar un efecto en los
televidentes (Vivaldi, 1998, pag. 133). Sin embargo, en esta investigacion el video

reportaje cumple la funcion de documentar una problematica social invisibilizada.

Las conceptualizaciones tradicionales conciben a la comunicacion como un arma de
manipulacion colectiva, en la que tan solo intervienen tres elementos basicos emisor-
receptor y mensaje. Por ejemplo, en la Teoria de la Informacion del siglo XVIII,
Shannon 'y Weaber, compararon la comunicacion con un modelo

matematico/electromecanico. (Mattelart, 2003, pag. 42)

Estas conceptualizaciones de comunicacion establecen una relacién vertical entre los
poseedores de un medio (herramienta, cAmara, periodico, etc) y los receptores del
contenido transmitido, donde el emisor es el que impone el manejo de la tematica y las

fuentes a visibilizar (Mattelart, 2003, pag. 44) . La television, entra en esta dindmica.



Si bien, el video reportaje debido a sus caracteristicas de produccion y realizacion,
postproduccion y emision se realiza en formato televisivo y forma parte de los géneros
periodisticos, pues es una narracion ampliada, exhaustiva y documentada de un suceso,
también es un espacio para quienes no acceden al protagonismo en los medios de

comunicacion tradicionales, evidencia su realidad y las fisuras del sistema actual.

1.2 Comunicacion para el Desarrollo

Rosa Maria Alfaro aborda la comunicacion como “relacion”.

Tradicionalmente, se concibe a los medios de comunicacion como aparatos sumamente
eficaces de dominacion ideoldgica. Vistos desde una imagen negativa (segin Umberto
Eco apocalipticos) y una positiva (integrados), pero en ambos casos valorados como
instrumentos de gran capacidad para impactar de manera lineal y mecanica a la
sociedad, “sin mayores conflictos, sobre la mente y la sensibilidad de las personas, ya
sea destruyéndolas cual arma mortifera o salvandolas cual pdcima magica de curacion y

mejoramiento” (Alfaro, 1993, pag. 20).

En la concepcion tradicional, el poder es comprendido como algo externo a los sujetos y
a la propia organizacién social. Es una actividad de proyeccion, sin comunicacion, sin
partir del otro para llegar a él y su mundo posible, subraya Rosa Maria Alfaro, en Una

comunicacion para otro desarrollo, para el didlogo entre el norte y el sur.

Esta posicion subvalora la capacidad de las masas, porque los receptores, segun este
planteamiento, serian manipulados y manipulables sin mayor resistencia, sumidos en la
pasividad, en la incomunicacion, donde no se involucran sus propias experiencias,
donde no se producen procesos de seleccion y eleccion de lectura, asociacion y
asimilacion de apropiacion y uso. Lo que producen, es entonces resultado o efecto de
una influencia todopoderosa de medios y poderes.

Este tipo de analisis surge de una influencia mecénica de la biologia o la matematica,

aplicada al analisis de los comportamientos humanos, para estas posturas los medios



tienen el mal o el remedio (Alfaro, 1993, pag. 20). Harold Lasswell les atribuy6 el poder
de una aguja hipodérmica que se introduce en los sujetos produciendo inmediatamente la

muerte o la vida.

Segun Alfaro, habria que interrogar a quienes piensan asi, qué concepcion de sujeto y
sociedad sustenta su vision de los medios y de la construccion del poder y cémo

comprenden la existencia desde esta perspectiva difusionista. (Alfaro, 1993, pag. 21)

Aqui encontramos dos fuentes de enunciacion de ambas concepciones; la europea que se
erige por su tradicion critica contra la industria cultural, sataniza a los medios de
comunicacion y a su vez les provee una capacidad de manipulacién excesiva y la
norteamericana que desde una vision optimista sobre los medios, apuesta a obtener

resultados democratizadores partiendo de un punto de vista conductista.

1.3 La comunicacion como una relacion

Entre emisores y receptores hay complicidades, mutuos acercamientos y
satisfacciones, compromisos vacios, aunque esta relacién sea desigual,
porque son los medios los que enuncian el discurso cotidiano, enredando

la vida privada y publica de los consumidores (Alfaro, 1993, pag. 23).

Alfaro (1993), dice que el “receptor” estd en continua interaccién social, politica y
cultural, cuando comparte su vida con los medios, pues selecciona y elige, une lo que

vive con lo que ve, demanda y obtiene respuestas que esclarecen sus desencantos.

Cada medio, cada género o formato y el conjunto de los mismos constituye un capital
cultural de costumbres, preferenciales y valoraciones que esta siempre produciendo

sentidos, segun el momento, la situacion y los ambitos de la vida que compromete.

De esa manera, al interior de las diversas relaciones establecidas durante acciones y

discursos de desarrollo y sus respectivas interlocuciones, se van construyendo



consensos, acuerdos, valoraciones, pero también se establecen disensos y resistencias
espontaneas, diversos malos entendidos, todo lo que delimita un campo comunicacional

que justifica una intervencion educativa.

Para Alfaro la interconexién es la clave en la emancipacion de los sujetos, debiendo
dialogar e interpelarse al interior de si mismos y con los otros, aunque no plantea sujetos

e identidades absolutas, totalmente integradas y coherentes.

En el campo del desarrollo interesa, por lo tanto, saber qué esta percibiendo, sintiendo y
asimilando cada individuo, sector o agrupacion social. ;Qué expectativas tienen los
involucrados en un proyecto de desarrollo, y si influyen o no en la aplicabilidad o

utilidad de los mismos?

La comunicacion, segin Alfaro (1993), esta ligada directamente al desarrollo de la
poblacién, no solo como aporte sino como objeto mismo de transformacion de la
sociedad y de los sujetos que la componen, asumiendo una profunda interrelacion entre
las diversas dimensiones de la vida social, donde los sujetos humanos deberan decidir y
conducir el tipo de sociedad que desean producir con libertad. (Alfaro, 1993, pég. 11)

Para Alfaro la Comunicacion constituye un llamado de atencion a los poderes publicos -
nacionales, regionales y locales. En una linea de pensamiento similar, Luis Ramiro
Beltran define la comunicacion como el proceso de interaccion social democrética
basado en el intercambio de simbolos por los cuales los seres humanos comparten
voluntariamente sus experiencias bajo condiciones de acceso libre e igualitario, dialogo

y participacion. (Beltran, 2007, pag. 19)

Segun Beltran (2007), todos tienen derecho a comunicarse, gozar la comunicacion, con
el fin de satisfacer sus necesidades en este ambito. Los seres humanos se comunican con
maultiples propdsitos y el principal no es el ejercicio de influencia sobre el

comportamiento de los demas.



Para Rosa Maria Alfaro y Luis Ramiro Beltran la participacion es el aspecto clave de la

Comunicacion para el Desarrollo.

1.4 Comunicacion para la salud

La explicacion de por qué se presenta un dolor de estdbmago, hoy por hoy ya no es
suficiente, tanto en la medicina occidental, como andina, los profesionales de la salud se
remiten hacia el comportamiento y las practicas del paciente para diagnosticar la
verdadera causa de su padecimiento. Es ahi donde las ciencias sociales cobran
importancia, de todas maneras, el objeto de las ciencias siempre ha sido el ser humano y

Su entorno.

En Latinoamérica la Comunicacion para la salud solo logré posicionarse a principios de
los afios ochenta, erigiéndose como ruptura de la Educacion Sanitaria. Desde sus inicios,
esta practica demostro ventajas significativas frente a su antecesora. EI mayor y mejor
empleo de medios masivos, la tendencia a someter la produccion de mensajes a un
régimen de rigurosa programacion desde la investigacion del publico hasta la evaluacion
de los efectos de los mensajes en la conducta de este, y la facilidad de acceder a
formatos participativos derivados de la comunicacion democratizante, fueron los
aspectos que caracterizaron a la comunicacién para la salud como un aspecto de extrema

importancia en la planeacion de proyectos para la salud. (Beltran, 2013, pag. 2)

En la 23a. Conferencia Sanitaria Panamericana, en septiembre de 1990, hubo un especial
Interés en posicionar la comunicacién social como una disciplina importante para la
formacion bésica de personas, familias y comunidades. Mas tarde, en las orientaciones
estratégicas de 1995-1998 se planteaba que el uso de la informacion como instrumento
del cambio debe ser una esfera de trabajo importante.

Mediante la comunicacion social se crearia el conocimiento que serviria de base para

lograr los cambios de actitudes y practicas. La informacion debe destinarse también a



determinados grupos de la comunidad, con miras a fomentar la adopcion de politicas
publicas orientadas a la salud.

En este nuevo contexto, la comunicacion para la salud se concibe como un proceso para
optimizar las acciones encaminadas a lograr una utilizacion racional de la oferta de
servicios de salud, mejorar la eficiencia y efectividad de los programas dirigidos a la

prevencion de la enfermedad y promocion. (Beltran, 2013, pag. 6)

Las investigaciones han demostrado que programas de comunicacién en salud, basados
en la teoria pueden poner la salud en la agenda publica, y dar lugar a estilos de vida

saludables.

Desde una perspectiva histérica, se ha observado un desplazamiento cualitativo en el
pensamiento de la salud y la comunicacion en salud, al menos conceptualmente, de un
enfoque efectista, individualista y biomédico hacia un enfoque en donde las culturas, las
relaciones sociales y la participacion activa de las personas directamente afectadas por el
problema, se constituyen ahora en referentes esenciales para el disefio de programas de
comunicacion en salud. (Beltrén, 2013, pag. 6)

De acuerdo con un documento digital de la OMS (Organizacién Mundial de la Salud,
2010), la comunicacién en salud abarca el estudio y el uso de estrategias de
comunicacion para informar e influenciar decisiones individuales y comunitarias que
mejoren la salud. Este tipo de comunicacién es reconocida como un elemento necesario

en los esfuerzos para mejorar la salud publica y personal.

La nocién actual de promocion de la salud (derivado de la Medicina Occidental)
proviene de un concepto revolucionario de la salud originado en Europa en el siglo XIX.
Entre 1820 y 1840 un médico escocés, William Alison, y un médico francés, Louis René
Villermé, hallaron relaciones causales entre pobreza y enfermedad. Este ultimo
comprobd, ademas, que las duras condiciones de vida y labor que padecian obreros
textiles causaban su muerte prematura. En Alemania en 1848, bajo un clima de

revolucion politica en Europa , se produjo un movimiento de reforma de la medicina
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que, entendiéndola como una ciencia social, proclamo la conviccion de que la salud del
pueblo era algo que concernia a todos, no solo a médicos y que, por tanto, era deber del

Estado asegurarla. (Beltran, 2013, pag. 17)

Henry Sigerist, médico nacido en Francia, formado en Suiza y afincado en los Estados
Unidos de América, donde se consagré como el maximo historiador de la medicina
occidental sostuvo que la salud se promueve proporcionando condiciones de vida
decentes, buenas condiciones de trabajo, educacion, cultura fisica y formas de
esparcimiento y descanso. Aclard que, mas que depender de la asistencia médica, la
salud del pueblo estaba cifrada en el disfrute de condiciones de vida decentes, a esto se
Ilamé promocién de la salud. Luego de esta premisa, mencion6 a la prevencion como
segunda tarea mas importante. Y la curacion - restauracion y rehabilitacion — como la
ultima, pues habia que recurrir a ella sélo en caso de que la prevencion fallara. Abogd
por que la promocion fuera realizada por coordinacion de esfuerzos de médicos,

educadores, politicos, industriales y obreros” (Beltran, 2013, pag. 17).

Rudolf Virchow, médico y activista politico, afirmd que en una verdadera democracia
todos tenian igual derecho al bienestar y que las condiciones para que éste se diera eran

la salud y la educacién, las que el Estado tenia el deber de mantener y promover.

De las reflexiones de Virchow se derivaron tres premisas: (1) que la salud publica
concierne a toda la sociedad y que el Estado estd obligado a velar por ella; (2) que las
condiciones sociales y economicas tienen un efecto importante en la salud y en la
enfermedad y que esas relaciones deben someterse a la investigacion cientifica, y (3)
gue, en consecuencia, deben adoptarse medidas tanto sociales como médicas para

promover la salud y combatir la enfermedad.

La Comunicacion para la Salud propone tres lineamientos paralelos de accion
transformadora: (1) fomentar en las personas la adopcion de estilos de vida saludables;
(2) controlar servicios de salud; (3) y cambiar el entorno de modo que favorezcan el
logro de la salud para todos. Ademas, plantea como base reorientar los servicios de

salud.
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1.5 Los pobres mueren jovenes

En efecto, se ha comprobado al interior de muchos paises del mundo que las
enfermedades infecciosas son de mayor frecuencia en la poblacion méas pobre y de zonas
rurales, esto se evidencia en nuestro caso de estudio los nifios Teo, Sisa y Geovanny
pertenecen a los quintiles mas pobres de la poblacién. En cambio, la poblacion urbana
acomodada, cuya esperanza de vida es mayor, es mas susceptible a las afecciones no
transmisibles o cronicas. Asi, como lo demuestran las diferencias en esperanza de vida

dentro de cada pais, los pobres mueren jovenes y los ricos mueren viejos.

La OMS afirma que "la méas despiadada asesina del mundo y la mayor causa de

sufrimiento en la tierra es la extrema pobreza". (Beltran, 2013, pag. 20)

La comunicacion en salud puede contribuir en varios aspectos de la prevencion de la
enfermedad incluyendo las relaciones médico-pacientes, la adherencia del individuo a
recomendaciones clinicas y regimenes terapéuticos, la construccion de mensajes y
camparias de salud publica en conjunto con la diseminacion de informacion concerniente

a riesgos para los individuos y las poblaciones, 0 comunicacion preventiva.

Varios autores coinciden en categorizar el papel de los medios de comunicacién como
pieza clave en el desarrollo de una comunicacion para la salud efectiva. Segin Luis
Ramiro Beltran el empleo sisteméatico de medios de comunicacion individuales, de
grupo, masivo y mixto, asi como tradicionales y modernos- como los medios
informativos y los multimedia-, es una herramienta de apoyo al logro de
comportamientos colectivos funcionales que cumplan los objetivos de los programas de
salud publica, derivados de la medicina occidental. (Beltran, 2013, pag. 21).

No obstante, otros autores difieren en el manejo que se les debe dar a los medios de
comunicacion en la distribucion de informacién para la salud, particularmente teniendo
en cuenta la poblacion objetivo y las necesidades de la audiencia. Gumucio Dagron
(2001) expresa la necesidad de una comunicacion para la salud comunitaria que esté

basada en el didlogo con las comunidades involucradas.
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1.6 Comunicacion participativa en salud

Para el concepto de comunicacion participativa en salud, la efectividad de los programas
y las campafias de comunicacion orientadas hacia el cambio de actitudes vy
comportamientos, depende de la participacion activa de la comunidad afectada en la
implementacion de estrategias de prevencion o promocidn que a su vez tengan en cuenta

la realidad social y cultural de la comunidad. (Gumucio, 2001)

El proceso de comunicacion horizontal juega un papel esencial para posibilitar la
participacion de la comunidad de una manera igualitaria en la toma de decisiones que
afectan sus vidas. Este proceso se basa en el didlogo, aunque se empleen distintos

medios de comunicacion, ya sean tradicionales 0 modernos.

Cuando son utilizados por la comunidad, los medios de comunicacion
tienen la posibilidad de actuar como instrumentos efectivos en la
transmision de conocimiento que promuevan cambios sociales y

conlleven a la sostenibilidad de las iniciativas (Mosquera, 2003, pag. 4) .

Desde este punto de vista, no se puede separar la teoria de la préctica, y en toda accion

practica se expresa un conocimiento o saber sobre la realidad que es necesario explicitar.

El pueblo posee un conocimiento préactico, vital, empirico que le ha permitido
sobrevivir, interpretar, crear, producir y trabajar por siglos con medios directos

naturales, como la medicina oriental o andina (Mosquera, 2003, pag. 5).

Gloria Jorge, quien se reconoce como indigena y es madre de Kuri Sisa, nifia que
padecen de Mucopolisacaridosis tipo VI, contd como al ver el cambio en el cuerpo de su
hija a los dos afios, acudié a shamanes que entablillaron la espalda de su hija con el fin

de impedir que se encorvara mas. Sin embargo la metamorfosis continuo.
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Edgardo Ruiz, en su obra Fundamentos y Métodos Terapéuticos en la Medicina Andina,
se refiere a las enfermedades que afectan tejidos conectivo (ojos, oidos, corazén) como

trastornos del espiritu, no profundiza en este tipo de sindromes (Ruiz, 2000, pag. 223).

Este conocimiento popular tiene su propia racionalidad y su propia estructura de
causalidad. En las comunidades existe una filosofia espontanea contenida en el lenguaje
(como conjuntos de conocimientos y conceptos), en el sentido comun y en el sistema de
creencias que, aunque es disperso a nivel general, tiene el valor para articular la practica

diaria, tal como se evidencid en la realizacion de este producto.
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CAPITULO 2

INVISIBILIZACION DE ENFERMEDADES LISOSOMALES, PROBLEMA DE
DESARROLLO EN ECUADOR

El diagndstico y tratamiento de las enfermedades lisosomales en Ecuador es un asunto
desatendido por el Gobierno y desconocido por la sociedad ecuatoriana, segun entrevista
realizada a Eliecer Quispe, Director ejecutivo de la Fundacion Ecuatoriana de Pacientes

con Enfermedades de Depdsito Lisosomal en septiembre 2014. (Quispe, 2014)

En febrero 2015, mediante solicitud de acceso a la informacion se pidi6 al Ministerio de
Salud Publica, ente rector de la salud en Ecuador, informacion sobre el nimero de

pacientes que sufren estas patologias en el pais, pero no se obtuvo respuesta.

Segun la Fundacion Ecuatoriana de Pacientes con Enfermedades de Deposito Lisosomal
(Fepel Dasha) las enfermedades lisosomales (Mucopolisacaridosis Tipo I, I, I, IV, V,

VI, VII, Gaucher, Fabry, Pompe, Nieman Pick) afectan a 50 pacientes en el pais.

Pese a ello no existe ningun laboratorio que realice las pruebas genéticas que permiten
diagnosticar estos padecimientos, lo que sume en la incertidumbre a familias enteras y

en la inoperancia a la comunidad médica del pais.

No tenemos un cuerpo médico con formacion, incluso son contados los
genetistas que hay en el pais, no hay especialistas para atender una
emergencia de estos pacientes, de forma frecuente mueren por paros
cardiorrespiratorios, pues al tener el cuello corto no pueden entubarlos y
las maniobras terminan cercenando la médula espinal a la altura de la

cervical entre las vértebras axis y atlas. (Quispe, 2014)
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Sin un diagndstico claro no se puede dar tratamiento. Lo que se aplica son paliativos
para contrarrestar momentaneamente las afecciones respiratorias, oculares y otras

malformaciones incapacitantes derivadas de estas patologias.

Esto, pese a que el 24 de enero del 2012 la reforma a la Ley Organica de Salud, en la
que se incluye el tratamiento de las enfermedades raras, huérfanas y catastréficas
(también conocidas como poco frecuentes) fue publicada en el Registro Oficial
(Asamblea, 2012, pag. 1)

2.1 ;Qué son las enfermedades lisosomales?

Hay enfermedades conocidas, la poblacion al menos sabe de su
existencia, son faciles de distinguir. En cambio, hay otro grupo que no
son facilmente identificables porque son de rara aparicion, este grupo de
enfermedades de depdsito lisosomal pertenece a ese grupo grande de

enfermedades raras. (Villamar, 2014)

Estas enfermedades estdn dentro del grupo de enfermedades raras o huérfanas,
denominadas asi debido a su baja prevalencia. Se trata de aproximadamente 7000

enfermedades a escala mundial y se siguen descubriendo mas. (FEDER, 2014, pag. 3)

Especificamente, las enfermedades de depdsito lisosomal son un grupo heterogéneo de
aproximadamente cincuenta enfermedades, muchas de las cuales tienen su primera
manifestacién en la nifiez. En Quito- Ecuador esto se evidencia en los nifios Teo
Quinquitufia, de 9 afios de edad, y los hermanos Kuri Sisa y Geovanny Palta de 15y 10
afios respectivamente, en quienes los primeros signos y sintomas aparecieron a partir

del afio y medio de vida (Quinquituiia & Gloria Jorge, Padres de los nifios, 2014).

Hace dos afios Teo Quinquitufia perdio las capacidades de oir y hablar, Kuri Sisa perdi6
la vista hace 5 afios y Geovanny lleva 6 meses sin ver. Las manifestaciones clinicas son

progresivas hacia el deterioro.
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“Muchos de estos pacientes mueren muy temprano, otros llegan a la vida
adulta, con expectativa de vida menor y, muchos de ellos, con molestias y
discapacidad relacionadas con la extension y afectacion organica de la

enfermedad”. (Marquéz & Linares, 2013, pag. 3)

En estos pacientes el diagndstico temprano es imprescindible, antes que se establezcan

lesiones irreversibles.

e Caracterizacion
La primera descripcion de una enfermedad de depdsito lisosomal fue en 1881 por Tay
Sachs; sin embargo, solo en 1955 De Duve descubri6 el lisosoma, como parte de la
celula. “En 1965, Hers establece la asociacion entre la deficiencia de una enzima vy el
desarrollo de una enfermedad de deposito lisosomal, la enfermedad de Pompe”.
(Marquéz & Linares, 2013, pag. 4)

Origen y evolucion de estas enfermedades

Estas enfermedades son hereditarias, pues se transmiten de padres a hijos; genéticas
porque estan causadas por un trastorno en el ADN, y autosdmicas recesivas, es decir, en
la mayoria de casos, “los padres son portadores, transmisores, pero no padecen la
enfermedad” (Villamar, 2014).

El trastorno se da en el lisosoma, que es una estructura presente en cada una de las
células humanas. Pablo Villamar, Neuropediatra, entrevistado en octubre 2014, compara
al lisosoma con un laboratorio quimico, pues su funcién es recibir nutrientes s y
degradarlos, hacer su composicion mas simple, mediante enzimas. Este proceso permite

cumplir diversas funciones celulares. (Villamar, 2014)

Marquéz y Linares (2013), investigadores médicos de la Sociedad Colombiana de
Pediatra, explican que cuando este proceso no se da con normalidad el material no
metabolizado produce hipertrofia de los lisosomas con alteracion de la funcion celular y
posible destruccion de las células afectadas.

Por esta razon afecta a varios sistemas del cuerpo humano:
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Los 6rganos mas afectados son los formados por tejido conectivo: nariz,
laringe, faringe, oidos, trdquea, bronquios, pulmones, huesos, higado,
bazo, corazdn. Practicamente todo el cuerpo humano, pocos 6rganos se
libran, también se afecta el esqueleto, la columna vertebral por ende los
nervios periféricos y se puede producir atrapamiento de un nervio por
ejemplo sindrome de tdnel carpiano que produce la disfuncién de la
mano. Entre otras limitaciones articulares y del desarrollo

neuropsicomotor. (Villamar, 2014)

Estas enfermedades son lentamente progresivas y degenerativas, pues evolucionan en

detrimento de la calidad y expectativa de vida de quienes las padecen.

e Genética

En general son autosémicas recesivas. Es decir los padres portan el trastorno en sus
genes pero no lo saben, son portadores, pero no padecen la enfermedad, ni muestran

sintomas relacionados. (Villamar, 2014)
¢En qué consiste la herencia autosémica recesiva?

e Pocos individuos afectados.

o Los afectados no suelen ser hijos de afectados.

o Se afectan por igual hombres y mujeres.

« Como regla, de una cruza entre un individuo afectado y uno no afectado y no
portador, ninguno de los descendientes hereda la afeccion, pero todos ellos son
portadores.

« De una cruza entre un individuo afectado y uno no afectado pero portador, existe
un 50% de probabilidad de que un descendiente se encuentre afectado, y los
restantes resultan portadores pero sin heredar la afeccion.

o De una cruza entre dos individuos portadores, existe un 25% de probabilidad de
que un descendiente se encuentre afectado, un 50% de que resulten portadores
pero sin manifestar la afeccion, y un 25% de probabilidad de no presentar ningln

alelo recesivo.

17



e Los individuos sanos pueden tener hijos enfermos.

o Hay hombres afectados que fueron hijos de hombres afectados (lo cual excluye
la posibilidad de que el gen causante de la afeccion se encuentre ubicado en el
cromosoma X, que en los varones procede de la madre.

« La caracteristica puede saltar varias generaciones sin manifestarse.

« El patron ofrece un aspecto cuasi aleatorio.

o La caracteristica es mas comun entre progenitores con algin grado de

consanguineidad, y es méas probable cuanto mayor sea el grado de esta.

Segln el articulo médico Enfermedades de Depdsito Lisosomal del Doctor William
Marquez un individuo afectado tiene un riesgo del 100% en cada intento reproductivo de
que su hijo herede el gen en forma portadora sin distincion de sexo. (Marquéz &
Linares, 2013, pag. 4)

e Manifestaciones clinicas
Todas las células del cuerpo tienen lisosomas, por lo tanto si estos organulos no cumplen
la funcion de degradar los nutrientes que llegan a la célula es posible que cualquier

organo se afecte (Marquéz & Linares, 2013, pag. 9).

Manifestaciones clinicas de las enfermedades lisosomales
MANIFESTACIONES OCULARES Y AUDITIVAS
l m + Pérdida difusa de transparencia corneal
. HipOOCUSiQ Y ofitis recurrentes

MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS
| z,ﬁ + Obstruccién de vias aéreas
l ! * Infecciones respiratorias (rinitis, sinusitis)

MANIFESTACIONES CARDIACAS

4 ”‘ » Displasia de vélvulas mitral y adrfica
74 ‘.‘J =+ Hipertrofia ventricular izquierda

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS

e ‘ * Sindrome del tinel campiano
A )+ Compresién de la médula espinal

* Hernia umbilical. Hernia inguinal
/' Hepatocesplenomegalia

\ — MANIFESTACIONES MUSCULO-ESQUELETICAS
@ » Contracturas arficulares. Cifosis
* Manos en garra. Dedos en gatillo

Figura 1. Esta infografia evidencia que las enfermedades lisosomales afectan a varios érganos del
cuerpo humano, a edades tempranas. Fuente: Fundacién Genzyme.

X ‘ MANIFESTACIONES ABDOMINALES
£
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La mayoria de las enfermedades de depdsito lisosomal tienen afectacion neuroldgica, en
el Ecuador la excepcion se evidencia en Kuri Sisa Palta, de 15 afios quien asistio al

colegio hasta hace dos afios y conserva sus capacidades intelectuales. (Jorge, 2014)

Otra afectacion es la comprension (deformacion) de la médula espinal, que se evidencia

en una espalda encorvada.

e Sintomas y signos clinicos que sugieren enfermedad de deposito lisosomal

Un signo clinico hace referencia a las manifestaciones que un examinador médico puede
comprobar (son los datos que obtiene del examen fisico del paciente).

En cambio los sintomas clinicos son las sensaciones que el paciente experimenta.

Tabla 1.

Sintomas y signos que presentan los nifios con enfermedades lisosomales

Sintomas o sensaciones del paciente Signos o manifestaciones clinicas

o Edemaarticular e Macrocefalia

e Crisis episddicas de dolor en e  Macroglosia
extremidades e Facies tosca

e  Acroparestesias e  Hirsutismo

e Sensibilidad al frio y al calor e Hernia umbilical e inguinal

¢ Intolerancia al ejercicio e Esplenomegalia, hepatomegalia

e Vozgruesa e Hidrops fetalis no inmune

e Infecciones recurrentes como sinusitis, e Alteraciones de laboratorio y radioldgicas:
otitis media y neumonia. e Proteinuria inexplicada

e Anemia y trombocitopenia inexplicadas:
linfocitos vacuolados

o Lesion de la sustancia blanca e
hidrocefalia obstructiva

e La afectacion del sistema
reticuloendotelial dard citopenias vy
visceromegalias como manifestaciones

tipicas.

Nota: Estos sintomas y signos se presentan en la mayoria de nifios y nifias afectados con enfermedades

lisosomales desde los dos afios de edad. Elaborado por: Ana Diaz.

19




José Quinquitufia, padre del nifio Teo, entrevistado en septiembre 2014 narré como el
desarrollo que su hijo estaba alcanzando cerca de los dos afios (ya hablaba y caminaba)
frend. De repente Teo dejé de hablar y moverse, fue diagnosticado de sordera bilateral
del 50%. En la actualidad estd completamente sordo, tampoco habla y camina solo con

el apoyo de sus padres (Quinquituiia, Padre de Teo , 2014).

Tabla 2 Alteraciones en el desarrollo de los nifios

Alteraciones neurolégicas: Alteraciones cardiacas:
— Retardo mental progresivo — Miocardiopatia inexplicada (hipertrofia
— Pérdida de habilidades adquiridas miocérdica)
— Demencia progresiva —  Enfermedad valvular cardiaca
—  Convulsiones, mioclonias — Arritmia

— Hipotonia, debilidad, distonia
— Hipertonia, espasticidad
—  Neuropatia periférica

Alteraciones oftalmoldgicas: Alteraciones renales:
—  Opacidad corneal — Proteinuria, isostenuria
— Cataratas —  Disfuncién tubular

— Manchas rojas
— Degeneracion macular

—  Atrofia éptica
— Oftalmoplejia, paralisis de nucleos
oculares
—  Estrabismo
Anomalias del comportamiento Alteraciones cutaneas:

—  Enfermedades mentales — Angioqueratomas
— Nodulos subcutaneos
— Ictiosis
— Hipohidrosis

— Peloraloy grueso

Nota: Estas alteraciones constituyen indicios que evidencian la presencia de enfermedades lisosomales.
Elaborado por: Ana Diaz.

e Diagnéstico clinico
Los laboratorios de genética, son los que poseen la capacidad instalada para diagnosticar
una enfermedad de deposito lisosomal. En el Ecuador no existe ningun laboratorio de
genética, lo suficientemente especializado, que pueda diagnosticar una de estas

patologias. (Quispe, 2014)
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Por esta razén, pese a que Kuri Sisa fue constantemente hospitalizada desde los dos afios
de edad, debido a que ya presentaba alteraciones como espalda torcida, dolores
articulares y facies (rasgos) toscos, no fue diagnosticada hasta los 7 afios, cuando con el
apoyo de Eliecer Quispe pudo enviar su muestra de sangre al extranjero. En ese
entonces, su hermano Geovanny ya tenia tres afios de nacido, sus padres desconocian

que existian altas probabilidades de que él padezca la misma enfermedad.

Estas enfermedades lisosomales son lentamente progresivas, no se pueden diagnosticar a

tiempo, solo cuando aparecen los sintomas (Villamar, 2014).

Segun, la medicina occidental el diagnostico de los pacientes con lisosomosis se puede
hacer por hallazgos morfoldgicos y por estudios bioguimicos (muestras de sangre)
(Marquéz & Linares, 2013, pag. 11).

e Estudios morfolégicos
Los estudios morfoldgicos, que son presuntivos, se pueden hacer en sangre periférica,

médula 6sea, bazo, higado y piel.

Los estudios histologicos en higado y piel pueden mostrar las células ya mencionadas,

pero estos especimenes no son los ideales para hacer el diagndstico.

e Estudios bioquimicos
Para confirmar el diagndstico de los pacientes con enfermedades de depdsito lisosomal

es necesario hacer estudios bioquimicos.

Estos estudios se pueden hacer en muestras de sangre (leucocitos), orina o fibroblastos.
Usualmente son pruebas que no estan dentro de la rutina de los laboratorios y requieren

centros mas especializados para su determinacion.

Es necesario establecer un diagnostico temprano, especialmente de aquellas que afectan
sistema nervioso central y hueso, dado que son los 6rganos que van a dar la mayor carga

de enfermedad y discapacidad.

En el Ecuador, estas enfermedades no estan contempladas en los estudios de deteccion

temprana de enfermedades que se realizan a los recién nacidos (tamizaje) (Quispe,
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2014). Estas pruebas confirmatorias se podrian hacer en gotas de sangre seca obtenidas
de los recién nacidos.

Es posible hacer el diagnostico de deficiencia de muchas de las enzimas lisosomales en
muestras de sangre seca en papel de filtro: esta metodologia es facil rapida y menos
costosa que las determinaciones enzimaticas en muestras de sangre frescas. Otra de las
ventajas es el transporte, para que se hagan determinaciones lejos de donde se encuentra
el paciente, este fue el método mediante el cual Kuri Sisa fue diagnosticada, su prueba se
envid a Argentina y luego de varios meses se supo que padecia una

Mucopolisacaridosis tipo VI o sindrome de Maroteaux-Lamy.

También es posible detectar enfermedades de depdsito lisosomal con la técnica de
espectrometria de masa. Existen algoritmos para el diagndstico de las enfermedades

lisosomales (Marquéz & Linares, 2013, pag. 11).

e Tratamiento
En el Ecuador no se tratan las enfermedades de deposito lisosomal, con la excepcion del
Gaucher, cuyo tratamiento es financiado por el Estado hace poco méas de seis meses. Los
siete tipos de Mucopolisacaridosis existentes no reciben tratamiento (Quispe, 2014).

A escala mundial, hay grandes avances en el tratamiento de este grupo de enfermedades,
desde la administracion exdgena de la enzima deficiente hasta el trasplante de médula
Osea para intentar conseguir la sintesis de la enzima deficiente (Marquéz & Linares,
2013, pég. 12).

La terapia de remplazo enzimético solo esta disponible para algunas de estas
enfermedades. Con ella hay gran reversion de las manifestaciones clinicas en algunos
pacientes, como sucedi6 con Dasha, quien recibio tratamiento de reemplazo enzimatico
durante varios meses, recuperando su autonomia “Ya no dependia de un tanque de

oxigeno, fue recuperando la vista y la capacidad de oir” (Mayorga, 2014).

Cada persona, si no ha manifestado externamente algin tipo de enfermedad en la

infancia o en otras etapas de su vida, puede ser portadora de genes defectuosos en sus
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cromosomas encargados de trasmitir la herencia genética en las cadenas de ADN. Al

tener origen genético, estos males no son contagiosos.

En el Ecuador, las enfermedades mas comunes de este tipo son: Lisosomales, Fibrosis
quistica, Hemofilia, anemia por deficiencia de folatos, alteraciones neuroldgicas,
Microcefalias, Esclerosis multiple, Turner, Kartagener, Marfan, Sindrome de Sjogren,

Aurtritis reumatoidea juvenil y sordera congénita.

Tres de cuatro enfermedades raras son diagnosticadas en la infancia y causan
discapacidades graves (Fepel-Dasha, 2013, pag. 3). Varios gobiernos del mundo han
asumido la responsabilidad de medicar a estos pacientes, en la actualidad, méas de 3 000

se encuentran en terapia a escala global.
2.2 Ancestros latinoamericanos con enfermedades de deposito lisosomal

Harry Pachajoa, investigador y actual Presidente de la Sociedad Colombiana de
Genética, presentd en el 2014 una serie de ceramicas de la cultura Tumaco-Tolita

(Ecuador-Colombia) con cerca de 2.000 afios de antigiiedad.

Figuras de ceramica de la cultura Tumaco-Tolita

Figura 2. En Colombia y Ecuador se hallaron piezas de ceramica, elaboradas hace mas de 2000
afios, que presentan rasgos caracteristicos de las personas con Mucopolisacaridosis. Fuente:

Harry Pachajoa/Colombia Médica, Bogota julio 2014,
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Estas figuras, llamaron la atencion, por que posiblemente son una representacion del
sindrome de Maroteaux Lamy o Mucopolisacaridosis tipo VI, enfermedad con la que

viven los hermanos Kuri Sisa y Geovanny Palta en Quito.

Las piezas fueron evaluadas por un arquedlogo y un médico genetista, logrando
identificar alrededor de 20 cerdmicas con representaciones de los individuos con
enfermedades lisosomales en cerca de 10 museos y colecciones privadas en Ecuador y
Colombia (Pachajoa, 2014, pag. 87) .

Las ceramicas presentan caracteristicas como displasia esquelética, macrocefalia, facies
toscas, boca ancha, térax prominente, cifosis, y escoliosis, probablemente constituyendo

evidencia de esta enfermedad en el pasado mundial, de América Latina y prehispanico.

La cultura Tumaco- Tolita habité la regién de la costa del Pacifico Colombo -
Ecuatoriana, durante los afios 300 (antes de Cristo) y 600 (después de Cristo). Esta
cultura se caracterizd por representar con realismo impresionante las diferentes
patologias que afectaban a su poblacién. En sus trabajos de ceramica, muestran
evidencia de enfermedades genéticas como el sindrome de Down, acondroplasia,

sirenomelia, y otras malformaciones congénitas (Pachajoa, 2014, pag. 89).

Las representaciones de estos sindromes en estas poblaciones, podria confirmar su
existencia ancestral, y una prevalencia alta, superior a la reportada en la (1 de cada
320.000 recién nacidos vivos). Incluso, se presume que por sus peculiares caracteristicas

estos seres humanos eran adorados como Dioses.

Las figuras representadas son de jovenes o nifios, lo que sugiere que las complicaciones
que sufren las personas con Mucopolisacaridosis tipo VI pueden haber causado la

mortalidad temprana en la poblacion.

Estas comunidades indigenas prehispanicas, y sobre todo la cultura Tumaco-Tolita
vivian aislados, los matrimonios consanguineos probablemente existian, por esta razon

se especula el aumento de la incidencia de las enfermedades recesivas y la posible
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existencia de un efecto fundador en las comunidades indigenas reales de Colombia y
Ecuador (Pachajoa, 2014, pag. 91).

2.3 Impacto del incumplimiento de la reformatoria a Ley Organica de Salud

La Carta Politica del Ecuador, o pacto de convivencia para la sociedad ecuatoriana,
como se suele concebir ampara los derechos de estos seres humanos. Asi, en el articulo

50, seccidn séptima reza:

El Estado garantizard a toda persona que sufra de enfermedades
catastroficas o de alta complejidad el derecho a la atencidn especializada
y gratuita en todos los niveles, de manera oportuna y preferente, dice

literalmente el articulo 50 de la Constitucién del Ecuador 2008.

Derivado de esto, en octubre de 2011 la Asamblea Nacional dio paso al proyecto de Ley
Reformatoria a la Ley Organica de Salud, denominada Ley 67, que fue planteada por la
asambleista Scheznarda Fernandez, quien proviene de la provincia de Manabi, donde la
Ictiosis, enfermedad contemplada dentro del grupo de patologias raras, afecta a un
namero significativo de nifios, denominados comdnmente nifios pez, debido al aspecto

aspero de su piel y ojos.

En ese entonces, Kuri Sisa y su hermano Geovany estuvieron presentes en el pleno de la
Asamblea. Desde la parte de arriba reservada, para el publico, aplaudieron la aprobacion
de la normativa por unanimidad. La esperanza les sonri6. Sin embargo los 180 dias que
se establecian de plazo para reglamentar la Ley 67 transcurrieron sin respuesta alguna.
Cuando esta normativa fue aprobada, Geovanny todavia podia ver y Kuri Sisa llevaba

tan solo un afio de haber perdido la vista, pero el tratamiento nunca lleg6 (Quispe, 2014).
El Estado ecuatoriano reconocera de interés nacional a las

enfermedades catastroficas y raras o huérfanas; y, a través de la autoridad

sanitaria nacional, implementara las acciones necesarias para la atencion
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en salud de las y los enfermos que las padezcan, con el fin de
mejorar su calidad y expectativa de vida.

Las personas que sufran estas enfermedades seran consideradas en
condiciones de doble vulnerabilidad (Asamblea, 2012).

Art. 6.-En el plazo de ciento ochenta dias, el Ministerio de Salud Publica,
dictard los acuerdos, resoluciones y demas normas técnicas para la
efectiva aplicacion de la Ley Organica Reformatoria a la Ley Organica
de Salud para Incluir el Tratamiento de las Enfermedades Raras o

Huérfanas y Catastroficas (Asamblea, 2012).

El 24 de enero del 2012 la reforma a la Ley Organica de Salud, en la que se incluye el
tratamiento de las enfermedades raras, huérfanas y catastroficas fue publicada en el
Registro Oficial. Pese a que esto constituyd un logro para los pacientes con males
lisosomales de la Fundacién Fepel Dasha, tres afios después no se han concretado los
acuerdos, resoluciones y normas técnicas para la aplicacion de esta Ley conocida como
Ley 67. (Asamblea, 2012)

Dicha normativa garantiza que el Estado provea tratamientos y medicamentos para
patologias como Gaucher, Fabry, Pompe, Niemann Pick y las Mucopolisacaridos tipo I-

I-111-1V-VI-VIl y IX completamente abandonadas hasta el momento.

En el Ecuador no existe un registro del nimero de pacientes con patologias raras. Sin
embargo la organizacion no gubernamental Fepel Dasha ha identificado a 50 nifios que
padecen enfermedades lisosomales en el pais. Estas son, en su mayoria, cronicas y
degenerativas. El 65% de estas patologias son graves e invalidantes y aparecen de forma
precoz en la vida de un ser humano —en 2 de cada 3 aparecen antes de los dos afios-
causando dolores cronicos, déficit motor, sensorial o intelectual, que originan

discapacidades en la autonomia del individuo (Fepel-Dasha, 2013, pag. 5).

Esto se evidencia en los casos de los protagonistas de la presente produccion

audiovisual, Kuri Sisa, Geovanny y Teo en quienes los sintomas de la enfermedad se

26



presentaron antes de los dos afios, y evolucionaron hasta la discapacidad, debido a la

nula intervencién asistencial y médica, de la medicina occidental.

A esto se suma la escasez de médicos especialistas para este tipo de enfermedades, por
lo que las dificultades médicas para diagnosticar estos casos son cada vez mayores en el
Ecuador (Quispe, 2014). Un diagnostico es habitualmente complejoy requiere
conocimientos y técnicas muy especializadas (los test necesarios solo se realizan en
casas de salud de paises amigos como Colombia, Argentina y Brasil). La falta de
investigacion médica es otra arista que agrava el problema, sefiald Eliecer Quispe, en
entrevista realizada en septiembre de 2014.

Hay pacientes extirpados el bazo y sin diagndstico, esto evidencia mala praxis médica,
afiadié Quispe. El tratamiento para estas enfermedades se caracteriza por altisimos

costos. Por ejemplo un tratamiento anual asciende a los USD 150 000 (Villamar, 2014).

La peticion de estos seres humanos y sus familias es que se agilice el reglamento que
permitira articular la legislacion que se publico el 24 de enero pasado en la reforma de la
Ley de Salud y en el Registro Oficial, aunque a partir de esa fecha el Ministerio de Salud
tenia 180 dias de plazo para aprobarlo, hasta hoy no existe reglamento alguno, tampoco

guias médicas (Quispe, 2014).

Mientras tanto estos nifios sobreviven sin tratamientos ni medicamentos y sus familias se

las arreglan para conseguir terapias que disminuyan sus dolencias fisicas.

Esta situacion afecta econOmica, psicoldgica y socialmente a las familias de los
pacientes. Ellos dicen vivir una fragil situacion econdémica constantemente condicionada
por necesidades farmacoldgicas y de atencion médica que incide en otras esferas de su

existencia.

2.4 Historias de vida de nifios que viven con enfermedades raras en Quito-Ecuador

Familia Palta Jorge
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Gloria Jorge y Adriano Palta, ambos oriundos de la provincia de Chimborazo,
comunidad de Angifiay, luego de contraer matrimonio, migraron a la ciudad capital,

como muchos indigenas chimboracenses cada afio.

En Quito, concibieron a su primera hija, Kuri Sisa, quien nacié el 31 de diciembre del

afio 1999, con un peso y tamafio saludables para un recién nacido (Jorge, 2014).

Sin embargo, la nifia no pudo gatear. A los dos afios su fisico empezd a cambiar, su
espalda parecia “torcerse” y no logro ponerse de pie hasta los tres afios. Pese a las visitas
constantes a los “sobadores” y las hospitalizaciones en el Hospital Baca Ortiz de Quito,
en donde se le practicaron infinidad de exdmenes, radiografias, resonancias los médicos
no llegaban a un diagndstico, “la nifa esta bien, 11évele nomas a la casa nos decian”,

relata la mama de Sisa. (Jorge, 2014).

La nifia contindio con molestias respiratorias, dolores y su crecimiento pard, ella mide 98
centimetros y no crecera mas. A los 7 afos, Sisa encontré la fotografia de una nifia muy
parecida a ella en el Diario, se trataba de Dasha, quien junto a su padre Eliecer Quispe
relataban en el texto su lucha por conseguir un diagnostico y un tratamiento. Asi, los
padres de Kuri Sisa tomaron contacto con Eliecer, quien les apoyd para enviar las
muestras de sangre de su hija al extranjero, y después de casi tres meses conocer que
padecia era un Mucopolisacaridosis tipo 6 o sindrome de Maroteaux-Lamy.

En el Ecuador no existe la investigacion médica para desarrollar el tratamiento que
reemplace la deficiencia enziméatica de Sisa, cuya medicina constaria cerca de 5000

ddlares semanales por cada kilo de su peso. Asi que la nifia, contindo con su vida.

A los 10 afios perdio la vista y la capacidad de escuchar, pero continio yendo a la
escuela y a los primeros afios del colegio, aunque cada vez podia caminar menos y ya no

se valia por si misma, hasta que dejo sus estudios (Palta, 2015).

“Yo quisiera seguir estudiando, con mis medicinas recuperar la vista y ser doctora”, dice

Kuri Sisa en entrevista realizada en febrero 2015.

Geovanny, su hermano, nacio 4 afios y medio después. Tambien con un peso y tamafo

considerados normales, su desarrollo continto hasta el afio y medio, segun relata su
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madre (Jorge, 2014). Hasta que a los dos afios presento signos y sintomas similares a los

de su hermana.

Debido a su fragil condicion econdmica sus padres prefirieron no realizarle la infinidad
de exdmenes médicos que le realizaron a su primogénita. De todas formas los doctores
no sabian que tenian sus hijos (Jorge, 2014), bast6 con llevarlos a un “sobador” que

componga medianamente la curvatura de la espalda.

El desarrollo psicomotor de Geovanny, también par6 poco después de los dos afos.
Eliecer apoyo a Geovanny para que sus muestras de sangre en papel filtro llegaran a
laboratorios extranjeros que diagnosticaron que vive con el mismo sindrome de su

hermana, Mucopolisacaridosis tipo VI o sindrome de Maroteaux-Lamy.

Su madre Gloria Jorge, advirtié que su problema era mas severo que el de su hermana
Sisa. La cabeza de Geovanny crecio excesivamente, debido a la acumulacion de material

no metabolizado, como explicé el Doctor Villamar.

El también perdi6 la capacidad de escuchar y justo al cumplir los diez afios, al igual que

Sisa, una mafiana simplemente perdid la capacidad de ver (Palta, 2015).

Sus padres, desafiando a la ciencia, tuvieron una tercera hija, Yuri, quien no padece del
sindrome. Actualmente tiene 8 afios de edad y su desarrollo es, segin la medicina

occidental, completamente normal.
Familia Quinquitufia Llaca

En Guamani Alto, sur de Quito, José Quinquituafia, comerciante, cuenta que su hijo Teo
gateaba y comenzé a caminar al afio de edad como cualquier nifio. Luego presento
gripes constantes, acompafiada de pus en los oidos, la respuesta de los médicos era que
se trataba de un proceso normal pero a los dos afios Teo ya tenia el 50% de discapacidad
auditiva (Quinquitufia, Padre de Teo , 2014).

José cuenta que junto a su esposa Hilda, consultaron un ejército de médicos, hasta que
encontraron al Dr. Pablo Villamar, quien les contacto con Carmen Mayorga,
subdirectora de la Fundacion Fepel Dasha, que les apoyé para enviar sus examenes al
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exterior pues en el Ecuador no hay laboratorios equipados para detectar las
enfermedades lisosomales (Llaca, 2014). Asi a los 3 afios y medio supieron que Teo
padecia Mucopolisacaridosis tipo 1l o sindrome de Hunter, su tratamiento enzimatico

asciende a un costo de aproximadamente 500 dolares semanales.

El Estado tampoco provee los medicamentos, asi que el cuerpecito de Teo sigue
deformandose, camina como “cojito” dice su padre. “Antes, comia solo ahora lo hace
Unicamente con ayuda, usa pafial porque no se vale por si solo para hacer sus

necesidades y tiene neumonias constantemente” (Quinquitufia, 2014).

Ellos se turnan para cuidar de su hijo Teo y atender su puesto de verduras en el mercado.
Teo tiene dificultad para masticar y tragar alimentos. Su padre teme que pronto requiera
la instalacion de un botdn gastrico para alimentarse, pues su garganta se estrecha cada
vez mas. Debido a la acumulacion de material no metabolizado El, igual que Kuri Sisa 'y
Geovanny, nunca ha recibido tratamiento, el bono Joaquin Gallegos Lara no alcanza
para los pafales y hospitalizaciones constantes (Villamar, 2014). Con el transcurso de

los afios ha decaido totalmente no habla, ni camina (Llaca, 2014).
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CAPITULO 3
VIDEOREPORTAJE: ENFERMEDADES RARAS, ANTITESIS DEL BUEN
VIVIR

En el 2011, durante el ejercicio del trabajo periodistico en diario EI Comercio, se
identifico la problematica de los nifios que viven con enfermedades raras en
Ecuador, quienes, en ese entonces luchaban por la aprobacion de la Ley
Reformatoria a la Ley Organica de Salud, denominada Ley 67, en la que veian un

horizonte de esperanza para obtener tratamiento a sus patologias.

Pese a que se publico una nota periodistica de larga extension la circulacion del
periddico del siguiente dia invisibilizo la historia de Kuri Sisa y su familia. La
vertiginosidad de los acontecimientos que llaman la atencion a los medios de

comunicacion convencionales, sumen a estos grupos en la exclusién mediatica.

Para estos medios de comunicacion y otros de orden impreso y audiovisual la

noticia es breve y no profundiza en las historias de vida de estas familias.

Es asi, que se suscitd la necesidad de generar un producto comunicacional, que desde
la Comunicacion Desarrollo, documente la realidad que viven estos nifios,
posicionandolos como sujetos de derechos, mediante la producciéon de un video
testimonial de corte gran reportaje con el objetivo de dar a conocer a los publicos

las enfermedades raras.

Finalmente en el 2014 y con el aval de la Universidad Politécnica Salesiana se inici
el diagnostico de la realidad que viven estos nifios y sus familias. Para esto se
realizo entrevistas en audio y video a los directivos de la Fundacion Fepel Dasha,
padres y madres de los nifios afectados, didlogos profundos con familiares y
médicos e investigacion bibliografica y hemerogréfica. Asi se pudo identificar los
casos de los nifios que viven con enfermedades raras en Quito, estudiarlos y

presentarlos en este video reportaje.
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A continuacion se describe cada paso que se cumplié para la construccion de la

narrativa audiovisual:

3.1 Preproduccién

En la pre-produccion, se cred la historia en base a una estructura ordenada de ideas y
se planifico la puesta en escena. Ademas se elabor6 un argumento en base a la
estructura narrativa aristotélica que ordena las ideas y las describe de manera
literaria, en un lenguaje lo méas detallado posible y descriptivo. Se estructur6 de la

siguiente manera:

Argumento
Prélogo:
Imagen: Toma de bebé recién nacido, tomas de la ciudad presentacion de Sisa
Palta, de 15 afios; Geovanny Palta, de 10 afios y Teo Quinquitufia, de 9 afos.

Audio: Voz en off locutor. Cancién La Cigarra de Mercedes Sosa.

Planteamiento:

1500 nifios nacen cada hora en Quito, 25 cada minuto y 3 cada 7 segundos, segun cifras
del Instituto Nacional de Estadisticas y Censos INEC 2013.La Fundacién Fepel Dasha se
registrd legalmente el 1 de octubre del 2011, pero la lucha de los padres de Dasha
Quispe, fundadores de esta entidad comenzé en el 2004.

Teo Quinquituafia, de 10 afios y los hermanos Sisa y Geovanny Palta nacieron en esta

ciudad.

Detonante:

En medio de sus condiciones de pobreza, los cuerpos de estos nifios empezaron a
transformarse cerca de los dos afios. Gloria Jorge relata como la espalda de su
primogeénita se encorvd y posteriormente sucedio lo mismo con el cuerpo de su segundo

hijo. Los padres de Teo atestiguan la metamorfosis, que incluye rasgos toscos y excesivo

32



pelo en el cuerpo. Esto motivé a los padres a buscar ayuda, primero dentro de sus

espacios culturales, luego en la medicina tradicional.

Desarrollo:

A 90 minutos de Quito, estd ubicada la parroquia Tababela, que hace poco mas de un
afio alberga el aeropuerto internacional Mariscal Sucre. Alli reside la familia, el padre es
maestro panadero y la madre es ama de casa. Ellos son oriundos de la provincia de
Chimborazo y vinieron a la capital en busqueda de mayores oportunidades, cuidan una

quinta, a cambio tienen donde vivir y tierra para cultivar.

Hace 15 afios nacid, Kuri Sisa, su hija primogeénita, la vida transcurria, hasta que a los
dos afios aproximadamente, la nifia presentd problemas para respirar, sus extremidades
no se desarrollaban con normalidad, sino en forma de garra, tenia dificultades al caminar

y excesiva vellosidad en la espalda que también se deformaba.

Pese a las constantes consultas a varios médicos, no habia un diagnostico certero. Asi
Adriano, el padre de la nifia conoci6 a Eliecer y Carmen Mayorga, a la cabeza de la
Fundacion Fepel Dasha, quienes le brindaron apoyo para enviar la muestra de sangre de

su hija al extranjero y obtener un diagndstico.

Kuri Sisa padece de Mucopolisacaridosis tipo VI. Hace dos afios aun podia ir a la
escuela, su profesora decia que era una nifia brillante, pero ahora quedo ciega y sorda ya
no puede educarse y su hermano Geovanny va por el mismo camino, el también padece

la enfermedad.
Ambos conocieron en el 2007 al Presidente de la Republica, quien prometid brindar

tratamiento y ayuda, lo que parecid ser una esperanza para la pequefia Kuri, quedé en

promesa.
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Su familia, Gnicamente es beneficiaria del Bono Joaquin Gallegos Lara y su enfermedad
tratada como cualquier discapacidad, sin que el Estado provea el tratamiento enzimético

que frenaria de alguna manera su creciente discapacidad.

Al otro extremo de la ciudad, en la parte alta de Guamani, sur de Quito, José
Quinquituafia, comerciante, cuenta que su hijo Teo gateaba y comenzo6 a caminar al afio
de edad como cualquier nifio. Luego presentd gripes constantes, acompariada de pus en
los oidos, la respuesta de los médicos era que se trataba de un proceso normal pero a los

dos afios Teo ya tenia el 50% de discapacidad auditiva.

José cuenta que junto a su esposa consultaron un ejército de médicos, hasta que dieron
con el Dr. Pablo Villamar, quien les contacté con Carmen Mayorga, Presidente de la
Fundacion Fepel Dasha, que les apoy6 para enviar sus examenes al exterior pues en el
Ecuador no hay unos laboratorios equipados para detectar las enfermedades lisosomales.
Asi a los 3 afos y medio supieron que Teo tenia Mucopolisacaridosis tipo 2, su
tratamiento enzimatico asciende a un costo de aproximadamente 500 ddlares semanales
(Quinquitufia, 2014).

El Estado tampoco provee los medicamentos, asi que el cuerpecito de Teo sigue
deformandose, camina como “cojito” dice su padre, antes comia solo ahora lo hace
Unicamente con ayuda, usa pafial porque no se vale por si solo para hacer sus

necesidades y tiene neumonias (Quinquitufia, 2014).

Ellos se turnan para cuidar de su hijo Teo y atender su puesto de verduras en el mercado
de EI Camal. Teo tiene dificultad para masticar y tragar alimentos. El, igual que Kuri y
Geovanny, nunca ha tenido tratamiento, el bono Joaquin Gallegos Lara no alcanza para
los pafales y hospitalizaciones constantes (Jorge, 2014), y su padre teme que pronto
requiera la instalacion de un boton gastrico para alimentarse, pues su garganta se

estrecha cada vez mas.

Con el transcurso de los afios ha decaido totalmente no habla, no camina (Llaca, 2014).
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Carmen Mayorga, madre de Dasha, cuenta como desde el afio y medio, su hija presento
sintomas a los que los galenos ecuatorianos no daban explicacion certera. “Respiraba,
caminaba y hablaba con dificultad, sus manos fueron encogiéndose y tomando forma de

garra y sus ojitos cambiaron de color a gris” (Mayorga, 2014).

Junto a su ex esposo Eliecer Quispe, consultaron a un ejército de médicos: genetistas,
neuropediatras, hematélogos, pero en el 2001 nadie sabia del mal. Ellos peregrinaron por
Cuba y México, donde les hablaron del laboratorio Genzime. En el 2004 viajaron con
Dasha a Italia. El Instituto Nacional del Nifio y la Familia (Infa) les apoy6. Alli, en el
Instituto Bambino GezU detectaron Mucopolisacaridosis tipo | o Sindrome de Hurler.

Las mucopolisacaridosis son un grupo de enfermedades metabdlicas hereditarias,
causadas por la ausencia o el mal funcionamiento de ciertas enzimas, necesarias para el
procesamiento de moléculas. Estas son cadenas largas de hidratos de carbono presentes
en cada una de nuestras células que ayudan a construir los huesos, cartilagos, tendones,
corneas, la piel y el tejido conectivo, asi como el liquido que lubrica las articulaciones
(Villamar, 2014). La deficiencia estd en lisosoma celular que funciona como un

laboratorio de procesamiento celular en nuestras células.

Los padres de Dasha consiguieron la donacién del medicamento. Pese a ello, Dasha
murié en el 2008, porque sus medicamentos no salieron a tiempo de la Aduana del
Ecuador. Desde ese momento Eliecer y Carmen se comprometieron con la causa,
defenderian el derecho a la vida de los nifios que padecen enfermedades de depdsito

lisosomal, poco frecuentes y abandonadas (Quispe, 2014).

Climax:

Sisa habla sobre su enfermedad y reclama por su derecho a la vida.
Desenlace:

En octubre de 2011, Kuri Sisa y su hermano Geovanny estuvieron presentes en el pleno

de la Asamblea. Tras los cristales, en la parte reservada para el publico, aplaudieron la

35



aprobacion de la Ley Reformatoria a la Ley Organica de Salud que incluye el
tratamiento de las enfermedades raras. La esperanza les sonrio. Sin embargo los 180 dias
que se establecian de plazo para reglamentar la Ley 67 transcurrieron sin respuesta
alguna. En ese entonces, Geovanny todavia podia ver y Sisa llevaba tan solo un afio de
haber perdido la vista, pero el tratamiento nunca lleg6 (Quispe, 2014).

Epilogo: Imagen de Sisa Palta.

En base a este argumento creado bajo la estructura narrativa aristotélica se planteo el

siguiente guion:

Guion:

Nifios con enfermedades poco frecuentes, antitesis del Buen Vivir

Descripcién Tomas Audio
Esc.1 Prologo. (Gancho) Gran plano | Musica de fondo+Locucién: 1500 nifios
Ext/dia general de Quito. | nacen cada hora en Quito, 25 cada minuto

Llantos de bebés. | y 3 cada 7 segundos, segun cifras del
FUENTE: INEC | Instituto Nacional de Estadisticas y
2013 Censos INEC 2013.

Musica de fondo+Locucion: Teo Quinquituafia, de 10 afios y

los hermanos Sisa y Geovanny Palta nacieron en esta ciudad.
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Esc.2 Entrevista Gloria Jorge, | Entrevista PM | Voz Gloria Jorge. Cuando naci6 su hija,
Ext/dia mama de Sisa y Dennis | mama. Fotos Sisa | (Como era? ;Qué sintomas presentd y a
Geovanny Palta. de bebé. Tomas | qué edad?
Kuri y Geovanny. | Cudndo nacié su hijo, (Cémo era? ;Qué
sintomas presentd y a qué edad?
Geovanny
sentado junto a
sus primos PG.
Sisa y Geovanny
abriendo regalos
PM.
Esc.4 Cierre del testimonio de | Sisa y Dennis Geovanny | Mdsica de fondo
Ext/dia Gloria Jorge, mama de | caminan de la mano de su madre
Sisa y Dennis Geovanny | de espaldas por el jardin.
Palta.
Esc.5 Entrevista a Doctor Pablo | PM Doctor Villamar en su | Voz Doctor Pablo Villamar
Int/dia Villamar, neuropediatra. consultorio.

Animacion sobre la funcion del
lisosoma celular que explica la
deficiencia  enziméatica  que

padecen estos nifios.

¢Qué son las enfermedades

raras, lisosomales?

¢Cudl es el origen de estas

enfermedades?
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Esc. 6 Testimonio de Jose Quinquituaiia | PM de padre, nifio y | Voz de José
Int/dia e Hilda Llaca, padres de Teo. madre en su hogar. Quinquituafia
Cudndo naci6 su
hijo, ¢Cémo era?
¢Qué sintomas
presentd y a qué
edad?
Voz de Hilda Llaca
Esc. 7 Entrevista a|PM, Doctor Villamar en su | ¢(Como evolucionan
Int/dia Doctor Pablo | consultorio. las enfermedades
Villamar, Imagen explicativa de las | raras lisosomales y a
neuropediatra. manifestaciones clinicas de que | qué 6rganos afectan?
provocan las enfermedades
lisosomales.
Locucion: Luego de la muerte de su hija Dasha en el 2008,
Carmen Mayorga y Eliecer Quispe decidieron crear la
Fundaciéon Ecuatoriana para Pacientes con enfermedades de
depésito Lisosomal (FEPEL DASHA)
Esc. 8 Testimonio Eliecer | PM Eliecer Quispe | Voz Eliecer Quispe.
Int/dia Quispe, Presidente | en Fundacién | ¢Cudl es su vinculo con los pacientes
Fundacion Fepel Dasha. Fepel Dasha. que padecen de enfermedades de
depdsito lisosomal?
¢Qué motivo la creacion de la Fundacion
Fepel Dasha?
Esc.9 Testimonio Carmen | PM Carmen | Voz Carmen Mayorga.
Int/tarde Mayorga Mayorga en | ¢Cudl es su vinculo con los pacientes que
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Fundacion  Fepel | padecen de enfermedades de deposito
Dasha. lisosomal?
¢Qué motivo la creacion de la Fundacién

Fepel Dasha?

Esc. 10 Testimonio de Sisa. PM entrevista Sisa | Voz Sisa. ¢Cual es tu nombre?
Int/dia armando
rompecabezas. ¢ Cudantos afios tienes?

¢ Qué sintomas sientes?

¢Colmo ha evolucionado tu enfermedad?

Esc. 11 | Gloria Jorge, mama de Sisa | PM Gloria Jorge. Voz Gloria Jorge.
Ext/dia | Dennis Geovapny Palta
exige al Gobierno el
tratamiento para sus hijos.

Elaborado por: Ana Diaz

Para esto se elaboro también los bancos de preguntas que se realizarian en cada una de
las entrevistas a familiares de los pacientes, a los pacientes sin discapacidad intelectual
(en Quito unicamente Kuri Sisa no padece discapacidad intelectual) y a los directivos de
la Fundacion y médicos estudiosos de las enfermedades lisosomales. En Quito,
unicamente se identificd al Doctor Pablo Villamar, pues la investigacion sobre estas

patologias poco frecuentes es escasa en el pais.
e Banco de preguntas.
Padres de nifios afectados

a) ¢Qué sintomas vio en su hijo/a?
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¢A qué edad y como le diagnosticaron a su hijo/a una enfermedad rara de
depdsito lisosomal?

¢Como ha evolucionado la enfermedad desde que fue diagnosticado?

¢ Qué circunstancias enfrenta para conseguir tratamiento para su hijo/a?

¢El sistema de salud provee atencion médica adecuada a su hijo/a?

¢ Qué cuidados requiere su hijo/a diario?

¢A qué monto ascienden los medicamentos que requiere su hijo/a cada mes y
coémo los financia?

¢ Qué apoyo (subsidios, bonos, medicamentos) le provee el Estado?

¢Como incide en la vida familiar la enfermedad de su hijo/a?

¢ Cual es su peticion final, en pro del bienestar de su hijo/a?

Directivos de Fepel Dasha y médicos

a)
b)

c)

d)

f)

9)

h)

)

¢Cual es su nombre y cargo?

¢Cual es su vinculo con los pacientes que padecen enfermedades raras de la
FEPEL-DASHA?

¢Cudl es la prevalencia de las enfermedades raras de depdsito lisosomal en la
poblacién ecuatoriana?

Debido a la baja prevalencia, ¢se invisibiliza las enfermedades raras de deposito
lisosomal en la sociedad ecuatoriana?

¢Las leyes del Ecuador garantizan el tratamiento de las enfermedades raras?
¢Cual es el procedimiento para diagnosticar las enfermedades raras de depdsito
lisosomal en el Ecuador?

¢ Cudl es el procedimiento para tratar las enfermedades raras en el Ecuador?

¢A qué costo asciende el tratamiento de los pacientes con enfermedades raras?
¢Qué apoyo brinda la FEPEL-DASHA en el diagnéstico, tratamiento y cuidados
paliativos de las enfermedades raras?

Qué conquistas ha alcanzado la FEPEL-DASHA para visibilizar las

enfermedades raras?
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k) La Constituciéon ecuatoriana garantiza el derecho a la salud, ;cdmo asume el
Estado esta responsabilidad con los pacientes que padecen enfermedades raras de
Depdsito Lisosomal de la FEPEL-DASHA ?

I) ¢Cual es la esperanza de vida de los nifios con enfermedades raras?

m) ¢Hay especialistas para tratar las enfermedades raras en el Ecuador?

n) ¢Cudles son los cuidados que requiere un paciente que padece de enfermedades
raras?

0) ¢Cbémo transcurre la vida de un paciente que padece enfermedades raras y su

familia?

Luego se planifico el rodaje, para esto se uso fichas de plan de rodaje.

e Fichas de plan de rodaje

El plan de rodaje permite planificar previamente la produccion audiovisual, sirve para
identificar las necesidades y dificultades que pueden presentarse en el momento del

rodaje. Para esto se realiza un desglose de la produccion en fichas.
Durante el rodaje del video reportaje sobre las enfermedades llamadas “raras” de los

niflos de la Fundacion Ecuatoriana de Pacientes con Enfermedades de Deposito

Lisosomal (Fepel Dasha) en Quito, se usaron las siguientes fichas de plan de rodaje:
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Tabla 3.

Cronograma de tareas de preproduccion
PLANILLA DE CRONOGRAMA DE TAREAS

Titulo Enfermgdgdes raras, antitesis del Directora Ana Diaz
Buen Vivir.
. 3 Jefa de .
Producido por Ana Diaz oroduccién Ana Diaz

ETAPAS

TAREAS

Reuniones de
Produccion

PREPRODUCCION

Redaccion de
Argumento

Guién literario

Guion Técnico

X
X

Visitas a viviendas

Alquiler de
Equipamiento

Plan de rodaje

Observaciones

Nota: Dentro de la etapa de preproduccién se mantuvo varias reuniones con los padres de familia, a fin de
consensuar la narrativa (manera de contar las historias de sus hijos) y el contenido de lo que se produciria.
Ademaés, los padres firmaron una carta de autorizacidn para que sus hijos, menores de edad, pudieran
aparecer en esta produccion. Elaborado por: Ana Diaz.
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Tabla 4.

Cronograma de tareas de produccion

PLANILLA DE CRONOGRAMA DE TAREAS

Titulo

Enfermedades raras, antitesis del
Buen Vivir.

Directora

Ana Diaz

Producido por

Ana Diaz

Jefa
produccion

de

Ana Diaz

ETAPA
S

TAREA
S

Filmacién

PRODUCCION

POSTPRODUCCION

Filmacién de
cobertura

Visualizacién de
material

Planillas y
seleccion tomas

Primer armado

Definicion  de
son. y musica

Entrega carpeta
y video final

Observaciones

Nota: Dentro de la etapa de produccion se visité los hogares de los nifios protagonistas del video reportaje.
Elaborado por: Ana Diaz.
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Tabla 5.
Plan de Rodaje

PLANILLA DE PLAN DE RODAIJE

Titulo Enfermedades raras, antitesis Directora Ana Isabel Diaz Pabon
del Buen Vivir.

Producido por Ana Isabel Diaz Pab6n Jefa . de Ana Isabel Diaz Pab6n
produccién

Observacion | Equipo

Planos | Personajes

D[ N | Escena es técnico
La entrevista|Canon 7D
Doctor Pablo|se realizaré | Tripode
20/8/2 10:00 | X X 5-7 PM Villamar en su | Manfrotto
014 .
consultorio Boom
Canon 7D
L Tripode
Carmen Oficina
2/9/20 . PM Manfrotto
14 17:00 | X X119 Mayorga oscura Kit de luces
Boom
José Canbn 7D
Quinquitufia, |, . . Tripode
29/11/ 14:00 | X X 6 PM Hilda Llacay (\)/S';/lﬁ;da Manfrotto
2014 ) Teo Kit de luces
Quinquitufia Boom
Canon 7D
Eliecer Tripode
13/12/ 14:00 | X X 8 PM Quispe Manfrotto
2014
Boom
Hacer esta
Gloria Jorge, toma en los Canon 7D
mama de exteriores de Tripode
201121 1 16,09 X |x| |3 PM | sisa y |12 auint, |y frotto
2014 . dignificaria
Dennis. su Boom
testimonio.
Requeritos | canen 7D
Gran Ciudad de Tripode
24/01/ | . . desde donde
2015 9:00 X | X 1 PG Quito se vea toda la Manfrotto
. Boom
ciudad

Nota: En base al guién, elaborado en la etapa de preproduccién se planificé cuando, cémo y con que
equipos rodar el presente video reportaje. Elaborado por: Ana Diaz
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Tabla 6
Informe de Toma

PLANILLA DE INFORME DE TOMA

Titulo Enfermedades raras, antitesis del Buen Vivir.
Producido por Ana Diaz
Directora Ana Diaz
Jefa de Produccion Ana Diaz
Ana Ding

Escala Descripcion  Observaciones
Plano
) .. | Plano
Bebé recién entero Enfermera con
1 nacido en Plano. el bebé en los | Solicitar a clinica el ingreso de camara. X
clinica . brazos
americano.
Fotos de Sisa Fotos Sisa y
2 y Geovanny | Plano Geovanny Los padres no tienen fotos de Geovanny X
cuando eran | detalle. cuando eran | cuando era bebe, solo de Sisa.
bebés bebés
Sisa y Sisa y L L .
Los nifios principalmente juegan con legos,
Geovanny en | Plano Geovanny en :
2 o o rompecabezas y dan de comer a las gallinas | X
actividades entero actividades :
C - debido a que no pueden ver
diarias diarias
Geovann
y Plano Geovanny con
2 con sus ) X
. entero sus primos
primos

Nota: Esta planilla sirvi6 como guia para realizar las tomas con la que construimos el presente video
reportaje. Elaborado por: Ana Diaz.
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3.2 Produccién

La produccién de este gran reportaje sobre nifios que viven con enfermedades
lisosomales en Quito inicio en agosto 2014. En un primer momento se retomo el
acercamiento con Eliecer Quispe, Director de la Fundacion Ecuatoriana de Pacientes
con Enfermedades de Deposito Lisosomal (Fepel Dasha), se organizé algunas
reuniones con el objetivo de dialogar sobre la produccion del presente video
reportaje, luego se arrancé con las entrevistas en audio y video, esto con el objetivo

de diagnosticar la realidad a visibilizar.

Luego de algunas entrevistas, se planted el hecho de realizar las entrevistas en
exteriores y en el dia para lograr imagenes que dignifican el relato de los
protagonistas del video reportaje, los padres y nifios que viven con estas
enfermedades. Ademas se plante6 la captura en plano medio de las entrevistas, para
brindar importancia al relato del entrevistado, pues la mayoria de ellos nos contarian

detalles de sus vidas y las de sus hijo/as.

Bajo lo dispuesto en el articulo 32 de la Ley Organica de Comunicacion y los
numerales 3 y 4 del Codigo de la Nifiez y la Adolescencia, los padres firmaron cartas
de autorizacidn para que en este video reportaje se puede mostrar los rostros de sus
hijos, bajo el objetivo de visibilizar sus historias e incidir en la busqueda de
tratamientos que puedan mejorar sus calidad de vida.

Durante la etapa de produccion se entrevistd a Pablo Villamar, Neuropediatra
estudioso de las enfermedades de deposito lisosomal; Carmen Mayorga y Eliecer
Quispe, padres de la fallecida Dasha Quispe y creadores de la Fundacién Fepel
Dasha; José Quinquituiia e Hilda Llaca, padres del nifio Teo Quinquituiia, que vive
con una Mucopolisacaridosis tipo 2 o sindrome de Hunter; Gloria Jorge, madre de
dos nifios que padecen estas enfermedades; y, a Kuri Sisa Palta, nifia que vive con

una Mucopolisacaridosis tipo 6 o sindrome de Maroteaux Lamy (enfermedad que no
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le degenera intelectualmente, por lo que puede mantener un didlogo y contar su

historia.

Una vez concluidas las entrevistas, se identifico qué tomas se debian filmar para
graficar los relatos de los entrevistados, asi se dio paso a la construccion de un
discurso audiovisual que dé cuenta de lo dicho por los protagonistas de este gran

reportaje.

3.3 Postproduccion

Es "gracias al montaje, que el cine logra hablar de lo humano a través de lo humano"
(Puga, 2004, pag. 1).

Si bien la divisién convencional sitia al montaje exclusivamente en la postproduccion;
autores contemporaneos, como Rafael Sanchez, tienen presente al montaje desde la

creacion del guién como un proceso holistico (Delgadillo, 2011, pag. 1).

El montaje de este video reportaje se realizd en dos planos; el técnico y el plano
creativo, pues técnicamente se trata del proceso por el cual se unen los distintos planos
para formar una continuidad de escenas dotada de cierta duracién, pero también es un
proceso creativo, gracias al cual el temperamento de un artista se expresa, a través de la
sucesion deliberada de escenas, del ritmo que determinan los planos y de la cadencia con
que suceden las imagenes. Esto se logré mediante la organizacién de planos que por si
mismos tienen un valor relativo pero que, combinados segun un cierto orden y una cierta
duracién, producen un efecto global e independiente como sefiala Zubiar (2005). Para

esto se utilizé el programa Final Cut Pro X Version 10.0.8.

"La toma en manera alguna es un elemento del montaje. La toma es una célula de

montaje” (Einsenstein, 1999, pag. 41).

Esta es la etapa en la que se concreta el material audiovisual tal cual lo vera el publico y
cumple funciones narrativa y estética, por lo que merece un enfoque holistico al

momento de teorizar sobre el mismo.
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El montaje comunica, puede ser coherente 0 no con su contenido explicito y asi
significar més desde la forma. EI montaje permite una exploracion constante en el
campo de la semiotica, asi la narrativa audiovisual del presente producto comunicacional
estd construida de manera tal que busca dignificar a quienes brindan sus testimonios.

Para esto se propone un manejo, lo mas limpio posible, de la imagen.

Se buscd que la narrativa audiovisual del presente videoreportaje, vaya mas alla de la
victimizacion y discriminacion presente en el manejo que dan los medios de
comunicacion a estas tematicas, como resultado se produjo un video testimonial de corte

gran reportaje que busca informar sobre las enfermedades raras.

Como sustento tedrico de la postproduccion se recurri6 las teorias de montaje y narrativa
audiovisual de Sergei Eisenstein, que han permanecido como los cimientos del arte
cinematogréafico. Eisenstein, el mas reconocido de los cineastas de la Escuela Rusa, se
propuso explicitamente aportar al lenguaje audiovisual, en teoria y en practica. Inicio la
produccion tedrica del lenguaje cinematografico, centrado en la funcion significante del

montaje, a la luz de la dialéctica.

La proyeccion de la dialéctica en la creacion abstracta produce métodos dialécticos de
pensamiento, es decir, materialismo dialéctico: (Einsenstein, La Forma del cine., 1999,
pag. 48). Eisenstein establece que se pueden encontrar potencialidades del desarrollo de
la dialéctica en cada fragmento movil de montaje, en la imagen en movimiento, en las
combinaciones emotivas y cadenas de asociaciones psicoldgicas y en la liberacion de
toda accién mediante la definicién de tiempo y espacio como yuxtaposiciones de

significado puramente simbolico.

A partir de la dialéctica y la critica a las anteriores técnicas, Eisenstein
expone su teoria del montaje. En el orden de montaje no tenemos una
simple suma de partes a la cual se afiaden los elementos formando un todo
sumatorio - estatico, sino mucho mas. No son cinco detalles que se suman
en un todo, cada uno que ha sido tomado de un angulo y son coincidentes

todos entre si (Einsenstein, 1997, pag. 141)
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3.4 Difusion

Este producto comunicacional sera difundido por la Fundacién Ecuatoriana para
Pacientes con Enfermedades de Depdsito Lisosomal (Fepel Dasha) , cuya gestion va
encaminada a luchar por un diagnéstico temprano de estas enfermedades y un
tratamiento (medicamento y terapia fisica, entre otras) que mejore la calidad de vida de

estos ninos.

Fepel Dasha cuenta con varias plataformas, maneja comunicacion directa en audiencias
con autoridades gubernamentales, informativos mensuales a los miembros de la

Fundacion (padres y nifios), su sitio web y redes sociales.

Ademas, Eliecer Quispe, realizard la gestién para que se visibilice en canales de

television del pais, increpando asi al Gobierno ecuatoriano (Quispe, 2014).

Fepel Dasha, esta adscrita a la Asociacion Colombiana de Pacientes con Enfermedades
de Deposito Lisosomal (Acopel) y a la Alianza Iberoamericana de Enfermedades Poco
Frecuentes (Aliber), entidades que difundiran el video reportaje a escala continental, en
sus diferentes plataformas (comunicacion directa, medios de comunicacion, redes

sociales, etc.)

Anexo 1.

Autorizaciones para uso de imagenes e identidades de menores debidamente notarizadas
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Quito, viernes 8 de mayo de 2015.

AUTORIZACION DE USO DE LAS IMAGENES E IDENTIDADES DE LOS MENORES DE EDAD
CON DISCAPACIDAD, KURISISA PALTA JORGE Y DENNIS GEOVANNY PALTA JORGE

Nosotros, Gloria Esperanza Jorge Tigllon, con C.C 0603737024, y, Segundo Adriano Palta
Avcansela, con C.C 0602761512, mayores de edad y con plenas capacidades legales de obrar,
domiciliados en Tababela, calle 24 de Septiembre, actuando en nuestro propio nombre, ¢n

condicion de madre y padee, representante legales de los menores Kuri Sisa Palta Jorge y Dennis
Geovanny Palta Jorge. AUTORIZAMOS a Ana Isabel Dioz Pabén, con C. C 1719370551
domiciliada en Tumbaco, calle Gaspar de Carvajal, y estudiante de In Carvera de Comunicacion

Social de la Universidad Politéenica Sulesiana a captar, whilizar, difundir y publicar las imigenes

fotogrificas y audiovisunles en las que aparecen nuestros hijos para su trubajo de titulacion previo
a I obtencion del titulo de Licenciada en Comunicacién Social, titulado Video Reportaje sobre las

enfermedades Hamadas "ruras”. Estudio de caso: Niflos de la Fundacion Ecuntoriana de Pacientes

con Enfermedades de Depdsito Lisosomul (Fepel Dasha) en Quito.

(o . £s o
Glovia Esperanza Jorge Tigllon

C.C 0603737024

Madre, vy representante de  los Sisa

menores Kurd

Dennis Geovanny Palta Jorpe.

; ,%;Qﬂ// .
Dy

Segundo Ad,riano Pn{n Aucanseln

C.C 0602761512

Padre, y  representinte de  los  menores  Kuri  Sisa

Dennis Geovanny Palta Jorge,

Palta

Pala

Jorge y
Jorge vy
2 h,
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DILIGENCIA DE RECONOCIMIENTO DE FIRMAS N* 20151701042D00903

Ante mi, NOTARIO(A) MARIA LORENA BERMUDEZ POZO de la NOTARIA CUADRAGESIMA SEGUNDA , comparace(n}
GLORIA ESPERANZA JORGE TIGLLON CASADO(A), mayor de edad, domicitiado(a) en QUITO, portador{a) de CEDULA
0603737024, POR SUS PROPIOS DERECHOS en calldad de COMPARECIENTE, SEGUNDO ADRIANO PALTA
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Quito, lunes 11 de mayo dq\ag!%

AUTORIZACION DE USO DE LAS IMAGENES E IDENTIDAD DEL MENOR <

CON DISCAPACIDAD TEO ISRAEL QUIQUINTUNA LLACA

Nosotros, Hilda Beatriz Llaca Poaquiza, con C.C 1803883865 y José¢ Manuel Quiquintuiia
Quinatoa, con C.C 1715728067 mayores de edad y en plena capacidad legal de obrar,
domiciliados en Guamani Alto, calle San Vicente de Comejo, actuando en mi propio
nombre, en nuestra condicion de padres y representantes legales del nifio Teo Iseael
Quiquintuia Llaca AUTORIZAMOS a Ana Isabel Diaz Pabon, con C.C 1719370551,
estudiante de la Universidad Politéenica Salesiana a captar, utilizar, difundir y publicar las
imégenes fotogrificas y audiovisuales en las que aparezca en nuestro hijo Teo Isracl
Quiquintuiia Llaca como trabajo de titulacion previo a la obtencion del titulo de Licenciada
en Comunicacion Social denominado Video Reportaje sobre las enfermedades lamadas
“raras”. Estudio de caso: Niflos de la Fundacion Ecuvatoriana de Pacientes con
Enfermedades de Depdsito Lisosomal (Fepel Dasha).

DECLARAMOS:

I. Que cedemos de forma libre y voluntaria a Ana Isabel Diaz Pabén/Universidad
Politéenica Salesiana, gratuitamente y en los

términos mis amplios admitidos en derecho, el uso de las citadas imégenes de Teo Israel
Quiquintufia Llaca, para su difusién en cualquier soporte en favor del derecho a la salud de
mi hijo.

2. Consideramos que el Video Reportaje sobre las enfermedades llamadas “raras”. Estudio
de caso: Nifos de la Fundacién Ecuatoriana de Pacientes con Enfermedades de Deposito
Lisosomal (Fepel Dasha) no vulnera los derechos de nuestro hijo ni revictimiza su
condicion, al contrario busca defender su derecho a la vida.

Y para que asi conste y surta sus efectos ante quien corresponda, firmamos:

LT : .7~

Hilda Beatriz Llaca Poaquiza,
C.C 1803883865
Madre y representante legal.

José Manuel Quiquintuiia Quinatoa
C.C 1715728067
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antecede AUTORIZACION DE USO DE LAS IMAGENES E IDENTIODAD DEL MENOR CON DISCAPACIDAD TEO ISRAEL
QUIQUINTURA LLACA, es(son) suya(s), la(s) misma(s) que usa(n) en todos sus actos piblicos y privados, slendo en
consecuencia auténticals), para conslancia firma(n) conmige en unidad de aclo, de 1odo lo cual doy fe. La presente diligencia
se realiza en ejercicio de la atribucidn que me confiere el numeral noveno del articulo dieciocho de la Ley Notarial -, EI
presente reconocimiento no se refiere al contenido del documento que antecede, sobre cuyo texlo esta Notaria, no asume
responsabilidad alguna. — Se archiva copla. QUITO, a 11 DE MAYOQ DEL 2015,

it

HILDA BEATRIZ LLACA POAQUIZA

CEDULA: 1803883865

Pae,

JOSE MANUEL QUIQUINTURA QUINATOA

CEDULA: 1715728067

—
NOTARIOJA)} MAZA CBANDO NELSO!
NOTARIA SEXAGESIMA SEXTA DEL CANTON QUITO
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CONCLUSIONES

La Comunicacidn para el Desarrollo puede proveer una capacidad emancipatoria
a los sujetos, siempre y cuando, genere procesos de inclusion, desde las formas
propias de vivir, sentir, pensar, sanar de esos sujetos, y desde un enfoque de
derechos.

La reproduccion de las condiciones sociales también conlleva la reproduccion de
las condiciones de vida y salud. La Comunicacion Desarrollo propone una
dialéctica entre teoria y practica generando procesos de inclusion audiovisual,

mas alla de los medios de comunicacion.

El videoreportaje, pese a ser un formato derivado de la dindmica televisiva
convencional se erige como recurso valido para dar voz a los enfermos

lisosomales, invisibilizados por los medios de comunicacion hasta el momento.

La invisibilizacion de este grupo humano a escalas mediatica, gubernamental y
social evidencia también las fisuras de los sistemas informativo, politico y de

salud actuales, pese a la repetitiva alusion al buen vivir en el discurso oficial.

Nifiez desantendida es antitesis del buen vivir, negar atencion y tratamiento es
antitesis del buen vivir, nula investigacion médica en este campo es antitesis del
buen vivir, incumplimiento de la Ley o “Pacto de convivencia social” es antitesis
del buen vivir, no colocar a estos seres humanos sobre el costo de sus
medicamentos, es antitesis del buen vivir, morir a edades muy tempranas sin
haber llegado siquiera a obtener un diagnoéstico, mucho menos un tratamiento

gue mejore su calidad de vida, es antitesis del buen vivir.
Desde una narrativa audiovisual que provee al sujeto la capacidad de incidir en

su realidad y en la sociedad, el video reportaje se posiciona como un documento

de la realidad que informa y visibiliza una problematica.
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RECOMENDACIONES

Es necesario que ciencias como la medicina, la genética, la antropologia amplien
el estudio de las enfermedades poco frecuentes que afectan a un nimero bastante
reducido de la poblacion, pero constituyen verdaderas bombas de tiempo en la

vida de estos seres humanos, mermando su calidad de vida.

El Comunicador para el Desarrollo debe emprender la ruptura de esquemas
academicos, superar dilemas y atreverse a explorar en historias humanas que

quiza pocos indagan. Ir mas all4, a la otredad, y producir desde la alteridad.

Es clave pensar en el ser humano no s6lo como victima sino como sujeto de
derechos, cuestionando cualquier concepcién que separe la reduccion de
problemas sociales del protagonismo que deben poseer los ciudadanos en el

desarrollo, como sujetos de interlocucion.

Se debe ejercer la Comunicacion para el Desarrollo como campo de
reivindicacion y ejercicio de derechos ciudadanos en el camino hacia

mejoramiento de las condiciones de vida.

Resulta imprescindible que los comunicadores desarrollo se involucren en
problematicas de toda indole; salud, educacién, empleo, movilidad, buen vivir, y
vayan mas alla del mero extensionismo hacia la apropiacion de causas de lucha

comunicacional y social.
La Comunicacion como produccién social es eje de la lucha por la vida, por una

buena vida, un real Sumak Kawsay, que permita al ser humano la conquista de

todas sus potencialidades.
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