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Ayaan Hirsi Ali por voLanba MONGE. FOTOGRAFIA DE LOUR-
DES DELGADO. Vive amenazada de muerte por defender 1os de-
rechos de las mujeres musulmanas. La guionista de la peli-
cula que costd Ia vida al cincasta Theo van Gogh publica la
autobiografia de una luchadora contra la intolerancia,

El rockero corriente por pieco a. manriaue. FOTOGRAFIA |_3 8 ‘Falso idolo’
DE JAVIER SALAS. Las confesiones del bilbaino Fito Cabrales I e e e
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una interpretacion de Alberto
Vazquez, a partir de otro famo-
so modelo llamado Munny. Foro-
GRAFIA DE PORTADA DE PEDRO WALTER,

FiA DE DANIEL SANCHEZ. La historia de tres generaciones de
una familia con el colestercl elevado, pacientes de infartos
de miocardio a edades tempranas por culpa de un gen alte-
rado, Como ellos hay mas de 100.000 personas en Espana.

Un galan distinto ror vicenTe moLna Foix. FoTocraria pe
JERONIMO AVAREZ Su clegante fragilidad le convirtié en Ma-
nolete sin haber visto un toro en su vida. Adrien Brody, el
actor aguileno, estrena ahora El easn Hollywood, donde en-
carna a un lamentable detective de los afos cincuenia,

El futuro esta en la piel ror vicenre verpo, La gran
apucesta de Kl Pais Semanal para ¢l ano 2007. Lo gue sc le-
vara y lo que no. Lo que se convertira en tendencia, Desde
Ins altimos movimientos culturales Yy tecnologicos hasta los
personajes v lugares que marcan ol paso, [.os presentamos
¢l diccionario para no perderse en el futuro mas immediato.

La estética Man Ray por aserto sasing, Surrealista y
vanguardista; revolucionario de la moda, la publicidad vel
reirato. Man Ray elevéd 1a fotografia a la categoria de arte.
Una exposicion recopila ahora en Madrid sus Luces ¥ Suefios.

Moda austera y formal, Belleza: treinta afios del
perfume Opium. Decoracion inspirada en el arte
milenario japonés, Cocina: el pastelerc visionario.
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Tres generaciones de una familia, los Santillana
en edad temprana. Un gen alterado tiene |z cul
estudio pionero en el mundo puede cambiarles

“iQué asco las hamburguesas!, son co-
mida basura. Yo s6lo como algunas chu-
ches los domingos, pero pocas”, dice Cris-
tina, de 10 afios v eon un colesterol extra-
ordinariamente alto para su edad.
Cristina es una Santillana, tercera ge-
neracion de una extensa familia de tradi-
cién ganadera enraizada en Menasalbas
(Toledo) con una peculiaridad genética: la
predisposicion a tener €l colesterol alto o
muy alto, lo que se conoce técnicamente
como hipercolesterolemia familiar (HF).
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Una enfermedad hereditaria que padece
una de cada 400 personas, ¥ que ¢n Espana
afecta, como minimeo, a unas 100.000. Pero
Cristina tiene la leccion bien aprendida,
aungue todavia se le vayan los ojos a las
chuches. T.a consecuencia de 1a hipercoles-
terolemia familiar no diagnosticada y tra-
tada a tiempo es una enfermedad cardio-
vascular prematura como el temible in-
farto de miocardio. Y ademas los jovenes
que la padecen multiplican por cien el
riesgo de sufrirlo pronto.

, tienen el colesterol elevado y sufren infartos de miocardio
pa. Como ellos hay mas de 100.000 personas en Espafia. Un
la vida. Por Malén Aznarez. Fotografia de Daniel Sanchez.

Su tio Jestis lo sabe bien: tenia solo 34
afos cuando un infarto de miocardio agu-
do le cambio la vida. Lo recuerda con de-
talle porque apenas podia creerlo. Era jo-
ven y fuerte, cuidaba las vacas, las levaba
v traia al matadero con el camion, levan-
taba grandes pesos... “Me sentia formida-
bie, en la flor de la vida. Tenia cuatrocion-
tos ¥ pico de eolesterol [lo ideal ¢s no su-
perar los 200 miligramos por decilitro, v
en ninos, por debajo de log 180 miligramos
por decilifro] y me hahian puesto un tra-




lomas ni dolores. Arriba, las

amiento, pero tomaba las pastillas cuan-
1o me acordaba. Llegaba el fin de semana
’ me bebia umas copas, fumaba, comia sin
ortapisas, y decia: ibueno, ya me tomare
nariana la pastilla! No me cuidaba, creia
jue no me podia pasar nada”.

*ero un dia hace seis afos, de re-
ente y mientras hablaba con su mujer, se
inti6 morir. Se subieron al coche ¥ des-
ertd en la UVI del hospital. “Fue un in-
arto, me hicieron una angioplastia y me
usieron un szent [especie de muelle gue
¢ introduce en 1a arteria para cvitar que
uelva a obstruirse]. Desde entonces, mi
1da es otra. He dejado de fumar, de beber,
e comer de todo... Me he adaptado, pero
asé un ano muy malo. Hay que concien-

ciarse, el colesternl alto es algo grave. Yo
no lo pensaba asi y pasé Io que pasd”,

El inesperado infarto de Jesis fue un
auténtico aldabonazo para toda la familia.
Por eso los Santillana casi al completo,
fres generaciones aue suman una treinte-
na de personas, se han dado cita en la ma-
Hana de un sabado otofial en el moderno
centro de salud de Menasalbas. Estan un
tanto sorprendidos de que su peculiaridad
genética, los cuatro infartos do miocardio,
los bypass que acumulan entre todos vel
altisimo colesterol de algunos de los jove-
nes y ninos despierten intergs periodisti-
co. Pero saben que estan en el centro mé
dico para formar parte de un estudio pio-
nero en Espana, y que el colesterol de su
familia va a ser mirado con lupa durante

Los Santlilana (a la Izquierda) son |2 cara visible del colesterol genético, una enfermedad silenciosa sin sin-
meilizas Herminia y Milagros con sus hijos, algunos de los cuales tienen elevados indices de colesterol.

afnos. “Me preocupa muchisimo que los
ninos tengan ol colesterol alto: he vista lo
que ha pasado con mi padre ¥ mi herma-
no, y me da miedo lo que pueda ocurrir
Por eso, si el estudio gendético qQue van
hacernos es bueno para mis b 1jos, los so-
brinos y otras personas, pues estupendo”,
dice Herminia Santillana, de 37 anos, me-
iza de Milagros -hermanas de Jesis— v
ambas con 320 de colesterol.

Herminia tiene tres hijos, v los dos
mayores, de 11 y 10 afos, con cifras de 292
¥ 820 de colesterol. Alicia, Ia hija de siete
anos de Milagros, tiene 295 de colesterol
“Me tomo dos pastillas diarias, ¥ no estoy
obsesionada, pero en mi casa COMenos
muchas ensaladas, todo sin grasas v does-
natado, y ya les he explicado a las nifas >
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Irene, de dos ailos,
la benjamina de los Santillana,
hace pucheros mientran le extraen
sangre. Es la primera vez que se
enfrenta al andlisis de hipercoles-
terolemia y todavia no se sabe si
ha heredado el gen mutado cau-
sante de la enfermedad familiar.

El doctor Pe-
dro Mata, en el centre, con el aqul-
po de la Fundacién Hipercoleste-
rolemia Familiar y los médicos de
familia (con bata blanca) dal centro
de salud de Menasalbas (Toledo).

Javier y Pedro, de cinco afios, son
gemelos, aunque no lo parece. Ja-
vier (derecha) es el pacienta mds jo-
ven de Espafia con hipercolestero-
lemia homocigota ~ha heredado e
gen mutado de ambos padres-, Sy
colesterol es altisimo; &l de su ge-
melo, normal. Tlene xantoma: man-
chas naranjas asocladas a la enfer-
medad, que &l llama “mis lunares”,

> que tampoco pueden comer dulces”, nos

dice Milagros.

Ellos, los Santillana, son la cara visible
de una enfermedad silenciosa, la hiperco-
lesterolemia, en este caso familiar que no
tiene sintomas ni dolores. Un coco que se
ha hecho muy familiar al cindadano de los
paises desarrollados, donde las enferme-
dades cardiovasculares son la primera
causa de mortalidad. Y el colesterol, con el
tabaquismo, la hipertensién v el sedenta-
rismo, $on sus principales cnemigos. El
colesterol elevado es el primer motivo de
las dolencias coronarias porque engrosa y
obstruye las arterias e impide el libre fluir
de la sangre, provocando infartos.

“La hipercolesterolemia familiar csta
causada por el mal funcionamiento de un
gen que codifica el receptor de la LDL [}i-
poproteina de baja densidad o colestero]
malo}, una proteina encargada de regular
v eliminar el colesterol de la sangre. Cada
persona tiene dos genes, uno heredado del
padre y otro de la madre. Si se hereda e}
gen defectuoso de uno de los padres, se
presenta el trastorno, y Ia persona afecta-
da tiene ¢l 50% de probabilidades de trans-
mitir el gen anormal a sus hijos. Es un
fallo que produce unos niveles elevados
de colesterol desde e] nacimicnto, con el
aumento en el riesgo de presentar un in-
farto de miocardio temprano u otra enfer-
medad cardiovascular”, explica el doctor
Pedro Mata, médico internista de la clini-
ca de la Concepcion (Fundacion Jiménez
Diaz), de Madrid, y presidente de la Fun-
dacion Hipercolesterolemia Familiar

El doctor Mata es director de una ex-
periencia pionera en el mundo, el Estudio
de Cohorte de Hipercolesterolemia Fami-
liar (s6lo Holanda lleva a caho algo simi-
lar), iniciade en 2003 por la fundacion, Sus
objetivos son conocer la evolucién de esta
enfermedad, identificar los factores gend-
ticos y ambientales asociados al riesgo
cardiovascular en las familias, y hacer
una adecuada prevencion en la poblacion
espafiola. Hasta ahora se tienen controla-
das 1.200 personas (unas 250 familias).
86lo un punto de partida, dice Mata, si
consideramos que en Espana puede haber
800.000 personas afectadas por hipercoles.
terolemia genética en sus dos versiones: ia
heterocigota y la hiperlipemia familiar
combinada (colesterol y/o triglicéridos
elevados).

El de Menasalbas es, guitando un en-
sayo piloto hecho en un puchiccito de Bur-
£0s, el primer censo simultaneo v volunta-
rio que se hace en Espana, ¥ qQue 8e conogz-
ca, de hipercolesterolemia genética a una
familia casi al completo, en o] que inter-
viene el equipo de especialistas de Ia fun-
dacion y los médicos de atencian primaria
que van a participar en el seguimiento.




“Cuando detectamos un caso de mutacion
genética, en esta ocasion Jesus, una vez
identificada y confirmada la mutacion
buscamos a todos los familiares porque la
mitad van a estar afectados. Todos entran
en el estudio prospectivo, ¥ se les hace el
diagndstico genético porgue pueden haber
heredado el gen v no expresar la enfer-
medad. Y tendran un seguimiente cn uni-
dades especializadas durante afios. En
funcion de la mutacion, también podemos
decir si esa familia tiene mas o menos
riesgo, porque hay mutaciones —se han de-
tectado 250 diferentes en Espana- que son
mas graves”, explica Mata.

El Registro Espanol de Hipercolestero-
lcmia —iniciado por la fundacién cn 2000
cuenta ya con 3.500 personas, y en el estu-
dio participan 19 centros del Sistema Na-
cional de Salud. Hasta el momento, siete
autonomias han incorporado el diagnosti-
o0 genético a sus servicios sanitarios.

Una historia clinica a cada miembro de
la familia; cuestionarios de calidad de vida
v actividad fisica; encuesta dietética; ex-
traccién de sangre para analisis de coles-
terol, triglicéridos v glucosa, v el analisis
de ADN gue determinara si esa persona
tiene o no la mutacion genética, son prue-
bas obligadas para los Santillana. “Yo creo
que cstamaos ante la enfermedad genctica
ideal para la investigacion meédica v la pre-
vencion cardiovascular”, asegura Mata.

“Es una iniciativa que vamos a exten-
der a Europa. Quersmos hacer un proyec-
1o europeo v lo hemos presentado al Centro
Nacional de Investigaciones Cardiovascu-
lares”, senala la conocida investigadora
Lina Badimoén, directora del Centro de In-
vestigacion Cardiovascular de Barcelona
(CSIC e Instituto Catalan de Ciencias Car-
diovasculares), que interviene en el estu-
dio. "Es un proyecto importante para un
pais. Tiene una vertiente de investigacion
genética, de busqueda de marcadores, pro-
teinas, eicélera, v una vertiente social, por-
que estos enfermos, en muchos casos, no
saben que son candidatos a sufrir una en-
fermedad cardiovascular prematura. Y de-
ben tener un tratamiento rapido”.

Calixto, Placido y José son los pa-
triarcas de la familia Santillana. Todos tie-
nen un colesterol elevado v tratado, todos
han sufrido uno o dos infartos de miocar-
dio. Hasta hace unos anos no habian oido
hablar de enfermedades cardiovasculares,
pero ahora, va jubilados, han aprendido a
convivir con palabras como stent y bypass.
Placido, de 66 anos. lamenta que sus dos
hijos no estén en el centro. “Son jovenes y
no quieren entrar al toro”. Julio, de 29
anos, hijo de Calixto, confiesa gue “fuma y
bebe de todo”. Su colesterol es normal.
“Pero estoy agul porque nos van a vigilar
a todos”,

“Esta enfermedad se puede sospechar
por un aumento en los niveles de coles-
terol [superiores a 300 miligramos por
decilitro], con antecedentes elevados en
familiares, sobre todo en nifios, v enfer-
medades cardiovasculares en edades
tempranas. Aungue el diagnéstico defini-
tivo es la demostracion de la mutacion del
gen receptor de LDL, lo que ahora cs po-
sible y facil con un diagnostico genetico”,
explica Mata, Un biochip desarrollado en
Espafia, una placa, una simple superficie
de cristal modificada quimicamente don-
de pueden ponerse cientos vy hasta miles
de pequenos fragmentos de ADN (en este
caso, las secuencias génicas complemen-
tarias a cada una de las mutacionoes gené-
ticas que se desean estudiar) a los que se
afade el ADN del paciente, es el artifice
de este diagnéstico fiable ¥ rapido.

Maria Vega y José Luis Infantes, los
dos médicos de familia del centro de Me-
nasalbas, se muestran satisfechos con la
novedosa experiencia. “Es una idea que
siempre hemos tenido en mente con este

Javier es un nino verdaderamenic
guapo. Cara traviesa. sonrisa seductora y
un pelo rubio que contrasta con ¢l de su
hermano gemelo, tan guapo como el, pero
con el pelo negro. Un par de diabiillos de
cinco anos que No parceen gemeios, v que
se divierten como todos los ninos de su
edad, con alguna excepcion: no comen ¢a-
ramelos, chocolate ni pasteles, y novan a
los cumpleaios de amizos cuando se cele-
bran en restaurantes de comida rapida.
“Los dos comen igual. A Javier le hemos
explicado que tiene mucha grasa en la
sangre, para que lo entienda, v que no
pueden comer ¢lertas cosas, v lo tiene
muy asumido. Cuando hay una comida
nueva, siempre pregunta si la puede to-
mar. Sabe que tienc que cuidarse y medi-
carse”, dice Carmern.

Javier vive su situacion con una ma-
durez inusitada para sus afios. Se foma
sus dos pastillas diarias y va regularmen-
te al hospital a hacerse las analiticas con
su mufieco preferido, un perro al que en
alguna ocasion han tenido que pinchar y
poner tiritas..."Un poco antes de cumplir

“Al detectar y confirmar un caso de muta-

cién

enética buscamos a todos los

familiares. La mitad estaran afectados”

tipo de familia. Pensabamos que podiamos
hacer algo eon estos colesteroles tan alti-
simos, muchas veces resistentes a trata-
mientos v que pueden desarrollar proble-
mas cardiacos. Por eso nos ha parecido
muy interesante la iniciativa de la funda-
cién, porgue vamos a tener mejor contro-
lados a estos pacientes”, dice Vega. Por su
parte, [nfantes sefiala un problema que
atane a este tipo de enfermos: el alto coste
del tratamiento de por vida. “Hay familias
que tienen verdaderos problemas para
comprar una de las pastillas que tienen
que tomar diariamente, la ezetimiba. que
no esta subvencionada como las estatinas.
La Seguridad Social no colabora con es-
tos enfermos crénicos. ;Como le puedes
decir a una persona con un sueldo bajo
que tiene que gastarse todos los meses 60
© 70 euros en un farmaco?”.

El caso de Javier es especial. Sus pa-
dres, Carmen v Fernando (nombres su-
puestos), descubrieron a 1os 15 meses, des-
pués de verle unas manchitas en la piel,
que tenia mas de 1.100 miligramos por de-
cilitro de colesterol. Tras cl susto vino la
explicacion: tenia hipercolesterolemia fa-
miliar homocigota. Los padres tienen la
misma mutacion genética, y el nino ha he-
redado la forma mas grave de HF, la que se
hereda de ambos progenitores. Curiosa-
mente, Javier tiene un hermano gemelo,
Pedro, con el colesterol normal.

los dos anos tuvimos que pedir permiso al
Ministerio de Sanidad para empezar a me-
dicarlo, lo que se [lama una medicacion
compasiva. Hubo que firmar muchisimos
papeles haciendonaos responsables de todo
lo que pudiera ocurrir, y empezo a tomar
estatinas”, cuenta Fernando.

Lo peor para los padres es la dispari-
dad de critertos médicos. “Todos coinci-
den en que habrd que hacerle LD -atére-
sis [tratamiento similar a la dialisis renal
que permite eliminar las particulas de co-
lestercl malo en los casos graves|, pero
unos doctores dicen gue ¢8 major esperar
a los siete afos. y otros, que cuanto antes,
mejor. Estamos siempre con esa inseguri-
dad porque no hay un protocolo claro.
Cuando empezamos con Javier, nadie
sabia nada: nos decian que la analitica
tenia que ¢star mal, no sabian lo que era
el xantoma, hasia que contactamos con la
fundacién v las personas adecuadas. Se
necesita mas informacion”™.

Mata insigte: “Siempre hablamos de la
tecnologia de la medicina, de regenerar el
infarto de miocardio con celulas madie,
del glamour de la intervencion... Lo gue
hacemos con estas familias es el discreto
encanto de la prevencion. que ademas de
salvar vidas suponc un ahorro importan-
te en ol gasto sanitario”. @

Fundacion Hipercolesterolenia Famidiar:
wircolesteroffomiliarenm: 5135 04 22 06,
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