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Chamada de Capa

ESPERANCA CONTRA
O MAL DE HUNTER

Dezenove pacientes
brasileiros com a sindrome de
Hunter, que pode levar i
morte, testam medicamento
aprovado pela Anvisa.
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0 TRATAMENTO NAO REPRESENTA A CURA, MAS E UMA
‘ 6 ARMA PODEROSA PARA MELHORAR A QUALIDADE DE VIDA
Roberto Giugliani, do Hospital de Clinicas de Porto Alegre
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Esperanca contra a
sindrome de Hunter

PALOMA OLIVETO

O EQUIPE DO CORREND

uando Tanius, 14
anos, nasceu, a pe-
diatra desconfiou que
havia algo de errado com
0 menino. No primeiro semestre
de vida, ele teve trés crises de
hémia, infecgdo nos ouvidos e
niio conseguia se livrar dos an-
tibidticos. A médica apostou
numa doenga de nome pouco
familiar: mucopolissacarido-
se tipo II, também chama-
da sindrome de Hunter.
Alguns testes mostravam
que o diagndstico estava
correto, outros davam ne-
gativo. A confirmacdo s6
chegou dois anos depois,
quando a méae de Tanius ja
estava grdvida do outro filho.
Leonir, o Leo, hoje com 12, é
portador do mesmo mal —
doenga genética rara, que
afeta um em cada 155 mil
nascidos, de dificil detecgéo
e que, se néo for tratada, po-
de ser fatal.

A esperanca para os porta-
dores — no Brasil, foram iden-
tificados 200 desde a década
de 1990, sendo que 50 morre-
ram — é uma substancia apro-
vada recentemente pela Agén-
cia Nacional de Vigilancia
Sanitdria (Anvisa), a idur-
sulfase. 0 medicamento,
jd utilizado em 40 pai-
ses, foi testado em 96 pa-
cientes nos Estados Unidos,

Inglaterra, Alemanha e Brasil.
Aqui, 19 pessoas participaram
dos testes clinicos, incluindo
Tanius ¢ Leo,

Identificada em 1917 pe-
lo médico canadense
Charles Hunter, a sindro-
me, hereditdria, é provo-
cada por um defeito no
cromossomo X. Atinge
principalmente ho-
mens, que possuem um
cromossomo X, herda-
do da mée, e umY, vindo
do pai. J4 as mulheres sdo
portadoras de dois X e, ain-
da que herdem o cromosso-
mo com problema, dificilmen-
te terdo a doenga manifestada.
Porém, se tiverem filhos homens,
sio elas que passam a sindrome
adiante. “0 pesquisador que con-
firmou o diagnéstico foi muito
antiético. Ele perguntou para a
minha esposa: ‘Vocé sabia que
vocé é a culpada?’. Ela estava gra-
vida do Leo, entdo ele falou que,
se nds quiséssemos, providencia-
ria um aborto. Foi um trauma
muito grande", conta Leonir Ve-
neziani Silva, pai dos meninos.

Enzima

0 cromossomo danificado faz
com que as células deixem de
sintetizar uma enzima que, por
ndo ser digerida, acumula-se no
organismo. “E como os diabéti-
cos, que nao produzem insuli-

na’, compara o geneticista Emer-
son Santos, professor da Univer-
sidade Federal de Alagoas, que
participou das pesquisas clini-
cas que testaram a idursulfase

no Brasil. O actimulo da enzima
provoca diversos danos. Na forma
branda da sindrome, alguns dos
problemas sdo o aumento do
bago, do figado, do volume da
cabeca, apnéia noturna, obstru-
¢io das vias aéreas, declinio pro-
gressivo das fungdes cardiacas,
comprometimento das articula-
¢Oes, entre outros. Jd a forma
grave, além de todos esses da-
nos, resulta em problemas neu-
rolégicos. Em ambos 0s casos,
hd possibilidade de morte na
primeira década de vida, caso a
sindrome néo seja tratada.

“Os neuropediatras devem
ficar alertas para alguns si-
nais, como atraso na evolugio

psicomotora e limitagio nas ar-
ticulagdes. Geralmente, o bebé
nasce perfeito e os sintomas se
desenvolvem entre 05 2 e 3 anos
de idade. Além de evitar a mor-
te, o diagndstico precoce torna
mais facil reverter os danos ce-
rebrais na forma grave da doen-
¢a", diz Emerson Santos. De
acordo com o médico, um de
seus pacientes que comegou a
participar dos testes da idursul-
fase aos 15 anos melhorou mui-
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to com o tratamento. “Ele tinha
dificuldades para escrever, subir
escadas, escovar os dentes. Ho-
je, leva uma vida normal’, conta.
Com a idursulfase, o organis-
mo passa a sintetizar a enzima

A administragdo € via infusio.
Uma vez por semana, 0 paciente
vai ao hospital, onde recebe as
doses por via intravenosa. O pro-
cesso dura, em média, trés horas.
“Esses (ratamento néo representa
a cura, mas a esperanca que os
pacientes possam permanecer vi-
vos, com boas condictes. £ uma
arma poderosa para melhorar a
qualidade de vida', atesta o gene-
ticista Roberto Giugliani, chefe do
servico de genética do Hospital de
Clinicas de Porto Alegre. Ele coor-
denou a pesquisa no Brasil. 0
hospital da capital gaicha foi es-
colhido pelo laboratdrio que de-

senvolveu a enzima porque hé 35
anns pesquisa dnencac genéticas.
Justica

Apesar da esperanca que em-
polga as familias — ndo existe
outro tratamento medicamen-
toso para o mal de Hunter em
todo o mundo — as infusbes
ainda sdo muito caras. O labora-
tério ndo revela o custo, mas, de
acordo com o pai de Tanius e
Leo, cada dose do remédio custa
US$ 3 mil. Tanius, que pesa 59kg,
consome cinco doses por sema-
na, ou US$ 60 mil por més. "Eu
ndo teria como pagar. Ainda
mais para dois filhos", lembra
Leonir. Como os meninos parti-
ciparam dos testes, tiveram di-
reito a 90 dias de tratamento
gratuito, Porém, a familia teve

de apelar para a Justiga para ga-
rantir a continuidade.

Ao contrdrio dos Estados
Unidos, da Austrélia e dos pai-
ses europeus, o Sistema Unico
de Satde no Brasil ndo cobre
aulomaticamente os custos
de tratamentos a base dos cha-
mados medicamentos orfios
— remédios para doengas ra-
ras € que sdo os nicos do
mundo para tratar determina-
das doengas. Existe uma lista
de medicamentos de alto cus-
to, mas a sindrome de Hunter
nio estd incluida. "Agora, essa
tem de ser a nova luta das fa-
milias", diz o geneticista Emer-
son Silva.
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