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& Estima-se que a sindrome - distdrbio hereditdrio recessivo -
afeta 1 em cada 155 mil nascidos vivos roro aacow

Sindrome tem

tratamento

A sindrome de Hunter é um dis-
nirbio genético grave, que afeta
principalmente os homens (por
ser ligada ao cromossomo X). A
doenga interfere na capacidade
do arganisme em quebrar e red-
clar determinadas substincias
conhecidas como mucopolissaca-
rideos ou como glicosaminoglica-
nos (GAGS). Em geral, os sinto-
mas A S50 aparentes ao NAascer,
mas comecam a ser notados apds
o primeiro ano de vida.

Existem dois métodos dispo-
niveis para diagnosticar a MPS
II. O primeiro e mais utilizado &
o exame de urina para investi-
gar os niveis dos glicosamino
glicanos, sendo o primeire pas-
50 a investigatio da doenga. A
confirmacio exata da sindro-
me 56 € feita com um teste para
medir a atividade enzimatica, a
partir do sangue ou da pele do
paciente. Estima-se que a doen-

visa), em maio ultimo, do me-
dicamento Elaprase (indursul-
fase), da Bhire Human Genetic
Therapies.

© Brasil foi um dos princi-
pais centros do estudo fase 11
da idursulfasel Dos 96 pacien-
tes que participaram, 19 foram
brasileiros, informa o médico
geneticista Roberto Giugliani,
chefe do servigo de genética do
Hospital das Clinicas da
UFRGS. O produto é adminis-
trado em infusdes sermanais e
sua fungdo & repor a enzima
ausente ou insuficiente nestes
pacientes, informa.

Sintomas

As manifestacies sio diversas co-
mo alteraches faciais, cabeca com
volume maior, abdémen crescido
devido ao aumento do volume do
figado e do bago, perda auditiva,
comprometimento das vilvulas

¢a atinja um em cada 155 mil
nascidos vives. No Brasil, histo-
ricamente, foram detectados
cerca de 200 pacientes; no
mundo foram diagnosticados
cerca de 2 mil portadores, dos
quais 500 nos Estados Unidos.

A boa noticia para os porta-
dores da doenca no Brasil é a
aprovagao pela Agéncia Nacio-
nal de Vigilincia Sanitdria (An-

do coragdo levando a um declinio
da funcio cardiaca, obstrucio
das vias respiratdrias, apnéia do
SON0, Entre OUtros. e

© Mais informages:
Associacdo Cearense de Doengas
Genéticas (ACDC)
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E-mail: acdg-ceiyahoo.comlbr
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