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indrome de Hunter

Doenca rara afeta 200 pessoas em todo o Brasil,
dos quais 58 sdo de Minas Gerais

 Muwoa Magia Cruz

Duas novidades prometern melhorar a vi-
da dos portadores da mucopolissacaridose
(MPS). uma doenca genética rarissima, pro-
gressivae multissistémica Chega ao mercado
brasileiro o idursulfase, um medicamento pa-
ra a MPS do tipo 2, que jd era usado por pa-
cientes de mais de 40 paises, mas so foi apro-
vado para venda no Brasil hi dols meses, pela
Agéncia Nacional de Vigilincia Sanitdria (An-
visa) Provocada por uma deficiéncia enzimd-
tica. a doenga tem sete tipos. O tipo 2 € tam-
bém conhecido como sindrome de Hunter.

A outra novidade ¢ o tratamento multi-
disciplinar no Hospital Infantil Jodo Paulo IL
da Rede Fhemig. Além de enfermeiro, pedia:
tra cirurgido, pneumologista, cardiologista e
fisioterapeuta, a equipe fol reforcada com nu-
tricionista, psicologo, assistente social, fo-
noaudidlogo e terapeuta ocupacional O gru-
po. que [i trabalha com enfermidades com-
plexas, fol capacitado em junho, para atender
es304 pacientes de forma a lhes proporcionar
melhor qualidade de vida

O medicamento ¢ muito caro. O gasto por
paciente varia de RS 700 mil a RS 1 milhio por
ano. Por isso, segundo a presidente da Asso-
ciagio Mineira dos Portadores de Mucopolis-
sacaridoses (AMPMPS), Miriam Sandra Gon-

tijo Oliveira, o acesso a0 tratamento tem
ocorrido por meio de liminares judiciais, na
maioria dos casos, ou pelo uso compassive -
quando as criangas fazem parte de pesquisas
cientificas. Ela reconhece que o tratamento é
dispendioso, mas lembra que o acesso é um
direito das criangas, uma vez que, quando is-
50 N30 OCorTe, podem alé mesmo morrer.
m%np;hm mmm portadoras da
m issaca Dototal de portadoras,
28 ganharam liminar na Justica e jd recebem
omedicamento. Porém, a batalha judicial pa-
raconseguiro medicamento é um sofrimen-
toa mais para as familias. O filho da vice-pre-
sidente da AMPMPS Dulcinéia Freitas Pereira
de Paula, Victor Hugo Frejtas de Paula, de 12
anos, & uma delas. O menino precisa fazer a
reposicio semanal de enzima para combater
ascomplicagdes da doenga, comoa dificulda-
de respiratdria. “A maior dificuldade no tra-
tamento ¢ o deslocamento para as criangas
que moram no interior para os Hospitais jodo
Pauluﬂ:l-imprulducma ambos em Be-
loHorizonte " S6 existe medicagio para o4 ti-
pos 1, 2 e 6. Para os outros, ndo hd pesquisas
nos laboratdrios.
No Brasil. foram detectados cerca de 200
pacientes. No mundo, estima-se que foram
icados cerca de 2 mil portadores da
sindrome. Trata-se de uma doenga genética,

autossdmica recessiva, que faz parte dos er-

ros inatos do metabolismo. A enfermidade se

c:ncm‘a:pel: falta de enzima que realizaa

Lo de com ntes das estruturas das

como glicosaminoglica-

{GAG: que s30 mokéculas formadas por

aglcares que, junto com a dgua, formam

substincias viscosas e lubrificantes que per-

mitem, por exemplo, o movimento das arti-
culagbes do corpo

FHIIBIIE Feigoes diferentes, crescimento

hérnia umbilical, aumento do volume do figa-
do e do/bago, coluna anqueada, infecgio do tra-
to respiratdriofotite, sinusite, preumnonia de re-
peticio) e problemas cardiacos (sopro no cora-
o) 530 alguns dos sintomas mais freqientes.
Os portadores da sindrome de Hunter po-
dem apresentar também perdas auditivas, es-
pessamento das vilvulas cardiacas - que acar-
retamodedinio das fungdes cardiacas - doen-
¢a porobstrugo das vias aéreas e apnéia do so-
no. Aamplitude dos movimentos ¢ mobilida-
de também ser afetada. Nem todos os
portadores de MPS sdo afetados da mesma
maneira e a velocidade da progressio dos sin-
mmdaesé muit%wiaivd Ho entanto, a sindro-
me de Hunter é sempre grave, progressivae li-
mitadora da qualidade 34“ dotempode vida
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0 QUE £ MUCOPOLISSACARIDOSE SINTOMAS
™ 4 sindnoene ot Hunte ou

pla dlsdrome wlo cletadon do mesmo
e, (onbuda, 0 dotedn § bz
e, progeeitig, (ndnioa ¢, 5 Pl

dmgniticoda e inatoda em tempo, pode

bever & moie. N MPS] 0 drange apnetenlo
normalstode oo rouer. Entretondn, e do
b o de v @ progresada §
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