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Esperanca para portadores
de sindrome de Hunter

KHaDmE Novaczm
D Repacio

sindrome de Hunter & um
distirbio genético grave que
usa sefias consequéncias e

gue até a algum tempo alras ndo existia
nem mesmo formas de tratd-la. Mas hoje a
esperanca a esles pacientes em relagdo a
melhona da qualidade de vida ja & bem
maior. O chefe do Servigo de Genética do
Hospital das Clinicas da Universidade
Federal do Rio Grande do Sul, Roberlo
Giugliani, explica que trata-se de uma
sindrome que afeta o metabolismo.

“Os pacienies com essa doenca lem um
defeito no gene que da uma incapacidade
de fabricar uma enzima importante para
degradar uma substancia chamada
mucopolissacarideo. Por isso também pode
ser chamada de Mucopolissacaridose tipo ||
(MPS Y, diz. “As pessoas nascem nomais
£ 205 poucos vao apresentando os sinais e

[
O geneticista gadcho Roberto Glugliani

sintomas do acOomulo desles
mucopolissacarideos”, observa também poderia ser um portador.

Os sinlomas se relacionam prancipaimente com o A sindrome de Hunter & um distirbio hereditario
aumento do figado e do bago deixando a bamigamaior.  recessivo ligado ao cromossomo X, que afela
As vezes surge uma hémia devido & pressao do principalmente pessoas do sexo masculino. Embora
abdome. As articulagbes ficam menos moveis & mais incomum, ja foram relatados casos de Hunter em
espessas e a face lende a ficarinchada. mulheres e normalmente a doenga é mais branca.
*Progressivaments a crianga deixa de ter o Vale observar que as mulheres também podem ser
desenvolvimento neurcldgico esperado”, cita. apenas portadoras da sindrome.

Rita Negro é mae de dois filhos com sindrome de AMPS Il n30 tem cura, mas ja tem tratamento.
Hunter, Ricardo e Felipe Negro, respectivamente Roberto conta que esla sediado no Hospital de
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com 25 e 20 anos. "0 Ricardo nasceu como um Clinicas de Porto Alegre um grupo de pesquisas que
menino normal e teve um bom desenvolvimento. ha 35 anos vem trabalhando com a
Mas aos quatro anos de idade, comecamos a Mucopolissacaridose. “Cuando comegamos a
perceber que ele estava entortando as maos e desenvolver a lerapia enzimdlica para a doenca, os
comunicamos ao pediatra, Na primeira suspeita ja laboratérios nos procuraram. Fomos o Centro de
descobriu a doenga”, conta. Pesquisas que mais incluiu pacientes no Estudo
“Tomei consciéncia que era um portador porque  Intemacional que envolveu o Brasil, Estados Unidos,
percebia algumas diferengas no meu corpo em Alemanha & Inglaterra”, afima. “Incluimos 21
relacdo as outras criangas com que eu convivia®, pacientes, dos quais 19 eram brasileiros, um era
revela Ricardo. Rita lembra que quando ela chileno e um peruano”, completa, Os filhos de Rita
descobriu a doenga do primeiro filho, ela ja eslava foram incluidos no estudo e hoje a qualidade de vida
gravida do segundo e al veio a noticia de que ele deles melhorou muito.

dDC -
saUde O Elaprase (idursulfrase) do Laboratério Shire foi

aprovado este ano no Brasil para o tratamenlo da
Gaus b Sindrome de Hunter. E o primeiro e Unico no mundo.
q " O produto & administrado em infusbes semanais em
clinicas ou centros especializados com supenvisio

Distirbio genético que afieta principalmente ode
pessoas do sexo masculino, '
Sintomas: Porto Alegre:

Esta sediado no Hospital de Clinicas de Porlo
_ Ammggﬁmlamadmuﬁuam% Alegre um grupo de pesquisas que hé 35 anos vem
sinfomas a partir dos dois ou quatro anos de idade: ¥rsbaihando com a :  Trataea
aumento do figado e do bago gerando um estdmago do Centro de P .'"““E S5l i.g ;

grande, articulagdes menos moveis e mais no Estido Inlemacional aue srvoliet o Brasl

espessas, face inchada, dificuldade para crescer, Estados Unid F'Hl ha e Inalat y

aumento da lingua e com o lempo oulros problemas 3 ’

surgem, inclusive a dificuldade no aprendizado. Importante:
Diagnoéstico:

Se houver algum caso de Sindrome de Hunter
na familia, vale a pena fazer um estudo genético

Avaliagio dos sintomas visiveis e lesles . or ac probabiidades de se passar a doenga

taborgioriais. adianln,mammmeapeﬁmréoammte
Tratamento: sinfomas da doenca.
Onde procurar ajuda:

Adoenga nao lem cura, mas ja pode ser tratada
para uma melhor qualidade de vida com terapia Com um pediatra ou ficista.
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