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NG6s, da APMPS-DR, apoiamos qualquer
avango tecnoldgico que traga beneficios aos
pacientes que buscam melhor qualidade de
vida e/ou tratamento para suas enfermida-
des raras. Nesta edigdo, levantamos uma dis-
cussdo sobre um projeto de lei (PL 200/2015)
que visa mudar as perspectivas das pesquisas
clinicas no Brasil.

Independentemente de ser a favor ou contra
o projeto, 0 mais importante € que todos os
agentes envolvidos com a pesquisa clinica
tenham a real dimensdo do que a agilidade e
a seguranga nas pesquisas representam,

por exemplo, na vida de uma pessoa

com uma enfermidade rara.

Por isso, € importante avaliar todos os

pros e contras do projeto para que as
mudangas tragam beneficios principalmen-
te ao paciente. Mesmo se aprovado,

POLEMICAS
A PARTE

continua nossa luta para que os
portadores de doengas raras tenham
acesso aos novos medicamentos.

Além disso, vocé vai conhecer mais
sobre a vida de um lutador de MMA, o
Pezdo, que mesmo sendo portador

de acromegalia, enfrenta todos os
obstdculos e continua sua carreira.

Leia também uma reportagem sobre a
fibrose pulmonar idiopdtica e, para
finalizar, confira a entrevista com

a coordenadora de genética e doengas
raras da Secretaria de Satude do Distrito
Federal, Maria Teresinha Cardoso.

Ela fala sobre o Programa Nacional de
Triagem Neonatal (PNTN) e a impor-
tancia do teste do pezinho para o diag-
ndstico de uma série de doengas raras.

Desejo a todos uma dtima leitura!
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“SOU PADRINHO DE UMA

%1 CRIANCA COM DOENCA
\RA. ESSES PACIENTES SAO

DIFERENCIADOS, POIS SAO

. - NECESSARIOS ENCONTROS
3 CONSTANTES E NOS, MEDICOS,

= ACABAMOS ACOMPANHANDO
- A VIDA DELES. VEJO MULHERES
QUE SAO DEIXADAS POR SEUS
MARIDOS E SOFREM COM ISSO.
A GESTAO E O FINANCIAMENTO
SAO IMPORTANTISSIMOS, E
VERDADE! MAS NAO DEVEMOS
BRINCAR COM OS SENTIMENTOS
DOS OUTROS. O QUE EU
DEFENDO E: O BRASILEIRO TEM
QUE SABER QUE O SUSE DELEE

SE APROPRIAR DO SISTEMA”

Dr. Jean Freire, deputado estadual, durante sua
participacdo na audiéncia publica realizada pela
Comissdo de Satide da Assembleia Legislativa de Minas
Gerais (ALMG), para discutir os problemas enfrentados
por pessoas com doengas raras e seus familiares

Sowmuito orgulhosa por ser
dzferente No final das contas,
todos nds temos algo incomum,
seja por dentro ou por fora.
Todo mundo nasce diferente

e devemos nos achar

bonitos assim”

Ceira Swaringen, 19 anos, portadora
de nevo melanocitico gigante, em
entrevista ao jornal Daily Mail

@

«  “Acabei de participar de
o+ uma audiéncia piiblica sobre
« o« doencas raras, na Comissio de
e+ Seguridade Social e Familia.
e se Precisamos garantir o acesso de
o oo milhares de pessoas em nosso
+ o+ pais aos medicamentos pelo
s SUS.Como presidente da Frente
s os Parlamentar em Defesa da

¢ ¢ Vida e da Familia, estarei

¢ ¢ lutando por esta causa”
¢ Man Rick - deputado federal (PRB)
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e oo Nodia mundial da Fibrose Cistica,
o oo nao deixe de conferir nosso video
e oo dedivulgacao #mesdaFC

... @unidospelavida

/ doencas
raras
i nas redes
B\ socials:

s o2 Nodia 5 de agosto, a AMAPEM
¢ ¢ participou da audiéncia piblica sobre
e oo doencas raras na @assembleiamg

: : E Encontro com o dep. estadual do
+ RS @marcelvanhattem ontem
o+ naAssembleia Leg. RS. Pauta:
oo #DoencasRaras



SAUDE HUMANA

SAUDE AMBIENTAL

SALVANDO RECEM-NASCIDOS:
UM PEZINHO DE CADA VEZ

Mais de 131 milhées de bebés apenas com os cientistas, mas de recém-nascidos pode ajudar a
nascidos no mundo nao realizam com defensores dedicados a evitar uma vida inteira de
o teste do pezinho por fatores melhorar e salvar vidas de deficiéncia ou até mesmo a
como custo, diferentes culturase  criangas ao redor do mundo  morte. O diagnostico precoce
outros. Esses sao apenas alguns  através da deteccao precoce e oferece condicdes de um
dos obstaculos, Ainda assim, intervencao. Um simples exame tratamento nas primeiras
continuamos  lutando, nao  de sangue extraido do pezinho  semanas do bebé.

Nos somos a PerkinElmer, lider global na satde humana e ambiental. Estamos em toda
parte do mundo e todos os dias, nossos 7.700 profissionais estao ajudando as familias a
terem vidas mais longas, mais saudaveis... com um pezinho de cada vez.

(11) 3868 9075

Para saber mais, entre em contato conosco; , )
suporte-dx@perkinelmer.com

Perkint:=imer’

K facebook.com/PerkinElmerBrasil For the Better
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Coordenadora de genética e doencas raras da Secretaria de Saude
do Distrito Federal, Maria Teresinha Cardoso fala sobre a experiéncia
da unidade federativa no diagndéstico precoce expandido

Por DANIELLA PINA

econhecer as poténcias e fragilidades de um
inimigo é essencial para lutar contra ele. No
caso das doengas raras, a l6gica funciona da
seguinte maneira: quanto mais rapido e
preciso for o diagnéstico, maiores as chances de agir
sobre a patologia e amenizar os danos causados por ela.
Uma das armas nesse combate é o diagnostico precoce,
ferramenta que possibilita o tratamento eficaz e a
melhora da qualidade de vida da crianca e da familia.

Instituido no Pais em 2001, o Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN), mais conhecido pelo
teste do pezinho, visa detectar precocemente possiveis
patologias genéticas e metabolicas. O periodo ideal para
a coleta do sangue é entre o segundo e o quinto dia de
vida do bebé e 0 exame é feito dentro da prépria mater-
nidade, publica ou privada.

Em ¢ de setembro, a Comissdo de Assuntos Sociais

(CAS) aprovou um projeto que obriga o Sistema Unico

julho/agosto/setembro 2015
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de Satide (SUS) a ampliar periodicamente o rol de exa-
mes feitos em recém-nascidos para detectar doencas.
Atualmente, o SUS realiza a cobertura de seis patolo-
gias, cumprindo a meta de universalizagio do PNTN,
definida em 2014. Além da realizagiio dos exames e da
deteccio precoce de doengas, o programa compreende
o acompanhamento e tratamento dos pacientes.

Se comparado a outros paises, o nimero de doen-
cas compreendidas pela triagem neonatal no Brasil
ainda é timido. Nos Estados Unidos, por exemplo, o
governo prevé a detecgdo obrigatéria minima de 31
doengas. Por outro lado, existem lugares do Brasil onde
a triagem neonatal é mais abrangente - é o caso do
Distrito Federal (DF), primeiro a oferecer um programa
de triagem neonatal expandida, disponivel para todas

julho/agosto/setembro 2015

as criancgas nascidas na rede publica, compreendendo
30 doengas (seis do programa nacional e mais 24).

Em entrevista a Vidas Raras, a médica geneticista e
coordenadora de genética e doencas raras da Secretaria
de Satide do Distrito Federal, Maria Teresinha de Oliveira
Cardoso, fala sobre a experiéncia da capital no diagnds-
tico expandido e os beneficios que ele traria para as
demais regides do Pafs.

Como funciona o Programa de Triagem
Neonatal e qual a sua abrangéncia no
territério nacional?

O programa visa detectar doencas congénitas, em geral
metabolicas e raras, nos recém-nascidos assintomati-
cos, com o objetivo de intervir de forma efetiva e pre-
coce. O Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN)
do Ministério da Satide se iniciou em 2001 e, atualmente,
possui uma cobertura nacional em torno de 80% para
seis doengas. Sdo elas: hipotireoidismo congénito, fenil-
cetondria, fibrose cistica, anemia falciforme (e demais
hemoglobinopatias), deficiéncia de biotinidase e hiper-
plasia adrenal congénita.

Essa cobertura é maior no Distrito
Federal?

A Lei Distrital n° 4.190, de 2008, instituiu o Programa
de Triagem Neonatal Ampliada, para todas as criangas
nascidas na rede publica de satide do Distrito Federal
ou que recorram a ela. O programa contempla as doen-
¢as do programa nacional e outras 24.

De que forma esse diagnéstico expan-
dido melhorou a qualidade de satide dos
recém-nascidos?

O atual programa proporcionou uma mudanga de para-
digma no tempo e local da coleta do papel-filtro, com
a introducio de técnicas com maior sensibilidade, em
especial a espectrometria de massa. Assim, a coleta pas-
sou a ser feita no momento da alta hospitalar, apds 24
horas de vida, possibilitando uma cobertura superior a
95% dos recém-nascidos. Por meio de uma
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As doen@a8®enéticas
representam a segunda
causa de obito nos dois
primeiros anos de vida.

A ampliacdo da gama

de doencas triadas
refletird na reducéo da
mortalid@d@infantil

estruturagdo complexa, as criangas com diagndstico
positivo para uma determinada doenca sdo acompa-
nhadas por uma equipe multiprofissional encabe¢ada
por geneticistas da rede hospitalar. Em convénio com
a Universidade Catdlica de Brasilia (UCB), a rede puiblica
do DF conta com nove geneticistas e residentes médi-
cos e internos de medicina no Nucleo de Genética, pos-
sibilitando esse atendimento integrado.

O DF foi também a primeira locali-
dade do Pais a instituir a
Coordenacdo Técnica de Doencas
Raras. Qual o foco de trabalho do
grupo e de que forma ele ampliou a
visibilidade das doencas raras?

Em margo de 2013, foi instituida a Coordenagio de
Doengas Raras da Rede Hospitalar do Distrito Federal,
definindo-se rara a doenga com incidéncia inferior a 1,3
pessoa para cada duas mil em determinada populagio.
Todas as doengas incluidas no teste de triagem neona-
tal ampliada do Distrito Federal sdo raras e trataveis,
com excegdo da toxoplasmose. Com a Portaria 199 do
MS, de janeiro de 2014, que instituiu a Politica de
Atencio Integral aos Pacientes com Doengas Raras, o
Distrito Federal estd organizando uma rede de doengas
raras na rede hospitalar em cumprimento a todos os
passos dessa portaria. O cardter assintomatico da grande

maioria dessas doencas no periodo neonatal imediato
torna essencial a busca pelo acesso universal ao teste
para todos os recém-natos vivos.

Por que essa ampliacdo deve ser levada
para outros estados brasileiros?

Os programas de triagem neonatal, se estruturados de
forma adequada, comportam-se como ferramentas que
permitem uma intervengio efetiva sobre os individuos
afetados, permitindo-lhes desenvolvimento pleno.
Assim, seria de grande importincia no mbito da aten-
¢do basica a ampliacdo da gama de doengas triadas em
nivel nacional, como a inclusio da triagem para tirosi-
nemia; galactosemia; deficiéncia de Acil-CoA; desidro-
genase de cadeia média (MCAD); acidemias
metilmal6nica, propribnica e isovalérica - as mais fre-

quentes acidemias do periodo neonatal.

Quais as regides mais desenvolvidas
nesse sentido e quais os principais
desafios para viabilizar essa expansido?
Os estados do sul e sudeste apresentam melhor desem-
penho pelas condi¢des socioecondmicas e formagio mul-
tiprofissional das equipes, em especial com a presenca dos
geneticistas. A heterogeneidade demografica, econdmica,
politica e cultural do Brasil faz com que todas as etapas
desse amplo processo representem um grande desafio.

Em termos econdmicos, qual seria o
impacto da ampliacdo do programa de
triagem neonatal em todo o Pais?

O impacto social da triagem neonatal estd na redugio
da mortalidade infantil, uma vez que as doencas gené-
ticas representam a segunda maior causa de ébito nos
dois primeiros anos de vida. Minimizar os gastos hos-
pitalares com internagdes frequentes dessas criangas
representa outro impacto, pois as doengas congénitas
constituem a principal causa de internagio nos prontos-
-socorros infantis. A redugiio dos custos de manutengio
de individuos com sequelas neuroldgicas incapacitantes
ao longo de toda vida representa o maior beneficio social
e econdmico para a satde publica deste pais. ®
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ESSO?

Especialistas discutem os pontos positivos e negativos
do novo projeto de lei do Senado que pretende mudar
as regras das pesquisas clinicas no Pais

Por DANIELLA PINA E DANIELLE MENEZES

m projeto de lei que muda a

perspectiva das pesquisas cli-

nicas no Brasil estd causando

polémica nas mais diferentes
esferas da politica nacional. A senadora Ana
Amélia (PP-RS) é a autora do PLS 200/2015,
que visa mudar algumas regras éticas em
pesquisas clinicas para acelerar o registro de
novos medicamentos.

Ana Amélia foi motivada a criar o projeto
ap6s conhecer a histdria de Afonso Haas, de
56 anos, que luta contra um cincer de pulméo.
Ele é voluntario de um grupo de pesquisa
cientifica da Pontificia Universidade Cat¢lica
do Rio Grande do Sul (PUC-RS), que estuda
os resultados do nivolumabe, um dos medi-
camentos oncoldgicos mais estudados no
mundo. Hoje, ele leva uma vida normal e
incentiva os testes em pacientes no Brasil.

Para explicar a proposta do PLS 200/2015,
a assessoria de imprensa da senadora enviou
aredacgio da Vidas Raras um documento que
explica todos os pontos do projeto. Segundo
0 arquivo, a proposta é desburocratizar o sis-
tema e agilizar a liberagio de novas pesquisas
clinicas. Hoje, o Pais leva, em média, 12 meses

para aprovar uma nova pesquisa, enquanto a
média de outros paises varia de quatro a seis
meses. De acordo com o documento da sena-
dora, o Brasil é responsavel por apenas 2% das
novas pesquisas de todo o mundo.

Pelas regrais atuais em vigor no Pais, os
ensaios clinicos passam por avaliagdo ética de
duas instituicOes atreladas ao Ministério da
Satide: o Comité de Etica em Pesquisa (CEP)
e a Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa
(Conep), que atuam nesse sistema ha quase
20 anos. Mais de 700 comités de ética no Brasil
sdo vinculados a Conep. Com o projeto de lei,
os CEPs teriam mais liberdade em avaliar os
protocolos de pesquisas independentemente.
Assim, a aprovagio de novas pesquisas clini-
cas seria feita em até 9o dias.

Segundo o presidente-executivo da
Associagio da Inddstria Farmacéutica de
Pesquisa (Interfarma), Antonio Britto, o inves-
timento da inddstria para pesquisas e desen-
volvimento de novas terapias no Brasil equivale
a US$ 300 milhdes anuais. O montante, consi-
derado baixo, deve-se, principalmente, ao longo
tempo de aprovagdo das pesquisas submetidas

a dupla avalia¢do do sistema CEP/Conep.

julho/agosto/setembro 2015
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“E fundamental mantermos um padrio elevado de an4-
lise ética das pesquisas clinicas, mas ndo podemos demo-
rar tanto para isso. Essa morosidade acaba fazendo com
que muitos estudos deixem de ser feitos no Brasil, o
que dificulta o acesso dos pacientes as drogas experi-
mentais e prejudica o avango da ciéncia no Pais”, afirma.

Somente no primeiro semestre de 2015, as associa-
das da Interfarma deixaram de realizar 16 estudos no
Brasil com o objetivo de investigar alternativas de com-
bate ao cincer, doengas raras, diabetes e esclerose mul-
tipla. De acordo com dados da Associagdo, embora o
Brasil seja hoje o quinto mercado farmacéutico do
mundo, ocupa apenas a 15* colocagdo entre os paises

que mais realizam estudos clinicos.

Representando a Associac¢do Brasileira de Medicina
Farmacéutica (SBMF), o pediatra Charles Schmidt é a
favor do PLS 200/15. Segundo ele, o Brasil perde em
competitividade com o modelo atual. “Como os estu-
dos internacionais sio geralmente competitivos, o Brasil
tem ficado de fora dos maiores e mais importantes
ensaios clinicos conduzidos no mundo”, afirma. “Com
isso, perdem os pesquisadores brasileiros, que deixam
de receber as informacgdes e de participar do que ha de
mais inovador na medicina farmacéutica; perdem os
pacientes brasileiros a oportunidade de serem tratados
com tecnologia de ponta; perde o Brasil, pois deixa de
receber os investimentos internacionais da pesquisa;
perdem as institui¢cdes de pesquisa, pois deixam de par-
ticipar das mais importantes descobertas da medicina.

Em outras palavras, perdemos todos nés”, diz.
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“O PLS 200/15 ATRAIRA
MAIS PROJETOS DE
PESQUISA PARA O
BRASIL, MAIS
INVESTIMENTOS, MAIS
OPORTUNIDADES PARA
OS PESQUISADORES
E PARA OS PACIENTES
BRASILEIROS. COMO
SERIA ISSO UM
RETROCESSO?”

Charles Schmidt
Pediatra e diretor da
Associacdo Brasileira de
Medicina Farmacéutica

O PLS 200/15 estabelece também os direitos dos
participantes de pesquisa, contemplando-os em uma
lei ordindria. Atualmente, hd uma estrutura regulatéria
nesse quesito, emanada pelo Conselho Nacional de
Satide desde 1996, que nio protege plenamente o par-
ticipante. “Sendo assim, o PLS 200/15 trard seguranga
juridica aos participantes da pesquisa e a toda estrutura
de pesquisa clinica no Brasil”, afirma Schmidt.

A preocupagio com a integridade do participante vai
além, havendo também uma discussio sobre os interes-
ses dos laboratdrios, que podem influenciar as pesquisas.
Segundo Schmidt, os ambientes de pesquisa serdo 100%
controlados por um protocolo rigido, avaliados e apro-
vados por instincias éticas e monitorados pelos patroci-
nadores, além das auditorias nacionais e internacionais.

Para a Conep, no entanto, o PLS 200/2015 repre-
sentaria um desservigo a sociedade brasileira, pois redu-
ziria drasticamente os direitos desses participantes.
“O principal direito existente hoje é o de continuar
recebendo o medicamento novo depois que o estudo
acaba. Se uma pessoa com cincer entra em um estudo
e melhora, quando ele acaba é razodvel negar a ela a
continuidade do tratamento?”, questiona o conselheiro
da Comisséo, Jorge Venincio. “Isso seria uma desuma-
nidade.” De acordo com Venincio, somente pessoas
com risco de morte ou piora grave e auséncia de trata-
mento alternativo tém direito ao tratamento pds-estudo
previsto pelo PLS 200/2015. O grupo equivale a 40%
dos participantes das pesquisas.

Outro ponto de discussdo seria o uso de placebos
pelos laboratérios. Segundo o material da senadora, a
preparacgdo, que é neutra quanto a efeitos farmacol6-
gicos, so serd utilizada quando houver a liberacio e
estiver de acordo com as normas do Ministério da Satde.
“Todo medicamento novo precisa ser comparado com
alguma coisa quando estd sendo testado. Quando nédo
existe tratamento para a doenga, todos estio de acordo
quanto a comparar o novo com o placebo”, explica
Venincio. “Mas se existe tratamento para a doenca,
vamos submeter uma pessoa doente a uma pesquisa e
tratd-la com pilula de farinha? Essa proposta é uma falta
de respeito com o ser humano”, diz.

julho/agosto/setembro 2015
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Além disso, a Conep discorda da criagdo dos cha-
mados ‘comités de ética independentes’, pois isso pos-
sibilitaria que os laboratérios patrocinadores avaliassem
suas préprias pesquisas clinicas. “A proposta do PLS
200/2015 é acabar com o sistema e criar um arquipélago
de comités isolados, em que cada um terd sua interpre-
tagdo da lei, sem ninguém para harmonizar as decisoes”,
explica o conselheiro.

A proposta da Conep para reduzir o tempo de apro-
vacdo de estudos clinicos sem expor a saide e a digni-
dade humana dos participantes das pesquisas é acabar,
até o final do ano, com a dupla anélise do sistema CEP/
Conep. “A alternativa que colocamos em consulta publica
é a descentralizacio do sistema, com a criagdo dos Comités
Certificados, mas mantendo a harmonia nas decisdes.
Com o novo sistema, aumentariamos de 220 para 500
os projetos em andlise por més, mantendo a qualidade
da defesa dos direitos dos participantes e os prazos redu-
zidos que ja estamos praticando”, pontua Venancio.

Para a presidente da Associagdo Paulista dos Familiares
e Amigos dos Portadores de Mucopolissacaridoses e
Doengas Raras (APMPS-DR), Regina Prospero, indepen-
dentemente de serem a favor ou contra o projeto de lei,
o mais importante é que todos os agentes envolvidos
com a pesquisa clinica tenham a real dimensio do que
a agilidade e a seguranca nas pesquisas representam, por
exemplo, na vida de uma pessoa com uma enfermidade
rara. “A vida de milhdes de pessoas depende das pesqui-
sas clinicas para o continuo desenvolvimento da medi-
cina. Tais pesquisas sdo pecas-chave no estabelecimento
de protocolos clinicos que norteiam o tratamento e ofe-
recem maior qualidade de vida e, em alguns casos, repre-
sentam a unica chance de vida para essas pessoas.”

Para serem aprovadas, as pesquisas clinicas envolvendo
seres humanos respondem a uma série de implicac¢Oes



© Reprodugao

Lo

“NAO VEJO LOGICA

EM QUERER FAZER
PROGRESSO COM
REDUCAO DOS
DIREITOS DOS
DOENTES. PARA MIM,
ISSO E EXCLUDENTE
E DESUMANO”

Jorge Venancio
Conselheiro da Comisséo
Nacional de Etica em
Pesquisa (Conep)

quanto a seguranca dos participantes e as questdes
regulatorias relacionadas a condugio do estudo.

De acordo com a diretora de pesquisa clinica do
Centro de Atencio 4 Satide Humana Invitare, Greyce
Lousana, o primeiro passo para conduzir uma pes-
quisa é elaborar um protocolo ou projeto, que é coor-
denado por um pesquisador com expertise na area
estudada. O pesquisador responsavel trabalha com
uma equipe multidisciplinar capacitada, formada por
médicos, farmacéuticos, enfermeiros, psicélogos,
nutricionistas e outros profissionais.

Além da equipe, é fundamental a participagio de
convidados, que devem estar conscientes de seus direi-
tos, deveres e riscos existentes ao participar de uma
pesquisa, bem como dos eventuais beneficios. “Todos
os convidados devem compreender e tirar suas davidas
com os pesquisadores e suas equipes multidisciplinares
sobre aquela pesquisa”, esclarece Greyce.

Para dar inicio ao projeto, a pesquisa precisa ser
avaliada sob os aspectos éticos e legais. E aqui que
entra a andlise do Sistema CEP/Conep, que atua
nessa avaliacdo. “Para conduzir um estudo ou ensaio
clinico no Brasil, precisamos de institutos de pes-
quisa preparados com uma série de requisitos, par-
ticipantes muito bem orientados e esclarecidos, uma
analise robusta do sistema CEP/Conep, patrocina-
dores orientados e preparados e também a anuéncia
da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa)”,
pontua Greyce. A Anvisa coordena a¢des que com-
plementam a anuéncia do Sistema CEP/Conep e é
responsavel por emitir um comunicado especial
autorizando a condugio da pesquisa.

“E um direito do cidadio brasileiro questionar se
realmente o que se coloca a disposi¢io da populagio
passou por todas essas etapas e tem garantia da Anvisa,
do sistema ético e das institui¢des de pesquisa”, diz
a diretora de pesquisa clinica. “A partir desse con-
junto de ag¢des, é possivel dizer que um sistema é
seguro e eficaz”, completa. ®

julho/agosto/setembro 2015
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Saiba identificar os sintomas e perspectivas
para o tratamento da fibrose pulmonar idiopatica

s pulmdes sdo fundamentais no processo

de oxigenacdo do sangue e na elimina-

¢do de gas carbonico (COz2). Esse processo

é conhecido como troca gasosa e é indis-

pensavel para o funcionamento do organismo. Para que

isso ocorra, essas estruturas precisam funcionar cons-

tantemente e, diferentemente do que se imagina, ndo

sdo preenchidas apenas por ar, chegando a abrigar quase

metade de todo o sangue do corpo em um processo
continuo de renovagio entre oxigénio e COz2.

Para realizar a troca entre os gases, os pulmdes pos-

suem estruturas especificas. O ar respirado desce pela

traqueia e é deslocado por um par de tubos chamados
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de brénquios. Esse sistema vai ficando cada vez mais fino
para possibilitar a oxigenagdo do sangue, passando para
estruturas cada vez menores conhecidas como ramos
bronquiais, bronquiolos e, finalmente, terminando nos
alvéolos, sacos de ar muito pequenos que ficam em con-
tato com vasos sanguineos e sdo responsaveis por fazer
arenovagio do sangue que chega carregado de CO2.
Esse sistema vital e engenhoso, porém, nem sempre
funciona perfeitamente. Um conjunto de altera¢ées pode
danificar a estrutura dos alvéolos, causando a formagio
de um tecido de cicatriz grosso e endurecido, chamado
de fibrose, que dificulta a troca gasosa. Assim, o oxigénio
ndo consegue entrar no organismo e o COz2 nao
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consegue sair. O quadro apresentado é conhecido como
fibrose pulmonar e faz o paciente ter dificuldade para
respirar e apresentar uma série de problemas que, sem
tratamento, levam a uma piora acelerada e até & morte.

Segundo o médico Carlos A. C. Pereira, doutor em pneu-
mologia e coordenador do Grupo de Assisténcia e
Pesquisa em Doengas Pulmonares Intersticiais da Escola
Paulista de Medicina da Universidade Federal de Sio
Paulo (Unifesp), existem diversas doengas pulmonares
e fatores que podem levar a um quadro de fibrose. Entre
suas principais causas, estdo tabagismo, pneumonite,
processos inflamatérios cronicos, infecgdes virais e bac-
terianas como pneumonia e tuberculose, refluxo gas-
troesofagico e até causas genéticas, entre outras.
Mesmo com tantas possibilidades, uma parcela sig-
nificativa dos pacientes diagnosticados com a doenga
ndo apresenta uma causa para o seu desenvolvimento,
um quadro conhecido como fibrose pulmonar idiop4-
tica (FP1). A palavra vem do grego e é formada pela unido
de idio (de si mesmo) e pathos (sofrimento). O adjetivo
representa uma doenga que ‘surgiu espontaneamente’
e se desenvolveu por causa obscura e desconhecida.
AFPI surge em todo o mundo e afeta pessoas de todas
as racas de maneira semelhante. Mesmo que seja mais
frequente em pessoas de idade maior, também pode afe-

tar pessoas jovens (veja mais no box ‘Epidemiologia’).

De maneira geral, os pacientes com fibrose pulmonar
sdo assintomdticos nos estagios iniciais da doenga. Com
sua evolugdo, comegam a ser sentidos sintomas como
falta de ar com piora progressiva, cansago e tosse seca
por mais de seis meses. Os pacientes podem ainda apre-
sentar resfriados e infec¢des pulmonares mais frequen-
tes, mudangas no formato das unhas (baqueteamento
digital), falta de apetite, perda de peso e redugio da
oxigenagdo, que ocasiona na coloracdo azulada das
extremidades e ldbios (cianose).

Pode haver periodos agudos de piora nos sintomas
em diferentes estigios da doenca. Com o passar do
tempo, a FPI acaba evoluindo para doengas cardiacas,
por causa do esfor¢o maior do coragdo que tenta suprir
as necessidades do organismo, e até mesmo codgulos
sanguineos. Em estagios avangados, pode ser necessa-
rio suplementagdo de oxigénio.

Por causa de seus sintomas iniciais pouco expressivos,
a fibrose pulmonar tem um diagnoéstico prejudicado.
Isso acontece porque suas primeiras manifesta¢des sdo
confundidas com problemas comuns relacionados ao
estilo de vida do individuo. Cansaco ou falta de ar sdo
sintomas inespecificos, associados ao estresse e até
sedentarismo. Por isso, muitos pacientes s6 procuram
ajuda médica apds um longo tempo, reduzindo consi-
deravelmente as chances de um tratamento eficaz.

Essa demora na busca por apoio médico é muito peri-
gosa, principalmente por ser uma doenga que, sem trata-
mento, evolui rapidamente e piora muito a qualidade de
vida do paciente. Quanto mais tempo passa sem medicagio,
maiores os danos aos pulmdes e pior é o progndstico.

“A FPI é uma doenga rara. Tanto os clinicos quanto
os pneumologistas nio lidam com muitos pacientes



MELHORA NO
ENTENDIMENTO

Nos ultimos anos, muitos avangos
ocorreram. A tomografia de torax permitiu o
diagndstico sem bidpsia em muitos casos e
levou a deteccdo mais precoce da doenca.
Estudos de genética permitiram entender
muitas alteragdes que predispdem a
doenga. O melhor entendimento dos
mecanismos da formagao da fibrose levou
a conclusdo de que a fibrose na doenga
nao depende de uma inflamagao pulmonar
prévia, como acontece em outras doencas
que levam a fibrose pulmonar. Isso
revolucionou a maneira de tratar a doenga,
com foco em medicamentos dirigidos para
a fibrose e ndo para a inflamacao.

com a doenga. Soma-se a isso o fato de ela manifestar-
-se de maneira muito semelhante a muitas doencas
pulmonares. H4, portanto, necessidade de maior divul-
gacio sobre a patologia no meio médico”, alerta Pereira.

A busca por uma resposta para os sintomas da FPI
leva em conta o histérico médico do paciente e seus fami-
liares, assim como a avaliagio fisica para testar o com-
portamento do paciente durante o exercicio. Entre os
exames mais detalhados utilizados como ferramenta para
essa investigacdo, estd a tomografia axial computadori-
zada (chamada de TC), que emprega raio-X e computa-
¢do para criar imagens detalhadas dos pulmdes.

A maior parte dos pacientes de fibrose pulmonar
idiopatica pode ser diagnosticada com base no histérico
médico, exame fisico ou resultado da TC. Ainda assim,
também pode ser necesséria a realizagio de uma bi6psia
pulmonar, em que uma amostra do tecido do 6rgio é
retirada em uma pequena cirurgia para andlise micros-
cdpica posterior. Um especialista capacitado analisa esse
pedaco de tecido pulmonar e identifica se existe fibrose.

20

Pulmao saudavel

julho/agosto/setembro 2015

Sacos de ar normais

Sacos
dear

O QUE ACONTECE NA FPI?
A formacdo da fibrose
aumenta a distdncia entre
os alvéolos pulmonares e os
vasos sanguineos,

dificultando a troca gasosa



Tosse seca
Falta de ar
Perda de peso
involuntdria

Cianose

q

L __/

Baqueteamento digital

SINTOMAS DA FPI

Entre os sintomas da doenca

estdo o baqueteamento digital e
a cianose, acompanhados de
tosse seca e falta de ar.

Fonte: Pocket Doctor / Boehringer Ingelheim

DIMINUINDO OS DANOS

Uma vez que a cicatrizagio do tecido pulmonar é per-
manente, a FP1 ndo tem cura. Ainda assim, um especia-
lista podera decidir o melhor tratamento a seguir para
atenuar os sintomas e melhorar a sobrevida do paciente.
Atualmente, essas op¢des sio: reabilitagdo pulmonar
com exercicios e treinamento, tratamento medicamen-
toso, administracio de oxigénio suplementar para aju-
dar o paciente a manter a oxigenagdo do corpo e, em
casos mais graves, transplante de pulmio.

O pneumologista da Unifesp explica que diversas
intervengdes podem ser Uteis, da cessdo do cigarro até
o tratamento do refluxo esofidgico e da tosse.
No caso dos medicamentos, entretanto, ainda existe
certa dificuldade.

“Ha quase um ano, duas medicagdes eficazes contra
a fibrose (nintedanibe e pirfenidona) foram liberadas nos
Estados Unidos, estando também disponiveis na Europa,
Japdo e outros paises. Ainda assim, essas opg¢des ainda
nio foram langadas no Brasil. Sdo medicamentos que
reduzem a perda da capacidade pulmonar 4 metade e
tém o potencial de prolongar a sobrevida e retardar a
incapacidade decorrente da doenga. Por isso, é muito
importante que sejam liberadas o quanto antes aos pacien-
tes brasileiros pelo Sistema Unico de Satide (SUS)”, afirma.

PERSPECTIVAS

Segundo Pereira, a evolugio da medicina deve trazer
mais eficiéncia para o diagnoéstico da fibrose pulmonar
idiopatica, melhorando assim as chances dos pacientes
de uma sobrevida mais ativa. O diagnéstico no futuro
deverd ser feito mais precocemente, seja por tomogra-
fias melhores, exames de sangue com biomarcadores
ou por detecgio de combinagdes especificas de expres-
sdo de genes que estejam relacionados a FPL.

“O tratamento, por sua vez, provavelmente envol-
verd uma combinag¢io de medicamentos cada vez mais
eficientes. Assim como fazemos hoje na quimioterapia
no combate ao cincer, esses remédios poderdo atuar
em diferentes vias do mecanismo da doenga, trazendo
mais esperanga”, finaliza o médico. o
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Conheca as diferentes fases do sono

e a importancia.de dormir bem

Por FERNANDO INOCENTE

undamental para a saide, o sono é um pré-

cesso ativo gue envolve mdltiplos e comple-

xos mecanismos fisiolégicos e compor-

tamentais, em variados sistemas e regides do_
sistema nervoso central. Para se ter ideia, existem dois
estados distintos: o sono com atividade cerebral mais
rapida (REM - abreviagdo para movimentos rapidos dos
olhos, em inglés) e 0 sono mais Ieizto (ndo REM).

O primeiro é caracterizado pela atividade cerebral de
baixa amplitude e mais rapida, e pelo maximo relaxa-
mento myscular. E também nesse estagio em que.ocor-
rem os sonhos. Ao longo da noite, os dois estados se
repetem a cada 70 e 110 minutos, com quatro a seis ciclos
por noite. Entretanto, essa distribui¢do pode ser alterada
por diferentes fatores, como idade, temperatura-ambiente
e determinadas doengas. J4 o segundo estado, de ativi-
dade cerebral mais lenta, é dividido em trés fases.

Diversas fung;ges sdo atribuidas ao sono, sendo a hipé-
tese mais.simyples que ele se destina a recuperagdo do
organismo de um possivel débito energético. Outras
também sdo atreladas, como a manutencio do equili-
brio geral do corpd, a consolidacdo da meméria e a
regulacio da temperatura corporal.
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Ja que o sono é imprescindivel para o ser humano,
assim como a prética de atividade fisica, ter uma noite
tranquila se faz necessario, ndo é mesmo?

A principal davida estd em como fazer para ter
‘aquela’ noite de sono. De acordo com o pediatra
Gustavo Moreira, do Instituto do Sono, de Sdo Paulo
(SP), a expressdo ‘dormir bem’ acontece quando a pes-
soa repousa por tempo suficiente, sentindo-se des-
cansada no outro dia.

Ele explica que a quantidade de horas varia. Para
um adulto, por exemplo, oito horas didrias é suficiente,
com variagdo de duas horas para mais ou para menos.
J4 os recém-nascidos devem dormir, em média, 16 horas;
criangas entre quatro e cinco anos, 12; e os adolescen-
tes, nove horas. “A partir dos 40 anos, o quadro comega
a mudar e, com o passar do tempo, a quantidade de
horas dormidas diminui lentamente.”

Para garantir a melhor qualidade do sono, alguns
cuidados sdo importantes. O primeiro é entender que
o sono perdido nio é recuperado. E comum muitas
pessoas tentarem compensa-lo no fim de semana, mas
isso ndo ¢é suficiente, de acordo com o pediatra.
“Deve-se também evitar o cochilo a tarde, pois isso
atrapalha o sono da noite.”

NAS DOENCAS RARAS

Pessoas com doengas raras, segundo o médico, tém
mais chances de ter problemas na qualidade do sono,
sendo o mais comum o disturbio respiratério. “O indi-
viduo passa a ter apneia obstrutiva do sono, geralmente
caracterizada por pausas respiratdrias que sio consi-
deradas anormais quando ultrapassam a frequéncia
de cinco por hora de sono”, revela.

Doengas de deposito, caracterizadas pela falta de enzi-
mas que afetam o metabolismo normal do organismo,
como mucopolissacaridose e Pompe, e doengas neuro-
musculares também prejudicam a qualidade do sono,
provocando, principalmente, problemas respiratérios. ®

DURMA BEM

Para auxiliar nessa questao, o mercado disponi-
biliza alguns aparelhos, como os CPAP. Entretanto,
apenas 0 médico, apés um exame como a polis-
sonografia, podera indicar o mais apropriado
para cada caso. Indicados para o tratamento da
apneia obstrutiva do sono, esses equipamentos
basicamente geram um fluxo de ar a uma deter-
minada pressdo que faz uma espécie de enca-
namento pneumatico nas vias respiratérias do
paciente, impedindo que figuem obstruidas. Vale
lembrar que para fazer o tratamento com CPAP,
€ necessario 0 uso de mascaras, que sao clas-
sificadas em quatro categorias: nasal, de almo-
fadas nasais, facial (ou oronasal) e facial total.

DICAS IMPORTANTES

Tenha horarios regulares para
dormir e despertar
Va para a cama somente na hora de dormir
Tenha um ambiente adequado: limpo,
escuro, sem ruidos e confortavel
N&o ingira bebidas alcodlicas, café,
cha-preto e refrigerante proximo ao
horério de dormir
Evite sonecas durante o dia
Jante moderadamente
Realize atividades repousantes e relaxan-
tes preparatérias para o sono
Seja ativo fisica e mentalmente
Em alguns casos, para pacientes com
doencas raras, também se faz necessario
0 uso de medicamentos

Fonte: Instituto do Sono
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VITRINE

Conheca alguns dos equipamentos para o tratamento da apneia
do sono e, consequentemente, melhoria da qualidade do sono:

CPAP XT-1
Leve e pequeno, é facil de transportar e utilizar
em viagens. Indicado para o tratamento da apneia
ou terapia respiratéria com pressao fixa em
pacientes adultos com peso superior a 30 kg.
Fabricante: Apex Medical
Preco: R$ 757,70 a vista

M4dscara nasal ComfortClassic

Abrange todo o contorno do nariz, com pouca

complexidade e grande economia, tem como
diferencial o suporte de testa, com almofada em
gel. Macia, possui quatro pontos de fixacdo para

distribuir a tensao do aperto uniformemente.

Fabricante: Philips Respironics
Preco: R$ 224,91 a vista
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CPAP S9 AutoSet

Possui recursos de tecnologia para conforto e
desempenho. Possui a tecnologia de alivio de pressao
expiratoria, que identifica o ciclo respiratério e
alivia o fluxo de pressao durante a exalagao,
tornando a respiragcdo mais natural.
Fabricante: ResMed
Prego: R$ 1.799,91 a vista

Mdscara facial total FitLife
Ideal para pacientes de dificil adaptagéo que
usam barba, dentadura, que tenham alguma

irregularidade facial ou claustrofobia.
Fabricante: Philips Respironics
Preco: R$ 809,10 a vista
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VOCE SABIA?

A Politica Nacional de Atencao
Integral as Pessoas com Doencas
Raras, lancada em janeiro de
2014 prevé o investimento
de R$ 130 MILHOES PARA
INCORPORAR AQ SUS

15 NOVOS EXAMES de
diagnostico em doencas raras.
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LUTAR AT
VENCER
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apato tamanho 48. Mios grandes e queixo

maior que o normal. Essas sdo caracteristicas

fisicas de Antdnio Silva, mais conhecido como

Pezio, apelido recebido ap6s ingressar na vida
de lutador em 2005. Desde os cinco anos de idade, ele
j& praticava artes marciais e se diz apaixonado desde
sempre pelo que faz. Hoje, aos 35, conta como superou
um problema grave de satide para continuar nos tata-
mes. Atualmente, ele é lutador na categoria dos pesos-
-pesados do Ultimate Fighting Championship (UFC), a
maior organizagdo dos eventos de artes marciais mistas
(MMA, sigla em inglés) do mundo.

Pezio é portador de uma doenga rara chamada acro-
megalia. Quando criancgas e adolescentes comegam a
crescer demasiadamente, atingindo alturas excepcionais,
h4 um diagnéstico de gigantismo. A acromegalia é um
problema parecido, porém, acontece ja na vida adulta.
Ela é caracterizada pelo aumento excessivo das extremi-
dades do corpo. Por isso, o lutador tem pés, mios e queixo
maiores que o normal. O problema acontece quando ha
uma falha na produgio hormonal, causada por um tumor
que cresce em determinada regido do cérebro.

Soa Palelei (AUS) por
nocaute técnico, UFC 190

DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

Como a maioria dos portadores de doengas raras, Pezdo
levou alguns anos para saber que tinha a doenga. O atleta
iniciou sua carreira em 2005 e logo no ano seguinte ja
estava com a agenda cheia de compromissos e lutas.
Para uma delas, que aconteceria no Japdo em 2000,
Pezio foi submetido a uma ressonincia magnética na
cabeca, obrigatoriedade do evento, que diagnosticou a
acromegalia. “Foi um choque! Mas como tenho muita
fé, sabia que iria vencer essa doenga.”

Segundo a endocrinologista responsavel pelo trata-
mento do lutador, Dra. Nina Musolino, esse exame foi
essencial para a descoberta do tumor na hipéfise e inicio
imediato do tratamento. Muitos casos de acromegalia
sdo tratados a base de medicamentos hormonais para
controlar o crescimento excessivo. No entanto, por ser
lutador, Pezdo ndo pode fazer uso desses remédios, ja
que o UFC proibe o uso de substincias que possam carac-
terizar como uso de doping. Por isso, a melhor op¢io
para ele foi ser submetido a uma cirurgia, que teria um
resultado positivo mais rdpido. Porém, o tumor nio foi
retirado totalmente e o lutador continuou com o cres-
cimento anormal. “O tumor de hipéfise, embora benigno,
pode invadir estruturas préximas ao local e, quando isso
ocorre, a retirada total do tumor pode ser inviabilizada.
A cirurgia, embora eficaz na remogio de grande parte do
tumor, ndo levou 2 ‘cura’. Por isso, foi necessario trata-
mento medicamentoso e uma segunda cirurgia para reti-
rada de residuo do tumor”, afirma a endocrinologista.

Em 2014, Pezdo realizou a segunda cirurgia na ten-
tativa de retirar totalmente o tumor. Acompanhado por
Nina Musolino e pelo neurologista Dr. Valter Sperling
Cescato, hoje ele se diz 100% recuperado. “O hormonio
de crescimento estd controlado e ele ndo necessita de
tratamento para a acromegalia neste momento. Ele fez
tratamento medicamentoso apenas no periodo que
antecedeu a segunda cirurgia”, completa Dra. Nina.

UM NOCAUTE NA DOENCA

Pezio é considerado, por muitos especialistas em MMA,
um profissional de sucesso. J4 em sua primeira luta,
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ENTENDENDO A DOENCA

A acromegalia € uma doenca crénica caracterizada
pelo aumento anormal de algumas partes do corpo na
vida adulta. A condigdo rara decorre, em 98% dos casos,
do aumento da produgéo do hormoénio GH, responséavel
pelo crescimento. Esse hormonio é produzido pela glan-
dula hipdfise, localizada no cérebro. Um individuo com
essa doenca cronica apresenta um tumor benigno no
local, 0 que causa a fabricacdo excessiva do hormonio.

A doenca causa o crescimento de extremidades do
corpo, como pés, maos, queixo, orelhas e nariz. Além
disso, o paciente pode sofrer com dores de cabeca e
nas articulagdes e dorméncia nas maos. “Quando a
doenca se inicia na infancia ou puberdade, pode ocor-
rer crescimento exagerado e resultar em gigantismo.
Nos adultos, leva a aumento das extremidades: maos
e pés, além de ocorrer alteracdes faciais tipicas como
alargamento do nariz, aumento dos labios e da mandi-
bula, espacamento dos dentes e fronte proeminente.
Pode acarretar ainda dor articular, diabetes, hiperten-
sdo articular e apneia do sono”, afirma a endocrinolo-

gista Dra. Nina Musolino.

em 2005, ele venceu o lutador Tengiz Tedoradze por
nocaute ainda no primeiro assalto.

Por causa da doenga, contudo, o lutador teve que
fazer algumas pausas nos treinamentos e combates para
o tratamento. Apds a primeira cirurgia em 2000, Pezdo
ficou afastado por aproximadamente dois meses para
recuperagio total. Porém, isso nido o impediu de con-
tinuar a carreira. Poucos meses depois, ele ji estava de
volta aos octégonos, nocauteando Georgy Kaysinov,
em pouco mais de um minuto de luta.

Ainda em 2006, assim que a doenga foi diagnosti-
cada, Pezio passou por diversos incomodos. Apesar
de ter vergonha em falar no assunto, hoje ele assume
que chegou a lactar por causa da doenga. Em uma
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Em muitos casos, a doenca so é diagnosticada apos
10 anos do surgimento do tumor. Por isso, o diagndstico
dificil pode agravar o quadro do paciente. Como um dos
sintomas € o0 espagamento anormal entre os dentes, o den-
tista pode ser um dos primeiros a suspeitar do problema.

O diagnostico é realizado por meio de exames de
sangue, que irdo detectar os niveis do horménio GH no
sangue. Além destes, uma ressonancia magnética é
essencial para fechar o diagnéstico. O tratamento pode
ser realizado por trés maneiras:

» CIRURGIA: quando o tumor mede menos de 1 cm, os
indices de cura chegam a 80%;

» RADIOTERAPIA: usada quando o tumor ndo pode ser
retirado por meio de cirurgia;

» TRATAMENTO HORMONAL: com o0 acompanhamento
de um endocrinologista, em alguns casos, a reposicao
hormonal deve ser realizada por toda a vida.

Quando ndo tratada corretamente, a doenga pode tra-
zer problemas graves para o paciente. A taxa de mortali-
dade em pessoas com acromegalia pode ser até trés vezes
maior, principalmente por doencas cardiacas e diabetes.

entrevista ao UOL Esportes, em fevereiro de 2014,
Antonio Pezdo afirmou que, na época, ficou assustado
com o ocorrido. “Na primeira vez que vi, lembro que
fiquei meio assustado. Ndo sabia o porqué, nio comen-
tei com ninguém porque tinha vergonha.”

O assunto veio a tona apds o lutador ser flagrado
no exame antidoping apds uma luta pelo UFC em
dezembro de 2013. Na época, 0s exames acusaram excesso
de testosterona no sangue. Por isso, ele e seu empresa-
rio Alex Davis divulgaram informag¢des para a midia
afirmando que Pezdo sofria com problemas hormonais
causados pela doenga e havia feito reposi¢io hormonal.
Ainda em uma reportagem do UOL Esportes, em feve-
reiro de 2014, a médica endocrinologista e membro da
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Treino aberto para a
imprensa de Anténio Pezdo,
em fevereiro/2015

Sociedade Brasileira de Endocrinologia Dra. Claudia
Chang afirmou que a falta de testosterona pode causar
lactagdo em homens. Por causa desse exame, Antonio
Pezdo ficou nove meses afastado das competicdes.

Mas nem esse tempo longe das lutas o fez desistir. Em
agosto deste ano, ele voltou a vencer, na luta que marcou
sua volta, no Rio de Janeiro (R]): ele derrotou o australiano
Soa Palelei em menos de um minuto. Sua préxima luta ja
estd marcada para 14 de novembro, em Melbourne, na
Austrélia. “No caso do Antdnio, até por causa das lutas,
sdo realizados exames cuidadosos, incluindo cardiacos,
periodicamente, e ndo foi encontrado nada que aumen-
tasse seu risco, por isso ele tem sido liberado para luta”,
diz a endocrinologista Nina Musolino.

COMO TUDO COMECOU

Nascido em 1979, em Brasilia (DF), Antdnio Silva se mudou

com a familia para Campina Grande (PB) quando ele
ainda era crianga. O interesse pelo esporte veio aos cinco
anos, ao assistir uma competi¢do de caraté. “Quando vi
aquela apresentagio, fiquei maravilhado. Entdo, logo pedi
um quimono para meu pai e comecei a treinar caraté.”

Aos 17 anos, Pezio iniciou os treinos de jiu-jitsu e
a0s 24 ja estava fazendo sua primeira luta de MMA,
em Campina Grande (PB). “Depois disso, percebi com
100% de certeza que ser lutador de MMA era a profis-
sdo que eu queria para mim.” ®
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Deputados na bancada da Assembleia Legislativa, em S3o Paulo (SP)

LANCAMENTO DA FRENTE

ASSEMBLEIA.
LEGISLATIVA

PARLAMENTAR DA SAUDEE
PESQUISAS CLINICAS

Foi lancada em 10 de
agosto a primeira Frente
Parlamentar da Saude e
Pesquisas Clinicas, com a
coordenacdo do deputado

estadual Wellington Moura,
na Assembleia Legislativa

de S&o Paulo. O evento tam-
bém contou com a presenca

da equipe da Associacdo
Paulista dos Familiares e
Amigos dos Portadores
de Mucopolissacaridoses
e Doencas Raras
(APMPS-DR), que pres-
tigiou a posse de sua

ulho/agosto/setembro 2015

presidente, Regina
Préspero, para o cargo

de secretéria adjunta de
Doengas Raras.

Com o objetivo de trazer
melhorias para o sistema
regional de satde, a Frente
Parlamentar tem por obje-
tivo melhorar o atendimento
de pacientes pela rede
ptiblica e ampliar o acesso
ao diagnéstico e tratamento,
principalmente para pessoas
com doencas raras.

Além disso, deve-se tam-
bém aumentar a fiscalizacio

de politicas publicas para a
saude, conscientizar a popu-
lacio sobre seus direitos e
reunir pareceres e opinides
sobre as pesquisas.

Para o provedor da Santa
Casa de Misericérdia de
Sao Paulo, José Luiz Egydio
Settibal, esse tipo de inicia-
tiva é estratégico, por isso
deu inicio as suas pesqui-
sas clinicas em criancas.
Porém, para ele é impor-
tante dar destaque também
para as pesquisas realizadas
pelas universidades.
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INCLUSAO SOCIAL
TAMBEM NO
MUNDO DA MODA

Madeline Stuart, australiana de 18 anos, é porta-

dora da sindrome de Down e tem uma vida dife-
rente. Ela é modelo e j4 fez seu primeiro trabalho:
desfilou na semana de moda de Nova York, no
ultimo 13 de setembro, para a grife FTL Moda.
Em sua pagina nas redes sociais, Madeline
conta que decidiu mudar de vida hé pouco
mais de um ano, quando resolveu perder peso
para poder fazer parte do mundo da moda.
“Eu sou uma modelo e espero que meu traba-
lho ajude a mudar a forma como a sociedade
enxerga as pessoas com deficiéncia. A visibi-
lidade cria consciéncia, aceitacio e inclusio”,
declarou no Facebook.

Com o apoio da Christopher & Dana Reeve
Foundation, empresa especializada em inclusdo
de pessoas com problemas neurolégicos, a jovemn
desfilou na New York Fashion Week e participou
de outras campanhas para grifes de roupas.
Além disso, a jovem é lider de torcida, dancarina
e pratica esportes como basquete e natagao.

Fonte: hypeness.com

PACIENTE COM
DOENCA GRAVE NAO
PRECISARA PAGAR
PEDAGIO NO PARANA

O presidente da Assembleia Legislativa
do Parana, Ademar Traiano (PSDB),
promulgou o projeto de lei que isenta o
pedéagio para pacientes com doengas
graves. A lei foi decretada pelo
Parlamento, pois o governador do
estado, Beto Richa (PSDB), néo se
manifestou sobre o assunto.

O beneficio s6 é valido para pessoas que
nao tém tratamento no mesmo munici-
pio onde moram e, por isso, precisam
pegar estrada para ter acesso aos
hospitais. Para conseguir a isencéo, o
paciente deve apresentar o laudo
médico com a periodicidade e tratamen-
tos prescritos, além de comprovar que
nao ha tratamento no local onde mora.
As doencas graves consideradas sao:
Aids, cancer, cegueira, contaminacao
por radiagéo, doenga renal, do figado
ou do coragdo, doenca de Paget em
estado avangado, doenga de
Parkinson, esclerose multipla,
hanseniase, paralisia irreversivel e
incapacitante e tuberculose ativa.

O valor do pedagio varia em cada
praga, mas, conforme a concessionaria
da regido, o motorista pode desembol-
sar de R$ 6,40 a R$ 16,80 por trecho.
Fonte: G1
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DIA NACIONAL DE
CONSCIENTIZAGAO SOBRE A
ESCLEROSE MULTIPLA

Foi comemorado em 30 de agosto o Dia
Nacional de Conscientizagdo sobre a
Esclerose Multipla. A data foi escolhida
para homenagear a fundadora da Associacéo
Brasileira de Esclerose Multipla (Abem),
Ana Maria Levy, que nasceu nesse dia.
Celebrada desde 2006, a data foi decre-
tada pela Abem com o intuito de aumen-
tar a visibilidade da doenga, podendo levar
mais informacdes a pacientes e familiares.
Além disso, a Associagdo visa divulgar as
dificuldades que as pessoas portadoras da
doenca enfrentam no dia a dia.
A esclerose miiltipla é uma doenca cré-
nica neurolégica que atinge principal-
mente pessoas entre 15 e 50 anos e ainda
ndo tem uma causa especifica conhecida.
E caracterizada por uma falha na estru-
tura que protege as fibras nervosas cere-
brais, que causa diversos problemas, como
fadiga intensa, depresséo, fraqueza mus-
cular, perda do equilibrio e da coordena-
cdo motora, dores articulares, disfuncéo
intestinal e da bexiga, podendo inclu-
sive levar a invalidez.
O problema nio tem cura, mas
o tratamento pode ameni-

30DEAGOSTO i
Dia Nacional de Conscientizagdo zar os sintomas e dar ao
sobre o Esclerose Multipia paciente uma vida prati-

00

camente normal. O diag-
néstico da doenca pode
ser feito por meio de his-
térico clinico detalhado,
com exames laboratoriais e
estudo clinico e neurolégico.
Fonte: Abem
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PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE
TERAO BENEFiCIOS
SOCIAIS

O PL 39/2015 foi aprovado pela
Comisséao de Seguridade Social e
Familia (CSSF) da Camara dos
Deputados. Agora, a sindrome de
Von Recklinghausen, também
conhecida como neurofibromatose,
sera equiparada a outras doengas
fisicas e intelectuais, para que seus
portadores tenham acesso a
beneficios previstos na
Constituicdo. A proposta prevé um
cadastramento dos pacientes
portadores da sindrome com
informacdes sobre as condigdes de
salde e necessidades assisten-
ciais, para que haja acompanha-
mento clinico, assistencial e laboral
e mecanismos de protecdo social
ao paciente. Uma emenda prevé a
substituicdo do termo ‘mental’ por
‘intelectual’. A neurofibromatose é
uma doenca rara genética, que se
desenvolve por volta dos 15 anos e
provoca um crescimento anormal
de alguns tecidos do corpo. Ela se
divide em dois grupos, tipo 1 e tipo
2, com causas e sintomas diferen-
tes, mas geralmente causando
tumores na pele e no sistema
nervoso, problemas de crescimento
e de aprendizagem e defeitos nos
0ss0s, dores cronicas e desfigura-
cao de partes do corpo. A doenga
ndo tem cura, mas pode ser
tratada com radioterapia para
diminuir os tumores.
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Tecnologia facilita o
acesso a comunicagdo
aos deficientes visuais

O primeiro tablet em
braile foi apresentado
por uma empresa aus-
triaca. O Blitab dispde de
uma tecnologia que cria
um relevo para que pes-
soas com a visio redu-
zida e deficientes visuais
possam ter acesso a
imagens, mapas e grafi-
cos. Além disso, a tela do
aparelho transforma tex-
tos em bolhas liquidas
em relevo, para que os
deficientes possam ler as
informacdes em braile.
Segundo a fabricante,
Blitab Technology, a
tecnologia é revolu-
cionéria e estd a um
passo de abrir o mundo
digital aos deficien-

tes visuais. A empresa
prevé também o
langamento de um
smartphone em braile.

“Queremos resolver uma
grande questéo, que é

a alfabetizacdo de pes-
soas cegas. A tecnolo-
gia é bastante escalével,
entio podemos produzir
imagens e colocé-las em
qualquer representacéo
tatil na forma de mapas,
graficos e figuras geo-
métricas, servindo como
uma ferramenta edu-
cacional para pessoas
cegas”, diz o diretor de
tecnologia e cofundador
da Blitab Technology,
Slavi Slavev.

O aparelho ainda esté
em fase de testes, mas
deve chegar ao mercado
até setembro do pré-
ximo ano. A empresa
néo divulgou informa-
¢cdes quanto ao preco
do produto.

Fonte: INFO

JAPONESES CRIAM
PROGRAMA PARA
DETECTAR
DOENCAS RARAS

Um programa especializado
em analisar o genoma humano
foi langado por uma agéncia
japonesa de pesquisa e
desenvolvimento médico, com
o intuito de ajudar o diagnoés-
tico de doencas raras.

O programa sera destinado
exclusivamente a pessoas que
sofrem com algum problema
de salde que ainda nao foi
identificado. “A cooperagéo
internacional é um ativo
importante nessa matéria,
porque algumas doencas raras
s6 atingem um paciente em
um pais, por exemplo, e ha
€asos nos quais uma doencga é
identificada encontrando
pacientes em outros lugares”,
explica o lider do projeto,
Yoichi Matsubara. Segundo o
professor de medicina genética
Kenjiro Kosaki, o estudo
completo do genoma pode ser
a chave para detectar essas
patologias. O programa ira
encaminhar cerca de mil
criancgas e adultos por ano aos
hospitais do Japdo com
especialistas em doengas
raras. Se mesmo assim nao
encontrarem o diagnostico, 0s
médicos irdo colher amostras
sanguineas dos pacientes para
analise do genoma.

Fonte: G1
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1° ENCONTRO SOBRE
DOENCAS RARAS DE ITAPEVA

A Prefeitura Municipal de

Itapeva, em parceria com a
Associacio de Pais e Amigos
dos Excepcionais (Apae) de

S3o Paulo e com a Associacdo
Paulista dos Familiares e
Amigos dos Portadores de
Mucopolissacaridoses e Doencas
Raras (APMPS-DR), realizou,
durante todo o dia 26 de agosto,
o 1° Encontro sobre Doencas
Raras na cidade.

Com a participacéo de profissio-
nais ligados & educacéo e saide, o
evento discutiu pontos importan-
tes sobre diagnéstico, tratamento
e acompanhamento de pessoas
com doengas raras.

O prefeito da cidade, Roberto

Comeron, abriu o evento com
um discurso que enfatizou que
uma das prioridades de seu
governo é a saude. Além dele,
estavam presentes o secreta-

rio municipal da Satde, Luiz
Fernando Tassinari, a diretora
da Apae, Lia Humber Pena, a
representante do Departamento
de Educacéo e Saude, Laura
Bianchi M. Matos, e o presidente
da Camara de Itapeva, Wilson
Roberto Margarido.

A APMPS-DR também participou
do encontro e divulgou que foi
uma grande honra participar do
evento e que é sempre bom poder
contar com pessoas dispostas a

© Divulgacdo

melhorar a vida dos raros.



companhe a
APMPS-DR nas
redes sociais!

Venha curtir e compartilhar a
nossa fanpage no Facebook.

Ajude na divulgacio e conscientizacio
das doencas raras no Brasil.

facebook.com/apmpsdr

www.apmps.org.br
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= Atraso no crescimento .

. = Cansaco
. :Hi Sangramento no nariz I
:H: Baco e figado aumentados I

:l:f: Dor nos ossos

;*kPENSE

GAUCHER

-'H-' Manchas roxas na pele

Outubro é o Més Internacional de Conscientizacéo sobre a Doenca de Gaucher

que, se for diagnhosticada e fratada precocemente, sequelas graves podem ser evitadas.

Quer saber mais sobre a Més Infernacional da Doen¢a de Gaucher? Visife

www.abhh.org.br/pensegaucher

-‘H? PenseGaucher

Conhece alguém com esses sinfomas? Procure um médico hematologista.

ADHH
Uma campanhc L 2= == = Apoio:
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