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Doenca de Batten
eraraepode
provocar demeéncia

A causa é um gene defeituoso, incapaz de produzir
as proteinas necessdrias para oS neuronios,
comprometendo todo desenvolvimento da crianca
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local@diariodepernambuco.com.br

T xclusivamente associa-
—| da avelhice, a deméncia
I também pode aparecer
em criancas. Esse é um dos qua-
dros da Doenca de Batten, tam-
bém conhecida como CLN2, e
um dos 14 tipos conhecidos de
Lipofuscinose Neuronal Ceréide
(CLN, sigla em

a crianca apresenta um desen-
volvimento normal até comecar
a regredir. “F raro uma crianca
apresentar um quadro demen-
cial, mas pode acontecer. Ela co-
meca a nao reconhecer mais os
pais, cai com frequéncia, apre-
senta problemas na linguagem
e convulsoes. Pode-se dizer que
a crianca vai ficando mais ‘bo-

binha™, expli-

inglés). E uma

Ca 0 neurope-

das doencas Medicamento utilizado diatra do Hos-
mais rarasgco- pararetardar o avanco pital das Clini-
nhecidas, que do.enga €0 Brineura, cas de Pernam-
tem acome- Ca1Xa custa ent.re buco, Lucas Al-
te um a cada R$130 e 150 mil ves.

200 mil nasci- O diagnosti-

dos vivos. A causa é um gene de-
feituoso, incapaz de produzir as
proteinas necessdrias. Sem elas,
as céluas nao funcionam corre-
tamente e quadro pode comecar
a aparecer a partir de dois anos:
epilepsia, cegueira e perda das
funcdes motoras, além da jd ci-
tada deméncia.

O drama para as familias é que

co normalmente € tardio, pois
os primeiros sintomas induzem
a outros problemas, como epi-
lepsia ou algum disturbio fono-
16gico. Até se chegar ao resulta-
do definitivo muito tempo se
perde. E nesse caso, um tempo
que nao volta, pois os danos ce-
rebrais sdo irreversiveis, como
acontecem com doencas pro-

Trésirmaos damesma
familia tétma doenca

Avida da familia de Rosilda
Maria da Silva, 37 anos, mudou
completamente ha sete anos,
quando sua filha mais velha,
Stefany, hoje com 14, comecou
a apresentar os primeiros sin-
tomas da Doenca de Batten. As
crises convulsivas a levaram
ao Imip (Instituto Materno In-
fantil de Pernambuco), onde o
neuropediatra Lucas Alves soli-
citou o exame para a Lipofus-
cinose - como a enfermidade
também é conhecida.

0O diagndstico positivou levou
os outros dois irmaos, Adrian e
Ayslam a mesma investigacao
quando os sinais chegaram aos

seis e o0ito anos, respectivamen-
te. Com o resultado positivo pa-
ra os trés, Rosilda, que trabalha-
va como vendedora autdnoma; e
seu marido, precisaram dedicar-
-se integralmente as criancas. Es-
sa nova rotina inclui, além dos
cuidados e exercicios que preci-
sam ser feitos em casa, uma série
de idas e vindas ao Recife, onde
eles fazem exames e sessoes de
terapia para retardar ao maxi-
mo o avanco da doenca e adap-
tarem-se a nova realidade.

"A cada trés meses nds vamos
ao Imip para a consulta com o
neurologista. Com o oftalmolo-
gista eles vao a cada 15 dias na

Vida Urbana

gressivas e degenerativas. “O
cérebro vai atrofiando e pode
levar a cegueira, retardo men-
tal e alterar toda coordenacao
e equilibrio, levando o paciente
a ndo conseguir mais andar”,
explica Lucas.

Ainvestigacao é feita através
de um exame com uma gota
de sangue, com a mesma téc-
nica do teste do pezinho. O la-
boratdrio que faz a andlise fica
em Porto Alegre, no Rio Gran-
de do Sul. “Em trés ou quatro
semanas o resultado € conhe-
cido”, aponta o neuropediatra.

Filhos de casal em que tan-
to 0 pai como a mae carregam
essas alteracoes tém 25% de
chance de desenvolver a CLN2.
H4, ainda, 50% de chances de
a crianca herdar o gene anor-

Fundacao Altino Ventura para
aulas de Braille. A fisioterapia é
no hospital Maria Lucinda, mas
estamos tentando trazer para
Arcoverde', diz a mae, que re-
lata, em alguns momentos ter
sido necessdrio viajar duas ve-
zes para a capital. Petrolandia

Familia convive com Doenca de Batten ha sete anos

ARQUIVO PESSOAL

mal apenas de um progenitor.

MEDICAMENTO

O trabalho da medicina é de-
sacelerar o processo degenera-
tivo, mas a ferramenta princi-
pal é praticamente inacessivel.
O medicamento € o Brineura,
cuja caixa com duas ampolas
custa entre R$ 130 e 150 mil.
sua administracao é feita di-
retamente no cérebro através
de um cateter a cada 15 dias.
“Esse medicamento, jd se mos-
trou capaz de desacelerar a
doenca, entretanto nao é um
tratamento de cura, apenas
permite uma progressao len-
ta da doenca”, explica o neu-
ropediatra Alexandre Fernan-
des, que atende criancas no Rio
de Janeiro.
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fica a 404 km do Recife. A re-
ducdo da capacidade visual é
0 que mais chama a atencao.
Stefany jd 16 em Braille. "Adrian
esquece as coisas, ele sabia es-
crever o nome e agora nao sa-
be mais. Ayslam consegue ler,
mas com as letras ampliadas".

Recife, segunda-feira, 12/07/2021
"]

[ Sinais e sintomas

Os primeiros sintomas da CLN2
sdo o atraso da linguagem e as
crises epilépticas seguidas por
perda de habilidades motoras

e cognitivas ja adquiridas.
Contudo, hd sintomas
especificos de acordo com
cada faixa etdria:

Entre1e4anos: a principal
manifestacao inicial

¢ o atraso nalinguagem.

No entanto, a epilepsia

e aregressao neuroldgica
também fazem parte.

Entre 3 e5 aneos: ha piora
da regressao neuroldgica,

da epilepsia (que torna-

se refrataria) e também ha
ataxia e distonia (contragoes
musculares involuntarias, que
podem provocar movimentos e
posturas anormais do corpo ou
de um segmento dele).

Entre5e 6 anos: a crianca
pode parar de falar, de andar e
inicia o uso de cadeira de rodas.

Entre7e8anos: fica mais
evidente o quadro de deméncia,
espasticidade (alteracéo no
tébnus muscular) e perda da visao.

Entre8e12anos:a crianca
pode ja estar acamada, com
perda de vis&o e epilepsia
refratéria.

B Em alguns casos, 0s sinais
clinicos sdo sutis, com
mudanca da personalidade,
de comportamento e
aprendizagem lenta.



