Xeroderma pigmentoso: entenda
a doenca rara que transformou
o sol em risco de cancer para
Kah Felipe
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A morte da criadora de conteldo Kah Felipe, na sexta-feira
(24), em Fortaleza (CE), colocou em evidéncia o xeroderma
pigmentoso, doenca genética rara que transforma a exposicao ao
sol em uma ameaca constante. Com mais de 800 mil seguidores,
ela usava as redes para mostrar o dia a dia com a condicao,
que fez o cancer de pele se espalhar pelo corpo.

De heranca autossbmica recessiva, 0 xeroderma pigmentoso
compromete a maquinaria de reparo do DNA. Sao cerca de oito
genes responsaveis por corrigir as lesdes que a radiacao
ultravioleta provoca nas células. Quando um deles falha, o
organismo nao consegue mais consertar esses danos, que se
acumulam.

Por que o sol se torna um risco

Segundo Stephen Stefani, do Grupo Oncoclinicas e da Americas
Health Foundation, o problema esta na incapacidade de reverter
o estrago provocado pela luz solar. ‘Todos ndés recebemos
radiacao ultravioleta diariamente, e esse dano vai se
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acumulando ao longo da vida. A diferenca é que a pessoa com
xeroderma pigmentoso nao tem a enzima capaz de reparar essas
lesdes no DNA', explica ele, em entrevista ao G1.

Os primeiros sinais surgem cedo. Manchas parecidas com sardas
aparecem na pele exposta ao sol antes dos 2 anos de idade, e
cerca de metade das criancas sofre queimaduras graves depois
de exposicOes minimas. Também sao comuns a fotofobia e o
desenvolvimento de ceratoses actinicas. 0 primeiro cancer de
pele costuma aparecer, em média, aos 8 anos, mais de meio
século antes do que na populacao geral.

0s numeros do risco sao altos. ‘0O risco de cancer de pele
nesses pacientes é da ordem de 10 mil vezes o da populacao
geral, e o de melanoma, cerca de 2 mil vezes. 0 mais tragico é
que a Unica defesa é uma protecao contra o sol quase
obsessiva, muito dificil de sustentar no dia a dia’, afirma
Stefani. Entre as abordagens de tratamento estao retinoides,
quimioterapicos de uso topico e a terapia génica.

Comprometimento além da pele

A doenca nao afeta apenas a pele. De um em cada cinco a um em
cada trés pacientes desenvolvem perda auditiva progressiva e
algum grau de déficit cognitivo, e cerca de um quarto dos
casos evolui com comprometimento neuroldégico progressivo. ‘E
uma doenca muito triste, mas que serve de modelo para entender
o préprio cancer: mostra, na pele, como o acumulo de mutacoes
no DNA leva ao tumor’, diz Stefani.

Um estudo dos Institutos Nacionais de Salude dos EUA, que
acompanhou 106 pacientes, apontou diferenca expressiva na
expectativa de vida conforme a presenca da degeneracao
neuroldgica: a idade mediana de morte foi de 29 anos entre
quem apresentava o quadro e de 37 anos entre quem nao
apresentava.



Da primeira descricao ao Prémio
Nobel

0 xeroderma pigmentoso foi descrito pela primeira vez em 1874,
por Moriz Kaposi. Na década de 1960, James Cleaver demonstrou
a incapacidade dessas células de reparar o DNA apds a
exposicao ao ultravioleta. Em 2015, Aziz Sancar recebeu o
Prémio Nobel de Quimica por trabalhos ligados ao reparo do
material genético.

Nos Estados Unidos e na Europa, a condicao atinge cerca de uma
pessoa a cada milhao. No Brasil, chama atencao o povoado de
Araras, em Goids, onde a doenca é cerca de 2,5 mil vezes mais
frequente do que na populacao geral.

O caso de Araras e o rastro da
colonizacao

Pesquisadores investigaram a origem genética da alta
incidéncia na regiao. Um estudo publicado em 2020 tratou da
alteracao genética em Araras, e outro, de 2022, analisou um
grupo de pacientes em Montanhas, no Rio Grande do Norte.
Carlos Frederico Martins Menck, do Instituto de Ciéncias
Biomédicas da Universidade de Sao Paulo (ICB-USP), esteve
entre os nomes ligados as pesquisas sobre o tema, que remontam
a raizes no Pais Basco e na Cantabria, na Espanha.

A hipotese é de que a mutacao genética atravessou o Atlantico
com a colonizacdo europeia, ha cerca de 200 anos. Em Araras,
foram organizados mutirdes e acOes multidisciplinares para
atender a populacao afetada.

Um estudo da Universidade Federal de Goias acompanhou 21
pacientes e mostrou o impacto ocular da doenca: oito em cada
dez apresentavam alteracao nas palpebras e quase um terco
desenvolveu tumores na superficie ocular.
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0 formato de distribuicdo de noticias do Jornal Folha do
Progresso pelo celular mudou. A partir de agora, as noticias
chegarao diretamente pelo formato Comunidades, ou pelo canal
uma das inovacbdes lancadas pelo WhatsApp. Ndo é preciso ser
assinante para receber o servico. Assim, o internauta pode

ter, na palma da mdo, matérias verificadas e com
credibilidade. Para passar a receber as noticias do Jornal
Folha do Progresso, clique nos links abaixo siga nossas redes
sociais:

= Clique aqui e nos siga no X

= Clica aqui e siga nosso Instagram

» Clique aqui e siga nossa pdgina no Facebook

» Clique aqui e acesse o nosso canal no WhatsApp

- Clique aqui e acesse a comunidade do Jornal Folha do
Progresso

Apenas o0s administradores do grupo poderao mandar mensagens e
saber quem sdo os integrantes da comunidade. Dessa forma,
evitamos qualquer tipo de interacao indevida. Sugestao de
pauta enviar no e-mail:folhadoprogresso.jornal@gmail. com.

Envie videos, fotos e sugestoes de pauta para a redacao do JFP
(JORNAL FOLHA DO PROGRESSO0) Telefones: WhatsApp (93) 98404

6835— (93) 98117 7649.

“Informacao publicada é informacao publica. Porém, para chegar
até vocé, um grupo de pessoas trabalhou para isso. Seja ético.
Copiou? Informe a fonte.”
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