


Afinal o que é a Progeria ?

Progeria provém do Grego e significa
“envelhecimento prematuro”

Foi identificada pela primeira vez em
1886 em Inglaterra, pelos médicos
Jonathan Hutchinson e Hasting Gilford

Apenas cerca de 100 casos foram
identificados até hoje

A probabilidade de uma criancga ter esta
doenca é de 1 em 4 milhdes

A esperang¢a média de vida nas raparigas
é de cerca de 14 anos e nos rapazes é de
16 anos




Sindrome De \Werner — Uma
oenca Similar

E um tipo de Progeria

O gene responsavel por esta variante de
Progeria é recessivo

3 pessoas hum milhao sofrem desta
doenca

Afecta o jovem-adulto (20-30 anos)

Provoca o envelhecimento precoce
14 anos 48 anos

E uma doenca que existe com maior
frequéncia no Japao




orque se Manifesta a Progeria
?

Nao é uma doenga necessariamente
hereditaria, mas esporadica

Existem 3 teorias que tentam explicar a
teoria:

> A teoria da Helicase
> A teoria dos Telomeros
> A teoria do Gene Mutante




eoria dos elomeros

» Nas criangas com Progeria, os teldmeros sao mais curtos, provocando o envelhecimento rapido das
células

eoria das Helicases

A Helicase, que desempenha um papel fundamental no processo de replicagcao do DNA, tem uma
anomalia, fazendo com que esta enzima nao funcione normalmente

eoria do Gene Mutante

Esta mutagcao pode ocorrer tanto na formagao do feto, durante as divisdes celulares, como nos
gametas dos pais

E uma anomalia do gene LMNA no cromossoma 1

Este gene é responsavel pela producgao de 2 proteinas: Ldmina A e C; quando ocorre a anomalia, a
Lamina A é afectada.




As criangas, a nascenga,
levantar suspeitas da pr
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os sinais se fazem notar:
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Envelhecem 5 a 10 vezes mais
rapidamente do que o normal

Estatura de uma crianga de 2 ou 3 anos
durante os primeiros 10 anos de vida

Cabeca desproporcional em relagao a
face

Cabelo escasso e branco
Denticao atrasada

Pele enrugada e clara
Sensibilidade aos raios u.v.

O peso nao aumenta pois nao absorvem
gorduras

Orgaos genitais nao desenvolvidos
(iguais aos de uma crianga)

Hérnia umbilical

Dilatacao do Bacgo

Diabetes

Colestrol elevado

Risco de Ataques Cardiacos
Enfarte do miocardio
Arritmia

Arterosclerose
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Para reduzir os efeitos desta doenca, os médicos
receitam:

» Complexos vitaminicos

> Co-enzima Q-10

> Acidos-Gordos

» Vitamina E

» Anti-Oxidantes

» Hormona do Crescimento
> Nitroglicerina

» Aspirina

» Calcio

» Morfina




.e.r.a.p.l.a.

.e.n.e.t.l.c.a.

Os cientistas acreditam que a terapia genética sera a
solugao a longo prazo desta doencga.

Uma das formas de tratamento possivel seria inserir o
gene que codifica as proteinas nos pacientes com
Progeria.

Anexando o gene pretendido a um virus, por exemplo,
o da gripe, servindo este como um vector.

Injectando o gene da telomerase directamente no
interior da célula e dando ao paciente uma droga que
estimule a producao de telomerase.
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