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INTRODUCAO:

A Rede MPS Brasil é uma parceria de centros brasileiros que atendem pacientes com Mucopolissacaridoses (MPS), criada em abril de 2004 com o intuito de
facilitar o acesso dos pacientes aos centros de diagndsticos e tratamento; aumentar a disponibilidade de informac&o sobre as MPS; e levar & identificacdo da
maioria dos pacientes brasileiros com MPS. O padrdo-ouro para o diagnostico das MPS é a medida da atividade da enzima supostamente deficiente em
leucdcitos ou fibroblastos, mas testes urinarios de triagem (azul de toluidina, cromatografia ou eletroforese e dosagem de glicosaminoglicanos - GAGS) sdo
também geralmente realizados. Tais exames ndo sdo cobertos pelo SUS, sendo realizados pelo centro coordenador da Rede (Servigo de Genética

Médica/HCPA) sem custos para pacientes/familiares/médicos assistentes.
RESULTADOS:

OBJETIVOS: No total, foram realizadas 359 analises bioquimicas (na urina: 44
dosagens de GAGs, 42 cromatografias de GAGs, 41 azul de toluidina,
10 eletroforeses de GAGs, e 222 ensaios enzimaticos (em leucdcitos:
169; em papel-filtro: 42; em plasma: 11). A frequencia das enzimas
analisadas esta descrita na Figura 1. Esses nimeros equivalem, em
mediana, a 6,5 analises bioquimicas/paciente (R$ 850,00/ paciente).

Determinar o nimero de testes laboratoriais realizados, por paciente, para o
diagnostico de MPS IV-A pela Rede MPS Brasil. Adicionalmente, sera
estimado o custo para o paciente/familiares caso os mesmos ndo fossem feitos
gratuitamente através da Rede MPS Brasil.

METODOLOGIA: 100% -
Foram analisados os registros da Rede MPS Brasil relativos aos 50 pacientes W Alfa-glicosidase
brasileiros diagnosticados com MPS IV-A pela Rede MPS Brasil durante o 80% "g'ff"dulroz'd?;e
periodo de abril de 2004 a agosto de 2011 (Figura 1). O valor referencial o - Bgt::gﬁcaucrgr?ild::z
utilizado para estimar o custo dos exames foi baseado na tabela de pregos do 60% B Arilsulfatase B
Setor de Convénios/Exames Privados do HCPA. 40% - Galactose-6-sulfatase
Iduronato-sulfatase
LEGENDA 20% - Quitotriosidase
D N&o ha casos registrados na Rede MPS Brasil
0,
D 17 casos ~ — F?g/ozz Frequéncia dos ensaios enzimaticos realizados.
1@ DISCUSSAO/CONCLUSOES:
o D 18 casos A maioria dos pacientes foi investigada por meio de testes urinarios e ensaios enzimaticos realizados
D 14 casos em Igu_c()cnos. Conforme esperado, 0 ensaio en2|r_né_1t|co mais frequentemente realizado _f0| a med!da
da atividade da Galactose-6-sulfatase (enzima deficiente na MPS IV-A); a alta frequencia da medida

da beta-galactosidase justifica-se por ela ser a enzima deficiente na MPS IV-B. Os dados ora

apresentados sugerem que a Rede tem possibilitado, aos pacientes que ndo tem recursos financeiros

para custear sua investigacdo, 0 acesso ao seu diagnostico e, conseqiientemente, ao seu tratamento.
Fig 1: Distribui¢do dos casos de MPS IV-A no Brasil



