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“Quando o portador do distirbio comeca a perder o controle de si mesmo e das coisas, sua primeira reacao & negar o que esta acontecendo. A segunda € culpar a pessoa mais préxima por
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Um retrato da doenga de Huntington — rara, hereditaria e incuravel

MONICA MANIR

tudo o que da errado”, diz o marido de uma doente
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inha mora na roga, mas ja nio pa-

rece ter nogdo disso. Deitada sobre

uma p()ltronu reclindvel, na varan-
da de uma casa térrea, mostra-se alheia
as rosas ptirpuras que se espalham pelos
arredores. Também ndo reage as gali-
nhas-d'angola que ciscam por 14 nem ao
cachorro Pacoca. Fmbora conserve a
face corada sob os cabelos levemente
grisalhos, estd magra — pesa 50 quilos,
se tanto, e mede 1,65 metro de altura, se
muito. O brago direito e a perna esquer-
da permanecem rigidamente dobrados.
Asmios se fecham em garra. Mal come-
ca o alarido das visitas que chegam a fa-
zenda, Dinha se agita. lrritada, emite
sons guturais e franze o cenho, procu-
rando Maria Paulino com o olhar, Quer
siléncio. A madrasta limita-se a ajeitar a
blusa de 1a vermelha que recobre o cor-
poda enteada. O pai, na sala tomada por
retratos de familia, lamenta: “Essa ¢ uma
doenca que anula a pessoa, mas nao li-
quida. Tira a vida, mas ndo mata.”

Claro que o agricultor José Silva, de
86 anos, nao deseja a morte da filha, De-
seja, isso sim, a cura da doenga de Hun-
tington — enfermidade hereditdria que
atingiu sua primeira mulher e quatro
dos seis herdeiros que teve com ela. Todos
manifestaram cedo os sintomas tradicio-
nais do distirbio: tiques, dificuldade de
fala, movimentos involuntirios, depres-
sdo, agressividade, deméncia. O agricul-
tor costuma dizer que ndo se nnﬁ’rc de
Huntington. No entanto, Dinha ¢ a tini-
ca entre os doentes da familia que pas-
sou dos 50 anos. Fez 51 em outubro. Os
demais morreram antes, em decorréncia
de complicagdes trazidas pela moléstia,
como infeccoes e astixia.

Um dos filhos de Silva — Luiz Fernan-
do, 0 Gaticho — liquidou o infortiinio por
conta propria. As vésperas de completar
35 anos, s¢ matou tomando carrapaticida
para gado. Fstudos norte-americanos
e europeus demonstram que o gesto
extremo ndo € incomum. O nimero
de suicidas nas familias com Hunting-
ton revela-se até dezessete vezes maior
que o da populacio em geral.

Batizada Aida, como a mae, Dinha
nio mora numa roga qualquer. Ela
vive na zona rural de Ervilia, cidade
mineira de 18 mil habitantes que se
transformou num enclave da doenca.
A Associagio Brasil Huntington — enti-
dade privada, sem fins lucrativos — esti-
ma que o pais registre, em média, 0,5
caso do distiirbio por 10 mil pessoas. No
mundo, a taxa ¢ um pouco maior: I por
10 mil, o que confere a enfermidade o
selo de rara. Pelo critério da Organiza-
¢ao Mundial da Sadde, consideram-se
raros os males que acometem até 6,5
pessoas em 10 mil. Na pequena Ervdlia,
a “terra do café”, a patologia afeta 7,2
habitantes por 10 mil.

Ali 0 Huntington assombra familias
numerosas, a maioria de ascendéncia
lusitana. Os colonizadores portugue-
ses, alids, sdo provavelmente os respon-
sdveis por trazer para o pais o gene
defeitnoso, aquele que dispara o gati-
lho dos sintomas. A hipétese consta da
tese de doutorado que o neuropsiquiatra
Walmir Galvio defendeu na Universi-
dade Estadual de Campinas, a Uni-
camp. O médico concluiu que a moléstia
se faz bastante presente nas localidades
do Sul e Sudeste por onde os bandei-
rantes passaram. ble ndo descarta, po-
rém, a possibilidade de italianos,
holandeses, espanhéis ¢ alemaes tam-
bém possuirem um naco de participa-
¢io nessa bagagem, ji que a doenga ¢
mais comum entre os curopeus ociden-
tais, Alguns ervalenses, principalmente
os mais antigos, chamam o distiirbio de
coreia. Nio a toa. Em 1872, o norte-
americano George Huntington descre-
veu o problema pela primeira vez num
artigo intitulado “On Chorea” [Sobre a
coreia]. Khorefa, em grego, significa
“danga”. O médico de East Hampton,
no estado de Nova York, assim nomeou

d PﬂtO]UgiZ] P()] causa (]()S ll]()\ill]c]lt(lV
corporais alcatdrios e involuntdrios que
advém dela. As vitimas observadas pelo
especialista em sua cidade natal de-
monstravam “agoes irregulares e espas-
modicas de certos musculos”, que

aumentavam gradualmente até se diss
minar por quase todo o corpo. Um bai-
lado incessante e descoordenado. “Um
espetdculo que pode ser tudo, menos
agradivel de testemunhar”, resumiu
Huntington, numa linguagem pouco
afeita aos padrdes académicos atuais.
Publicado no prestigioso periédi-
co Medical and Surgical Reporter, da
Filadélfia, o artigo dizia que a coreia
tende a aparccer tardiamente, em geral
entre os 30 e os 40 anos do paciente.
Também afirmava que a evolugdo da
doenga é lenta e se estende por cerca de
duas décadas. Ressaltava, ainda, a pro-
pensio das vitimas “a insanidade e ao
temperamento nervoso”. Por fim, apon-
tava, “catastroficamente”, a impossibili-
dade da cura — o que prevalece até
agora. George Huntington, seu pai ¢
seu avd, todos médicos, nunca viram
alguém se recuperar dos sintomas em
East Hampton. “Uma vez iniciada, a
doenga se agarra a seu fim amargo”, la-
mentou o mais jovemn dos Huntington.
O estudo do século xix salientava
um aspecto muito peculiar da moléstia:
aqueles que a manifestavam poderiam
passd-la aos descendentes. Jd quem es-
capava da “maldi¢@o” livraria os pro-
prios filhos (e consequentemente os
netos) da sina. O médico norte-america-

no acertou quanto a primcira aposta.
Hoje a ciéncia sabe que, se o pai ou a
mic apresenta os sintomas do distirbio,
seus rebentos possuem, cada um, 50%
de risco de ter a doenga de Huntington
— conhecida pela abreviatura DH ou HD,
Huntington’s disease, em inglés. No cn-
tanto, e essa ¢ uma descoberta recente,
quem nio desenvolve sintoma algum
ao longo da vida também pode transmi-
tir a enfermidade aos filhos.

familia de José Silva exibe uma par-

ticularidade que foge a deserigio do

médico de East Hampton. ‘lanto a
primeira mulher do agricultor, Aida He-
lena Fontes, quanto os herdeiros afetados
apresentaram os sintomas iniciais quan-
do ainda estavam na casa dos 20 anos.
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Crianga, Aida Fontes ganhou do
irmdo a alcunha de Lenquinha - ho-
menagem 2 paulistana Maria Lenk,
recordista mundial de nado de peito.
Cognomes, por sinal, sio uma marca
de Ervilia. No catilogo telefénico lo-
cal, hd 456 assinantes identificados
pelo apelido: Jodo do Culeca, Tonin
do Café Hillux, Lidinha do Dim, Pre-
to do Agougue...

A Lenquinha do Zé Silva era moga
de missa didria. “Estudou, formou, tudo
normal”, relembra o vitvo. O pai dela
morrera de coreia, mas a jovemn imagi-
nava que havia escapado da sina. Até o
nascimento do quarto filho, ndo desen-
volvera nenhum dos sintomas paternos.
No entanto, 14 pelos 27 anos, os dedos
de suas mios comegaram a mexer sozi-
nhos, as pernas fraquejaram, a comida
passou a se espalhar em volta do prato,
a memoria falhou e a raiva explodiu.
Quando Lenquinha deu de sair sozi-
nha, a esmo, o marido autorizou que
lhe operassem a cabega. “Ligaram um
cano do pulmio ao cérebro, mas nio
adiantou nada”, conta o agricultor, sem
conseguir explicar a cirurgia em deta-
lhes. Cada vez mais debilitada, Len-
quinha ficou dependente da cuidadora,
Maria de Lourdes Paulino, que virou
companheira de José Silva enquanto a
paciente ainda vivia.
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Com Paulino, o agricultor teve mais
seis filhos, todos sem o distirbio. O ca-
sal acabou acolhendo as trés filhas de
Lenquinha que sofriam de Huntington,
incluindo Dinha, apés os marides as
abandonarem na residéncia do pai.
“Casamento deveria ser na satde e na
doenca, mas...", suspira a madrasta.

m 2007, quatro pesquisadores da

Universidade de Newcastle, na

Austrélia, analisaram o impacto
da pH na rotina familiar. Eles notaram
que, quando os sintomas da enfermida-
de despontam num dos ednjuges, o ca-
sal costuma estar na faixa dos 40 anos,
com a carreira em ascensio e os filhos
na pré-adolescéncia. Nio raro, 2 medi-
da que vai perdendo a independéncia,
o parceiro afetado se mostra depressivo,
ansioso ou agressivo e sucumbe ao con-
sumo excessivo de dlcool ou cigarro.
“Familias coesas se unem, mas as desor-
ganizadas se tornam ainda mais cadti-
cas”, conclui o estudo.

O jornalista britdnico Phil Dourado
viveu esse drama de perto. No livro
Learning to Live with Huntington's Di-
sease: One Family’s Story [Aprendendo
a Viver com a Doenga de Huntington:
Uma Histéria de Familia), ele conta
que se separou da mulher doente,
Sandy Sulaiman, por seis meses. Foi o

tempo que levou para neutralizar a
“sensa¢do de pinico” e entender me-
Thor o cendrio de discussoes infinitas,
pratos quebrados no chio da cozinha,
frustracdo e tristeza em que sua casa
havia se transformado enquanto o dis-
turbio avangava insidiosamente sobre
o cérebro de Sulaiman. Diagnosticada
aos 40 anos, a também jornalista brita-
nica — que hoje tem 57 — herdou a mo-
léstia do pai. “Quando o portador da
DH comega a perder o controle de si
mesmo e das coisas”, explica Dourado,
“sua primeira reagdo é negar o que estd
acontecendo.” A segunda € culpar a
pessoa mais préxima por tudo o que
ocorre de errado: dificuldades profis-
sionais, contas no vermelho, caos do-
méstico. “O companheiro saudédvel
ndo s6 precisa lidar com as consequén-
cias da doenga como se converte em
bode expiatério”, diz o jornalista.

Num artigo sobre a enfermidade pu-
blicado em 2015 e centrado em Ervilia,
a biomédica carioca Luciana de Andra-
de Agostinho constatou o retorno de
muitos dos afetados as suas familias ori-
ginais depois que os respectivos parcei-
ros — sobretudo maridos — os deixaram.
O comportamento se repete em outras
comunidades onde a coreia vigora.

Coordenadora do curso de biomedi-
cina na Unifaminas, a cientista acom-
panhou pacientes de Ervilia entre
2011 e 2016, enquanto integrava o pro-
jeto académico Apoio Multidisciplinar
aos Portadores da Doenga de Hunting-
ton na Zona da Mata. Com a ajuda de
alunos voluntdrios, ministrou palestras
no municipio, orientou cuidadores e
colheu o sangue de quarenta habitan-
tes sintomdticos que aceitaram partici-
par de um estudo genético. As amostras
permitiram analisar o gene que desen-
cadeia a enfermidade: o Htt. “Quando
cheguei a cidade, tinha doente que fa-
lava comigo normalmente. Mas, ao
me despedir, a tinica coisa que sobrou
dos nossos contatos anteriores foi o
olhar”, recorda Agostinho.

Descoberto em 1993, o gene Hitt
codifica a huntingtina, proteina es-
sencial para os humanos por garantir
o bom funcionamento do cérebro.
Quando se comunicam uns com os
outros, os neurdnios — células do sis-
tema nervoso Cenh‘a] que Conduzem
impulsos elétricos — podem gerar pro-
dutos téxicos. Daf a necessidade de
substincias protetoras fabricadas pelo
préprio cérebro, como o fator neuro-
tréfico derivado do cérebro (BDNF, em
inglés), cuja produgio é facilitada
pela huntingtina. Essas substincias
anulam a toxicidade resultante dos
didlogos neuronais.

O gene Htt é formado pelo encadea-
mento de uma “matéria-prima” conhe-
cida como trinucleotideo cac. A sigla
CAG tefere-se a citosina, & adenina e a
guanina, compostos quimicos que
contém nitrogénio. Considera-se nor-
mal o gene Htt que possui até 26 repe-
tigoes cac. O portador de genes que

exibam entre 27 e 35 repeti¢coes nio
terd o Huntington, mas pode conceber
um filho que o desenvolva. “Isso expli-
ca o primeiro caso em familias sem his-
térico de pH”, afirma Ménica Haddad,
neurologista no Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina da Univer-
sidade de Sdo Paulo. Quando os genes
apresentam entre 36 e 39 repeticoes,
seu portador fica numa zona de pe-
numbra. Pode manifestar o disttirbio
em idade muito avancada ou nem che-
gar a té-lo, mas amargard a possibili-
dade de legd-lo as geragdes futuras.
Quem dispuser de genes com quaren-
ta ou mais repetigdes enfrentard a
moléstia, exceto se morrer antes de os
sintomas aparecerem. Quanto maior
o niimero de sequéncias a partir de
quarenta, aumentam as chances de o
mal se pronunciar precocemente. Caso
o portador seja do sexo masculino,
maior serd a tendéncia de ele passar
mais repeti¢es aos filhos e de estes
desenvolverem a doenga antes dos 20
anos (DH juvenil).

m teste preditivo é capaz de me-

dir com seguranga o niimero de

sequéncias CAG no gene Htt. De-
pois de fazé-lo, o historiador norte-ame-
ricano Kenneth Serbin descobriu que
se encontra no fio da navalha. “Quaren-
ta. Eis o nlimero de repetigdes gravado
em cada célula do meu corpo. Lenta,
mas inexoravelmente, causard danos as
células do meu cérebro e me conduzira
ao momento em que ficarei parecido
com minha mde”, escreveu no blog At
Risk for Huntington’s Disease [Sob o
Risco da Doenga de Huntington).

Durante sete anos, o professor da
Universidade de San Diego se abrigou
no espago virtual com um pseudéni-
mo em latim: Gene Veritas — “a ver-
dade em meus genes”. Ali militou por
mais visibilidade para a moléstia e, ao
mesmo tempo, se esquivou do precon-
ceito. Em 1995, quando comprovou
que a mie sofria do distirbio, Serbin
ainda nao deslanchara na profissao.
Era professor-assistente e nie usufruia
da estabilidade garantida aos profes-
sores-associados. Com medo de per-
der o emprego (e o plano de satide),
revelou para pouquissimas pessoas
que estava em xeque: “O que meus
colegas pensariam se soubessem que
um académico tinha o cérebro gene-
ticamente comprometido?”

Ja beirando os 40 anos, em 1999, Ser-
bin decidiu encarar o teste. Pretendia
averiguar se um eventual filho dele com
a historiadora Regina Barros, mineira
de Itabira, correria o risco de desenvol-
ver a patologia. O casal se conheceu h4
quase trés décadas, num restaurante do
Rio de Janeiro, por insisténcia de uma
amiga em comum. O norte-americano,
especializado em histéria brasileira
contemporanea, fazia doutorado sobre
o papel do clero durante a ditadura
militar de 1964. O assunto, mais tarde,
serviu de mote para alguns de seus li-
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vros, como Didlogos na Sombra. To-
mar consciéncia de que seus genes
possuem guarenta repeti¢oes CAG de-
vastou o pesquisador.

“Muita gente realiza o exame na es-
peranca de umi resultado negativo”, diz
Maria Gorette Nunes Marques, uma
das fundadoras da Associacdo Brasil
Huntington. Como ainda ndo existe
tratamento preventivo nem cura para a
doenca, defrontar-se com o teste equi-
vale “a consultar um ordculo sobre o
futuro, mas sem nenhuma possibilida-
de de intervir nele”, compara Monica
Haddad, a neurologista do Hospital das
Clinicas. Daf haver protocolos interna-
cionais com recomendagdes para pes-
soas pré-sintomdticas que desejam se
submeter ao exame. Aconselha-se, por
exemplo, que nao ajam por impulso e
que, antes, consultem um geneticista.
O médico devera lhes informar nio s6
as caracteristicas da doenga como suas
implicagdes sociais e psiquicas. As dire-
trizes também sugerem acompanha-
mento psicoldgico dos candidatos ao
teste. Apenas os maiores de idade po-
dem recorrer a avaliagdo sanguinea.

Tais precaugdes passaram bem lon-
ge de Thirteen, personagem do seria-
do House, interpretada pela atriz Olivia
Wilde. No tltimo episodio da quarta
temporada, abatida com a morte imi-
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nente de uma jovem colega, a médica
é encurralada pelo chefe. O misantro-
po Gregory House a acusa de nio en-
€ardr o fﬂtO (](f estarem TiSCO P'{l]—ﬂ a DH,
id que a mae dela morren em conse-
quéncia do distirbio: “Voce lida com
isso ndo lidando com isso!” Thirteen
resolve colher o proprio sangue e reali-
zar o exame, que dd positivo. A doutora
amassa o resultado, apaga a luz da sala
onde o imprimiu e destrambelha nos
capitulos seguintes.

Desde que assumin a enfermidade
publicamente, em 2012, Kenneth Ser-
bin enfatiza a importancia do teste pre-
ditivo. Hoje, aos 57 anos, o historiador
continua assintomdtico ¢ ressalta que
saber da doenca o levou a cuidar mais
dasatde. Ele caminha e nada com fre-
quéncia. “Atividades aerébicas jd se
mostraram capazes de retardar o mal
de Alzheimer e o de Parkinson. Por isso,
recomendo s pessoas com risco de DH
que as pratiquem”, diz Ménica Haddad.
Serbin também medita, toma suple-
mentos, ndo exagera no dlcool e faz
psicoterapia hd quase vinte anos. Tudo
para estar o mais inteiro possivel sc os
sintomas eclodirem e para acompanhar
o crescimento de Bianca, a filha que
resolveu ter com Regina Barros.

Aos quatro meses de gestagio, o ca-
sal autorizou testarem o feto. O aborto,

permitido nos Estados Unidos, passou
pela cabeca dos pais. Na loteria dos
50% , porém, seu “bebé milagre™- como
chamam a garota — nasceu saudavel.

o Brasil, o Sistema Unico de Sa-
de (sus) ainda ndo propicia o
exame genctico para a doenga de
Huntington. O que existe de graga ¢ a
oferta limitada do teste em certas fa-
culdades publicas, como a Unicamp,
normalmente com fins de pesquisa.
Escudados por um pedido médico de
qualquer especialidade, alguns labora-
torios privados aceitam colher a amos-
tra sanguinea e chegam a franquear o
resultado para o paciente pela internet,
sem nenhum suporte psicolégico, o
que contraria os protocolos internacio-
nais. Em Sio Paulo, os pregos do exa-
me variam de 320 a 3 400 reais.
Nascido e criado em Frvilia, Fran-
cisco José de Mattos Godinho, o Chiciio
do Godinho, fez o teste por conta pré-
pria. Sem pedido médico, conseguiu
que um laboratorio particular do Rio
analisasse seu sangue. Com o resultado
em maos, disse 2 irma que tinha uma
boa ¢ uma md noticia. A md € que pos-
sufa 41 repeticoes cac. A boa ¢ que a
itma “jd estava treinadinha” e podia cui-
dar dele mais para a frente. Aos 48 anos,
Chicfio — funciondrio da Prefeitura de

Ubd, a 65 quilometros da cidade natal
—jd sente que dois dedos damio esquer-
da ndo respondem como antes e que seu
andar ficou um tanto tropego. Fle tam-
bém se percebe mais impaciente.

“Nao existe boa noticia para as fa-
milias com Huntington”, diz Maria de
Lourdes Mattos Godinho, a Maria
Godinho, irmid de Chicdo, enquanto
pinga com um palito as fatias de ba-
tata-doce que assou com paprica. Por
quase uma década, a mincira de
57 anos zelou pela mie acamada, que
dividia o leito com o marido, doente
do coracdo. “Minha mie foi a tnica,
entre os nove irmios, que aceitou a DH
logo de cara”, conta a filha. “Tinha
uns 45 anos, cafa de vez em quando ¢
sentia dificuldade para se alimentar,
mas os parentes insistiam que era tudo
coisa de sua cabeca.” Ela morreu em
2014, cinco meses depois do parceiro.

Maria Godinho - cujo pai a chama-
va, meio brincando, meio a sério, de
“escrava da mais alta qualidade” —
aprendeu na prética o que poderia ame-
nizar a deterioragio fisica da mie. Para
evitar o mau cheiro nas maos constante-
mente fechadas, criou uma mistura a
base de neomicina, cetoconazol e ace-
tato de dexametasona, que aplicava nas
dobras. Para refrear escaras, besuntava o
corpo franzino da paciente com muito
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hidratante e dleo de girassol. Também
comprou uma esteira massageadora,
que ajudava a soltar a secreciio acumu-
lada nas vias respiratérias. Queria prote-
ger a mae de pneumonias recorrentes.

Professora de educagio fisica apo-
sentada, Maria Godinho nio se encon-
tra na mira da doenca. Seu teste
preditivo acusou baixissimas repeti-
coes. Isso, no entanto, estd longe de
animd-la. Estudos franceses com indi-
viduos cujos exames para Huntington
deram negativo demonstram que 28%
deles apresentaram depressio apés o
resultado. “Quemn se sentiria feliz sendo
o remanescente de uma catdstrofe fa-
miliar?”, indaga Ménica Haddad. Esse
quadro depressivo ganhou o nome de
sindrome do sobrevivente,

Em 2010, 33 pessoas com chance de
portar a DH responderam questiondrios
sobre o teste para uma pesquisa da
Universidade Federal da Bahia. Des-
sas, apenas duas aceitaram realizar o
exame e somente uma buscou o resul-
tado. “Na América Latina, seja por mo-
tivos culturais ou religiosos, seja pela
falta de informagio ou dificuldade de
acesso a bons laboratérios, o niimero
de individuos em risco que se subme-
tem ao teste pré-sintomdtico é menor
do que na Europa e América do Nor-
te”, aponta Haddad.
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e antigamente havia profissionais
que diagnosticavam a bH como
“doenga dos nervos”, muitos mé-
dicos de hoje apostam no mal de Par-
kinson quando batem o olho nos
movimentos involuntdrios dos pacien-
tes. “Nio tem nada a ver uma coisa com
aoutra”, alerta o neurologista Lufs Fur-
tado, especialista em patologias raras.
O Parkinson, ele explica, se caracteriza
por tremores localizados, normalmente
nas extremidades das mios, e conduz a
rigidez muscular ou a paralisia — por isso,
a “face em mdscara”, o semblante sem
expressdo dos atingidos pelo distiirbio. J4
o Huntington provoca movimentos mus-
culares constantes e aleatérios, além dos
tiques no rosto e de um riso sardénico,
que parece desconectado de sentido.
Frequentemente, nos consultérios,
também se confunde a b com o0 mal de
Alzheimer. “Ambos trazem deméncia,
ambos sdo neurodegenerativos, mas é
56", esclarece Furtado. Enquanto no
Alzheimer a perda da meméria recente se
manifesta desde o comego, na doenca
de Huntington as lembrangas se man-
tém até as fases mais avangadas do decli-
nio cognitivo. Os sintomas motores, por
sua vez, percorrem caminho inverso.
Costumarn ser exuberantes nos primér-
dios da doenga de Huntington e tendem
a surgir tardiamente no Alzheimer.

Por causa dos diagndsticos desen-
contrados que alguns de seus familiares
receberam no inicio dos sintomas, José
Silva ndo acredita na possibilidade de a
medicina vencer a DH. Prefere apostar
no escapuldrio com fio de ndilon que car-
rega no pescogo e no oratorio gue mon-
tou sobre uma cémoda, no quarto de
dormir. Sao Geraldo, santo Expedito e
Nossas Senhoras se espalham pelo al-
tar, que ainda carece de um santo An-
tonio, em quem o agricultor também
cré fervorosamente.

Silva arrasta os chinelos até a cabe-
ceira da cama para mostrar a mais nova
aquisi¢do do seu acervo: um terco de
rosas que ganhou de Maria Auxiliadora
de Mattos Lopes, a Dorinha, tia de Ma-
ria Godinho por parte de mie. O rosa-
rio veio diretamente do Vaticano,

Com trés sobrinhas, uma delas por-
tadora da enfermidade, Dorinha este-
ve na audiéncia dedicada 2 pH que o
papa Francisco ministrou na Santa
Sé, em 18 de maio passado. O historia-
dor Kenneth Serbin também compa-
receu, junto da mulher, da filha e da
sogra. A ceriménia reuniu aproxima-
damente 1 500 pessoas, oriundas de
26 paises — todas em solidariedade a
América do Sul, onde o alto ndmero
de casos vem intrigando a comunidade
cientifica. Na regido do lago de Mara-
caibo, na Venezuela, sdo cerca de 70
por 10 mil habitantes. Na provincia
peruana de Caiiete, registram-se 40
por 10 mil. No Brasil, a cidade alagoa-
na de Feira Grande exibe a taxa de 11
por 10 mil. Uma das hipéteses para o
fenémeno € a grande ocorréncia de ca-
samentos consanguineos em parte des-
ses redutos. Até agora ndo estd claro se
tais unioes acontecem por desinforma-
gdo sobre a amplitude do distiirbio ou
pelo fato de nio parentes evitarem se
ligar as familias “marcadas”.

Como a maioria dos presentes na
audiéncia papal, Dorinha usava um
lengo branco nas costas, com a frase
“Oculta nunca mais” em trés idiomas:
inglés, espanhol e italiano. Além de
congregar doentes e seus familiares, o
encontro pretendia chamar a atencio
para um mal quase invisivel. “A doen-
¢a de Huntington é uma aflicdo terri-
vel. Seus sintomas e sua natureza
genética a tornaram uma das enfermi-
dades mais devastadoras jd conhecidas
pela medicina”, escreveu a senadora
italiana Elena Cattaneo na carta diri-
gida ao papa em que pleiteava o even-
to. “Durante séculos, as familias
afetadas vém suportando um peso a
mais: [...] a vergonha de admitir a exis-
téncia da patologia. Como resultado,
sdo ignoradas pelo mundo e, ndo me-
nos importante, pela propria Igreja.”
Neurobiéloga, a senadora vitalicia le-
ciona na Universidade de Mildo, e seu
foco de estudo € justamente a DH.

A audiéncia de maio se deu pela
manhi, na Sala Nervi, um auditério
do Vaticano. O papa falou em italia-
no, com tradugdo simultinea: “Eu os

encorajo a sentir que nio estdo sozi-
nhos e a ndo ceder a tentacio da ver-
gonha ou da culpa.”

Segundo a neurologista Ménica
Haddad, muitos dos atingidos direta ou
indiretamente pelo Huntington procu-
ram escondé-lo ndo apenas por receio
do preconceito, mas por alimentar o
pensamento miégico de que “a doenga
deixard de existir se ndo falarmos dela”,
Virios parentes das vitimas esquivam-se
de mencionar o assunto 2 mesa e nas
reunides de domingo ou mesmo revelar
aos filhos os riscos que estdo correndo.
Cultivam um siléncio que pode atraves-
sar geragoes.

a Sala Nervi, assistindo 4 audién-

cia de Francisco, também se en-

contrava o geneticista Michael
Hayden, um dos retratados no livro 50
Canadians Who Changed the World
[50 Canadenses que Mudaram o Mun-
do], do jornalista Ken McGoogan —a
lista inclui o ex-primeiro-ministro
Pierre Elliott Trudeau, o compositor
Leonard Cohen, o pianista Oscar Pe-
terson e o economista John Kenneth
Galbraith. Além de atuar como pes-
quisador no Centro de Medicina Mole-
cular e Terapéutica e dar aulas na
Universidade da Coliimbia Britanica,
ambos em Vancouver, Hayden trabalha
para uma inddstria farmacéutica israe-
lense, a Teva, onde ¢ diretor cientifico.
Seis semanas antes da ceriménia no Va-
ticano, a empresa festejou a aprovacio
da deutetrabenazina pela Food and
Drug Administration, agéncia que regu-
la 0 consumo de alimentos e remédios
nos Estados Unidos. A droga de uso
oral, que a companhia registrou sob o
nome comercial de Austedo e que aca-
bou de entrar no mercado norte-ameri-
cano, promete diminuir os movimentos
involuntdrios da coreia sem os efeitos
colaterais trazidos por medicamentos
similares, especialmente a depresso.

Outra droga que anima os portado-
res do distirbio — essa em fase de andli-
se —se chama Jonis-HttRx. Trata-se de
um oligonucleotideo antisentido (as0),
molécula que transporta material gené-
tico modificado diretamente para o sis-
tema nervoso central. A proposta é que
0 As0 altere o gene Htt, neutralizando
as repetigdes CAG excessivas. Os 36 pa-
cientes monitorados na primeira fase da
experimentacdo, todos sintomadticos,
receberam injegdes da substancia dire-
tamente no liquor, fluido cristalino que
ocupa o espago entre o cérebro e o cri-
nio, além de banhar a medula espinhal.
Vinte e sete deles carregavam no corpo
o produto ativo e nove, o placebo. A se-
gunda etapa do estudo, deflagrada ha
pouco tempo, engloba 144 pacientes.
Cientistas do Reino Unido, Canadi e
Alemanha participam da iniciativa.

A cnpr1 Foundation — organizagio
sem fins lucrativos bancada por trés fi-
lantropos que preferem o anonimato —
repassou 10 milhdes de délares para a
empresa californiana lonis, responsa-
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vel pela pesquisa. Ao longo de quase
duas décadas, a fundagdo jd aplicou
700 milhoes de délares em estudos so-
bre a patologia.

“Trabalho com a DH hd mais de trin-
ta anos e nunca vi uma época tao pro-
missora”, vibra Ménica Haddad. E a
primeira vez, informa a neurologista,
que terapias de modificagdo genética
relacionadas i doenga conseguem che-
gar a testes em seres humanos. Ela
lembra que a clinica Wave Life Scien-
ces, de Massachusetts, deverd iniciar
em breve novos experimentos com te-
rapias do género: o Precision-upnl e o
Precision-HD2.

o prédio envidragado do Centro

de Pesquisa sobre o Genoma

Humano e Células-Tronco, na
Universidade de Sao Paulo, o sol té-
nue de junho aquece a rampa interna
que leva a sala de Mayana Zatz. Para
a geneticista israelense, radicada no
Brasil desde 1955, uma das experi-
mentagdes mais auspiciosas na luta
contra o Huntington é a crispr-Cas9.
A técnica langa mio de uma enzima
fabricada pelo Streptococcus pyogenes,
bactéria conhecida por causar infec-
gdo na garganta. Tal enzima, a Cas9,
tem a capacidade de funcionar como
uma tesoura e encurtar os genes Htt
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das pessoas sob risco de manifestar a
doenca, eliminando deles as repeti-
¢cdes CAG que os tornam daninhos.
Apresentada na revista Science por
duas mulheres, a norte-americana Jen-
nifer Doudna e a francesa Emmanuelle
Charpentier, a técnica também poderia
cortar o mal pela raiz. Ou melhor: ser
empregada diretamente nas células-
tronco embriondrias, em casos de re-
produciio assistida, o que impediria a
transmissao da DH para outras geragdes.
“Qual a alternativa hoje em dia? Des-
cartar o embrido que traz a mutagao”,
argumenta Zatz, referindo-se a uma
prética comum nas fertilizagoes in vi-
tro. “Gragas a nova técnica, serd possi-
vel evitar o descarte. Teremos a chance
de consertar o que estd errado no em-
brido com problema. Concorda que a
Igreja Cat6lica vai gostar dessa ideia?”
Nio se sabe se a crispr-Cas9 faz par-
te do repertério de Francisco. Mas, du-
rante seu pronunciamento na Sala
Nervi, o Sumo Pontifice ndo pareceu
muito simpdtico s terapias com célu-
las-tronco embriondrias nem a fertiliza-
¢iio in vitro, independentemente do uso
que se lhes dé. Quando se dirigiu aos
cientistas presentes, rogou: “Deus ilu-
mine a missdo de vocés.” Em seguida,
advertiu: “Fu os encorajo a persegui-la
[a missdo|, mas sempre com meios que

ndo contribuam para alimentar essa
‘cultura do descarte’ que as vezes se in-
filtra até no mundo da pesquisa cienti-
fica” Sem meias-palavras, completou:
“Sabemos que nenhum fim, mesmo
nobre [...], pode justificar a destruicdo
de embrides humanos.”

rinta e seis dias ap6s a declaragdo
de Francisco, Vita Aguiar de Oli-
veira — presidente da Associagao
Brasil Huntington — perguntava ao mi-
crofone, meio que falando consigo
mesma, como encarar o designio do
papa. Era dia de assembleia na ABH.
Seis pessoas presenciavam a reuniao;
outras a acompanhavam online. Sedia-
da num sobrado cor-de-rosa, em Sio
Paulo, a entidade ocupa uma pequena
sala do segundo piso. “Nao sabemos
ainda que recomendagdo passar aos as-
sociados. [l algo a debater”, tergiversou
a presidente quando mencionou a utili-
zacdo das células-tronco em pesquisas.
Irmd, filha, sobrinha e tia de portadores
da coreia, ela estava ciente da influén-
cia que a Igreja exerce sobre boa parte
das familias cadastradas na associagao.
Nio por acaso, mostrou-se bem mais
assertiva ao abordar outros tdpicos.
Falou, por exemplo, a respeito da
briga para incluir a DH no rol das enfer-
midades raras do Instituto Nacional do

Seguro Social, 0 iNss. Isso aliviaria um
pouco o caminho de quem reivindica
o auxilio-doenca ou a aposentadoria
por invalidez. Nao sdo incomuns os re-
latos de pacientes que recorreram a
avaliacdes médicas do governo e en-
frentaram a animosidade dos peritos,
desconfiados de que os tiques ¢ a falta
de controle motor tinham mais a ver
com a dependéncia alcodlica do que com
um distirbio genético.

“Precisamos abandonar o terreno
das emocdes e partir para a pritica’,
exorta Maria Gorette Nunes Marques,
uma das criadoras da ABH. Magra ¢ elé-
trica, com olhos verdes expressivos, ela
relaciona o niimero de afetados pela
patologia em sua drvore genealdgica, a
partir da bisavé materna: quinze. “Com
o tempo, a gente desenvolve um olho
clinico para a doenca”, queixa-se, dan-
do a entender que percebe sintomas
incipientes nos familiares quando a
maioria dos observadores diria se tratar
apenas de um trago de personalidade.
Festas de casamento a deixam melan-
célica. “Penso no futuro, nos filhos que
0s noivos irdo conceber...” Embora ndo
tenha o gene defeituoso, Marques — que
mora em Joandpolis, no interior paulis-
ta — optou por ndo ser mde.

Um de seus sobrinhos, Matheus Da-
nilo Nunes Garcia Lemos, de 25 anos,
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ajustava a cimera que registrou a reu-
nido da aBu. Professor de geografia, o
rapaz nunca enfrentou o teste preditivo.
“Para qué? Melhor evitar o trauma”,
justifica. Ele ndo parece sofrer da ansie-
dade que persegue muitos dos jovens
em risco. Hd quem enxergue no pro-
prio jeito atrapalhado de passar batom
um prentncio da doenga. Ou descarte
virar cirurgidio com medo de, mais tar-
de, perder a destreza das mios. Quando
adolescente, ja praticante de natagio,
Lemos afirmou numa reportagem so-
bre a coreia que ndo haveria problemas
caso desenvolvesse a enfermidade: iria
competir nas Paralimpiadas.

a familia de Maria Gorette Nunes
Marques, os portadores da DH co-
megam a “repuxar” por volta dos
32 anos. Na da carioca Priscilla Ferraz
Fontes Santos, o mal vem 2 tona mais
precocemente. Tudo indica que o Fon-
tes de seu sobrenome carrega a mesina
raiz genética dos Fontes de Ervilia. Du-
rante a adolescéncia no Rio, a moga
comegou a se revelar um tanto distraida
e estabanada. Ainda assim, tornou-se
jogadora de futebol sub-17 no Flamen-
go, tirou fotos para um book e fez teste
para o seriado Cidade dos Homens, da
Globo. Conseguiu terminar a faculdade
de jornalismo, mas empacou na de tu-
rismo. A dificuldade de concentragio a
impediu de concluir o segundo curso.
Seu pai exibia alguns tiques. No en-
tanto, ndo houve tempo de bater o mar-
telo em Huntington. Ele morreu aos 40
anos, de cancer na garganta. A jovem
continuou manifestando os sintomas
até que uma neurologista pediu o exa-
me especifico. Ligia Maria Chaves Fer-
raz, a mie, se desestruturou quando
entendeu o que significavam as 58 re-
peti¢des cac da filha. “Chorava tanto,
mas tanto...”, recorda. A drvore genealt-
gica da familia apresenta dezenove re-
tangulos escuros emoldurando o nome
dos doentes — e quatro interrogagoes.
Em setembro de 2013, conheci mae
¢ filha durante o Congresso Mundial
sobre a Doenga de Huntington, que
aconteceu no Sheraton Rio Hotel.
Priscilla Santos, a época com 31 anos,
chamava aten¢io pelo movimento
constante das pernas para a frente e
para trds, pelas maos que teimavam
em deslizar sobre o rosto e pela garga-
Thada ininterrupta. Era o distirbio em
estado puro. Até hoje, tanto a paciente
quanto a mae persistem em ndo recor-
rer aos medicamentos alopdticos con-
tra a pH. Optaram por caminhos
alternativos, como “o exercicio para
sossegar o corpo”, que aprenderam
com uma fonoaudidloga. Quando dd
a si mesma cinco ordens sequenciais
— “pare cabega, pare ombro, pare bra-
¢o, parem pernas, pare pé” —, a doente
consegue ficar imével durante alguns
segundos. Ela, que também se subme-
teu a uma cirurgia espiritual, produz
pio integral em casa ¢ o vende na vi-
zinhanga, pinta as préprias unhas e

roga de mios juntas, ao lado da mae,
por nada menos que a cura.

Nas farmdcias caseiras de Ervilia, o
azul de metileno é “o pura”. A expres-
sdo, muito usada na cidade, significa
algo como “da hora”. Alguém disse que,
se o produto nio faz bem, tampouco faz
mal. Por isso, os cuidadores ministram
entre trés e dez gotas didrias da solugdo
as vitimas do Huntington.

Chicdo do Godinho prefere a apite-
rapia. Valendo-se de sua expertise na
roga, aperta o ventre da abelha enquan-
to o inseto The aferroa o brago. Deseja
que a bichinha solte a bolsa de veneno
sobre a pele dele. O funciondrio pibli-
co jura que, agindo assim, liviou-se de
uma inflamagido no nervo cidtico.
“Quem sabe o veneno também paralise
a evolugiio da coreia...”

A neurologista Ménica Haddad
acha compreensivel e legitimo que os
portadores da moléstia nutram espe-
rancas de cura. Mas, por enquanto,
considera mais prudente falar em tra-
tamentos que desacelerem o curso da
doenca ¢ aumentem a qualidade de
vida dos pacientes. Aos que sugerem
estancar a progressio do distirbio
com a nio procriagdo, a médica reco-
menda calma. Uma coisa ¢ informar
os casais sobre os riscos que correm e
lhes apontar alternativas como a sele-
¢do de embrioes. Outra € indicar que
nio se reproduzam. “Ai enxergo um
qué de eugenia”, pondera.

A historiadora norte-americana Ali-
ce Wexler dedica algumas pdginas do
livro The Woman Who Walked Into the
Sea [A Mulher que Caminhou para o
Mar] a agoes eugénicas envolvendo a
doenca de Huntington. De 1933 a 1939,
a Alemanha teria esterilizado entre 3 mil
¢ 3 500 vitimas da coreia. Nos Estados
Unidos, em periodos como a Grande
Depressio e o pés-Segunda Guerra
Mundial, as politicas de esterilizagao
chegaram a atingir criangas de lares
onde havia pH. Mesmo durante os anos
70, pacientes reportaram abordagens
do género por parte de médicos ¢ con-
sclheiros espirituais. A recomendagio
aos integrantes de familias marcadas
pelo “diabo de todas as doengas” era
ndo se casar nem procriar. No entanto,
por causa do siléncio sepuleral que en-
cobria o tema, muitos acabaram con-
sumando o matriménio ¢ procriando
sem saber que a enfermidade os esprei-
tava. “Justamente porque a eugenia
encorajava o segredo, intimeras fami-
lias ndo conheceram a propria histo-
ria”, escreve Wexler.

Lancado pela Yale University Press,
o livro ainda ndo foi traduzido no Bra-
sil. Seu titulo remete a uma mulher
doente de Fast Hampton que se suici-
dou em 1806, mergulhando no oceano
Atlantico. A irma da autora, a geneti-
cista Nancy Wexler, assina o preficio.
Fla — que ajudou a descobrir o gene
Htt em 1993, trabalhando na equipe
do pai, o psicanalista Milton Wexler
— tem 72 anos e demonstra sinais do

distirbio, herdado da mae. |4 a histo-
riadora, aos 75 anos, aparentemente
ndo exibe a patologia. Nenhuma das
duas quis realizar o teste preditivo.
“Aqueles em risco como nés aprende-
ram o valor da relagdo preciria com o
mundo 2 nossa volta”, afirma a escrito-
ra no livro. “Nio hd duividas de que
apreciamos a criatividade e as conexoes
que a doenga nos desafia a perseguir,
embora preferissemos ganhar esse co-
nhecimento de outra maneira.”

Para Monica Haddad, tentar varrer
a coreia da Terra reflete certa ignoran-
cia. Com base em estudos norte-ame-
ricanos, a neurologista explica que
entre 7% e 12% dos casos de DH sdo os
primeiros em determinadas familias.
“O aumento de repeticdes CAG faz par-
te da evolucdo natural desse gene tao
antigo e essencial ao desenvolvimento
do cérebro.” Casos de Huntington, diz
Haddad, acontecerido sempre — ¢ talvez
em faixas etdrias mais avangadas, o
que significa que as vitimas provavel-
mente ja terdo se reproduzido. Por ou-
tro lado, a pH juvenil, hoje com
prevaléncia em torno dos 10%, nio
vem aumentando no mundo.

Quando perguntei a escocesa Ma-
rianna Palka se almeja ter filhos, ela
respondeu: “E quem ndo?” A atriz de
36 anos roteirizou e produziu o do-
cumentdrio The Lion’s Mouth Opens
[A Boca do Ledo se Abre], dirigido
por Lucy Walker e exibido pela HBO
em 2014. No filme de 27 minutos,
acompanhamos as reacdes dos parti-
cipantes de um jantar que Palka ofe-
receu na véspera de saber o resultado
de seu exame preditivo. O envelope
jd se encontrava nas mios de sua mé-
dica, a espera de que a paciente to-
masse coragem para confronta-lo.

O pai da atriz comegou a demons-
trar os sintomas da enfermidade
quando a filha tinha 8 anos. “Safmos
do paraiso para o inferno”, relata
Palka no documentdrio. Ainda crian-
ca, ela ouviu, numa fita cassete, um
poema de 1963 que Bob Dylan reci-
tava em homenagem a Woody Gu-
thrie, cantor e compositor de cangoes
folk, morto em 1967, aos 55 anos, por
complicagdes trazidas pela doenca de
Huntington. Encomendaram a Dylan
um pardgrafo de 25 palavras dedica-
do ao colega. Os versos que escreveu
ultrapassaram em muito o limite.

No filime, enquanto a atriz declama
um trecho do poema, veem-se as ima-
gens de pacientes com a doenca avan-
¢ada, incluindo o pai dela. No dia
seguinte, Palka recebeu o resultado
positi\‘n) do teste, para scu dcsespero e
das amigas que a acompanharam até a
clinica. O nome do curta foi inspirado
num dos versos de Dylan: £ a boca do
ledo se abre, e vocé encara seus dentes/I
as mandibulas dele comecam a se fe-
char com vocé dentro/E. vocé estd preso
em sua barriga com as mdos amarradas
para trds/E vocé deseja nunca ter segui-
do aquela placa de desvio. @
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