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Joaquim Brites
Presidente da APN — Associacdo Portuguesa
de Neuromusculares
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neuromusculares

Ao longo dos Ultimos 25 anos, assistimos a
uma intensa atividade de muitos profissio-
nais ligados a investigagdo. Muitos deles,
acreditaram ser possivel tratar doencas,
sobretudo as consideradas incuraveis,
através da terapia celular. Com ela, imagi-
naram-se e testaram-se novas formas de
tratamentos através da possibilidade de
restaurar ou alterar conjuntos de células.
Com este método, elas podem cultivar-se
fora do corpo e podem, até, ser modifica-
das antes de voltarem a ser injetadas no
organismo.

As doengas neuromusculares, todas elas
consideradas raras, e sobretudo as distro-
fias musculares, enquanto doengas genéti-
cas que conduzem a degradacao irreversi-
vel dos musculos, estiveram no centro de
muitas das discussdes e de ensaios uma
vez que, esse, era um caminho recomen-
dado por muitos, e por algumas evidéncias
que apontavam para o sucesso. Durante
anos, testaram-se moléculas promissoras,
desenharam-se estudos e imaginou-se
o futuro. As familias, com diagnésticos
recentes, alimentavam finalmente a espe-
ranga naquelas que eram consideradas as
descobertas mais inovadoras nesse perio-
do do século XX.

Mas, a evolugdo da ciéncia ndo parou e,
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O meés de quem e raro.

Ano apds ano, o més de fevereiro é dedi-
cado aos doentes raros. Em todo o mun-
do, as mais de 300 milhdes de pessoas
sdo lembradas neste, que, quando tem 29
dias, também é um més raro. A importan-
cia desta data, ndo se fica apenas pelo
facto de podermos comemorar mais uma
efeméride. Mais do que isso, é uma ex-
celente oportunidade para que se recor-
de a todas as instancias governamentais
mundiais que estas pessoas, cuja vida
depende de um enorme esforgo da comu-
nidade cientifica, precisam de apoio e de
algum investimento na melhoria da sua
qualidade de vida.

Em 2020, ano que foi marcado pelo ini-
cio de uma pandemia que teima em néo
dar tréguas, todas estas pessoas viram
condicionadas muitas das suas rotinas
e, até, afetados muitos dos tratamentos
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Em 2020, ano que foi
marcado pelo inicio
de uma pandemia
que teima em nao
dar tréguas, todas
estas pessoas viram
condicionadas mui-
tas das suas rotinas
e, até, afetados mui-
tos dos tratamentos
essenciais.

Terapia Genética

essenciais. Um confinamento que nao
pediram, mas que se transformou numa
boia de salvagao contra uma infegdo ndo
desejada, anulou muitas das atividades
nos muitos dominios das suas vidas. E,
pois, este, 0 més em que devemos voltar
a falar das pessoas portadoras de uma
qualquer das cerca de 8.000 doengas ra-
ras conhecidas, a maioria das quais, sem
cura ou tratamento.

Em nome de todos os portadores de uma
das muitas doengas neuromusculares,
talvez a maior parte desta grande comu-
nidade rara, a APN ndo podia deixar de
participar nesta edicdo que pretendeu
dar voz a todas as associagdes que re-
presentam estes grupos e que, de alguma
forma, tém sempre uma palavra a dizer
sobre os seus representados e sobre as
suas familias.

A esperanca dos doentes neuromusculares

uma vez mais, as doengas neuromuscula-
res dominaram as frentes de investigagao,
juntamente com outras patologias graves.
Eis-nos, pois, chegados aquela que prome-
te ser a terapia do futuro - A Terapia Gené-
tica.

Ja com muitas provas dadas em todo o
mundo, esta nova féormula promete tratar
doencgas genéticas muito graves, introdu-
zindo, substituindo ou
desativando genes, den-
tro das células. Encon-

Em Portugal, os ultimos

um significado muito especial para a pri-
meira doenga neuromuscular considerada
tratdvel. A Atrofia Muscular Espinhal (AME,
ou SMA da abreviatura inglesa Spinal Mus-
cular Atrophy), uma doenga cujo gene que
codifica a proteina responsavel pela sobre-
vivéncia dos neurénios motores (SMN1)
estd em falta, viu, na sua forma mais gra-
ve (tipo 1), minimizados alguns dos efeitos
considerados irreversi-
veis, gragas a terapia ge-
nética. Nos outros dois

trés anos tiveram um

trado aquele que sera
um dos mensageiros de
toda a esperanga nesta
tecnologia, o RNA (abre-
viatura inglesa de Acido
Ribonucleico), procura-
-se agora, em muitos centros de investiga-
¢do em genética espalhados pelo mundo,
a possibilidade de se transportarem as pro-
teinas em falta, até as células onde deve-
riam estar a cumprir a sua tarefa. Explicado
desta forma, parece muito simples. E, no
entanto, um longo processo que estd ainda
no seu inicio, fazendo lembrar um “regres-
s0 ao futuro” e um novo compromisso cien-
tifico de intensificar a luta pelo combate as
estas doengas tdo devastadoras.

Em Portugal, os ultimos trés anos tiveram

significado muito especial
para a primeira doenca
neuromuscular considera-
da tratavel.

tipos (o tipo Il e o ll),
também se conseguiram
vitérias muito importan-
tes no combate a sua
evolugdo, com o apare-
cimento de novos me-
dicamentos. Para que esta deixe de ser a
maior causa genética de morte infantil, em
todo o mundo, é agora necessdrio intensi-
ficar a Iuta pelo diagndstico pré sintoma-
tico, como forma de anteciparmos todas
as possibilidades de tratamentos. Os exis-
tentes e outros que venham a existir. Esse
combate ja comegou, e estd a atingir uma
adesao significativa em toda a Europa. No
nosso pais, a APN lidera uma coligagao
que envolve profissionais de saude, inves-
tigadores e decisores das mais variadas

areas, trabalhando para que esse objetivo
seja alcangado.

Olhando para um quadro que projeta os
muitos ensaios clinicos nas suas trés fa-
ses, que ja decorrem, ou dos que estdo
em fase de recrutamento e de selegdo de
candidatos nos maiores Centros de Inves-
tigacao para doengas neuromusculares do
mundo, e noutros de menor dimensao, que
também estdo a contribuir para os avan-
¢os, podemos, agora, renovar e alimentar
de novo essa esperanca que nos foi forgan-
do a acreditar que é possivel.

Ao lado de toda a comunidade de investiga-
dores, que sabemos serem muitos milha-
res em todo o planeta, estdo os familiares
e os cuidadores destas pessoas. Conhece-
mos bem a angustia de quem sofre com a
incerteza, que aumenta as interrogagdes
sobre uma questdo tdo importante como
a vida. Com uma resiliéncia reforgada, e
apesar de estarmos em contraciclo com
as expetativas, queremos apelar a todos
aqueles que, afetados ou ndo, a que ndo se
resignem e que nos ajudem a combater o
momento. A nossa motivagédo reforgara a
nossa capacidade de encontrarmos cami-
nhos e solugdes.

Sermos raros, ndo tem que ser uma fata-
lidade.
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«Estas terapéu-
ticas inovadoras
e tnicas irdo
transformar o
paradigma de
tratamento em
todo o Mundo
nos proximos
anosy, Susana
Castro Marques,
Diretora Médica
da Pfizer
Portugal
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A terapia genetica nas doencas raras

ATUALMENTE HA MAIS DE 7.000 DOENGAS RARAS CONHECIDAS EM TODO O MUNDO. DESTAS, 80% OU QUASE 6.000, SAO DE ORIGEM
GENETICA, AFETANDO CERCA DE 320 MILHOES DE PESSOAS GLOBALMENTE, SENDO QUE 50% DOS NOVOS CASOS SAO DIAGNOSTICADOS
EM CRIANGAS. EM PORTUGAL, ESTIMA-SE QUE EXISTAM 600.000 A 800.000 PESSOAS COM DOENGAS RARAS. COMO DEFINIDO PELA UNIAO
EUROPEIA, UMA DOENGA E CONSIDERADA RARA QUANDO AFETA MENOS DE 1 EM CADA 2.000 PESSOAS, OU SEJA, SAO DOENGAS
QUE AFETAM UM PEQUENO NUMERO DE PESSOAS QUANDO COMPARADO COM A POPULAGAO EM GERAL. PARA AS PESSOAS QUE NASCEM
COM UMA DOENGA RARA O PESO DE VIVER COM A DOENGA PODE SER ENORME, PORQUE A CONDIGAO E RARA, MAS 0S DESAFIOS
SAO FREQUENTES E DIARIOS, DESDE O DIAGNOSTICO AO TRATAMENTO E REABILITAGAO, TANTO PARA OS DOENTES COMO

Ha mais de Destas
DOENCAS RARAS SAO
CONHECIDAS DE ORIGEM
EM TODO O MUNDO GENETICA

PARA OS FAMILIARES E CUIDADORES.

de PESSOAS EM TODO O MUNDO

que se estima afetarem

Em Portugal, estima-se que existam 600.000 a 800.000 pessoas com doencas raras.

As Doencas Genéticas

Apesar da causa de muitas doengas raras per-
manecer ainda desconhecida, sabe-se que a
maioria é de origem genética. Uma doenga ge-
nética é causada por uma mutagdo num gene.
Os nossos genes, constituidos por cerca de 30
milhdes de cddigos de ADN (4cido desoxirri-
bonucleico), sdo responsaveis por fungbes es-
pecificas do normal funcionamento do corpo.
Uma mutagdo &, no fundo, uma alteragdo na
sequéncia da composigdo do genoma (material
genético constituido pelo ADN). Estas doengas
sdo muitas vezes herdadas ou, em casos raros,
ocorrem espontaneamente.

Como os genes desempenham um papel essen-
cial na determinagdo da fungdo de cada uma
das células no nosso corpo, como por exemplo,
a producao de proteinas essenciais, sempre que
algo nos genes se altera, pode provocar uma
modificacdo capaz de causar doengas genéti-
cas, algumas das quais incapacitantes e poten-
cialmente fatais.

Tal como as doengas séo raras, também o co-
nhecimento médico e cientifico sobre estas
é muitas vezes limitado, por diversos fatores.
Apesar das barreiras e limitagdes inerentes a
estas doengas, temos presenciado desenvolvi-
mentos técnicos e cientificos que tém permitido
avangos no campo das doengas raras. Adicio-
nalmente, a Agéncia Europeia do Medicamento
(EMA) tem encorajado as companhias farma-
céuticas a investigar e desenvolver medicamen-
tos para as doengas raras — os denominados
Medicamentos Orfdos. Porém, ainda sdo pou-
cas as doencas raras que dispdem de opcgéo
terapéutica, como pode ser verificado pelos
apenas 169 medicamentos 6rfdos autorizados
pela EMA.

A Terapia Genética

Estamos a viver numa época sem precedentes
no que respeita a inovagdo tecnolégica na me-

dicina moderna, com a comunidade cientifica
empenhada em desenvolver tratamentos cada
vez mais eficazes. A terapia genética constitui
uma nova abordagem, verdadeiramente trans-
formadora, ao tratamento, através da qual um
gene funcional é transferido para o érgdo-alvo
do organismo com o objetivo de produzir uma
proteina em falta ou que ndo funciona devido
a mutagdo do gene. Ao utilizar os genes como
medicamentos, é possivel direcionar o trata-
mento a origem causal de uma doenga genética,
potencialmente com apenas uma dose.

Como representado no esquema, a terapia ge-
nética consiste na introdugao de um gene fun-
cional ou terapéutico, ‘construido’ através de en-
genharia genética, num vetor especifico. O gene
terapéutico introduzido no vetor é uma coépia
similar ao gene que causa a doenga genética,
que contém a mutacgao do gene corrigida, permi-
tindo a produgéo correta da proteina em falta ou



ndo funcional. O vetor serd posteriormente ad-
ministrado por via intravenosa ao doente, trans-
ferindo o gene terapéutico para o 6rgdo-alvo
onde as células contém os genes com a muta-
¢do genética. Através de diversos mecanismos
especificos no nicleo das células, estas usam
esse gene terapéutico para produzir a proteina
gue estava em falta ou que néo funciona.

Os Vetores

O sucesso da terapia genética depende forte-
mente de veiculos eficazes — os vetores — para
a transferéncia de genes para as células do cor-
po humano. Os vetores baseados em AAV (Virus
AdenoAssociado) sdo, atualmente, os mais uti-
lizados nos estudos da terapia genética. Apesar
do AAV ser um virus, a sua utilizagao na terapia
genética ndo estd associada a causar doenga
nos seres humanos pois é usado na sua forma
recombinante, que ndo contém ADN viral, mas
sim o gene funcional e outros elementos ne-
cessdrios para a fungéo do vetor. Estes vetores,
além de permitirem direcionar a terapéutica ao
6rgao especifico, ndo integram o gene terapéuti-
co no ADN do doente, ou seja, 0 gene terapéuti-
co fica no ndcleo da célula separado do ADN do
doente, o qual ndo sofre alteragoes.

Potencialidades e Desafios

A terapia genética é promissora para pessoas
com doencas genéticas, mas ndo serd uma so-
lugdo para todos os doentes. Atualmente, os
ensaios clinicos com terapia genética tém-se
focado maioritariamente em doengas monogé-
nicas, isto é, doengas causadas apenas por uma
mutagdo genética num gene, em oposi¢do as
doengas multifatoriais (causadas por mais de
um fator). A medida que a investigacéo e ava-
liagdo destas terapias avanga, vao sendo identi-

Quanto aos potenciais
desafios relacionados
com a terapia genéti-
ca, estdo atualmente
a decorrer ensaios
clinicos para respon-
der a varias dessas
questoes, incluindo a
duracdo do efeito de
uma terapia genética
especifica e a resposta
imunitaria do nosso
organismo ao trata-
mento com terapia
genética.

ficados desafios e também beneficios. Entre os
beneficios:

° Capacidade de os doentes passarem a produ-
zir a proteina que antes eram incapazes de pro-
duzir ou de produzir corretamente

Apesar da causa de
muitas doencas raras
permanecer ainda des-
conhecida, sabe-se que
a maioria é de origem
genética. Uma doenca
genética é causada
por uma mutagcdo num
gene. Os nossos genes,
constituidos por cerca
de 30 milhées de cé6-
digos de ADN (acido
desoxirribonucleico),
sdo responsaveis por
fungodes especificas do
normal funcionamento
do corpo. Uma mutag¢do
é, no fundo, uma alte-
racdo na sequéncia da
composig¢ado do geno-
ma (material genético
constituido pelo ADN).

* Potencial para restaurar a fungdo em
tecidos ou células afetadas ou abran-
dar a progressao da doenga

* Tratamento de utilizagdo Unica, que
pode potencialmente permitir a uma
pessoa tratar a sua doenga sem ne-
cessidade de medicagao crénica

+ Potencial para mudar substancial e
positivamente a forma como as pes-
soas vivem com as doengas genéticas
que as afetam

Quanto aos potenciais desafios re-
lacionados com a terapia genética,
estdo atualmente a decorrer ensaios
clinicos para responder a vdrias des-
sas questoes, incluindo a duragéo do
efeito de uma terapia genética especi-
fica e a resposta imunitdria do nosso
organismo ao tratamento com terapia
genética. A medida que os estudos
avangam, as respostas a estas ques-
toes irdo sendo conhecidas, de forma
a permitir que as agéncias do medi-
camento, como a EMA e o Infarmed,
possam avaliar a eficdcia, a seguranga
e a qualidade destes medicamentos
antes de poderem ser administrados
aos doentes elegiveis. A elegibilidade
para tratamentos de terapia genética
serd determinada por vdrios critérios,
incluindo a existéncia de certas doen-
cas prévias ou a idade do doente no
momento do tratamento. Serd ainda
necessadrio avaliar a presenca no san-
gue dos doentes de anticorpos (defe-
sa do organismo sempre que um cor-
po “estranho” é administrado) ao vetor
utilizado na terapia genética os quais
poderiam neutralizar o efeito do trata-
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mento. Estes anticorpos podem existir em pes-
soas que tenham tido uma exposic¢édo prévia ao
virus na comunidade ou que ja tenham recebido
terapia genética e como tal desenvolvido esses

anticorpos. E imperativo que os ensaios clinicos
fornegam a informacgéo necessaria, de forma a
assegurar a eficacia e a seguranga destes medi-
camentos baseados em terapias genéticas, que
sdo um pilar fundamental da investigagéo clini-
ca e futura utilizagdo dos medicamentos.

Consideracoes Futuras

O primeiro medicamento baseado em terapia
genética foi aprovado na Europa em 2012. Atual-
mente existem 6 tratamentos de terapia gené-
tica aprovados na Europa, dos quais apenas 2
utilizam vetores AAV. Até 2023, estima-se que
possam existir até 30 medicamentos baseados
em terapia genética aprovados pela EMA.

A Investigagdo da Pfizer esta profundamente
comprometida em compreender a eficacia e se-

Os medicamen-
tos baseados em
terapia genética
tém o potencial
de melhorar sig-
nificativamente a
vida de pessoas
que tém doen-
cas causadas
por alteragoes
genéticas, algu-
mas das quais
incapacitantes e
potencialmente
fatais. Se forem
bem-sucedidos,
imaginem as
possibilidades...

guranga de tratamentos potencialmente trans-
formadores, como a terapia genética. A Pfizer
tem atualmente vdrios ensaios clinicos de te-
rapia genética a decorrer para vdrias doengas
nomeadamente na hemofilia A, hemofilia B e

distrofia muscular de Duchenne (DMD).

Vietor AAY recombinante
especifion ¢ vano

| Gena tempéuticn dentio
| do vetor especifico

Cotula do argdo-alve
feormo por exemplo o Fgudn.'

O gene terapéutico é
desenvolvido e preparado
para ser transferido para
o vetor AAV especifico

Uma vez combinados,

o vetor da terapia genética
& administrado por via
intravenosa

Os vetores servemn de
veiculos especificos
para ‘entregar’ o gene
terapéutico nas células
do orgdo-alvo afetado

Assim gue o vetor chega
ao orgdo-alvo, o gene é
transferido e da instrugdes
para a producdo da
proteina em falta ou

ndo funcional

Tendo em conta os avangos nestes novos tratamentos transformadores e a mais-
-valia e qualidade de vida que possam trazer aos doentes, é importante que todos
os intervenientes comecem a discutir o acesso e a sua implementagéo clinica, de
forma a estarmos preparados para o dia em que se tornem cada vez mais uma

realidade.

PP-PFE-PRT-0570
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Viver com um Sorriso e Esclerose
Multipla (EM

Esclerose Multipla, uma doenca
crdénica

A esclerose multipla é uma doenga infla-
matéria crénica do sistema nervoso cen-
tral (SNC) que se define como um distur-
bio do sistema imunoldgico. Em termos
gerais, 0 corpo ataca as suas proprias
defesas, causando lesdes nos canais de
comunicagdo entre o cérebro e o resto
dos 6rgdos. As nossas defesas atacam a
mielina (a cobertura das células) e deixam
os nervos (“fios elétricos”) desprotegidos,
afetando as instrugdes aos restantes or-
gdos. Os numeros oficiais apontam para
entre 7.000 e 8.000 pessoas diagnosti-
cadas em Portugal. Nestes, 2 em cada 3
sdo do sexo feminino, e maioritariamente
o diagndstico surge entre os 20 e 40 anos,
embora possa surgir em qualquer idade,
incluindo criangas. Ndo é muito raro os
sintomas ficarem silenciosos até aos 50
anos ou mais.

A maior dificuldade na EM é conseguir
chegar ao diagnéstico. Tal pode demorar
de 4 meses a 4 anos.

Os especialistas definem a EM com 4 ti-
pos:

* Benigno - com um surto inicial ou exacer-
bagao de um ou mais sintomas, do qual se
recupera, ndo evolui;

* Surto-remissdo (SR) - trata-se da forma
mais comum, com ocorréncia de eventos
tempordrios chamados surtos, que podem
durar de alguns dias a semanas, e geral-
mente com boa percentagem de recupera-
¢do (remissdo);

* A EM Secundaria Progressiva (EMSP),
com ocorréncia de poucos surtos, mas
afetando irreversivelmente a disfungao
neurolégica causando danos irrecupera-
veis;

* A EM Primaria Progressiva (EMPP), onde
os surtos normalmente ndo ocorrem e ha
uma progressao lenta com quase nenhu-
ma recuperagéo dos sintomas ou perdas.

Na sua grande maioria, as doengas croni-
cas afetam bastante a pessoa, mas tam-
bém a familia mais préxima. Ha registo de
uma percentagem elevada de familias que
se desmoronam, pouco apds o diagndsti-
co de EM. Em particular com doengas de-
generativas como a EM, o apoio da familia
é absolutamente essencial, nomeadamen-
te nos cuidados continuados com a even-
tual perda de capacidades com a evolugéo
da doenga.
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Paulo Gongalves
Vice presidente da SPEM

www.spem.pt

O que podemos fazer

Existem 3 regras bdasicas que uma PcEM
deve seguir:

* Exercicio fisico e cognitivo diario - os
nossos musculos podem acostumar-se
a qualquer coisa, incluindo a ndo fazer
nada. O mesmo ocorre com o cérebro;

* Boa nutrigdo e controlo de peso - um
corpo bem tratado correspondera a uma
mente sd. O acompanhamento de uma
nutricionista ou pelo menos de um(a) en-
fermeiro(a) é essencial;

* Uma excelente equipa clinica multidisci-
plinar — procure-a, depois de a encontrar,
confie! Se tiver alguma divida, discuta
com eles, ndo com seu vizinho ou com o
melhor amigo.

Os tratamentos

A EM é uma doenga que tem de ser
acompanhada por um neurologista com
esta especialidade. Numa boa parte os
hospitais do Servigco Nacional de Saulde
em Portugal encontramos equipas com
excelentes profissionais, em especial
nas grandes cidades do Litoral. Nos tra-
tamentos farmacolégicos, Portugal tem
15 medicamentos aprovados pelo INFAR-
MED, uns considerados Modificadores da
Doenga, outros com aplicagéo especifica.
Sdo de dispensa gratuita pelo hospital
que trata o utente. Sobre estes, uma regra
simples: “fale com o seu médico”. Ja so-
bre os restantes tratamentos nao-farma-
coldgicos ai o problema ja é maior, por-
que apesar dos apoios estarem definidos
no papel, transporta-los para o dia-a-dia
é bem mais dificil. A SPEM é uma Asso-
ciagdo de Doentes, ONG-PD, IPSS, tenta
chegar ao maior numero de pessoas afe-
tadas pela EM no pais mas ha ainda mui-
to por fazer. Desde fisiatria, fisioterapia,
terapia da fala, terapias complementares,
psicologia, apoio social, transporte, apoio
na readaptacao profissional entre outras,
esta no terreno ha mais de 35 anos. Du-
rante 2020 promoveu uma transformacgao
no sentido da digitalizagdo chegando a
muito mais pessoas e familiares.

No ano passado deu um passo de gigan-
te ao conseguir, juntamente com mais
cerca de duas dezenas de associagdes
de doentes, colocar a discussao da dis-
pensa da medicagao crénica diretamente
em casa do utente ou num local que ofe-
rega as garantias de acesso com maior

proximidade. Tal foi conseguido durante a
pandemia. Foi, entretanto, criado um gru-
po de trabalho por Despacho do Ministé-
rio da Saude para definitivamente legislar
sobre o assunto.

O que podemos melhorar

Existem 3 ou 4 linhas de trabalho que te-
rao de ser desenvolvidas em paralelo:

- Nos tratamentos

* Farmacoldgicos - capacitar as asso-
ciagdes de doentes para com os utentes,
profissionais de saulde e indistria apoia-
rem o desenvolvimento de novos farma-
cos;

* Nao-farmacolégicos — desenvolver mo-
delos ageis para que haja mais tratamen-
tos complementares, prevenindo, corri-
gindo e melhorando a condi¢do de vida
dos pacientes e familiares;

- Na organizagao, promover a discussao
e sensibilizagdo para que haja didlogo e
acao concreta:

* entre os ministérios da saude e seguran-
¢a social, nas avaliagdes de incapacidade
motora e cognitiva, que hoje é altamente
deficitaria;

* entre o mistério da economia e da segu-
ranga social para a adaptagéo de postos
de trabalho, de atividades e horérios que
sejam compativeis com a patologia, im-
pedindo que estas pessoas sejam forga-
das a desistir;

- Na transigao digital haja o investimento
com elevado retorno econémico

* No Registo Nacional da EM que permita
a continuidade de tratamento e qualidade
de vida;

* Na integragao da informagéo entre os
Cuidados Primarios, Continuados e Es-
pecializados para um diagnéstico e trata-
mentos mais precoce;

* Na integragdo de novos dispositivos de
avaliagdo e monitorizagao de sintomas
para um acompanhamento mais eficaz
pelos profissionais de salde e familiares.

Estas sdo as recomendacgdes que a SPEM
ird perseguir em 2021 para que pessoas
que ja se encontram em tratamento e ou-
tras que ainda ndo foram diagnosticadas
possam vir a beneficiar, mantendo so-
nhos e objetivos a concretizar com os es-
tigmas a serem substituidos por sorrisos
de esperanca.
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RD-Portugal - Uniao das Doencas Raras: agora sim!

ARTIGO DE PAULO GONGALVES E MARTA AMORIM, MEMBROS DA COMISSAO INSTALADORA DA UNIAO DAS DOENGAS RARAS

Como chegamos aqui

De acordo com a Orphanet*, doengas ra-
ras (DR) sdo aquelas que, individualmente,
afetam um pequeno nimero de pessoas.
Na Europa, uma doenga é rara quando
afeta 1 em cada 2.000 pessoas e sdo co-
nhecidas entre seis e sete mil regularmen-
te descritas na literatura médica. Se uma
maioria das doengas genéticas séo raras,
nem todas as DR o sd@o devido a alteragdes
genéticas. Cerca de 20% das DR tem etio-
logia infeciosa, autoimune ou oncoldgica.
Apesar da sua pequena dimensao global,
e consequentemente da sua populagdo
com DR, durante mais de uma década Por-
tugal teve duas organizagdes que atuavam
como estruturas representativas de asso-
ciagdes de DR. Ndo obstante, havia ainda
Associagbes de Pessoas com Doencga
Rara (PDR) que ndo estavam em nenhuma
destas, e doengas para as quais que nem
sequer havia associagao formada. Ha cer-
ca de 3 anos, uma vontade antiga para unir
esforgos para formar uma Unica organiza-
¢ao que representasse as PDR tomou for-
ma, encabegada por 20 associagdes dos
trés grupos, e foi criada uma comisséo
para agilizar esse processo.

O que foi conseguido

Apds avangos e recuos, embora raros per-
centualmente, mas com a pressdo espe-
rangosa de muitos, avangdmos em torno
desse objetivo. Pedimos as, ainda exis-
tentes, estruturas agregadoras de asso-
ciagdes a sua extingdo em favor da nova
organizagdo. Pedimos as potenciais asso-
ciadas que deliberassem perante as respe-
tivas Assembleias Gerais a adesdo a nova
“RD-Portugal - Unido de Associagoes das
Doengas Raras” e temos quasi-quérum.
Temos, para além do nome aprovado, um
dominio de internet e um website (www.
raras.pt) em construgdo. Com essas asso-
ciagdes, iremos formalizar a escritura da
sua criagdo e comegar a trabalhar.

Porque fara a diferenca

E redundante usar expressdes como “uni-
dos somos mais fortes”. Estd mais do que
provado. Acresce-se ainda, que outro tipo
de organizagdes ja provaram que deter-
minados servigos de suporte podem ser
partilhados e prestados as, ja de si curtas
em recursos, associagdes das Raras. As-
sim, o foco tera de ser, quer nacional quer
internacionalmente, articular a colabora-
¢ao, promover a capacitagcao e, motivar o
investimento em investigagéo, solugdes e

Paulo Gongalves
Membro da Comisséo Instaladora
da Unido das Doengas Raras

Dia Mundial das Doencas Raras
comemora-se este més

Dia 28 de fevereiro assinala-se o Dia Mundial das Doengas
Raras. Na Unido Europeia (UE), consideram-se doengas raras,
por vezes, também chamadas doencas 6rfas, aquelas que
tém uma prevaléncia inferior a 5 em 10 mil pessoas (Deci-
sdo 1295/1999/CE do Parlamento Europeu e do Conselho de
29-04-1999), considerando o total da populagao da Unido. A
definicdo de doenga rara é assim estabelecida pelo critério
prevaléncia da doenga.

Estima-se que existam entre 5 e 8 mil doengas raras diferentes,
afetando, no seu conjunto até 6% da populagdo, o que extra-
polando, significa que existirdo até 600 000 pessoas com estas
patologias em Portugal. No entanto, o peso social que estas
patologias atingem vao muito além dos doentes, porque sdo
doengcas que afetam todo o nticleo familiar, nomeadamente
quando sdo mais graves, incapacitantes ou dificeis de
controlar.

Em Portugal, o Plano Nacional de Saude (PNS) 2004-2010
reconhece que as doengas raras contribuem, significativa-
mente, para a morbimortalidade durante os primeiros 18 anos
de vidal. O PNS prevé, nomeadamente, o Programa Nacional
de Controlo das Hemoglobinopatias, iniciado em 1987 com
coordenagdo do Instituto Nacional de Saude Ricardo Jorge e
o Programa Nacional de Diagnoéstico Precoce (PNDP) relati-
vo as doengas hereditarias do metabolismo e hipotiroidismo
congénito, iniciado em 1979 pelo Instituto de Genética Médica
Jacinto Magalhdes.

Fonte: www.sns.gov.pt/ (Adaptado)

RAREDISEASEDAY.ORG

eventual cura. Se para paises como Portu-
gal, um ensaio clinico para uma Rara pode
ser mais dificil pela dimensado da popula-
¢ao-alvo, ndo poderd ganhar mais tragao
juntando dados de paises com caracteris-
ticas semelhantes constituindo universos
com caracteristicas semelhantes que o
permitam? Nés acreditamos que sim!

O que queremos e como
o queremos fazer

Almejando a unido numa Unido Europeia,
necessitamos de estabelecer bases que
permitam estar em condigdes, de, a nivel
nacional e antes de mais, responder as
pessoas e organismos, sejam estas uni-
dades de cuidados de salde, empresas
da industria, profissionais ou entidades de
investigacao. Para isso, é imperioso traba-
Ihar em 5 linhas estratégicas:

* Registo Nacional da Pessoa com Doenga
Rara;

* Plano de Agao e Comunicagao com to-
dos os stakeholders;

* Modelo de parceria e colaboragdao com
entidades devidamente acreditadas na in-
vestigagdo clinica;

* Meios eletrénicos de comunicagao veri-
ficaveis entre a Pessoa com Doenga Rara
ou o seu Cuidador com as Entidades de
Saude, suas cuidadoras;

* Visibilidade das efemérides nos dias es-
peciais ligados a doengas raras com pla-
nos de agdo consequentes e exequiveis;

* Modelo de financiamento claro, res-
ponsavel, sustentavel e atempado para
as respostas as associadas e estas aos
seus associados, ultimos beneficiarios do
trabalho de uma Estrutura Agregadora de
Associagoes, as Pessoas que vivem com
Doenca Rara e seus familiares.

A Unido Europeia

H4 mais de uma década que se escuta “o
doente no centro”. Se tivéssemos percor-
rido com sucesso alguns destes passos,
provavelmente teriamos um caderno de
encargos mais concreto para esta Presi-
déncia do Conselho Europeu. Podemos,
contudo, sentir o respeito das congéneres
e, com estas: construir ambientes seguros
de partilha de informacgao; de capacitagao;
de integracdo de novas tecnologias na
prevencgao, tratamento e monitorizacgao; e
reavivar a esperanga de mais e melhores
meios para a qualidade de vida as Pes-
soas com Doenga Rara.

* www.orpha.net/national/PT-PT/index/so-
bre-doen%C3%A7as-raras/
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Elisabete Almeida
Presidente da Diregcdo da APOFEN

www.apofen.pt

A APOFEN - Associagdo Portuguesa de
Fenilcetondria e Outras Doengas Heredi-
tarias do Metabolismo das Proteinas - re-
presenta as doengas de restri¢gdo proteica
rastreadas no Teste do Pezinho.

O Teste do Pezinho iniciou-se em Portugal,
em 1979, diagnosticando apenas a Fenil-
cetonuria (PKU) e o Hipotiroidismo Congé-

-
o

Teresa Gesteiro
Vogal da P-BIO - Associagdo Portuguesa
de Bioindustria

P-BIO

Aszaisgd Portigus de Badnadibitea

www.p-bio.org

A Rita e o Pedro sdo duas criangas que
nasceram aparentemente saudaveis, e
sem qualquer sombra de doenga. A Rita
foi uma crianga saudavel até aos 4 anos e
o Pedro comegou a manifestar sintomas
logo nos primeiros meses de vida. Porém,
a diferenga entre estas duas criangas nao
foi apenas o momento do inicio dos sinto-
mas, ja que tiveram também percursos di-
ferentes na descoberta das suas doengas:
a doenca da Rita foi diagnosticada apds
dois anos do inicio dos sintomas, o Pedro

8 [%%itiva) Fevereiro 2021

APOFEN ¢, na realidade, uma “familia

nito. Apenas na primeira década de 2000 é
que foram incluidas outras doencgas de res-
tricdo proteica. Do mesmo modo, a APO-
FEN, em 1993 comegou por representar
apenas a PKU e s6 mais tarde acabou por
representar também as restantes. Desta
forma, a APOFEN representa atualmente: a
PKU, a Tirosinemia, a Leucinose, a Homo-
cistindria Cldssica; a Aciduria Propidnica,
Metilmalédnica, Isovalérica, Glutarica Tipo |
e Aciddria 3 Hidroxi3 Metilglutarica; a Sin-
tese do Carbamilfosfato (CPS), a Transcar-
bamilase da Ornitina (OCT), a Citrulinemia,
a Acidudria Argininosuccinica e a Hiperargi-
ninemia.

Em todas estas doencgas, o doente deve
seguir uma dieta pobre em proteinas e su-
plementada com medicagdo. Alimentos
como carne, peixe, ovos, leite e farinha séo
proibidos. No entanto, ha alimentos hipo-
proteicos disponiveis para estes doentes,
mediante prescricdo médica. Os efeitos do
nao tratamento poderdo ser gravissimos,
passando por défices cognitivos, dificulda-
de de concentragao, irritabilidade, entre ou-

alargada.”

tros, sendo o mais grave o coma ou morte
(quando o quadro de coma néo é revertido
- apenas em algumas das doengas).

APOFEN Jovem; e
constantemente
estamos em contac-
to com os associa-
dos para que seja
possivel identificar
alguma dificuldade
no menor espacgo de
tempo. Por isto, a
APOFEN é, na reali-
dade, uma “familia
alargada”.

No acompanhamento da sua situagéo cli-
nica, os doentes sdo acompanhados por
equipas multidisciplinares em Centros de

Tratamento especificos localizados no
Porto, Coimbra, Lisboa, Funchal, Ponta Del-
gada e Angra do Heroismo.

De forma a que o doente se sinta mais
motivado para cumprir o tratamento e as-
sim ndo se verificarem as consequéncias
acima descritas, a APOFEN tem ao dispor
dos seus associados uma série de ativida-
des direcionadas para o convivio e partilha
de experiéncias entre doentes e familias
— Campos de Férias, Encontro Nacional
de Familias, Encontros Regionais; apoio
a escola; apoio de psicologia; workshops
de cozinha; apoio a familias carenciadas;
um programa de mentores; um grupo de
jovens que dinamiza algumas atividades
— APOFEN Jovem; e constantemente esta-
mos em contacto com os associados para
que seja possivel identificar alguma dificul-
dade no menor espacgo de tempo. Por isto,
a APOFEN é, na realidade, uma “familia
alargada”.

Para saber mais informagdo acerca da
APOFEN visite o site www.apofen.pt e en-
tre em contacto connosco.

As doencas raras: uma luta que tem de ser

em apenas alguns dias.

Recordo-me do dia em que a mae da Rita
recebeu o diagndstico apds dois longos
anos de incertezas e de ter percorrido di-
ferentes especialidades médicas, sempre
confrontada com a deterioragao da quali-
dade de vida da Rita. N&o existia fé capaz
de subsistir e se, por um lado, viver na in-
certeza de um diagndstico é angustiante,
saber que se trata de uma doenga rara,
para a qual ndo existe um tratamento dis-
ponivel, ndo é certamente uma realidade
muito facil de enfrentar.

A busca incessante por uma alternativa
terapéutica, por uma participagdo num
ensaio clinico... é quase diaria. Dado que
muitas destas doengas tém origem gené-
tica, hd uma enorme esperanga nas novas
abordagens transformacionais, como é o
caso da terapia genética. Parecem abor-
dagens futuristas, e porventura serdo, mas
nao nos esquegamos que o hoje é o futuro
de muitos milhares de esperangas que nos
precederam.

de todos

E preciso salvaguardar, no entanto, que
sejam dados alguns passos fundamentais
para garantir o acesso destas terapéuticas
ao doente correto e no momento certo da

A Rita e o Pedro nao
estao sozinhos. Em
Portugal, estima-se
que entre 600 a 800
mil pessoas tém
uma doenca rara.

sua vida. Um desses passos é a formagao
dos profissionais de salude nestas novas
areas emergentes, para que estejam habili-
tados a avaliar estes medicamentos e que

possam gerir as expectativas dos doentes
e das familias. E premente iniciar discus-
sOes sobre o modelo de financiamento
destas abordagens terapéuticas envolven-
do os profissionais de saude, o Estado, a
industria farmacéutica e as associagdes
de doentes.

Mas os desafios destas doengas nédo se
cingem a medicagdo, também sdo so-
ciais, educativos e impactam a vida do
portador, do cuidador e de toda a familia.
E fundamental a colaboragao dos diferen-
tes Ministérios para que estes doentes, ao
contrario da sua doencga, ndo sejam vistos
como raridades, mas como doentes que,
como outros, precisam de cuidados.

A Rita e o Pedro ndo estdo sozinhos. Em
Portugal, estima-se que entre 600 a 800 mil
pessoas tém uma doenga rara. Aos pais da
Rita, do Pedro e de tantos outros doentes/
portadores, é fundamental ndo desistir,
continuar a esperanga, persistindo na pro-
cura de melhor e mais efetiva qualidade de
vida dos doentes.



Micaela Rozenberg
Presidente da Dire¢do A.E.T.N. - Associagdo
de Esclerose Tuberosa em Portugal.

ESCLEROSE
TUBEROSA
EM PORTLUGAL

A Esclerose Tuberosa é uma doenga rara e genética, o que
significa que surge por um erro no cédigo genético da pes-
soa, mais especificamente, por anomalias nos genes TSC1
(cromossoma 9) ou TSC2 (cromossoma 16). A prevaléncia
estimada da doencga é de 1 em cada 6,000 nascimentos.

E autossémica, ou seja, 0corre num cromossoma que néo
é responsavel pela determinagédo do sexo do bebé e por
isso atinge os dois sexos na mesmo proporgao. A doen-
¢a tem 50% de probabilidade de transmissao de pais para
filhos.

A Esclerose Tuberosa é degenerativa. Este erro genético
provoca o crescimento de tumores benignos com impacto
degenerativo, no cérebro e em outros 6rgaos vitais como
os rins, coragao, olhos, pulmdes, na pele e pode também
afetar o sistema nervoso central. Contudo, a incidéncia e
gravidade da Esclerose Tuberosa podem variar muito entre
individuos (mesmo entre gémeos idénticos), o que dificul-
ta o diagnéstico.

0 seu impacto visivel manifesta-se em atrasos no desen-
volvimento, deficiéncia intelectual, epilepsia, autismo e
problemas comportamentais que afetam a qualidade de
vida dos doentes e da familia.

A detegdo precoce da ET é fundamental para o seu correto
acompanhamento, por uma equipa multidisciplinar, dada a
sua natureza multissistémica. Quando detetada precoce-
mente, uma rotina de electroencefalogramas antecipando
o aparecimento de epilepsia, € muito eficaz para o trata-
mento futuro. A epilepsia desenvolve-se em 90% dos ca-
sos, 70% destes logo nos 2 primeiros anos de vida.

A Associacao de Esclerose Tuberosa foi criada em 2011
para oferecer uma plataforma de suporte aos doentes e
seus familiares.

A sua atuagdo tem também sido determinante junto da
classe médica. Ao longo destes dez anos, a AETN tem
organizado congressos onde participam especialistas na-
cionais e internacionais, expondo os avangos médicos e
tratamentos disponiveis. Anualmente realiza um encontro
de familias, de todo o pais, abordando os problemas da
vida real (educacao e ensino, atividade profissional, diag-
nostico e tratamento).

Em 2020, a AETN juntou-se a outras associagdes de doen-
tes, para pressionar o Infarmed para acelerar a introdugao
no mercado de um medicamento ja aprovado - o Bucco-
lam. Este medicamento oral é utilizado para travar crises
prolongadas de epilepsia e deve substituir o atual que é
aplicado por via rectal.

Um medicamento rectal ndo é pratico para criangas, num
lugar publico ou em ambiente escolar. Um medicamento
oral melhora a dignidade de todos os utilizadores.

www.esclerosetuberosa.org.pt/home

Manuela Lourengo Marques
Presidente da Dire¢do da Associagdo Nacional
de Doentes Linféticos — andLINFA

QMD

|Associagdo Nacional
de Doentes Linfaticos

National Aztociation af Sulferers

of Lymphatic Disorders

Sempre que referimos a palavra Linfedema h3, nor-
malmente, uma série de perguntas que sabemos que
iremos ouvir e para qual ndo temos respostas, sem du-
vida que estas se podem enquadrar nas questdes que
nos séo colocadas por vés

No entanto, no nosso caso concreto, a questao come-
¢a um pouco atras... no desconhecimento da doencga
e, sobretudo, no ainda muito pouco estudo dedicado
ao sistema linfatico — um sistema que esta espalhado
por TODO o nosso corpo, por onde circula a linfa e que
é uma rede complexa de vasos nédulos e érgaos, que
tem um importante papel na colaboragédo com o siste-
ma imunolégico.

Quando a linfa tem impedimento de circulagéo ela fica
retida nos tecidos e acontecendo o edema, um Linfe-
dema (acumulagdo de linfa no tecido intersticial). O
Linfedema pode ser definido como primario e secun-
dario, sendo o Linfedema primario uma doenca rara.
Dado que estamos no ambito do més das Doengas
raras vamos focar-nos no Linfedema Primdrio, aque-
le onde o doente nasce ja com um déficit no sistema
linfatico, esta causa podera ser hereditaria e neste mo-
mento comega a haver, cada vez mais um olhar atento
para a descoberta das causas genéticas e dos genes
afetados.

Nao sabemos quantos somos em Portugal, ndo sabe-
mos quantos somos no mundo, sabemos no entanto
que a sua prevaléncia pode ser entre 1-5/10000 o que
nos levara a concluir que em Portugal poderemos ser
entre 1060 a 5300 afetados.

A sua atuagdo tem também sido determinante junto
da classe médica. Ao longo destes dez anos, a AETN
tem organizado congressos onde participam especia-
listas nacionais e internacionais, expondo os avangos
médicos e tratamentos disponiveis. Anualmente reali-
za um encontro de familias, de todo o pais, abordando
os problemas da vida real (educagéo e ensino, ativida-
de profissional, diagndstico e tratamento).

Em 2020, a AETN juntou-se a outras associagdes de
doentes, para pressionar o Infarmed para acelerar a in-
trodugdo no mercado de um medicamento ja aprovado
- 0 Buccolam. Este medicamento oral é utilizado para
travar crises prolongadas de epilepsia e deve substi-
tuir o atual que é aplicado por via rectal.

Um medicamento rectal ndo é pratico para criangas,
num lugar publico ou em ambiente escolar. Um me-
dicamento oral melhora a dignidade de todos os uti-
lizadores.

www.andlinfa.pt

“O MUNDO DAS DOENCAS RARAS” *‘

Sandra Madeira
Presidente da Diregdo da Associagdo Nacional
de Pais e Amigos Rett (Anpar)
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A sindrome de Rett é uma disfungdo neurolégica complexa
que afeta sobretudo as raparigas e afeta o desenvolvimento
apos um periodo inicial de 6 meses de desenvolvimento nor-
mal, estima-se que 1 em cada 10.000 seja afetado com SR.”
Em Portugal a doenga ja é diagnosticada numa idade mais
precoce, pelo facto da sindrome de Rett (SR), ser uma doen-
¢a mais conhecida da comunidade médica e cientifica, com
isto a prevaléncia da SR tém vindo a aumentar em Portugal,
nado soé por este aspeto, mas também pelo facto de ser uma
doenga que tem vindo a ser mais estudada e investigada
em muitos paises do mundo. O que fez com que se desco-
brisse mais mutagdes da doenga e assim aumentou tam-
bém o ndmero de diagndsticos.

Contudo se por um lado ndo é bom o aumento de casos
do SR, por outro lado torna a doenga mais atrativa para ser
estudada e investigada e se chegar a uma possivel cura.
Em Portugal a SR ainda tém uma prevaléncia muito baixa,
mas ja contamos com grupos de trabalho na area da investi-
gacao, da neurociéncia a trabalhar para podermos contribuir
para um futuro mais promissor para os portadores de SR.
0 dia a dia de um doente com SR n3o é fécil, porque depen-
de 24h por dia de cuidados de um cuidador.

Existem muitas dificuldades para os doentes com SR, algu-
mas com grande relevancia, o acesso a terapias que tanto
necessitam para o seu desenvolvimento e para uma melhor
qualidade de vida, devido ao facto da familia por vezes, ndo
ter recursos financeiros, ou mesmo tempo, para ir fazer as
terapias, porque as entidades patronais ndo sdo flexiveis
com os horarios, a educagao, na infancia, os infantarios, as
creches, nem sempre relinem as condi¢des para aceitar um
doente com SR.

Na idade escolar, a integragdo nas escolas publicas, que
nem sempre também reinem as condi¢des necessdrias, e
depois na fase adulta a escassez de instituicdes para da-
rem continuidade a um trabalho feito até a esta idade. Mas
também é de louvar o esforgo que tem sido feito por parte
de varios agentes para que este cenario seja cada vez mais
ultrapassado.

Nao existe ainda um medicamento especifico para o trata-
mento da SR, contudo os doentes de SR tém outras doengas
associadas, e por esse motivo tomam alguma medicagao,
de salientar medicagdo para a epilepsia. Sabemos que ja
existem alguns estudos de alguns medicamentos que sé@o
desenvolvidos para outras doengas, mas que podem ter im-
pacto na SR, na minimizagéo de alguns efeitos da doenga.
Esperamos que muito em breve venha a existir uma terapéu-
tica a nivel do medicamento que possa de alguma forma
minimizar a doenga e dar uma melhor qualidade de vida ao
doente com SR.

www.anpar.pt
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Carcinoma de Células de Merkel: “E um tipo de cancro

muito raro, agressivo e com alto potencial de metastizacao”

10 R58itiva) Fevereiro 2021

NUMA ENTREVISTA CONJUNTA DUAS ONCOLOGISTAS, MATILDE RIBEIRO, ASSISTENTE HOSPITALAR GRADUADA
SENIOR DE CIRURGIA PLASTICA; COORDENADORA DA CLINICA DA PELE, TECIDOS MOLES E 0SSO DO IPO DO PORTO E
PAULA FERREIRA, ASSISTENTE HOSPITALAR GRADUADA DE ONCOLOGIA MEDICA, EXPLICAM AS CARACTERISTICAS
DO CARCINOMA DE CELULAS DE MERKEL, UM TIPO DE CANCRO DE PELE RARO E AGRESSIVO. SAIBA 0S SEUS
SINTOMAS, O DIAGNOSTICO E COMO PREVENIR. O MAIS IMPORTANTE E SENSIBILIZAR A POPULAGAO PARA ESTE

TIPO DE PATOLOGIA.

Paula Ferreira
Assistente Hospitalar Graduada
de Oncologia Médica

Como podemos caraterizar o Carcinoma
de Células de Merkel (CCM) e qual a sua
incidéncia em Portugal?

O Carcinoma de Células
de Merkel (CCM) é um tipo de cancro de
pele que se desenvolve, conforme o nome
indica, nas células de Merkel, as quais se
encontram na camada basal da epiderme.
Trata-se de um tipo de cancro muito raro,
agressivo e com alto potencial de metasti-
zagdo. Raramente se suspeita deste tumor
cutaneo, pelo que nunca é demais enfati-
zar a importancia do diagndstico e trata-
mento precoces.

A incidéncia tem vindo a aumentar gra-
dualmente desde 1972, altura em que foi
descrito pela primeira vez, em parte pela
melhor caracterizagdo histopatoldgica,
mas também devido ao envelhecimento
da populagéo.

A sua incidéncia varia entre 0,15 e 0,44
por 100 000 habitantes e atinge sobretu-
do adultos caucasianos com mais de 60
anos, em dareas do corpo com exposi¢ao
solar. Assim, a sua localizagdo mais fre-
quente é na pele da cabega e pescoco, se-
guindo-se a pele dos membros inferiores e
a das extremidades dos membros superio-
res. A idade média de aparecimento ronda
os 75 anos, sendo mais frequente no sexo
masculino. A nossa instituigao recebe en-
tre 14 e 16 novos casos por ano.

Quais as causas e principais
grupos de risco?

(Paula Ferreira) A etiologia
do CCM permanece incerta.
Conhecem-se 2 vias de car-
cinogénese, ou seja, as vias
de dano celular que levam
ao aparecimento do tumor,
uma induzida pela integra-
cdo genémica nas células
de Merkel normais de um
virus ubiquitario comensal
da pele, chamado polioma-
virus, a outra pela exposi¢do
excessiva destas células a
radiagdo ultra-violeta.
Sabe-se, também, que a
idade avancada, a pele clara,
a exposicdo solar crénica,
a imunossupressao (HIV+,
doentes transplantados...),
sdo fatores que influenciam
o desenvolvimento deste tipo
de cancro, estando frequente-
mente interligados.

Matilde Ribeiro
Assistente Hospitalar Graduada
Sénior de Cirurgia Plastica;
Coordenadora da Clinica da Pele,
Tecidos Moles e Osso do IPO
do Porto

Quais os sintomas a que se deve estar
atento e se existe alguma caracteristica
que possa ser mais indiciadora neste tipo
de patologia?

0O CCM, em 60% dos ca-
sos, apresenta-se como um nédulo cuta-
neo ou subcutaneo isolado, de consistén-
cia dura, brilhante, cuja cor pode variar
entre a cor da pele e o vermelho-azulado,
mais frequentemente, como ja referido,
em dreas expostas ao sol (p. ex., face),
embora o carcinoma de células de Merkel
possa afetar qualquer parte da pele.

A Unica caracteristica que o pode distin-
guir de outros tumores cutaneos, nomea-
damente de tumores benignos, é o seu
crescimento rdpido, com auséncia de dor
ou alteracdo de sensibilidade. A maioria
ndo ultrapassa os 2 cm, mas podem atin-
gir mais de 15 cm. Pode também apresen-
tar-se sob a forma de papula ou de lesdo
polipdide.

O diagnéstico clinico é dificil, uma vez
que ndo tem qualquer caracteristica pa-
tognomonica. Os diagndsticos clinicos
diferenciais mais comuns sdo o quisto
epidermoide (vulgo, quisto sebaceo), o
carcinoma basocelular nodular e o mela-
noma nodular.



Qual a abordagem terapéutica do CCM?

(Matilde Ribeiro) Face a um diagnédstico de
CMM, impde-se um exame fisico comple-
to do doente. Toda a pele do doente deve
ser cuidadosamente observada, quer pela
possibilidade de metastizagdo cutanea
deste tumor, quer pela possibilidade de

existirem outros tumores da pele sincro-
nos.

Dada a elevada frequéncia de metastiza-
¢do ganglionar, a area de drenagem da lo-
calizagdo do tumor deve também ser cui-
dadosamente avaliada, quer clinicamente,
quer com exames de imagem ai dirigidos.
Paralelamente impde-se exames de ima-
gem, nomeadamente toracicos e abdomi-
nais (TAC ou PET-CT), que possam excluir
ou confirmar a existéncia doenga metasta-
tica a distancia.

Apés toda esta avaliagdo, se estivermos
na presenca de doenca localizada, o trata-
mento passa pela cirurgia que consta da
excisdo alargada do tumor primario e pela
pesquisa do ganglio sentinela. O ganglio
sentinela serd o primeiro ganglio de uma
area ganglionar a receber células metasta-
ticas de uma determinada zona da pele. O
objetivo daremocgao e estudo aprofundado
deste ganglio é a possibilidade de detetar
doenga ainda oculta (micrometéstases)
e estadiar corretamente a doenga. Caso
exista doenca ganglionar, quer a data do
diagnéstico, quer detetada na biépsia do
ganglio sentinela, o doente devera ser sub-
metido a esvaziamento ganglionar. Apds
estas cirurgias, o doente podera ser can-
didato a radioterapia complementar, quer

da area do primario, quer da area de drena-
gem ganglionar operada.

Mesmo com a otimizag&o destas terapéu-
ticas, observa-se elevada incidéncia de
recidivas locais (20-75%), metdstase gan-
glionares (30-70%) e a distancia (25-50%).
A doenga metastatica ou recorrente pode
ser tratada com cirurgia, radioterapia ou
tratamento sistémico.

Sendo um carcinoma raro,
o seu diagndstico podera
ser confundido com outras
patologias?

(Paula Ferreira) Embora o
CCM tenha algumas ca-
racteristicas clinicas que
geralmente estdo presentes,
s6 a biépsia da lesdo e o seu
exame histopatolégico é que
nos possibilita um
diagnéstico seguro.
Apobs a exérese ou bidpsia in-
cisional da lesdo, as técnicas
de microscopia eletrénica ou
imuno-histoquimica especi-
ficas tém um papel crucial
no diagnéstico desta doencga.
O principal marcador imu-
no-histoquimico para o CCM
é a citoqueratina 20 (CK20),
um marcador importante
com alta especificidade. Os
marcadores neuroendécri-
nos- enolase neurénio-es-
pecifica, cromogranina A e
sinaptofisina - também sao
positivos. Estas marcagoes
permitem a distincdo com
outros tumores nomeada-
mente, carcinoma metasta-
tico de pequenas células do
pulmdao, melanoma, linfoma,
carcinoma indiferenciado,
sarcoma de Ewing, rabdo-
miossarcoma
e neuroblastoma.

A incidéncia tem vindo a au-
mentar gradualmente desde
1972, altura em que foi descrito
pela primeira vez, em parte
pela melhor caracterizagdo his-
topatolégica, mas também
devido ao envelhecimento
da populagdo.

A sua incidéncia varia
entre 0,15 e 0,44 por
100 000 habitantes e atinge
sobretudo adultos caucasianos
com mais de 60 anos, em
dreas do corpo com
exposigcdo solar.

“O MUNDO DAS DOENGAS RARAS” *’

Em relagao ao tratamento sistémico, quais
as terapéuticas que se utilizam nesta area?
(Paula Ferreira) Diferente de outros tumo-
res cutaneos nao melanoma, o CCM apre-
senta alta propensé@o para a metastizagédo
regional e a distancia. Os locais mais fre-
quentes de disseminacdo a distancia séo

figado, ossos, pulméo e ganglios ndo regio-
nais, tornando-se rapidamente fatal.

Até 2017, ndo existiam terapéuticas apro-
vadas para o CCM metastizado, sendo a
abordagem classica a utilizacdo de qui-
mioterapia, combinando um platino com
etoposideo. Esta combinagdo citotoxica
proporciona alta taxa de resposta, mas de
curta duragdo, com toxicidades importan-
tes, sobretudo no idoso e nunca demons-
trou ter impacto na sobrevivéncia global
dos doentes.

Ao longo da Ultima década, a Imunotera-
pia, mais concretamente os inibidores do
checkpoint imunitario, veio revolucionar o
tratamento do cancro e dos tumores cuta-
neos em particular. A investigagdo mos-
trou a sua efectividade, essencialmente
dos que bloqueiam a via PD-1 / PD-L1. De
forma geral, esta modalidade terapéutica
esta associada a durabilidade de respos-
tas, bom perfil de seguranga e aumentos
de qualidade de vida e sobrevida global em
diferentes tumores.

A atividade clinica e seguranga dos anti-
-PD1/PDL1 foi também demonstrada em
diferentes ensaios clinicos nos doentes
com MCC metastizado, observando-se
respostas rapidas e sustentadas, de lon-
ga duragdo, sendo medicamentos bem

tolerados. Em 2017, a Food and Drug Ad-
ministration (FDA) aprova o inibidor PD-L1
Avelumab e posteriormente o inibidor PD-1
Pembrolizumab no tratamento de MCC me-
tastdtico, proporcionando uma mudanga
do paradigma do tratamento desta doenga.
A data, a nossa experiéncia nesta patologia
vai-se consolidando e tem sido bastante
positiva.
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Comegou em 2019 com o programa de
acesso precoce ao Avelumab e desde ju-
Iho de 2020, que o Avelumab faz parte do
protocolo de tratamento dos doentes com
carcinoma de células de Merkel metastiza-
do em primeira linha.

Como tem sido a experiéncia na vossa
pratica clinica, que tipo de casos mais
aparecem e em que estadio?

(Matilde Ribeiro) Uma vez que trabalha-
mos num centro de referéncia, podemos
dizer que nos aparece “de tudo”. No en-
tanto, comegam a ser mais frequentes os
doentes em estadios iniciais e mais ra-
ros os doentes em estadio 1V, isto é, com
doenca sistémica.

Qual o impacto que a cirurgia tem no tra-
tamento e nos doentes e a percentagem
de cura para esta patologia?

(Matilde Ribeiro) A cirurgia é o primeiro e
mais eficaz meio terapéutico do CCM.

Se se tratar de um tumor em fase inicial
e de dimensdo muito pequena, a excisdao
alargada e a pesquisa do ganglio sentine-
la resultardo em duas cicatrizes que, se
bem direcionadas, passardo despercebi-
das.

Em relacao a experiéncia
enquanto profissional, o que
gostariam de salientar?

(Matilde Ribeiro) Gostaria-
mos de salientar que a pre-
vencgdo e detegdo precoce, a

semelhanca do que acontece
nos tumores cutdneos mais
frequentes, continua a ser

fulcral, pelo que reforcamos

a importancia de evitar os

comportamentos de risco,
como exposi¢ado solar créni-

ca exagerada e intensa desde
a inféncia. Reforcamos que,
pela sua raridade, o trata-
mento do CCM devera ser
efetuado de forma multidis-
ciplinar e em centros de refe-
réncia e sempre que possivel
proporcionar a sua inclusdo
em ensaios clinicos mullti-
céntricos internacionais.

(Paula Ferreira) No que diz
respeito a doenca metas-
tizada, a ultima década
marcou uma viragem no
tratamento e no prognéstico
deste cancro cutdneo raro.
A Imunoterapia veio para
ficar no tratamento do CCM
avangado, com melhoria
acentuada da qualidade de
vida e acreditamos, também,
da sobrevivéncia global dos

nossos doentes.

Num tumor de grandes dimensdes, a refe-
rida excisao alargada pode ser altamente
mutilante e obrigar ao recurso a diferen-
tes técnicas reconstrutivas mais ou me-
nos diferenciadas, de forma a devolver a
forma e a fungdo da area atingida.

No entanto, por muito que fagamos, so-
bretudo na face, as “marcas” vao ser sem-
pre visiveis.

Os esvaziamentos ganglionares sdo pro-
cedimentos cirdrgicos com grande mor-
bilidade associada, quer no pés-operato-
rio imediato, quer a distancia, sobretudo
neste tumor em que o tratamento da area
ganglionar é sempre complementado
com radioterapia. A sobrevivéncia global
aos 10 anos é de 57,3%.

Quais os principais fatores para a sua pre-
vengao, assim como, as recomendacoes
a ter em conta e como se pode ajudar a
sensibilizar as pessoas para este tipo de

carcinoma?

(Paula Ferreira) Dada a sua agressividade
é fundamental o diagndstico precoce. A
sensibilizagdo para a promogdo de ras-
treio do Cancro da Pele e diagndstico pre-
coce do mesmo continuam a ser essen-
ciais, reforcando as recomendacgdes sobre
os cuidados a ter com a exposic¢ao solar e
0 auto-exame da pele. As campanhas de
divulgagdo da prevencao primaria, devem
incluir também estes tumores cutaneos
raros.

A prevengdo secunddria, baseada no
diagndstico precoce destas lesdes por
especialistas devotados ao cancro da
pele, confere melhoria do prognéstico da
doenca. Por isso, aconselhar a consultar
atempadamente um dermatologista e pro-
porcionar acesso rapido aos especialistas
pode aumentar a probabilidade de um
diagnéstico preciso e eficiente e melhorar
definitivamente o progndstico.
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Associacio Porfuguesa de Alaxias Hereditarias

A APAHE é uma IPSS de ambito nacional,
surgiu para defender os interesses de to-
das as pessoas com Ataxias Hereditarias
(patologias genéticas raras, incuraveis e
degenerativas). Estas tém efeitos devas-
tadores a todos os niveis quer no doente,
quer no cuidador. Dirigimos os nossos
recursos maioritariamente para a Investi-
gagao das Ataxias ou formas de melhorar
a qualidade de vida do doente e familia.
Estas doencas podem evoluir de forma
gradual com sintomas muito parecidos
com outras doengas, o que por ironia do
destino, tornam o diagnéstico muito dificil,
nem sempre os médicos de familia estao
suficientemente sensibilizados para um
encaminhamento mais especifico destas
situagOes. O despiste numa fase mais
inicial da Doenga pode ter um impacto
mais positivo na saiide mental do préprio
doente que sabe que alguma coisa estd
errada sem ninguém compreender o seu
sofrimento muito menos o seu médico.
Por outro lado, a doenga também se pode
manifestar num desencadear mais evo-
lutivo. Todos os casos tém de ser vistos
numa perspetiva mais holistica do doente,
contexto familiar e social onde cada pes-
soa esta inserida.

Temos no nosso Pais investigadores de
gabarito Internacional, estes sdo a es-
peranca que O amanha sera melhor pelo
menos para as geragdes mais novas. Na
medicina genética é possivel fazer estu-
dos sobre a possibilidade de poder: vir a
ser um doente ataxico, constituir familia
sem constrangimentos, escolher ter filhos
sem que eles venham a ser doentes é por
si s6 um Milagre da Ciéncia.

Cabe salientar também que devido a
grande esforgo cientifico existem novas
terapias que vao retardando os efeitos ne-
fastos da doenca, nas variantes em que se
pode atuar no imediato produzindo algum
alivio de quem sofre. Sabemos que muito
se faz e tem feito a nivel da Investigagao,
ndo podemos ser ingratos, mas para quem
é Ataxico e familia ainda parece téo pouco.
Falar do dia-a-dia de uma pessoa que tem
Ataxia é falar de alguém que depende de
outro para todas as atividades de vida dia-
ria. S@o projetos de Vida e Vida Adiada. Vi-
ver com Ataxia é saber que temos sempre
de estar sujeitos a, e alguém. Sempre!

Facebook:https://pt-pt.facebook.com/as-
sociacaoportuguesadeataxiashereditarias/

@

ARTIGO DA FILOMENA BORGES E
MARIANA JORDAO, RESPONSAVEL
DE COMUNICACAO E VOLUNTARIA,
RESPETIVAMENTE DA APELA
- ASSOCIAGAO PORTUGUESA
DE ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA.

Quando o Ice Bucket Challenge (em por-
tugués, desafio balde de agua gelada)
encheu os ecrds do mundo, poucos co-
nheciam a Esclerose Lateral Amiotréfica
(ELA). A notoriedade gerada pelo famoso
fisico Stephen Hawking, portador de ELA,
e o filme biografico sobre o seu percurso
(The Theory of Everything), ajudariam tam-
bém a dar a conhecer melhor a realidade
desta rara e ainda incuravel doenga.
Estima-se que existam hoje cerca de 800
portugueses com ELA. Para todos eles,
readaptar e reinventar tornam-se palavras
de ordem e assumem-se desafios cons-
tantes, que ndo dependem apenas de si e
da sua familia e cuidadores, mas também
dos apoios e direitos que lhes sejam, ou
nao, proporcionados e garantidos.

Uma doenca como a ELA mostra-nos de
uma forma dura a dimensdo do vinculo
maior que nos liga a vida, desde logo, pela
sua rapida progressdo e curta sobrevida
que, em média, oscila entre os 2 e 0s 5
anos. Caracterizada pela fraqueza e pela
atrofia muscular progressivas, a ELA pode
conduzir a um estado de incapacitagao to-
tal, com comprometimento dos membros
superiores, inferiores, da fala e da degluti-
¢do, em proporgdes varidveis e imprevisi-
veis. Por essa razao, a transformagéao que
o corpo de uma pessoa com ELA sofre im-
plicarda uma readaptagédo constante a um
conjunto de produtos de apoio que garan-
tam o seu conforto e qualidade de vida a
cada perda sofrida.

Infelizmente, o0 mundo nao esta ainda to-
talmente preparado para dar resposta a
uma doenca com este impacto. Desde a
dificuldade em obter um diagndstico pre-
coce e uma referenciagédo célere dos cui-
dados de saude primarios para os cuida-
dos hospitalares; aos atrasos crénicos das
Juntas Médicas; a burocracia instalada no
sistema de atribuicdo das prestagdes so-
ciais via Seguranga Social, sdo varios os
fatores que tornam bastante mais dificil
viver com esta doenga.

www.apela.pt

“O MUNDO DAS DOENGCAS RARAS”

Filipa Julio
Vice-Presidente da Associagdo Portuguesa
dos Doentes de Huntington
Membro da Direcgdo da European Huntington
Association

ﬁ
v

APDH

A Doenga de Huntington (DH) é uma doen-
¢a neurodegenerativa rara, de origem ge-
nética, com transmissao autossémica do-
minante. Estima-se que afecte entre 5a 10
pessoas em cada 100.000. A doenca apre-
senta uma triade de sintomas motores,
psiquiatricos e cognitivos. O diagnédstico
clinico da DH é baseado nas alteragdes
motoras, nomeadamente no aparecimen-
to de movimentos involuntarios (coreia)
que surgem, normalmente, na meia-idade.
Contudo, os portadores da mutagao ge-
nética que origina a doenga apresentam
frequentemente alteragdes psiquidtricas
e cognitivas muito incapacitantes antes
de surgirem os sintomas motores. Estas
alteragbes, muitas vezes subvalorizadas,
tém sequelas negativas no bem-estar e
qualidade de vida ndo sé do doente, mas
também das pessoas que o rodeiam. Ape-
sar dos grandes progressos cientificos
que tém existido nesta drea, a doencga
ainda ndo tem cura, sendo que os trata-
mentos disponiveis se destinam apenas
a controlar os sintomas existentes. Tendo
em conta o quadro clinico e evolugdo da
doenca de Huntington, bem como o des-
conhecimento generalizado acerca da sua
natureza e implicagdes, problemas como
o isolamento e o estigma sdo frequentes
nas familias com este diagndstico.

Desde 2001, data da criagcdo da Associa-
¢do Portuguesa dos Doentes de Hunting-
ton - APDH, os voluntarios que asseguram
o seu funcionamento tém desenvolvido
inimeros esforgos no sentido de minorar
o impacto da doenca de Huntington nas
familias portuguesas. A APDH tem tido
como principais linhas de acgdo: a pro-
mocao de uma maior sensibilizagao, edu-
cacdo e informagdo acerca da natureza e
caracteristicas da doenga de Huntington;
o aconselhamento clinico, genético, so-
cial, juridico e psicolégico aos doentes de
Huntington e suas familias; a capacitagdo
dos cuidadores informais e formais dos
doentes de Huntington.

www.huntington-portugal.com

Inés Alves
Presidente da Direcdo da ANDO Portugal
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A ANDO Portugal - Associacdo Nacional
de Displasias Osseas, surgiu em 2015 e
tem desde entdo, apoiado de varias for-
mas pessoas com displasia éssea e fa-
milias. A ANDO tem ambito nacional com
representacdo na ilha da Madeira e as
acOes sdo dirigidas principalmente para
a criagdo e divulgagdo de informagao dtil
e atual; orientagdo em questdes ao nivel
socioecondmico, psicossocial, educativo
e clinico e colaboragdo em investigagao
meédica, social e cientifica.

As displasias 6sseas englobam um vasto
grupo e heterogéneo de condigbes dsseas
raras de origem genética, com patologias
associadas a nivel neurolégico, respira-
torio e fisico-motor, desde o nascimento
e em diferentes fases da vida, com distin-
tos graus de gravidade. Caracterizam-se
por alteragdes do desenvolvimento, da
estrutura e da constituicdo de ossos, car-
tilagem e/ou dentina, sendo atualmente
reconhecidas 461 displasias dsseas, or-
ganizadas em 42 grupos de acordo com
caracteristicas fisicas, radiolégicas, bio-
quimicas e genéticas. A baixa estatura é
uma das caracteristicas mais marcantes,
com enorme impacto na vida das pessoas
com displasia 6ssea pelas dificuldades na
mobilidade e acessibilidade e desafios so-
ciais pela diferenga fisica. A sensibilizagao
para a existéncia e aceitagao da diferenca
fisica com plena inclusdo das pessoas
com displasia éssea na sociedade é um
dos objetivos de trabalho da ANDO.

O acesso a tratamentos farmacoldgico s6
estd disponivel para 5 displasias dsseas,
1% das displasias. Estdo atualmente em
investigacao pré-clinica e ensaio clinicos,
farmacos para outras 7 displasias e se es-
tes novos farmacos forem bem-sucedidos
e aprovados, deles se espera eficacia na
reducdo de complicagdes associadas as
displasias especificas, com melhoria da
qualidade de vidas das pessoas que rece-
bam estes tratamentos inovadores.

www.andoportugal.org
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Artigo de Associagao SPW Portugal
Sofia Paulo, Presidente

Descrigao da doenca e evolugao em Por-
tugal

A Sindrome Prader-Willi (SPW) é uma doen-
¢a genética rara que afeta o cromossoma
15. Tem uma prevaléncia entre 1/25 000 g,
normalmente, é diagnosticada a nascenca.
A SPW afeta o hipotalamo, situado no cére-
bro, provocando, entre outras, baixo tonus
muscular, obsessdo pela comida, atraso
do desenvolvimento psicomotor, proble-
mas de comportamento, disturbios do so
no.

Em 2018 é criada em Portugal a Associa-
¢édo SPW Portugal.

Conhecemos 40 pessoas em Portugal com
SPW com idades entre 1 més e os 30 anos.
Havera mais com certeza.

0 endocrinologista e o nutricionista acom-
panham a pessoa com SPW. As outras es-
pecialidades gravitam a volta e as consul-
tas/terapias sdo realizadas de acordo com
as necessidades de cada um.

E importante a natag&o logo nos primeiros
meses de vida, seguida da equitagéao.

0 que podera ser realizado ao nivel de es-
tratégia do SNS?

0 que podera ser realizado ao nivel de es-
tratégia do SNS?

E urgente, Criar um centro de referéncia de
SPW.

Implementar o cartdo de pessoa com
doenga rara que continua sem avangar,
desde 2014. A falta de maquinas e softwa-
re adequado para ler o cartdo sdo os impe-
dimentos pela sua néo utilizacgao.

Apoio psicolégico da familia desde o diag-
néstico.

Existéncia de nutricionistas especializados
na problematica da SPW.

Criagdo de um registo nacional de doen-
¢as raras pois sdo importantissimos para
o desenvolvimento da investigagéo clinica
e melhoria dos cuidados de saude.

www.praderwilli.pt/quem-somos
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José Vilhena
Presidente da Diregdo da DOCE
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Doce: a Tay-Sachs, Sandhoff e GM1

Artigo de José Vilhena, Presidente da
Diregdo da DOCE

A Doce acompanha trés doengas que
pertencem ao grupo das gangliosido-
ses: a Tay-Sachs, Sandhoff e GM1. Sdo
doengas raras, neurodegenerativas.
Neste momento, temos referenciado
na Doce 18 familias afetadas por estas
doengas. Destas 18 familias, 13 ainda
tém os seus meninos vivos. Como re-
feri sdo doengas muitos raras, a nossa
grande dificuldade é saber quais sdo
os numeros absolutos destas doencas.
Uma das nossas duvidas é: saber quan-
tos casos existem de cada doenga no
SNS. Temos necessidade de ter uma
caracterizagdo da situagédo de referén-
cia.

Estas patologias caracterizam-se por
serem crénicas, complexas e violentas
nos seus sintomas. Tém uma variante
infantil, em que as criangas raramente
passam os 5 — 6 anos de vida. A juvenil,
nao é tao severa e uma variante adulta.
Embora ndo sendo variantes tdo gra-
ves, levam a deterioragdo do sistema
nervoso, que é a base do nosso siste-
ma organico.

O dia-a-dia é muito complexo: requer
uma atengao permanente do cuidador.
Isto porque estas criangas necessitam
numa primeira fase de um estimulo
constante e de terapias. A terapia é
uma base fundamental para que a neu-
rodegeneragdo nao seja tdo rapida.

A Doce desde que foi constituida, con-
tatou associagdes europeias congéne-
res em busca de novas terapias. Sdo 5
associagoes que unidas foram atras de
ensaios clinicos e acabamos por con-
seguir: dos 13 meninos vivos em Portu-
gal, 6 deles estdao num ensaio clinico na
Alemanha em que Ihes é dada um novo
medicamento que melhora a coordena-
¢do motora destes doentes.

www.doce.pt

Vera Beleza,
Presidente da Diregdo da ASPORI

wftspod

Associagdo Portuguesa de Portadores de
Ictiose (ASPORI)

Artigo de Vera Beleza, Presidente de Dire-
¢do da Aspori.

A doenga Ictiose Lamelar é uma doenga
congeénita, que surge com a descamagao
da pele se ndo houver hidratagdo com os
produtos adequados. A medicacéo é forte,
e exige uma vigilancia constante de outros
6rgaos, nomeadamente do figado.

O seu diagnéstico e a identificagdo da
doenca sao dificeis e nem todos os clini-
cos tém conhecimento deste tipo de pa-
tologia. Atualmente, existem 550 doentes
identificados pela associagdo, mas ha um
grande numero de pessoas por diagnos-
ticar. Temos conhecimento na zona de
Santarém que existe um numero maior de
doentes, o local mais quente de Portugal.
Muitas familias ndo tém qualquer apoio e
os medicamentos sdo muito dispendiosos.
Estes pacientes podem precisar de calga-
do ortopédico, tratamentos complexos em
medicina dentdria, meias de silicone e apa-
relhos auditivos. Os cremes sdo especifi-
cos e o0 gasto mensal ronda os 300 a 400 €.
Em 2014, ndo tinhamos qualquer compar-
ticipagéo, foi com a fundagdo da ASPORI e
com a ajuda de um grupo de pessoas que
conseguimos algumas comparticipagoes
para estes doentes, nomeadamente, que
sejam os hospitais da area de residéncia
dos doentes que |he facultem medicagao.
Os pacientes para viverem mais confor-
tavelmente tém alguma necessidade pre-
mente, como, por exemplo: palmilhas em
gel, roupa em algoddo, tratamentos em
termas. A maioria dos doentes esta a ser
acompanhada pelos seus médicos de fa-
milia, que na sua maior parte ndo sabem
lidar com esta patologia. E necessario,
igualmente, apoio nos tratamentos termais
que sdo essenciais para podermos viver
com mais qualidade de vida e apoio de es-
pecialistas em dermatologia.

Facebook: https://pt-pt.facebook.
com/pages/category/Health-Beauty/
Aspori-Associa%C3%A7%C3%A30-Por-
tuguesa-de-Portadores-de-Ictiose-Portu-
gal-708605949236633/

Marta Jacinto
Presidente da Dire¢cdo da PXE Portugal

O Pseudoxantoma Elastico (PXE) é
uma doenga rara, cuja prevaléncia
prevista é de 1/100.000 a 1/25.000
pessoas, estimando-se assim que,
em Portugal, existam entre 100 e 400
doentes.

Trata-se de uma doenga sistémica
que afeta o tecido conjuntivo da pele,
os olhos e os sistemas cardiovascular
e gastrointestinal. Os primeiros sinais
sdo geralmente papulas amareladas
na pele (chamadas lesdes), cuja dete-
¢do, por vezes, ocorre por volta dos 5
anos, ou estrias angidides detetadas
em exames oftalmolégicos de rotina
ou ja associadas a hemorragia reti-
niana, tipicamente entre os 10 e os 30
anos de idade. Para além das manifes-
tagGes da pele e oculares (que podem
levar a perda de visdo central), outras
manifestagdes ou envolvimento vas-
cular podem incluir angina e/ou he-
morragia gastrointestinal, claudicagéo
intermitente dos musculos das pernas
e dos bragos, acidente vascular cere-
bral e hipertensao renovascular.
Como a grande maioria das doencgas
raras, o PXE é uma doenga genética,
neste caso recessiva. Nao obstante,
de acordo com as ultimas descober-
tas, o PXE é uma manifestagdo de
um quadro clinico que pode ter varias
origens, havendo varios genes que
parecem poder contribuir para a ma-
nifestagdo da doenga. Mesmo no que
respeita ao gene ABCC6, o primeiro a
ser identificado, foram ja encontradas
centenas de mutagdes diferentes. Em
todo o caso, ndo ha ainda uma corres-
pondéncia entre a alteragao genética e
a evolucdo da doenca, sendo a doenga
imprevisivel, de doente para doente,
tanto quanto a abrangéncia dos sinto-
mas, como quanto a idade em que os
sintomas se apresentam.

www.pxeportugal.org
geral@pxeportugal.org
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Recordati Rare Diseases: A pensar

na sua saude!

ENTREVISTA COM JOAO ROXO, RESPONSAVEL PELA RECORDATI RARE DISEASES EM PORTUGAL, ESCLARECE
O PERCURSO DESTA FARMACEUTICA QUE APOSTA NAS DOENGAS RARAS.

Qual a area de atuagao da Recordati Rare
Diseases no mercado nacional?

A Recordati Rare Diseases (RRD) é uma
companhia farmacéutica centrada nas
pessoas, cujo foco &, e sera sempre, 0s
doentes afetados por doencas raras.
Acreditamos que cada paciente tem direi-
to ao melhor tratamento possivel e, como
tal, todos os doentes com doengas raras
estdo no topo das nossas prioridades.
Constituem, por isso, o centro de todos
0s nossos planeamentos, pensamentos e
acoes.

De forma muito breve e sucinta, importa
contextualizar e referir que, na Unido Eu-
ropeia (UE), sdo consideradas doencgas
raras, aquelas cuja prevaléncia é inferior a
1 em cada 2 mil pessoas, tendo em conta
o numero total de pessoas da UE. A defi-
nicdo de doenca rara estabelece-se assim
pelo critério de prevaléncia da patologia.
De acordo com a EURORDIS1, atualmen-
te este tipo de doengas afeta 3,5% a 5.9%
da populagdo mundial, estimando-se que
30 milhdes de pessoas na Europa sejam
doentes raros.

Em Portugal e a nivel global, a RRD é nédo
sb uma voz ativa na consciencializagao
e investigacdo deste tipo de patologias,
como também nas suas abordagens te-
rapéuticas. Em articulagdo com a comu-
nidade médica, com os doentes e com a
propria sociedade, a RRD atua com eleva-
do dinamismo na area das doencas raras,
contribuindo com esperanga e com mais
e melhor qualidade de vida aos seus doen-
tes.

Atualmente, somos uma empresa em
crescimento e perfeitamente integrada no
mercado farmacéutico nacional e interna-
cional. O sucesso e a area de atuagéo da
companhia em Portugal estao relaciona-
dos e assentes num trabalho multidiscipli-
nar com diferentes stakeholders e players
da salde, garantindo acesso, equidade e
um normal circuito do medicamento até
ao seu destino final, o doente.

Quais as principais areas terapéuticas
que atuam?

Numa altura em que vivemos uma situa-
¢do Unica e particular, na qual se verifica
uma retragdo na maioria do mercado na-
cional e global, a RRD encontra-se em con-
traciclo, crescendo sustentadamente nas
diferentes areas onde atua.

Conforme tive oportunidade de referir

*
A importancia da I&D no desenvolvimgpto de

novos farniacos?
.

= A importancia da introducdo de novos farma-
cos, através de programas de investigagao,
bem como de parcerias com outras empresas
e centros de estudo, é o compromisso criado
entre a RRD e a sociedade, uma premissa fun-
damental para o desenvolvimento do tratamen-

to das doengas raras.
O grupo Recordati desenvolve constantemente

novos produtos, investigados e criados interna-
mente, ou através de aquisigOes e/ou parcerias de
desenvolvimento com outras companhias farma-
céuticas e centros de exceléncia. A importéancia da
I&D prende-se com o compromisso, o rigor cientifico

e as competéncias altamente personalizadas, que
permitirdo desenvolver futuros novos tratamentos e
simultaneamente continuar a contar no seu portfélio
com produtos inovadores e de exceléncia. E desta for-
ma que a companhia se compromete a apoiar as fami-

RECORDATI
RARE DISEASES
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anteriormente, somos uma companhia
farmacéutica que se dedica em exclusivo
ao tratamento de doencgas raras. Nesta
perspetiva, a companhia esta presente,
através dos seus medicamentos orfdos,
em distintas areas terapéuticas com um
pipeline terapéutico diversificado e inova-
dor. A area Metabdlica faz parte do core
business da empresa
que, facilmente, se
estende a outro tipo
de especialidades,
como as Oftalmolé-
gicas e Nefrolégicas
ou a Oncologia. Re-
centemente, a com-
panhia aumentou o
seu portfdlio, criando
uma nova unidade de negécio, focada na
Neuro-Endocrinologia. Este aumento de
“arsenal terapéutico’, permite-nos conti-
nuar a crescer de forma sustentada e a
encarar de forma positiva e otimista os
préximos anos.

Que papel tem a Recordati Rare Diseases
na sociedade no ambito da responsabili-

Este aumento de “arsenal
terapéutico”, permite-nos
continuar a crescer de forma de.
sustentada e a encarar de
forma positiva e otimista os
préximos anos.

lias afetadas com doengas raras através da pesquisa,
desenvolvimento de novas terapias, gerando e partilhan-
do conhecimento por toda a comunidade médica.

dade civil na area da satde?

A Recordati Rare Diseases tem um papel
focado na sociedade e, naturalmente o en-
volvimento que tem com a mesma, é um
fator critico para garantir o acesso dos
seus medicamentos 6rfaos aos doentes
em Portugal. Deste modo, o préprio su-
cesso do circuito do medicamento obriga
a uma interagdo dia-
ria e constante entre
todos sistemas e
subsistemas de saul-

O grande desafio da
companhia prende-se
precisamente  com
a responsabilidade
que a mesma tem, no
seu envolvimento com os doentes. E com
este espirito de missdo e compromisso
que trabalhamos diariamente, na tentati-
va de devolver a sociedade o muito que
esta nos da. E nesta perspetiva que a RRD
trabalha diariamente com um conjunto de
entidades publicas e privadas, quer seja
de cariz politico-social quer regulamentar
(nomeadamente, Ministério da Saude, IN-

FARMED e Agéncia Europeia do Medica-
mento), tentando assim garantir equidade
e acesso ao medicamento de todos os
doentes raros em Portugal.

Estes desafios, incluem ndo s6 a gestao
das doencgas, como também a conscien-
cializacdo e treino das mesmas no desen-
volvimento de diretrizes de diagnéstico
e cuidados clinicos. Para tal, o papel da
companhia serd igualmente o de com-
preender as necessidades dos diferentes
intervenientes de salde e ajudar a desen-
volver solugdes para uma melhor gestédo
do paciente, desde o diagndstico até ao
tratamento.

Ndo menos importante, e numa vertente
mais clinica e social, é o trabalho perso-
nalizado que exercemos junto das Socie-
dades Médicas e Associagdes de Doentes
em Portugal e na Europa. Diria que, estes
dois “players”, na sua maioria sem fins lu-
crativos, sdo uma das pegas chave da in-
tegragédo e aceitagdo do doente com pato-
logia rara na sociedade. Uma das nossas
prioridades sempre foi, é, e sera trabalhar
diretamente com estas associagdes. Pro-
pomo-nos a exercer um papel de supor-
te e apoio a estes grupos de pacientes,
aproximando-os, incluindo-os e, com isso,
contribuir com maior consciencializagao
e proatividade nas patologias em que
estamos envolvidos. Creio que a aproxi-
macao do doente raro a sociedade e a co-
munidade médica esta atualmente muito
dependente deste tipo de associagdes. A
nivel nacional, sdo vastos, continuos e em
ndmero crescente os projetos em que a
RRD esta envolvida, alguns deles de muito
sucesso, nomeadamente na drea meta-
bélica, na Fibrose Quistica, na Cistinose
Nefropatica, em Linfomas Cutaneos, na
Acromegalia, no Sindrome de Cushing, no
Tumor de Wilms, na Doenca de Wilson, na
Porfiria Hepatica Aguda, entre outras.

O futuro da companhia passa por conti-
nuar a apoiar estas sociedades e associa-
¢bes, mas também pela criagdo de novas
entidades e grupos de discusséo que pos-
sam gerar maior partilha de experiéncias
e enriquecer conhecimento.

A responsabilidade e a nossa fungéo en-
quanto companhia farmacéutica, serd
sempre numa perspetiva de integragéo e
de encontro do equilibrio entre as diferen-
tes entidades e associagdes envolvidas
dos diferentes quadrantes e contextos so-
ciais, funcionando como “ponte comum”
entre todas elas. Este trabalho multidis-
ciplinar que desempenhamos tem como
ambigdo ndo sé gerar mais conhecimento
e rigor cientifico, como também fomentar
a unido e maximizar a fluidez de comuni-
cacdo de toda a rede de salide em Portu-

gal.

1: EURORDIS é uma alianga ndo-governamental
de associagbes de doentes centrada nos pro-
prios doentes.
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Maria Joao Cana Saraiva
Presidente da Dire¢do da APHP
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Hipertensac
Pulmsnar

APHP

A hipertens&do pulmonar (HP) é uma condi¢do que afeta
os pulmdes e o coragdo. Os principais sintomas da HP
sdo o cansaco e a falta de ar. Estes sintomas sdo comuns
a vdrias patologias, o que dificulta o diagnéstico.

Apesar dos esforgos da comunidade médica e da asso-
ciagdo de doentes na divulgagdo da HP, existe um hiato
de tempo entre os primeiros sintomas e o diagnédstico. As-
sim, a HP encontra-se subdiagnosticada, o que compro-
mete 0 acesso a terapéuticas que melhoram a qualidade e
a esperanga de vida dos doentes. Assim, torna-se urgente
intensificar a sensibilizagao, o rastreio, e o trabalho articu-
lado com os médicos de familia.

0 tratamento é complexo, dispendioso e envolve equipas
multidisciplinares. Por esse motivo, foi necessario criar
centros de tratamento. Nestes centros, existe um trabalho
em rede que garante ao doente o acesso ao diagndstico,
as melhores terapéuticas e aos ensaios clinicos. Existem
também programas de reabilitagéo fisica e pulmonar, uma
area cada vez mais relevante, sobretudo, no tratamento
da HP.

A concentragdo dos doentes nos centros de tratamento
deve ser articulada com os centros de saude, numa rela-
¢ao de proximidade e complementaridade.

A doenca tem um enorme impacto a nivel econémico, so-
cial, psicolégico e familiar. Por isso, o tratamento deve ser
abordado de forma global, tendo em conta as expectati-
vas e projetos do doente.

As terapéuticas como oxigenoterapia ou o uso de bombas
infusoras, faz com que a autoimagem do doente se altere.
Além disso, as limitagdes fisicas podem impossibilitar a
ocupagcao profissional e a realizagéo de tarefas didrias.

Muitas vezes ndo existem sintomas ou sinais visiveis, pelo
que pode surgir uma culpabilizagéo - do préprio doente ou
pela sociedade.

Deve ser feita uma aposta na informagao e literacia do
doente, usando diferentes ferramentas e suportes ade-
quados aos niveis de escolaridade (quer do préprio doen-
te como do seu nucleo familiar/social). Desta forma o
doente conseguird uma melhor autogestao da sua condi-
¢ao, prevendo situagdes de agudizagéo.

O diagnostico de doentes mais jovens levanta outras
questdes como a sexualidade e a maternidade. As equi-
pas dos centros de tratamento, juntamente com a APHP,
devem encontrar formas de didlogo, de formacao e infor-
magcao para responder a estas e outras questoes.

Todos os doentes tém acesso gratuito aos medicamentos
e cuidados de saude.

www.aphp.pt
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Rui Brasil
Presidente da Dire¢do da ASBIHP

> ASBIHP

A ASBIHP | Associagdo Spina Bifida e Hidrocefalia de
Portugal é uma ONGPD de ambito nacional criada em
1977 com o objetivo de prestar apoio a pessoas (crian-
cas, jovens e adultos) com Spina Bifida e / ou Hidroce-
falia e suas familias. A Spina Bifida é uma malformagao
congénita do tubo neural que tem sequelas ao nivel dos
diferentes sistemas do corpo humano tais como altera-
¢Oes neurolégicas (como a Hidrocefalia), ortopédicas, e
urolégicas. O foco da intervengdo médica é realizado na
primeira infancia, onde existe um grande investimento na
minimizagdo das sequelas deste tipo de lesdo vertebro
medular, sobretudo intervengdes cirtrgicas, reabilitagéo e
intervengéo precoce.

A Spina Bifida € uma doenga (ou condigdo) rara pelo nu-
mero de nascimentos que ocorrem em Portugal. De acor-
do com dados do RENAC (Registo Nacional de Anomalias
Congénitas) do Instituto Nacional de Saude Dr. Ricardo
Jorge ocorreram 22 nascimentos de bebés com Spina Bi-
fida entre 2015 e 2019, numa média de 4 nascimentos/
ano. Este nimero baixo de nascimentos (quando compa-
rados com numeros das décadas de 70 e 80) encontra-se
relacionado com a prescri¢do de acido félico a mulheres
na fase de pré-concepgao (como prevencgdo de anomalias
congénitas como é o caso da Spina Bifida) bem como
pela legalizagédo da IVG. Apesar de se registar uma rarida-
de na sua ocorréncia de nascimentos em Portugal, tem-
-se verificado um aumento de pessoas que procuram a
ASBIHP, sobretudo oriundas dos PALOP e do Brasil, e que
procuram em Portugal apoio e informacgéo sobre a patolo-
gia e estratégias de intervencgao.

Os grandes desafios colocados a esta populacédo sédo a
trés niveis:

- a um nivel mais macro, ha o acesso a produtos de apoio
de suporte a qualidade de vida, sobretudo a nivel ortopé-
dico e motor tais como talas e outros dispositivos, que
ndo se encontram disponiveis em Portugal e por isso ndo
estdo divulgados;

- a um nivel mais nacional, a grande lacuna que existe no
acompanhamento médico longitudinal e multidisciplinar
das varias especialidades (neurologia, urologia, fisiatria),
pois existe em varios hospitais do pais consultas (ou mes-
mo ntcleos) de Spina Bifida com um grande investimento
e trabalho de exceléncia, mas apenas na area pediatrica;
ao atingir a idade adulta o acompanhamento médico é
realizado “avulso” e por vezes sem articulagdo entre as
diferentes especialidades;

www.asbihp.pt/wp/

Herculano Rocha
Presidente da Associacdo Portuguesa
de Fibrose Quistica (APFQ)

A P}F Q

A Fibrose Quistica (FQ), tem uma incidéncia de 1:2500
nascimentos na Europa e em Portugal cerca de 1:7000,
estando diagnosticados aproximadamente 400 doentes.
E a doenca genética autossémica recessiva mais frequen-
te nos caucasianos, causada por mutagdes no gene CFTR
(cromossoma 7), que altera as glandulas produtoras de
muco, dando origem a produgao de secre¢des espessas,
interferindo em fungdes vitais como a respiragéo e a di-
gestdo. Estas secregdes, obstruindo as vias respiratérias
favorecem a multiplicagdo de bactérias, inflamagéo e in-
fecdo pulmonar que podem conduzir a deterioragéo pro-
gressiva da fungao pulmonar e insuficiéncia respiratéria.
No pancreas, obstruem os canais pancredticos provocan-
do insuficiéncia pancredtica exdcrina, ma absorgédo dos
alimentos e desnutrigéo.

E provavelmente a doenga crénica em que a sobrevivéncia
e a qualidade de vida melhoraram mais nos ultimos 40
anos. Uma crianga com a esperan¢a média de vida de 10
anos em 1960, tem atualmente uma hipétese superior a
80%, de ultrapassar os 40 anos. Esta melhoria no prog-
néstico e na qualidade de vida, deve-se a um diagndstico
mais precoce para o qual muito tem contribuido o rastreio
neonatal, melhor conhecimento da doenca e o tratamento
precoce.

A medicagao deve ser efetuada diariamente, de forma ri-
gorosa e inclui: medicamentos para tratamento pulmonar,
enzimas pancreaticas e vitaminas para compensar o mau
funcionamento do pancreas, alimentagao cuidada, fisiote-
rapia respiratoria e exercicio fisico. Sempre que se verifica
qualquer agravamento respiratério, é necessario um trata-
mento rapido e agressivo.

Existem novos medicamentos moduladores da CFTR des-
tinados a corrigir a fungao da proteina defeituosa, atuan-
do como corretores ou potenciadores. O avango que re-
presenta esta nova geragdo de medicamentos, ndo sendo
ainda a cura, pode evitar a evolugéo da doenga.

Em 2019 surgiu o medicamento Kaftrio®, que consiste
numa terapia tripla que tem resultados revolucionarios
para a maioria das pessoas com FQ, pois impede o agra-
vamento da fungdo pulmonar, diminuindo as infegdes e
o nimero de internamentos, melhorando a qualidade de
vida.

Lamentavelmente, o processo de avaliagdo para financia-
mento dos primeiros medicamentos inovadores tem-se
arrastado no Infarmed desde 2015 e ainda néo esta con-
cluido.

www.apfq.pt



Carlos Figueiras
Presidente da Direg¢do da Associacdo
Portuguesa de Paramiloidose (APP)

A Paramiloidose é uma doenca heredi-
taria neuroldgica e progressiva, causada
pela mutacdo do gene da transtirretina
(TTR). Isto leva a produgdo de proteinas
andémalas, que se aglomeram e se depo-
sitam nos tecidos. A acumulagdo destas
estruturas nos tecidos nervosos causa
danos irreversiveis nas fungdes neurol6-
gicas e diversos problemas de saulde a

medida que se espalham pelos restantes
o6rgdos. (Conceigdo | et al. Amyloid 2019)
E uma doenga irreversivel e rapidamen-
te incapacitante, podendo ser fatal em
10 anos se néo receber tratamento ade-
quado. E uma doenga hereditaria. Os
sintomas sensitivos sdo os primeiros a
aparecer. Mas a forma como a doenga se
revela e progride varia muito de pessoa
para pessoa.

Durante o periodo de 2010 a 2016, foram
diagnosticados 71 novos casos de Para-
miloidose. Portugal é um dos maiores fo-
cos endémicos desta patologia e, confor-
me dados publicados em 2016, estima-se
que existam 1.865 pessoas com a doen-
¢a, representando quase 20% do total de
doentes em todo o mundo, sendo o pais
com a maior prevaléncia da patologia (
Ines M et al Neuroepidemiology.2018)

A Associagdo Portuguesa de Parami-
loidose é uma instituicdo particular de
solidariedade social com sede em Vila
do Conde e estende a sua agdo a todo o
territério nacional através dos seus nu-
cleos, nomeadamente Barcelos, Braga,
Esposende, Figueira da foz, Lisboa, Mato-
sinhos/Porto, Ribatejo, Vila do Conde/P6-
voa de Varzim e Unhais da Serra/Covilha.

“O MUNDO DAS DOENGCAS RARAS” *’

Foi constituida em junho de 1979, por um
conjunto de pessoas ligadas a problema-
tica da paramiloidose. Atualmente, presi-
do a Associagdo ha quase 25 anos. Caso
queira saber mais sobre a associagao

Durante o periodo de
2010 a 2016, foram
diagnosticados 71

novos casos de Para-

miloidose. Portugal

é um dos maiores fo-

cos endémicos desta

patologia e, confor-
me dados publicados
em 2016, estima-se
que existam 1.865
pessoas com a doen-
ca, representando
quase 20% do total
de doentes em todo
o mundo.

procure em www.paramiloidose.com.

Além do transplante hepatico, os doentes
com Paramiloidose ja tinham uma tera-
péutica disponivel, o Tafamidis. Neste
momento, existem dois tratamentos ino-

Qual € o conceito de Doenca Rara?

O conceito de Doenga Rara (DR), segundo
a Organizagdo Mundial de Satde (OMS) é
aquela doenga que afeta até 65 pessoas
em cada 100 mil individuos, ou seja, 1,3
para cada 2 mil pessoas. A definicdo da
Unido Europeia é diferente da utilizada
nos EUA e noutros paises. Na Unido Eu-
ropeia as raras sdo aquelas doengas que
tém uma prevaléncia inferior a 5 em 10
000 pessoas (Decisdo 1295/1999/CE do
Parlamento Europeu e do Conselho de 29-
04-1999), considerando o total da popula-
¢ao da Unido.

Existem de seis a oito mil tipos de doen-
¢as raras, afetando, no seu conjunto até
6% da populagao, o que extrapolando, sig-
nifica que existirdo até 600 000 pessoas
com estas patologias em Portugal. Refira-
-se 0 peso social das doengas raras que
atinge, para além dos doentes, os seus
familiares e outros conviventes, especial-
mente quando sofrem de doengas mais
graves, incapacitantes ou dificeis de con-
trolar.

30% dos pacientes morrem antes dos
cinco anos de idade; 75% delas afetam
criangas e 80% tém origem genética e
contribuem, significativamente, para a

O diagnéstico precoce das
doencas raras e o acom-
panhamento dos doentes,
especialmente nas situagées
mais complexas, é mais
eficaz quando prestado em
centros altamente espe-
cializados, que congregam
equipas multidisciplinares
com elevada competéncia
clinica, cientifica e tecnolé-
gica, permitindo aos doentes
beneficiar de tratamentos
inovadores e conhecimentos
que resultam da investiga-
c¢do. Como consequéncia da
Diretiva 2011/24/UE, de 9 de
marco, relativa ao exercicio
dos direitos dos doentes em
matéria de cuidados de saii-
de transfronteiricos, o Minis-
tério da Saiude, identificou e
reconheceu oficialmente ser-
vigos hospitalares de elevada
especializacdo denominados
Centros de Referéncia

morbimortalidade durante os primeiros
18 anos de vida.

Algumas dessas doengas manifestam-se
a partir de infegOes bacterianas ou causas
virais, alérgicas e ambientais, ou sdo de-
generativas e proliferativas.

Existem alguns pontos em comum entre
as doengas raras, sendo assim possivel
desenhar um perfil similar entre elas. En-
tre esses tragos comuns destacamos os
seguintes:

a) As doengas raras s&o geralmente créni-
cas, progressivas e degenerativas, muitas
vezes com risco de vida;

b) As doengas raras sdo incapacitantes e
a qualidade de vida dos pacientes é fre-
quentemente comprometida pela falta ou
perda de autonomia;

c) S&o patologias sem uma cura efetiva,
ainda que os sintomas possam ser trata-
dos para melhorar a qualidade e a espe-
rancga de vida;

d) Sdo sinénimo de um alto nivel de dor
e sofrimento para o paciente e respetiva
familia e cuidadores;

e) Na realidade, cerca de 80% das doengas
raras tém origem genética identificada.

vadores nao sé pelo mecanismo de agao,
mas também pelos resultados demons-
trados, sdo eles o ONPATTRO® (patisi-
ran) e TEGSEDI® (inotersen). O ONPAT-
TRO (patisiran) é o primeiro medicamento
de ARNi disponivel para os doentes por-
tugueses adultos com amiloidose heredi-
taria mediada por transtirretina (ATTRh),
com polineuropatia de estadio 1 ou es-
tadio 2, demonstrou ser uma terapéutica
segura e eficaz, provocando a interrupgao
da progressao da polineuropatia associa-
da a amiloidose, mas também a sua re-
versdo num grupo significativo de doen-
tes. O TEGSEDI® (inotersen) é o primeiro
medicamento oligonucleotideo antisense
disponivel para injegdo subcutanea se-
manal no domicilio. Visa a polineuropatia
da amiloidose por ATTRh na sua fonte, si-
lenciando o gene defeituoso e reduzindo
a produgé@o anormal da proteina TTR.
Estes dois tratamentos ja estao disponi-
veis nos Centros Nacionais de Referéncia
para a Paramiloidose, a Unidade Corino
de Andrade, Hospital de Santo Anténio,
CHP, Porto e Hospital de Santa Maria,
CHLN, Lisboa.

www.paramiloidose.com
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“A adesao a esta dieta rigorosa

¢ um verdadeiro desafio”

EM ENTREVISTA, SUSANA TAVARES, PRESIDENTE DA
ASSOCIAGAO PORTUGUESA DE CELIACOS (APC), ESCLARECE 0S
PRINCIPAIS DESAFIOS PARA O DOENTE CELIACO.

Atualmente, qual o balango que podemos
fazer da situagao e do nimero dos Celia-
cos em Portugal?

A Doencga Celiaca é uma doencga crénica,
autoimune, que surge na sequéncia da
ingestdo de gldten em individuos gene-
ticamente suscetiveis (a doenga s6 sera
despoletada caso o individuo apresente
predisposigdo genética) e que se caracte-
riza por atrofia das vilosidades do intesti-
no delgado. O gliten desencadeia, neste
6rgao alvo, uma resposta inflamatdria me-
diada pelo sistema imunitario que origina
a progressiva destruicdo da mucosa e lesa
as vilosidades, que consequentemente di-
minuem a sua capacidade de absorgéo de
nutrientes.

Esta doenca apresenta uma grande varie-
dade de sintomas e de sinais, podendo atin-
gir o organismo afetando vérios sistemas
de érgdos ou, no outro extremo, com uma
ou outra queixa, por vezes muito ligeiras.
As manifestagdes da DC sao habitualmente
divididas em dois grupos: os doentes com
sintomas classicos (frequentes nas crian-
¢as) que apresentam casos de diarreia,
flatuléncia, distensdo abdominal, cdlicas,
emagrecimento, desnutricdo ou atraso de
crescimento; e os doentes com sintomas
atipicos, geralmente adultos com sintomas
extraintestinais, como: anemia ferropénica,
osteopénia/osteoporose marcadas e/ou
precoces, dermatite herpetiforme, estoma-
tite aftosa recorrente, infertilidade e abor-
tos recorrentes, alteragdes neuroldgicas e
psiquiatricas, alteragdes na fungao da tiroi-
de, alteragdes nas analises hepaticas e al-
teragOes na dentigdo definitiva (hipoplasia
do esmalte).

Nos adultos a dificuldade do diagnéstico
revela-se porque muitos dos sintomas ati-
picos sd@o confundidos com os de outras
doencas.

O diagndstico deve ser apoiado em varias
informacgdes, nem sempre sendo facil de
estabelecer. Adicionalmente a histéria cli-
nica, em primeiro lugar deverao ser realiza-
das andlises sanguineas (serologia) para
determinagéo dos anticorpos anti-transglu-
taminase (1TG), anti-gliadina desaminada
(AGA) ou anti-endomisio (AE). Sdo também
estas analises que permitem ao médico
acompanhar o rigor da dieta.
Posteriormente, o diagnéstico deve ser fi-
nalizado com a realizagdo de uma endos-
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Susana Tavares
Presidente da APC

X APC

Em relacao as opgoes existentes
disponiveis para Celiacos, consi-
dera existem uma variedade na
opcao de escolha?

A maior parte dos alimentos sdo na-
turalmente isentos. Se olharmos para
a roda dos alimentos, as horticolas, a
fruta, as gorduras e os dleos, os lacti-
cinios, as carnes, o pescado e o ovo,
as leguminosas e a 4gua ndo contém
gliten. Apenas alguns cereais como
o trigo, centeio, cevada e alguma
aveia contém. Nessa perspetiva exis-
tem imensas opgdes. Relativamente
aos alimentos processados ja existe
também uma grande variedade
disponivel nas grandes superficies
e em lojas mais pequenas. Contudo
no fora de casa, restaurantes, hotéis,
e restantes espacgos, é necessario ter
muito cuidado com as contamina-
coes. Porque os alimentos apesar de
naturalmente isentos se forem co-
zinhados com molhos ou em super-
ficies que ndo sejam corretamente
higienizadas, ha um risco enorme de
ndo serem apropriadas para
celiacos.
A contaminacgdo tem de ser zero, caso
contrario podera ter um impacto
enorme. E essa é a maior dificuldade.

www.celiacos.org.pt

copia digestiva alta com quatro bidpsias ao
duodeno (bulbo e 22 ou 32 porgéo do duo-
deno), de forma a confirmar a presenga de
lesdo e evitar erros. Ainda podera ser efe-
tuada a avaliagdo dos marcadores genéti-
cos HLA-DQ2/ DQ8, mas esta apenas serve
para excluir a possibilidade de se ser ce-
liaco (ndo serve como confirmagé&o), e por
isso é apenas usada quando os resultados
dos outros elementos nédo séo conclusivos
e se torna necessario comegar a eliminar
possibilidades.

Em Portugal, aponta-se que existam entre
10 a 15 mil pessoas diagnosticadas com
doenga celiaca. Estima-se, no entanto, que
o numero de celiacos efetivo a nivel nacio-
nal, se situe entre os 70 e os 100 mil. Depa-
ramo-nos com uma taxa de subdiagnéstico
de aproximadamente 85%, percentagem de
individuos que tém a doenca, mas desco-
nhecem esse diagndstico.

0 que antes era considerada uma doenga
pediatrica é agora percebida como uma
doenca que afeta todas as faixas etérias, o
gue se confirma através dos novos sécios
da APC, em que cerca de 50% dos celiacos
inscritos, no passado ano, foram diagnosti-
cados na idade adulta.

Qual as principais dificuldades que Celia-
cos encontram e em que areas?

A adesdo a esta dieta rigorosa é um verda-
deiro desafio, pois exige alteragdes signifi-
cativas nos habitos e praticas alimentares
dos doentes, causando um grande impacto
na rotina diaria. A correta interpretagdo de
rotulagem alimentar, ter os conhecimentos
necessarios e essenciais para o cumpri-
mento rigoroso da dieta e capacidade de
excluir o gliten aquando da realizagdo de
refeicOes fora de casa sdo as principais di-
ficuldades. Esta ultima é o maior obstacu-
lo, pois a grande maioria dos restaurantes,
padarias, pastelarias e hotéis, ndo apresen-
tam refeicdes/produtos aptos a celiacos,
isto é, que garantam o cumprimento de
todos os requisitos necessdrios desde o
armazenamento, preparagao, confecado até
ao servigo ao cliente, para evitar contami-
nagéo cruzada com equipamentos/utensi-
lios/produtos com gliten.

Foi neste sentido que a APC juntamente
com a Biotrab (empresa de Higiene e Segu-
ranga alimentar) desenvolveram o projeto
de Certificagdo — Gluten Free, que surgiu
da necessidade de os celiacos poderem ter
uma melhor qualidade de vida, com o obje-
tivo de proporcionar uma oferta sem gluten,
que oferega total seguranga aos clientes
celiacos. Atualmente existem 8 pastela-
rias/padarias, 1 gelataria, 7 restaurantes, 4
hotéis, 2 Takeaways e 1 talho certificados
no ambito deste projeto, a nivel nacional.

Sabemos que as cantinas também s&@o um
desafio, mas a Associagao disponibiliza-se
a fazer agdes de formagédo de modo a que
o celiaco possa fazer a sua refeigdo junta-
mente com os colegas.

Que tipo de apoio considera
que falta aos Celiacos?

Os apoios necessarios sao
na hotelaria e restauracao
e também ao nivel da co-
munidade médica.

E necessaria que haja
formacao na hotelaria
e restaurag¢do para que
se formem profissionais
que estejam sensibiliza-
dos para a contaminacao
cruzada. Com a excegao
dos espacos certificados
em que um celiaco podera
sentir-se 100% seguro, em
todos os restaurantes que
frequentamos é necessario
fazermos imensas pergun-
tas para ter a certeza que
um simples grelhado com
arroz e batatas nao tem
ghiten. As perguntas sao:
a grelha onde vai grelhar
é s6 para carnes? Mas
costuma fazer alheiras ou
enchidos nessa grelha?
(se a resposta é sim, ja
ndo é seqguro). Vai usar
uma frigideira? Mas tem
a certeza que a frigideira
foi corretamente higieni-
zada? O é6leo onde frita as
batatas é s6 para batatas?
E nao ha possibilidade de
ter sido usado para risséis
ou croquetes ou outro tipo
de alimentos? E o arroz
leva caldo? De certeza que
0 arroz s6 tem manteiga
e cebola? E a manteiga
estava fechada sem possi-
bilidade de contaminag¢do?
E os utensilios ndo podem
ser partilhados, correto? E
o chefe tem de ter a farda e
as mdos sempre muito bem
higienizadas, confirma?
etc etc,

Ao nivel da hotelaria, é
também dificil ter um pe-
queno almocgo seguro. Com
excegdo de uma cadeia de
hotéis que tem um peque-
no almogo adequado para
celiacos, em todos os res-
tantes é dificil que tenham
a oferta. Convém avisar
para que se possam pre-
venir com produtos, mas
temos sempre o problema
de ndo haver uma torradei-
ra, porque esta tem de ser
especifica para produtos
sem gliten.
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Glutamine “A nossa maior prioridade é a qualidade”

A GLUTAMINE NASCEU EM 2004 COM O DESIGNIO DE TER UMA OFERTA
DIRECIONADA PARA A POPULAGAO QUE SOFRE DE DOENGA CELIACA.
ATUALMENTE, ABRANGE SEIS MARCAS, ONDE A PRINCIPAL PREOCUPAGAO
E A QUALIDADE E A EXIGENCIA QUE AS UNIDADES DE PRODUGAO SOMENTE
FABRIQUEM PRODUTOS SEM GLUTEN, COMO GARANTIA DA IMPOSSIBILIDADE
DE CONTAMINAGAO. PRESENTE NA MAIORIA DAS GRANDES SUPERFICIES E
UMA MARCA DE REFERENCIA A NiVEL NACIONAL, EM ENTREVISTA, ANTONIO
MADUREIRA, CEO DA EMPRESA, EXPLICA A EXPANSAO DA MARCA.

As grandes superficies
continuam a ser onde
existe maior volume
de vendas?

Apesar de haver a ideia
generalizada de que
com a pandemia o ne-
gobcio online aumentou,
na nossa area néo te-
mos notado esse cres-
cimento de vendas. No
ano passado, durante o
primeiro confinamen-
to, houve uma maior
procura, notou-se que
as pessoas se abaste-
ceram, principalmente
de farinha, porque tem
um maior prazo de
validade. Nas grandes
superficies verificou-se
um volume de negé-
cio normal. Mas em
relacdo ao volume de
vendas, as grandes
superficies lideram o
mercado.

Glutamine

Alimentacdo Racional e Dietética, Lda.

Anténio Madureira
CEO da Glutamine

Como poderemos apresentar a Glutami-
ne?

Comegamos em 2004 com 3 marcas de
produtos sem glaten. Neste momento,
representamos 6 marcas. A nossa maior
prioridade é a qualidade: os produtos sado
fabricados na Europa, o que nos d4 uma
garantia de maior controle devido ao que
é exigido as fabricas. Nestas unidades de
producdo somente entram ingredientes
sem gluten o que evita a contaminagéo
cruzada com produtos com gliten. Nes-
ta area, uma das grandes dificuldades
prende-se com o facto de as linhas de
producdo fabris produzirem alimentos
com e sem glaten, esta pratica favorece
a ocorréncia de contaminagdo cruza-
da. Neste caso, por muito controle que
exista e métodos muito rigorosos, a con-
taminagdo pode aconte- cer.
Distribuimos  produ-
tos sem gliten em
varios segmentos
do mercado: no
negoécio a reta-
Iho, nas grandes
superficies, em
algumas empresas
que fornecem refei-

torios e hotéis, mas também, com venda
direta ao publico através do nosso site:
www.Glutamine.pt.

Mas existe, igualmente, a opgao sem lac-
tose. E um complemento para a doenga
Celiaca ou abrange outras patologias?
Neste momento, todos os produtos que
comercializamos sdo sem gluten, mas a
maioria é também sem lactose. Isto pelo
facto de os doentes celiacos, terem uma
prevaléncia mais elevada de intolerancia
a lactose que a populagdo em geral de-
vido a inflamagdo da mucosa intestinal
provocada pelo gluten. Em Portugal, e de
um modo geral na populagao caucasiana,
existe um grande nimero de intolerantes
a lactose, uma vez que o organismo de
um adulto vai progressivamente perden-
do a capacidade de produzir lactase, a
enzima responsavel pela descomposigéo
da lactose. Esta condigdo é mais grave
nos celiacos, para minorar esta realidade
os fabricantes associaram estes dois fa-
tores.
Comercializamos, também, uma gama
de produtos para um grupo especifico de
doentes, como por exemplo; patologias
do metabolismo proteico e doengas do
metabolismo dos hidratos de carbono, to-
das elas doengas raras que sé@o provoca-
das por inexisténcia ou falha na produgao
de determinada enzima ou num conjunto
de enzimas. Estes problemas impedem
a metabolizagdo correta das proteinas,
sendo que estes doentes ndao podem in-
gerir as proteinas naturais dos alimentos
normais e tém que ter uma alimentagao
bastante modificada. Nestes casos, en-
tre outros cuidados, é necessario retirar
os alimentos ricos em proteinas e substi-
tui-los por outros com baixo teor pro-
teico, adicionando também
as misturas de aminoa-
cidos respectivas. Nesta
area, a Glutamine tem
uma grande variedade
de alimentos com baixo
valor proteico, que em
termos visuais sdo pare-
cidos com os alimentos
sem gluten. Em relagédo aos
produtos sem gluten, temos
todo o tipo de oferta.

Mas existe, igualmente, uma
grande procura de produtos
sem glaten mesmo por parte
de pessoas saudaveis?
Esse comportamento genera-
lizado deveu-se porque nos
ultimos 3 ou 4 anos, houve
rumores que dieta sem glu-

ten fazia emagrecer, e isso, fez disparar
a procura destes produtos. Mas isso ndo
acontece, os produtos sem glaten tém
exatamente o mesmo valor caldrico que
os com gluten. A realidade é que existem
pessoas iludidas com a busca do emagre-
cimento que passaram a consumir produ-
tos sem glaten, sem terem qualquer pro-
blema de Doenga Celiaca. H4, no entanto
algumas pessoas que afirmam sentir-se
melhor, e terem digestdes mais facilita-
das quando ingerem produtos sem gluten,
mesmo nado tendo qualquer diagndstico
de doenga celiaca e apesar de néo existir
nenhuma explicagao cientifica que possa
justificar esse fato.

Existe a intengao de ampliar ou fazer no-
vos investimentos para outras areas de
negoécio?

Neste momento, ndo estamos a progra-
mar nenhum novo projeto. Primeiro pela
conjuntura atual, que inibe qualquer em-
presa em relagdo aos grandes investimen-
tos. Até porque, pretendemos consolidar
um negécio que iniciamos no ultimo ano
e que se situa no setor da estética. Esta
area esta relacionada com produtos para
preenchimento com Acido Hialurénico ou
hidroxiapatita calcica para utilizagdo em
clinicas de estética, e fios tensores, entre
outros. E um setor diferente, mas como
temos também a representagao de pro-
dutos para emagrecimento, acabam por
estar interligados. Neste sentido, vamos
ter que esperar e tornar mais consistente
esta nova atividade de negécio.

Mas a Glutamine é uma empresa larga-
mente reconhecida no mercado e nao s6
por parte da populagcdao com doenga Ce-
liaca?

Temos uma boa imagem, porque os pro-
dutos que distribuimos sdo produzidos
com os mais elevados padrdes de qua-
lidade e sdo bem aceites pelos doentes.
Nos Ultimos anos tem existido um au-
mento desta patologia, porque tem havi-
do um melhor diagnéstico. Ha cerca de
15/20 anos a Doenca Celiaca era consi-
derada uma patologia que s6 atingia as
criangas, atualmente, este conceito esta
completamente errado. Isso acontecia
porque a doenga se manifestava frequen-
temente entre os 4 e 6 meses, quando a
crianga fazia a diversificagdo alimentar,
isto é, a transicdo do leite materno para
outros tipos de alimentos como as sopas
e papas. Nessa altura comegavam a no-
tar-se os primeiros sintomas, da doenga,
por isso pensar-se que era somente uma
doenga de criangas. Atualmente, a reali-
dade é outra.
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COMO CANDIDATA A CAPITAL EUROPEIA DA CULTURA 2027, OEIRAS JA GANHOU!
COM INVESTIMENTO GLOBAL, EM 6 ANOS, DE APROXIMADAMENTE 400 MILHOES
DE EUROS. ESTE CONCELHO DESEJA MUDAR A FACE DO SEU TERRITORIO, CRIAR

Isaltino Morais, Presidente da Camara Municipal de Oeiras

Oeiras: Capital Europeia
da Cultura 2027

0 que motivou a candidatura de Oeiras a
Capital Europeia da Cultural?

A ideia surgiu em 2017, aquando da ela-
boragao do programa eleitoral. Nunca nos
tinhamos lembrado dessa possibilidade,
porque sempre olhamos para a capital
europeia da cultura como candidaturas
de capitais de distrito. Mas como no ano
passado a capital da cultura foi uma pe-
guena cidade italiana, decidimos aceitar
esse desafio.

Fazendo uma retrospetiva do desenvolvi-
mento concelho de Oeiras na década de
80/90, a nossa prioridade foi erradicar as
barracas, porque tinhamos cerca de vinte
mil pessoas a viver nessa situagao. Mas
ao mesmo tempo, que se requalificava o
territério, desenvolviamos equipamentos
desportivos, sociais e culturais para as
areas envolventes.

Paralelamente, iamos desenvolvendo pro-
gramas e criando polos para a criagdo e
instalagdo de empresas, principalmente
relacionadas com o mercado tecnold-
gico. Naquela altura Lisboa estava um
pouco cinzenta e ndo oferecia grandes
condi¢cdes as empresas. O concelho de
Oeiras reunia um conjunto de infraestrutu-
ras destinado a acolher empresas, como

o primeiro lugar a nivel nacional e o volu-
me de negécios que é o segundo melhor
do pais, a seguir a Lisboa. O concelho de
Oeiras, no ponto de vista formal ndo é
nenhuma cidade, tem 15 ou 20 aglome-
rados, mas quando falamos em cidade
é no sentido organico. Este é um cresci-
mento que nunca para; estamos a langar
um concurso para mais 500 habitagdes, a
fazer investimentos em vias de comunica-
¢éo, construcdo e renovacgao de escolas,
infraestruturas desportivas, centros cul-
turais, entre outras equipamentos. Mas a
nossa grande aposta é na educagéo, na
cultura e na intervengao social.

0 que considera que a candidatura vai
trazer de novo?

A candidatura a Capital Europeia da Cultu-
ra vai funcionar como um reforgo da iden-
tidade social e de coesdo. Vai fazer surgir
um sentimento de pertenga por parte dos
cidadaos por todo este nosso territério.
Queremos transformar os 46 kms2 do
Concelho de Oeiras na

Cidade de Oeiras, uma cidade estratégica

na Area Metropolitana de Lisboa, sendo a
candidatura a Capital Europeia da Cultura
um polo de dinamismo convergente com
a estratégia Oeiras Ciéncia e Tecnologia e
com a marca Oeiras Valley.

Ao nivel cultural, vamos otimizar o que ja
existe, mas também, olhar para esta opor-
tunidade para inovar, criar e apostar no
empreendedorismo.

De todos os eixos estratégicos desta can-

Farol do Bugio

UMA DINAMICA CULTURAL QUE ENVOLVA A AREA METROPOLITANA DE LISBOA,
MAS SOBRETUDO, APOSTA NA CULTURA COMO ALAVANCA DE COESAO SOCIAL
COM O TERRITORIO. PARA QUE TODOS SE SINTAM OEIRENSES!

EM ENTREVISTA, ISALTINO MORAIS, PRESIDENTE DA CAMARA DE OEIRAS
ESCLARECE O QUE MUDARA COM ESTA CANDIDATURA.

didatura, temos Oeiras Capital da Poesia
e das Culturas de Lingua Portuguesa, e
por uma razao, porque possuimos o maior
equipamento dedicado a poesia; o Parque
dos Poetas, onde estdo 60 poetas e 40 es-
cultores;

Oeiras, Capital das Artes e da Criativi-
dade, porque vamos desenvolver varios
polos no ambito das industrias criativas,
quer em Porto Salvo, como na fabrica da

por exemplo: o Tagus Parque, a Quinta da
Fonte e o Lagoas Parque, que cresceu ex-
ponencialmente, criando riqueza no con-
celho e atraindo familias a viver no nosso
territorio. Esta visdo de desenvolvimento
de ha quase 30 anos resultou num salto
qualitativo nos equipamentos destinado
ao setor empresarial. Em 2017, Oeiras
conseguiu se destacar e o seu desenvol-
vimento é o Unico a nivel nacional, o que
se reflete na taxa de emprego, que ocupa

Estes cinco eixos estratégicos
serdo desenvolvidos para
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Capital Europeia da Cultura
2027 nos seguintes contextos;

Ecossistema Urbano, que vai desenvolver a cultu-
ra nas suas mais variadas vertentes que esta pode
incluir a nivel social; a inclusao, a diversidade de tra-
digbes, a unido dos povos, a participagdo coletiva
e a cultura como identidade com o territério. Pre-
tende-se, através da ideia mobilizadora de Oeiras
27, contribuir para a integragao sistémica dos varios
vetores de contexto e de desenvolvimento do Con-
celho, com o objetivo de transformar o Concelho de
Oeiras na Cidade de Oeiras.

Capital da Poesia e das Culturas

de Lingua Portuguesa;

Oeiras desenvolveu um investimento relevante na
criagdo do Parque dos Poetas e do Templo da Poe-
sia, equipamentos Unicos a nivel nacional e interna-
cional. Estes equipamentos vao ser densificados
na sua utilizagdo e programacéo; A celebracédo da
poesia, vai ser uma marca que vai distinguir o con-
celho de Oeiras, com o objetivo de o tornar Capital
da Poesia.



Pélvora, em Barcarena, onde estamos a
produzir um projeto, que ficara concluido
este ano, que passa pela recuperagdo de
vdrias naves industriais que se destinam a
instalacdo de industrias ligadas a area da
producao televisiva e cinematografica, em
todas as suas vertentes.

Oeiras tem o maior numero de fortifica-
¢Oes maritimas a nivel nacional. A linha
de defesa da costa envolve Lisboa, Cas-
cais, Oeiras e Almada, é uma das maiores
a nivel mundial. Vamos recuperar alguns
fortes, nomeadamente, o Forte do Areei-
ro e teremos o designado Museu do Tejo,
que estd projetado ser um Centro Inter-
pretativo, sobre o foi a linha de defesa da
costa e do Porto de Lisboa. Esta candida-
tura vai trazer ao concelho uma nova di-
mensao cultural, e criar uma sensagéo de
coesao social com o territdrio.

Mas todo o investimento sera realizado
independentemente de Oeiras ser esco-
lhida como Capital da Cultura?

Todo o investimento e toda a programa-
¢ao que nos propomos fazer com intuito
de ganhar esta candidatura, serd realizado
mesmo que ndo consigamos esse propo-
sito. Por esse facto, ja estamos a desen-
volver projetos, independentemente de
Oeiras ganhar ou ndo. O projeto da Praca
do Rossio, em Porto Salvo ja foi adjudica-
do e fica concluido este ano. A praga da
Musica em Linda-a-Velha esperamos abrir
este ano concurso publico para este pro-
jeto; que constard com um auditério, um
centro de congresso e exposigoes e ficara
concluido em maio 2020. Depois ha uma
série de intervengdes em termos de con-
forto urbano, um pouco por todo o territé-
rio, que vai mudar radicalmente a face do
concelho.

E porque o crescimento deve ser susten-
tavel, vamos fazer um investimento na
educagdo. Esta area é a base do desen-
volvimento de uma populagédo e a cultura
a sua identidade.

Na educacgao, por exemplo, vamos apos-
tar em ferramentas tecnoldgicas para as
escolas, vai ser realizado um investimento
de 10 milhdes de euros durante os proxi-
mos 3 anos; na recuperagdo e construgao
de escolas, vamos investir cerca de 40 mi-
Ihdes de euros. Por isso, estamos a falar
de um investimento global, em 6 anos, de

OEIRAS: CAPITAL EUROPEIA DA CULTURA 2027

Jardim Municipal de Oeiras

aproximadamente 400 milhdes de euros.
Pelo que serd uma transformagéo em va-
rios setores e que tera um impacto signi-
ficativo em toda a Area Metropolitana de
Lisboa.

0 que podemos esperar de Oeiras, Capital
Europeia da Cultura 20277?

Poderdao encontrar equipamentos que
sdo estruturantes e que ultrapassa a di-
mensao de Oeiras. Cada vez mais temos
de pensar de uma forma mais abrangen-
te, holistica, o que pode acontecer neste
concelho é do interesse da Area Metropo-
litana de Lisboa, e nalguns casos, do pais.
Aquilo que se espera com a dimensao do
investimento que vai ser feito em relagao
ao patrimonio é unico. Para lhe dar um
exemplo, a Quinta do Marqués do Pombal,
é um exemplar singular ao nivel histérico
e arquiteténico com uma preservagao in-
tacta, como era no século XVIII. Este te-
souro patrimonial ndo pode pertence s6
ao concelho, mas é um bem unico a nivel
nacional. Neste momento, esta a ser ob-
jeto de intervencéo e a partir de 2023/24,
serd aberta ao publico para usufruto de
todos que a visitem sejam Oeirenses ou o
publico em geral.

Outro caso, de patriménio singular é o
convento da Cartuxa, que sé existem dois
exemplares em Portugal: um em Evora,
outro em Caxias, eles eram praticamente

iguais em todo o mundo, de forma que a
sua recuperagdo tera um investimento de
aproximadamente de 8 milhdes de euros
e vai albergar um centro internacional de
artes contemporaneas e serg, igualmente,
aberto ao publico.

No Jardim de Caxias ja fizemos um inves-
timento na ordem dos 3 milhdes de euros,
e onde se pode encontrar um dos maiores
conjuntos de estatuaria do Machado de
Castro, em terracota. Isto para lhe dizer,
0 que podemos esperar de Oeiras como
Capital da Cultura 2027? Para além desta
intervencdo ao nivel de equipamentos e
patriménio, que volto a referir, inclui mo-
numentos nacionais, estamos a falar da

Criangas numa escola de Oeiras

identidade nacional.

Mas também, tudo o que esta relacionado
com a dindmica cultural, a animagéo, os
espetdculos, com as manifestagdes ao
nivel das artes ou de toda a intervengéao
cultural. Teremos um ano em que sera
indiscutivelmente o centro das atengoes
da atividade artistica e cultural, centrada
na Area Metropolitana de Lisboa, porque
desejamos que este grande projeto cultu-
ral decorra em todos os municipios a que
estamos associados. Esta candidatura
tem todas as condigdes para ser a Capital
Europeia da Cultura que vai superar tudo o
que até agora foi realizado, porque prova-
velmente nunca se fez tanto investimento
como aquele que o municipio programou.
E refiro-me a investimento com retorno,
ndo tenho duvidas que este projeto vai dar
origem a criagdo de pequenas e médias
empresas na area da atividade cultural, ou
seja, das industrias criativas. Certamente,
nunca se falou tanto de poesia, de literatu-
ra portuguesa como vai acontecer agora,
porque estamos a falar de uma multipli-
cidade do ponto de vista cultural, tendo
igualmente, em consideragdo um fator
importante e essencial, a participagao
das pessoas neste movimento. Oeiras é
mosaico de cultura, neste territério esta
bem representada uma variada de diferen-
tes nacionalidades, cerca de 100. Quando
falamos de Capital Europeia da Cultura,
estamos a falar também de incluséo, por-
que existe o envolvimento e participagao
de comunidades culturalmente diferentes
que nos trazem as suas proéprias vivéncias
e tradigdes.

Capital das Artes e da Criatividade;

Oeiras possui um conjunto de novos projetos cons-
trutivos — auditérios, centros culturais - e um con-
junto de equipamentos existentes cuja alteragao de
uso é desejavel (edificios patrimoniais, espagos de-
sativados), que sdo propiciadores de um salto quali-
tativo de grande relevancia para a sua

afirmacé@o no dominio das artes e da criatividade.
Oeiras possui um conjunto de agentes de cultura
amadora que é imperativo valorizar e qualificar.

Capital das Herangas Culturais;

Concelho de Oeiras é repositério de um vasto con-
junto de herangas culturais materiais e imateriais,
que, no seu conjunto, correspondem a um foco nota-
vel no contexto nacional e internacional. A conserva-
¢ao e reabilitagdo do edificado e do patrimdénio mé-
vel, a sua programacgao e acesso a fruigdo publica
sdo elemento critico de uma visdo para uma cidade
onde as artes, cultura e patrimoénio desempenham
um papel estruturante.

Oeiras, Capital do Patrimonio

Maritimo

Oeiras detém o nimero mais significativo de forti-
ficagdes maritimas daquelas que, com as situadas
nos Concelhos de Almada e Cascais, sdo o maior
conjunto mundial de fortificagdes maritimas de de-
fesa. A musealizacdo da Barra do Tejo, a partir de
Oeiras, é um propdésito que faz todo o sentido.
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Descobrir o Patrimonio em Oeiras

O CONCELHO DE OEIRAS FOI UMA TERRA SEMPRE OCUPADA POR VARIOS POVOS,
TEVE COMO INFLUENCIA A SUA PRIVILEGIADA LOCALIZAGAO ENTRE O TEJO E O MAR.

Durante os séculos XV e XVI instalaram-se varias ordens
religiosas que deixaram um grande patriménio secular, e
nos séculos seguintes, alguns fidalgos, mandaram cons-
truir neste territério as suas quintas de recreio. Era uma
situagao privilegiada junto ao mar, que era favorecida por
boas terras, que se traduz em terra fértil, o que culminou
num desenvolvimento agricola, nomeadamente, com a
predominancia da cultura cerealifera e da vinha.

Foi depois do XVI, que se comegaram a instalar as primei-
ras industrias, como por exemplo: a fabrica de armas e da
pélvora, em Barcarena, mas também, a exploragéo de pe-
dreiras e a construgdo dos fornos de cal em Pago d’Arcos.
No século XVIII, foi concedido a Oeiras o Foral e criado o
concelho. Ficando este local para sempre ligada a figura
do Marques de Pombal, designado o 1° Conde de QOeiras,
sendo um dos seus principais legados a Quinta do Mar-
ques de Pombal, esta propriedade chegou até aos nossos
dias praticamente na sua forma original, atualmente, é
propriedade da Camara Municipal.

E durante o século XIX, que a modernidade do transporte
chega ao concelho de Oeiras, com a criagdo da linha de
comboio a vapor Lisboa — Cascais, este acontecimento
acelera um grande desenvolvimento no concelho. O trans-
porte facilita as trocas de mercadorias, a mobilidade das
pessoas e impulsiona o comércio.

A Linha de Defesa da Costa

Foi durante os séculos XVI, XVII e XVIII que foram cons-
truidas fortificagdes ao longo da orla maritima de Oeiras,
com o objetivo da defesa da costa e controlo do movi-
mento de navios na entrada da Barra do Tejo, assim como,
para a defesa do Porto e da cidade de Lisboa. Estas for-
tificagdes foram construidas tanto em Oeiras como em
Almada, estes monumentos asseguraram a defesa do
territério, eis alguns exemplos:

Na entrada da Barra do Tejo,

num pequeno recife denomi-
nado Cabeca Seca, situava a
Fortaleza de S. Lourencgo da
Cabeca Seca, mais conhe-

cida por Torre do Bugio,

cujas obras foram também

iniciadas no século XVI, sen-
do o seu autor Frei Vicéncio

Casale.

© Forte de Sao Julido da Barra,
© Forte das Maias,

© Forte do Catalazete,

© Forte da Giribita,

© Forte de S&o Bruno,

© Forte da Conceigao de Algés,
© Forte de Sdo José de Ribamar,
© Forte de Sao Pedro.

Praticamente todas as fortificagdes construidas ao lon-
go da costa de Oeiras, estavam sujeitas a jurisdicdo do
governador da Praga de Guerra de Sdo Julido da Barra:
“Com sede neste ponto fortificado, quase sempre sob o
comando de um oficial general, chegaram a estar todas as
fortificagbes ao longo do litoral, situadas desde da Ribeira
de Algés a Ponta de Rana, incluindo a meio do Tejo a For-
taleza de S&o Lourengo da Cabega Seca, mais conhecida

ey W T

Forte e Farol do Bugio

por Torre do Bugio.” [CALLIXTO, Carlos Pereira, Fortifica-
¢Oes Maritimas do Concelho de Oeiras]

Os fortes de Santo Amaro ou do Areeiro, de S3o Jodo das
Maias, de Nossa Senhora de Porto Salvo ou da Giribita e
o de S&o Bruno de Caxias foram construidos durante o
século XVII e faziam parte da linha de fortificagdes ma-
ritimas e fluviais construidas logo a seguir ao periodo da
Restauragéo.

Atualmente, estas reliquias que foram a vigia para defesa
do nosso patrimdnio, a maioria ja ndo existe e as que per-
duram foi-lhes confiada outra fungéo.

Como o Marqués de Pombal foi importante
para Oeiras

Foi no tempo do Marques de Pombal, que Oeiras foi ele-
vada a concelho e obteve o Foral, este foi um contributo
Unico para o seu desenvolvimento, deixando de ser uma
vila meramente rural e tornando-se numa terra onde a in-
dustria comega a florescer na era da modernidade. A ex-
ploragédo das pedreiras e a construgédo dos fornos da cal
atrai um maior nimero de pessoas a instalarem na regido,
esta situagdo gera um crescimento populacional que exi-
ge mais servigos, inicia-se assim o desenvolvimento do
comércio e de artesdos.

José Maria de Carvalho e Melo herda pela parte do seu tio
materno um Morgado em Oeiras. E a partir desta heranca
gque comega a construir a sua quinta e vai adquirindo mul-
tiplos terrenos em redor para o alargamento da sua pro-
priedade, tornando-se no senhor incontestavel de Oeiras.
Com toda a sua influéncia e capacidade empreendedora
traz para este territério riqueza e prosperidade atraindo o
desenvolvimento em varios setores. Oeiras, ainda hoje,
mantém essa marca na sua génese, sendo considerado o
segundo concelho onde se ganha mais per capita.

Mas voltando a histéria, a construgéo e os sucessivos au-
mentos da quinta do Conde de Oeiras, incentivou, igual-
mente, a instalagdo na zona de outras quintas de recreio
de alguns burgueses endinheirados, porque a aristocracia
ndo simpatizava com o Marqués de Pombal.

Assim, Oeiras passa de um local onde apenas existia uma
agricultura de subsisténcia para um concelho industriali-
zado, com uma vertente comercial, nomeadamente algu-
mas Feiras Francas. Em 1776 em Oeiras, surgiu a primeira
feira de produtos industriais, Unica no pais.

Hoje, a historia faz jus a realidade de um concelho que
possui um dos maiores parques empresariais do pais des-
tinados a empresas tecnoldgicas, que tem a marca Oeiras
Valley, que é sede de instituigdes fortes, competitivas e
inovadoras, e promete com a Candidatura para a Capital
Europeia da Cultura em 2027 (“Oeiras 27”) ndo ficar por
aqui, mas “afirmar-se como um novo ciclo no desenvolvi-
mento do concelho.”

Forte S&o Julido da Barra



EROSAO COSTEIRA - COMO A NOSSA COSTA SE DESFAZ!

Risco Costeiro associado a subida

Carlos Antunes®
Engenheiro Gedgrafo Sénior da Ordem dos
Engenheiros; Professor Aucxiliar, FCUL, IDL”

Erosédo Costeira

do nivel do mar

Em cendrio futuro de alteragdes climaticas
(AC) com impacto, a subida do nivel do mar
(SNM) constitui um elevado risco para os
paises e regides com elevada exposigao
junto a costa e para as populagdes costei-
ras que residem em zonas baixas, rasas ou
zonas com substrato arenoso. No contex-
to da adaptacgéo as AC, a avaliagdo da vul-
nerabilidade costeira a SNM, a erosdo e ao
recuo da linha de costa vem-se tornando
cada vez mais uma ferramenta fundamen-
tal para identificar as dreas mais susceti-
veis a galgamentos e inundagdes de modo
a antecipar os impactes socioeconémicos
na orla maritima, onde estdo localizadas
populagdes, bem como, um conjunto de
atividades e infraestruturas de elevado
valor socioeconémico. A erosd@o costeira
é a principal preocupagao da atualidade,
devido ao seu impacto no turismo e no va-
lor patrimonial a beira-mar, razao pela qual
os poderes central, regional e local tém-se
virado para os planos e programas de pro-
tecdo da orla costeira (POOC e POC) que
visam a mitiga¢do do problema da eroséo
e da perda dos espacgos de praia no curto
e médio prazo.

A SNM é apena um dos fatores, de entre
outros, que ird impactar o risco costeiro.
Juntamente com o previsivel aumento
da tempestuosidade associado aos ce-
narios de AC, que ird gerar tempestades
progressivamente mais intensas e mais
frequentes, é um fator sistémico que atua
na intensificagdo da eroséo e na ocorrén-

cia de eventos extremos de galgamento e
inundacdo. A agitagdo maritima, de dire-
¢do predominantemente obliqua a costa,
atua como principal agente de transporte
de areia ao longo do litoral. O equilibrio
sedimentar das praias e do litoral areno-
so é conseguido através do fornecimento
natural de areia transportada pelos rios a
barlamar. O excesso de exploragéo e ex-
tracdo de areias no passado, sem regras
de sustentabilidade, como fator endémico,
colocou em risco esse equilibrio sedimen-
tar. E juntamente com a construgdes de
estruturas de protecdo maritima aumen-
tou ainda mais o défice de sedimentos do
nosso litoral arenoso. Um nivel médio do
mar mais elevado ird aumentar ainda mais
a capacidade erosiva das ondas do mar e,
intensificar a perda de sedimentos e o re-
cuo das praias e da costa arenosa.

Apesar do conhecimento que se tem sobre
o risco da SNM e do seu potencial impacte
no futuro, a maioria dos municipios cos-
teiros em zonas vulneraveis ndo possuem
nem estudos nem ferramentas suficientes
de planeamento e gestdo das areas da
orla costeira suscetivel a SNM, ao recuo
da linha de costa e a inundagéo costeira,
bem como, dos respetivos danos socioe-
conomico-ambientais dai decorrentes. A
elaboragdo de mapas rigorosos de vulne-
rabilidade e risco costeiro tem-se revelado
de uma grande importancia e aplicabili-
dade, pois possibilitam a identificagcdo de
areas prioritarias para intervengdes de

g = W, o R
‘fw:f" by (RE ol RN

 SEDAE PP -

Subida do mar

prevencdo e/ou mitigagdo dos impactes
da SNM, bem como, a defini¢cdo de orien-
tagOes estratégicas para a adaptagéo an-
tecipada, faseada e planeada dos munici-
pios costeiros.

Em Portugal Continental, na faixa costeira
de 2 Km da linha de costa residem atual-
mente mais de 1 milhdo e 400 mil pes-
soas, sendo para além disso, uma zona
de elevada importancia econdémica e um
nimero significativo de infraestruturas e
atividades de elevada importancia estra-
tégica (e.g. portos comerciais e respetivas
plataformas de interligagdo continental), o
qual corresponde a um significativo peso
no PIB nacional.

A avaliagdo do risco costeiro associado
a SNM e a erosao, em conjugagdo com
eventos extremos de forgamento meteoro-
I6gico, causados por fortes tempestades
associados a marés-vivas, sdo fundamen-
tais para uma boa e adequada gestédo do
territério. O conhecimento antecipado da
SNM, através de modelos de projegdo su-
cessiva e permanentemente atualizados
com base nos dados mais atuais, possi-
bilita um planeamento de adaptagéo e,
consequentemente, uma otimizagéo e re-
dugéo dos custos a essa exposi¢do, bem
como, um maior reforgo a sustentabilida-
de econémico-social.

MInstituto Dom Luiz (IDL), Faculdade de
Ciéncias da Universidade de Lishoa (FCUL)
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NASCEU EM 1999, EUTILIZA O
MAIS INOVADOR SOFTWARE EM
SERVIGOS DE INFORMAGAO E
INTELIGENCIA GEOESPACIAL QUE
ABRANGEM VARIOS SETORES
DE NEGOCIOS E EM DIVERSOS
CONTEXTOS DE ATUAGAO. COM
PROJETOS QUE INCLUEM DESDE
ARTE, PATRIMONIO AO AMBIENTE,
A EMPRESA LANGCA-SE AGORA
EM NOVOS DESAFIOS. TIAGO H.
MOREIRA DE OLIVEIRA, DIRETOR DE
INOVAGAO & DESENVOLVIMENTO
DA GEOGLOBAL, ESCLARECE QUAIS
0S PROJETOS EM EXECUGAO.

© Email: inffo@geoglobal.pt

fd Site: https://geoglobal.pt/
@& LinkedIN: https://www.linkedin.com/company/geoglobal

GEOGLOBAL

space with meaning

Quais as valéncias que a Geoglobal apre-
senta no mercado e a sua abrangéncia em
relagdo a outras areas de negécio?

0 nosso principal propodsito é o de transfor-
mar informagdo em conhecimento. Neste
sentido definimo-nos como uma empresa
que garante a oferta de Servigos de Infor-
magao Geoespacial Completos, uma vez
que procuramos alargar a nossa atividade
atodas as areas de negdcio em que a infor-
magao geografica e localizagdo séo fato-
res de diferenciagdo ou valor acrescentado
para os nossos clientes, gerando novas
oportunidades e mudancgas estratégicas
que incorporam o conhecimento geoespa-
cial.

O facto de termos uma equipa geografi-
camente dispersa pelo territério nacional,
mas também no Brasil e em Cabo Verde,
revelam a nossa capacidade de adaptagao
a diferentes contextos, sociais, corporati-
vos, tecnoldgicos.

A diversidade das areas em que temos tra-
balhado, entre elas smart cities, patrimonio,
inteligéncia artificial, ambiente, banca, se-
guros, saude, energia, telecomunicagdes,
agricultura, engenharia, ilustra bem a rele-
vancia que a Informagédo Geoespacial tem
atualmente nas atividades econdémicas.

No ambito da Erosao Costeira, quais os
projetos em execugao?

Destacamos o projeto desenvolvido para
a Agéncia Portuguesa do Ambiente, o Pro-
grama de Monitorizagdo da Faixa Costeira
de Portugal Continental, COSMO (https./
cosmo.apambiente.pt).

Trata-se essencialmente de um projeto
que consiste na recolha, processamento
e analise de informacao sobre a evolugéo
das praias, dunas, fundos submarinos pré-
ximos e arribas ao longo da faixa costeira
de Portugal Continental.
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GEOGLOBAL:“A transformar informacao
em conhecimento”

Veiculos da Geoglobal com o Geofoto e respetivos outputs

Estes trabalhos tém vindo a ser executa-
dos desde 2018, através de levantamen-
tos consecutivos, efetuados por Drones
aerofotogramétricos de elevada preciséo,
em que procedemos a comparagdao de
superficies de modo a detetar diferengas
ocorridas nas praias durante determinado
periodo.

Um dos grandes designios deste tipo de
abordagem é o de potenciar a definicdo de
estratégias de planeamento e intervengao
costeira a médio e longo prazo, e dessa
forma promover a seguranga e conforto a
todos os seus utentes, face aos impactos
cada vez mais prementes associados as
alteracdes climéticas na faixa costeira.

Como podemos descrever o projeto Geo-
foto — Mobile Mapping? Que conceito é
este de Mobile Mapping? E onde pode ser
aplicado?

Este é um produto do qual muito nos orgu-
Ihamos.

Surgiu da nossa necessidade de termos
uma solugdo que potenciasse a recolha de
dados de dados em campo, com eficiéncia,
detalhe e precisdo. Queriamos uma solu-
¢do com possibilidade de verificar ao por-
menor as caracteristicas dos atributos dos
objetos a recolher, com facilidade de trans-
porte e montagem que nos permitisse fa-
cilmente a realizagdo de projetos com esta
tecnologia em Africa e América Latina.

0 GeoFoto, é uma solugdo de mobile ma-
pping pioneira que foi inteiramente desen-
volvida pela equipa da Geoglobal. Posso
descrevé-la como um sistema mével que
recolhe video e fotografias georreferencia-
das de alta resolugéo, bem como os respe-
tivos atributos, com recurso a inteligéncia
artificial. Deste modo, conseguimos iden-
tificar e classificar informagédo referente
aos diversos elementos do espaco publico,

Apresentacao
da empresa

A Geoglobal é uma empresa
de referéncia que se dedica
a recolha, tratamento e ana-
lise de informacao geografi-
ca, a sua representacao car-
tografica, ao processamento
de informacdo espacial em
SIG e a agregacao de bases
de dados que suportam o
desenvolvimento de outras
tecnologias de informacgdo.
Tem como missdo auxiliar
organismos publicos, admi-
nistragdo local/regional/
central e empresas privadas,
dotando-os de inteligéncia
geoespacial sobre os seus
ativos, de modo a permitir a
tomada de decisdo
sustentada.

como por exemplo: eixos viarios, edificado,
Numeros de Policia, Toponimia, Cadastro
de redes aéreas elétricas, Publicidade em
espago publico, Mobilidrio urbano, ilumi-
nagdo publica, esplanadas. Entre muitos
outros.

A grande mais valia deste produto para os
clientes prende-se no acesso imediato e
atualizado a informacgéo incrivelmente de-
talhada e personalizada do seu territério.
Com esta solugéo, entre diversas outras
possibilidades, é possivel identificar auto-
maticamente a sinalizagdo vidria, ativos
rodovidrios e avaliar a sua respetiva quali-
dade, seguranga e conforto; o mesmo tipo

de abordagem pode ser seguido para o mo-
bilidrio urbano, por exemplo.

Em relagdo ao levantamento do Patrimé-
nio Histdrico e Cultural, existem projetos
nesta area? E em que constam?

Este é um segmento de mercado pelo qual
temos uma enorme paixao e interesse.
Estamos neste momento a concluir um
Projeto num Paléacio histérico, em que, com
recurso a tecnologia LiDAR (varrimento a
laser scanner), Drone e levantamento ima-
gem 360°, foi possivel produzir, de forma
automatizada, Plantas Topogréficas, Alca-
dos e Cortes, para o desenvolvimento do
projeto de iluminagdo de um novo espago
publico. Estes outputs sdo fundamentais
as etapas de desenvolvimento de projetos
de Arquitetura, Reabilitagdo de Edificios e
Espacgos Publicos, e Calculo de Estruturas
Industriais.

Estas solugbes podem ser adaptadas as
necessidades de quaisquer tipos de estu-
do urbanisticos e arquiteténicos, uma vez
que conseguimos modelar e perspetivar
possiveis intervengdes a serem feitas nes-
tes elementos histérico-culturais.

Quais os novos projetos da Geoglobal?

No seguimento dos métodos e tecnologias
gque mencionei previamente, estamos nes-
te momento a desenvolver uma aborda-
gem inovadora para o setor imobilidrio e
também da “street art”.

Com a criatividade da nossa equipa encon-
tramo-nos no setor do desporto, especi-
ficamente no segmento do Golfe, em que
oferecemos solugdes de levantamento
aerofotogramétrico e topografico integral
de alta resolugdo de toda a infraestrutura
existente no campo, bem como sistemas
de monitorizagao, controlo e preservagao
do ecossistema do course.
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“Rs Marine Solutions combate a erosao costeira com a aplicacao

da COAST, ferramenta inovadora de custo-beneficio”

A R5 MARINE SOLUTIONS
PARTE DE UM AMBIENTE
ACADEMICO, NA
UNIVERSIDADE DE AVEIRO,
PARA UM MERCADO
COMPETITIVO COM UMA
FERRAMENTA INOVADORA;
A COAST, QUE PERMITE UMA
GESTAO MAIS SUSTENTAVEL
E EFICAZ DO LITORAL,
ATRAVES DE ANALISES
CUSTO-BENEFICIO. EM
ENTREVISTA, BRUNO ROCHA,
MARCIA LIMA, ANDRE
CARDOSO, ANDRE MONTEIRO
E CARLOS COELHO, FALAM
SOBRE A GENESE DA R5
MARINE SOLUTIONS E DOS
NOVOS PROJETOS.

Como surge a R5 Marine So-
lutions, vinda de um ambiente
académico para um mercado
empresarial de forte competiti-
vidade?

A R5 Marine Solutions nasce de
uma oportunidade de negdcio,
despoletada por um concurso
de ideias designado Platicemar,
na sequéncia do trabalho de
doutoramento de Marcia Lima,
no Departamento de Engenharia
Civil (DECivil) da Universidade de
Aveiro (UA), durante o qual, e com
orientagdo do docente Carlos
Coelho, desenvolveu uma ferra-
menta inovadora de analise cus-
to beneficio para intervencgoes
de defesa costeira, a COAST.
Esta ferramenta visa responder
as necessidades emergentes do
mercado para uma gestao mais
sustentével e eficaz no litoral. E
composta por trés mddulos; a
projecdo da evolugdo da linha
de costa; o dimensionamento da
intervencao e a analise custo be-
neficio, que pretende ajudar ndo
s6 os cientistas a estudarem a
erosdo costeira, como também,
auxiliar os responsaveis pela
protecao da costa na escolha da
melhor estratégia de mitigagédo
da eroséo costeira.

Esta ferramenta distingue-se das
demais por permitir uma ana-

lise integrada que culmina em
andlises custo-beneficio para
diferentes horizontes temporais,
que conduzem a solugdes mais
eficazes e econdmicas. Este tipo
de analises é ja um requisito em
alguns concursos publicos no
dominio costeiro e prevé-se que
venha a ser um requisito obriga-
torio.

A R5 Marine Solutions surge
assim como uma formalizagédo
deste acreditar, suportada pela
robustez da empresa R5e Con-
sulting Engineers com 18 anos
no mercado, e da investigagédo
desenvolvida na Universidade de
Aveiro ao nivel da gestao costei-
ra, através da COAST. Foi mais
um caso de sucesso de trans-
feréncia de conhecimento da
Universidade de Aveiro, através
de uma spinn-off da UA e da R5e
Consulting Engineers, entidades
que acompanham a nossa evo-
lugéo.

AR5 Marine Solutions é uma em-
presa dindmica, que continuara
a criar mercado, testando os
limites da engenharia de mode-
lagé@o para as zonas costeiras e,
num futuro préximo, para a zona
offshore.

De que forma a R5 Marine Solu-
tions se destaca no mercado?

Numa época em que aumentam
as preocupagdes com o ambien-
te, alteragdes climaticas, e con-
sequente subida do nivel médio
do mar, a R5 Marine Solutions
surge no mercado com solugdes
de previsdo da evolugédo da linha
de costa e andlises custo-bene-
ficio aplicadas de forma inova-

dora a intervencdes de defesa
costeira, que tém como objectivo
auxiliar as entidades competen-
tes numa gestdo mais eficaz do
Litoral.

Distingue-se das restantes em-
presas pela forte componente de
investigagé@o e desenvolvimento,
aliada a consultoria e projeto na
drea maritima e pela estreita re-
lagdo que mantém com a Univer-
sidade de Aveiro reforgada pelo
protocolo de cooperagéo que de-
fine que a R5 Marine Solutions é
a Unica entidade privada a poder
usar a ferramenta COAST.

Quais as valéncias da R5 e a sua
abrangéncia de mercado?

A R5 Marine desenvolve estudos
sobre as temadticas da erosdo
costeira e das alteragdes clima-
ticas e apresenta solugdes de
engenharia para os mais diver-
sos desafios do dominio mariti-
mo, quer costeiro quer offshore.
E constituida por uma equipa
multidisciplinar com experién-
cia comprovada na area mariti-
ma, que reline as competéncias
fundamentais para se afirmar no
mercado como uma entidade ca-
paz de desenvolver consultoria e
projeto transversal a todo o do-
minio maritimo, destacando-se:
Dominio costeiro: estudo da
erosao costeira e intervengdes
de defesa costeira , nomeada-
mente, analise da evolugdo da
linha de costa a médio e longo
prazo, dimensionamento estru-
tural de obras de defesa costei-
ra, analises de custo e beneficio,
classificagdo de vulnerabilidade
e risco das zonas costeiras e

planeamento e gestao integrada
das zonas costeiras; e andlise e
dimensionamento de estruturas
portudrias, nomeadamente, mu-
ros-cais, quebramares portua-
rios, defensas, cabegos de amar-
ragao, analise de sedimentagao
e plano de dragagens.

Dominio offshore: estudos avan-
cados de estruturas offshore,
fixas e flutuantes, destinadas ao
mercado das energias renova-
veis, edlico e energia das ondas,
bem como da aquacultura.

Quais os projetos em execugao
relacionados com a erosao cos-
teira e gestao do litoral?
Estamos neste momento a ulti-
mar o estudo da transposig¢ao
aluvionar das barras da Figueira
da Foz e Aveiro, promovido pela
Agéncia Portuguesa do Ambien-
te, com a aplicagdo da COAST
na andlise de custo beneficio.
Trabalhamos conjuntamente
com alguns municipios neste
ambito, mas também, na area
da protegdo costeira, como é o
caso do molhe-cais de protegdo
do complexo balnear da Ribeira
do Guilherme, no municipio do
Nordeste, nos Agores. Com a
crescente atividade nos portos,
tem surgido a necessidade de
adaptar as suas condigdes com
novas infraestruturas ou com re-
forgo das existentes. Como a R5
na sua génese, tem como drea
de especializagdo a analise e oti-
mizagdo estrutural, temos reali-
zado vérios trabalhos de andlise
e reforgo de cais de acostagem
para aumento do porte dos na-
vios.

Projeto de Requalificagdo do Complexo Balnear da Ribeira do Guilherme, no Municipio do Nordeste, Sdo Miguel — Agores

COAST4US: Em que
consiste este projeto?

O préximo grande projeto
em que a R5 Marine Solu-
tions estara envolvida em
2021 e 2022 é a COAST4US,
co-financiado pelo EEA
GRANTS - Crescimento
Azul e pela Diregdo Geral
de Politica do Mar, e é
desenvolvido em parceria
com a R5e Consulting En-
gineers e a Universidade
de Aveiro.

Este projeto tem um in-
vestimento total de cerca
de 325.000€, conta com o
apoio da Agéncia Portu-
guesa do Ambiente e tem
como principal objetivo a
aplicacdo da ferramenta
COAST ao litoral portu-
gués, nomeadamente em
3 zonas criticas relaciona-
das com a erosdo costeira:
Aveiro, Figueira da Foz e
Costa de Caparica.

E um projeto com uma
forte componente par-
ticipativa, que pretende
envolver as comunidades
locais e stakeholders
através da realizagdo de
workshops de forma a
desenvolver um modelo
participativo e econémico,
reduzindo a vulnerabilida-
de dos territérios costeiros
e aumentando a resiliéncia
das comunidades locais.
Este projeto vai reforcar

a validagdo da ferramen-
ta COAST ao mercado
portugués o que permitird
uma aposta consistente no
mercado internacional, ja
prevista com a candidatura
a financiamento através

do projeto ARMAR, que
pretende materializar uma
parceria com a Universida-
de de Aveiro, a Universida-
de Luséfona e a Norwegian
University of Science and
Technology, na Noruega.

Financiado por:

Iceland
Liechtenstein
Norway grants
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Erosao Costeira

- Como a nossa costa se desfaz!

ENTREVISTA JOSE LUIS ZEZERE,
DIRETOR DO CENTRO DE ESTUDOS
GEOGRAFICOS - INSTITUTO DE
GEOGRAFIA E ORDENAMENTO DO
TERRITORIO, EXPLICA QUAIS AS
GRANDES PRIORIDADES EM RELAGAO
A PRESERVAGAO DA NOSSA COSTA.

Como podemos descrever a nossa Costa?
Ha diferencas entre a costa Ocidental e
a Sul. As dreas mais complicadas em re-
lacdo a erosdo costeira estdo na costa
Ocidental, nomeadamente na faixa com-
preendida entre o Porto e Peniche. A esta
zona acrescenta-se a Costa da Caparica,
entre a Cova do Vapor e a Fonte da Telha,
com uma faixa complicada tanto ao nivel
da erosdo, como na taxa de recuo e de
risco, devido as dindmicas dos processos
naturais que |a se verificam, mas também,
a quantidade de elementos expostos, no-
meadamente, edificios habitacionais. Em
termos relativos, o litoral alentejano é me-
nos problematico. O Algarve ndo tem tan-
to risco devido a menor energia das ondas,
embora as zonas do litoral baixo estejam
bastantes expostas e sujeitas ao risco da
subida do nivel do mar. O diagndstico esta
feito: temos falta de areia no litoral baixo
arenoso, mas também, um recuo das arri-
bas nas costas rochosas.

Quais os grandes fatores que desenca-
deiam ou estado na origem da erosao cos-
teira?

Eu resumiria em quatro as principais ra-
z0es. A primeira, refere-se a subida eus-
tatica do nivel do mar, que tem ocorrido a
ritmos diferentes desde o inicio do sécu-
lo XX. Este processo resulta de fendme-
no que se designa por expansdo térmica
ocednica, ou seja, a 4gua do mar esta glo-

José Luis Zézere
Diretor do Centro de Estudos Geograficos
- Instituto de Geografia e Ordenamento
do Territério

CEG

Centro de Estudos Geograficos

&
"

balmente mais quente, devido as altera-
¢Oes climaticas em curso. A isso acresce
a fusdo acentuada do gelo, com tendéncia
a agravar nas areas polares. Ou seja, as
areas polares: Artico e Antartida, sdo as
zonas onde o aquecimento global esta a
ter consequéncias mais marcadas, pelo
que o desgelo soma assim o seu resultado
a expansao térmica.

No ponto de vista das consequéncias,
mesmo que se consigam mitigar os efei-
tos adversos ao ambiente, o nivel do mar
continuara a subir nos proximos 100 anos.
Digamos que esse contrato a humanidade
ja o fez. Esta é uma realidade com que a
nossa e as proximas geragdes vao ter de
viver.

A segunda, é a reducgdo do fluxo de chega-
da de sedimentos no nosso litoral, que se

“0 acesso a uma praia que ja nédo existe! No centro de Portugal”
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Qual o papel do Centro de
Estudos Geograficos - Instituto
de Geografia e Ordenamento
do Territorio (CEG/IGOT) na
prevencao dos riscos e
preservacao dos territorios?

O CEG/IGOT trabalha com
autarquias, com institutos da
administragdo central e com
empresas e tem participado

em bastantes Planos Diretores
Municipais, em Planos Munici-
pais de Emergéncia e Prote¢do
Civil e em Planos de Adapta-
cdo as Alteragoes Climaticas.
Os municipios que nos pedem
apoio estao interessados em
introduzir dentro dos seus
planos uma dimensao de pre-
vencgdo de riscos. Atualmente,
um municipio que reconhece
os riscos a que esta exposto e
que os acautela, que é capaz de
os gerir dentro do seu territério
é, na verdade, um municipio
valorizado.

Faz todo o sentido que as en-
tidades e os cidaddos tenham
uma atitude preventiva para
salvaguarda da sua seguranca
e preservacgdo do patriménio
natural. A antecipacao do
futuro envolve sempre alguma
incerteza, mas as ferramen-
tas técnicas e cientificas que
possuimos permite-nos ter
cendrios bastante bem defini-
dos. Neste contexto, fazendo
prevalecer os principios da
prevencao e precaugao, é mui-
to importante que nao sejam
agora tomadas decisées em
relacdo as quais nos possamos
vir a arrepender num futuro
proximo.

verificou a partir da década de 50 do sé-
culo XX, na sequéncia da construgdo das
barragens. A cor da areia na maioria das
nossas praias é branca. E porqué branca?
Resulta da sua constituicdo mineralégica,
que é dominantemente quartzo, um mine-
ral que é tipico do granito, que € uma rocha
que ocorre em abundéancia no interior da
Peninsula Ibérica.

Isto para explicar que as areias que exis-
tem nas nossas praias tém uma longa his-
toria do ponto de vista de evolugao geolo-

gica e geomorfoldgica, sdo libertadas dos
granitos por processos quimicos e fisicos,
arrastadas até aos rios que as trazem até
ao mar, quando chegam a foz so distri-
buidas por correntes litorais - Correntes de
Deriva Litoral - e sé@o repartidas no sentido
de norte para sul ao longo da costa oci-
dental e de oeste para este na costa sul
algarvia.

Este sistema funciona de forma dindmica
e vai estando em equilibrio até a quantida-
de de sedimentos comecgar a ser menor.
Porqué? Porque muitos deles ficam reti-
dos nas barragens. Nos ultimos 70 anos,
verifica-se uma diminuigao acentuada dos
sedimentos, ou seja, a quantidade de areia
disponivel que vai chegando ao litoral para
ser redistribuida pelas praias. E preciso ter
a nogdo que o areal é o primeiro amorte-
cedor em caso de temporal oceanico, este
é o primeiro elemento de defesa, seguido
das dunas. Com a subida do nivel do mar
e menos areia nas praias, estdo reunidas
as condig¢des para ter mais galgamentos e
erosdo acentuada.

A terceira, tem a ver com a construgao
mais ou menos desregrada na faixa litoral
com edificios particulares ou destinados
ao turismo, com impermeabilizagéo e ar-
tificializagéo de extensas dreas arenosas.
A quarta, resulta do paradigma da defesa
costeira durante décadas. A implementa-
¢do de obras de engenharia pesada em
cima de sistemas litorais muito frageis.
Havendo falta de areia o tipo de respos-
ta encontrada por parte da politica publi-
ca foi a intervengao pesada do ponto de
vista da engenharia: as obras de defesa
costeira com enrocamentos e espordes. E
isto ndo ajudou. Mas o paradigma de de-
fesa costeira transformou-se nos ultimos
anos. A Agéncia Portuguesa do Ambiente
tem optado pela realimentagéo artificial
de areia, que é um processo dispendioso,
mas que faz mais sentido. Embora muitas
vezes discutida, dentro das opgdes que
temos disponiveis é a que tem menor im-
pacto a médio e longo prazo.

Quais sao as zonas mais criticas em Por-
tugal?

Existem zonas em que o descontrolo da
erosao é tao grande, que ha trogos no nos-
so litoral que vao ser perdidos, e mais gra-
ve, estdo atualmente ocupados. Porque
a subida do nivel do mar é algo que nédo
pode ser revertido. Existe cerca de 50%
de probabilidade de o nivel do mar subir
um metro no final do século comparativa-
mente a situagao no inicio deste século.
A nossa costa ocidental tem uma dinami-
ca energética muito grande e o potencial
para ocorrerem danos é elevado em situa-
¢do de tempestade. Temos de programar
do ponto de vista de politica publica e de
ordenamento do territério litoral retiradas
de algumas destas zonas mais expostas
ao risco.

Em relagao ao litoral, as medidas de adap-



tagdo tém de ser implementadas, porque
mesmo que mitiguemos, ndo vamos con-
seguir mudar o destino de certos territ6-
rios. Primeiro temos de avaliar cientifica-
mente o que conseguimos defender ou
ndo. Por exemplo, no caso de depositar
areia, a questao que se coloca é: por quan-
to tempo se vai conseguir manter este pro-
cesso? Qual é a relagdo custo beneficio
da acdo? Esta avaliagdo tem de ser efe-
tuada caso a caso. Isto implica decisbes
muito bem sustentadas do ponto de vista
técnico/cientifico. Sabemos que em zonas
baixas e muito expostas, que estdo iden-
tificadas, serd necessario recuar e retirar,
isto quer dizer que casas e outros edificios
vao ter de ser demolidos e as pessoas que
ali vivem realojadas. E é fundamental que
esta retirada seja programada.

Considera que nos falta a nogao que orla
costeira é para ser utilizada como visitan-
te/utilizador e nao como se fosse nossa
propriedade?

Na verdade, é importante deixar o patri-
monio natural conservado para as futu-
ras geragdes. Temos de ser capazes de
desfrutar do nosso litoral, que tem muita
qualidade, temos um clima espetacular
para praticas ao ar livre. Mas devemos ter
a capacidade de usufruir da nossa zona
costeira com atitudes responsaveis: dei-
xando o carro mais longe, ndo construindo

E a faculdade n.2 1 em Portugal e a Gnica
especializada em Geografia e Ordenamento
do Territario.

Classificada internacionalmente como uma
das melhores faculdades mundiais na area da
Geografia, integrando o ranking das 60
melhores da Europa.

Esta integrada na maior e mais reputada
universidade do pais - a Universidade de
Lishoa - beneficiando de todos os seus
recursos e de grandes facilidades de
intercambios de ensino.

Segundo os dados oficiais, as licenciaturas
do IGAT apresentam taxas de
empregabilidade superiores a 95%:,

Temn protocolos de ensino e projetos de
investigacdo com varias das melhores
universidades da Europa.
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em cima das praias e das dunas ou junto
das cristas das arribas. Na pratica é isso
que temos de fazer, acautelando a preser-
vacao destes territérios, ndo exercendo
pressdes excessivas no litoral, evitando
nomeadamente a edificagao de infraestru-
turas pesadas, sejam elas habitacionais
ou de ambito empresarial.

A prevencao dos riscos de erosdo costeira
relaciona-se também com a preservagao
do ambiente. No contexto ambiental tém
surgindo movimentos de revindicagdo em
todo o mundo por parte de jovens que nao
querem ver o seu futuro hipotecado pelas
mas decisOes das geragdes anteriores. De
facto, ao nivel de utilizagdo de recursos e
da (ma) utilizagdo do territério, ndo temos
sido capazes de contrariar essa tendéncia.
No caso do litoral, é fundamental entender
que os sistemas envolvidos sdo bastante
moveis e dindmicos e que o seu compor-
tamento natural decorre dessas caracte-
risticas. Deste modo, a implementacao de
infraestruturas pesadas e rigidas nestes
meios tem tendéncia a fazer aumentar a
probabilidade de erosdo costeira. O gran-
de desafio é sermos capazes de utilizar o
litoral com critério e inteligéncia, em vez
de pretendermos ser possuidores destes
territérios. Em muitas zonas onde a ero-
sao litoral é demasiado acelerada, resta-
-nos esperar que os sistemas naturais das
praias e das dunas recuperem o seu equili-
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brio, porventura com a linha de costa mais
recuada.

E como atuam?

Neste dominio, o CEG/IGOT atua nas areas
da analise e da gestédo de riscos. Basica-
mente, trabalhando sempre numa base
territorial, procuramos respostas para um
conjunto de questdes: Quais sdo os pro-
cessos perigosos (que tém potencial para
provocar danos) que podem ocorrer no
territério? Onde e em que circunstancias
vao ocorrer? Que magnitude ou severidade
vao ter? Quais sado os elementos expostos
(pessoas, infraestruturas, atividades) que
podem ser afetados? Quais séo as perdas
expectaveis?

No caso dos riscos climaticos temos uma
equipa que trabalha em clima, e que tem
competéncia para traduzir nas escalas re-
gional e local a informagdo dos cenarios
climaticos produzidos a pequena escala
em relagdo com a circulagéo global da at-
mosfera.

0 trabalho que esta equipa realiza é o do-
wnscaling da informagéo climética para
panoramas municipais e regionais. Depois
essa informacdo é transmitida a equipa
que trabalha com a gestéo de risco. E qual
é a sua funcgdo? Avalia os impactos futuros
das mudangas climéaticas nos processos
perigosos que ja hoje existem e que sdo
geradores de situagdes de risco, como a

erosao costeira, as cheias e inundagoes, a
instabilidade de vertentes, ou os incéndios
florestais. O desafio é antecipar os riscos
futuros num determinado territério, num
contexto de clima em mudanga, o CEG/
IGOT utiliza ferramentas sofisticadas de
modelagao, que processam informagao de
campo e obtida por detegédo remota, que é
introduzida em modelos empiricos e ma-
tematicos, com suporte em sistemas de
informacgéo geogréficos. E o que fazemos
com esse conhecimento? Identificamos
zonas perigosas e zonas seguras no terri-
torio, hoje e no futuro.

Este tipo de andlise foi desenvolvido, por
exemplo, na nossa colaboragao nos Planos
de Adaptagédo as Alteragdes Climaticas na
Area Metropolitana de Lisboa e no Oeste.
Temos um projeto em curso com a Comis-
sdo e Coordenacgdo e Desenvolvimento Re-
gional de Lisboa e Vale do Tejo, cuja area
de jurisdicdo abrange 52 concelhos, onde
0 nosso trabalho consiste na delimitagdo
das zonas perigosas e identificagdo de
edificios e populagdo exposta a um con-
junto alargado de riscos: sismos, tsuna-
mis, erosao costeira, cheias e inundagoes,
instabilidade de vertentes, degradacédo e
contaminagdo de aguas subterrdneas e
superficiais, erosdo do solo, incéndios ru-
rais/florestais e perigos tecnolégicos. Esta
informagéo é essencial como base para o
ordenamento do territorio.
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EROSAO COSTEIRA - COMO A NOSSA COSTA SE DESFAZ!

A erosao costeira e a subida do nivel do mar:

desafios para Portugal

Oscar Ferreira

Professor Associado da Universidade
do Algarve/ Centro de Investigagdo Marinha
e Ambiental

As zonas costeiras sdo sistemas frageis
e de dinamismo elevado, sujeitos a pres-
sOes antrépicas. A ocupagdo humana,
rigida, ndo é frequentemente compativel
com a evolugdo destas zonas, particular-
mente quando sujeitas a fendmenos de
erosdo ou de migragdo. Os impactos da
erosdo costeira sdo do conhecimento ge-
ral de autoridades, gestores e da popula-
¢do que reside nestas areas. Convém, no
entanto, enquadra-los e perceber qual a
sua evolucdo face as alteragdes climati-
cas, tendo em vista perspetivar solugdes
de gestdao costeira duradouras.

Existem dois tipos fundamentais de ero-
sdo costeira, que se podem diferenciar
em estrutural e episddica. A erosdo es-
trutural traduz-se no continuado recuo da
linha de costa e resulta de falta de sedi-
mentos (areias) na zona costeira. Essa
lacuna é, maioritariamente, consequéncia
da acdo de barragens que regularizam e
diminuem o caudal dos rios e promovem
a retengdo de areias nos seus leitos, re-
duzindo o transporte sedimentar para as
praias. E esta a razdo para o acentuado
recuo da costa a sul do Douro ou do Tejo.
Esta situagao é agravada pela existéncia
de obras portudrias que promovem a re-
tencdo de sedimento a montante e conse-
quente erosdo a jusante, como acontece
a sul dos portos de Aveiro e da Figueira
da Foz. Este recuo da costa perdurard no
tempo, enquanto ndo se restabelecerem
as fontes sedimentares. A erosdo costei-
ra episodica é induzida por tempestades
com elevada energia, que promovem gal-
gamentos oceénicos (passagem da agua
sobre dunas ou estruturas) e recuo acen-
tuado e rapido da linha de costa. As praias
e dunas afetadas poderao recuperar a sua
posicdo anterior ao longo dos meses e
anos seguintes, desde que possuam for-
necimento sedimentar suficiente.

Os dois tipos de erosdo mencionados ndo
constituem, por si s, um risco. No en-
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tanto, quando alcangam locais com ocu-
pagdo humana causam danos materiais
elevados e até risco de vida. Face a su-
bida do nivel do mar, como consequéncia
das alteragdes climaticas, é expectavel
que nas préoximas décadas o processo
erosivo venha a atingir um cada vez maior
ndimero de areas costeiras ocupadas. Tal
obriga a elaborar e implementar planos
de gestdo costeira de médio e longo-pra-
zo (vérias décadas), com medidas mitiga-
doras dos efeitos da falta de sedimentos
e das alteragdes climaticas, capazes de
reduzir o risco para pessoas e bens. Este
objetivo pode ser atingido através de
trés agdes principais: (a) implementagao
de medidas para reposi¢cdo sedimentar,
como realimentagdo de praias e transpo-
si¢do sedimentar em zonas portudrias, de
forma continuada no tempo, em conjun-
to com medidas de contengdo da linha
de costa onde estritamente necessaério;
(b) reordenamento da ocupacgio junto ao
litoral, com relocalizagdo de infraestru-
turas em risco; e (c) implementacdo de
medidas de recuperagdo dunar e de (re)
naturalizagdo de areas abandonadas ou
atualmente com outros usos, permitindo
um amortecimento do efeito da subida do
nivel do mar e a migragao das estruturas
naturais de defesa costeira.

As solugbes preconizadas obrigardo a
um elevado investimento a longo-prazo.
A sua implementagdo sé serd possivel
através de um entendimento entre os ges-
tores de ambito nacional, regional e local
(municipal) e a populagéo, que frequente-
mente possuem visOes antagonicas. Para
tal, sdo necessarios esforgos de informa-
¢do, articulagdo e criagdo de pontes de
colaboragao, fazendo com que a gestdo
costeira seja participada e responsabi-
lidade conjunta dos interessados. Sem
estas pontes, as medidas a implementar
dificilmente serdo aceites e perderdo efi-
cacia.
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Erosdo costeira é um processo que ocorre ao longo da linha
de costa, atingindo promontoérios, costoes rochosos, falé-
sias e praias. Resumidamente, é a erosdo provocada pela
acdo das aguas do mar, que atuam sobre os materiais do

litoral (linha de costa) modificando-os através da sua acao
quimica e da sua agdo mecanica.

A erosdo costeira é um processo natural decorrente de um
balanco sedimentar negativo. Entretanto, esta torna-se
severa e perdura por um longo periodo de tempo, ao longo
da costa atingida. A erosao costeira, é, portanto, o resultado
de uma combinacgdo de fatores, naturais e antropicos, que
agem em diferentes niveis. E importante perceber que o
areal e dunas sao uma protecgdo e defesa natural contra a
contra a submersdo marinha.
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Eugénio Veiga, CEO da YET - Your Electronic Transactions

Como podemos apresentar a YET?

A YET - Your Electronic Transactions é
uma empresa especializada na implemen-
tagdo e desenvolvimento de produtos e
servigos na area das transagdes eletréni-
cas de documentos, com uma missao as-
sente na desmaterializagdo de processos
de negécio.

Nascemos em 2009, como uma spin-off
de uma unidade de negdcio da PRIMAVE-
RA BSS onde ao longo de cinco anos ad-
quirimos experiéncia e as competéncias
tecnolégicas na area da digitalizagédo de
processos.

No ano de 2019, reforcamos a nossa
oferta com a aquisi¢do da Portugal Infor-
matico — uma empresa especializada em
solugdes de transagdes eletronicas de do-
cumentos On-Premises, com forte presen-
¢a nas Autarquias Locais

Quais as valéncias e abrangéncia de mer-
cado?

A nossa oferta é muito heterogénea com
alternativas On-Premises e Cloud, mate-
rializada em implementagbes nos mais
diversos setores da esfera publica ou
privada, em empresas das mais diversas
dimensdes e distintos setores como por
exemplo o retalho, industria, servigos, etc.
Contamos atualmente com uma realida-
de que sustenta a relagdo entre mais de
30.000 empresas em 15 paises diferentes
e que até hoje transacionou mais de 33 mi-
Ihdes de documentos.

0 que distingue as YET das suas concor-
rentes?

Apesar da génese da empresa contar ja
com uma histéria de quase 17 anos de
experiéncia, a YET conta com uma equipa
jovem e dinamica bem como tecnologia
de ponta para suportar o compromisso

OBRIGATORIEDADE DO PROCESSO DE FATURACAO ELETRONICA EM PORTUGAL

YET: Software de faturacao
eletronica que apoia a sua empresa

ENTREVISTA COM EUGENIO VEIGA, CEO DA YET, EXPLICA COMO AS SUAS
SOLUGCOES DE SOFTWARE INTEGRADAS APOIAM AS EMPRESAS NOS

PROCESSOS DE TRANSIGAO PARA A OBRIGATORIEDADE DA FATURAGAO
ELETRONICA EM PORTUGAL, FACILITANDO-LHES A VIDA NA GESTAO
ADMINISTRATIVA E NA ORGANIZAGAO DO SEU NEGOCIO.

de maxima eficiéncia administrativa que
temos com os nossos clientes. A relagdo
de proximidade que estabelecemos com
eles permite-nos conhecer de forma pro-
funda as necessidades de cada um, sendo
cada implementacdo uma espécie de “fato
a medida”. Conhecemos também o tecido
empresarial portugués de forma profunda,
ao termos uma carteira de clientes como
micro, pme’s e grandes empresas.

Com este contexto, temos conseguido
obter indices de satisfagdo elevados em
todos os estudos que anualmente realiza-
mos, com resultados de 8 numa escala de
10 que nos colocam como um dos melho-
res prestadores do servigo de transagoes
eletrénicas de documentos, face a média

do setor.

Como a YET e as suas solugoes podem
apoiar os empresas nesta transigao quan-
to a obrigatoriedade da faturagao eletré-
nica no ambito dos contratos publicos,
nomeadamente das pequenas e médias
empresas?

0 Estado ao implementar a obrigatorieda-
de da faturagéo eletrénica nos contratos
publicos, adota uma estratégia de trans-
formagdo digital que surge como uma
oportunidade de agilizar a faturagéo e
reduzir custos inerentes a este processo,
que resulta em organizagdes mais eficien-
tes do ponto de vista administrativo. A
YET conhecendo ambos os mundos, o dos

Quais as solu¢des integradas que a YET apresenta?

As solugdes que disponibilizamos aos nossos clientes contem-
plam funcionalidades que vado para la da desmaterializacao e
comunicag¢do dos documentos. Além do arquivo digital, podemos
integrar os nossos servigos com as realidades existentes nas
empresas ao nivel de aplica¢des de faturacdo ou ERP, bem como
com solugdes de gestao e aprovagdo documental. Temos também
servicos complementares para tratamento de faturas em papel
que ndo se consigam transformar em faturas eletrénicas, mas que
possam depois ter um tratamento uniforme. Temos também servi-
cos baseados em analise de faturas eletréonicas, como por exemplo
validadores de faturagdo baseados em condi¢cées contratuais nos
setores da energia que trazem também ganhos expressivos as
empresas pela detecao de erros de faturacgdo.

www.yetspace.com

organismos publicos e dos fornecedores
do estado, materializa uma experiéncia
que pode ser aproveitada no caminho que
ainda falta percorrer. 2020 foi o ano da im-
plementagéo da faturagdo eletrénica para
os organismos publicos e para as grandes
empresas fornecedoras do Estado, tendo a
YET estado ativamente presente em imple-
mentagdes nestas realidades.

Em 2021, esta obrigatoriedade ira es-
tender-se as pequenas e médias e as
microempresas fornecedoras do setor
publico e com a experiéncia entretanto
adquirida, teremos argumentos para aju-
dar este tipo de empresas a rapidamente
abordarem esta realidade da forma mais
eficiente.

Quais as vantagens de uma faturagao ele-
tronica na gestao da empresa e de recur-
sos nao desperdigados?

A digitalizagdo de faturas e outros docu-
mentos com valor contabilistico é hoje
uma importante prioridade tanto nas or-
ganizagOes publicas, como nas privadas,
quer seja por imposigdo governamental,
quer seja para garantir eficiéncia estraté-
gica relacionada com custos ou eficiéncia,
com aumento de produtividade, a otimiza-
¢do da relagdo com clientes e fornecedo-
res e obviamente, também a responsabili-
dade ambiental. Contudo no atual contexto
pandémico a verdade é que a faturagdo
eletronica ndo representa apenas uma
vantagem na redugdo do contacto presen-
cial ou da propagagéo do virus através da
redugdo do manuseamento do papel, mas
também, da redugao de contactos ao evi-
tar deslocagdes para expedicdo de faturas,
bem como um facilitador do teletrabalho,
uma vez que aliado ao arquivo digital nor-
malmente associado a faturacdo eletro-
nica, podera consultar-se informagéo, a
qualquer hora e em qualquer lugar.
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DERMATOLOGIA: CONTRIBUTOS PARA A AUTOESTIMA!

Manuela Cochito
Médica especialista de Dermatologia
e Venereologia Médica e Cirdrgica

D Como a dermatologia tem tido cada
vez maior influéncia na vida das pessoas
e na sua autoestima?

A dermatologia é a especialidade da pele
e esta é 0 nosso cartédo de visita. Tudo o
que sejam doengas na pele interfere dire-
tamente com a autoestima das pessoas.

Esta questdo esta fortemente comprova-
da, sendo assim, qualquer patologia cuta-
nea tem um impacto na autoestima do in-
dividuo, esta com uma maior incidéncia do
que as outras especialidades. Resumindo,
uma pele bem tratada e de boa salde tem
um efeito de bem-estar nas pessoas.

Se falarmos de forma mais concreta da
pandemia, nesta época com os altos niveis
de stress sdo libertadas hormonas que
agravam uma série de doengas cutaneas,
se a pessoa tiver predisposicdo genética,
como por exemplo: a rosacea, o acne, a
psoriase, entre outras. E nestes casos,
mais do que nunca, é importante procu-
rar o dermatologista para tentar resolver o
problema. Esta questdo agrava-se, porque
estamos numa fase em que as pessoas es-
tdo em telebrabalho e encontram-se mais
expostas a verem-se a si proprias nas reu-
nides que fazem a distancia, nem sempre
com uma imagem favorecida por ineréncia
dos préprios equipamentos tecnoldgicos.
As vezes, aquela imagem que as pessoas
veem devolvida no seu computador assus-
ta-as. E o primeiro reflexo de si préprio que

estd mais exposto, e atualmente, isso ga-
nha uma maior dimensédo. Por vezes, ndo é
a imagem que elas esperam de si proprias
e isso derruba-as. Mais do que nunca, a
dermatologia esta a ter um impacto brutal
na autoestima. Em consequéncia, as con-
sultas tém aumentado desde do inicio da
pandemia.

c As pessoas procuram o dermatologis-
ta mesmo nos casos de patologias nao vi-
siveis ou existe uma consciéncia de satide
da pele?

Penso que sim. Nos dias de hoje, as pes-
soas ja procuram muito o dermatologista
por rotina, tem havido uma grande evolu-
¢ao; tanto para fazer o despiste de cancro,
como para se aconselharem que tipo cre-
me devem usar no seu dia-a-dia de acordo
com a sua pele. E essa procura é cada vez
mais precoce, quando tém uma doenga de
pele, mas principalmente, aquando existe
algum cancro de pele. J& ndo nos apare-
cem no consultério aqueles tumores cuta-
neos enormes como ha 30 anos, existe um
publico informado que procura mais pre-

cocemente os cuidados de salde. E esta
situagéo torna tudo muito mais facil e com
um prognostico muito mais favoravel.

D Considera que as pessoas entendem
o conceito da dermocosmética, como par-
te integrante da dermatologia?

Existem pessoas que ja entenderam este
conceito ha 10, 15 anos e que agora trazem
os seus filhos adolescentes, para que eles
interiorizem este conceito, ou seja, come-
cem a tratar da sua pele a partir desta ida-
de. Ha uns anos, chegavam ao consultério
doentes com pele massacrada de marcas
solares, porque durante a sua adolescéncia
tinham apanhado escalddes. Nessa altura
havia muito trabalho a fazer, mas felizmen-
te, com a divulgagéo de informacao a evo-
lucéo foi brutal nos ultimos anos. Existe a
consciencializagdo de que vale a pena pre-
venir o cancro da pele. Mas também, que
devemos de cuidar do organismo como
um todo, e igualmente da pele: mima-la,
hidrata-la, protege-la do sol, das condi¢oes
extremas e quando sentimos que a pele
esta doente, procurar o dermatologista.
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Resveratrol—Lift

O melhor colagénio?
E o seu. Reforce-o.

Uma nova geracao antienvelhecimento

Pioneira do Resveratrol, uma das moléculas mais eficazes
e naturais contra as rugas, Caudalie associou-se a Harvard
Medical School para criar uma patente inovadora:
Resveratrol + Acido Hialurénico + Potenciador de
Colagénio Vegan. De origem nao animal, este trio de
ativos com patente depositada, multiplica por 5 a producao
natural de colagénio da pele, e por 2 a de acido hialurénico”

E a concentracao do sérum? Os ativos 2 vezes mais NO /‘

eficazes que o retinol na producao natural de colagénio®.
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100% das mulheres acharam a sua pele refirmada®.

Oferta firmeza exclusiva

Para ainda mais eficacia :
antirrugas, Oferta do seu I
Creme Caxemira 15ml na —— =
compra de um Sérum Efeito

Lifting Firmeza.® o -/ u..;.._*.; .”- -_-f,_,_;,

CAUDALIE
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KOVNL celondE e e EM FARMACIAS, PARAFARMACIAS E EM CAUDALIE.COM

(ITeste genético in vitro. @Teste in vitro, na concentracao do sérum. @Estudo clinico: % de satisfacdo, 33 mulheres, 56 dias (duo sérum efeito lifting firmeza + creme caxemira). @Mercado antienvelhecimento e
antirrugas mulher com a gama Resveratrol-Lift, em farmdcias, em valor, em YTD e em MAT, dados Novembro 2020, fonte HMR® | Health Market Research. Classe H16.4.1. @Oferta vdlida nos pontcs de venda
participantes, em caudalie.com, e em Boutiques Caudalie. Ndo acumuldvel com outras ofertas, vdlida no limite dos stocks disponiveis. Fotografias hdo contratuais. ©Setembro 2020.
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DERMATOLOGIA: CONTRIBUTOS PARA A AUTOESTIMA!

“Quando mais cedo iniciar o tratamento,

mais bem-sucedido sera”

O Porque e quando se deve consultar
um dermatologista?

Normalmente, o médico de familia com os
seus conhecimentos de doengas de pele,
tenta resolver a situagdo. Caso ndo veja
solucdo para o problema, reencaminha a/o
seu doente para uma consulta de Derma-
tologia.

No entanto, existem situagbes mais evi-
dentes em que o préprio doente se tem le-
sOes sobretudo localizadas a face, ou pelo
atingimento de grande dimensao do corpo,
ou pelo seu inico subito e marcado ou por
sintomas como prurido/comichéo este/a
procura um Dermatologista de imediato. O
aparecimento de um sinal novo por regra
escuro, o0 seu crescimento ou se muda de
aspeto, um tom avermelhado envolvente
e é acompanhado de dor ou comichéo ou
aumento da sensibilidade, esses sdo moti-
vos de alarme. Nestes casos, a procura de
um especialista deve ser rapida.

Dentro das patologias comego pela Acne
em que “borbulhas, espinhas, quistos ... na
face, peito e costas, pontos negros e bran-
cos “que se diz que passa com a idade; as
vezes sim, mas a maioria das situagdes
ficam cicatrizes. E a nosso ver vantajoso
para o doente quanto mais cedo iniciar o
tratamento, maior a probabilidade de evi-
tar a evolugdo nao so6 face, mas também
peito e costas e a extensdo do problema,
que tanto influi na vida dos adolescentes.
H4a hoje outras caracteristicas da acne que
se vém acentuando nos ultimos 40 anos,
em que aparece na idade adulta em doen-
tes por vezes com 16 anos e com particu-
laridades diferentes. Incide na parte mais
baixa da face, aparece com mais carogos
do que espinhas; estes sao dolorosos inco-
modativos e ddo um aspeto pouco simpa-
tico em pessoas que precisam de ter boa
apresentagdo para desempenho das suas
atividades profissionais e obviamente do
relacionamento social. Diz-nos a expe-
riéncia que em poucos meses é possivel
controlar esta situagdo mantendo depois
terapéutica com cremes, cujos fatores
desencadeantes se ignoram. E um trata-
mento muito reconfortante para doente e
médico e que perdura podendo, no entan-
to, reaparecer.

Outra das razdes em que as pessoas pro-
curam o dermatologista é a comichao ou
prurido, que pode estar associado com
pele seca, em que uma das causas € o ha-
bito das pessoas se lavarem em demasia.
A medida que envelhecemos o organismo
entra numa fase de menos producgédo de
“gordura” ficando a pele mais seca. Um
banho por dia sim, mas ha regras: a dgua
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que utilizamos no banho grosso modo tem
um desinfetante, o Hipoclorito de Sédio. E
0 que é esta substancia? E lixivia diluida.
Por isso, a partida ndo tomamos banho
s6 com agua e, portanto, limitamos o sa-
bonete, sabdo ou gel as zonas de cheiro,
ou seja, axilas, pelo genital e pés. Se a pele
continuar seca é vantajoso aplicar em todo
o corpo um hidratante. 0 mesmo se passa
com o champd, para que este cumpra o
seu efeito de lavagem e faga efeito, deve-
ria estar 10 a 15 minutos em contato com
o couro cabeludo.

Atualmente, neste cendrio de pandemia o
gel desinfetante deve ser utilizado sim nas
“palmas das maos” e evitar a parte supe-
rior, porque seca mais a pele que é mais
fina e permite a penetragdo com maior
incidéncia dos virus, fungos e bactérias.

Atualmente, neste ce-
nario de pandemia o
gel desinfetante deve
ser utilizado sim nas
“palmas das maos” e
evitar a parte superior,
porque seca mais a
pele que é mais
fina e permite a pene-
tracdo com maior
incidéncia dos virus,
fungos e bactérias.
Lavar sim, desinfetar
também, mas repito
evitar faze-lo com de-
masiada frequéncia
na parte superior das
maos.

Lavar sim, desinfetar também, mas repito
evitar faze-lo com demasiada frequéncia
na parte superior das méos.

Existe também o problema da queda de
cabelo ou falta de cabelo; ndo é a queda
de cabelo que deve preocupar as pessoas,
pois o cabelo renova-se 17 a 19 vezes du-
rante a vida, o que pode acontecer entre 3
meses a 7 anos. A queda é um processo
natural de renovagéo; o que deve preocu-
par as pessoas € a falta de cabelo e ai sim
o tratamento médico é de longe e a partida
a melhor opgao de abordagem, sendo que
os medicamentos utilizados sdo por regra
bastante econémicos e seguros.

Muitas outras Patologias como Eczema/
Dermatite Atopica, Psoriase, Urticarias,
queloides e tratamentos da drea cosméti-
ca, Fototerapia e varios tipos de laser, sdo
executados por quem talvez melhor conhe-

ce a pele e cabelo e, portanto, credenciado
para executar estas fungdes.

Em nome da Sociedade Portuguesa de
Dermatologia gostaria de relembrar o se-
guinte: existem medicamentos que se de-
signam por off labbel; sdo medicamentos
antigos, amplamente testados, que ser-
viam como tratamento de varias doencgas
e no decurso do tratamento destas verifi-
cou-se como efeito secundario melhoria
em problema de pele ou cabelos. O passo
seguinte foi ver a dose necessdria para
termos eficacia e seguranga. Felizmente
as doses utilizadas em Dermatologia, séo
sempre muito menores das quedas que se
continuam a utilizar nas patologias para
que eles de inicio comercializados se con-
tinua a utilizar nas outras patologias para
as quais foram inicialmente comercializa-
das e portante o risco de efeitos secun-
darios é minimo. A questé@o é que alguns
destes medicamentos como sdo mais ba-
ratos, deixaram de ser comercializados em
Portugal e temos de procurar em Espanha,
Franca etc

Na atualidade, quais sao os agressores
externos da pele?

O Sol é talvez o principal agressor, mas
também muito necessario para a saude,
diria para a vida, pois sem sol nao ha vida.
Quando as pessoas ndo tomam os devi-
dos cuidados, a saber, do fim de outono
ao inicio da primavera qualquer hora é boa
para exposic¢ao solar controlada e a partir
dai, sobretudo no verao as horas entre as
11 e as 16 horas sdo de evitar, fazendo
acertos se apds a exposigdo solar ficar
com a pele vermelha ou com ardor na pele.
O sol também é benéfico para doencgas
como Psoriase, Acne, formagédo de vita-
mina D etc. Devemos poupar a face, onde
em minha opinido se deve colocar todo o
ano um protetor solar todas as manhas, re-
petindo pelo menos ao meio dia. Deve ser
sempre em massagem suave e mais que
uma camada de cada vez, pois a espessu-
ra do protetor aplicado conta para o grau
de protegdo. Obviamente e repetindo-me
lembro, que ndo nos devemos expor com a
face ao sol pois na pele o sol tem um efeito
cumulativo ao longo dos anos, sobretudo
nas horas de maior incidéncia solar. Todos
sabemos que o excesso de Sol pode pro-
voca cancro na pele, além da prevengédo
que é fundamental e se notar alteragdes
deve consultar um dermatologista, porque
se for detetado a tempo podera ser curado.
A poluicédo o tabaco o alcool em excesso
entre outros sdo mais alguns dos fatores
a ter em conta.

Antdnio Massa
Médico especialista em Dermatologia
e Presidente da Sociedade Portuguesa
de Dermatologia e Venereologia

S0CcIEDADI
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DERMATOLOGIA E MEDICINA ESTETICA - CONTRIBUTOS PARA A AUTOESTIMA!

o anti-envelhecimento

ATUALMENTE A PROCURA DE TRATAMENTOS ESTETICOS COM O OBJETIVO
DE RETARDAR O ENVELHECIMENTO OU MELHORAR A APARENCIA FiSICA E
CADA VEZ MAIOR.

Nenhum de nés escapa ao natural proces-
so de envelhecimento da pele, no entanto,
temos hoje em dia ao nosso dispor diver-
SOS mecanismos para atrasar ou atenuar
esse processo. Desde as intervengdes
cirdrgicas, passando pelos vérios equipa-
mentos estéticos e aos inUmeros cosmé-
ticos que pretendem reafirmar a mesma,
mas cujos resultados ndo sdo de imediata
percegdo ou apenas melhoram a hidrata-
¢do e a textura da pele.

O uso da radiofrequéncia que tem vindo
a ganhar mais adeptos durante os anos
uma vez que, ja que apresenta resultados
relativamente rdpidos e é uma opgéo de
tratamento ndo cirdrgico, ndo ablativo e
que permite prevenir e corrigir sinais de
envelhecimento cutaneo, flacidez, reduzir
gordura localizada e a lipodistrofia gindide
(celulite).

Os equipamentos de radiofrequéncia emi-
tem ondas eletromagnéticas que possuem
frequéncias que variam entre 30MHz e
300MHZ, sendo a frequéncia mais utiliza-
da entre 0,45MHz e 1,5MHz, as ondas pro-
vocam oscilagdo das moléculas da agua,
esta oscilagdo transforma a energia eletro-
magnética em energia térmica.

O pretendido é que a energia térmica pene-
tre na epiderme, derme e hipoderme atin-
gindo também as células musculares. Ao
atravessar os tecidos produz um aumento
térmico destes, com isto hda um aumento
da vasodilatagdo dos capilares, o que me-
lhora o trofismo tecidular, a reabsorgédo
dos liquidos extracelulares em excesso e
o aumento da circulagdo. Assim, ha uma
melhor absor¢do de oxigénio, nutrientes
e oligoelementos para o tecido, também
ocorre uma melhor drenagem das toxinas
e radicais livres.

A radiofrequéncia atua na camada mais
profunda de pele, estimulando assim a
neoformagédo e remodelagao do colagénio.
Este processo melhora a sua elasticidade
e a forga tensora dos tecidos diminuindo a
flacidez tanto corporal como facial.

Algumas reagdes adversas podem ocorrer,
como edema e eritema na darea tratada,
mas entre 30 minutos a 2 horas melhoram.
O nuimero de sessdes varia de acordo com
o resultado pretendido e a area a ser tra-
tada. O intervalo das sessdes para tratar a
flacidez facial deve ser entre 21 a 28 dias e
para flacidez corporal, gordura localizada e
celulite entre 8 a 15 dias.

Podemos concluir que a radiofrequéncia
apresenta a vantagem de ter minimos
riscos, ser indolor e rapida recuperagao,
permitindo retorno a atividades imediata-
mente e que os melhores resultados sao
aqueles obtidos por meio de tratamento
multidisciplinar.

Com a crescente demanda da beleza e
bem-estar geral do corpo, tanto homens
como mulheres procuram tratamentos mé-
dico-estéticos nao invasivos e indolores.
Por conseguinte a area médica estética
também tem vindo a crescer com mais
equipamentos e consumiveis para suprir
os desejos da populagdo (publico).

E aqui que a Bodysat, Lda. se encaixa com
equipamentos de ultima geragao.

A Bodysat, nos mais de 20 anos de expe-
riéncia acumulada e desde o primeiro dia,
sempre teve como maior foco, a inovagao
ao servico dos nossos clientes. No merca-
do competitivo e em constante evolugao
como é o da estética, a nossa aposta recai
na fidelizagdo dos nossos clientes.

E a fidelizagdo sé se consegue através da
melhoria constante, seja em qualidade,
inovagdo ou no acompanhamento em pro-
ximidade que fazemos a todos os nossos
clientes.

Ao longo da nossa existéncia temos acom-
panhado de perto as varias histérias de su-
cesso dos nossos clientes. Sabemos quais
sdo as suas preocupagoes e desejos, e por
isso, temos ao dispor uma vasta oferta de
solugdes ao nivel da estética medica, de
onde destacamos a nossa gama de equi-
pamentos de radiofrequéncia.

Radiofrequéncia — Tratamento para

bodysat

A radiofrequéncia atua
na camada mais profun-
da de pele, estimulando

assim a neoformacgdo
e remodelagdo do
colagénio.

Este processo melhora a
sua elasticidade e a for-
ca tensora dos tecidos
diminuindo a flacidez
tanto corporal como
facial.

www.bodysat.pt

email: geral@bodysat.pt
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AME O SEU CORAGAO - REDUZA O SAL!

“A hipertensao arterial é o principal fator de risco

vascular e a diabetes”

Vitor Paixao Dias
Presidente da Direg¢do da Sociedade Portuguesa
de Hipertens&o (SPH)

SOCIEDADE
PORTUGUESA DE
HIPERTENSAO

Portuguese Society of Hypertension

As pessoas com hipertensao arterial (HTA)
e/ou diabetes estdo entre aquelas com
maior risco de sofrer um acidente vascu-
lar. A hipertensdo arterial € o principal
fator de risco vascular e a diabetes, parti-
cularmente quando ocorre em associagao
com outros fatores de risco, aumenta o
risco de forma exponencial. Portanto, com
ou sem pandemia, a prevencao, o diagnos-
tico, o tratamento, o controlo e a vigilancia
periddica dos doentes hipertensos e/ou
diabéticos, é ja de si uma prioridade.

Num contexto como aquele que infeliz-
mente estamos a atravessar, uma das
prioridades é de ndo deixarmos estes
doentes para trds, até porque o risco de
complicagbes associadas a COVID-19 §,
como se sabe, maior nos doentes com
risco vascular aumentado, como sdo os
hipertensos e/ou diabéticos.

Outra prioridade é conseguirmos assegu-
rar que aqueles doentes que claramente
necessitam de ser observados de forma
presencial, o sejam, E que o sejam, em
condi¢des de seguranga. E que a acessi-
bilidade aos cuidados de salde seja mini-
mamente prejudicada para os doentes ndo
CoVvID.

Os doentes crénicos, particularmente
quando assintomaticos, esquecem-se
com alguma frequéncia de tomar a medi-
cagdo ou ndo a tomam de forma delibera-
da. Para além disso, outros ha que, apés
algum tempo, deixam de tomar a medica-
¢ao. Por outro lado, as medidas de modifi-

cacao de estilo de vida e a pratica de exer-
cicio fisico, estao condicionadas pelas
medidas de confinamento. Assegurarmos
que a adesdo a terapéutica se mantém, é
outra das prioridades.

A atual direcdo da Sociedade Portugue-
sa de Hipertensdo (SPH) estd em fim de
mandato. Nos dois ultimos anos tivemos
varias agOes tendentes a aumentar a lite-
racia em saude do individuo com hiper-
tensdo arterial ou com risco de vir a sofrer
desta doenca. Estas agdes, em tempo de
pandemia, vieram a culminar nas “sema-
nas da hipertensdo em casa”, que realiza-
mos em maio e outubro de 2020. A titulo
de exemplo, s6 na semana que realizamos
entre 17 e 23 de outubro de 2020, conse-
guimos mais de 100.000 visualizagoes de
video, mostrando que as pessoas reagem
as nossas mensagens que sao elaboradas
a pensar nelas e na sua saude vascular.
Obtivemos quase 15.000 likes e comen-
tarios as publicagOes nas redes sociais
e 1.200.000 de exibicbes dos conteldos
relacionados com o diagndstico, a preven-
¢do e o tratamento da hipertenséo arterial.
A pessoa com hipertensdo tem que ser um
parceiro na tratamento e controlo da sua
propria doenga e sé o consegue fazer se
estiver devidamente informada dos riscos
e da forma de os reduzir. A presenga da
SPH na comunicagéao social ajudou, estou
certo, a que o Governo revogasse a deci-
sdo de excluir os hipertensos dos grupos
de risco aumentado para a COVID-19.

www.sphta.org.pt
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A hipertensdo arterial é em muitos dos casos evitavel. Um estilo
de vida saudavel é crucial para evitar o aparecimento da doenca.
Desde logo, reduzindo o consumo de sal a ndao mais do que uma
colher rasa de cha por dia (menos do que 5 gr). Evitar o sedentaris-
mo e praticar exercicio fisico sempre que possivel (o ideal sdo 150
minutos semanais), sdo outros dois importantes fatores para evitar
o desenvolvimento de HTA. O excesso de peso e a obesidade, que
resultam dos fatores atras referidos e do proibitivo consumo de acu-
cares e gorduras saturadas, aumentam a probabilidade de vir a ser
hipertenso. Claro, que ha fatores que ndo conseguimos modificar,
como o facto de risco ser maior nos homens ou aumentar com ida-
de, mas podemos ver passar os anos de forma saudavel, praticando
o chamado envelhecimento ativo!
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Um resultado rapido e confortavel devido a tecnologia RAPID TECH™,
Uma tecnologia inovadora da Pic que faz a medicao na fase de insuflacao.
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Para uma medi¢ao tranquila da pressao arterial. Uma medigao rigorosa e bastante avangada. Com bluetooth,
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AME O SEU CORAGAO - REDUZA O SAL!

Graham MacGregor
Presidente da World Action on Salt, Sugar
and Health

WASSH

el Batien o B, St e Sl

Qual é o tema do evento em relagéo ao Sal
a decorrer em 2021 e por que foi escolhi-
do?

A Semana da Consciencializagao sobre o
Sal, decorrerd de 8 a 14 de margo de 2021,
€ nosso tema este ano é; ‘Mais Sabor, Me-
nos Sal'.

A pandemia COVID-19 mudou as nossas
vidas de muitas formas, incluindo o que
comemos. As restrigdes postas em prati-
ca para ajudar a diminuir a propagagao do
virus significam que, em vez de nos socia-
lizarmos e comermos em restaurantes, ca-
fés e mercados ao ar livre, agora estamos
em casa e somos nds que confecionamos

Jorge Poldnia
Professor de Medicina Interna da Faculdade

de Medicina do Porto e Consultor Sénior
de Hipertensao, Unidade de HTA e Risco
Cardiovascular

EM ENTREVISTA DE JORGE POLONIA,
PROFESSOR DE MEDICINA INTERNA
DA FACULDADE DE MEDICINA DO
PORTO E CONSULTOR SENIOR DE
HIPERTENSAO, UNIDADE DE HTA E
RISCO CARDIOVASCULAR, ALERTA
PARA 0S MALEFICIOS DO SAL EM
RELAGCAO A NOSSA SAUDE.

36 §5%itiva] Fevereiro 2021

WASSH: ‘Mais Sabor, Menos Sal’

ENTREVISTA COM GRAHAM MACGREGOR, PROFESSOR CATEDRATICO DE MEDICINA CARDIOVASCULAR DA WOLFSON
INSTITUTE OF PREVENTIVE MEDICINE (BARTS & THE LONDON) E PRESIDENTE DA WORLD ACTION ON SALT, SUGAR AND
HEALTH FALA-NOS SOBRE O EVENTO, A SEMANA DA CONSCIENCIALIZAGAO SOBRE O SAL E O TRABALHO DESENVOLVIDO

as nossas proprias refei¢des.

Nesta Semana da Conscientizagado sobre
o Sal, estamos a comemorar a comida ca-
seira e a oportunidade de aprimorar nos-
sas receitas favoritas, ou até mesmo, a ca-
pacidade de sermos criativos na cozinha
com novas receitas e sabores.

Embora possa parecer que a Unica manei-
ra de adicionar sabor as refei¢cdes caseiras
é com uma grande pitada de sal, saiba que
existem outras maneiras de garantir que
sua comida tenha o melhor sabor. Isso é
de vital importancia, porque comer muito
sal aumenta a pressdo arterial, 0 que, por
sua vez, eleva o risco de AVC ou de desen-
volver uma doenca cardiaca. O excesso de
sal também esta relacionado a doengas
renais, osteoporose e até cancro no est6-
mago. A Organizagdo Mundial de Saude
recomenda o maximo de 5 gr de sal por
dia, mas a ingestao média, em muitos pai-
ses, é o dobro desse valor.

Ao longo dessa semana, daremos dicas
simples para ajudar o publico a usar me-
nos sal, incluindo a sua substituicdo por
ingredientes saborosos como pimenta,
ervas frescas, alho e especiarias; cortar

PELA WASSH EM TODO O MUNDO.

nos molhos, como por exemplo; o de soja
e alguns molhos para saladas, que podem
conter muito sal escondido; e substituir
lanches salgados por alimentos nutritivos
e saudaveis; como pipoca feita em casa,
vegetais fatiados e frutas.

Quais sao as estratégias atuais e mais efi-
cazes para reduzir a presenca de sal?
Existem muitas estratégias que podem
ter um impacto na diminuicdo do nosso
consumo de sal: a inclusdo de rotulagem
nutricional clara em produtos alimenticios
e cardapios, a restricdo a comercializagao
e publicidade de produtos ndo saudaveis
com alto teor de sal e campanhas de cons-
cientizacdo publica nas redes sociais, ra-
dioeTV.

No entanto, a maneira mais eficaz de redu-
zir a quantidade de sal que comemos é en-
corajar a industria alimentar a diminuir os
niveis de sal que eles adicionam aos seus
produtos, estabelecendo metas e valores
de redugdo. Isso, porque, a maior parte
do sddio que inserimos esta presente nos
produtos confecionados - como paes, sal-
gados, carnes processadas e até mesmo
produtos que nao tém uma conotagédo de
conter sal; como bolos e biscoitos.

Os maleficios do Sal

Este é um novo veneno da nossa época
(uma verdadeira toxicodependéncia) dificil
de combater pela falta de consciencializa-
¢do dos seus efeitos prejudiciais a saude
por parte da sociedade. Refere Jorge Po-
|6nia, Professor de Medicina Interna da Fa-
culdade de Medicina do Porto e Consultor
Sénior de Hipertensdo, Unidade de HTA e
Risco Cardiovascular, que é, igualmente,
um dos coordenadores do estudo cienti-
fico “Menos Sal Portugal”, este avaliou o
impacto na saude dos portugueses de um
programa de educagao de habitos alimen-
tares saudaveis, que privilegiam a reducédo
do consumo de sal.

Os coordenadores sdo Jorge Poldnia, pro-
fessor da Faculdade de Medicina Interna da
Universidade do Porto e Conceigcéo Calhau,
professora da Nova Medical School. Este
programa teve o apoio da CUF e do Pingo
Doce que se juntaram a este projeto para
sensibilizar as familias portuguesas em re-
lagé@o ao excessivo consumo de sal e a um
déficit na ingestdo de potassio (que tem
um efeito protector contrario ao sédio).

“As recomendagdes da Organizacédo
Mundial da Saude (OMS), apontam
para um consumo diario de sal inferior
a 5 gramas para um adulto e 3 gramas
para as criangas, o que equivale a ndo
adicionar sal nenhum nos alimentos,
porque se o fizer esta a ultrapassar a
dose aconselhada. Na histéria alimen-
tar dos ultimos 100 ano, existiu um
aumento de consumo de sal em Portu-
gal, para este fato teve a influéncia da
introducgédo tardia do frigorifico, em que
as pessoas para conservarem os ali-
mentos utilizam as salmouras. Este é
um aspeto cultural, que nos outros pai-
ses europeus ja foram ultrapassados
com campanhas de informagdo. Mas
em Portugal a prevengéo é o “parente
pobre” da saude.

Esclarece Jorge Poldnia.

Em relagdo ao sal, o Coordenador do estu-
do cientifico “Menos Sal Portugal”, defende
que se deveria apostar numa campanha
tdo abrangente e agressiva como foi a

Cerca de 30 paises tém metas de redu-
¢éo de sal em vigor. O Reino Unido possui
metas de forma voluntaria para cerca de
70 categorias de alimentos, tem ampla
cobertura nos produtos processados que
tém sal adicionado. Da mesma forma,
Austrélia, Costa Rica e Canada tém metas
voluntarias em varias categorias.

Outros paises deram um passo importante
no sentido de implementar metas obriga-
térias, como a Africa do Sul e a Argentina,
estas abrangem os maiores contribuido-
res de sal para a dieta de suas populagdes:
pdo, carne, queijo e misturas de temperos.
Seis paises, incluindo Portugal, tém um li-
mite obrigatdrio em relagéo de sal no péo.
Apesar de existir exemplos de sucesso,
globalmente ainda estamos muito longe
de atingir uma meta satisfatéria, a inges-
tdo maxima recomendada de 5g de sal por
dia.

A Semana da Consciencializagdo sobre o
Sal foi programada com o intuito de colo-
car o sal na agenda politica e social, por
isso esperamos que os governos de todo
o mundo ougam a mensagem de forma a
implementar politicas em prol da salde
publica e dos seus cidad3os.

do tabaco, porque a prevengdo pouparia
milhares de euros ao Servigo Nacional de
Salde, ja que a causa nimero um de mor-
tes em Portugal sdo os AVC's (Acidentes
Vasculares Cerebrais). Aumentar o consu-
mo de potassio pode ajudar a reduzir os
inconvenientes do sal.

“Até porque é preciso ter a nogao que o sal
mata mais que o tabaco, é necessario usar
0 mesmo tipo de persuasdo em relagédo a
este aspeto, e ter em conta que se poupa-
ria muitas vidas. Para ter uma ideia, o AVC
e o Cancro de estdbmago sdo patologias
que se nao for mortal, as pessoas podem
ficar com limitagdes fisicas e repercussodes
enormes em varios setores da sua vida.
Uma outra questdo; é a fonte do sal, ao
contrario de alguns paises que a origem do
sal sdo os alimentos processados. Em Por-
tugal, o sal adicionado na cozinha ainda é
o prevalente. Isto tema ver com ainda com
certa iliteracia em salide. E importante sen-
sibilizar os cozinheiros, a industria alimen-
tar, os para esta problematica. Esta luta
tem de ser global. Conclui Jorge Poldnia.



Vitor Rodrigues
Presidente Liga Portuguesa contra o Cancro
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Assinala-se a 4 de fevereiro o Dia Mundial
do Cancro, iniciativa da responsabilidade
da UICC (Union for International Cancer
Control), e que foi estabelecida em 4 de fe-
vereiro de 2000 na World Cancer Summit
Against Cancer for the New Millenium.

O objetivo primordial desta efeméride
consiste em reduzir significativamente a
doenca e a morte por cancro, sendo uma
oportunidade para alertar a comunidade
internacional no sentido de acabar com a
componente que é passivel de prevengao

Dia Mundial do Cancro

do sofrimento por cancro.

Nesta data, ha habitualmente cerca de um
milhar de atividades por todo o mundo,
numa agdo de solidariedade por todos os
que tiveram e tém cancro, apoiando-os e
reduzindo o fatalismo e o estigma, bem
como no chamar a atengdo para o enorme
potencial de prevengéo da doenga oncol6-
gica, combatendo a ma informagéo e au-
mentando a literacia em saude.

No triénio atual (2019-2021), o tema da
campanha é “l am and | will”, incentivador
de um compromisso individual e coletivo
de esforgo para que o enorme peso da
doenca oncoldgica diminua substancial-
mente, a curto, a médio e a longo prazo.
Na verdade, é essencial que todos tenham
acesso a boa informacgao, tendente a eli-
minar mitos ainda existentes, estejam pro-
tegidos da ma informacgao, compreendam
a importancia da educacgao para a saude e
da adogao de habitos de vida saudavel, rei-
vindiguem bons e acessiveis servigos de
diagnostico, nomeadamente de rastreio
populacional e de diagndstico precoce,
tenham disponiveis cuidados terapéuti-
cos acessiveis, de qualidade e atempados,
disponham de acompanhamento clinico,

Artificial Intelligence.
Human Instinct.

emocional e social ao longo do seu percur-
S0 apos a terapéutica, lhes seja facilitado
o regresso as atividades sociais e profis-

Nesta data, ha habitual-
mente cerca de um
milhar de atividades
por todo o mundo,
numa acao de solida-
riedade por todos os
que tiveram e tém can-
cro, apoiando-os e
reduzindo o fatalismo e
o estigma, bem
como no chamar a
atencdo para o enorme
potencial de prevencao
da doenga oncolé-
gica, combatendo a ma
informacg¢do e aumen-
tando a literacia em
saude

sionais e possam beneficiar de cuidados
paliativos na fase terminal da sua vida.
O continuo investimento nestas areas é
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um aspeto fundamental, ndo s6 pela po-
tencial diminuigdo da incidéncia, pelo au-
mento da sobrevivéncia e diminuicdo da
mortalidade, como a expetavel melhoria
da qualidade de vida é fundamental para
que os doentes se tornem a integrar na
sociedade como qualquer outro individuo
sem a doencga, melhorando, assim, tam-
bém, a qualidade de vida da propria so-
ciedade. E, deste modo, o retorno desse
mesmo investimento supera-o, com larga
margem, como esta provado pela enorme
evidéncia cientifica disponivel.

Nao sdo objetivos alcangaveis imediata-
mente, mas o compromisso individual e
coletivo é fundamental para que se con-
siga chegar a resultados melhores que os
atuais, continuando uma continua melho-
ria dos indicadores que se tém observado
ao longo do tempo, diminuindo o passa-
do mito de que o diagndstico de cancro
€ “uma sentenga de morte”. Ja ndo o é
hoje e sé-lo-a cada vez menos, sobretudo
naqueles cancros em que ha necessida-
de de maior investigagéo, diagndstico e
tratamento, aproximando-se daqueles em
que ja hoje é real uma notavel aumento da
sobrevivéncia.

FUJ.+ILM

Value from Innovation

Patient Benefit.

A plataforma Eluxeo Ultra esta em continua evoluciao
tecnologica.

Por isso, o nosso melhor sistema de endoscopia dedicado
aos seus pacientes de hoje continuara no futuro a oferecer a
melhor qualidade.

A viagem comeca agora, com a nossa solucao de A,

o CAD EYE, dedicada a deteccéao e caracterizacio de lesdes
em tempo real.
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“DIA MUNDIAL DO CANCRO”

Dia Mundial do Cancro:

r

E necessario nao Esquecer!

Dia 4 de fevereiro é o Dia Mundial do
Cancro e o seu objetivo principal é des-
mistificar algumas das ideias pré-conce-
bidas sobre o cancro e informar sobre
os fatos reais da doenga, sensibilizar a
populagdo e mobiliza-la na luta contra o
cancro. Nesta altura de pandemia é ne-
cessario alertar os doentes para a impor-
tancia de ndo ficarem em casa, por medo
da pandemia, e lembrar que os hospitais
sdo seguros e que é importante manter o
contacto para nao atrasar diagndsticos.

Este alerta é da maxima importancia por-
que o impacto da pandemia causou uma
quebra de 60 a 80% dos novos diagndsti-
cos de cancro e, segundo estimativas da
Liga Portuguesa Contra o Cancro, mais
de mil cancros da mama, do colo do Ute-
ro, colorretal e de outros tipos ficaram por
diagnosticar em 2020, devido a redugéo
dos rastreios por causa da Covid-19.

Prevé-se que em 2040 haja cerca de 70
mil novos casos de cancro no pais. Con-
vém recordar que somos um dos paises
mais envelhecidos da Europa, pelo que o
maior fator de risco para o aparecimento

do cancro é, precisamente, o envelheci-
mento. A nivel europeu todos os anos sdo
diagnosticadas 3,5 milhdes de pessoas
com cancro e 1,3 milhoes morrem desta
doenga.

Sera lancado um Plano Europeu de Combate ao Cancro

Vai ser langado o Plano Europeu de Combate ao Cancro o qual

tem por objetivo reduzir o fardo que o cancro representa para

os doentes, as suas familias e os sistemas de saiide. O plano
define os quatro pilares do plano europeu de luta contra o can-
cro: prevengdo, diagnéstico precoce, tratamento e cuidados de
acompanhamento. As iniciativas coordenadas pelo Centro Co-
mum de Investigacdo da Comissdo no dominio da prevencao e

do controlo do cancro incluem:
O Sistema Europeu de Informacgdo sobre o Cancro (ECIS);
A Rede Europeia de Registos Oncolégicos (ENCR);
A Iniciativa da Comissao Europeia sobre o cancro da mama
(ECIBC).

Aulas online retomam com o confinamento

A importancia do exercicio fisico
para o doente oncolégico

A importancia do exercicio fisico para o
doente oncolégico durante o confinamen-
to levou os médicos e outros profissionais
de satde do projeto ONCOMOVE(R) - pro-
grama para a promogao da reabilitagdo
do doente oncoldgico desenvolvido pela
Associagdo de Investigagdo de Cuidados
de Suporte em Oncologia (AICSO) - a dar
continuidade ao projeto através de aulas
online. O objetivo, na semana em que se
assinala o Dia Mundial do Cancro, é man-
ter a atividade fisica e o convivio social
das aulas nesta fase de pandemia.

0 ONCOMOVE(R) foi criado para otimizar o
tratamento da pessoa que vive com e para
além do cancro. E um programa multidis-
ciplinar que integra médicos oncologistas,
fisiatras e cardiologistas, enfermeiros de
reabilitagdo e de salide mental dedicados
a Oncologia, psicélogos, nutricionistas,
fisioterapeutas, fisiologistas e técnicos
de exercicio fisico. Deste projeto fazem
parte: o MAMA_MOVE Gaia Comunidade
em parceria com o Solinca, um programa
de exercicio fisico destinado a mulheres
sobreviventes de cancro da mama que
decorre nos ginasios desde novembro de
2017, e o PROSTATA_MOVE Comunidade,
um programa baseado no walking football
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ONCOMOVE

O ONCOMOVE é pro-
grama desenvolvido pela
AICSO (www.aicso.pt)
para promogao da reabi-
litacdo do doente onco-
légico, que visa otimizar
o tratamento da pessoa
que vive com e para além
do cancro. E multidis-
ciplinar, contando com
meédicos oncologistas,
fisiatras e cardiologistas,
enfermeiros de reabili-
tacdo e de saiide mental
dedicados a Oncologia,
psicélogo, nutricionista,
fisiologistas e técnicos de
exercicio fisico.

Para mais informacgdes contactar:
telma@prinfluencer.pt
renata@prinfluencer.pt

destinado a homens sobreviventes de can-
cro da prostata que decorre num pavilhao
desportivo da Camara Municipal de Gaia.
Atualmente, sdo cerca de 60 pessoas ins-
critas em ambos os programas.

“Este projeto é muito importante para es-

tas mulheres e para estes homens. Nao
podiamos ficar parados, até porque esta-
mos todos muito envolvidos. Ja em 2020
tinhamos feito aulas online e regressamos
agora. Ndo sé mantemos o convivio social,
que é muito importante do ponto de vista
psicolégico e emocional, como evitamos o
sedentarismo num grupo de pessoas que
precisa de se manter ativo”, explica a Dra.
Ana Joaquim, médica oncologista do Cen-
tro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espi-
nho e vice-presidente da AICSO.

“0 isolamento leva facilmente a diminui-
¢do da atividade fisica. Sem o estimulo
das aulas presenciais, sabemos que os
participantes correm o risco de ficar mais
sedentdrios e mais suscetiveis a patolo-
gias do foro cardiovascular, o que agrava
o prognostico de doentes oncoldgicos”,
acrescenta a vice-presidente da AICSO.
“Por este motivo, é ainda mais importante
envolvermo-nos, enquanto profissionais
de salde e de reabilitagé@o, promovendo os
treinos online”. De acordo com a Dra. Ana
Joaquim, a realizagéo de trés sessoes de
atividade aerdbia moderada a vigorosa por
semana com a duragao de 30 a 60 minu-
tos e duas a trés sessOes por semana de
exercicios de forga tem um impacto positi-
vo nos sintomas de fadiga, na ansiedade e
depressdo, assim como na aptidao fisica,
capacidade funcional e qualidade de vida.
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