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SALUT: Enfermedades poco comunes

Enfermedades de
Tay-Sachs y de Sandhoff (ll)

(...)Mientras que los bebés con la enfermedad de Tay-Sachs cla-
sica no producen la enzima hex A las personas afectadas con las
formas de aparicién tardia producen cantidades muy pequenas.
Esto contribuye a explicar por qué los sintomas aparecen mas
tarde en una etapa posterior de su vida y son, en general, mas
leves que los de la forma clasica.

Los nifios con enfermedad de Tay-Sachs juvenil desarrollan
sintomas similares a los de la forma clasica entre los dos y los 10
anos de edad. Aunque la enfermedad sigue un curso mas lento,
la persona afectada generalmente fallece antes de los 15 afios de
edad.

Los sintomas de la enfermedad de Tay-Sachs de aparicion
adulta (o enfermedad de Tay-Sachs crénica) son mucho mas le-
ves que los que caracterizan a las formas cldsicas y juvenil. Por
lo general, los sintomas comienzan entre la adolescencia y los
35 afnos, pero pueden comenzar en la infancia. Por lo general,
las personas afectadas no suelen perder la vision ni la audicion.
Algunas personas pueden perder ciertas habilidades mentales y
tener problemas de memoria y comprension. Los sintomas vari-
an considerablemente en su severidad e incluyen, entre otros,
tendencia a arrastrar las palabras al hablar, debilidad muscular,
dolores musculares, temblores, andar inestable y, a veces, enfer-
medad mental. La expectativa de vida es variable y, en algunos
casos, no se ve afectada.

Las formas de aparicion tardia de la enfermedad de Sandhoff
s0n muy poco f]'{‘_‘cl.lﬂﬂt(:‘s Y parecen compartir muchos de estos
sintomas.

¢Hay algun tratamiento para estas enfermedades?

Actualmente, no hay tratamiento que impida que estas enfer-
medades sigan su curso. Solo se puede hacer que los ninos afec-
tados lleven la vida mads comoda posible y ofrecerles todo tipo
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