Manifestacoes clinicas de MPS VI

Sistema de drgdos Complicacdes

Otorrinolaringolégico™*® Aciimulo de GAG na orofaringe e via aérea, combinado com caracteristicas dismérficas tipicas
restritivas de doen¢a pulmonar, pode causar

« Espessamento do nariz, dos labios e da lingua + Infecgées pulmonares recorrentes e pneumonia

» Comprometimento auditivo grave « Problemas esqueléticos e funciio e volume
pulmonar reduzidos
» Otite média recorrente

« Traqueia estreita e secreces excessivas e espessas + A necessidade de dispositivos respiratérios, como

maéquina de CPAP ou insergio cirtirgica de um tubo

endotragueal para auxiliar na respiracio
« Apneia obstrutiva do sono

Cardonascar L i
» Murmirios cardiacos + Doenga arterial coronariana
+» Degeneracio da valvula mitral e adrtica « Estreitamento e hipertensio vascular sistémica
» Anormalidades no eletrocardiograma + Cardiomiopatia
Esquelético *** Deformidades esqueléticas e outras manifestagées sio observadas em pacientes com MPS VI
+ Disostose miiltipla « Restricio da caixa toracica
+ Lesio na medula espinhal ou na raiz do nervo « Comprometimento do crescimento
« Caracteristicas faciais grosseiras « Nanismo profundo
+ Baixa estatura + Mobilidade limitada
+» Anormalidades articulares « Contratura das mios em formato de garras
Oftdlmico %%%° Comprometimento visual ocorre em aprox. 40% dos pacientes com MPS VI
» A maioria dos pacientes apresenta hipermetropia + Anormalidades do nervo éptico
» Oparidade corneana ocorre em 95% de « Hipertensio ocular e glaucoma

todos os pacientes
+ Retinopatia

Odontologico™ Anomalias dentarias sio comuns em pacientes com MPS VI, e incluem
« Hipoplasia condilar da mandibula « Mordida aberta anterior
+» Malposigio de dente impactado « Constrigio maxilar
» Grandes foliculos dentarios + Taurodontia
SNC/SNP 2 A MPS VI nio envolve comprometimento direto da atividade do SNC, de forma que a inteligéncia do

paciente é geralmente normal, apesar do grande 6nus fisico da doenca

» Acimulo de GAG causa sindrome do tiinel do carpo, + Estenose no SNC e compressio da medula espinhal
pressio intracraniana e mielopatia

. . « Dor grave causada por nervos comprimidos
compressiva progressiva myelopathy

ou traumatizados e raizes nervosas
« Perda de desteridade e flexdo fixa

Sistema de orgdos? 0 abdome, em pacientes com MPS VI, & grande e apresenta protrusio devido ao figado e bago aumentados,

com frequéncia com a presenca de hérnia inguinal e/ou umbilical

Abreviagaes: SNC, sistema nervoso central; CPAP, pressio positiva continua nas vias aéreas; GAG, glicosaminoglicano; MPS VI, mucopolissacaridose VI; SNE, sistema nervoso periférico.



