Principais manifesta¢oes musculoesqueléticas da MPS por tipo de distiirbio *

Distirbio Manifestacies musculoesqueléticas

MPS5 1 /Sindrome de Hurler Disostose multipla, baixa estatura despropordonal, contraturas articulares, CTS, hipoplasia odontoide,
instabilidade atlanto axial, displasia acetabular, coxa valga, geno valgo, dedos em gatilho

MPS I /Hurler—Scheie, Scheie Manifestactes mais leves de sindrome de Hurler

MPS II/Hunter Disostose multipla, baixa estatura despropordonal, contraturas articulares, CTS, hipoplasia odontoide,
instabilidade atlanto axial, displasia acetabular, coxa valga, geno valgo, dedos em gatilho

MPS I11/Sanfilippo Apenas manifestacdes somiticas leves, baixa estatura leve e contraturas em uma pequena proporcio
(principalmente na articulagio do cotovelo)

MPS IVA/Morquio A Displasia esquelética grave, disostose miltipla, baixa estatura desproporcional, hipermobilidade
articular, hipoplasia odontoide, instabilidade atlanto axial, displasia acetabular, deslocamento do quadril,
coxa valga, geno valgo, pés planos, pectus carinatum

MPS VI/Maroteaux—Lamy Disostose multipla, baixa estatura despropordonal, contraturas articulares, CTS, hipoplasia odontoide,
instabilidade atlanto axial, displasia acetabular, coxa valga, geno valgo, dedos em gatilho, pectus carinatum

MPS VII/Sly Disostose miiltipla, baixa estatura desproporcional, contraturas articulares, hipoplasia
odontoide, instabilidade atlanto axial, displasia acetabular, pectus carinatum

MPS IX/deficiéncia de hialuronidase Baixa estatura, massas no tecido mole periarticulares, massas no cisto sinovial,
efusdes articulares, erosdes acetabulares

Adaptado de Morishita, Rheumatology, 2011.

Abreviagoes: CTS, sindrome do timel do carpo; MPS, mucopolissacaridose.



