Envolvimento respiratorio mais frequente em pacientes com MPS™

Regiio anatomica Sintomas

Aspecto das VAS » Rinorreia crénica
- Otite madia com efusio
- Perda auditiva

« Hipertrofia adenotonsilar

Via aérea superior » Macroglossia
« Estreitamento da faringe
« Limitacao da abertura total da boca

« Estridor, laringomalacia

Via aérea inferior « Estenose subgldtica
« Traqueomalidia/estenose
» Bronquiomalacia

» Bronquite/pneumonia

Doenca pulmonar restritiva « Insuficiéncia respiratoria progressiva

« Distensio abdominal

Distirbio do sono « Principalmente apneia obstrutiva

« Apnea central e possivel ciclo de sono desordenado

Adaptado de Muhelebach,Paediatr Respir Rev, 2011.

Abreviacoes: VAS (Vias aereas superiores) GAG, glicosaminoglicano; MPS, mucopolissacaridose.

Patofisiologia

+ Incerto

- Condutiva e neurossensorial

« Depositos de GAG

+ Depositos de GAG
» Multifatorial
+ Mobilidade articular temporomandibular reduzida

+ Depdsitos na epiglote e nas aritenoides e ténus muscular reduzido

« Depositos de GAG

+ Depositos de GAG na submucosa e na cartilagem com instabilidade
dos aneis da traqueia

» Depositos de GAG na submucosa
» Aumento das secre¢des, depuracio insatisfatoria da via aérea

« Cifose, escoliose, achatamento dos corpos vertebrais
» Costelas e angulo costovertebral anormais

+ Hepatoesplenomegalia

« Obstrucio da via aérea

+ Apneia central: Hidrocefalia, compressao da medula espinhal,
degeneracio neuronal



