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Tipos e sintomas

Tipo Principal doenga Enzima deficiente Produtos acumulados sintomas
» Retardamento mental
& Micrognatia
Sindrome de Hurler . .
MPS | ) ) oL i onidase # zUlfato de heparina ® Macroglossia
ou Sindrome de Scheile * sulfato de dermating # Degeneragio retiniana
& Turvacio corneal
& Cardiomiopatia
= Retardamento merntal
o & sulfato de heparina
MPS 1l Sindrome de Hunter lduronsto sulfataze & ) (=intomas similares a sindrome de Hurler, =95 gque mais
& zulfato de dermating
brandos)
Sindrome de Sanfilippo A sulfato de heparina sulfato de dermatinag ® Afra=so de desenvalvimento
MPS I Sindrome de Sanfilippo B M-acetilglucosaminidase sulfato de heparina - IR S
# Disfuncdo motors
Sindrome de Sanfilippo C M-acetilglucosamina G-zulfataze | sulfato de heparina » hiorte na =egunda década de vida
et - s Severa dizplasia esguelétics
MPS IV Sindrome de Morguio Galactose G-zulfataze ¢ sullEln e quUerstnG & Baixa estatura
# G-zulfato de condroiting . -
# Dizfuncao motors
» Severs dizplasia esgquelétics
o . . Bai stat
MPS Vi Sindrome de Maroteaux- M-acetigalactozamina 4- ] * fal:-:a = . Hr=
Lamy sulfatase = =ulfato de dermating » Dizfungdo motors
= Cifose
®» defeitos cardiacos
) # Hepatomedalia
® zUlfato de heparina . . .
MPS ) & Dizplazia esquelética
vl Sindrome de Shr B-glucuronidase ® sulfsto de dermating & Baixa estatura
L ]
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® 4 B-zulfato de
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Turvacio corneal
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Alteracoes Morfofuncionais

* Macroglossia;

Labio inferior pode ser grosso e hipotonico
Labio superior apresenta-se caido

Palato profundo

Mandibula curta e com alteracao de condilos
Gengiva hiperplasica, hipertrofica e espessa
Diastemas com relativa microdontia recorrentes

Portador de MPS 1.



Alteracoes Morfofuncionais

» Dentes: hipoplasicos, supranumerarios;
Atraso na erupcao dentaria;

Mas oclusbes severas;

Hipertrofia dos processos alveolares;
Problemas com as tonsilas e adenoides;
Infeccdes das vias aereas superiores.
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Sistema Estomatogndtico

Succao, Mastigacao e Degluticao

Alteracdes em labios, lingua, bochechas, mandibula, palato duro e arcada dentaria
sao frequentes em pacientes com MPS, comprometendo as funcbes de succao, mastigacao,
degluticdo, respiracao e fala.

Estudos feitos encontraram um periodo de aleitamento diminuido, que pode ser
considerado um ponto negativo, visto que a amamentagao, exercita a musculatura orofacial e
estimula as funcdes de respiracao, degluticdo e succao, propiciando o desenvolvimento
craniofacial adequado.




Sistema Estomatogndtico

(FERREIRA, 2010) Avaliou em uma pesquisa as funcOes estomatognaticas em pacientes
portadores de Mucopolissacaridose. A degluticdo se apresentou alterada com repercussao na
dinamica alimentar, sem indicacao de via oral para os graves, e de acometimento variavel nos leves.

Portadores de MPS demonstram elevada frequéncia de disfagia, uma vez que estes individuos
apresentam dificuldades na alimentacdo, resultando em ingestdao alimentar reduzida e
comprometendo o estado nutricional, contribuindo para o aumento da incidéncia de complicacoes
secundarias como desnutricao e desidratacdo. Alem da disfagia as alteracbes dentarias compromete
0 padrao de mastigacao e degluticao.




Sistema Estomatogndtico

Respiracao:
« Estreitamento das vias aéreas, que provoca infeccoes;

- A medida que a doenca progride, as pessoas precisam de assisténcia
medica para manter as vias aereas aberta

« Risco aumentado de ocorréncia de respiracao oral e de apneia
obstrutiva e outras alteracdes do sono;

 Respiram de forma barulhenta mesmo quando ndo estao com alguma
infeccao respiratoria.




Sistema Estomatogndtico

Fonacao:

« A fala e o vocabulario podem ser limitados em decorréncia da larga
lingua e da perda auditiva, respectivamente;

« Labios grossos e flacidos atrelados as alteragcdes dentéarias
promovem dificuldade de oclus&o auxiliando na postura de labios
entreabertos, a macroglossia impede a postura lingual adequada,
alteracoes das articulacbes temporomandibulares provocam
dificuldades na mobilidade de mandibula tanto para fala quanto para
se alimentar. Alterando o aspecto motor para a producao de fala;




Como a Fonoaudiologia pode ajudar?

O trabalho da fonoaudiologia, se faz necessario em funcdo das alteracbes
oromiofuncionais, de audicdo, aprendizagem, fala e linguagem caracteristicas frequentes nos
pacientes com mucopolissacaridose.Estes pacientes tém normalmente os labios grossos e flacidos,
a boca entreaberta, postura de lingua entre os dentes e alteracbes de mastigacdo e degluticao.
A respiracao e ruidosa, a voz é grave e, alguns, apresentam alteracao da linguagem.

Outro campo para a Fonoaudiologia sdo os problemas com o sono, frequentes em
criangcas com mucopolissacaridose. As duas queixas mais comuns séo dificuldade para dormir e
ronco noturno. O ronco € a queixa mais frequente e esta associado a uma doenca chamada
APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO (AOS).

Non-Obstructed Airway Obstructed Airway




Como a Fonoaudiologia pode ajudar?

* Exercicios que melhorem a forca dos labios, da
lingua e das bochechas devem ser realizados

diariamente com a crianca.

* A lingua flacida tem menos mobilidade, por isso,
0S exercicios de lingua sao muito importantes e
podem ser realizados nas atividades da vida diaria.




Ndo hd cura...

Medula Ossea

'TER- Terapia de Reposicao

ossea
vermelha

Enzimatica.

TRE para MPS-«l / Droga: Laronidase —- FDA:
30/04/2003 --- EMEA: 10/06/2003--- ANVISA: RE
2947 06/09/2006( Alduranzyme)

TER para MPS Il / Droga: Idursulfase — FDA:
24/07/2006---EMEA: 08/01/2008; ANVISA: RE 14 95
de 16/05/2008( ELAPRASE)

TER para MPS VI / Droga: Galsulfase-—-FDA:
31/05/2005- EMEA: Janeiro de 2006

ANVISA: RE 251 30 de Janeiro de
2009(NAGLAZYME)

NENHUMA DAS TRES ENZIMAS CONSTAM NA
LISTAD ICAMENTOS EXCEPCIONAIS D
SUS... MESMO TENDO SIDO REGULAMENTADAS

[5]5 ACRDO COM PROTOCOLOS
INTERNACIONAIS E NACIONAIS
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