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Resumo: As mucopolissacaridoses (MPSs) sdo um conjunto de doencas lisossOmicas causadas pela
caréncia das enzimas responsaveis pela degradacéo dos glicosaminoglicanos (GAGs). O acamulo
de mucopolissacarideos nas células provoca sintomas progressivos em 6rgdo e tecidos,
(Giugliani, Wraith, 2007). Em consequéncia os pacientes podem apresentar comprometimento
dos sistemas respiratorios, nervoso, musculoesguelético, gastrintestinal, entre outros (Brasil,
2018). DESCRICAO DO CASO: JM.M.P.R. 3 anos, com quadro de respiracdo bucal, roncos
noturnos e dificuldade na fala. Ao exame: facies sindrdmica, perimetro cefalico acima do
percentil, baixa estatura para idade, ausculta pulmonar com roncos difusos, diametro antero
posterior aumentado e latero-lateral diminuido, mé&os curtas e dificuldade pra fechar as méos.
Aventada a hipotese diagnostica de mucopolissacaridose tipo VI. Discussdo: Por conta da
deficiéncia na degradacdo dos GAGs, ocorre progressivamente o seu acUmulo em todos os
tecidos do corpo, com consequente acometimento de todos os sistemas, alterando o crescimento e
o desenvolvimento da crianga. Pacientes com MPS tipo VI apresentam um comprometimento na
forca dos muscul os respiratorios, além de uma reducéo significativa na sua capacidade funcional,
comparados a pacientes da mesma faixa etéria. Devido ao seu comprometimento multissistémico,
uma abordagem multidisciplinar faz-se necessaria (Figueiredo et a, 2018) . Concluséo: conhecer
sobre as mucopolissacaridoses € de suma importancia. Com uma abordagem multiprofissional, é
possivel conduzir esses pacientes, para assim proporcionar-lhes melhor qualidade de vida
Referéncias: Giugliani R, Harmatz P, Wraith JE. Management guidelines for
mucopolysaccharidosis VI. Pediatrics 2007, 120 (2): 405-18 MINISTERIO DA SAUDE:
Secretaria de Atencdo a Salde, portaria conjunta n® 12 de abril de 2018. Figueiredo B et a, Rev.
Bras. Salde Mater. Infant., Recife, 18 (1): 93-102 jan-mar., 2018.
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