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Resumo: As mucopolissacaridoses (MPSs) são um conjunto de doenças lisossômicas causadas pela 
carência das enzimas responsáveis pela degradação dos glicosaminoglicanos (GAGs). O acúmulo 
de mucopolissacarídeos nas células provoca sintomas progressivos em órgão e tecidos, 
(Giugliani, Wraith, 2007). Em consequência os pacientes podem apresentar comprometimento 
dos sistemas respiratórios, nervoso, musculoesquelético, gastrintestinal, entre outros (Brasil, 
2018). DESCRIÇÃO DO CASO: J.M.M.P.R. 3 anos, com quadro de respiração bucal, roncos 
noturnos e dificuldade na fala. Ao exame: fácies sindrômica, perímetro cefálico acima do 
percentil, baixa estatura para idade, ausculta pulmonar com roncos difusos, diâmetro ântero 
posterior aumentado e latero-lateral diminuído, mãos curtas e dificuldade pra fechar as mãos. 
Aventada a hipótese diagnóstica de mucopolissacaridose tipo VI. Discussão: Por conta da 
deficiência na degradação dos GAGs, ocorre progressivamente o seu acúmulo em todos os 
tecidos do corpo, com consequente acometimento de todos os sistemas, alterando o crescimento e 
o desenvolvimento da criança. Pacientes com MPS tipo VI apresentam um comprometimento na 
força dos músculos respiratórios, além de uma redução significativa na sua capacidade funcional, 
comparados a pacientes da mesma faixa etária. Devido ao seu comprometimento multissistêmico, 
uma abordagem multidisciplinar faz-se necessária (Figueiredo et al, 2018) . Conclusão: conhecer 
sobre as mucopolissacaridoses é de suma importância. Com uma abordagem multiprofissional, é 
possível conduzir esses pacientes, para assim proporcionar-lhes melhor qualidade de vida 
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