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Resumo

Objetivo: realizar uma revisao de literatura sobre as
mucopolissacaridoses, abordando as caracteristicas

sistémicas associadas as bucais, e, assim, possibilitar
um tratamento odontologico adequado e uma melhor

qualidade de vida aos pacientes. Revisdo de literatura:
a mucopolissacaridose é uma desordem metabélica he-
reditaria, causada por erros inatos do metabolismo que
provocam deficiéncia das enzimas lisossbmicas que
degradam os glicosaminoglicanos, ocasionando acu-
mulo destes no interior dos diferentes tecidos e érgaos.
Esse acimulo anormal compromete a fungdo celular e
orgénica, levando a um grande nimero de manifesta-
¢oes clinicas progressivas e multissistémicas. As mani-
festagées orais variam de acordo com o tipo de muco-
polissacaridoses e sdo bastante significativas. Em sua
maioria, os individuos apresentam boca grande, labios
proeminentes, macroglossia, mordida aberta anterior,
mandibula pequena e larga, limitacao da abertura bu-
cal, hiperplasia gengival, respiragcdo bucal, impacgcao
dentaria, hipoplasia do esmalte, diastemas com relativa
microdontia, taurodontismo, hiperplasia dos foliculos
dentais e cistos dentigeros. O acompanhamento deve
ser multidisciplinar e mantido ao longo do tempo,
monitorando-se a evolugao do paciente, prevendo-se
qualquer complicagcao e corrigindo-se as disfungées
que se apresentarem, bem como se avaliando a eficacia
da terapia instituida. Consideracdes finais: sdo intime-
ras as manifestagées bucais, portanto, é necessario que
o profissional conhega as mucopolissacaridoses e que
acompanhe o paciente desde a infincia até a fase adul-
ta, objetivando a prevengao, a manuten¢do da satde
bucal, o atendimento especializado e multidisciplinar.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose. Patologia. Satde
bucal.

Introducao

As mucopolissacaridoses (MPSs) formam um
grupo de doencas lisossomicas provocadas pela de-
ficiéncia das enzimas responsaveis pela degradacgéao
dos glicosaminoglicanos (GAGs). O acimulo de mu-
copolissacarideos nas células causa sintomas pro-
gressivos em 6rgéos e tecidos, especialmente ossos,
figado, cérebro, coracdo, entre outross.

A maioria dessas doencas é de heranca autossé-
mica recessiva. Ao nascimento, os portadores apre-
sentam fen6tipo normal, mas com a progressdo do
acumulo ocorrem importantes e permanentes alte-
ragoes celulares, que afetam a aparéncia, a capaci-
dade fisica, o funcionamento sistémico e, algumas
vezes, o desenvolvimento neurolégico*. Em todos
os tipos de MPS, é frequente a ocorréncia de macro-
cefalia, opacificacdo da cérnea, hepatoesplenome-
galia, hérnia umbilical e inguinal, displasia éssea,
atraso no desenvolvimento motor, hipoacusia, difi-
culdade respiratoéria, alteragoes faciais e dentarias,
macroglossia, cardiopatia, limitacdo da mobilidade
articular, subluxacio do quadril e coxa valga, entre
outras caracteristicas, conforme o tipo de MPS. A
expectativa de vida é reduzida devido as complica-
¢oes clinicas associadas, principalmente, as cardior-
respiratérias’-?5,

Na cavidade bucal, as caracteristicas que tém
sido descritas séo: boca grande, labios proeminen-
tes, macroglosia, mordida aberta anterior, limitacao
da abertura bucal, hiperplasia gengival, respiracdo
bucal, inclusdo dentdria, diastemas, microdontia,
obliteracdo das cAmaras pulpares, hiperplasia dos
foliculos dentarios e cistos dentigeros®’.
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O objetivo desta revisdo de literatura é abordar
as caracteristicas sistémicas e odontolégicas das
MPSs, de forma a destacar a importancia do atendi-
mento especializado e multidisciplinar que possibili-
te o planejamento e o manejo adequado dos doentes.

Revisao de literatura

A mucopolisacaridose (MPS) caracteriza-se pela
deficiéncia de uma ou mais enzimas lisossémicas
necessarias para a degradacio dos GAGs, ocorrendo
acumulo no interior das células e a excrecdo do ex-
cesso pela urina do paciente. Os individuos acometi-
dos apresentam uma variedade de alteragoes sisté-
micas, com sinais e sintomas que dependem do grau
de severidade da doenca. Os achados clinicos mais
comuns sdo: hepatoesplenomegalia, fei¢oes grossei-
ras, retardo de crescimento, anormalidades ésseas,
macrocefalia, deficiéncia de audicdo, opacificacdo
da cérnea, hérnia inguinal e umbilical, cardiopatia
e, em alguns casos, degeneracio neurologica®®?.

Conforme a Sociedade Brasileira de Mucopolis-
sacaridoses, sdo reconhecidos onze tipos diferentes:
MPS I, MPS II, MPS III-A, MPS III-B, MPS III-C,
MPS III-D, MPS IV-A, MPS IV-B, MPS VI, MPS VII
e MPS IX® A classificacdo depende da deficiéncia
enzimatica especifica, existindo heterogeneidade de
fenétipos devido as diversas mutacgées que ocorrem
dentro do mesmo grupo, bem como fenétipos seme-
lhantes em diferentes tipos de MPS%1.

A heranca é autossOmica recessiva, com exce¢io
da MPS do tipo II — Sindrome de Hunter —, que é
ligada ao cromossomo X, acometendo, na sua maio-
ria, os homens'’. Em todas essas doencas, com exce-
cdo da MPS III-C, a deficiéncia enzimética encon-
trada é de enzimas hidrolases!®.

A incidéncia de MPS varia de 1,9 a 4,5 casos em
100.000 nascimentos no mundo®. A expectativa de
vida nas formas graves é até a primeira década, po-
rém, nas formas atenuadas, a sobrevida pode ser
normal. A causa da morte, geralmente, é por obs-
trucdo das vias aéreas ou insuficiéncia cardiaca®°.

Mucopolisacaridose Tipo | — Sindrome
de Hurler, de Scheie e de Hurler-Scheie

A mucopolisacaridose tipo I é causada pela de-
ficiéncia ou auséncia da enzima alfa-L-iduronidase,
que tem a funcéo de degradar os GAGs heparan sul-
fato e dermatan sulfato, presentes, em sua maioria,
no sistema nervoso central, tecidos de conexéo, co-
racéo, esqueleto e corneall.

A Sindrome de Scheie é a forma mais atenua-
da, representando um grau de comprometimento e
severidade mais brando. Nessa subclassificacido, o
paciente apresenta a inteligéncia preservada com
uma expectativa de vida até a fase adulta. A Sin-
drome de Hurler é a forma mais grave das MPSs,
pois os individuos apresentam um declinio neuro-
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degenerativo progressivo, ocasionando uma impor-
tante deficiéncia cognitiva. O prognéstico é sombrio,
com uma expectativa de vida de até uma década. A
Sindrome de Hurler-Scheie é a combinacéo genética
das duas sindromes e tem grau de severidade inter-
mediario. Nessa forma, quem possui a doenga apre-
senta a inteligéncia normal ou deficiéncia mental
leve. O inicio dos sinais e sintomas ocorre entre 3 e
8 anos de idade, ap6s esse periodo, hd um sensivel
decréscimo no crescimento®1%12,

As caracteristicas clinicas observadas sdo méios
em garra, tracos fisionémicos grosseiros, reducédo da
mobilidade articular, baixa estatura, opacificacdo da
cérnea, hisurtismo, méos e pés pequenos e largos,
ossos curtos e deformados, dilatag¢do da caixa toraci-
ca, hepatoesplenomegalia, hérnia umbilical e ingui-
nal, surdez em diversos graus, anomalias cardiacas,
otite média recorrente, problemas respiratérios e hi-
drocefalia, em alguns casos®%%, A incidéncia mun-
dial da MPS 1 é de 1:100.000 em nascidos vivos!®415,

Mucopolissacaridose tipo Il —
Sindrome de Hunter

Os sujeitos acometidos por essa sindrome sio
os homens, devido a4 heranca genética ser ligada
ao cromossomo X. Eles apresentam deficiéncia da
enzima iduronato-2-sulfatase responsavel pela de-
gradacao dos GAGs sulfato de heparan e sulfato de
dermatan, presentes, em sua grande maioria, no
sistema nervoso central, tecidos de conexio, cora-
cao, esqueleto e corneal:3,

A MPS 1II é classificada de duas formas. A MPS
II-A é a mais grave ou neuropatica, pois o sistema
nervoso central é acometido, causando retardo men-
tal, deterioracao fisica progressiva e morte precoce.
A MPS II-B é a forma leve ou ndo neuropatica, ja
que ndo ha envolvimento do sistema nervoso cen-
tral e os pacientes podem chegar a fase adulta®®.

Os acometidos também apresentam baixa esta-
tura, disostoses 6sseas multiplas, rigidez articular,
tracos fisiondmicos grosseiros, disfungées respira-
térias causando infeccdes recorrentes e apneia do
sono, hérnia umbilical e inguinal, comportamento
hiperativo e agressivo, espasticidade, macrocefalia,
surdez progressiva e otites recorrentes, hepatoes-
plenomegalia e, ocasionalmente, sindrome do tinel
do carpo, compressdo da medula espinhal, hidroce-
falia e epis6dios convulsivos®13.

Mucopolissacaridose tipo 11l -
Sindrome de San Fillippo

Na mucopolissacaridose tipo III, ocorre regres-
sdo do desenvolvimento neuropsicomotor entre 2
e 6 anos de idade. O GAG heparan sulfato, que é
encontrado, principalmente, no sistema nervoso
central, quando em excesso na urina, indica o diag-
noéstico dessa doenga; causada por quatro defeitos
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enzimaticos. Na MPS III-A, a enzima deficiente é a
heparan-N-sulfatase; na MPS III-B, é a alfa-N-ace-
tilglucosaminidase; na MPS III-C, é a acetil-CoA-
-alfa-glucosamina; na MPS III-D, é a N-acetilglico-
samina 6-sulfatase®!-1516,

Nos quatro tipos da doenca, o fenétipo clinico
é idéntico. Pode-se observar a face discretamente
grosseira, deficiéncia mental grave, disturbio do
sono, hiperatividade, envolvimento cardiaco, in-
feccoes frequentes das vias aéreas superiores, pele
mais espessa e dura, hisurtismo com cabelo seco e
aspero e hepatoesplenomegalia. Devido a gravidade
das complicacdes de satde encontradas, a expectati-
va de vida pode ser por volta de 20 anos®15.

Mucopolissacaridose tipo 1V -
Sindrome de Morquio

A mucopolissacaridose tipo IV é causada pela
mutacdo de dois genes diferentes, mas com manifes-
tacoes clinicas e morfolégicas similares. As deficién-
cias enzimaticas que definem os subtipos da doenca
sdo: na MPS IV-A, a enzima galactose-6-sulfatase,
cuja fungdo é quebrar o GAG queratan sulfato, en-
contrado em grande quantidade em: cartilagem, es-
queleto, coracéo e cérnea; na MPS IV-B, a enzima
beta-galactosidase, também com funcio de quebra
do GAG queratan sulfato, entretanto, esses indi-
viduos tendem a ser afetados mais levemente pela
doenga do que os individuos com MPS IV-AS1115,

O crescimento comecga a desacelerar a partir dos
18 meses de vida, cessando no final da infiancia. A
estatura é baixa, com pescogo e tronco curtos; o cres-
cimento da coluna é alterado, mas o osso esterno
cresce normalmente, dando a aparéncia de “peito
de pombo”. Em razdo dessa conformacio éssea di-
ferenciada, os sujeitos apresentam dificuldade res-
piratéria e, com isso, infecgdes recorrentes das vias
aéreas e do ouvido. Na face, os tracos sdo levemente
grosseiros, ha opacificacdo da cérnea, as méos séo
curtas, as articulaces e os ligamentos apresentam
frouxiddo. Os pacientes também apesentam perda
gradativa da audig¢do, doenca cardiaca e hérnias
umbilical e inguinal. A inteligéncia é preservada®1.

Mucopolissacaridose tipo VI -
Sindrome de Maroteaux-Lamy

Na mucopolissacaridose tipo VI, ha deficiéncia
da enzima arilsulfatase B, que é essencial na quebra
dos GAGs dermatan sulfato e condroitina sulfato,
macromoléculas encontradas em maior quantidade
em: esqueleto, cérnea, vasos sanguineos e coragéo.
A gravidade pode variar de forma leve, intermedia-
ria ou grave. Os individuos com a forma mais grave
podem ter uma deterioracéo rapida entre 3 e 6 anos,
com uma expectativa de vida em torno dos 20 anos
de idade. A inteligéncia é preservada®™.
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A manifestacdo clinica mais comum é a baixa
estatura, variando entre menos de um metro de al-
tura, para os pacientes com a forma mais grave, e
um metro e cinquenta centimetros, para os adultos
com a forma leve. Também apresentam pescogo cur-
to, opacidade da cérnea e glaucoma, face grosseira
com ponte nasal achatada, hipertelorismo, macro-
cefalia acompanhada ou ndo de hidrocefalia, car-
diopatias, surdez, rigidez articular e complicagoes
respiratérias®i-13,

Mucopolissacaridose tipo VII -
Sindrome de Sly

A deficiéncia da enzima beta-glucoronidase, que
degrada os GAGs dematan sulfato, condroitina sul-
fato e heparan sulfato, é o que caracteriza a MPS
VII. O sistema nervoso central, esqueleto, coragdo
e os tecidos de conexdo sdo os locais em que esses
GAGs se encontram, em sua grande maioria. Na
Sindrome de Sly, as formas de fenétipos clinicos séo
diversas®1l.

Os pacientes apresentam anormalidades es-
queléticas severas, deficiéncia mental moderada,
atraso no crescimento, hepatoesplenomegalia, com-
prometimento das véalvulas cardiacas, hidrocefalia,
contraturas articulares, hidropisia fetal e displasia
do quadril®ti5,

Mucopolissacaridose tipo 1X

Poucos casos de MPS IX foram relatados. A defi-
ciéncia enzimatica é de hialuronidase, que degrada
0 GAG 4cido hialurénico, encontrado principalmen-
te no tecido periarticular e meio extracelular®!,

A manifestacéo clinica mais evidente é o proble-
ma articular. Ocorre a formacdo de massas nodula-
res em volta das articulacoes, que regridem em trés
dias, causando dores incapacitantes. Também sé&o
observados baixa estatura, feices da face grossei-
ras e inchaco cutianeo. Contudo, os movimentos e o
desenvolvimento cognitivo sdo preservados®!,

Alteracoes odontolégicas

As manifestagoes orais sdo frequentemente de-
tectadas em todos os tipos de MPS, principalmente,
macroglossia, labios proeminentes, palato profun-
do, mandibula com pouca altura e com alteragdo de
condilos, gengiva hiperplasica, diastemas, dentes
hipoplasicos, impactados, supranumerarios, erup-
cdo ectopica, atraso na erupg¢éo e mas oclusées seve-
I‘aSG’IO’lS.

Na sindrome de Hurler (MPS I), a gengiva é
hiperplasica, a mandibula é curta, com os céndilos
achatados, os pacientes também apresentam tau-
rodontismo, raizes curtas e agenesias dentarias®.
Multiplos dentes impactados com o foliculo denta-
rio hiperplasico podem estar presentes. Acredita-se
que a deficiéncia ou a auséncia de certas enzimas
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no foliculo dental, que sdo necessarias no periodo de
erupc¢do, seja o motivo causador da retencdo denta-
ria®®. O atraso de erupgéo dos dentes e a inclusio de
molares permanentes também sdo constatados com
bastante frequéncia na MPS II (Sindrome de Hun-
ter) e na MPS VI (Sindrome de Maroteaux Lamy).
Isso acontece em decorréncia da hiperplasia dos
foliculos dentais pelo excesso de acamulo do GAG
dermatan sulfato e do colageno!®!416,

O tecido gengival dos individuos com MPS II (Sin-
drome de Hunter) é hiperplasico, hipertréfico e espes-
so; a lingua é grossa e maior do que o normal. Eles
apresentam problemas com as tonsilas e adenoides e
desenvolvem infecg¢oes respiratérias frequentes?.

Na MPS do tipo III (Sindrome de San Filippo), as
alteragoes odontoldgicas séo raras. Em alguns casos,
foi detectada a obliteracdo das cAmaras pulpares e
dos canais radiculares por deposicdo de dentina se-
cunddria irregular e atraso na erupgio dentaria'é. O
labio inferior pode ser grosso e evertido, enquanto o
labio superior apresenta-se caido, com um filtro pro-
tuberante. Os pacientes podem apresentar hipopla-
sia do esmalte e palato estreito e profundo!s¢.

Os pacientes com MPS I (Sindrome de Hurler) e
MPS IV (Sindrome de Morquio) podem apresentar
alteracoes na estrutura do esmalte nas denti¢oes
decidua e permanente. Essa variac¢do qualitativa na
estrutura dos prismas de esmalte é observada por
intermédio da microscopia eletronica. Essa doenca
altera a mineralizacéo dos ossos e do esmalte denta-
rio, rompendo a organizacdo dos cristais de esmalte,
que mudam a sua orientacgdo, apresentam-se com
menor tamanho e menos anisotrépicos do que o es-
malte sadio’. A hipoplasia do esmalte também pode
ocorrer e, devido a fragilidade, esse pode ser facil-
mente destacado da dentina. Acredita-se que esse
fendbmeno ocorre devido ao acimulo do GAG que-
ratan sulfato nos lisossomos dos ameloblastos que
estdo em fase de secrecdo do esmalte dentario’.

O desenvolvimento 6sseo e dentario nos pacien-
tes com MPS VI (Sindrome de Maroteaux Lamy)
é bastante comprometido pela doenga. Os condilos
mandibulares sdo hipoplasicos, a parte cartilagino-
sa da mandibula é mais afetada do que a parte in-
tramembranosa, uma vez que ocorre o acimulo dos
GAGs dermatan sulfato e condroitina sulfato, inter-
ferindo no desenvolvimento dos condrécitos. Esse
fenémeno, juntamente com a macroglossia, provo-
ca méas oclusdes dentarias severas, principalmente
mordida aberta anterior!®. Diastemas com relativa
microdontia, hipertrofia dos processos alveolares e
hiperplasia gengival também séo alterac¢ées odonto-
légicas encontradas nesses individuos®%1516,

O aparecimento de cistos dentigeros bilaterais
ou multiplos estd associado, com maior frequéncia,
a MPS tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy)®, en-
tretanto, também podem ocorrer nos pacientes com
MPS I (Sindrome de Hurler) e MPS II (Sindrome de
Hunter)®. Esse é um cisto odontogénico que se origi-
na pela separacédo do foliculo da coroa de um dente
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incluso e estd unido ao dente pela jungio esmalte-
-cemento. A formacdo do cisto desloca os dentes
envolvidos por distdncias consideraveis, podendo
haver a reabsor¢éo radicular dos dentes adjacentes.
Um cisto dentigero néo inflamado é caracterizado
histologicamente por uma cdpsula de tecido conjun-
tivo fibroso arranjado frouxamente, tecido conjunti-
vo folicular e a substancia fundamental que contém
um acumulo de GAGsY.

Na MPS VII, as células mais afetadas sdo aque-
las em que o turnover de macromoléculas é mais
alto, como nos odontoblastos, ameloblastos e fibro-
blastos do ligamento periodontal. Extracelularmen-
te, a pré-dentina apresenta fibras coldgenas anor-
mais e existem areas com defeito na mineralizaco,
tanto em esmalte quanto em dentina56.

A macroglossia é uma alteracdo presente em
quase todos os tipos de MPS e pode causar deformi-
dades dento-musculo-esqueletais e instabilidade no
tratamento ortodéntico. Além disso, outros proble-
mas também podem ser desenvolvidos, como masti-
gatorios, respiratérios, de paladar e falal®.

Discussao

O planejamento do tratamento odontolégico deve
ser baseado nos efeitos multissistémicos que os pa-
cientes com MPS apresentam. A atenc¢éo do cirurgiao-
-dentista deve estar voltada para os problemas car-
diorrespiratérios, neurolégicos, musculoesqueléticos
e para a percepcao auditiva e visual, a fim de oferecer
um atendimento efetivo, seguro e de qualidade!-3%2,

As anormalidades cardiovasculares sdo comu-
mente encontradas nas MPS devido a infiltracédo
progressiva de GAGs nos tecidos valvares, no mio-
cardio e na artéria corondria. Em funcgéo disso, in-
tercorréncias como arritmias, crises hipertensivas e
infarto do miocardio podem ocorrer durante o pro-
cedimento odontolégico. Logo, a presenca de sinais
e sintomas de descompensacio clinica deve ser sem-
pre observada, interrompendo ou contraindicando o
atendimento odontolégico a qualquer momento, se
necessario. Também é importante ressaltar o uso de
profilaxia antibiética para prevenir a endocardite
bacteriana nos casos de procedimentos cruentos e
em pacientes que exijam esse cuidado!2.

Os problemas respiratérios surgem em decor-
réncia das deformidades das cartilagens traqueais
ou bronquiais, infiltracido de GAGs nos tecidos da
glote e limitacdo de mobilidade da caixa toracica.
Além disso, os individuos com MPS possuem tonsi-
las e adenoides alargadas, rinite crénica e sindrome
de apneia do sono. Recomenda-se que o tratamento
odontolégico seja realizado com o paciente posicio-
nado o mais préximo de 90° evitando a posi¢éo supi-
na, para que se crie conforto respiratério. O odonté-
logo deve evitar prescrever ou usar substincias que
gerem broncoespasmo e estar atento a um possivel
quadro de crise aguda'®'6.
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Acredita-se que a perda auditiva é decorrente da
ma-formacgdo da cadeia ossicular do ouvido, da obs-
trucdo tubaria, da otite média recorrente, da altera-
¢do do osso temporal e do espessamento do muco no
ouvido médio; isso devido ao depésito de GAGs, ocor-
rendo alteracdo da condugdo do som. A comunicagio
entre o odontélogo e o paciente pode ser por contato
visual, utilizando também diagramas ou desenhos
explicativos. Os aparelhos auditivos devem ser re-
movidos no momento da utilizacdo de equipamentos
ruidosos, pois esses sdo amplificadores de som e po-
derdo tornar a consulta desconfortavel'2.

A perda visual ocorre pelo armazenamento de
GAGs na cérnea e na retina, causando degeneracio
dessas estruturas. O sintoma principal é a fotofobia
junto com a perda progressiva da acuidade visual.
Durante o procedimento odontolégico, os equipa-
mentos e instrumentos devem ser apresentados ao
paciente por meio do tato, a fim de que seja evitada
uma reacdo brusca inesperada diante de novas sen-
sagoes que o tratamento pode provocar!?,

No nivel neurolégico, alguns pacientes apresen-
tam leve atraso do desenvolvimento neuropsicomo-
tor nos primeiros anos de vida, enquanto outros tém
uma deterioracdo cognitiva e sensorial progressiva.
Os pacientes com deficiéncia mental leve ou mo-
derada podem permitir o tratamento odontolégico,
entretanto, uma pessoa com deficiéncia mental se-
vera, provavelmente, podera resistir ao atendimen-
to. Nesse ultimo caso, o profissional pode utilizar
condutas de condicionamento de comportamento e
técnicas de contencdo fisica ou anestesia geral. Ge-
ralmente, a sedagdo consciente com 6xido nitroso
esta contraindicada nos pacientes com MPS, ja que
eles apresentam obstrucio das vias aéreas'2.

O tratamento odontolégico e o plano de preven-
cao de saude bucal devem levar em conta as dificul-
dades encontradas por esses pacientes para a higie-
nizacdo bucal. As alteragdes articulares limitam o
movimento das maos, dificultando a escovacio dos
dentes e o uso do fio dental. Ao mesmo tempo, ca-
racteristicas como a macroglossia e a ma ocluséo po-
dem ser agravantes no quadro da satde oral desses
pacientes. A carie e a doenca periodontal em porta-
dores de deficiéncia mental também estdo associa-
das a dificuldade de higiene. O paciente deve ser es-
timulado a realizar a escovacio sempre que lhe seja
possivel, utilizando escovas adequadas e adaptadas
as necessidades e a capacidade do paciente!>1516,

Pacientes com deficiéncias psiquicas, cognitivas
ou com limitagoes fisicas, assim como aqueles que
tém suas habilidades motoras preservadas, que de-
ambulam e conseguem manter-se em pé, geralmen-
te, escovam os dentes sozinhos, mas precisam de
supervisdo para verificar a eficicia e a frequéncia
da escovacéo.

A manutencéo da saide bucal melhora a quali-
dade de vida do individuo com MPS, por essa razio,
é necessario implementar os cuidados preventivos
como principal medida de promocgéo de saidde. Pro-
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gramar consultas frequentes ao cirurgido-dentista
para manter com mais eficiéncia a boa condig¢éo de
saude bucal é o plano de tratamento ideal®.

Consideracoes finais

A MPS atinge varios tecidos e 6rgéos, causando
sinais e sintomas multissistémicos, por isso, exige
no seu tratamento a presenca de uma equipe de
saude multidisciplinar ao longo de toda a vida, ja
que néo possui cura ainda.

Devem ser implantadas terapias que melhorem a
qualidade de vida do paciente, visando a um cuidado
multidisciplinar e, assim, controlando os sinais e os
sintomas causados pelas complicacoes sistémicas que
o curso degenerativo e progressivo da MPS acarreta.

O tratamento odontolégico é muito importan-
te para a melhora da saide do individuo, uma vez
que ja é comprovada a relacdo de muitas doencas
sistémicas com a satude bucal. Sdo muitas as al-
teracdes odontoldgicas que os pacientes com essa
doencga apresentam, por isso, necessitam do acom-
panhamento do cirurgido-dentista desde a infincia,
objetivando a prevencdo das doencas bucais. Com o
conhecimento técnico e cientifico amplo, o cirurgio-
-dentista pode oferecer qualidade no tratamento
com comodidade e seguranca ao paciente, tornando
o atendimento humanizado e individualizado.

Abstract

Objective: to perform a literature review on muco-
polysaccharidosis addressing systemic characteristics
associated with oral features, thus allowing a proper
dental treatment and a better quality of life of the pa-
tient. Literature review: mucopolysaccharidosis is an
inherited metabolic disorder caused by innate errors of
metabolism, which cause the deficiency of lysosomal
enzymes that degrade glycosaminoglycans and cause
their accumulation within different tissues and organs.
This abnormal accumulation compromises cellular
and organic functions, leading to a great number of
progressive and multisystemic clinical manifestations.
Oral manifestations vary according to the type of mu-
copolysaccharidosis and are of major importance. Most
individuals present large mouth, prominent lips, macro-
glossia, open anterior bite, small and wide mandible,
limited mouth opening, gingival hyperplasia, mouth
breathing, dental impaction, enamel hypoplasia, diaste-
ma with relative microdontia, taurodontism, hyperpla-
sia of dental follicles, and dentigerous cysts. Follow-up
should be continuous and multidisciplinary, monitoring
patient evolution, foreseeing potential complications,
and correcting rising dysfunctions, as well as evalua-
ting therapy effectiveness. Final considerations: there
are countless oral manifestations, so the professional is
required to know mucopolysaccharidoses and monitor
patients from childhood to adulthood, aiming to offer
prevention, oral health maintenance, and specialized
and multidisciplinary care.

Keywords: Mucopolysaccharidosis. Pathology. Oral health.
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