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INTRODUCAO

RESUMO

A mucopolissacaridose tipo I € uma doenga genética rara, herdada de
forma autossGmica recessiva, caracterizada pele deficiéncia de uma
enzima lisossomal ool iduronidase, responsavel pela degradagdo dos
glicosaminoglicanos (heparan sulfato dermatan sulfato). Esta
deficiéncia leva ao acumulo progressivo desses mucopolissacarideos
parcialmente degradados em varios tecidos, implicando em
complicagGes sistémicas diversas que incluem disfungGes de multiplos
orgdos, rigidez articulares, disostoses, doenga neurodegenerativa
progressiva, bem como manifestacdes orais como hiperplasia
gengival, macroglossia, retardo na erupgdo dentaria e impactagdo
dentéria. Buscou-se através de uma revisdo de literatura relacionar
os achados sistémicos da mucopolissacaridose I e suas implicagdes
na clinica odontoldgica, objetivando a criagdo de um protocolo de
atendimento para a implementacdo de um servigo odontoldgico aos
pacientes portadores da doenga tratados no Hospital de Pediatria de
Universidade Federal do Rio Grande do Norte. Utilizou-se as bases de
dados MEDLINE, PUBMED e SCIENCE DIRECT, aplicando-se a
pesquisa os termos “Mucopolysaccharidosis 1", “oral manifestations”,
“special needs patients” para artigos publicados até 2010. O
tratamento para estes pacientes requer uma abordagem
multidisciplinar cabendo ao Cirurgido Dentista estar apto ao
reconhecimento da sintomatologia sistémica a fim de elaborar um
plano de tratamento adequado, tendo consciéncia dos limites e
desafios na conduta odontoldgica propriamente dita.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose I; Manifestacdes Bucais;
Pediatria

ABSTRACT

The mucopolysaccharidosis type I is a rare genetic disease inherited
as an autosomal recessive skin characterized a lysosomal enzyme
deficiency oo L iduronidase, which is responsible for the degradation
of glycosaminoglycans (heparan sulfate dermatan sulfate). This
deficiency leads to progressive accumulation of partially degraded
mucopolysaccharides in various tissues, resulting in various systemic
complications including multiple organ dysfunction, stiffness,
dysostoses, progressive neurodegenerative disease, as well as oral
manifestations of gingival hyperplasia, macroglossia, and delayed
tooth eruption tooth impaction. Was sought through a review of the
literature relating the findings of systemic mucopolysaccharidosis I
and implications in dental practice, aiming at the creation of a care
protocol for the implementation of a dental service to patients with
the disease treated at University Hospital of Pediatrics Federal do Rio
Grande do Norte. We used the databases MEDLINE, PubMed and
Science Direct, applying the search terms "Mucopolysaccharidosis 1",
"oral manifestations," "Special Needs Patients" for articles published
up to 2010. Treatment for these patients requires a multidisciplinary
approach to the fitting DDS be able to recognize the systemic
symptoms in order to develop an appropriate treatment plan,
knowing the limits and challenges in dental practice itself.

Keywords: Mucopolysaccharidosis type I; Oral manifestations;
Pediatric

A Mucopolissacaridose do tipo I (MPS I)
representa um subtipo de um grupo de
sindromes metabdlicas, também conhecidas

Int J Dent, Recife, 10(3):173-179, jul./set.,2011 173
http://www.ufpe.br/ijd




Mucopolissacaridose tipo I e a Odontologia

como doencas de depodsitos lisossomais,
cuja principal caracteristica é o metabolismo
inadequado de mucopolissacarideos®. A
MPS I é geneticamente determinada e segue
uma herancga autossOmica recessiva causada
por uma mutacdo genética que resulta na
deficiéncia ou auséncia da enzima
lisossOmica alfa-L-iduronidase, cuja funcao
estd relacionada a degradacdo dos
glicosaminoglicanos (GAGs): heparan e
dermatan sulfato®. O disturbio enzimatico
permite o acumulo dessas GAGs em varios
tecidos do organismo®, o que pode ser
quimicamente verificado através da
excrecdo urindria de altos niveis dessas
substancias!. A ocorréncia da sindrome é
rara, com incidéncia na populagdo mundial
de aproximadamente 1: 100000*. No Brasil,
os dados quanto a incidéncia dessa doenca
sdo desconhecidos®. A MPS I é classificada
de acordo com o nivel de comprometimento
e severidade com que os tecidos sdo
atingidos, sendo encontradas as seguintes
variacdes: sindrome de Schei (forma mais
atenuada), na qual o portador apresenta
inteligéncia normal e expectativa de vida até
a meia idade; Hurle-Schei (apresentagao
intermédiaria); e Hurle (forma mais severa
da doenca) na qual os individuos acometidos

apresentam um declinio cognitivo
ocasionado por uma doenca
neurodegenerativa progressiva. Além

disso, as criangas portadoras desse tipo
mais grave de MPS I geralmente morrem na
primeira década de vida como resultado de
insuficiéncia cardiorespiratoria e doenca
neuroldgica progressival>°7, .

O Hospital de Pediatria (HOSPED) da
Universidade Federal do Rio Grande do
Norte (UFRN) se tornou um centro de
referéncia no nordeste no tratamento de
reposicdo enzimatica para portadores de
MPS. Entretanto, a assisténcia a saude bucal
desses pacientes ndo era contemplada. Com
0 objetivo de realizar um programa de
salude bucal para esses pacientes, esse
trabalho buscou através de uma revisdo da
literatura cruzar as manifestacdes sistémicas
dessa sindrome e a implicagdo no
atendimento odontolégico. Dessa forma foi
tracado a conduta clinica frente ao paciente
portador de MPS tipo I e assim
desenvolvendo um servigo odontolégico no
HOSPED-UFRN.

MANIFESTACOES SISTEI’VIICAS E
ABORDAGEM ODONTOLOGICA
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As manifestagbes clinicas da sindrome
MSP I sdo de natureza multissistémica e

apresentam uma evolugdo cronica e
progressiva. Diversas manifestacdes
sistémicas acometem esses pacientes,

sendo de importancia no atendimento
odontoldégico a atencdo aos problemas
cardiorrespiratérios, neuroldgicos, a
percepcao auditiva e visual.

1. Cardiopatias

Na MPS I o envolvimento cardiaco é
comum, ocorrendo em 70% a 80% dos
€asos. Anormalidades  cardiovasculares
podem ser resultados de uma infiltragao
progressiva de GAGs nos tecidos valvulares,
miocardio, artéria coronaria, e sistema de
conducdo. Alteragdes cardiacas significantes
também sdo causadas por hipoxemia
cronica®®.

As manifestacbes cardiacas sdo comuns
tanto na forma atenuada como na forma
severa da MPS I. Nos pacientes com a forma
severa, sdao comuns manifestagbes como
doenca valvular, arritmias, cardiomiopatias,
faléncia congestiva do coracdo, doenca da
artéria coronaria, hipertensdo sistémica e
pulmonar. Ja& para os pacientes com a forma
mais atenuada da MPS I, é comumente
relatado um desenvolvimento valvular do
lado esquerdo com displasia da valvula
mitral e adrtica, causando regurgitacdao ou
estenose*!?, Podem apresentar durante o
procedimento odontolégico—complicagdes
graves, como arritmias, crises hipertensivas
podendo culminar até em um infarto do
miocardio. O cirurgido-dentista (CD) deve
ter conhecimento a respeito do tipo de
doenca cardiaca, estagio atual e gravidade,
das possiveis interacdes medicamentosas,
das repercussdes cardiovasculares desse
acometimento, além de conhecimento sobre
hemostasia. E importante também que o
profissional tenha um contato préximo com
o cardiologista do paciente, a fim de
conhecer o tipo de doenca e os
medicamentos usados no controle ou
tratamento.

A presenca de sinais e sintomas de
descompensacao clinica pode contra-indicar
o tratamento naquele momento, ou
interromper o tratamento odontoldgico apds
o inicio do procedimento. O CD deve
encaminhar o paciente ao cardiologista ou o
médico responsavel pelo seu
acompanhamento clinico®?.

Quando o procedimento odontolégico a
ser realizado possuir risco de bacteremia é



necessario realizar antes uma
antibiticoterapia profilatica para prevenir a
endocardite bacteriana. De acordo com a
Associagdo Americana de Cardiologia,
recomenda-se para pacientes com alto risco
de endocardite: para adulto 3g de
amoxicilina, via oral, uma hora antes do
procedimento, e 1,5g de antibidtico seis
horas apds a dose inicial; para crianca
recomenda-se uma dose de 50 mg/kg de
amoxicilina ou 20 mg/kg de eritromicina, ou
ainda 10 mg/kg de clindamicina, via oral®?.
O uso de solucGes anestésicas contendo
vasoconstritores em corionopatias € um
tema controverso na literatura. A American
Heart Association recomenda o0 uso de
vasoconstritores desde que a doenca esteja
controlada, e seja adotada a técnica
anestésica com seringas de refluxo, com
doses minimas de vasoconstritores
adrenérgicos e numa aplicagdo lenta do
anestésico. Mallamed®® recomenda doses
inferiores a 0,04 mg de epinefrina, o que
corresponde a dois tubetes contendo
adrenalina 1:100.000 ou quatro tubetes de
1:200:000. Os vasoconstritores
simpaticomiméticos tém contra-indicacao
absoluta em odontologia em: doenga
cardiovascular grave com menos de 6 meses
apos infarto agudo do miocardio; menos de
6 meses apds o acidente vascular cerebral;

cirurgia recente de ponte de artéria
coronaria (3 meses); angina péctoris
instavel; arritmias cardiacas refratarias
apesar do tratamento adequado;

insuficiéncia cardiaca congestiva ndo tratada
e ndo controlada.

As contra-indicagdes relativas para o
uso de vasoconstritores adrenérgicos
resultam de interagdes com medicamentos
prescritos para hipertensdao e problemas
cardiacos, embora na literatura a esse
respeito, observam-se relatos de casos e
escassez de dados. Nessas situacgdes, indica-
se 0 uso de menores doses daqueles
farmacos. A recomendacdao € que sejam
administradas doses inferiores a 0,04 mg de
epinefrina. O paciente fazendo uso de B-
bloqueador adrenérgico nao seletivo como o
propranolol, quando a epinefrina é
administrada a esses pacientes pode levar a
grave aumento da pressao arterial e
bradicardia reflexa®®.

2. Problemas Respiratorios
Os problemas pulmonares nestes

pacientes sdo causados por deformidades
nas cartilagens traqueais ou bronquiais e

Macedo et al.

limitacdo de mobilidade da caixa toracica.
Secrecao nasal e espessamento da traqueia
sao frequentes. Dentre outras
anormalidades na regido da cabeca e
pescoco que comprometem o sistema
respiratério sdo verificadas, depressao da
ponte nasal, rinite cronica, pescogo
encurtado, tonsilas e adendides alargadas,
lingua protuberante (macroglossia),
infiltracdo dos tecidos da glote, epiglote
anormal, compressdo da traquéia e
estreitamento bronquial'®>. Verifica-se a
ocorréncia da sindrome da apnéia do sono,
caracterizada pela obstrucdo das vias aérea
superiores durante o sono, o0 que pode levar
a alteracdes de suporte de oxigénio aos
tecidos e gerar complicagdes em longo
prazo'®. Os sintomas dessa sindrome como
ronco e distldrbios do sono sdo mais comuns
em criangas. Excessiva e recorrente
rinorréia é uma frequente queixa dos
pacientes. O acumulo excessivo de muco e
o aumento da viscosidade sdao comuns nas
MPS e podem conduzir a alteragcdes na
drenagem do sino paranasal, acarretando
infeccGes secundarias e alteracdes cronicas
na mucosa nasal'’.

Diante dos problemas respiratorios
apresentados pelos portadores de MPS I, o
CD tem o papel de examinar e conhecer a
freqiéncia das crises. O profissional deve
avaliar através do exame fisico os sinais
vitais do paciente como a frequéncia
cardiaca e sons respiratorios, a fim de
detectar previamente um quadro de crise
aguda. Além disso, o CD também deve
estabelecer condutas a fim de evitar a
descompensacgao do individuo a ser tratado,
prevenindo o desconforto respiratério e os
broncoespasmos.

Recomenda-se que o atendimento seja
realizado com o paciente posicionado, o
mais proximo de 90°, evitando a posicao
supina, proporcionando assim um maior
conforto respiratério. Indica-se também o
uso do protocolo de redugdao do estresse,
onde as consultas sdo realizadas no turno
matutino, ou em outro horario de maior
tranquilidade. Deve-se evitar uma longa
espera para o paciente; e o adequado
controle da dor e da ansiedade antes,
durante e apds o tratamento.

O CD deve esta atento as interacdes
medicamentosas bem como os efeitos
colaterais das drogas utilizadas. Os
analgésicos de sdo o acetaminofeno e o
propoxifeno, uma vez que a codeina esta
envolvida com 0 agravamento de
broncoespasmo. Em relagao ao controle da
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ansiedade, os narcéticos, os sedativos e os
tranquilizantes como os benzodiazepinicos
devem ser evitados devido a um maior
efeito na depressdo do sistema respiratério.
Nos <casos em que s3ao necessarios
tratamentos odontolégicos de emergéncia
com o paciente apresentando quadro de
infeccdes agudas, os procedimentos soé
devem ser realizados em ambiente
hospitalar.

3. Perda Auditiva

A perda auditiva ocorre em 70% a
100% dos pacientes portadores de MPS I.
Muitos fatores sdo responsaveis por
alteragcdes na condugdao do som, como o
espessamento do muco no ouvido médio e
na membrana devido ao acumulo de
depositos de GAGs. Também foi relatado a
obstrucdo tubaria, a ma-formacdo da cadeia
ossicular, a alteragdo no osso temporal e a
otite média secretora®*%18,

A comunicagdo entre o paciente e o
profissional é de grande importancia para o
sucesso do procedimento odontoldgico.
Como a comunicagao ocorre quase que
exclusivamente por contato visual, o CD
deve remover as mascaras tradicionais
durante a comunicacdo ou substitui-las por
viseiras transparentes!!. Para estabelecer a
comunicacao o CD deve se posicionar no
campo visual do paciente e utilizar gestos,
expressdes faciais, figuras, diagramas e
desenhos que estejam relacionados com a
mensagem. Quando o paciente é capaz de
fazer leitura labial, o CD deve falar
claramente em ritmo normal sem alterar o
tom da voz, e observar a face do paciente
para identificar possiveis dificuldades de
compreensdo'®. Os aparelhos auditivos
utilizados pelos pacientes sao amplificadores
de som que consequentemente ampliardo os
sons de alta-rotagao, ultra-som e
sugadores, que poderdao tornar a consulta
desconfortavel. Assim, se necessario deve-
se pedir para o paciente remover o aparelho
durante a utilizagdo desses equipamentos'?.

4. Perda Visual

Nos pacientes portadores de MPS 1, a
cornea é freqlentemente um local onde
ocorre lesdes decorrentes do acumulo de
GAGs. Apesar do heparan sulfato ser
escasso nha cornea, 0 mesmo pode se
acumular na retina causando a degeneracdo
dessa estrutura. O comprometimento difuso
da cornea ocasiona uma opacidade corneal
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que se torna frequentemente detectavel a
partir dos trés anos de idade. Os principais
sintomas sdao fotofobia associada com a
perda progressiva da acuidade visual®®2t,

No atendimento odontoldgico voltado
para os portadores da sindrome de Hurle
que apresentam deficiéncia visual, o CD
deve lembrar que esses pacientes
potencializam o desenvolvimento dos
demais sentidos como, por exemplo, o tato.
Esses sentidos devem ser valorizados
durante a consulta. E importante que o CD
faca com que o paciente estabeleca um
contato com o0s equipamentos a serem
utilizados antes do tratamento. Assim
familiarizados, pode-se evitar durante o
procedimento, uma reagao brusca
inesperada frente as novas sensagdes®!.

5. Manifestag6es Neuropsicolégicas

AlteracOes neuropsicoldgicas nos
pacientes portadores de MPS I podem ser
decorrentes do acumulo primario de GAGs
no Sistema Nervoso Central (SNC); ou ser
resultantes do depdsitos dos GAGs nas
estruturas adjacentes, tais como meninges e
estruturas 6sseas. Em geral, os pacientes
com MPS 1 apresentam desenvolvimento
normal ou apenas um leve atraso de
desenvolvimento no primeiro ano de vida.
Em MPS I mais severas, o atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor é
observado no periodo de 1 a 2 anos de vida.
O que pode ser verificado principalmente na
fala, com subseqlente e progressiva
deterioracdo cognitiva e sensorial que é
mais acentuada nas areas visual e auditiva.

Os pacientes portadores de deficiéncia
mental apresentam determinadas
dificuldades e limitagbes que faz com que o
atendimento odontoldgico possua
caracteristicas  préprias. Um  paciente
portador de deficiéncia mental leve ou
moderada pode conseguir ser cooperativo e
responder bem a um atendimento
odontoldgico. Entretanto, uma pessoa com
deficiéncia mental severa apresentard uma
maior dificuldade de manejo
comportamental durante seu atendimento.
Cabera ao profissional analisar e julgar quais
os melhores métodos para conduzir cada

um22'24.
Diante do comprometimento mental que
pode ser observado nos pacientes

acometidos pela MPS I na forma mais
severa, o CD pode adotar algumas condutas
que  visem facilitar o atendimento
odontoldgico. Dentre essas condutas e



técnicas estd a abordagem psicoldgica,
contencao fisica e sedagao consciente.

A contencdo fisica é um método que
pode ser feito com a utilizagdo de faixas de
pano, coletes, ataduras e lengois visando
controlar movimentos involuntdrios e
constantes que impedem o posicionamento
do paciente na cadeira odontolégica.

A sedacdo consciente com Oxido Nitroso
e Oxigénio é um artificio amplamente
utilizado em pacientes nao cooperativos
como no caso dos individuos que
apresentam ansiedade, fobias, distlrbios
neuroldgicos e desordens de movimento.
Entretanto, esse procedimento é contra-
indicado em individuos portadores de MPS I
ja que eles apresentem obstrucdo das vias
aéreas, hipertrofia da tonsila faringea,
infeccOes respiratérias recorrentes, as quais
podem chegar a obstruir a passagem da
mistura Oxido nitroso e oxigénio. Além
disso, o aumento da fracdo de oxigénio
inspirada pode ocasionar uma diminuigao da
frequéncia respiratdria no paciente?>?°,

E importante que o CD tenha em mente
que a prevaléncia de carie e doenca
periodontal, em portadores de deficiéncia
mental é resultado de multiplos fatores, mas
principalmente da dificuldade de higiene.
Fatores locais como macroglossia,
maloclusao, morfologia dos dentes, fungao
mastigatéria anormal foram citados também
como agravantes desse quadro®’?%. Além
disso, os portadores de MPS I apresentam
alteragbes articulares que limitam o
movimento das maos, e que contribuem
para a dificuldade na escovacdo e
consequente ma higienizagao bucal.

CONDUTA ODONTOLOGICA
PROPRIAMENTE DITA

1. Tratamento preventivo

Os problemas complexos apresentados
por esses pacientes e a natureza cumulativa
das doengas bucais tornam os cuidados
odontoldgicos rotineiros fundamentais para
se evitar a necessidade de tratamentos
cirtrgico-restauradores-reabilitadores®®.  Se
0 paciente apresentar dificuldades na
coordenagcdo motora ou intelectual, o
mesmo torna-se dependente da colaboragao
da familia ou de cuidadores para a
realizacao dos procedimentos preventivos.

Os PNE apresentam maior prevaléncia
de doencas bucais, maior nimero de dentes
perdidos e alto indice de carie dental quando

Macedo et al.
comparados com a populacdo em geral®%3!,
Nesse sentido, é extremamente importante
educar e motivar ndo sé o paciente, mas
também seus responsaveis e/ou cuidadores,
pois frequentemente sua negligéncia quanto
a realizacdo da higiene bucal se deve
principalmente ao desconhecimento e a falta
de treino técnico, associado a falta de
motivagdo e colaboragdo do paciente®.

Segundo Tesini®®, o protocolo de
prevencdo para 0S  pacientes com
necessidades especiais envolve trés areas: a
educacao do paciente e treinamento dos
responsaveis, a integracao dos cuidados da
salde bucal nas atividades de vida didrias e
o cuidado preventivo periédico do
profissional. A criacdo de protocolos para a
elaboragdo de programas preventivos,
também sugerida por Glassman, deve
englobar: controle e orientagdo da dieta;
controle profissional e caseiro de biofilme;
uso racional de fllor e controle profissional
periddico.

2. Tratamento cirargico

Na necessidade de realizacdo de um
procedimento  cirlrgico-odontolégico de
menor porte recomenda-se sempre que
possivel, a utilizacdo da anestesia local nos
procedimentos para os pacientes com MPS
uma vez que 0S Mesmos S30 propensos a
complicacGes relacionadas a anestesia geral
durante cirurgias. O elevado risco
anestésico estd relacionado a estreita luz
traqueal, aos problemas nas vias aéreas
superiores, a presenca de tecido de
granulagcdo nas vias aéreas inferiores, e as
alteracdes cardiacas®.

A grande maioria dos procedimentos
cirirgicos  corresponde as  extracdes
dentarias pelo fato da condicdo de saude
bucal desses pacientes ainda ser precaria

3. Tratamento restaurador

Nos pacientes portadores de MPS que
apresentam um declinio cognitivo
progressivo é comum o CD ter que lidar com
determinadas situacdes proporcionadas pela
auséncia de cooperacao. Essa situacdao tem
uma grande consequéncia no tratamento
restaurador desses pacientes tanto nas
técnicas empregadas, na escolha e utilizacdo
dos materiais bem como no manejo.

Uma das limitagbes no tratamento
restaurador € a contra-indicagdo do
isolamento absoluto devido a macroglossia,
a respiracdo bucal e as infecgles
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respiratorias recorrentes. Soma-se a isso, a
dificuldade de aceitacao pelo paciente em
razao do comprometimento cognitivo e/ou
comportamental. Dessa forma o}
procedimento se torna limitado quanto a
acessibilidade e visualizacdo da area da
intervencdo, na protecdo do profissional-
paciente e na manutencao das propriedades
dos materiais restauradores que necessitam
do controle da umidade.

As restauracdes de amalgama requerem
uma demanda de tempo para condensagao
adequada sem contaminacdo. No caso das
restauracbes de resina composta, a
contaminagdo do material pode trazer
sensibilidade pos-operatoéria e
comprometimento da longevidade clinica da
restauracdo. Portanto, o CD deve lancar
mdo de alternativas que visam obter
melhores resultado dentro dessas
limitacdes. A solugao pode ser a selegao do
cimento de ionémero de vidro como material
restaurador, em razao das suas
caracteristicas como a liberagdo continua de
flior e a adesdo aos tecidos dentais. Além
disso, € um material de facil manipulagao e
toleravel ao ambiente Umido (base de
agua)®®. Nesse caso é necessario o uso de
isolamento relativo, associado ao sugador
de alta poténcia.

E importante que os procedimentos
sejam extremamente planejados e
realizados no menor tempo possivel visando
um maior conforto do paciente!. O
resultado final da restauragdao nem sempre é
a mais desejada, principalmente no quesito
estético. Entretanto, o principal objetivo é a
manutencao dos elementos dentarios na
cavidade oral, evitando dessa forma a
necessidade de cirurgias e reabilitacao
protética tornando o tratamento mais
complicado.

CONCLUSAO

A conduta odontolégica para os
pacientes acometidos pela
mucopolissacaridose tipo I necessita ser
baseada nas alteracgdes sistémicas
apresentadas pelos mesmos. Sendo,
portanto, necessaria uma abordagem
multidisciplinar. Nesse sentido, o Cirurgiao
Dentista deve reconhecer tais alteracdes e
saber a melhor abordagem para
proporcionar um tratamento adequado para
cada paciente, tendo consciéncia dos limites
e desafios durante a realizacdo dos
procedimentos odontoldgicos.
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