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INTRODUCAO

As Mucopolissacaridoses (MPS) fazem parte do
grupo das doencas de depdsito lisossdmico, progressiva,
que afeta varios sistemas incluindo esquelético, cardiaco
e respiratorio.

OBJETIVO

Descrever a avaliacdo da funcdo pulmonar
realizada em seis pacientes com MPS adultos.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo observacional,
retrospectivo. Foram avaliados dois pacientes, do sexo
masculino, com MPS tipo Il, trés pacientes com MPS tipo
IV, duas do sexo feminino e um do sexo masculino, e uma
paciente com MPS tipo IV. Realizadas provas de funcéo
pulmonar completa acrescida de pletismografia com
capacidade de difusdo de monéxido de carbono (DLCO)
no ambulatério de Pneumologia do HUGG/UNIRIO (Figura
1). Os pacientes avaliados nao apresentam deficiéncia
intelectual e colaboraram com as avaliagdes. Possuiam
idades entre 20 e 44 anos ho momento do exame.

Figura 1 - Cabine de pletismografia.

RESULTADOS

Nenhum dos pacientes obteve resposta positiva
apo6s uso de broncodilatador no exame (Tabela 1). Uma
das pacientes, com MPS VI, apresentou dificuldade na
realizacdo do exame, mostrando um disturbio ventilatério
restritivo de grau acentuado medido pela capacidade
pulmonar total (CPT). Um dos pacientes com MPS VI nao
realizou pletismografia por ndo comparecer na data
agendada e, somente com espirometria, apresentou
padrao misto. O paciente mais velho, com MPS I,
mostrou disturbio ventilatério combinado restritivo leve
medido pela CPT e obstrutivo acentuado medido pelo
volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF1) e
prova broncodilatadora negativa, apesar de melhora dos
fluxos ap6s o broncodilatador, DLCO reduzida grau leve. O
outro paciente com MPS Il mostrou disturbio ventilatério
obstrutivo puro de grau acentuado, sendo o uUnico dos
pacientes do estudo com DLCO normal.

A paciente com MPS IV
apresenta padrdao misto a
espirometria, porém a
pletismografia apresenta
apenas padrdo obstrutivo.
Outra paciente com MPS VI
(Figura 2) apresentou disturbio
ventilatério obstrutivo puro
com CPT normal, DLCO
reduzida em grau acentuado.

Figura 2 - paciente com MPS tipo VI
realizando pletismografia.
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Tabela 1 - Caracteristicas dos pacientes.

DISCUSSAO

Os disturbios da funcao pulmonar em pacientes com
MPS tém sido tradicionalmente descritos como padrao
ventilatério predominantemente restritivo classico.
Entretanto, os resultados obtidos nesse trabalho contrastam
com essa expectativa: os pacientes avaliados apresentaram
um padrédo obstrutivo ou misto. Isso corrobora com o exame
de Pletismografia ser um exame mais detalhado e especifico
do que a Espirometria, pois identifica de forma mais perspicaz
as alteragdes funcionais. Além disso, o acompanhamento
com valores absolutos é importante para monitorar a evolucao
da doencga, mesmo em pacientes sem sintomas respiratorios.

CONCLUSAO

Ha a necessidade de uma avaliacao individualizada
da funcao pulmonar nos pacientes com MPS, reconhecendo
que o padrao fisiopatolégico pode nao se restringir a
limitacao restritiva classica. Além disso, ha necessidade de
incluir parametros de avaliagdo dindmica e estudos
complementares, como a pletismografia, para melhor
compreensao das disfungoes respiratdrias nestes pacientes.
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