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Resumo

Introducdo: As Mucopolissacaridoses (MPS) correspondem a um grupo de doencas de
carater genético ocasionadas pela insuficiéncia ou auséncia de determinada enzima lissémica
responsavel por uma etapa necessaria na degradacao dos glicosaminoglicanos (GAG’s). A
Mucopolissacaridose tipo Il (MPS I1) ou Sindrome de Hunter é caracterizada pela atividade
deficiente da enzima Iduronato - 2 - sulfatase, que tem como principal consequéncia o
acumulo de GAG’s nas células. Pacientes portadores dessa sindrome s&o diagnosticados logo
nos primeiros anos de vida por apresentarem sinais e sintomas caracteristicos, tais como
alteracOes nos sistemas: cardiovascular, respiratorio, sensorial, gastrointestinal, neurolégico,
tegumentar, esquelético e estomatognatico, a partir da presenca de manifestacfes na cavidade
oral. Objetivo: estabelecer a correlacdo entre Sindrome de Hunter e a satde bucal, através
de um relato de caso clinico de um paciente de portador de MPS 1l. Caso clinico: Histdrico
sistémico e odontolégico com abordagem no diagndstico, tratamento operatorio e preventivo
de alterag®es bucais de um paciente portador de MPS I1. Concluséo: E importante a presenca
de um cirurgido-dentista compondo a estrutura da equipe multidisciplinar que gera
assisténcia ao paciente portador da Sindrome de Hunter, pois além dos tratamentos propostos
e executados, tanto na area da prevencdo quanto da intervencao, este profissional propde
cuidados para propiciar uma melhor qualidade de vida ao paciente.

Descritores: Mucopolissacaridose; Hiperplasia gengival; Sindrome de Hunter.



Introducéo

As Mucopolissacaridoses sdo um grupo de enfermidades raras, no qual a incidéncia
entre os paises pode variar de 1,9 a 4,5: 100.000 em recém-nascidos vivos. Além de
apresentar carater genético e hereditario, resultantes de alteragdes da fungdo celular devido
ao acumulo de substratos gerados pela deficiéncia de atividade lisossdmica durante a
degradacdo de glicosaminoglicanos (GAGS). Suas principais consequéncias sao
manifestacdes multissistémicas nos individuos com esta patologia. As mucopolissacaridoses
sdo classificadas de acordo com a enzima que esta deficiente, sendo conhecidas como: tipo |
(Sindrome de Hurler, Hurler-Scheie ou Scheie), tipo Il (Sindrome de Hunter), tipo IlI
(Sindrome de Sanfilippo subdivididas em A, B, C ou D), tipo IV (Sindrome de Morquio
subdivididaem A ou B), tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy), tipo VII (Sindrome de Sly)
e tipo IX (Sindrome de Notowicks)®.

A Mucopolissacaridose tipo Il é caracterizada pela deficiéncia da enzima iduronato
— 2 sulfataze, sendo dividida em duas categorias: Categoria A (mais grave, com inicio nos
primeiros meses de vida) e a Categoria B (moderada, com inicio entre trés e quatro anos de
idade)?, em ambas 0s entre os sintomas mais comuns estfo a presenca de articulag@es rigidas,
diminuicdo do crescimento, perda auditiva, deficiéncia respiratdria, macrocefalia e
problemas cardiovasculares, além de ser o grupo que possui maiores limitacGes de carater
motor, manifestando uma dificuldade para realizar movimentos de flexdo dos dedos' As
manifestacdes de carater oral sdo: hiperplasia gengival e macroglossia.

Pacientes com mucopolissacaridose dependem do auxilio de familiares, responsaveis
ou cuidadores que devem ser orientados para realizar atividades basicas essenciais como a
higiene oral, sendo realizada ao menos duas vezes ao dia, aliada ao uso de fio dental, visando
evitar o acimulo de placa bacteriana e a presenca de doencas periodontais®.

Estratégias de promocdo a saude bucal apresentam significado importante na
prevencdo das alteracOes na cavidade oral em pessoas com deficiéncia, entretanto, ainda
parece ser deficitario a capacitacdo e 0 manejo na relagio entre o profissional e o paciente®.
Uma vez que individuos com deficiéncia estdo mais propensos a apresentarem saude bucal

comprometida, por razdes multifatoriais como: patologias provenientes de suas condigdes



sistémicas, dificuldade motora para a realizacdo da escovacdo e uso intensivo de terapias
medicamentosas®.

A presenca de hiperplasias gengivais pode ser correlacionada ao uso de
medicamentos pertencentes a trés classes: anticonvulsivantes, imunossupressores e anti-
hipertensivos bloqueadores de canais de célcio, nos quais ocorrem alteracdes similares entre
estas trés classes, marcadas pelo crescimento excessivo da papila gengival, recobrindo a
regido vestibular e palatina dos dentes. A presenca de biofilme aliada ao uso de
medicamentos contribui para o crescimento abundante do tecido gengival. Sdo considerados
fatores agravantes: idade, presenca de placa bacteriana, genética e a inflamacdo no tecido
gengival®

O presente estudo objetivou estabelecer a correlacdo entre Sindrome de Hunter e a

salde bucal, através de um relato de caso clinico de um paciente de portador de MPS II.

MATERIAIS E METODOS

Estudo qualitativo, descritivo, transversal, de campo, documental, do tipo relato de
caso.

O estudo utilizou informagdes do prontuario de um paciente atendido em ambito
domiciliar por um cirurgido dentista especialista em odontopediatria, e foi considerado como
variavel dependente: Mucopolissacaridose tipo 1l e as varidveis independentes: sexo, idade,
condicdo periodontal e satde bucal.

A amostra foi selecionada por conveniéncia, composta por 01 (um) paciente. Os
critérios de inclusdo: Paciente portador de Mucopolissacaridose tipo Il e 0s responsaveis
terem assinado o TALE. O critério de exclusdo foi o paciente ser atendido em outra
instituicao.

A discussdo dos resultados foi realizada por analise de contetido com duas categorias
pré-organizadas. O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa com seres Humanos
da UNESC sob o numero 5.434.141

Relato de caso



Paciente do sexo masculino, Unico filho, atualmente com vinte anos de idade,
portador de Mucopolissacaridose tipo Il, heranca ligada ao cromossomo X, recebeu
atendimento odontoldgico em ambito domiciliar no ano de 2017. Nos dias atuais o paciente
dispde de acometimento multissistémico, apresentando déficit neuroldgico e mental
progressivos, cardiopatia e possibilidade de perda auditiva, anormalidades esqueléticas,
alteracdes visuais, comprometimentos gastrointestinais, esplenomegalia (aumento do bago)
e hepatomegalia (aumento do figado). O mesmo encontra-se acamado, em homecare onde é
alimentado via enteral (sonda géstrica) , respira com auxilio de ventilacdo mecéanica (figura
1) e recebe cuidados intensivos multidisciplinares de profissionais nas areas de fisioterapia,
enfermagem, odontologia, medicina, terapia ocupacional, psicologia e fonoaudiologia. O
paciente ja foi acompanhado durante a primeira infancia por um profissional da area
odontoldgica (odontopediatra), que por razbes de forum pessoal fez um novo

encaminhamento para a realizacdo de acompanhamento clinico a domicilio.

Figura 1. Condicdo atual do paciente, utilizando ventilagdo mecénica e alimentacéao

via parenteral.

Fonte: Pesquisador, 2022.



Na entrevista inicial a responsavel relatou que apds o nascimento de seu filho
descobriu que em sua familia existem casos de Mucopolissacaridose tipo Il, onde ela é
portadora da sindrome, mas ndo possui nenhum tipo de manifestacdo clinica, entretanto,
quatro de seus cinco irmdos do sexo masculino, faleceram precocemente devido a
complicagdes envolvendo a referida sindrome.

Os primeiros sintomas do paciente tiveram origem logo nos anos iniciais de sua vida,
onde 0 mesmo apresentava distensdo abdominal, hepatomegalia, esplenomegalia, hipertrofia
de amigdala, estenose de JUP (problema renal), hérnias inguinais, respiracdo bucal e
necessitou passar por diversas cirurgias.

Aos dois anos de idade foi diagnosticado com sindrome de Hunter e com quatro anos
iniciou o uso de ldursulfase 2mg/ml, no qual eram diluidas 12 ml da mesma em 88 ml de
soro fisioldgico 0,9% administrados em via intravenosa, utilizando cinco frascos a cada
semana com o intuito de realizar a quebra de mucopolissacarideos. Entretanto esse tratamento
ndo demonstrou eficécia devido aos altos indices de aclcares que permaneceram nas células,
comprometendo a atividade celular.

Logo que completou nove anos de idade houve a perda de movimentos dos membros
inferiores e passou a ser necessaria a utilizacdo de cadeira de rodas. Neste mesmo ano, em
funcdo de problemas respiratérios precisou realizar uma traqueostomia. A adaptacdo foi
dificil, deixando-o muito debilitado.

Aos dez anos de idade, apresentou quadro de macroglossia e adenoide onde
necessitou passar por procedimentos cirargicos. Posteriormente, foi hospitalizado e ficou em
coma induzido por trinta dias, com poucas chances de vida, permanecendo hospitalizado
durante um ano e trés meses.

Realizou terapia de reposi¢cdo enzimatica, onde em laboratorio produz-se a enzima
Idursulfase que tem o intuito de repor no organismo a enzima que ndo € produzida por ele,
atuando no tratamento de reducdo da hepatomegalia, esplenomegalia, melhora da fungéo
motora, cardiaca e pulmonar, onde o0s mucopolissacarideos seriam eliminados pelo
organismo através da urina.

Os cuidados com a saude bucal iniciaram desde a primeira infancia com visitas

regulares ao odontopediatra. Em 2017, o paciente passou a ser assistido por uma nova



profissional da mesma especialidade na qual relataremos a rotina clinica e a conduta clinica
a partir deste periodo.

Atualmente o paciente possui dentes permanentes e dois caninos deciduos, na arcada
inferior, além de hipossalivacéo por conta de ser respirador bucal e fazer uso de medicag6es
sistémicas, e apresenta hiperplasia gengival severa recobrindo grande parte das coroas
dentérias.

Em 16/02/2017 o paciente realizou sua primeira consulta no ambito domiciliar. Na
anamnese foi relatada a historia sistémica da doenca e na avaliacdo clinica notou-se a
presenca de gengivite generalizada, com sangramento gengival e tartaro nas faces livres de
todos os dentes presentes na cavidade oral, no qual os tratamentos realizados foram
tartarectomia e profilaxia com raspagem subgengival e polimento com pasta profilatica e
escova Robinson e aplicacdo topica de flior com taca de borracha e sugador nas regides com
mancha branca, sendo estes procedimentos realizados em duas sessdes. Foram feitas as
orientacbes de higiene oral tanto para os pais quanto para as técnicas da homecare
responsaveis pelo paciente para que a higiene fosse realizada duas vezes ao dia, com escova
de cerdas macias e uso de gazes nos intervalos, enxaguatdrio bucal com Gluconato a 0,12%
sem alcool.

Em 07/04/2017 reavaliacdo clinica do paciente e polimento coronario com pasta
profilatica e escova robson.

Em 08/12/2017 uma nova consulta para avaliacdo e o paciente realizou novamente
0s procedimentos citados na primeira consulta e observou-se uma estabilizacdo do quadro
clinico.

Em 16/10/2018, o quadro de gengivite e tartaro mantiveram-se estaveis e foram
realizadas novamente profilaxia e tartarectomia, porém, durante a consulta ocorreram
episodios de surtos de epilepsia com problemas na saturacdo de oxigénio, onde houve a
necessidade de uma nova hospitalizacdo, e evidenciaram sintomas de baixa imunidade,
cansaco, respiracdo profunda e ofegante. O procedimento foi abortado.

Em 23/11/2018 foi solicitado raio-x panoramico e periapical do elemento 46 e

constatou-se que o0 elemento 24 encontrava-se em erupgéo.



Em 12/12/2018 durante uma nova visita foi realizada tartarectomia, necessitando o
uso de um ultrassom portétil, pois o tartaro presente estava firmemente aderido a superficie
dos dentes.

Em 05/04/2019 Verificou-se a erupcdo dos elementos 47, 27 e 48.

Em 05/09/2019 o paciente apresentou historico de agravamento da atrofia cerebral e
manifestacbes orais de hiperplasia gengival severa, com recobrimento dos incisivos
inferiores, além de manchas brancas nos elementos 11, 21, 12, 22 com aspecto rugoso (figura
2; figura 3), onde foi executada uma nova profilaxia, e 0 uso de flior gel (2%) nas regides
afetadas. Devido existéncia do quadro de hiperplasia gengival severa, foi proposta a
intervencdo cirdrgica para a realizacdo de gengivectomia, contudo, durante consulta com o
neurologista que faz acompanhamento do paciente realizada no dia 27/10/2019, o mesmo
alegou que nao poderia ser realizado este procedimento por apresentar riscos ao paciente,
sugerindo assim, que a hiperplasia ocorria por “depésito” e que Seria necessaria uma
mudanca nos habitos de higiene oral do paciente, pois provavelmente o atrito causado pela
escova e 0 uso de gaze para higiene oral poderiam ser um estimulo tornando o tecido gengival
hiperplasico, fibroso, aumentado de volume. Desse modo, a escovacgdo deveria ser efetuada
uma vez ao dia, utilizando Clorexidina 0,12%, escova pequena de cerdas extras macias para
realizar o minimo possivel de atrito nas regides (figura 4).

Figura 2. Presenca de manchas brancas com aspecto rugoso nos elementos 11,21.

-

Fonte: Arquivos dos responsaveis pelo paciente, 2022.



Figura 3. Presenca de sangramento gengival e manchas brancas com aspecto rugoso

nos elementos 12, 22.

Fonte: Arquivos dos responsaveis pelo paciente,2022.

Figura 4. Escova de cerda extra macia indicada para o paciente.

Fonte: Mercado livre. https://produto.mercadolivre.com.br/acesso em 27/10/2022 as 16:47.

A partir de 06/03/2020 houve a estabilizacdo do quadro bucal e sob orientacdo da
odontopediatra passou a utilizar verniz fluoretado (Duraphat) nos elementos 11, 21, 22, 12.
As aplicacdes foram realizadas concomitantemente de novembro de 2020 a abril de 2022,
sendo observada uma melhora consideravel de mineralizacdo das faces vestibulares dos
respectivos elementos dentais.

Em 22/06/2022, notou-se a presenca de hematoma na regido do elemento 13 (figura
5), sugerindo a erupcdo de algum elemento dental, e o paciente apresentava sinais de
sensibilidade durante a escovacéo, placa espessa e bem aderida na forma de uma pelicula
amarelada nas regifes cervicais dos elementos anteriores, formacdo abundante de tartaro e

sangramento gengival em grande parte da cavidade oral demonstrando um agravamento da


https://produto.mercadolivre.com.br/acesso%20em%2027/10/2022%20as%2016:47

condicdo periodontal do paciente Foi solicitado um raio-x periapical das regides 12/13 e
22/23 (figura 6; figura 7).

Figura 5. Hematoma de erupc¢édo no elemento 13.

Fonte: Pesquisador,2022.

Figura 6. Radiografia periapical dos elementos 12/13.

Fonte: Arquivos do paciente,2022.



Figura 7. Radiografia periapical dos elementos 22/23.

Fonte: Arquivos do paciente,2022
Em 22/07/2022 e 17/09/2022 o acompanhamento do quadro clinico pela

odontopediatra foi necessario para avaliar a progressdo e observar hematomas e petéquias na
mucosa (figura 8).

Figura 8. Hematomas e petéquias na mucosa.

Fonte: Pesquisador,2022.
Em 30/09/2022 Uma reunido com o neurologista, a familia e as cuidadoras da

homecare teve por objetivo um planejamento para as préximas consultas e a discussao do
quadro clinico do mesmo. Na avaliacdo das equipes, 0 aumento do sangramento gengival
ocorre em decorréncia da medicacéo sistémica que o paciente necessita e por ter havido um
aumento na dosagem destes farmacos. Assim a presenca de petéquias e hematomas
disseminados na mucosa leva a um aumento do deposito de hemoglobina resultando no
surgimento de uma placa espessa e fortemente aderida nas regides cervicais dos dentes que

quando removida seja pela escovagao ou por instrumentos durante a profilaxia aumenta a



hiperplasia frente a permeabilidade dos tecidos gengivais, propicia um aumento também
consideravel do fluxo sanguineo resultando em micro hemorragias (figura 9).

Figura 9. Presenca de placas espessas nas regides cervicais e micro hemorragias.

Fonte: Arquivos dos responsaveis do paciente,2022.

Em 14/10/2022, houve uma nova visita na qual foi possivel observar novamente a
presenca de placas espessas (Figura 10), com aspecto elastico e coloracdo amarelada
recobrindo a regido cervical dos elementos 11, 21, 22 e 12. Além de sangramento gengival
na regido distal do elemento 21. Foi realizada remocao de placa e profilaxia (figura 11; figura
12; figura 13).

Figura 10. Placas espessas recobrindo a regido cervical dos elementos 11, 21, 22 e 12.
- ;

Fonte: Pesquisador,2022.



Figura 11. Remocéo do biofilme.

Fonte: Pesquisador,2022.
Figura 12. Profilaxia com escova de cerdas extra macias.

Fonte: Pesquisador,2022.



Figura 13. Apos a remocao da placa.

Fonte: Pesquisador,2022.

De acordo com relatos da mae do paciente, que mantém contato com um grupo de
familiares de individuos portadores desta sindrome em todo o continente, € mencionado que
este atualmente € o Unico paciente adulto vivo portador de MPS 1l na América Latina.

Em razdo da pandemia de COVID-19 que ocorreu nos anos 2020 a 2022 ndo foram
realizadas consultas odontoldgicas no paciente como medida de prevencao.

Discussao

A discusséo foi realizada a partir das duas categorias:
Categoria 01: Conceito, diagnostico, complicacfes e tratamento da Mucopolissacaridose
tipo Il

Foi realizado no presente estudo, o relato de caso clinico do paciente D.D.D., 20 anos,
sexo masculino, portador de MPS |1, no qual possui heranga genética materna. O mesmo
recebeu o diagndstico da doenca aos dois anos de idade, ap6s a realizacdo de exames
complementares e a manifestacdo precoce de sinais e sintomas caracteristicos da sindrome.

Mucopolissacaridose tipo 11 é conceituada por Carneiro’ como uma doenca de origem
hereditéria, ligada ao cromossomo X, onde ocorre a falta da enzima Idunorato Sulfatase
(IDS), causando uma falha no armazenamento de enzimas lisossémicas que interferem no
catabolismo de glicosaminoglicanos. Amaral® cita que a Sindrome de Hunter é rara, tem

carater genético progressivo, identificado pela translocagdo anormal ou pela inativagdo néo



aleatéria do cromossomo X, aumentando as chances de casos em uma mesma familia e
predominancia por individuos do sexo masculino. Apresentando deficiéncia de ezima
Idunorato-Sulfatase, gerando assim o acimulo na concentracao urinaria dos GAG’s.

Para Ferrari® é uma doenca que requer especial atencio sendo possivel ser
diagnosticada na primeira infancia, através de sinais e sintomas, triagem e anélise de exames
clinicos, complementares e estudos que podem confirmar a suspeita. Além disso, 0 mesmo
relata que a triagem deve ser realizada para verificar a presenca de glicosaminoglicanos na
urina e em seguida, o ensaio enzimatico para a tipificacdo do GAG que foi excretado, a fim
de estabelecer o diagndstico definitivo. Santos'® consta que os primeiros sintomas da
sindrome (hérnias inguinais, otites, corizas e resfriados) surgem no primeiro ano de vida,
porém, por serem comuns episodios como estes em bebés e devido a raridade da sindrome,
ndo sao considerados como diagndstico diferencial. Ademais, 0 mesmo refere que ocorre a
falta de conhecimento por parte dos profissionais da saude e a falta de centros de salde
especializados, de modo que o diagnostico precoce fique mais dificil de ser realizado.

Os primeiros sinais e sintomas do paciente relatado acima tiveram inicio logo na
primeira infancia, no qual o mesmo apresentou distensdo abdominal, hepatoesplenomegalia,
hipertrofia de amigdala, estenose de JUP, hérnias inguinais e respiracdo bucal, tendo de
passar por diversos procedimentos cirdrgicos. Quando completou nove anos de idade, perdeu
0s movimentos dos membros inferiores e necessitou realizar uma traqueostomia devido a
problemas respiratorios. Atualmente o mesmo possui comprometimento multissistémico,
manifestando déficit neuroldgico e mental progressivo, cardiopatia e possibilidade de perda
auditiva, anormalidades esqueléticas, alteragdes visuais, comprometimentos gastrointestinais
e alteracOes na cavidade oral.

De acordo com Cancino!! os pacientes portadores de mucopolissacaridose tipo I,
apresentam sinais e sintomas de acordo com o grau de acometimento da doenga, sendo eles:
baixa estatura, rigidez articular, disostoses 6sseas multiplas, fisionomia grosseira, problemas
respiratorias, infeccGes recorrentes, apneia do sono, hérnia umbilical e inguinal,
hiperatividade, comportamento agressivo, convulsdes, espasticidade, macrocefalia, surdez
progressiva, otites frequentes, hepatomegalia, esplenomegalia e, eventualmente, sindrome do

tunel do carpo, compresséo da medula espinhal e hidrocefalia.



O referido paciente dispde de complicagdes com limitacdes de carater fisico e motor
como perda de movimentos de membros inferiores e superiores. Além de alteragdes visuais,
anomalidades esqueléticas, perda auditiva, problemas cardiovasculares, respiratorios e
gastrointestinais.

Mota®? indica que as complicagdes mais comuns sdo limitacOes de carater motor, com
a perda de movimentos de flexdo dos dedos, perda auditiva, presenca de problemas
cardiovasculares e respiratorios, atraso no crescimento, macrocefalia, articulacdes rigidas.
Além do mais, Mesquita®® relata que individuos portadores da doenca geralmente apresentam
acometimento da funcdo respiratoria proveniente da ma formacéo do torax e cardipatias,
queda dos niveis de oxigénio resultantes de episddios de apneia do sono.

Atualmente o paciente realiza terapia de reposicdo enzimatica, onde a enzima
Idursulfase é produzida em laboratério e tem o objetivo de repor no organismo a enzima que
ndo é fabricada pelo individuo, de modo que auxilie na reducdo da hepatomegalia,
esplenomegalia e auxilie na melhora da funcdo motora, cardiaca e pulmonar, de modo que
0s mucopolissacarideos sejam degradados e eliminados do organismo através da urina.

Para Barth!* o tratamento proposto é composto pela reposi¢do enzimatica, utilizando
a enzima idursulfase alfa recombinante. Sabbag Filho® detalha que o tratamento ideal é
constituido pela Terapia de Reposi¢do Enzimatica (TRE), onde é realizada a admnistracao
intravenosa da enzima que se encontra deficiente, no caso da MPS 11, a idursulfatase, enzima
compativel a iduronato-2-sulfatase humana nativa. Demonstrando ser um tratamento com
resultados positivos, atuando na diminuicdo do acumulo dos GAG’s nos sistemas
acometidos, gerando uma melhor sobrevida ao paciente. O mesmo menciona que a TRE é
indicada para pacientes com idade superior a cinco anos, entretando, estudos mostraram que
em criancas com idade inferior a cinco anos obtiveram-se resultados similares aos que
realizaram ensaio piloto. O tratamento é sugerido para todos pacientes sintomaticos que
possuem diagnostico confirmado de sindrome de Hunter, apesar de pesquisas insinuarem que
pacientes com comprometimento do Sistema Nervoso Central e severo acometimento
cognitivo devam receber terapia de reposicdo enzimatica por 12 a 18 meses, na qual a

manutencdo deveria ser avaliada posteriormente a esse periodo, entretanto, as vantagens



globais do tratamento sdo questiondveis em individuos que apresentam severa disfuncéo

cognitiva, uma vez que a enzima aplicada ndo atravessa a barreira hematoencefalica.

Categoria 02: correlacéo entre a Mucopolissacaridose tipo Il e a satde bucal na periodontia.

No relato € mencionado que o paciente atualmente dispde alteragdes na cavidade
oral, marcadas pelas seguintes manifestacdes: macroglossia, hiperplasia gengival severa,
hipossalivacao, respiracao bucal, presenca de denti¢do decidua ainda em boca, atraso na
erupcgéo dos elementos permanentes.

De acordo com Mota® pacientes portadores de Mucopolissacaridose tipo 11
apresentam as seguintes alteracdes na cavidade oral: hiperplasia gengival e macroglossia.
Silva'® complementa que o crescimento excessivo do tecido gengival pode ser estimulado
por farmacos pertencentes a trés classes, denominados de anticonvulsivantes,
imunossupressores e anti-hipertensivos bloqueadores de canais de calcio. De modo que as
alteracdes ocorram de maneira semelhante entre as trés classes de medicacdes, com o
crescimento da papila gengival, recobrindo a regido vestibular dos dentes. Contudo, a
presenca de biofilme aliada ao uso de medicamentos, predispde 0 crescimento em excesso
do tecido gengival. Além disso, idade, presenca de placa bacteriana, genética e inflamacéo
no tecido gengival tornam-se fatores agravantes. Em contrapartida, Pereiral’ salienta que
individuos que possuem a sindrome, além de apresentar hiperplasia gengival e macroglossia,
possuem alteracdes de anatomia e nimero de elementos, atraso na erupcdo de dentes
permanentes, estreitamento e profundidade de palato, alteracGes de oclusdo (mordida cruzada
e mordida aberta anterior ou posterior), pouca abertura de boca, protrusdo da lingua,
alteracdes do esmalte em denticdo decidua e permanente, diastemas, bruxismo e presenca de
lesbes cariosas. O mesmo destaca que a apari¢do da doenca periodontal esta relacionada a
dificuldade da realizacdo da higiene oral, caracterizada pelas limitacGes de carater motor.

Os achados neste estudo corroboram com as pesquisas de TORRES®® que mencionam
casos de sangramento gengival, calculo dental e hiperplasia gengival fibromatosa em
pacientes com MPS Il. Uma vez que a hiperplasia gengival fibromatosa foi descrita em

algumas pesquisas, nas quais houve a comprovacdo em biopsias gengivais o acumulo de



glicosaminoglicanos no citoplasma e na matriz extracelular de células de pacientes
sindrdmicos.
Na literatura foram encontrados somente achados os relatos acima descritos

correlacionando a MPS Il e a doenca periodontal.

Consideracoes finais:

O cirurgido-dentista é parte importante no contexto da saude geral dos pacientes, uma
vez que alteracBes no meio bucal pode ser consequéncia dos acometimentos sindrémicos e
de seus tratamentos sistémicos assim como alteracbes no quadro geral de salde de um
individuo podera ter manifestacfes na cavidade oral. Assim, a literatura comprova que a
salde bucal esta amplamente ligada com a saude geral, portanto, as orientacdes de como
realizar uma correta higiene da cavidade bucal de forma que o profissional intervenha de
forma preventiva, sdo fundamentais para agregar um aspecto positivo dentro deste amplo
espectro de complicacgdes que um paciente portador de MPS |1 desenvolve durante o seu ciclo
de vida.

O cirurgido-dentista deve estar inserido dentro da estrutura de uma equipe
multidisciplinar, gerando assisténcia odontolégica ao paciente portador da Sindrome de
Hunter, pois além dos tratamentos propostos e executados, tanto na area da prevencao quanto
da intervencéo, este profissional propde cuidados que irdo propiciar uma melhor qualidade

de vida ao paciente.

Abstract

Introduction: Mucopolysaccharidoses (MPS) correspond to a group of diseases of genetic
caused by the insufficiency or absence of a determined lysosomal enzyme, responsible for a
stage necessary for the degradation of glycosaminoglycans (GAG’s). Mucopolysaccharidosis
type II (MPS II) or Hunter’s Syndrome is characterized by deficient activity of sulphatase —
iduronate - 2 enzyme, which has as its main consequence the cell accumulation of GAG’s.
Patients with this syndrome are diagnosed early in their first years after birth due to
presenting typical signs and symptoms, such as alterations in the cardiovascular, respiratory,
sensory, gastrointestinal, neurological, integumentary, skeletal and stomatognathic systems,
by the presence of manifestations in the oral cavity. Objective: to establish a correlation
between Hunter’s Syndrome and oral health, through a case report of a patient with MPS IL
Case report: systemic and dental historic, with an approach to diagnosis, surgical and



preventive treatment of buccal alterations of a patient with MPS II. Conclusion: it is of
importance the presence of a dental surgeon within the multidisciplinary team which assists
the patient with Hunter’s Syndrome, for beyond the proposed and executed treatments, in
both prevention and intervention areas, this professional also proposes specific cares to
provide a better quality of life for the patient.

Descriptors: Mucopolyssacaridosis. Gengival hyperplasia. Hunter’s Syndrome.
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