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Pacientes portadores da sindrome de mu-
copolissacaridose tipo VI (MPS VI) apresentam
distarbio de erupcao dentaria, incluindo mdultiplos
dentes inclusos e foliculos dentarios hiperpléasicos,
com imagens semelhantes a cistos dentigeros. De-
pendendo das condigdes clinicas gerais do paciente,
pode-se optar pelo tratamento cirdrgico ou conser-
vador. Este trabalho descreve um caso clinico de um
paciente portador de MPS VI com manifestagfes
orais especificas.

PALAVRAS-CHAVE: Mucopolissacaridose VI; Den-
te; Erupcao dentaria; Odontopediatria.

Tavares MG, Lopes LM de F, Bezerril DD de L, Soares MR, Xavier SP.
Mucopolisacaridosis VI y trastornos de la erupciéon dentaria: reporte
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Los pacientes portadores del sindrome de
mucopolisacaridosis tipo VI (MPS VI) presentan
un trastorno de erupcion dentaria, que involucra
multiples dientes incluidos y foliculos dentarios
hiperplasicos, con imagenes semejantes a quistes
dentigeros. Dependiendo de las condiciones clini-
cas generales del paciente, se puede optar por el
tratamiento quirdrgico o conservador. Este trabajo
describe el caso clinico de un paciente portador de
MPS VI con manifestaciones orales especificas

PALABRAS CLAVE: Mucopolisacaridosis VI; Diente;
Erupcion dentaria; Odontologia pediatrica.
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sulfato e condroitin sulfato (Neufeld, Muenzer, 1989).

A estimativa dessa sindrome é de 1:100.000 be-
bés e trata-se de uma doenca autossdbmica recessiva.
Os pacientes apresentam um tempo de vida reduzido
(de duas a trés décadas) por ndo haver tratamento
especifico. Afeta, principalmente, individuos do sexo
masculino (Nakamura et al., 1992).

O diagnostico provisorio da MPS é obtido através do
exame de urina, quando detectada a presenca de glicosa-
minoglicanas (sendo a dermatan sulfato a mais presente).
Parte-se, entdo, para um diagnéstico final através de um
outro tipo de exame para detectar a deficiéncia da enzima
N-acetylgalactosamine-4-sulfatase (Neufeld, Muenzer,
1989).

REVISAO DA LITERATURA/REVISION DE LITERATURA
A evolucdo nos estudos da mucopolissacaridose
e de suas deficiéncias enzimaticas tem levado a possi-
bilidade de um diagnéstico pré-natal. Este é feito por
ensaios de cultura de células do liquido amniotico, ob-

degradacion de cuatro tipos de mucopolisacaridos (gli-
cosaminoglicanos o GAGs): dermatan sulfato, heparan
sulfato, queratan sulfato y condroitin sulfato (Neufeld,
Muenzer, 1989).

Se estima que este sindrome se da en 1: 100.000
bebés y se trata de una enfermedad autosdmica recesi-
va. Los pacientes presentan un tiempo de vida reducido
(entre dos a tres décadas) debido a que no se dispone de
un tratamiento especifico. Afecta principalmente a indi-
viduos del sexo masculino (Nakamura et al., 1992).

El diagnostico provisorio de la MPS se consigue a tra-
vés del examen de orina, cuando se detecta la presencia
de glicosaminoglicanos (siendo el dermatan sulfato el que
mas se presenta). Entonces, se parte hacia un diagnostico
final mediante un examen que detecte la deficiencia de
la enzima N-acetylgalactosamina-4-sulfatasa (Neufeld,
Muenzer, 1989).

La evolucion en los estudios de la mucopoli-
sacaridosis y de sus deficiencias enziméaticas ha hecho
posible el diagndstico prenatal. Este se realiza con
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servando as enzimas especificas deficientes na MPS no inicio da gravidez (Pennock, Barnes, 1976).
Pacientes portadores dessa sindrome possuem um quadro clinico bastante singular, apresentando baixa

estatura e significantes altera¢des cardiovalvulares e
pulmonares, podendo haver retardamento mental em
alguns casos (Nakamura et al., 1992; Hall, 1994).

Radiograficamente, podem-se observar altera¢gdes
como sela turcica em forma de “J”, defeito de desenvol-
vimento do corpo vertebral, alongamento das costelas
e achatamento da porcdo proximal dos ossos longos
(Gorlin et al., 1990; Smith et al., 1995).

Tais pacientes apresentam uma face sindrémica
com macrocefalia, bulbo frontal proeminente, cabelo
incomum, embagcamento das coérneas, hipertelorismo,
nariz em sela, bochechas proeminentes, labios espes-
sados e filtro labial achatado (Nakamura et al., 1992;
Smith et al., 1995).

Com relacgéo ao desenvolvimento dental, podemos
encontrar atraso na erupc¢ao além de inclusao de dentes
permanentes (MPS do tipo | H, | H/S, Il A & B, 1V, VI,
VII) e hiperplasia dos foliculos dentais (Hall, 1994).

Varios dentes podem estar associados a um Unico
foliculo, o que proporciona uma imagem radiografica em
roseta com a erupcao destes na cavidade do foliculo,
sendo esta caracteristica somente relatada em casos de
MPS (Nakamura et al., 1992).

Ainda ndo se sabe ao certo o agente causal de
tais inclusdes dentais (Dean et al., 1979). Sabe-se que
a erupcao dental requer a presenca de varias enzimas
ativas na parede dos foliculos dentais (Gorski et al.,
1988). Pode ser possivel que uma deficiéncia enzimética
no foliculo e em tecidos vizinhos seja a responsavel pela
deficiéncia eruptiva (Nakamura et al., 1992). Cawson
(1962) identificou uma grande quantidade de muco-
polissacarideos nos foliculos espessados, sendo esta a
provavel etiologia das inclusbes dentais.

O diagnéstico diferencial de MPS deve ser feito
entre sindrome de Gorlin (Gorlin et al., 1990), devi-
do a presenca de varias lesbes de aspecto cistico nos
maxilares, e disostose cleidocraniana, pelo achado de
vérios dentes permanentes e supranumerarios inclusos
nos ossos alveolares (Worth, 1963). Porém, a inclusao
multipla em roseta é sugestiva de MPS (Nakamura et
al., 1992).

Smith et al. (1995) relataram dois tipos de tra-
tamento para as manifestacdes bucais da MPS VI: ex-
posicao cirurgica dos dentes inclusos e tracionamento
ortodéntico ou exodontia com enucleacado dos foliculos.
Entretanto, véarios outros autores néo referem trata-
mentos especificos para tais manifestacdes em suas
publicagbes (Pennock, Barnes, 1976; Wolfe et al., 1990;
Nakamura et al., 1992).

RELATO DE CASO CLINICO/REPORTE DE CASO CLINICO

RPS, género masculino, leucoderma, 12 anos e 9
meses de idade, peso 17,800kg, foi diagnosticado como
portador de MPS VI.

Ele foi encaminhado a Faculdade de Odontologia de
Ribeirdo Preto da Universidade de Sdo Paulo com queixa
de auséncia de alguns dentes na arcada e tumefacédo
gengival (relato da mae do paciente). Apresentava ca-
racteristicas como baixa estatura (99,5cm de altura),
macrocefalia, bulbo frontal proeminente, cabelo incomum
com implantacdo baixa, embacamento das cérneas, hi-
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ensayos de cultivo de células del liquido amniético, ob-
servando al inicio del embarazo las enzimas especificas
deficientes en la MPS (Pennock, Barnes, 1976).

Los pacientes portadores de este sindrome poseen un
cuadro clinico bastante singular, presentando: baja estatu-
ra, importantes alteraciones cardiovalvulares y pulmonares
y, en algunos casos, inclusive retardo mental (Nakamura
et al., 1992; Hall, 1994).

Radiograficamente, pueden observarse alteraciones
como: silla turca en forma de “J”, defecto de desarrollo
de los cuerpos vertebrales, alargamiento de las costillas
y acortamiento de la porcién proximal de los huesos
largos (Gorlin et al., 1990; Smith et al., 1995).

Tales pacientes presentan: facies sindromica,
macrocefalia, bulbo frontal prominente, cabello poco
comun, opacificacion de las corneas, hipertelorismo,
nariz en silla, mejillas prominentes, labios carnosos y
filtro labial achatado (Nakamura et al., 1992 e Smith
et al., 1995).

En relacion al desarrollo dental, puede haber retra-
so en la erupcion, ademas de inclusion de dientes per-
manentes (MPS del tipo | H, | H/S, Il A & B, IV, VI, VII)
e hiperplasia de los foliculos dentales (Hall, 1994).

Diversos dientes pueden estar asociados a un uni-
co foliculo proporcionando una imagen radiogréfica en
forma de roseta, con la erupcién de éstos en la cavidad
del foliculo. Esta caracteristica Gnicamente se reporta
en casos de MPS (Nakamura et al., 1992).

Todavia no se conoce con exactitud el agente cau-
sal de tales inclusiones dentales (Dean et al., 1979).
Se sabe que la erupciéon dental requiere la presencia
de varias enzimas activas en la pared de los foliculos
dentales (Gorski et al., 1988). Es posible que una defi-
ciencia enzimatica en el foliculo y en tejidos vecinos sea
la responsable de la deficiencia eruptiva (Nakamura et
al., 1992). Cawson (1962) identificé una gran cantidad
de mucopolisacaridos en los foliculos aglomerados, que
permite presumir que sea la probable etiologia de las
inclusiones dentales.

El diagnostico diferencial de MPS debe realizarse
con el Sindrome de Gorlin (Gorlin et al., 1990) debido a la
presencia de lesiones varias, de aspecto quistico, en los
maxilares y disostosis cleidocraneana por la presencia de
varios dientes permanentes y supernumerarios incluidos
en los huesos alveolares (Worth, 1963). No obstante, la
inclusion mualtiple, en forma de roseta, sugiere que se
trata de MPS (Nakamura et al., 1992).

Smith et al. (1995) reportaron dos tipos de trata-
miento para las manifestaciones bucales de la MPS VI:
exposicion quirdrgica de los dientes incluidos y traccién
ortoddncica o exodoncia con enucleacion de los folicu-
los. Entretanto, diversos otros autores no describen en
sus publicaciones tratamientos especificos para tales
manifestaciones (Pennock, Barnes, 1976; Wolfe et al.,
1990; Nakamura et al., 1992).

R. P. S., género masculino, leucodermo, 12 afios
y 9 meses de edad, peso 17,800kg, fue diagnosticado
como portador de MPS VI.

El paciente fue derivado a la Facultad de Odonto-
logia de Ribeir&o Preto de la Universidad de Sao Paulo,
acusando ausencia de algunos dientes en la arcada y
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pertelorismo, nariz em sela, bochechas proeminentes e filtro labial achatado (Figura 1).
Ao exame intra-oral observou-se mucosa normocorada, areas desdentadas posteriores, tumefagdes gengivais

sem ulceracbes e sem dor, dentes mal posicionados,
diastemas generalizados e mordida aberta anterior.
N&o constatamos a presenca de céries visiveis (Figuras
2 e 3).

Na radiografia panoramica (Figura 4), p6de-se
notar completa denticdo permanente com calcificagdo
normal e presencga apenas dos caninos superiores de-
ciduos, além de varios dentes inclusos, principalmente
os molares e caninos inferiores. Os molares superiores
do lado esquerdo estavam deslocados de tal forma que
ocupavam parte do seio maxilar esquerdo. Os molares
inferiores estavam localizados préximos a borda inferior
da mandibula. Lesdes de aspecto cistico envolviam estes

tumefaccion gingival (reporte de la madre del paciente).
Presentaba caracteristicas tales como: baja estatura
(99,5cm de altura), macrocefalia, bulbo frontal pro-
minente, cabello poco comdn con implantacion baja,
opacificacion de las cérneas, hipertelorismo, nariz en
silla, mejillas prominentes y filtro labial achatado (Fi-
gura 1).

Al examen intraoral se observé: mucosa con co-
loracion normal, areas desdentadas posteriores, tume-
facciones gingivales sin ulceraciones y sin dolor, dientes
mal posicionados, diastemas generalizados y mordida
abierta anterior. No se constaté la presencia de caries
visibles (Figuras 2 y 3).

FIGURA 1: Face sindrémi-
ca./
Fascies sindrémica.

A — Vista frontal./
Vista frontal.

B — Vista lateral direita./
Vista lateral derecha.

C — Vista lateral esquerda./

dentes, formando imagens caracteristicas em roseta. Os
cbndilos mandibulares se mostravam com alteracao mor-
folégica e aplainamento das superficies. Esses aspectos
foram analisados com maiores detalhes na tomografia
computadorizada (Figura 5).

O paciente apresentava algumas patologias asso-
ciadas a sindrome de que é portador, tais como: cifose
toraco-lombar e deformidades dsseas multiplas, defi-
ciéncia motora, ceratopatia evoluindo para cegueira,
deficiéncia da audicdo e da fala, prolapso da valvula
mitral, insuficiéncia cardiaca congestiva em evolucao,
esplenomegalia, infec¢éo viral recorrente de vias aé-
reas superiores e insuficiéncia pulmonar progressiva.
O mesmo esta sendo acompanhado por nossa equipe
multidisciplinar no Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Ribeirdo Preto e em vérias clinicas especia-
lizadas em: Genética, Otorrinolaringologia, Ortopedia,
Pediatria, Cardiologia, Oftalmologia e Clinica Médica.

Devido ao grave quadro clinico, alto grau de de-
bilidade — com elevado risco cirdrgico — e progndstico
reservado, optamos por ndo submeter o paciente ao
procedimento de exérese dos dentes e foliculos.

Desse modo, o paciente esta sendo acompanhado
clinica e radiograficamente em nossa clinica a cada seis
meses, para avaliacdo de qualquer possivel complica-
géo.

En la radiografia panoramica (Figura 4) se puede
apreciar la denticion completa permanente con calcifica-
cién normal y la presencia s6lo de los caninos superiores
deciduos, ademas de varios dientes incluidos, princi-
palmente los molares y caninos inferiores. Los molares
superiores del lado izquierdo estaban posicionados de
forma tal que ocupaban parte del seno maxilar izquier-
do. Los molares inferiores estaban localizados proximos
al borde inferior de la mandibula. Lesiones de aspecto
quistico involucraban estos dientes formando image-
nes caracteristicas en forma de roseta. Los condilos
mandibulares se mostraban con alteraciéon morfoldgica
y superficies aplanadas. Estos aspectos se analizaron
con mayores detalles en la tomografia computarizada
(Figura 5).

El paciente presentaba algunas patologias asociadas
al sindrome del que es portador tales como: xifosis téra-
xico-lumbar y multiples deformidades 6seas, deficiencia
del habla, ceratopatia evolucionando hacia ceguera, defi-
ciencia de audicién y del discurso, prolapso de la valvula
mitral, insuficiencia cardiaca congestiva en evolucion,
esplenomegalia, infeccion viral recurrente de las vias
aéreas superiores e insuficiencia pulmonar progresiva.
El paciente esta siendo tratado por nuestro equipo mul-
tidisciplinario en el Hospital de Clinicas de la Facultad de
Medicina de Ribeir&o Preto y en varias clinicas especiali-
zadas como: Genética, Otorrinolaringologia, Ortopedia,
Pediatria, Cardiologia, Oftalmologia y Clinica Médica.
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DISCUSSAOQ/DISCUSION

A MPS VI ou Sindrome de Maroteaux-Lamy é
uma doenca relativamente rara, que da ao portador
um aspecto sindrémico com caracteristicas clinicas se-
melhantes as dos outros tipos de MPS. Na maioria dos
casos, 0 paciente encontra-se com um quadro de salde
comprometido por varias manifestacdes sistémicas em
desenvolvimento (Smith et al., 1995).

Essa sindrome apresenta alteractes orais, ainda
pouco descritas na literatura, que provocam atraso na
erupcgao, inclusdes dentais mdultiplas e foliculos hiper-
plasicos. Estes apresentam imagem radiografica ca-
racteristica em roseta (Cawson, 1962; Gardner, 1971;
Nakamura et al., 1992). Além disso, também foram
relatados casos em que havia hipoplasia 6éssea com

¥ v

Debido al grave cuadro clinico, alto grado de debili-
dad con elevado riesgo quirdrgico y pronoéstico reserva-
do, optamos por no someter al paciente al procedimiento
de exéresis de los dientes y foliculos.

De esta forma, el paciente esta siendo monitoreado
clinica y radiograficamente en nuestra clinica cada 6 me-
ses, para evaluar todo tipo de posible complicacién.

El MPS VI o Sindrome de Maroteaux-Lamy es una
enfermedad relativamente rara que confiere al porta-
dor un aspecto sindromico con caracteristicas clinicas
semejantes a los otros tipos de MPS. En la mayoria
de los casos, el paciente presenta un cuadro de salud
comprometida por varias manifestaciones sistémicas en
desarrollo (Smith et al., 1995).

Este sindrome presenta alteraciones orales aun
poco descritas en la literatura, tales como: atraso en
la erupcion, inclusiones dentales multiples y foliculos

FIGURA 2: Vista anterior das arcadas em oclusdo, evidencian-
do mordida aberta anterior, diastemas generalizados e dentes
mal posicionados./Vista anterior de las arcadas en oclusion,
mostrando mordida abierta anterior, diastemas generalizados
y dientes en malposicién.

de caries y tumefaccion gingival.

FIGURA 3: Vista das hemiarcadas. Auséncia clinica de céries e tumefagdo gengival./Vista de las hemiarcadas. Ausencia clinica

A — Hemiarco superior direito./Hemiarcada superior derecha. B — Hemiarco superior esquerdo./Hemiarcada superior izquierda
C — Hemiarco inferior esquerdo./Hemiarcada inferior izquierda. D — Hemiarco inferior direito./Hemiarcada inferior derecha
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FIGURA 4: Radiografia panoramica, mostrando
inclusbes dentais envolvidas por foliculos hiper-
plasicos, caracterizando aspecto radiografico em
rosetas./Radiografia panoramica que muestra
inclusiones dentales rodeadas por foliculos hiper-
plasicos, caracterizando un aspecto radiografico
en forma de rosetas.

maxila./Dientes incluidos en el maxilar.
B — Inclusdes dentais em mandibula./Dientes incluidos en la mandibula.

FIGURA 5: Tomografia
computadorizada — Cor-
tes coronais./Tomografia
computarizada - Cortes
coronales.

A —Inclusdes dentais em

De maneira geral, dentes inclusos e lesfes cisticas podem provocar o desenvolvimento de complicagdes neu-
rais, ortoddnticas ou periodontais (Ruprecht et al., 1984; Grimanis et al., 1991; Piattelli, Tete, 1992). Ha, ainda, a

RApSLNIEadis A dRTGPY oA 0 aiator EFe PREL QY ARE BB O IO M ATHC R ITBR a8, ISR IRAR LRSFAS AR LR TSR Fisttes

além do risco aumentado de fraturas de base 6ssea e a
ocorréncia de processos infecciosos (Hou, Tsai, 1989;
Haring, 1992). Dessa forma, o tratamento mais indicado
é a remocao cirdrgica dos dentes e das lesfes.

Por outro lado, pacientes portadores de MPS VI
podem apresentar um quadro clinico geral de saude
variavel. Sabendo-se que uma das contra-indicacdes
para o tratamento cirargico de dentes inclusos e lesdes
cisticas é o excessivo risco a saude do paciente debi-
litado, pode-se optar pelo acompanhamento clinico e
intervencgao cirdrgica somente se necessario (Peterson
et al., 2000).

CONCLUSAO/CONCLUSION

Pacientes portadores de MPS VI apresentam dis-
tdrbio de erupc¢ao dentaria, incluindo multiplos dentes
inclusos e foliculos dentarios espessados com imagens
semelhantes a cistos dentigeros. Dependendo das con-
di¢cbes clinicas gerais do paciente, pode-se optar pelo
tratamento cirdrgico ou pelo conservador. Considerado
0 caso exposto, optamos pelo acompanhamento clinico

caracteristicas en forma de roseta (Cawson, 1962; Gard-
ner, 1971; Nakamura et al., 1992). Ademas, también
se reportaron casos en los cuales se observo hipoplasia
6sea con condilos mandibulares aplanados (Nakamura
et al., 1992).

En general, los dientes incluidos y las lesiones quisticas
pueden provocar el desarrollo de complicaciones neurales,
ortoddéncicas o periodontales (Ruprecht et al., 1984;
Grimanis et al., 1991; Piattelli, Tete, 1992). Inclusive,
existe la posibilidad de desarrollo de patologias tales
como: formacién de tumores, reabsorcion 6sea y de
raices de dientes adyacentes, transmigracion y dolor
referido (Frank, 2000), ademas del riesgo aumentado de
fracturas de base O6sea y la aparicion de procesos infec-
ciosos (Ho, Tsai, 1989; Haring, 1992). En consecuencia,
el tratamiento mas indicado es la remocién quirdrgica
de los dientes y de las lesiones.

Por otro lado, los pacientes portadores de MPS VI
pueden presentar un cuadro clinico general variable de la
salud. Sabiendo que una de las contraindicaciones para
el tratamiento quirdrgico de dientes incluidos y lesiones
quisticas es el excesivo riesgo de la salud del paciente
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e radiografico, para adequadamente avaliar e tratar
qualquer possivel complicagéo.

Tavares MG, Lopes LM de F, Bezerril DD de L, Soares MR, Xavier SP.
Mucopolysaccharidosis VI and delayed tooth eruption: case report. Rev
Ibero-am Odontopediatr Odontol Bebé 2004; 7(36):125-30.

Developmental dental anomalies, including
unerupted and impacted permanent teeth and as-
sociated hyperplastic tooth follicles, are frequently
seen in mucopolysaccharidosis VI (MPS VI) patients.
Depending on general clinical conditions of the
patient, conservative or surgical treatment can be
assigned. This paper describes a clinical case of a

yatient with MPS VI, with specific oral manifesta-
ions.

KEYWORDS: Mucopolysaccharidosis; Tooth; Erup-
tion; Pediatric dentistry.
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debilitado, se puede optar por el monitoreo clinico y la
intervencion quirdrgica solamente en caso que sea nece-
sario (Peterson et al., 2000).

Los pacientes portadores de MPS VI presentan
trastornos de la erupcién dentaria, que comprenden
multiples dientes incluidos y foliculos dentarios aglome-
rados, con imagenes semejantes a quistes dentigeros.
Dependiendo de las condiciones clinicas generales del
paciente, se podria optar por el tratamiento quirdrgico
conservador. Considerado el caso expuesto, optamos
por el seguimiento clinico y radiografico, para mante-
ner una adecuada evaluacioén y tratar cualquier posible
complicacion.
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