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= TABELA 1: MANIFESTAGOES RENAIS NOS PACIENTES COM MPS II
INTRODUCAO
Proteindria/

Proteindria/
Uso prévio | indice P/C

indice P/C | Sindrome

* Foi considerado proteinuria valores de proteinas urinarias totais > 0,15g em 24h e P/C
elevado uma relagao proteinuria/creatinindria > 0,2
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Cell membrane -

A mucopolissacaridose do tipo Il (MPS Il) é uma doenga Paciente Idade de TRE | elevado* na ::;::f:o "Efr:::i':a
metabdlica hereditaria com padrdo de heranga ligado ao X. O triagem estudo P
seu curso é cronico e lentamente progressivo, evoluindo para
complicagbes graves e O6bito quando ndo tratada 1 3anosel oo N&o/Sim Sim/Sim Nzo
adequadamente. As principais manifestagcdes clinicas incluem mes
infecgdes recorrentes das vias aéreas superiores, perda visual e 2 3anose9 o N&o/Sim Sim/Sim Sim
auditiva, valvulopatia, hepatoesplenomegalia, ~contraturas meses
articulares e alteragbes Osseas, podendo haver ou nao 3 danose? . Sim/Sim Sim/Sim Ndo
comprometimento neurolégico. O mecanismo fisiopatolégico se meses
da pelo acumulo de glicosaminoglicanos (GAGs) nos lisossomos 5anose1 . . . =
das células de di\?ersos érggos e tecidos, secundario a 4 més Sim Sim/Sim Sim/Sim Nao
deficiéncia da enzima iduronato-2-sulfatase. Os GAGs 6anos e 6 ~ e e ~
correspondem a, aproximadamente, 90% do contelido total de 5 meses Nao Sim/Sim Sim/Sim Nao
carboidratos da mgml_)rana basal glomerular, genqo o heparan Sanose 10 o o B
sulfato o seu principal componente, contribuindo para a 6 meses Sim Sim/Sim Sim/Sim Nao
eletronegatividade da parede do capilar glomerular e dificultando 6anose 11
a passagem da albumina do sangue para a urina. Pacientes com 7 meses Sim Sim/Sim Nao/Sim Nao
diabetes mellitus e sindrome de Alport, doengas que cursam
com proteindria e perda progressiva da fungdo renal, 8 ?nZ'sm“ Sim N&o/- Sim/Sim Nao
apresentam redugcdo da sintese glomerular e aumento da
excregao urindria desse GAG. Entretanto, ndo ha relato na 9 8anose 11 .. Sim/- Sim/Sim Nio
literatura de comprometimento renal nas MPS, exceto pela meses
MPS-PLUS, cuja fisiopatologia se d& por um defeito da 10 9anosel  Nao Sim/- Sim/Sim Ndo
biogénese e trafego vesicular e ndo pela deficiéncia da atividade mes
de uma enzima lisossomal. 11 Tlanos  Sim Sim/- Sim/Sim  Nao
FIGURA 1: COMPONENTES DA MEMBRANA BASAL GLOMERULAR
12 16 anos Sim Sim/Sim Sim/Sim Nao
RN, 13 18 anos Sim Sim/Néo Sim/Néo Nao
Mm
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Fibulin ¢ <
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E possivel, portanto, que a proteindria e o indice P/C aumentado

encontrados nos pacientes desta série de casos estejam associados
OBJETIVO com o aumento da concentragdo de GAGs urinarios caracteristico da
MPS I, principalmente do heparan sulfato, sendo necessarios mais

estudos para a correlagdo desses achados laboratoriais com
possiveis repercussdes clinicas. Os autores alertam para mais uma

Relatamos aqui uma série de casos de 16 pacientes brasileiros , 8 o >
possivel manifestagéo clinica associada a essa doenca.

entre 3 e 44 anos de idade, do sexo masculino, com diagndstico

clinico, bioquimico e molecular de MPS |, incluidos em
protocolo de pesquisa clinica com infusdo semanal endovenosa .
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Todos os pacientes apresentaram proteinuria e/ou aumento do
indice P/C em algum momento. Um paciente apresentou
sindrome nefrética previamente, atribuida a glomerulonefrite por
lesbes minimas. Quatro pacientes nunca haviam feito uso de
TRE e ja apresentavam proteinuria e/ou indice P/C aumentado
na avaliagao da triagem. Os demais estavam em uso regular de
TRE no momento da inclusdo no protocolo de pesquisa. Um
paciente apresentou alteragdes nao persistentes, com valores
de proteinas totais urinarias acima da referéncia apenas durante
3 meses. Nenhum dos pacientes apresentou alteragcdo da
creatinina sérica durante o periodo de acompanhamento. Os
casos estao descritos na Tabela 1.



