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RESUMO

As Mucopolissacaridoses (MPS) constituem um grupo de doencas raras,
caracterizadas por deficiencias enzimaticas que resultam em blogueio na
degradacgéo dos glicosaminoglicanos. O objetivo deste estudo foi avaliar a situagéo
periodontal de todos os pacientes com Mucopolissacaridose, atendidos no Hospital
Infantil Albert Sabin e no Hospital Geral César Cals, Fortaleza—CE. Foram avaliados
18 pacientes, por um cirurgido-dentista previamente calibrado, que registrou 0s
indice de Pernus, Indice de Placa Bacteriana Visivel, indice de Sangramento
Gengival, PSR e indice CPO-D/ceo-d. Em relag&o ao volume gengival, observou-se
que 72,2% dos pacientes apresentaram indice de Pernus nos escores 1, 2 ou 3, que
corresponde a presenca de hiperplasia gengival. Quando se avaliaram os cuidados
com relacdo a higiene oral dos pacientes, observou-se que quanto ao indice de
Sangramento Gengival 77,8% dos pacientes apresentaram indice maior que 10%,
66,6% dos pacientes apresentaram indice de Placa Bacteriana Visivel maior que
40%. Com relacdo ao PSR 94,4% dos pacientes apresentou escore 1,
correspondendo a sangramento, e 5,6% escore 2, correspondendo a presenca de
calculo além de sangramento, e quanto ao CPO-D/ceo-d 61,1% apresentou indice
maior que 5. De uma maneira geral, observou-se que a situacéo periodontal dos
pacientes portadores de mucopolissacaridose é uma situacdo que inspira maior
cuidado, mostrando caracteristicas prevalentes como o0 aumento gengival, além de

altos Indices de Sangramento Gengival, Placa Bacteriana Visivel e CPO-D/ceo-d.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose, Periodontia, Gengivite, Placa Bacteriana,

Hiperplasia Gengival.



ABSTRACT

The Mucopolysaccharidosis (MPS) are a group of rare diseases characterized by
enzyme deficiency that results in nondegradation of the glicosaminoglicans (GAGS).
The aim of this study was to evaluate the periodontal status of all the patiente with
MPS that are treated at the Hospital Infantil Albert Sabin and at the Hospital Geral
César Cals, in Fortaleza, Ceard, Brazil. A number of 18 patients were evaluated by a
dentist that was previously calibrated, which registered the Pernus Index (IP), Visible
Bacterium Plaque Index (IPB-V), Gingival Bleeding Index (ISG), PSR and Index that
shows number of teeth that showed cavities, tooth loss or restoration (CPO-D/ceo-d).
In relation to the gingival volume it was observed that 72,2% of the patients showed
that the gingival was not in it’s regular size. On the evaluation of dental hygiene, it
was observed that 77,8% of the patients showed ISG greater than 10% and 66,6% of
the patients showed IPB-V greater than 40%. In relation to PSR, 94,4% of the
patients showed scored 1 which means gingival bleeding and 5,6% showed score 2
which means calculus besides gingival bleeding. And in relation to CPO-D/ceo-d
61,1% of the patients showed score greater than 5. In a general way it was observed
that the periodontal status of the patients is a situation that requires more care,
showing characteristics like gingival hyperplasias besides high scores of ISG, IPB-V
and CPO-D/ceo-d.

Keywords: Mucopolysaccharidosis, Periodontics, Gingivitis, Dental Plaque, Gingival
Hyperplasia
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INTRODUCAO



1 INTRODUCAO

As Mucopolissacaridoses (MPS) sdo erros inatos do metabolismo de
glicosaminoglicanos (GAGs) que ocorrem pelo deficit de alguma enzima que
degrada estas moléculas nos lisossomos. Isto leva a um acumulo intralisossomial
progressivo de GAGs em diferentes tecidos, o que explica o carater multissistémico
dessa patologia (MABE S, 2004).

N&o tém sido descritos dados precisos sobre a incidéncia das MPS no
Brasil. No entanto, no Laboratério de Erros Inatos do Metabolismo do Servico de
Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, considerado referéncia
para o diagnostico das MPS no Brasil, mais de cem pacientes ja foram
diagnosticados entre abril de 2004 e setembro de 2005 (PINTO, 2006). No Ceara,
contudo, ndo existem dados epidemioldgicos relacionados a essa sindrome.

Entre as manifestacdes clinicas frequentes nas MPS incluem-se: face
grosseira, alteracbes esqueléticas acentuadas, denominadas disostose multipla,
baixa estatura, contraturas articulares, coOrnea opacificada, atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor, infecgdes recorrentes de vias aéreas superiores
e inferiores, surdez e cardiopatia (PINTO, 2006).

Nos anos 90, um novo modelo inspirou no meio cientifico o surgimento de
uma linha de pesquisa intitulada Medicina Periodontal ou Periodontia Médica
(ARMITAGE, 1999), para pesquisar se doenca periodontal influenciaria em doencas
sistémicas ou vice-versa, abrindo, assim, uma nova fronteira de pesquisa dentro do
campo da Periodontia. Algumas doencgas como diabetes, tiveram essa relacdo bem
definida, outras ndo tém seus perfis dentarios e periodontais definidos.

Nesse contexto, a Mucopolissacaridose é uma alteracdo que necessita de
estudo sob as condi¢cdes periodontais dos seus portadores, tendo em vista a

escassez de estudos desta natureza.
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 Mucopolissacaridose

Revisdes detalhadas concernentes a aspectos histdricos e caracteristicas
clinicas tém sido publicadas. A primeira descricio de um caso de
mucopolissacaridose foi feita provavelmente por Thompson, em 1900
(HENDERSON, 1940). Em 1917, Hunter descreveu dois irmaos cujas caracteristicas
se enquadravam no tipo de mucopolissacaridose a qual hoje é identificada com seu
nome. Gertrud Hurler descreveu, em 1919, dois jovens, sem parentesco, com as
caracteristicas de faces distorcidas, multiplas anormalidades esqueléticas, corneas
opacificadas, hepatoesplenomegalia e doencas cardiacas (DORFMAN; MATALON,
1976). A partir dessas primeiras descri¢cdes, uma série de outros quadros clinicos foi
descrita, com variadas formas de gravidade e manifestac¢des clinicas semelhantes.

Em 1952, Brante isolou uma fracdo do figado, de pacientes afetados que
vieram a falecer, que continha hexosamina, acido uUrico e sulfato, e concluiu que
essa substancia era um mucopolissacaridio e propbs o termo Mucopolissacaridose.

Em 1957, Dorfman e Lorincz isolaram, da urina de um paciente com
doenca de Hurler, grandes quantidades de sulfato heparano e sulfato de dermatano.
A excrecdo na urina e 0 acumulo nos tecidos de glicosaminoglicanos foram
confirmados e revisados por Dorfman e Matalon, em 1972.

Mais adiante, alguns pesquisadores viram que alguns pacientes
excretavam apenas sulfato de heparano enquanto outros, sulfato de dermatano e
sulfato de heparano, indicando que haviam diferentes tipos de sindrome. McKusick
et al., em 1965, prepararam uma classificacdo sistematica dos tipos de
Mucopolissacaridose, devido a sua alta complexidade, a qual foi revista em 1976.

As Mucopolissacaridoses (MPS) constituem um grupo de doencas raras
geneticamente referidas como “de acumulo”, caracterizadas por deficiéncias
enzimaticas que resultam em bloqueio na degradacdo dos mucopolissacarideos.
Hoje, tais mucopolissacarideos sdo chamados glicosaminoglicanos, e séao
depositados nos lisossomos teciduais, num processo que acaba resultando em
disfuncéo celular, tecidual e organica. Em consequéncia, ha excrecdo urinaria
aumentada destas substancias, parcialmente degradadas, e fendtipos anormais
(BORGES, 2003).
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Os glicosaminoglicanos (GAGs) sdo complexos grandes de cadeias
heteropolissacaridicas negativamente carregadas, geralmente associadas a uma
pequena quantidade de proteinas. Estes compostos possuem a capacidade peculiar
de se ligar a grandes quantidades de agua, produzindo, assim, uma matriz do tipo
gel, a qual constitui a substancia elementar do corpo.

Os glicosaminoglicanos estabilizam e suportam os componentes celulares
e fibrosos do tecido, enquanto auxiliam a manter o equilibrio de agua e sal do corpo.
Todos os glicosaminoglicanos, exceto o hialuronato, sdo covalentemente ligados a
proteina, formando os proteoglicanos (CHAMPE; HARVEY, 1996) (Figura 1).
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FIGURA 1- Agregado molecular composto por proteoglicanos e acido hialurénico
(MARQUEZ, 2008)

Os proteoglicanos sdo componentes da matriz extracelular (MEC) e das
superficies das células e estdo entre as maiores e mais complexas moléculas
humanas. Os proteoglicanos consistem num nucleo protéico ao qual estdo ligados
covalentemente glicosaminoglicanos de varios tipos: sulfato de dermatano, sulfato
de heparano, sulfato de queratano, sulfato de condroitina, hialuronato e heparina.
(GOLDMAN; AUSIELLO, 2005; SCHWARTZ, 2007) (Figura 2).
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FIGURA 2- Estruturas quimicas de diferentes glicosaminoglicanos. A: Estrutura quimica do sulfato de
dermatano. B: Estrutura quimica do sulfato de heparano. C: Estrutura quimica do sulfato de
queratano. D: Estrutura quimica do sulfato de condroitina. E: Estrutura quimica do hialuronato. F:
Estrutura da heparina.

(GLICOSAMINOGLICANOS, 2008; MARQUEZ, 2008)
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Os GAGs séao reduzidos de modo gradativo, removendo unidades de
acucar ou grupamento sulfato. Assim, uma deficiéncia em qualquer uma das
glicosidases ou sulfatases resulta no acumulo de GAGs nao degradados nos
lisossomos com ruptura profunda da fisiologia celular (RUBIN; FARBER, 2002). Em
um ser humano normal, as cadeias de mucopolissacarideos passam por
“reciclagens” nas quais novas cadeias serdo formadas e antigas serdo degradadas.
Neste processo, participam inUmeras enzimas que agem de maneira sequenciada
dentro dos lisossomos. O portador de Mucopolissacaridose apresenta alguma
anormalidade em uma dessas enzimas. O recém nascido pode nao apresentar
nenhum sinal da doenca, mas, a medida que o acumulo de mucopolissacarideos
aumenta, também aumentam os sinais, sendo assim uma doenca progressiva
(CAMPOS; GONCALVES, 2005).

Entre as manifestagBes clinicas freqientes nas Mucopolissacaridoses
(MPS) incluem-se: face grosseira, alteracbes esqueléticas acentuadas,
denominadas disostose mudltipla, baixa estatura, contraturas articulares, cornea
opacificada, atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, infeccées recorrentes de
vias aéreas superiores e inferiores, surdez e cardiopatia (PINTO, 2006).

Considerando as caracteristicas clinicas e bioguimicas, as MPS foram
classificadas em oito tipos (ALBANO, 2000; MABE S, 2004; ONSELEN et al., 2001):

. Mucopolissacaridose Tipo | (MPS 1) ou Sindrome de Hurler;

. Mucopolissacaridose Tipo Il (MPS 1) ou Sindrome de Hunter;

. Mucopolissacaridose Tipo Il (MPS 1ll) ou Sindrome de Sanfilippo;

. Mucopolissacaridose Tipo IV (MPS IV) ou Sindrome de Morquio;

. Mucopolissacaridose Tipo VI (MPS VI) ou Sindrome de Maroteaux-Lamy;
. Mucopolissacaridose Tipo VII (MPS VII) ou Sindrome de Sly;

. Mucopolissacaridose Tipo VIII (MPS VIII) ou Sindrome de Di Ferrante e

. Mucopolissacaridose Tipo IX (MPS IX) ou Deficiéncia de Hialuronidase.

A Mucopolissacaridose € herdada de maneira autossémica recessiva, ou
seja, 0s pais sendo portadores determina 25% de chance do filho ser acometido pela
doenca. A MPS Il é excecdo, pois é herdada de maneira recessiva ligada ao

cromossomo X, acometendo assim quase que praticamente apenas pessoas do
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sexo masculino, embora haja relatos esporadicos acometer pessoas do sexo
feminino (COTRAN, 1999; TUSCHL et al., 2005) (Figura 3).

" 9 q "~
- -

L ) L

Aa Aa KX XY

FIGURA 3- Desenho esquematico de mecanismo de heranca das Mucopolissacaridoses. A:
Mecanismo de heranca autossémica recessiva das MPS |, Il, IV, VI e VII. B: Mecanismo de heranca
ligada ao cromossomo X da MPS II.

(MUCOPOLISSACARIDOSE TIPO I, 2008)

Embora ndo sejam conhecidos dados exatos sobre a incidéncia das MPS
no Brasil, no Laboratério de Erros Inatos do Metabolismo do Servico de Genética
Médica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, laboratério de referéncia para o
diagnoéstico das MPS no Brasil, 104 pacientes foram diagnosticados entre abril de
2004 e setembro de 2005, sendo 33 pacientes portadores de MPS |, 25 portadores
de MPS II, 14 portadores de MPS lll, 12 portadores de MPS |V, 18 portadores de
MPS VI e 2 portadores de MPS VII (PINTO, 2006). A estimativa dessa sindrome é
1:100.000 bebés (NAKAMURA, 1992).

2.1.1 Tipos de mucopolissacaridoses

As Mucopolissacaridoses sao classificadas em oito tipos, de acordo com a
deficiéncia enzimatica, manifestagcbes clinicas, achados radiolégicos e
glicosaminoglicano excretado na urina. Dentro de determinado grupo, existem ainda

subgrupos, que resultam de diferentes alelos mutantes no mesmo locus genético.
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Assim, a gravidade da deficiéncia enzimatica e o quadro clinico, mesmo dentro dos
subgrupos, sao frequentemente diferentes (ONSELEN et al., 2001).

A Tabela 1 mostra a classificacdo das mucopolissacaridoses, como séo
conhecidas (ep6nimo), os glicosaminoglicanos que cada uma apresenta em excesso

na urina e tipo de enzima deficiente.

TABELA 1- Classificacdo das mucopolissacaridoses

Epdnimo GAGs na Deficiéncia enzimatica
Tipo de MPS urina
| leve Hurler DS + HS o-L-lduronidase
| intermediaria Hurler-Scheie DS + HS o-L-lduronidase
| atenuada Scheie DS + HS o-L-lduronidase
Il Hunter (leve) DS + HS Iduronato sulfatase
Il Hunter (atenuada) | DS + HS Iduronato sulfatase
A Sanfilippo A HS Heparan-N-sulfatase
B Sanfilippo B HS a-N-Acetil-glucosaminidase
IV A Morquio A QS Galactose-6-sulfatase
VB Morquio B QS B-galactosidase
VI Maroteaux-Lamy DS Arilsulfatase B
Vi Sly DS + HS B-glicuronidase
VI Di Ferrante QS +HS N-acetilglicosamina-6-sulfatase
IX Deficiéncia de | Hialuronato Hialuronidase
Hialuronidase

* GAG=glicosaminoglicano; DS= sulfato de dermatano; HS= sulfato de heparano; QS= sulfato de
queratano. (ONSELEN et al., 2001)

a) Mucopolissacaridose Tipo | (MPS 1)

A Mucopolissacaridose tipo |, também denominada Sindrome de Hurler

ou Scheie, é devida a um gene recessivo autossdmico, causando defeito no
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metabolismo de mucopolissacarideos, o que resulta em depdsito excessivo destes
em varios tecidos, com aumento sangliineo dos mesmos, levando ao aumento da
excrecao urinaria de sulfato de dermatano e sulfato de heparano. A a-L-iduronidase,
enzima lisossomal, acha-se deficiente nessa sindrome (CASANOVA, 2001).

Essa doenca se torna evidente na infancia ou na idade pré-escolar,
evoluindo geralmente para a morte nos 10 primeiros anos de vida. Calcula-se que a
frequéncia seja 1:100.000 nascimentos (CASANOVA, 2001).

Entre as manifestacdes clinicas frequentes estdo: baixa estatura, face
grosseira, coérnea opacificada, abddémen protuberante, problemas respiratérios,
cardiopatias, distlrbios neuroldgicos, além de caracteristicas orais, como: dentes
espacados, aumento gengival (Van HOOF, 1974), e macroglossia (THOMAS;
TANDON, 2000).

b) Mucopolissacaridose Tipo Il (MPS 1)

A Mucopolissacaridose tipo Il ou Sindrome de Hunter apresenta heranca
ligada ao cromossomo X, sendo causada pela atividade deficiente da enzima
iduronato sulfatase, com conseqiente aumento da concentracdo urinaria dos
glicosaminoglicanos sulfato de dermatano e sulfato de heparano (PINTO, 2006).

Os pacientes costumam ser normais ao nascimento e um curso
progressivo é a regra, embora as etapas dessa progressdo ndo estejam bem
esclarecidas na literatura (YOUNG, 1982). A incidéncia da MPS Il é estimada em
1:68.000-1:320.000 recém-nascidos vivos (PINTO, 2006).

As manifestacdes clinicas mais frequentes sao face grosseira, alteracdes
esqueléticas, baixa estatura, contraturas articulares, atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor, infecgbes recorrentes de vias aéreas superiores e inferiores,
surdez e cardiopatia. Lesdes papulares no dorso, bracos e nadegas sao tipicas da
MPS II, ocorrendo muito raramente em outras MPS (PINTO, 2006). Nado ha

caracteristicas orais relatadas.
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¢) Mucopolissacaridose Tipo Il (MPS IIl)

Na Mucopolissacaridose 1l ou Sindrome de Sanfilippo, o
mucopolissacarideo eliminado em quantidade excessiva € o sulfato de heparano. As
manifestacbes iniciam-se na idade pré-escolar, ocorrendo retardo do
desenvolvimento intelectual, a partir de dezoito meses, com diminuicdo da
capacidade de movimento, fala e comportamento. Podem apresentar distirbio do
sono e infecces nas vias aéreas. Como manifestacdo oral pode ocorrer obliteracéo
da cavidades da polpa, sendo substituida por dentina secundaria de aspecto
irregular (SMITH, 1989).

Nesta sindrome também podem ocorrer cardiopatia,
hepatoesplenomegalia e disostose mdltipla (MENDES, 1976). A principal
manifestacdo clinica € a deficiéncia intelectual. Trata-se de uma doenca de
transmissao genética autossémica recessiva (ARITA; ROSEMBERG, 1988).

A Mucopolissacaridose Ill é subdividida em 2 grupos: o tipo A, quando a
deficiéncia € em um grupo especifico de sulfatase, e tipo B, quando existe a
deficiéncia da enzima a-N-acetil-glicosaminidase. Além da enzima em deficiéncia,
nao existem diferencas significantes dentre esses grupos (ARITA; ROSEMBERG,
1988).

d) Mucopolissacaridose Tipo IV (MPS V)

Na Mucopolissacaridose IV ou Sindrome de Morquio, o0s
mucopolissacarideos eliminados em excesso sdo em particular os sulfatos de
queratano. Sua transmissdo € autossdmica recessiva, ocorrendo aproximadamente
em 1 em cada 40.000 nascimentos (CHAVES, 2003). A MPS IV, também conhecida
como sindrome de Morquio, € subdividida em dois grupos: tipo A, quando existe a
deficiéncia da enzima N-acetil-galactosamina-6-sulfatase, e tipo B, quando existe a
deficiéncia da enzima (-galactosidase (ROLLING,1999).

Suas principais caracteristicas clinicas sdo: nanismo com tronco curto,
térax em quilha, cifose, opacidade da coOrnea, hepatoesplenomegalia, lesdes

valvulares cardiacas, prognatismo, nariz curto. Dentre as caracteristicas orais estao:
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dentes espagados e com redugédo no esmalte (CHAVES, 2003). Os pacientes néo
apresentam comprometimento intelectual (ROLLING,1999).

FIGURA 4- Paciente portador de Mucopolissacaridose Tipo IV.
(CHAVES et al., 2003)

e) Mucopolissacaridose Tipo VI (MPS VI)

A Mucopolissacaridose VI ou Sindrome de Maroteaux-Lamy €& uma
doenca autossémica recessiva que atinge cerca de 1 a cada 100.000 nascimentos e
afeta pricipalmente individuos do sexo masculino (NAKAMURA, 1992). Existe a
deficiéncia da enzima N-acetilgalactosamina-4-sulfatase (TAVARES; LOPES;
BEZERRIL, 2004).

Dentre as manifestacbes clinicas estdo: baixa estatura, alteracdes
cardiovasculares e pulmonares, pode haver retardo mental, opacificacdo de corneas,
nariz em sela. Com relacdo a caracteristicas orais, podem apresentar atraso na
erupcao, além de inclusédo de dentes permanentes e hiperplasia dos foliculos dentais
(TAVARES; LOPES; BEZERRIL, 2004), e aumento gengival (ALPOZ et al., 2006).
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f) Mucopolissacaridose Tipo VII (MPS VII)

A mucopolissacaridose VII ou Sindrome de Sly € autossémica recessiva e
se deve a deficiéncia da enzima -glicuronidase (TOMATSU, 1991). Suas
caracteristicas podem variar entre pacientes com alto grau de retardo mental,
anormalidades esqueléticas, opacificacdo de cdrneas e hepatoesplenomegalia, e
entre aqueles sem retardo mental, estatura normal, pequeno grau de opacificacdo

de cdrneas e anormalidades esqueléticas (HASKINS, 1991).

g) Mucopolissacaridoses tipo VIl e IX (MPS VIl e IX)

As Mucopolissacaridoses dos tipos VIII e IX foram descritas recentemente,
ndo tendo ainda suas caracteristicas relatadas na literatura. Na literatura encontra-
se que a Mucopolissacaridose VIII é também conhecida como Sindrome de Di
Ferrante, os glicosaminoglicanos em excesso na urina sao sulfato de queratano e
sulfato de heparano e a enzima deficiente € a N-acetilglicosamina-6-sulfatase,
enquanto que a Mucopolissacaridose IX ou Deficiéncia de Hialuronidase tem
deficiéncia da enzima hialuronidades e o glicosaminoglicano em excesso na urina é

o hialuronato.

2.2 Manifestag0es orais da mucopolissacaridose

Nos anos 90, um novo modelo inspirou, no meio cientifico, 0 surgimento de
uma linha de pesquisa intitulada Medicina Periodontal ou Periodontia Médica
(ARMITAGE, 1999). Assim, a relacao causal da doenca periodontal com doencas
cardiovasculares isquémicas (MATILLA et al., 1989), doencas pulmonares (PAGE,
2001), nascimento de bebés prematuros e com baixo peso (GIBBS, 2001),
osteoporose (JEFFCOAT, 1998), e a possivel influéncia da periodontite no
metabolismo do diabetes (NISHIMURA et al., 2005), abriu uma nova fronteira de
pesquisas dentro do campo da Periodontia.

As doencas endodcrinas, como o diabetes melito e as modificacdes
hormonais, que ocorrem na puberdade e na gravidez, também produzem respostas

no periodonto, sendo o diabetes considerado como um fator de risco importante para
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0 desenvolvimento das periodontopatias graves (IACOPINO, 2001; NISHIMURA,
2003). Porém, outras desordens metabdlicas ndo tém seus perfis dentarios e
periodontais definidos. Mucopolissacaridose é uma alteracdo metabdlica que
necessita de um estudo mais aprofundado sob as condi¢cdes periodontais dos seus
portadores, visto a escassez de relatos sobre as manifestagbes orais.

Uma das alteragcbes que pode ocorrer em pacientes com alteracoes
metabdlicas é a doenca periodontal, que é caracterizada por uma resposta
inflamatéria e imunoldgica da gengiva e das estruturas subjacentes, como 0 0SSO
alveolar, ao acumulo de bactérias sobre a superficie do dente que se organizam em
colénias complexas de microorganismos denominadas de biofilme dentario ou placa
bacteriana (TAKAHASHI et al.,, 2001; LOVEGROVE, 2004). Essas respostas
inflamatérias abrangem duas categorias clinicas: a gengivite e a periodontite, com
suas subdivisbes (ARMITAGE, 1999).

A gengivite € comum e é manifestada clinicamente como sangramento
dos tecidos gengivais, sem evidéncia de perda de insercdo do dente ao 0SSO
alveolar ou perda 6ssea (LOVEGROVE, 2004) (Figura 5).

FIGURA 5- Paciente portador de MPS tipo Il apresentando gengivite (seta).
Fonte: Arquivo da pesquisa.
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Outra alteracdo que pode ocorrer € 0o aumento gengival, que é uma
caracteristica da doenca gengival, podendo ser causado por fatores locais ou por
outras causas como associados a condi¢des sistémicas ou ao uso de medicamentos
(CARRANZA ; HOGAN, 2004) (Figura 6).

FIGURA 6 - Paciente portador de MPS tipo IV apresentando hiperplasia gengival (seta).
Fonte: Arquivo da pesquisa.

Além das alteracbes sistémicas descritas, tém sido relatadas algumas
alteracoes bucais nos pacientes de todos os tipos de MPS, principalmente atraso na
erupcao, além de inclusdo de dentes permanentes (MPS do tipo I, Il, 1V, VI, VII),
dentes espacados (Figura 7), hiperplasia dos foliculos dentais (HALL, 1994 apud
TAVARES; LOPES; BEZERRIL, 2004), defeitos no esmalte de dentes deciduos e
permanentes (BARKER; WELBURY, 2000), alteracbes no nimero e anatomia dos
dentes, aumento gengival (THOMAS; TANDON, 2000), limitacdo articular para
abertura bucal, bruxismo (R@LLING et al., 1999), problemas ortodonticos e
macroglossia (ALPOZ et al., 2006) (Figura 8).



27

FIGURA 7- Aspecto fotografico de paciente portador de de MPS tipo IV. Atencdo aos espagamentos
dentarios (setas).
Fonte: Arquivo da pesquisa.

FIGURA 8: Aspecto fotogréafico de paciente portador de MPS tipo VI. Atencdo para macroglossia
(segmento de seta).
Fonte: http://www.maroteaux-lamy.com/Portuguese/HCP/Appearance.aspx

A importancia dessas alteracdes bucais enquanto fatores que dificultem
0s habitos de higiene oral adequados, demonstra a necessidade de avaliagdo de
pacientes com MPS, para, assim, estabelecermos uma correlacdo entre MPS e
manifestacdes bucais, para que o tratamento odontolégico seja inserido no plano de
tratamento destes pacientes.
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3 JUSTIFICATIVA

As Mucopolissacaridoses sédo doencas raras causadas por erros inatos do
metabolismo. A maioria da literatura sobre MPS esta disponivel na forma de relato
de casos ou séries de caso. Considerando, portanto, que muitas doencas
metabdlicas podem influenciar outras condicbes sistémicas, ou ainda sofrer
influéncias de fatores locais, € importante descrever alguns aspectos que
notadamente podem influenciar o organismo. Desta forma, as manifestacfes orais
em pacientes portadores de MPS devem receber maior destaque, 0 que podera
favorecer um maior conhecimento dessa sindrome e suas manifestacoes.

Sabe-se que as doencas periodontais sdo importantes patologias com
interacOes sistémicas. Alteracdes no periodonto de protecdo e/ou no numero de
dentes podem ser determinantes a manutencdo do status oral de pacientes com
MPS. Nesse contexto, € bastante pertinente o reconhecimento das condi¢des orais
dos pacientes com MPS. Assim, os pacientes do Estado do Cearda podem
naturalmente compor um grupo bem caracteristico de MPS e seus principais

aspectos observados na cavidade oral.
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4 OBJETIVOS

Considerando os aspectos expostos anteriormente, seguem-se 0s objetivos

desse estudo.

4.1 Objetivo Geral

» Estudar a situacao periodontal de pacientes com Mucopolissacaridose,
no Estado do Ceara, atendidos no servico de genética do Hospital

Infantil Albert Sabin e do Hospital Geral César Cals.

4.2 Objetivos Especificos

Avaliar o grau de aumento gengival através do indice de Pernus (IP);

Avaliar a higiene oral através do indice de Placa Bacteriana Visivel
(IPB-V);

Avaliar o sangramento gengival, utilizando o indice de Sangramento
Gengival (ISG);

Avaliar o nivel de insercao periodontal através do Sistema de Triagem
e Registro Periodontal (PSR);

Avaliar a situacéo dental através de CPO-D/ ceo-d.
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5 METODOLOGIA

5.1 Delineamento do estudo

Este trabalho € um estudo do tipo transversal e descritivo, de carater
investigativo, sobre as manifestacdes bucais de pacientes de ambos 0s géneros,
portadores de mucopolissacaridose. Foi realizado na Clinica Integrada do Curso de
Odontologia da Universidade de Fortaleza — Unifor, no Estado do Ceara, durante o
ano de 2007, apds a aprovacgido pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da UFC
(protocolo de aprovacéo n° 148/07).

Um cirurgido-dentista (Dra. Lia Aragao) ficou responsavel por todo o
processo seletivo dos pacientes e os registros de Indice de Pernus, indice de Placa
Bacteriana Visivel, indice de Sangramento Gengival, Sistema de Triagem e Registro
Periodontal (PSR) e indice de Dentes Cariados, Perdidos e Obturados (CPO-D) e

indice de Dentes Cariados, Perdidos e Obturados na Denti¢do Decidua (ceo-d).

5.2 Selecéo dos pacientes

Foram estudados todos o0s pacientes diagnosticados com
Mucopolissacaridose no Estado do Ceara até Outubro de 2007, de ambos 0s sexos,
independente da idade, encaminhados pela médica Erlane Marques Ribeiro, que
estdo em acompanhamento no servi¢co de genética do Hospital Infantil Albert Sabin e
do Hospital Geral César Cals, em Fortaleza.

Esses pacientes, em numero de 18, apresentaram diagndstico firmado
com base em exames clinico e laboratorial (Laboratério do Hospital de Clinicas,
Porto Alegre, RS).

Todos os pacientes séao residentes no Ceara, envolvendo as cidades de
Fortaleza, Barbalha e Ico.

Por se tratar de uma sindrome rara e pouco conhecida na populacao, e
pela dificuldade de diagnéstico, existe a possibilidade da existéncia de mais
pacientes portadores da sindrome mas que ndo foram diagnosticados, pelo fato de

nao saberem ou por ndo terem condi¢cdes de procurar médicos especialistas.
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5.3 Parametros de avaliacao

Para este estudo foram registrados nome, idade, género, problemas
sistémicos, como cardiopatia, que o paciente possa apresentar, medicacdes em uso,
presenca ou auséncia de macroglossia e condigdo sécio-econémica.

Para avaliar a condigdo periodontal dos mesmos, foram realizados
exames de indice de Pernus, indice de Sangramento Gengival, indice de Placa
Bacteriana Visivel e PSR. Além destes foi registrado também CPO-D/ceo-d para
avaliar a condicdo dentaria. Todos os dados foram registrados em ficha clinica,
conforme pode ser verificado no ANEXO B.

5.3.1 Registros dos indices bucais

Os pacientes foram avaliados por um Cirurgido-Dentista devidamente
calibrado conforme o método de Kappa, que € um procedimento estatistico
adequado para investigar a confiabilidade de varidveis categoéricas e nominais,

utilizado para o exame de PSR.

a) Indice de Pernus

A presenca de aumento gengival foi avaliada através do indice de Pernus,
o qual utiliza 4 escores, sendo eles (PERNU et al., 1992):

Escore 0 — sem aumento gengival;

Escore 1 — aumento pequeno ou cobrindo até 1/3 da coroa dentaria;

Escore 2 — aumento moderado ou cobrindo metade da coroa,;

Escore 3 — aumento severo ou cobrindo metade ou mais da coroa

dentéria.
b) indice de placa bacteriana visivel
No indice de placa visivel, modificacdo do indice de Silness & Lde, 1963,

foram contabilizadas as superficies dentarias vestibulares, atribuindo escore 0 para

auséncia de placa visivel e escore 1 para presenca de placa visivel (Figura 9)
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(SCAVUZZI, 2000). Para manter a saude bucal, pode ser tolerado um indice de até
40% (LANG et al., 2005).

FIGURA 9- Aspecto fotografico de placa bacteriana visivel (setas).
Fonte: Carranza, 2004

c) indice de sangramento gengival

O indice de Sangramento Gengival foi registrado em todas as unidades
dentarias presentes, a partir da sondagem de 1 mm dentro da margem vestibular e
lingual/palatina da gengiva, anotando-se as faces onde houve sangramento. O
indice € obtido em percentagem, através da relacdo entre as faces sangrantes e
todas as faces examinadas. O ideal para este indice € que seja zero, mas de 10%
ou menos é considerado bom (PERRY, 2004).

d) Sistema de Triagem e Registro Periodontal - PSR

O PSR é realizado utilizando uma sonda periodontal de ponta esférica de
0,5 mm e uma tarja colorida de 3,5 a 5,5 mm, preconizada pela Organizagéo
Mundial de Saude (OMS). Para esse registro, as arcadas dentérias superior e
inferior sdo divididas em 3 sextantes cada. A sondagem é realizada em todas as
faces dentarias, obtendo-se os seguintes escores (CHARLES; CHARLES, 1994).
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Escore 0: No sulco mais profundo do sextante, a tarja preta permanece
completamente visivel. O tecido gengival esta sadio e ndo sangra em uma
sondagem delicada. Nao séo encontrados calculos.

Escore 1: A tarja colorida da sonda permanece totalmente visivel, ndo sao
encontrados célculos ou margens defeituosas, mas detecta-se algum sangramento
apos uma sondagem delicada.

Escore 2: A tarja preta ainda esta totalmente visivel, mas ha sangramento
a sondagem, presenca de calculos supra ou subgengivais e/ou margens defeituosas
de restauracgoes.

Escore 3: A tarja preta esta parcialmente submersa.

Escore 4: A tarja preta desaparece completamente na bolsa, indicando
uma profundidade de mais de 5,5 mm.

Escore *: Quando for visto envolvimento de furca, mobilidade ou problema

mucogengival além de 3,5 mm.

e) Indice de dentes cariados, perdidos ou obturados (CPO-D/ceo-d)

Todos os dentes foram classificados como higido, cariado, perdido ou
obturado, tendo-se no final o CPO-D ou ceo-d, no caso de denticdo decidua ou
mista, total, o qual € obtido através da soma dos cariados, obturados e perdidos,
indice feito de acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS,1991), a qual

preconiza como padrao para o ano de 2010 o CPO-D igual ou menor a 1,0.

5.4 Aspetos éticos da pesquisa

5.4.1 Comité de ética e pesquisa

Este projeto de pesquisa e o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
foram submetidos ao Comité de Etica em Pesquisa da Universidade Federal do
Ceard, credenciado pelo CONEP - Conselho Nacional de Saude/MS.

Todos os procedimentos foram realizados de acordo com as normas
aprovadas pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) em humanos da UFC (protocolo

de aprovacao n° 148/07). No processo de admissao do participante voluntario, este
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foi esclarecido quanto a pesquisa, e sua permissao firmada com o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido solicitado mediante o firmamento de um termo
preparado para tal, conforme pode ser verificado no ANEXO A.

Os investigadores foram responsaveis por conduzir o estudo em estrita
observacdo ao Protocolo aprovado. Os pacientes foram beneficiados com instrucéo
de higiene oral, escovas dentdrias e encaminhamentos para tratamento

especializado aos que tiveram necessidade.

5.4.2 Assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido

Os voluntarios receberam uma explanacéo da natureza e dos objetivos do
estudo. Foi enfatizado que o estudo teve a finalidade de pesquisa, e que o voluntario
nao poderia esperar que houvesse qualquer efeito terapéutico. O voluntario também
foi informado de que estaria livre para se retirar a qualguer momento do estudo, sem
ser obrigado a fornecer o motivo de fazé-lo e sem que isto causasse qualquer
prejuizo no seu atendimento junto ao Hospital Infantil Albert Sabin e Hospital Geral
César Cals.

Uma vez aprovada a participacdo do voluntario no estudo, foi solicitado a
cada voluntario que, concordando, assinasse Termo de Consentimento para
participar no estudo, antes da admissdo no primeiro periodo de atendimento. A
responsabilidade para obtencéo da assinatura do Termo de Consentimento ficou a
cargo do Cirurgido Dentista.

Através da assinatura deste termo, os referidos voluntarios permitiram a
realizacdo dos exames. Além disso, permitiram que os dados e os resultados
obtidos fossem usados como subsidios para a confeccdo dessa dissertacdo de
mestrado e sua futura publicagdo como artigos cientificos, ou apresentacdo em
eventos cientificos, obrigatoriamente salvaguardando a confidencialidade dos

voluntarios.
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5.5 Critérios de participagéo

5.5.1 Critérios de inclusdo do voluntario

Os seguintes critérios foram observados para que o voluntario pudesse

participar do estudo:

1. Pacientes portadores de Mucopolissacaridose;

2. O voluntario ou o responsavel deveria ser capaz de compreender a
natureza e o objetivo do estudo, e ter a intencdo de cooperar com 0
pesquisador, agindo de acordo com o0s requerimentos de todo o
ensaio, o que veio a ser confirmado mediante a assinatura do Termo

de Consentimento Livre e Esclarecido.

5.5.2 Critérios de exclusdo do voluntario

A resposta positiva a qualquer um dos seguintes critérios excluiria o

voluntario do estudo:

1. Qualquer condicdo que, na opinidao do investigador, pudesse trazer
risco ao paciente ou interferir nos objetivos do estudo;

2. Historico de uso de drogas ilicitas.

N&o houve nenhum paciente excluido ou retirado ap0s o inicio do estudo.

5.6 Anélise estatistica

Para a calibracdo do pesquisador responsavel pelos registros dos diversos
indices periodontais foi utilizado o teste Kappa.

Os dados obtidos foram expressos como média, seguidos de seus valores

maximo e minimo. Para as comparacdes, os testes utilizados foram Anova e

Bonferroni. Foi considerado p<0,05 como significante.
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6 RESULTADOS

Foram estudados pacientes com Mucopolissacaridose, de ambos 0s sexos,
independente da idade, encaminhados pela médica Erlane Marques Ribeiro, que
estdo em acompanhamento no servi¢o de genética do Hospital Infantil Albert Sabin e
Hospital Geral César Cals, em Fortaleza.

Os pacientes portadores de MPS foram avaliados na Clinica Integrada da
Unifor e os parametros periodontais foram registrados por um Cirurgido Dentista,
previamente calibrado através do teste Kappa para concordancia dos exames, e
todos foram significativos a uma significancia de 1%, pois o P valor de todos os
testes foi menor do que 0,01, existindo concordancia entre os exames. O
pesquisador responsavel foi calibrado na clinica de Periodontia do curso de
Odontologia da Faculdade de Farmécia, Odontologia e Enfermagem da UFC, sob
supervisao dos professores doutores Maria Monica Studart Mendes Moreira, Ricardo

Souza Martins e Rodrigo Otavio Citd César Régo.

6.1 Registros dos parametros de avaliacéo

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose,
obedecendo a alguns critérios, como: idade, género, problemas sistémicos,
medicacbes em uso e presenca ou auséncia de macroglossia.

Dentre os pacientes observamos que quatro faziam parte da mesma
familia, e outros dois de outra familia, o restante ndo tinha parentesco algum.
Observou-se também que todos os pacientes tinham o fator socio-econémico
complicador, pois séo pessoas de classe baixa, muitas vezes néo tendo condi¢des
nem de se deslocar do interior para a capital a fim de ir a consultas.

A figura 10 mostra que dentre os pacientes avaliados, 10 foram do género
masculino, representando 55,6% do total, e 8 do género feminino, correspondendo a
44,4% do total.
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FIGURA 10- Distribuicao de pacientes com mucopolissacaridose quanto ao género.
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foi determinada a distribuicdo quanto ao género
dos pacientes.

Quanto aos tipos de mucopolissacaridose, observou-se que os pacientes
dividiram-se em 5 tipos, sendo trés pacientes do tipo | (16,7%), quatro pacientes do
tipo 1l (22,2%), trés pacientes do tipo Il (16,7%), quatro pacientes do tipo IVa
(22,2%) e quatro pacientes do tipo VI (22,2%) (Figura 11).

MPS

MPS Tipo VI MPS Tipo |
22,2% 16,7%

MPS Tipo Il
22,2%

\‘

Mpszz";oo IVa MPS Tipo Ill
2% (a b, c)
16,7%

FIGURA 11- Distribuicdo de pacientes quanto ao tipo de mucopolissacaridose (MPS).
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os tipos de MPS dos
pacientes.
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A fim de evidenciar possiveis correlagdes entre tipos de MPS e o género,
foi relacionada a distribuicdo do numero de pacientes femininos ou masculinos pelos
diferentes tipos de MPS (Figura 12).

Género por MPS

MPS | MPS Il MPS 1l MPS IV MPS VI
‘ m Masculino m Feminino

FIGURA 12- Distribuicdo de género dentre os tipos de MPS.
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foi determinada a distribuicdo quanto ao tipo
MPS e ao género dos pacientes.

A idade média dos pacientes foi de 11 anos e 4 meses, com minima de 1 ano
e 7 meses e maxima de 35 anos. Dentre os 18 pacientes pesquisados, 77,8% foram
menores de 12 anos, como mostra a tabela 2 [11,3 (1,6-35)].

TABELA 2- Distribuicdo de pacientes de acordo com idade e tipo de MPS
Idade (anos) MPS| MPSIl MPSIIl MPSIV MPSVI Total

1,6 - - - - 1 1

3 1 - - - 1

4 - 1 1 - - 2

5 - - - - 1 1

7 1 1 - - - 2

8 . - - 1 1
10 1 - 1 - 2
11 1 1 - 2
12 - - - 1 1 2
15 - 1 - - - 1
16 - - - 1 - 1
32 - - - 1 - 1
35 - - - 1 - 1
Total 3 4 3 4 4 18
Média 6,7 9,2 8,3 23,7 6,6 11,3
Minimo 3 4 4 12 1,6 1,6
Maximo 10 15 11 35 12 35

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foi determinada a distribuicdo quanto a idade dos
pacientes.
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Atraves da figura 13, em relacdo a presenca ou ndo de cardiopatia, dos
18 pacientes estudados, 13 pacientes (72,2%) apresentaram cardiopatia, e 5
pacientes (27,8%) ndo apresentaram cardiopatia. Dentre 0s pacientes portadores de
MPS tipo I, Il e VI, todos apresentaram cardiopatia. Dos pacientes portadores de
MPS do tipo Ill, dois apresentaram cardiopatia e um, ndo, enquanto que na MPS tipo
IV, nenhum apresentou cardiopatia.

Além da cardiopatia observou-se que 11 pacientes apresentaram algum
grau de comprometimento intelectual, e 12 pacientes apresentaram algum grau de

limitacdo motora.

Doencas Sistémicas por MPS

MPS | MPS I MPS il MPS vV MPS VI

m Nao-cardiopata m Cardiopata

FIGURA 13- Distribuicao de pacientes quanto a presenca de cardiopatia.
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entédo foi determinada a distribuicdo quanto a presenca
de problema sistémico.

Com relacdo a presenca ou ndo de macroglossia, pode-se observar,

como mostra a tabela 3, que 50% dos pacientes apresentaram macroglossia.

TABELA 3- Presenca ou auséncia de macroglossia
Alteracao de Lingua MPS1 MPSII MPSIlI MPSIV MPSVI Total

N&o 1 3 1 3 1 9
Macroglossia 2 1 2 1 3 9
Total 3 4 3 4 4 18

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foi determinada a distribuicdo quanto a presenca
ou auséncia de macroglossia.
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A figura 14 mostra que apenas trés pacientes (16,7%) fazem uso de
medicacdo. Um deles faz uso de um agente neuroléptico (Neuroleptil®, Rhodia
Farma Ltda, S0 Paulo-SP), outro usa um farmaco antihipertensivo (Captopril®,
Cristalia Produtos Quimicos Faramcéuticos Ltda, Itapira-SP), e um faz uso de
Terapia de Reposicdo Enzimatica (Aldurazyme®, Genzyme Corporation, Cambridge-
MA-EUA)

Medicacéao por MPS

il
4 4 4
2

MPS | MPS I MPS Il MPS IV MPS VI
m Ndo m Neuroleptil  m Aldurazyme (fev-mar)  m Captopril

FIGURA 14- Uso de medicagé&o por parte dos pacientes com MPS.
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entéo foi determinada a distribuicdo quanto ao uso de
medicamentos pelos pacientes.

6.2 Registros dos indices bucais

Foram realizados exames clinicos orais e registrados os seguintes indices
para avaliar a condi¢do bucal dos mesmos:
+ indice de Pernus (IP);
+ Indice de Placa Bacteriana Visivel (IPB-V);
 indice de Sangramento Gengival (ISG);
» Sistema de Triagem e Registro Periodontal (PSR, do inglés Periodontal
Screening and Recording);
+ Indice de Dentes Cariados, Perdidos ou Obturados (CPO-D/ceo-d).
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a) Indice de Pernus

Os valores do Indice de Pernus (IP) podem ser encontrados na figura 15 e
tabela 4, que mostram que sete pacientes (38,8%) apresentaram IP nos valores 0 e
1, com o O caracterizando auséncia de aumento gengival e o 1 caracterizando
aumento pequeno ou cobrindo até 1/3 da coroa dentéria. Destes sete pacientes, um
deles apresentou MPS do tipo Il, dois do tipo Ill, trés do tipo IV e um do tipo VI.

No escore 2, que caracteriza aumento moderado ou cobrindo metade da
coroa, sete pacientes (38,8%) apresentaram este IP, sendo eles dois do tipo I, dois
do tipo I, um do tipo IV e dois do tipo VI.

No escore 3, que carcteriza aumento severo ou cobrindo metade ou mais
da coroa, quatro pacientes (22,2%) apresentaram este IP, sendo um do tipo I, um do
tipo 11, um do tipo Ill, e um do tipo VI.

A mucopolissacaridose tipo | apresentou como valor de mediana 2 e como
indice modal 2, ja o tipo Il apresenta mediana de 2 e indice modal também 2, o tipo
[Il apresenta mediana de 1 e indices modal 0, 1 e 3; o tipo IV apresenta mediana 0,5
e indice modal 0, e o tipo VI apresenta mediana de 2 e indice modal também 2. Para
0 grupo como um todo, o valor de mediana € 2 e o indice modal 2.

Pernus por MPS
4 -
35 1 1 1
3
2,5 il il 1
2 2 2
1,5 4
1 2
0,5 1 il 1
0
MPS | MPS I MPS Il MPS IV MPS VI
‘ mO0 ml m2 m3

FIGURA 15- indice de Pernus.
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os indices de Pernus. Os
algarismos inscritos nas barras indicam o numero de pacientes com determinado tipo de MPS,
apresentando o determinado escore.
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TABELA 4 - indice de Pernus com valores de média, mediana e indice modal

Pernus MPS| MPSIl MPSIII MPSIV MPSVI Total
0 - 1 1 2 1 5
1 - - 1 1 - 2
2 2 2 - 1 2 7
3 1 1 1 - 1 4
Total 3 4 3 4 4 18
Média 2,3 1,8 1,3 0,8 1,8 1,6
Mediana 2,0 2,0 1,0 0,5 2,0 2
Moda 2 2 0,1e3 0 2 2

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os indices de Pernus.

b) indice de placa bacteriana visivel

Podemos observar na tabela 5 os indices de Placa Bacteriana Visivel (IPB-V)
encontrados nos pacientes. Apenas seis pacientes (33,4%) apresentaram IPB-V
entre 20 e 40%, sendo eles um paciente portador do tipo I, um do tipo Il, trés do tipo
IV e um do tipo VI. No intervalo de 40 a 80% foram encontrados quatro pacientes
(22,2%), sendo eles um do tipo I, um do tipo Il e dois do tipo Ill. O maior nimero de
pacientes foi encontrado com IPB-V acima de 80%, somando o numero de oito
pacientes (44,4%), dos quais sete apresentaram o indice maximo. O menor valor de
IPB-V encontrado foi de 25% e o maior foi 100%.

TABELA 5 - indice de Placa Bacteriana Visivel

IP MPS1 MPSII MPSIII MPSIV MPSVI Total
25% - 1 - - - 1
28,6% - - - 1 - 1
30% 1 - - - - 1
31% - - - 1 - 1
36,4% - - - - 1 1
39,5% - - - 1 R 1
68,1% - - 1 - R 1
70% - 1 1 - - 2
75% 1 - - - - 1
87% - - - - 1 1
100% 1 2 1 1 2 7
Total 3 4 3 4 4 18
Minimo 30% 25% 68,1% 288% 36,4% 25%
Maximo 100% 100% 100% 100% 100% 100%

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os Indices de Placa Bacteriana
Visivel.



46

c) indice de sangramento gengival

A tabela 6 mostra os indices de Sangramento Gengival (ISG) observados nos
pacientes. Somente quatro pacientes (22,2%) apresentaram ISG abaixo ou igual a
10%, sendo esses pacientes, dois portadores de mucopolissacaridose do tipo I, um
do tipo IV e um do tipo VI. No intervalo de ISG entre 10% e 20%, encontram-se cinco
pacientes (27,8%), sendo eles um do tipo I, um do tipo lll, dois do tipo IV e um do
tipo VI. No intervalo de ISG entre 20% e 40%, observamos seis pacientes (33,4%),
sendo eles dois do tipo I, um do tipo Il, um do tipo IV e dois do tipo VI. Na faixa de
ISG maior que 40%, encontram-se trés pacientes (16,6%), sendo eles um do tipo Il e
dois do tipo Ill.

O indice de Sangramento Gengival minimo encontrado foi 6,9%, e 0 maximo
foi de 64,9%.

TABELA 6- indice de Sangramento Gengival

ISG MPS1 MPSII MPSIII MPSIV MPSVI Total
6,9% - 1 - -
9,1% - - -
9,5% - - -
10% - 1 -
10,3% - - -
12,3% - - -
15% 1 - - - -
19,3% - - - - 1
20% - - 1 - -
22,7% - 1 - - -
25,9% -
26,7% 1 - - - -
33,3% 1 -

34,6% - R - 1

39,4% - - -

45,8% - - 1 - -

52,8% - - 1

64,9% - 1 - - -

Total 3 4 3 4 4

Minimo 15% 6,9% 20% 9,5% 9,1% 6,9%

Maximo 33,3% 64,9% 52,8% 34,6% 39,4% 64,9%
Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os Indices de Sangramento
Gengival.
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d) Sistema de Triagem e Registro Periodontal - PSR

O PSR encontrado em 17 pacientes (94,4%) foi o mesmo, escore 1. Em
apenas um paciente (5,6%), foi detectado um escore diferente, escore 2, cujo
paciente tinha idade 35 anos e foi encontrado célculo, além de sangramento. Neste
trabalho néo realizamos o exame completo com periograma pois nenhum paciente

apresentou escores 3 ou 4.

e) indice de dentes cariados, perdidos ou obturados (CPO-D/ceo-d)

A tabela 7 mostra os Indices de Dentes Cariados, Perdidos ou
Obturados/indice de Dentes Cariados, Perdidos ou Obturados na denticdo decidua
ou mista (CPO-D/ceo-d) encontrados nos pacientes. Dentre os examinados, seis
pacientes (33,4%) apresentaram CPO-D no intervalo 0 a 1, sendo eles um portador
de MPS do tipo |, dois do tipo I, dois do tipo Ill,e um do tipo VI. No intervalo de 2 a 4,
foi observado apenas 1 paciente (5,5%), sendo este do tipo IV. Apresentando indice
acima de 5 foram observados 11 pacientes (61,1%), sendo eles dois do tipo I, dois
do tipo I, um do tipo I, trés do tipo 1V e trés do tipo VI.

TABELA 7- indice CPO-D/ceo-d
CPO-D/ceo-d MPS | MPSII MPSIlII MPSIV MPSVI Total

0 1 2 - - 1 4
1 - - 2 - 2
2 - - - 1 - 1
5 ; - 1 - 1 2
6 - 1 - - 1 2
7 1 - - - 1 2
8 - - - 1 - 1
10 1 - - 1 - 2
15 - 1 - 1 - 2
Total 3 4 3 4 4 18

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os Indices de CPO-D/ceo-d.

f) Comparacéo dos IPB-V, ISG e CPO-D/ceo-d

Com intuito de se verificar se existiu alguma correlagéo entre os IPB-v,

ISG e CPO-D/ceo-d foram feitas analises comparativas. Com os resultados
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apresentados, pode-se concluir que nao existiu diferenca significativa entre as
médias dos diferentes tipos de MPS (p>0,05). Isso pode ter ocorrido pelo pequeno
numero de pacientes ou por ser o real comportamento entre os tipos de MPS

avaliados (Tabela 8).

TABELA 8- Comparacao dos IPB-V, ISG e CPO-D/ceo-d

Soma de Grau de Média
guadrados | liberdade | quadratica F p-valor
IPBV Entre Grupos 2433,738 4 608,434 0,604 ,667
Dentro dos Grupos 13106,131 13 1008,164
Total 15539,869 17
ISG Entre Grupos 920,422 4 230,106 , 782 ,557
Dentro dos Grupos 3826,425 13 294,340
Total 4746,847 17
CPO-D/ ceo-d  Entre Grupos 76,611 4 19,153 , 755 ,572
Dentro dos Grupos 329,833 13 25,372
Total 406,444 17

Foram avaliados 18 pacientes portadores de mucopolissacaridose na clinica de Odontologia da
Universidade de Fortaleza (UNIFOR), quando entdo foram registrados os Indice de Placa Bacteriana
Visivel, Indice de Sangramento Gengival e Indice de CPO-D/ceo-d.



DISCUSSAO



50

7 DISCUSSAO

Em relacdo aos aspectos periodontais e dentarios, ao nosso conhecimento,
este é o0 primeiro estudo em que estes aspectos sdo analisados. As
Mucopolissacaridoses (MPS) compreendem um grupo de disturbios hereditarios
raros do metabolismo, decorrentes do acumulo anormal de mucopolissacarideos (ou
glicosaminoglicanos) parcialmente degradados em lisossomos de varios tecidos,
devido a deficiéncia de enzimas lisossémicas especificas envolvidas na degradacéo
dos mesmos (ONSELEN et al., 2001).

Participaram desse estudo 18 pacientes portadores de diferentes tipos de
MPS, encaminhados pela meédica Erlane Marques Ribeiro, que estdo em
acompanhamento no servico de genética do Hospital Infantil Albert Sabin e do
Hospital Geral César Cals, em Fortaleza. Dentre eles 10 eram do sexo masculino
(55,6%) e 8 foram do género feminino (44,4%). Dentre os tipos de MPS
apresentados, os pacientes se dividiram da seguinte forma: dos pacientes que
apresentaram MPS | todos (trés pacientes) foram do género feminino, dos pacientes
gue apresentaram MPS Il todos (quatro pacientes) foram do género masculino, dos
gue apresentaram MPS Ill, dois foram do género masculino e um do género
feminino, dos que apresentaram MPS |V, dois foram do género masculino e dois do
género feminino; e dos que apresentaram MPS VI, dois foram do género masculino
e dois do género feminino. Todos os pacientes portadores de MPS do tipo | foram do
género feminino, possivelmente apenas por decorréncia de uma variabilidade
populacional. Na literatura ndo tem sido descrita incidéncia maior em um tipo de
género, a nado ser para MPS II, pois é ligada ao cromossomo X, afetando
praticamente homens (GOLDMAN; AUSIELLO, 2005), o que também se observa na
MPS VI que, segundo Nakamura et al. (1992), acomete principalmente individuos do
sexo masculino. Como visto na literatura, na MPS do tipo Il s6 estavam presentes
pacientes do género masculino, jA& na MPS do tipo VI estavam presentes dois
individuos do género masculino. Nos outros tipos 0s géneros estavam bem
distribuidos (GOLDMAN; AUSIELLO, 2005; NAKAMURA et al., 1992).

A Mucopolissacaridose se divide em oito subtipos: MPS I, MPS II, MPS llI,
MPS IV, MPS VI, MPS VII, MPS VIl e MPS IX. O diferencial entre os tipos é o tipo

de enzima deficiente, o glicosaminoglicano em excesso na urina e algumas
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caracteristicas clinicas que possam apresentar. Tem sido descrito que a MPS do tipo
| € a mais comum, seguida dos tipos Il e Ill, enquanto os tipos IV, VI e VIl aparecem
como mais raros ainda (ALBANO et al., 2000), além dos tipos VIl e IX recentemente
descobertos. Nosso estudo evidenciou distribuicdo semelhante, visto que quanto aos
tipos de mucopolissacaridose, observou-se que 0s pacientes dividiram-se em 5
tipos, sendo trés pacientes do tipo | (16,7%), quatro pacientes do tipo Il (22,2%), trés
pacientes do tipo Il (16,7%), quatro pacientes do tipo IVa (22,2%) e quatro pacientes
do tipo VI (22,2%), ndao havendo assim uma disparidade entre a quantidade de
pacientes em cada tipo de MPS.

De acordo com Goldman e Ausiello (2005), os pacientes de MPS tipo | e I
normalmente resultam em morte ainda na fase de adolescéncia. Enquanto que os
demais pacientes, de tipos diversos de MPS, normalmente apresentam sobrevida
até a fase adulta. No nosso estudo os pacientes portadores de MPS do tipo |
apresentaram idade méaxima de 10 anos, enquanto que do tipo I, foi de 15 anos. A
idade maxima apresentada foi de 35 anos em um paciente portador de MPS do tipo
IV, contudo a idade média do estudo foi de 11 anos e 4 meses.

Sabe-se que pacientes portadores de quaisquer tipos de MPS
normalmente apresentam cardiopatia (Van HOOF, 1974; MENDES, 1976; CHAVES,
2003; TAVARES; LOPES; BEZERRIL, 2004; PINTO, 2006). Neste estudo,
observou-se que dos 18 pacientes, 13 (72,2%) apresentaram cardiopatia, denotando
uma alta prevaléncia nesta populacdo. Vale salientar que dos cinco pacientes que
nao apresentaram cardiopatia, quatro sdo portadores de MPS do tipo IV e, desses
quatro, trés sdo da mesma familia, podendo ser apenas por decorréncia de
variabilidade populacional, pois a cardiopatia € caracteristica geralmente presente
em pacientes portadores deste tipo de MPS.

Macroglossia € uma alteragdo morfolégica e volumétrica do tamanho da
lingua, sendo uma condicdo causada por mé& formacdo vascular, sindromes
congénitas, como também pode advir de hipertrofia muscular, amiloidose,
neurofibromatose, acromegalia, hipertireoidismo e edema cronico, podendo estar
associada ao cretinismo, linfangioma ou causas idiopaticas. Uma lingua aumentada
pode causar deformidades dento-musculo-esqueletais, instabilidade no tratamento
ortodéntico ou em cirurgia ortognatica e criar problemas mastigatorios, respiratérios,
de paladar e de fala (DIAS et al., 2006).
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Tem sido descrito que a macroglossia geralmente acomete os pacientes
portadores de MPS do tipo | (THOMAS; TANDON, 2000). No entando, observamos
gue essa caracteristica pode ser encontrada em todos os tipos de MPS, visto que,
neste estudo, pelo menos um paciente apresentou macroglossia em cada um dos
tipos de MPS, sendo um total de nove pacientes. Com esse achado, a macroglossia
nao parece estar relacionada a um tipo especifico de MPS e, sim, a sindrome MPS
independente do tipo.

Considerando a importancia de uso de diversos farmacos pela maioria
das pessoas e seus efeitos serem bastante reconhecidos, foi avaliado o uso de
medicamentos. A maioria dos pacientes (15 pacientes/ 83,3%) nao fazia uso de
medicacdo alguma, enquanto que trés deles (16,7%) fazem uso de um agente
neuroléptico (Neurolepti® em um paciente portador de MPS do tipo llI, anti-
hipertensivo (Captopril®) em um paciente portador de MPS tipo I, e reposicdo
enzimatica (Aldurazyme®) em um paciente portador de MPS tipo .

De acordo com Goldman e Ausiello, 2005, Aldurazyme® (enzima
laronidase) € um medicamento recentemente aprovado nos Estados Unidos para o
tratamento da MPS |, consistindo de reposicdo de enzima deficiente por meio de
infusdo endovenosa, tendo sido visto que uma infusdo a cada 2 semanas durante 1
ano nos pacientes adolescentes e adultos resultou em uma redugéao substancial na
hepatoesplenomegalia e uma melhora modesta na funcdo pulmonar, apnéia do sono
e mobilidade articular. Ainda nao foi determinado se a instituicdo precoce da terapia
em criangas muito novas vird a modular o retardo mental na MPS |.

Para avaliar a condicdo bucal dos pacientes portadores de
mucopolissacaridose, foram registrados os seguintes parametros: indice de Pernus,
indice de Placa Bacteriana Visivel, indice de Sangramento Gengival, Sistema de
Triagem e Registro Periodontal — PSR e indice de Dentes Cariados, Perdidos ou
Obturados (CPO-D/ceo0-0).

O paciente para ser considerado saudavel periodontalmente deve
apresentar gengiva de cor réseo coral, consisténcia firme e resiliente, com excecéo
da margem livre que € mdvel, contorno de acordo com a forma dentéria e textura
pontilhada (ITOIZ;, CARRANZA, 2004) (Figura 16), para isso, os indices devem estar
em seus valores ideais ou aceitaveis. Os indices de placa e sangramento séo Uteis
como indicadores da cooperacao do paciente e sucesso com os procedimentos de
controle de placa diario (PERRY, 2004) .
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FIGURA 16- Aspecto fotogréafico de paciente apresentando gengiva saudavel.

Fonte: Arquivo pessoal.

Os pacientes portadores de Mucopolissacaridose podem apresentar
algum nivel de altercdo neuroldgica, isso dificulta o controle diario de placa, tendo
sido confirmado em nosso trabalho, pois 0s pacientes que ndo apresentaram
alteracdo neurolégica alguma foram os que apresentaram melhores indices, ja os
pacientes com algum grau de alteracdo neurolégica apresentaram os indices com
valores diferentes do ideal. Além de alteracdo neuroldgica, esses pacientes podem
apresentar diferentes graus de comprometimento motor, o que dificulta ainda mais o
controle diario de placa, fazendo com que necessitem de ajuda de adulto para
realizag&o da higiene bucal.

O indice de Pernus avalia a presenca de aumento gengival. Na literatura
encontramos que nas MPS dos tipos | e VI essa alteracéo pode ser encontrada (Van
HOOF, 1974; ALPOZ et al., 2006), salientando que na MPS do tipo VI essa é tida
como a principal manifestacdo oral, ndo tendo descrito se pode ou ndo aparecer nos
outros tipos de MPS. Neste estudo apenas cinco pacientes (27,8%) apresentaram
indice 0, sendo eles um paciente do tipo Il, um paciente do tipo lll, dois pacientes do
tipo IV e um paciente do tipo VI. Dois pacientes apresentaram escore 1, sendo eles
um portador de MPS do tipo Il e um do tipo IV. Dos pacientes portadores do tipo | e
VI, quatro pacientes apresentaram escore 2 e dois apresentaram escore 3,
confirmando o que consta na literatura. Os tipos I, Il e IV também apresentaram
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pacientes com escore 2 e 3, podendo assim afirmar que nos tipos Il, 1l e IV pode
apresentar aumento gengival, salientando que o escore 3, 0 mais alto, foi
encontrado em pelo menos um paciente de MPS dos tipos I, II, lll e VI. Tem sido
relatado que os dentistas tém o papel muito limitado no tratamento da hiperplasia
gengival de pacientes portadores de MPS tipo VI, pois os cuidados sédo voltados
principalmente para a higiene oral e prevencdo de caries (ALPOZ et al., 2006). O
aumento gengival juntamente com outros fatores locais como calculo, restauracoes
com margens defeituosas, aspereza na superficie dental, podem ser considerados
como fator de acumulo de placa dental (CLAFFEY, 2005).

A exposicdo do tecido gengival & placa dental resulta na inflamacgéo do
mesmo, que manifesta sinais clinicos de gengivite induzida pela placa, como: placa
presente no nivel marginal, inicio da doenca na margem gengival, alteracdo da
coloracdo gengival, alteragdo do contorno gengival, aumento do exsudato gengival,
sangramento apdés estimulo, reversivel com a remoc¢éo da placa (CLAFFEY, 2005).

A reversibilidade da condicdo foi descrita por LOoe et al. (1965), que
demonstraram o efeito da placa dental no desenvolvimento da gengivite. Pacientes
gue estavam livres da placa no inicio do experimento foram instruidos a suspender a
higiene oral. O aumento do nivel de inflamacdo da gengiva ocorreu em associacao
com o aumento da formacéo de placa. O nivel da inflamac&o da gengiva retornou ao
nivel do inicio do experimento, apos a reintroducdo de um programa efetivo de
controle de placa.

O Indice de Placa Bacteriana Visivel o qual pode ser tolerado para se
manter a saude bucal € de até 40% (LINDHE et al., 2005 apud PONTES et al.,
2007). O menor valor de IPB-V encontrado neste estudo foi de 25% e o maior foi
100%. Apenas seis pacientes (33,4%) apresentaram IPB-V entre 20 e 40%, sendo
eles um paciente portador do tipo | (3 anos de idade), um do tipo Il (15 anos de
idade), trés do tipo IV (idades de 16, 32 e 35 anos) e um do tipo VI (12 anos de
idade). Apenas dois desses pacientes (dois portadores de MPS do tipo IV) ndo tém
limitacdo motora ou alteracdo neuroldgica, o restante realiza a higiene bucal com
ajuda de adultos. O restante do grupo (12 pacientes — 66,6%) apresentou indice
acima de 40%, sendo que desses doze pacientes, sete apresentaram o indice
maximo de 100%, isto se deve a grande quantidade de pacientes com alteracao
neuroldgica que necessita de ajuda de adultos para realizar uma higiene bucal

eficiente. Esses achados reforcam a necessidade da atencdo odontolégica. Os
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dentistas devem, além de promoverem tratamentos dentarios, primar pela higiene
oral e prevencao de patologias orais (THOMAS; TANDON, 2000).

Nossos dados mostraram que mais da metade dos pacientes com MPS
apresentaram indices elevados de IPB-V, o0 que poderia explicar o fato de mais da
metade dos pacientes também terem apresentado hiperplasia gengival. Entretanto,
0S pacientes que nao apresentaram tal alteragdo ndo necessariamente evidenciaram
IPB-V aceitavel, ou seja, menor que 40%. Podemos especular, portanto, que o
aumento gengival € uma caracteristica tipica da sindrome, ndo obrigatoriamente
relacionada a quantidade de placa bacteriana visivel.

O indice de Sangramento Gengival ideal é que seja zero, mas de 10% ou
menos é considerado bom (PERRY, 2004). O ISG minimo encontrado foi 6,94%, e o
maximo foi de 64,91%. Apenas quatro pacientes (22,2%) apresentaram ISG abaixo
ou igual a 10%, sendo esses pacientes, dois portadores de mucopolissacaridose do
tipo Il (15 anos idade), um do tipo IV (16 anos de idade) e um do tipo VI (12 anos de
idade). Dentre esses pacientes somente um (portador do tipo IV, 16 anos de idade)
nao apresentou limitacdo motora e nem alteracdo neuroldgica, os outros fazem
higiene bucal com ajuda de adultos. O restante do grupo (14 pacientes — 77,8%)
apresentou ISG com valor acima do ideal, esse fato se deve a grande quantidade de
pacientes com alteracdo neurologica e limitacdo motora que necessita de ajuda de
adultos para realizar uma higiene bucal eficiente, além da condi¢cdo socio-econémica
desses pacientes.

Dentre os 14 pacientes que apresentaram ISG acima do ideal vimos que
11 também apresentaram indice de Pernus acima do ideal, e 12 também
apresentaram IPB-V acima do ideal. Através desses indices podemos sugerir que
ISG esta diretamente relacionado a aumento gengival e presenca de placa
bacteriana visivel.

Em 1992, a American Dental Association desenvolveu, juntamente com a
American Academy of Periodontology, um novo indice periodontal denominado de
PSR (Periodontal Screening and Recording) a fim de facilitar a identificacdo precoce
da doenca (CHARLES; CHARLES, 1994). E um método de avaliagio periodontal
eficiente que se destaca pela sua facilidade e simplicidade de execucéo, por sua
sensibilidade e por ser objetivo, porém ndo deve ser utilizado isoladamente, deve-se
sempre aliar ao exame clinico e, quando necessario, utilizar também radiografias
interproximais (SANTOS JUNIOR et al., 2002). O PSR encontrado em 17 pacientes
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(94,4%) foi o mesmo, escore 1, onde ndo sdo encontrados calculos ou margens
defeituosas, mas detecta-se algum sangramento. Em apenas um paciente (5,6%),
foi detectado um escore diferente, escore 2 (presenca de calculo) (Figura 17), cujo
paciente tinha idade 35 anos e foi encontrado célculo, além de sangramento.
Nenhum paciente apresentou o escore 0, uma vez que todos apresentaram
sangramento, assim como 0s escores 2 e 3, pois henhum paciente apresentou bolsa

periodontal.

FIGURA 17- Aspecto fotogréafico de paciente apresentando célculo (seta) na superficie lingual
de dentes inferiores.
Fonte: Arquivo pessoal.

O indice de Dentes Cariados, Perdidos ou Obturados ¢é utilizado para avaliar
a prevaléncia de carie em dentes permanentes e deciduos, porém esse indice tem
limitacbes, uma vez que nao retrata perdas por doenca periodontal, motivos
protéticos ou ortodénticos. Mesmo assim, ainda € o indice mais utilizado em todo o
mundo, mantendo-se como ponto basico de referéncia para o diagnostico das
condices dentais e para formulacdo e avaliacdo de programas de saude bucal
(PINTO, 2000). A Organizacdo Mundial de Saude preconiza como padrao para o
ano de 2010 o CPO-D igual ou menor a 1,0 (OMS, 1991). Para esta pesquisa foi
considerado entre O e 1 ideal, entre 2 e 4 aceitavel e acima de 5 indesejavel. Dentre
0s examinados, somente seis pacientes ( 33,4%) apresentaram CPO-D 0 ou 1,
sendo eles um portador de MPS do tipo | (3 anos de idade), dois do tipo Il (idades de

4 e 15 anos), dois do tipo Il (idades de 4 e 10 anos),e um do tipo VI (1 ano e 7
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meses de idade). O total de dentes cariados, perdidos e obturados quando somados
de todos os pacientes foi de 98, contando desses 98 apenas 4 foram dentes
obturados, o restante foi de dentes perdidos e cariados, mostrando que os pacientes
nao tém como rotina a ida ao dentista, até mesmo pelo fator s6cio-econémico, sendo
necessario que o dentista passe a ser incluido na rotina desses pacientes.

Os parametros odontolégicos avaliados neste estudo mostraram a grande
necessidade de incluir os pacientes inquiridos na rotina odontolégica, pois a maioria
apresenta dificuldade motora ou até mesmo alguma deficiéncia intelectual, fazendo
com que seja dificil até para adultos auxiliarem na correta higiene bucal. Nesse
contexto, € de extrema importancia que o Cirurgido Dentista seja incluido no grupo
de assisténcia a esses pacientes, juntamente com médicos, fisioterapeutas e outros

profissionais.
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8 CONCLUSAO

As condicdes orais dos pacientes portadores de Mucopolissacaridose do
Estado do Ceara séo caracterizadas pela presenca de aumento gengival, altos
indices de Placa Bacteriana Visivel e Sangramento Gengival, parametros estes, nao

compativeis com saude oral adequada, além de altos indices de CPO-D/ceo-d.
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ANEXO A

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

TITULO: AVALIACAO DA SITUACAO PERIODONTAL DE PACIEN TES COM
MUCOPOLISSACARIDOSE NO ESTADO DO CEARA EM 2007

Vocé esta sendo convidado a participar de um projeto de pesquisa. Neste mesmo
documento, encontra-se uma explicagdo, em linguagem simples e resumida, daquilo
gue se pretende descobrir com a sua colaboracgéo, e o que acontecera caso vocé decida

tomar parte neste projeto, incluindo qualquer risco potencial ou desconforto.

As pessoas que apresentam mucopolissacaridose podem vir a ter maior chance
de apresentar caracteristicas na boca como gengiva aumentada, gengiva que sangra e
caries. Assim, realizaremos essa pesquisa, na qual faremos exame (utilizando uma
régua odontoldgica) para medir quanto a gengiva esta aumentada, se a gengiva sangra
(indice de sangramento gengival), se o paciente esta com boa escovacéo (indice de
placa bacteriana) e se o0 paciente apresenta algum dente cariado.

O objetivo do estudo, portanto, € ver se 0s pacientes com mucopolissacaridose
apresentam mais comumente estas doencas, para que com iSSO 0S pacientes com
maior predisposicdo possam se prevenir melhor e fazer os tratamentos adequados. Para
isso, precisamos de sua autorizacdo para fazer a pesquisa com vocé, assim como
utilizar os dados e imagens para publicacdo de trabalhos ou apresentacdo em
congressos, sendo que ndo havera violacdo de privacidade, desconforto adicional ou
prejuizo para a sua saude, nem perda do segredo dos resultados encontrados nos seus

exames.

Sua participacdo € importante, porém vocé ndo deve fazer isto contra a sua
vontade. Se, ao completar a leitura desta pagina, vocé decidir ndo tomar parte neste
projeto, seu atendimento, cuidado ou tratamento nesta instituicdo ndo serdo, de forma
alguma, afetados por sua decisao.

Se durante a pesquisa vocé tiver qualquer davida podera entrar em contato com
a pesquisadora Lia Aragdo ao telefone (085) 9906-6907. O Comité de Etica em
Pesquisa do Hospital Universitario Walter Cantidio e do Centro de Ciéncias da Saude da
UFC aprovou este termo de consentimento e vocé pode apresentar recursos ou
reclamacdes em relacdo ao presente estudo, contactando a Secretaria do Comité de
Etica diretamente pelo telefone (0xx85) 3366-8346.
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POR FAVOR, MARQUE COM UM X A RESPOSTA APROPRIADA:

1.

7

Vocé esta preenchendo este termo de consentimento em seu proprio ou de outra
pessoa?

0 Em meu proprio nome O Em nome de outra pessoa

Se a sua resposta a pergunta anterior foi “em nome de outro”, por favor, escreva

no espacgo abaixo 0 nome da pessoa por quem vocé esta respondendo.

Vocé leu com atencao todas as informacdes contidas neste documento?

O Sim O Nao

Foi dada a vocé a oportunidade suficiente para fazer perguntas e pedir
esclarecimentos?

O Sim [ Nao

Vocé recebeu respostas satisfatorias a todas as suas perguntas?

O Sim [0 Néo

Qual o nome da pessoa que lhe deu os esclarecimentos relativos a este estudo?

Sra.

. Vocé esta ciente de que tera liberdade de desistir de participar deste estudo no

momento que desejar, sem que isto venha interferir no seu atendimento nesta

Instituicdo?

O Sim O Nao
Vocé concorda em participar deste estudo?
O Sim 0O Nao
DATA: / /

Assinatura do paciente/voluntario:

Nome legivel:
RG:

CPF:
Assinatura de quem obteve o consentimento:

Nome (legivel):
RG:
CPF:
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18 17 16 15 14 13 12 11 21 22 23 24 25 26 27 28
HEN NN N NN N NN NN NN EEE
I | o b 1 b

U Uy
U dbbdutd

B

0000000
o000 00o.

48 47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37 38

0000000000000 000.
000000000000 D000,




ISG Data: [ ] %

18 17 16 15 14 13 12 11 21 23 24 25 26 27 28

PRI HR XXX

48 47 46 45 44 43 42 41 3 33 34 35 36 37 38

RDRXXYRXINYR XXX

PSR

OBS:

Avgdia da Saude Oral D

5- 6timo, 4- bom, 3- regular, 2- ruim,

CPOD TOTAL D

71

MedicacOes em uso:

Tipo de MPS:




