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A Mucopolissacaridose tipo VI € um raro distarbio
autossomico recessivo caracterizado pela deficiéncia
da enzima N-acetylgalactosamine-4-sulfatase propor-
cionando acumulo de glicosaminoglicanos sulfato de
dermatan e condroitin em diversos 6rgdos e tecidos.
Esse acumulo de glicosaminoglicanos causa amplas
manifestagdes clinicas. As principais manifestacdes
sd0 macrocefalia, baixa estatura, opacidade corneana
e problemas respiratorios e cardiovasculares. Dentre
as complicacdes orais destacam-se a macroglossia as-
sociada com mordida aberta anterior, multiplos dentes
retidos, cistos dentigeros, hiperplasia gengival e hipo-
plasia condilar. Este trabalho propos-se a avaliar clini-
ca e radiograficamente alteragdes orofaciais em porta-
dores de MPS V1. Os dados coletados foram agrupados
em graficos e separados em altera¢des extraorais, in-
traorais e radiograficas, além de tabelas indicando o
CPO-D e o IHOS de cada paciente para avaliar o grau
de saude bucal. Foi analisada uma amostra de trés pa-
cientes sendo dois do género feminino e um do género
masculino. As caracteristicas extraorais presentes nos
trés pacientes foram macrocefalia, opacidade corne-
ana, hipertelorismo, bochechas proeminentes, nariz
em sela e pescogo curto. Em relag@o as caracteristicas
intraorais, palato profundo e mordida aberta anterior
estavam presentes em todos, as demais caracteristicas
apresentaram-se individualmente. As alteragdes radio-
graficas mais frequentes foram dentes inclusos mal
posicionados, lesdes cisticas ¢ ma formagdo condilar.
O indice de CPO-D foi nulo e o IHOS mostrou-se sa-
tisfatorio em dois pacientes. O tratamento multidisci-
plinar ¢ fundamental a fim de diagnosticar, prevenir
e tratar precocemente as complicagdes inerentes da
MPS VI e oferecer ao paciente uma melhor qualidade
de vida.
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INTRODUCAO: As manifestagdes bucais que
acompanham a Sindrome de Down(SD) envolvem a

presenga de disturbios de desenvolvimento de esmalte
(DDE), carie, doenca periodontal, ma oclusdo, dentre
outras alteragoes. Tais condi¢des podem comprometer
a rotina de vida, provocar alteragdes comportamentais
e sociais, e consequentemente comprometer a qualida-
de de vida. Objetivo: Avaliar o impacto das doengas e
condi¢des bucais na qualidade de vida relacionada a
saude bucal (QVRSB) em adolescentes e adultos jo-
vens com SD. Materiais ¢ Métodos: Estudo transver-
sal, aprovado pelo CEP/FOUSP (parecer n. 464.857).
Foram examinados 35 adolescentes com SD. A avalia-
¢do de presenga de carie, doenga periodontal, distar-
bios de desenvolvimento do esmalte (DDE), mas for-
magdes dentarias e oclusdo dental foi realizada por um
examinador treinado e calibrado, apds o responsavel
responder a um instrumento de avaliagdo de QVRSB,
desenvolvido especificamente para individuos com
SD, traduzido e validado para o portugués do Brasil.
Foi realizado analise de regressdo de Poisson, para
avaliar possiveis associa¢des entre as variaveis. Re-
sultados: Dentre os individuos com SD, 62,5% eram
do género masculino e 37,5% feminino, possuiam ida-
des entre 9-16 anos de idade (53.1%) e 17 a 23 anos
de idade. 56.2% dos cuidadores apresentavam baixo
nivel de escolaridade (< 8 anos de instrugo). A pre-
valéncia de carie, doenga periodontal, DDE ¢ mordida
aberta anterior foram respectivamente, 34,4%, 9,4%,
78.1% e 21,8%. A andlise estatistica mostrou que exis-
te associacdo entre DDE ¢ QVRSB, sendo que a pre-
sen¢a de DDE determinou maior comprometimento na
QVRSB (RP 1.42, 95%CI: 1.10 - 1.84). Concluséo:
A presenga de DDE em adolescentes ¢ adulto jovens
com SD impactou a QVRSB dos mesmos.
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