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As mucopolissacaridoses (MPS) formam um grupo de doencas raras de acaimulo
lisossomal que se caracterizam pela falta de uma das enzimas responsaveis pela
degradacio dos mucopolissacarideos ou glicosaminoglicanos (GAG). Estas doencas
tém um importante impacto nas atividades diarias dos pacientes em virtude do
comprometimento locomotor, como as mios. O objetivo deste trabalho foi o de avaliar a
mao de pacientes com MPS utilizando a versao brasileira do Michigan Hand Outcome
Questionnaire (MHQ). Dos 16 individuos selecionados, entre 8 e 21 anos, portadores
de MPS, 87.5%, apresentaram MPS IV, sendo as atividades de vida diaria o dominio
mais acometido com (46.87%). A versao brasileira do MHQ demonstrou ser eficiente,
consistente e confidvel para avaliacio e quantificacio do acometimento da mao na MPS.
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principais (MPS L, 1L, 11, IV, VI, VII e IX). Estas
doengas tém em comum o fato de serem displasias
esqueléticas que cursam com importante
comprometimento do aparelho locomotor associado a
complicacdes letais nos aparelhos cardiovascular,
neurologico e pulmonar.

A mao tem importante fun¢ao para atividades da
vida diaria, para independéncia funcional. O
acometimento de punhos e dedos nas MPS
representa uma das caracteristicas mais constantes
dessas doencas. A rigidez e perda da fun¢ao da mao
significam também um marcador de gravidade e de
perda da autonomia funcional global dos sujeitos. A
despeito disto, as avaliacdes clinicas objetivas e
subjetivas da fun¢ao da mao nas MPS ainda nao estao
completamente definidas. Assim, o objetivo deste
trabalho foi o de avaliar a mao de pacientes com
MPS utilizando a versao brasileira do Michigan Hand
Outcome Questionnaire (MHQ).

Material e Métodos

Foram selecionados 16 individuos portadores de
qualquer tipo de MPS com idades entre 8 € 21 anos
atendidos no ambulatério de ortopedia pediatrica do
Hospital Santa Izabel. A estes pacientes foram
aplicados 0 MHQ e também tradicionais questionarios
socio-demograficos e clinico-ortopédicos. Os dados
obtidos foram avaliados quanto a mensuracgao dos
dominios do MHQ (fungao da mao, atividades de vida
diaria, escola, dor, estética e satisfacdo), sendo estes
dominios contabilizados em percentual cujo maior valor
possivel era de 100%. Além disto, os dominios e os
questionarios foram também avaliados quanto a sua
consisténcia interna pelo indice de Cronbach.

Resultados

A maior parte dos pacientes estava acometida
pelo tipo MPS VI (14). A fungao global da mao foi
avaliada em 56,68% (+ 16,17), sendo as atividades
de vida diaria o dominio mais acometido com
46,87% (+27,78), seguido do dominio escola com
46,87% (= 27,78). O MHQ mostrou consisténcia
interna global de 0,888 (boa clinicamente). O

dominio atividades de vida diaria mostrou
consisténcia interna de 0,873 ¢ o dominio escola
teve 0,815.

Figura 1. Mao de paciente com MPS evidenciando
rigidez em flexdo de dedos e marcante atrofia
muscular por comprometimento de nervos periféricos

Discussao e Conclusoes

Os pacientes com MPS apresentam
comprometimento de articulagdes e tenddes devido ao
acumulo de GAG nas membranas sinoviais, capsulas
articulares e bainhas tendinosas e neurais. Este acimulo
leva invariavelmente a rigidez, perda da amplitude de
movimentos, deformidades e sinais de
comprometimento do neurénio motor inferior por
compressao, tais como sindrome do tiinel carpal. Este
quadro ¢ mais intenso quanto mais grave for a MPS,
representando um bom marcador de progndstico das
MPS. A versao brasileira do MHQ demonstrou ser
eficiente, consistente e confidvel para avaliagdo e
quantificagdo do acometimento da mao na MPS. Os
pacien\\\\\tes apresentaram fun¢ao da mao diminuida
para aproximadamente metade da esperada,
resultando em perda significativa para realiza¢do das
atividades da vida didria e para a realiza¢do das
atividades escolares. Entretanto, outros estudos
associando a fungdo da mao com qualidade de vidae
gravidade da doenga serdo necessarios para esclarecer
o verdadeiro papel do acometimento da mao nas MPS.
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