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MANEJO DA APNEIA DO SONO EM UM PACIENTE COM MUCOPOLISSACARIDOSE . Canani SF , John AB , Schwartz IV ,
ZimmerLP , Barreto SSM , Giugliani R . Servigo de Pneumologia / Servigo de Genética . HCPA - UFRGS.

Fundamentagdo:As mucopolissacaridoses (MPS) constituem um grupo raro de doengas metabdlicas de depdsito, caracterizadas pela
ndo producdo ou anormalidade enzimatica levando ao acimulo de glicosaminoglicanos (GAGs) em varios tecidos e érgdos, dentre
0s quais a via aérea. Sdo conhecidos 6 tipos de MPS sendo a tipo II, também chamada de Sindrome de Hunter, caracterizada pela
deficiéncia de iduronato sulfatase e depositos de dermatan e heparan sulfato.Objetivos:Descrever o caso de um paciente com MPS
tipo II e descompensagles freqlientes de cor pulmonale sem causa esclarecida avaliado e em acompanhamento no Hospital de
Clinicas de Porto Alegre (HCPA).Causistica:Avaliagdo e acompanhamento do paciente nos Servicos de Genética e de Pneumologia do
HCPA. Posterior revisdo detalhada do prontudrio e dos exames laboratoriais e de imagem do paciente em associagdo com revisdo
da literatura disponivel sobre o tema.Resultados:Paciente de 20 anos, masculino com diagndstico de MPS 1II aos 3 anos de idade.
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Acompanhamento irregular do diagnostico até 2000. Nesta ocasido, internacdo em equipe clinica do HCPA com quadro de dispnéia
progressiva, dispnéia paroxistica noturna e edema de membros inferiores. Raio X de torax com cardiomegalia importante e
infiltrado intersticial. Tratamento para cor pulmonale descompensado com oxigenoterapia, diurético e captopril com melhora do
quadro. Internagdes freqlientes subseqiientes por quadro semelhante. Encaminhado ao Ambulatério do Sono para avaliagdo.
Anamnese dirigida evidenciou sono agitado, com sudorese profusa e episddios de dispnéia, presenca de roncos altos e continuos,
apnéias observadas, ronco ressuscitador e sonoléncia diurna excessiva. Ecocardiograma com leve espessamento dos folhetos
aorticos, funcdo sistélica global preservada, pressdo sistélica artéria pulmonar estimada 85-90 mmHg e dilatagdo de cavidades
direitas. Nao foi possivel realizar polissonografia devido a ndo cooperagdo do paciente que apresenta retardo do desenvolvimento
neuropsiquico moderado. Holter de oximetria durante o sono com média de saturacdo 77,8% e indice de dessaturacdo 40,9.
Hemograma com policitemia. Nasofibrobroncoscopia com laringomalacea e infiltragdo difusa da mucosa traqueobronquica. Indicado
uso de CPAP com pressao inicial de 5 cmH20. Paciente apresentou importante melhora sintomdtica e da oximetria, sem
necessidade de novas internagdes. Segue acompanhamento ambulatorial no HCPA.ConclusGes:Foi relatado o caso de um paciente
com MPS II com internacgdes freqlientes por hipertensao pulmonar e cor pulmonale descompensado. Na investigacdo, foi detectada
apnéia do sono, secundaria aos depdsitos de GAGs na via aérea, como causa das descompensagoes cardiopulmonares com melhora
apos introdugdo de CPAP. Apnéia do sono pode estar implicada na génese de hipertensdo pulmonar e cor pulmonale em pacientes
com mucopolissacaridose.






