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Observacao: enviarei figura e tabela por e-mail Introducdo As
mucopolissacaridoses (MPS) sao erros inatos do metabolismo, do grupo
das doencas lisossémicas, que resultam da atividade deficiente de
enzimas envolvidas no catabolismo dos glicosaminoglicanos (GAG). Esse
bloqueio, além de ocasionar o acumulo de GAG, geralmente associa-se a
problemas no desenvolvimento fisico e mental. Elas podem ser dos tipos
I(deficiéncia da enzima alfa-L-iduronidase), ll(deficiéncia da enzima
iduronato-sulfatase), IllI-A(deficiéncia da enzima heparan-N-sulfatase),
[11-B(deficiéncia da enzima alfa-N-acetilglucosaminidase), 111-C(deficiéncia
da enzima acetilCoA:alfa-glicosamina acetiltransfera As se),
[11-D(deficiéncia da enzima N-acetilglicosamina 6-sulfatase), IV-A(
deficiéncia da enzima N- acetilgalactosamina 6-sulfatase ou galactose
6-sulfatase ), IV-B(deficiéncia da enzima beta-galactosidase),
Vi(deficiéncia da enzima arilsulfatase B), Vll(deficiéncia da enzima
beta-glicuronidase) e I1X (deficiéncia na enzima hialuronidase). De acordo
com dados internacionais, acredita-se que a incidéncia conjunta das MPS
seja de aproximadamente 1:20.000 a 1:80.000 nascimentos -2, Também
parece existir variacdo em relacao aos tipos mais freqientes; por
exemplo, na Grécia, o tipo mais freqtiente é o 1lI-B3 enquanto que a MPS |
€ a mais fregliente em paises como a Irlanda do Norte4 , Canada5 e
Australia® . O tipo Il € o mais freqlente em Portugal6 e o tipo llI-A é 0
mais freqlente em paises como a Alemanha7 e os Paises Baixos2. A
Rede MPS Brasil, criada em 2004, € o principal centro de referéncia para
diagndstico deste grupo de doencas em nosso pais. De acordo com o seu
banco de dados, os tipos I, Il e VI s&do os mais frequentemente
diagnosticados. Nao sdo conhecidos dados acerca da incidéncia das
MPS no Brasil. Objetivos Estimar as incidéncias minimas das MPS, de
acordo com o tipo, em cada regido brasileira. Materiais e métodos
Estudo transversal, observacional e retrospectivo. Foi feito o
levantamento dos casos brasileiros de MPS diagnosticados pela Rede
MPS Brasil no periodo de 2004 a abril de 2009. As seguintes variaveis
foram analisadas em relacdo aos casos diagnosticados: tipo de MPS, ano
e regido de nascimento (N ou Norte, NE ou Nordeste, CO ou
Centro-Oeste, SE ou Sudeste, S ou Sul). Para os calculos de incidéncia
minima foram utilizados os dados do Censo Brasileiro de 1997 a 2006
(IBGE,2009). Resultados Durante o periodo analisado, a Rede MPS



Brasil registrou 552 casos de MPS (1=119, 1I=161, Il1IA=17, |l1IB=34,
[1I-C=20, IV-A=59, IV-B=4, VI=133, VII=5). Entre estes, 296 (53,6%)
nasceram entre 1997-2006 (=70, 11=89, IlIA=8, 11IB=24, 11I-C=5, IV-A=25,
IV-B=Zero, VI=80, VII=5).Considerando que, no periodo, nasceram
30.857.586 criangas no Brasil, a incidéncia minima conjunta das MPS foi
calculada em 1:100.842 nascimentos. A incidéncia das MPS, conforme a
regido brasileira de origem, esta representada na Figura 1.
Discussao/Conclusfes: Mesmo considerando que a Rede MPS Brasil
possa nao deter o registro de 100% dos casos diagnosticados de MPS no
Brasil, os dados obtidos, quando comparados com a literatura
internacional, sugerem que: 1) existe um subdiagndstico deste grupo de
doenca em nosso pais, ou que 2) a incidéncia das MPS no Brasil é
inferior aguela descrita para outros paises. Além disso, parece haver
diferencas regionais em relacéo a frequéncia relativa dos tipos, sendo a
MPS VI mais freqiiente no Nordeste e a MPS | mais frequente no Sul. Os
dados de incidéncia minima reportados poderdo auxiliar na tomada de
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