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As mucopolissacaridoses (MPS) sdo doencas lissossomicas de depdsito; causadas pela deficiéncia
ou auséncia de qualquer uma das enzimas envolvidas na degradagdo dos mucopolissacarideos,
também conhecidos, como glicosaminoglicanos ou GAGS, esses, por sua vez, sdo cadeias de
acucar de longa repeticdo que se acumulam nos tecidos. Este trabalho tem como objetivo relatar o
caso clinico de dois pacientes portadores de mucopolissacaridose tipo I, irmaos por parte de mae,
de 06 e 16 anos de idade, sexo masculino, dando énfase as manifestagdes oro-faciais. No exame
fisico, extra-oral e intra-oral detectou-se que esses individuos apresentaram tracos fisiondmicos
grosseiros, alteracdes sistémicas graves, como hidrocefalia, hepatoesplenomegalia, retardo mental,
alteracOes articulares, pulmonares e cardiacas e também alteragcdes odontoldgicas, tais como:
retardo na erupgio dentdria, diastemas, rebordo alveolar volumoso, proeminéncia do osso temporal
e frontal. Observando-se assim que os individuos examinados apresentaram alteragdes oro-faciais
importantes para o conhecimento odontoldgico.
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