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Mucopolissacaridose tipo VIl (sindrome de Sly): achados radiolégicos
em uma série de casos e revisao estruturada da literatura
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INTRODUGCAO:

A mucopolissacaridose tipo VII (MPS VII), ou
sindrome de Sly, € uma doenca lisossébmica
ultrarrara decorrente da deficiéncia de [3-
glucuronidase. O acumulo progressivo de
glicosaminoglicanos compromete diversos
sistemas, incluindo o esqueleto, podendo
resultar em disostose multipla e alteragoes
vertebrais potencialmente associadas a
complicagdes neuroaxiais. O reconhecimento
desses padroes radioldgicos é fundamental
para ampliar a suspeicao diagndstica em
cenarios infrequentes.

OBJETIVO:

Descrever os achados radiolégicos de
pacientes com MPS VII acompanhados
em centro terciario e contextualiza-los
por meio de revisao estruturada da
literatura, com énfase em padroes uteis
a suspeicao diagnostica.

METODOLOGIA:

Estudo observacional retrospectivo, do
tipo série de casos, realizado em centro
de referéncia do Sul do Brasil. Foram
incluidos pacientes com diagndstico de
MPS VII acompanhados nos ultimos 15
anos. Dados clinicos e de imagem foram
obtidos de prontuarios eletrénicos e do
sistema de arquivamento e comunicacao
de imagens (PACS). Radiografias e
exames seccionais disponiveis foram
revisados sistematicamente. Realizou-se
revisao estruturada da literatura para
comparagao dos padroes radiologicos
identificados.

DISCUSSAO E COMENTARIOS FINAIS:

Foram identificados trés pacientes com|

MPS VII, todos com manifestagoes
compativeis com disostose multipla,
predominantemente axial. Na coluna
toracolombar, observaram-se hipoplasial
vertebral acentuada, escavacao da face
posterior dos corpos vertebrais e projecao
em “bico” na face inferoanterior. Em um
paciente, verificou-se hipoplasia severa
de L1, associada a retrolistese e perda da
lordose lombar fisioldgica. Na coluna
cervical, destacaram-se platisspondilia
generalizada, hipoplasia anterior dos
corpos vertebrais com morfologia em
“pala” e redugao do espaco craniocervical.
Esses achados reforcam a relevancia da
avaliacao da juncao craniocervical,
considerando o potencial risco de
comprometimento neuroaxial. Os padroes
observados foram concordantes com o0s
descritos na literatura e evidenciam que
as alteracbes vertebrais constituem
importante pista diagnostica para MPS
VII.

Conclusao: A MPS VII apresenta espectro
radiologico caracteristico de disostose
multipla, com alteracdes vertebrais
marcantes e possivel comprometimento
craniocervical. A correlacao clinico-
radiologica e a avaliagcao sistematizada
dos diferentes segmentos esqueléticos
podem favorecer a suspeicao diagnostica
precoce € 0 monitoramento de
complicagoes ortopédicas e neuroaxiais.
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