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geno valgo é uma condi¢do em que o joelho esté
medializado em relagdo ao eixo de carga do mem-
bro inferior. H& varias causas para essa deformi-
dade, e basicamente podemos dividilas em adquiridas ou
congénitas. Nas causas adquiridas, podemos ter como con-
sequéncia a sequela de trauma (lesdo fisaria, barra ésseq,
dentre outras causas). Nas congénitas, estdo enquadradas
alferagdes nas quais ocorre crescimento assimétrico da fise.
Essas alteragdes também podem ser observadas na muco-
polissacaridose [MPS) tipo IVA [ou sindrome de Morquio).
Para melhor compreensé@o, a MPS é um subgrupo das
doengas de deposito lisossomais (DDLs), que pertencem ao
ainda maior grupo de doengas genéticas do metabolismo,
causadas por deficiéncias enzimdticas. Agrupadas, estas
afetam cerca de 1 em cada 25.000 nascidos vivos por
ano.'? A MPS caracteriza-se por deficiéncia ou falia de de-
terminada enzima nos lisossomos, o que leva ao acimulo de
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glicosaminoglicanos (GAGs), antigamente conhecidos como
mucopolissacdrides, nome que deu origem & patologia. Os
GAGs, sdo moléculas compostas, entre outros, por agicares
que se ligam a uma profeina central. Essas moléculas absor-
vem dgua em demasia, adquirindo uma consisténcia viscosa,
promovendo a lubrificacdo entre os tecidos e permitindo o
deslizamento na movimentacdo entre eles. Essa diminuicdo
de afrifo enfre os tecidos permite, por exemplo, o movimento
das articulagdes ésseas, e esse acumulo leva & disfuncdo na
lubrificag@o dos 6rgdos, causando danos progressivos. As
manifestacdes clinicas das MPSs séo habitualmente multissis-
t{&micas e muito varidveis, com formas consideradas leves,
moderadas e até graves, embora as doengas dssea e somdti-
ca sejam consideradas exiremamente deletérias & qualidade
de vida. Em associagdo, podem comprometer cérebro, olhos,
ouvidos, coragdo, figado, ossos e articulacdes (Tabela 1).

Titulo da Tabela
¢ Refardamento mental
® Micrognatia
MPS | Sindrome de Hurler ou sindrome orl-iduronidase e Sulfato de heparina ® Macroglossia
de Scheie e Sulfato de dermatina  Degeneracdo refiniana
® Turvacdo corneal
¢ Cardiomiopatia
e Sulfato de heparina Retardamento mental (sinfomas
MPS I Sindrome de Hunter Iduronato sulfatase o Sulfato de dermatina similares aos da sindrome de
Hurler, porém mais brandos)
Sindrome de Sanfilippo A Sulfato de heparina Sulfato de dermatina e Afraso de desenvolvimento
® Hiperatividade severa
MPS I Sindrome de Sanfilippo B N-acetilglucosaminidase Sulfato de heparina ® DisfungGo motora
® Morfe na segunda década
Sindrome de Sanfilippo C N-acetilglucosamina é-sulfatase | Sulfato de heparina de vida
o Sulfato de queratina e Severa displasia esquelética
MPS IV Sindrome de Morquio Calactose &-sulfatase e 6sulfato de condroitina ® Baixa estatura
® Disfuncdo motora
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e Severa displasia esquelética
® Baixa estatura

MPS VI Sindrome de Maroteaux-lamy N-acetilgalactosamina 4-sulfatase | Sulfato de dermatina * Disfungéo motora
o Cifose
o Defeitos cardiacos
e Sulfato de heparina : B.ep‘momegahc‘, )
e Sulfato de dermatina Sl Rl
MPS VI Sindrome de Sly B-glucuronidase ® Baixa esfatura

e 4 6-sulfato de condroitina e Turvacdo comedl

® Atraso no desenvolvimento
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A sindrome de Morquio foi descrita inicialmente como um
nanismo com malformacdes dsseas, pelo pediatra uruguaio
Morquio e pelo radiclogista inglés Ulfrich, em 1929. Sua trans-
missGo é aufossdmica recessiva, ocorrendo aproximadamente
em 1 de cada 40.000 nascimentos.*> Acomete ambos os
sexos da mesma maneira* e ocorre, com maior frequéncia, em
casamentos consanguineos de pais sadios e heferozigotos. >
A etiologia descrita seria a deficiéncia da enzima N-acetilga-
lactosamina Gsulfatase (GAINS), levando a um acimulo de
GAGs. Os pacientes sdo aparenfemente normais do nasci
menfo e apresentam desenvolvimento neuropsicomotor normal,
com a infeligéncia preservada por toda a vida.® As alteragdes
clinicas comecam a ocorrer a partir dos 18 a 24 meses, com
diminuigdo do ganho de estatura. Enfre as alteragdes esquelé-
ficas fipicas, podem ocorrer nanismo com fronco curto, pecius
carinatum, cifose, hiperlordose, escoliose, deformidade ovoide
das vértebras, geno valgo, pé plano valgo bilateral, hiperex-
fensdo arficular (principalmente dos punhos) e hipoplasia do
processo ondofoide.**
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O joelho é a articulagdo mais acometida na sindro-
me de Morquio, e o geno valgo geralmente progride as-
sim que o paciente inicia a fase da marcha, fornando-se
bastante acentuado na evolugdo. Nessas situagdes, ge-
ralmente encontramos frouxiddo dos ligamentos colaterais,
agravando sua apresenfagdo. Na maior parfe dos casos,
a deformidade é encontrada na porgdo proximal da tibia,
mais do que na por¢do proximal do fémur. Também pode
ser observado anfecurvato do fémur distal associado ao
recurvato da fibia proximal. Essas deformidades aconte-
cem devido & alteracdo fiséria da porcdo lateral da fise da
tibia e da fibula, causando deformidade na epifise postero-
lateral da tibia e em toda a fibula proximal.”?

O tratamento preconizado visa melhorar a mobilidade
e a deambulagdo do paciente. Para isso, fazse necessario
realizar fisioterapia precoce para manfer mobilidade ade-
quada e indolor, além de fratamento cirdrgico, em muitos
casos. O fratamento de escolha para a corregdo dessas
deformidades consiste em bloqueios fisdrios parciais duran-
fe o crescimento, para corre¢do e alinhamento do eixo.”?

Outras abordagens cirtrgicas, como osteotomias, po-
dem ser aplicadas quando os pacientes esi@o préximos da
maturidade esquelética (Figura 1). @
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Em caso de pacientes com essas manifestacdes ésseas, encaminhe-os a um médico geneticista para o diagnéstico preciso da doenca de base. Quanto mais precoce o diagnéstico, melhor para o paciente. Ele pode ter mucopolis-
sacaridose e beneficiarse muito com o acompanhamento multidisciplinar e a abordagem terapéutica. Em caso de dividas, entre em contato com o departamento de informacdes médicas: medinfola@bmm.com
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