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Ao meu querido pai (in memorian) e
aos meus queridos pacientes com
Mucopolissacaridose com quem
aprendi que vidas raras importam.
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RESUMO

Introdugdo: Na odontologia sdo poucos os estudos relacionados
as Mucopolissacaridoses (MPS) e sobre o impacto gque as
alteracdes bucais podem provocar na qualidade de vida desses
individuos. O presente estudo teve como objetivo comparar a
percepcdo dos pais/responsaveis de individuos com MPS e
individuos clinicamente saudédveis no que tange a qualidade
de vida relacionada a saude bucal (QVRSB) desses individuos.
Métodos: Foi realizado um estudo transversal, pareado com
individuos com MPS e sem MPS, na faixa etaria de 3 a 23 anos.
O grupo MPS foi composto por 10 individuos atendidos no
Hospital Universitadrio Materno Infantil (HUMI),em S&o Luis-
MA e seus pals/responsaveis e o grupo controle por 10
individuos clinicamente saudéaveis. Os pais de cada grupo
responderam a versdo simplificada do Parental-Caregiver
Perceptions Questionnaire (P-CPQ), dgque mensura a QVRSB dos
filhos na perspectiva dos pais. Em seguida, os individuos
foram submetidos ao exame clinico odontoldgico, onde foram
avaliadas as varidveils clinicas: cidrie dentéaria, defeitos de
desenvolvimento do esmalte e m& oclusdo. Resultados:
Comparando os resultados dos dominios do P-CPQ, assim como o
escore total do instrumento, houve associacdo significativa
da percepcdo dos pais em relacdo ao impacto negativo das
condicdes bucais na QVRSB de individuos com MPS (p<0,05)e a
presenca de ma oclusédo apresentou maior impacto sobre a QVRSB
dos individuos com MPS (p<0,05) comparada as demais
alteracdes bucais. Concluséo: Individuos com MPS
apresentaram um 1impacto negativo maior na QVRSB quando
comparados aos individuos sem MPS, sendo que a mé& ocluséo
apresentou maior impacto sob a perspectiva dos pais.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose. Qualidade de Vida.

Assisténcia Odontoldbgica para Pessoas com Deficiéncias.



ABSTRACT

Introduction: In dentistry, there are few studies related to
Mucopolysaccharidoses (MPS) and the impact that oral changes
can cause on the quality of 1life of these individuals. The
present study aimed to compare the perception of
parents/guardians of individuals with MPS and clinically
healthy individuals regarding the oral health-related
quality of 1life (HRQoL) of these individuals. Methods: A
cross-sectional study was carried out, paired with
individuals with and without MPS, aged between 3 and 23
years. The MPS group consisted of 10 individuals treated at
the Hospital Universitdrio Materno Infantil (HUMI), in S&o
Luis-MA and their parents/guardians, and the control group
consisted of 10 clinically healthy individuals. Parents in
each group answered the simplified version of the Parental-
Caregiver Perceptions Questionnaire (P-CPQ), which measures
the HRQoL of children from the parents' perspective. Then,
the individuals underwent a clinical dental examination,
where the clinical variables were evaluated: dental caries,
enamel development defects and malocclusion. Results:
Comparing the results of the P-CPQ domains, as well as the
total score of the instrument, there was a significant
association between the parents' perception of the negative
impact of oral conditions on the HRQoL of individuals with
MPS (p<0.05) and the presence of malocclusion had a greater
impact on the HRQoL of individuals with MPS (p<0.05) compared
to other oral alterations. Conclusion: Individuals with MPS
had a greater negative impact on HRQoL when compared to
individuals without MPS, with malocclusion having a greater
impact from the parents' perspective.

Keywords: Mucopolysaccharidosis. Quality of 1life. Dental
Care for People with Disabilities.



INTRODUGAO

As Mucopolissacaridoses (MPS) constituem um grupo
heterogéneo de doencas metabdlicas hereditarias raras, de
carater crénico, progressivo e sistémico. Resultam da
deficiéncia ou falta de enzimas lisossomais responséaveis pela
degradacédo dos Glicosaminoglicanos (GAG), anteriormente
conhecidos como mucopolissacarideos e que deram nome a
doencal’?.

Existem sete tipos de MPS atualmente descritas, as quais
s&o classificadas de acordo com o tipo de enzima deficiente na
célula. A heterogeneidade clinica é significativa, desse modo,
pacientes com deficiéncia enzimdtica idéntica podem apresentar
magnitude clinica distinta, variando de leve, moderada a
grave?’.

No periodo entre 1982 a 2019, um estudo desenvolvido no
Laboratdério de Referéncia de Erros Inatos do Metabolismo do
Servico de Genética Médica do Hospital das Clinicas, em Porto
Alegre, centro de referéncia internacional para diagndéstico de
MPS, diagnosticou 1.652 novos casos de MPS no
Brasil. Os resultados mostraram que a MPS II apresentou a
maior pontuacdo em todas as regides brasileiras, exceto no
Nordeste, onde a MPS VI apresentou a maior prevaléncia de
natalidade. No Maranh&do, foram diagnosticados, no mesmo
periodo, 23 casos, com predominio da MPS II®.

Estudos que abordam as caracteristicas orofaciais

presentes nas MPS sdo escassos, sendo a maioria relato de



casos clinicos”. As principais manifestacdes bucais descritas
sdo, atraso na cronologia de erupcdo, presenca de dentes
permanentes inclusos, defeitos de desenvolvimento de esmalte
(DDE), alteracdes no numero e anatomia dos dentes, limitacéo
de abertura bucal, macroglossia e maloclusdes® 7/8-2,10,11,

Doencas bucais como carie e doenca periodontal podem
interferir na saulde geral dos individuos com MPS, mas podem
ser evitadas ou controladas quando o cuidado odontoldgico
estd presente. Um estudo desenvolvido em um Centro de
Referéncia para atendimento a individuos com MPSno Rio de
Janeiro analisou 12 pacientes e encontrou alta prevaléncia de
lesbdes de carie (7 pacientes), doenca periodontal (9
pacientes), atraso na cronologia de erupcdo e presenca de
labios proeminentes (8 pacientes).

Radiograficamente, a formacdo defeituosa do cbébndilo foi a
condicdo mais frequente (9 pacientes)?'?.

O atendimento a individuos com MPS é desafiador para os
cirurgides dentistas, devido as deficiéncias mentais na
maioria dos tipos e complicacdes fisicas. Se o tratamento sob
anestesia geral for necessario, os profissionais envolvidos
precisam estar cientes dos riscos associados a anestesia, haja
vista que esses pacientes, além de apresentarem dificuldades
no gque tange o manejo das vias aéreas também possuem

comprometimentos multissistémicos, principalmente

cardiorrespiratériosts.



As doencas bucais podem afetar, de forma negativa, a
qualidade de vida da populacdo. Isso acontece por estarem
associados, muitas vezes, a quadros de dor, desconforto e

alteracdo estétical'’.

A Qualidade de Vida Relacionada a Saude Bucal (QVRSB)
refere-se ao impacto das doencas bucais sobre aspectos da vida

14,15,16  Ccom a

cotidiana importantes para a populacéo
necessidade de determinar como as alterag¢des bucais impactam
sobre a qualidade de vida dos individuos, foram desenvolvidos
diversos instrumentos que avaliam essa relacdo. Um deles é o
Parental-Caregiver Perceptions Questionnaire (P-CPQ), que

avalia a QVRSB dos filhos sob a percepcdo dos pais e

cuidadores.

Por meio da percepc¢do dos pais, o P-CPQ é um importante
instrumento para avaliar o impacto da QVRSB de criancgas e
adolescentes. Esse instrumento foi adaptado e validado no
Brasil em 2009 4171819 £ um questiondrio auto preenchivel,
composto por 31 itens distribuidos em quatro dominios. Por ser
um instrumento extenso, muitas vezes ele é dificil de ser

14,20~ por esse

aplicado juntamente aos outros instrumentos
motivo, Goursand et al.?’ desenvolveram em lingua portuguesa,
uma versdo simplificada do P-CPQ, o qual é composto por 13
itens distribuidos em trés dominios: sintomas orais (3 itens),

limitacdes funcionais (4 itens) e bem-estar (6 itens). O

escore total varia de zero a 52 pontos. Os escores mais altos



indicam um impacto negativo maior da saude bucal na gqualidade

de vida e vice versa.

Considerando que doencas bucais podem afetar a qualidade
de vida e que individuos com MPS possuem alteracdes orofaciais
pouco exploradas na literatura, justifica-se a execucgdo do
presente estudo a fim de se verificar qual o impacto na QVRSB

de individuos com MPS.
MATERIAIS E METODOS

fis informacdes contidas neste estudo foram coletadas

entre os meses de abril e julho de 2021.

Aspectos éticos

Os procedimentos realizados neste estudo seguiram oS
critérios da Resolucdo 466/12 do Ministério da Saude, a qual
regula a pesquisa envolvendo seres humanos. Foi submetido a
anadlise e aprovacdo da Comissédo Cientifica (COMIC) (Anexo B) e
do Comité de Etica do Hospital Universitdrio da Universidade
Federal do Maranhdo (CAAE: 42633721.0.0000.5086) (Anexo C).
Todos os participantes foram conscientizados dos objetivos do
estudo, bem como de provaveis riscos e beneficios. O Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Apéndice A) e Termo
de Assentimento (Apéndice B) foram assinados pelos

responsaveis e participantes, respectivamente.



Campo da pesquisa/Local do estudo

Os individuos com MPS foram selecionados na enfermaria da
Unidade de Atencdo a Crianca e ambulatdédrios médicos e
odontolégicos da pediatria do Hospital Universitario da
Universidade Federal do Maranhdo (HU-UFMA) na Unidade Materno
Infantil (UMI) em S&o Luis, Maranhdo. A UMI corresponde ao
centro de referéncia responsavel pelo atendimento
multiprofissional de criancas/adolescentes com MPS no
Maranhdo. O grupo de individuos clinicamente saudaveis (grupo
controle) foi composto por pacientes procedentes da clinica de

Odontologia da Universidade CEUMA em S&o Luis, Maranhéo.

Populagdo do estudo / Amostra

O estudo contou com um grupo de comparacdo que viabilizou
analisar a relacdo entre a condicdo (ter MPS ou ndo ter MPS) e
o desfecho (QVRSB). Todos os individuos com diagndéstico de MPS
atendidos no HU-UFMA foram convidados a participar do estudo.
A amostra do estudo foi constituida por dois grupos: um
grupo, composto por 10 individuos com MPS e outro grupo,
composto por 10 individuos sem MPS, selecionados e

provenientes de populagdes de origens distintas.

Para cada individuo com MPS (grupo de estudo) foi
escolhido um individuo no grupo de comparacdo (grupo
controle) . Buscando homogeneizar as amostras nos diferentes

grupos, ou seja, fez-se o pareamento por sexo e idade.
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Somente foram incluidos neste estudo individuos com MPS
com diagndéstico médico definitivo e registrado em prontuério
médico. No Maranh&o ndo had registros de sistemas de informacéo
caracterizando a populacdo acometida pela MPS, a qual faz
parte de grupos de dificil localizacdo e selecdo para
amostras. Desse modo, optou-se por uma amostra de
conveniéncia, composta pelo universo de pacientes com MPS
assistidos nos ambulatdédrios e enfermarias da UMI do HU-UFMA.
Todos os dados foram coletados em época de pandemia da doenca
do coronavirus (COVID-19), e, portanto, em funcdo das
limitacdes impostas pelos Orgdos Federais, Estaduais e
Municipais, como inuUmeros lockdowns e normativas de
distanciamento, foi dificil realizar o agendamento de todos os

pacientes com prontudrios registrados.

Critérios de elegibilidade

Critérios de incluséo

Criancas/adolescentes entre 6 e 14 anos de ambos 0s sexos

e seus pais/responséveis;

Grupo de estudo: individuos com diagndéstico médico

definitivo de MPS e registrados em prontuadrio médico;

Grupo controle: individuos clinicamente saudaveis;

Foram excluidos criancas/adolescentes que foram submetidos
ou estavam em realizado tratamento ortoddntico e seus

pais/responséaveis.



Desenho do estudo e instrumento de coleta de dados

Apds selecdo prévia no banco de dados do servicgco de
pediatria da UMI, os pais/responsaveis foram contatados
pessoalmente ou por ligacdo telefdnica e receberam explicacédo
sobre a pesquisa e os seus objetivos, sendo convidados a
participarem da coleta de dados no ambulatdério de odontologia
do HU-UFMA. Foram incluidos, portanto, aqueles
pais/responsaveis que concordaram com a realizacdo do exame
clinico dos filhos e em responder aos gquestiondrios, assinando
para isso o TCLE. A fim de conhecer questdes relacionadas ao
estado de saude bucal das criancas/adolescentes com MPS, ©
estudo foi de carater quantitativo e do tipo observacional

transversal.

Questionadrio estruturado

Os pais/responsédveils responderam, no primeiro momento, um
questionario estruturado abordando questdes sociodemograficas
e relacionadas aos objetivos do estudo sem auxilio do

cirurgido-dentista (Apéndice C).

Instrumento de QVRSB

Apds a aplicacdo do questiondrio os pais/responséaveis
foram orientados a responderem a versdo simplificada do P-CPQ
(Anexo D). O instrumento avalia a QVRSB dos filhos sob o ponto
de vista dos pais/responsdveis. E um instrumento auto
preenchivel referente a frequéncia de eventos nos uUltimos trés

meses.

11
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O P-CPQ conta com 13 itens distribuidos em trés dominios:
Sintomas orais (3 itens), Limitacdes funcionais (4 itens) e
Bem-estar (6 itens). Cada item possui 5 opcdes de resposta e
cada alternativa de resposta é representada por um valor
numérico: nunca — 0 pontos; uma ou duas vezes - 1 ponto;
algumas vezes - 2 pontos; frequentemente - 3 pontos; todos os
dias ou quase todos os dias 4 pontos. O escore total varia de
zero a 52 pontos. A resposta com “ndo sei” também é uma opcéo
de resposta. Os valores mais altos indicam um impacto negativo
maior da saude bucal na qualidade de vida e vice-versa
(GOURSAND et al., 2013). Os pais/responsaveis responderam
todos os itens em ambiente silencioso, sem interferéncia do
examinador. Entretanto, somente um caso do grupo controle a
forma escolhida de administracdo do instrumento foi

entrevista, a pedido do responsavel.

Exame clinico odontoldgico

O exame da cavidade bucal foil realizado no ambulatdério de

odontologia do HU-UFMA apds a aplicacdo do gquestionadrio junto
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aos pais/responsaveis. Aconteceu sob luz artificial, na
cadeira odontoldégica. A equipe foli composta por uma

examinadora e por uma auxiliar.

O espelho bucal e a sonda IPC (modelo OMS) foram
utilizados para o exame clinico. Os resultados do exame
clinico foram registrados na ficha de exame clinico do
individuo (Apéndice D). As varidveis clinicas avaliadas foram:
experiéncia de carie dentaria por meio do indice de dentes
Cariados, Perdidos e Obturados (CPO-D) para denticédo
permanente e do indice de dentes cariados, com extracédo
indicada e obturados (ceo-d)na denticdo decidua, onde os
procedimentos e critérios para diagndéstico de céarie dentéria
foram os recomendados pela Organizacdo Mundial de Saude (OMS)
(1999); oclusédo, seguindo os critérios de diagndstico oclusal
propostos por Oliveira et al. (2008; 2010) ,0OMS (2013) e
DEPS et al. (2020) e defeitos de desenvolvimento de esmalte

(OMS, 1997) (Anexo E).

A calibracdo da examinadora foi realizada para as
referidas condic¢bes clinicas. As entrevistas e os exames
clinicos foram realizados por um Unico examinador previamente
calibrado para o diagndéstico de carie (Kappa= 0,98), defeitos
de desenvolvimento de esmalte (Kappa=0,91) e de malocluséao

(Kappa=0, 88) .

Apdbds avaliacdo clinica e aplicacdo do gquestionéario, todos

0s pacientes foram submetidos a profilaxia dental e os casos
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qgue apresentaram necessidade de intervencgdes clinicas foram
encaminhados para os ambulatdérios de odontologia do HU-UFMA

para serem submetidos ao tratamento indicado.

Estudo piloto

O piloto foi realizado apds a calibracdo do examinador
(pesquisador) que procedeu com o exame clinico dos individuos.
Foram utilizados 2 pais/responséaveis e 2 individuos de cada
grupo. Essa etapa teve como finalidade avaliar a metodologia e
0s instrumentos da coleta de dados. N&o houve necessidade de
mudancas referentes a metodologia do estudo. Sendo assim, os
participantes do estudo piloto foram incluidos na amostra

final.

Organizagdo e Analise dos Dados

Os dados foram exportados da planilha do Microsoft Excel e
analisados no programa estatistico MINITAB 14.0 e Project R
4.1.0. Foi realizada uma analise descritiva dos dados com
cdlculo das frequéncias absoluta e relativa para as variéaveis
categdricas, para as varidveis numéricas foi calculado a
medida de tendéncia central (média, mediana e quartis), a
medida de dispersé&o (desvio padrédo), valor minimo e méximo.
Foi utilizado também, o teste ndo paramétrico de Mann-Whitney
e Wilcoxon para testar a hipdtese de que duas populacdes
(grupos) tém igual distribuicdo. Os resultados seréo
considerados estatisticamente significantes quando o valor-p

for menor ou igual a 0,05 (p<0,05).
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RESULTADOS

Dos 13 individuos diagnosticados com MPS acompanhados no
HU-UFMA, 3 ndo foram incluidos no estudo (receio de comparecer
as consultas, devido a pandemia de COVID-19, abandono do
tratamento médico ou odontoldgico). A amostra final foi
composta por 10 individuos com MPS e 10 individuos sem MPS,

assim como seus pais/responséaveis.

A faixa etdria dos participantes foi entre 3 e 23 anos
com média de idade de 11,5 anos (£ 6,0), com predilecdo pelo
sexo masculino (70% dos participantes). A maioria dos
individuos foram da raca branca. Quanto a procedéncia, 9
individuos com MPS sdo dointerior do estado do Maranhdo e a

maior parte com renda mensal familiar variando entre dois a

menos de cinco saldrios minimos (40%). (Tabela 1).

As variédveis clinicas mé& oclusdo e carie também descritas
na tabela 1 mostrou certa homogeneidade entre os grupos, sendo
que mais individuos com MPS apresentaram essas caracteristicas

(60

o

e 50%, respectivamente), com excecgdo da variavel
defeitos de esmalte, presente em 6 individuos com MPS e em

nenhum dos individuos do grupo controle.

A distribuicdo dos individuos de acordo com o tipo de MPS
é descrita na figura 1, evidenciando que a maioria dos casos

foram de MPS tipo II (4 individuos).
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A tabela 2 mostra a comparacdo entre os grupos de
individuos com MPS e sem MPS em relacdo aos valores dos
dominios sintomas orais, limitacdo funcional, bem-estar e
pontuacdo total do P-CPQ. A média de todos os dominios e a
pontuacdo total foi maior no grupo com MPS, sendo que O escore
total foi de 17,3 (£ 7,4) no grupo MPS e de 1,7 (+ 1,4) no
grupo sem MPS. Neste caso, a percepcdo dos pais/responsaveis
sobre o impacto da QVRSB foi mais negativo quando comparado
com a percepcdo dos mesmos dominios para o0s pals/responsaveis
de individuos sem MPS, com uma diferenca significante entre os

grupos (p<0,05).

A tabela 3 descreve a relacdo entre os valores obtidos
para o P-CPQ e as variéaveis clinicas avaliados nos grupos com
e sem MPS. Os resultados demonstraram uma associacédo
significativa entre a prevaléncia de maloclusdes de individuos
com MPS e os dominios sintomas orais, limitacdes funcionais e
bem-estar e entre o dominio sintomas orais e defeitos de

esmalte (p <0,05).

Na figura 2 nos graficos (a), (b), (c) e (d) pode-se
observar que os individuos com mé& oclusdo e com defeito de
esmalte apresentaram valores mais altos nos escores P-CPQ nos
dominios sintomas orais, limitacdes funcionais e bem-estar

comparado aos que ndo tém ma oclusdo, nem defeito de esmalte.
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DISCUSSAO

As MPS sdo um grupo heterogéneo de doencas genéticas
raras, causadas por deficiéncias enzimdticas responséaveis pela
degradacdo dos GAG presentes nos lisossomos, gerando depdsito
lisossbmico de GAG em tecidos e 6rgdos, acarretando diversas
alteracdes fisicas, motoras e intelectuais. Dentre as
alteracdes fisicas, muitas estdo presentes na face e na
cavidade bucal. S&do identificados 11 defeitos ou alteracédo
enzimdtica que causam sete tipos diferentes de MPS atualmente.

Este estudo demonstrou que individuos com MPS apresentaram
um impacto negativo maior na QVRSB gquando comparados aos
individuos sem MPS nos 3 dominios apresentados do P-CPQ versao
simplificada e que a presenca de md oclusdo apresentou impacto
maior sobre a QVRSB dos individuos com MPS sob a perspectivas
dos pais/responséaveis.

Embora haja uma diversidade fenotipica nos individuos com
MPS, as deformidades esqueléticas e anormalidades articulares
ocasionadas pelo acumulo de GAGs é comum em todos os tipos.
Dentre as alteracgdes citadas pela literatura, estdo a presenca
da hipoplasia condilar. Esse desenvolvimento insuficiente do
céndilo tem diversas consequéncias, dentre elas a mordida
aberta anterior, observada principalmente em pacientes MPS VI.
Kantaputra et al.® analisaram 17 pacientes com MPS VI e
detectaram hipoplasia em 93,9%, concluindo que o acumulo de

Dermatan Sulfato (DS) tem um importante papel no



desenvolvimento insuficiente do cbébndilo mandibular em
pacientes com MPS I e VI gque acumulam esse substrato.

De Almeida-Barros et al.!? forneceram evidéncias de
que a mobilidade condilar é amplamente reduzida em pacientes
com MPS IVA e VI, mas que oO0s pacientes com MPS VI sdo mais
gravemente afetados, com uma reducdo mais acentuada dessa
mobilidade, e que limitac¢des de movimentos mandibulares séo
frequentes entre os pacientes com DTM. A amplitude reduzida
dos movimentos de lateralidade, protrusdo e abertura bucal
podem interferir na funcdo mastigatédria.

Alteracdes orofaciais observadas em individuos com
MPS citadas na literatura como mé& oclusdo, limitacbes de
abertura bucal, macroglossia, dentes inclusos e defeitos de

8,10,21,22,23,24,25 = gomadas a limitacdes motoras e

esmalte
intelectuais de alguns pacientes, podem estar relacionados ao
impacto negativo na QVRSB dos individuos com MPS'%.

Problemas oclusais como mordida aberta anterior,
mordida cruzada posterior, dentes inclusos ou impactados
interferem na fonacdo, comunicacdo, mastigacdo e até na
estética. Isso pode afetar o convivio social destes pacientes,
gerando baixa autoestima e abalos psicoldégicos'?. As
implicacdes destas alteracdes para a qualidade de vida foram

26 em uma crianca de 15 anos com

descritas por Guimarédes et al.
MPS VI submetida a transplante de medula éssea (TMO). A

presenca da mordida aberta anterior impedia uma mastigacédo e

18
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degluticdo adequadas dos alimentos, causando engasgos
frequentes.

Houve uma relacd&o significativa também entre o dominio
sintomas orais e defeitos de esmalte. Normalmente o esmalte
dos individuos com MPS é fragil e se apresenta com maior

VIO, 25

porosidade principalmente os individuos com MPS I . Esses

defeitos modificam topograficamente o esmalte dental o que

27,28 gumentando o risco de lesdes

facilita a adesédo bacteriana
de carie. Yamakoshi et al.?’ afirmam que a deficiéncia da
enzima N-acetil-galactosamina-6-sulfatase na MPS IVA resulta
no acumulo patolédgico dos GAG queratan sulfato e condroitina
b-sulfato nos lisossomos de ameloblastos na fase secretora,
contribuindo para formacdo de esmalte defeituoso.

A avaliacdo e abordagem precoce do cirurgido-dentista,
pode contribuir para minimizar esses sintomas e influenciar na
QVRSB. O acompanhamento peridédico pelo dentista em individuos
com MPS se faz necessario, visto que as caracteristicas
orofaciais como macroglossia, anormalidades articulares e
abertura bucal reduzida tornam o atendimento odontoldgico
complexo.

Outro fator motivador desta pesquisa é a escassez dos
estudos com dados atualizados sobre a incidéncia de casos de
MPS no Brasil. N&o h& registros de dados oficiais do numero de
pacientes com diagnéstico confirmado deste grupo de doencas no

estado do Maranhdo. Este estudo, na busca de homogeneizar as

amostras nos diferentes grupos, fez um pareamento das amostras
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por sexo e idade, tendo como base um recente estudo realizado
por DEPS et al.!#, onde a diferenca na metodologia foi o
acréscimo da variavel clinica defeitos de desenvolvimento de
esmalte entre os grupos.

As MPS se apresentam de forma diversificada, variando
conforme o glicosaminoglicano e a enzima envolvida. O
presente estudo apontou maior prevaléncia de MPS tipo II,
sendo 40% dos casos analisados. Os dados obtidos aqui estdo de
acordo com o estudo realizado por Vieira et al.3’, em que foram
identificados 113 pacientes com MPS, dos quais 43 pertenciam
ao tipo II, seguido pelo tipo VI e tipo I, com 29 e 18
pacientes, respectivamente.

A amostra pode ser considerada representativa dos casos
diagnosticados atualmente no estado do MA, visto que somando
0s casos dos pacientes com prontudrios cadastrados no HU-UFMA,
hospital de referéncia no acompanhamento desses individuos,
com O0s que possuem cadastro também na Associacdo Maranhense de
Doencas Genéticas Raras do Maranhdo (AMAGER), somente 3
individuos n&o fizeram parte da nossa amostra.

A diversidade fenotipica, a variedade de sinais e sintomas

nos primeiros anos de vida, muito similares a diversas
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doencgas, bem como o desconhecimento da patologia por parte dos
profissionais, pode contribuir para um diagndéstico tardio.
Vale ressaltar que o estado do Maranh&o possui apenas uma
Geneticista, especialista fundamental no acompanhamento desses
individuos e seus familiares e que grande parte dos exames
laboratoriais coletados que podem auxiliar no diagndéstico sé&o
enviados para outros estados.

Protocolos preventivos e estratégias para melhorar ou
reduzir os impactos das manifestagdes bucais, as limitacdes
funcionais e o bem-estar podem ser desenvolvidos em conjunto
com pais/responsaveis dos individuos com MPS.

CONCLUSAO

Os resultados do presente estudo podem auxiliar no
conhecimento deste grupo de doencas, tendo o cirurgido-
dentista como um dos profissionais facilitadores no
diagnéstico. Novas pesquisas devem ser realizadas neste
sentido. A presenca de maoclusdo em individuos com MPS
demonstrou uma relacdo significativa na qualidade de vida

relacionada a saude bucal desses individuos.



22

REFERENCIAS

1.

Muenzer J. Overview of the mucopolysaccharidoses.
Rheumatology (Oxford). 2011; Dec;50 Suppl 5:v4-12. doi:

10.1093/rheumatology/ker394. PMID: 22210669.

. Kingman SD, Bodamer OA and Wijburb FA. Epidemiology and

diagnosis of lysosomal storage disorders; challenges of
screening. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab. 2015;

29,145-157.

. Neufeld EF, Muenzer J. The Mucopolysaccharidoses. In:

Valle D, Beaudet AL, Vogelstein B, Kinzler KW,
Antonarakis SE, Ballabio A, et al., editors. The Online
Metabolic and Molecular Bases of Inherited Disease. New

York, NY: McGraw-Hill.2014; 10.1036/ommbid.165.

. Josahkian JA, Trapp FB, Burin MG, Michelin K, Paula A,

Scholz P, Sebastido FM, Bender F, Mari JF, De Brusius-
facchin AC, Leistner-segal S & Rojas D. Updated birth
prevalence and relative frequency of
mucopolysaccharidoses across Brazilian regions. Genetics

and Molecular Biology,2021;2020138, 1-6.

. Sarmento DJS et al. Relationship Between Occlusal

Features and Enzyme Replacement Therapy in Patients With
Mucopolysaccharidoses. J Oral Maxillofac Surg. 2017;

76(4) :785-792.



23

6. Rolling I, Clausen N, Nyvad B, Sindet-Pedersen S. Dental
findings in three siblings with Morquio's syndrome. Int J

Paediatr Dent. 1999; v.9, n.3, p219-24.

7. Alpoz AR et al. The oral manifestations of Maroteaux-Lamy
syndrome (mucopolysaccharidosis VI): a case report. Oral
Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod.2006; v.101,
P.632-637.

8. Kantaputra PN, Kayserili H, Given Y et al. Oral
manifestations of 17 patients affected with
mucopolysaccharidosis type VI. J Inherit Metab Dis.
2014; 37, 263-268. https://doi.org/10.1007/s10545-013~
9645-8.

9. Sarmento DJS, de Carvalho SH, Melo SL, Fonseca FR, Diniz
DN, Bento PM, Mesquita Gde Q, de Melo DP.
Mucopolysaccharidosis: radiographic findings in a series
of 16 cases. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol.
2015 Dec;120(6) :e240-6. doi: 10.1016/7.0000.2015.08.009.
Epub 2015 Aug 22. PMID: 26455293.

10. De Almeida-Barros, RQ et al. Evaluation of oral
manifestations of patients with mucopolysaccharidosis IV
and VI: clinical and imaging study.Clin Oral Invest.2017
https://doi.org/10.1007/s00784-017-2100-8.

11. Carneiro NCR, Abreu LG, Milagres RMC, Amaral TMP, Flores-
Mir C, Pordeus IA & Borges-Oliveira AC. Dental and

maxillomandibular incidental findings in panoramic


https://doi.org/10.1007/s00784-017-2100-8

12.

13.

14.

15.

16.

17.

24

radiography among individuals with mucopolysaccharidosis: A
crosssectional study. Journal of Applied Oral Science.
2021; 29, 1-10. https://doi.org/10.1590/1678-7757-2020-
0978.

Antunes LA, Nogueira AP, Castro GF, Ribeiro MG, de Souza
IP. Dental findings and oral health status in patients with
mucopolysaccharidosis: a case series. Acta Odontol Scand.
2013;71:157-67.https://doi.org/10.3109/00016357.2011.654255

Wadenya RO, Stout AM, Gupta A, Monge J. Hurler syndrome: a
case report of a S-year follow-up of dental findings after
bone marrow transplantation. Spec Care Dentist. 2010 Jan-
Feb;30(1):14-7. doi: 10.1111/3.1754-4505.2009.00115.x.
PMID: 20051069.

Deps TD, Carneiro NCR, Nicolau B, Pordeus IA & Borges-
Oliveira AC. Oral health-related quality of 1life of young
people with mucopolysaccharidosis :a paired cross-sectional
study.2020;1-%https://doi.org/https://doi.org/10.1590/1807~
3107bor-2020.vol34.0109.

Allen PF. Assessment of oral health related quality of
life. Health Qual Life Outcomes.2003; v.1l. p.40.

Abreu LG et al. Impact of orthodontic treatment on
adolescents' quality of life: a longitudinal evaluation of
treated and untreated individuals.2018; Qual Life Res.
v.27, n.8, p. 2019-2026.

Goursand D et al. Measuring parental-caregiver perceptions

of child oral health-related quality of life: Psychometric



18.

19.

20.

21.

22.

23.

25

properties of the Brazil- ian version of the P-CPQ. Braz
Dent J. 2009; v.20, p.169-174.

Albites U et al. Parental-caregiver perceptions of child
oral healthrelated quality of life (P-CPQ): Psychometric
properties for the peruvian spanish language. Med Oral
Patol Oral Cir Bucal.2014; v.19, p. 220-4.

Sonbol HN, Al-Bitar ZB, Shraideh AZ; Al-Omiri MK.
Parental-caregiver perception of child oral-health related
quality of life following zirconia crown placement and non-
restoration of carious primary anterior teeth. Eur J
Paediatr Dent,2018; v.19, n.l, p.21-28.

Goursand D. et al. Development of a short form of the
Brazilian Parental-Caregiver Perceptions Questionnaire
using exploratory and confirmatory factor analysis. Qual
Life Res,2013; v.22, p.393-402.

Azevedo AC et al. Clinical and biochemical study of 28
patients with mucopolysaccharidosis type VI. Clin
Genet,2004; v.66, p.208-213.

Oliveira AFB, Chaves AMB, Rosenblatt A. The influence of
enamel defects on the development of early childhood caries
in a population with low socioeconomic status: a
longitudinal study. Caries Res, 2006; 40, 296-302.

Fonseca FR, de Santana Sarmento DJ, Vasconcelos Medeiros
PF, Diniz DN, dos Santos MT. Patients with
mucopolysaccharidosis have tendencies towards vertical

facial growth. J Oral Maxillofac Surg, 2014; 72, 2539-2546.



26

24 . Savitha NS, Saurabh G, Krishnamoorthy SH, Nandan S, Ambili
A. Hunter's syndrome: a case report. J Indian Soc Pedod
Prev Dent.2015; 33, 66-68.

25. Carneiro NCR et al. Oral health of children and
adolescents with mucopolysaccharidosis and mother s Sence
of Coherence. Spec Care Dentist.2017; XX(X), 1-7.

26. Guimaraes MC, Farias SM, Costa AM, Amorim RF. Maroteaux-
Lamy syndrome: orofacial features after treatment by bone
marrow transplant. Oral Health Prev Dent.2010; v.8, p.139-
142.

27. Milgrom P, Riedy CA, Weinstein P, Tanner AC, Manibusan L,
Bruss J. Dental caries and its relationship to bacterial
infection, hypoplasia, diet, and oral hygiene in 6- to 36-
month-old children. Community dentistry and oral
epidemiology. 2000;28(4) :295-306.

28. Vargas-Ferreira F, Zeng J, Thomson WM, Peres MA, Demarco
FF. Association between developmental defects of enamel and
dental caries in schoolchildren. Journal of dentistry.
2014;42(5) :540-6.

29. Yamakoshi Y, Hu JCC, Liu S, Sun X, Zhang C, Oida S, Fukae
M, Simmer JP. Porcine N acetylgalactosamine 6 sulfatase
(GALNS) cDNA sequence and expression in developing teeth.
Connect Tissue Res. 2002; 43(2-3):167-175.

30. Vieira T, Schwartz I, Mundz V, Pinto L, Steiner C, Ribeiro

M, et al. Mucopolysaccharidoses in Brazil: What happens



from birth to biochemical diagnosis?. Am J Med Genet Part
A. 2008; 146A:1741-1747.

31. OMS: Levantamentos Basicos em Saude Bucal. 21-52 (Santos
Livraria,1999).

32. World Health Organization. Oral Health Surveys: Basic

Methods. 4t (ed. Geneva, 1997).

27



28

Tabela 1 - Caracterizacdo sociodemograficas, P-CPQ e variéaveis
clinicas segundo os grupos com MPS e sem MPS.
Grupos
Caracteristicas Com MPS (GE) Sem MPS (GC)
N (%) / N (%) /

Média * DP Média * DP
Idade 11,5 + 6,0 11,5 + 6,0
Sexo
Feminino 03 (30,0) 03 (30,0)
Masculino 07 (70,0) 07 (70,0)
Raca
Branca 04 (40,0) 05 (50,0)
Negra 03 (30,0) 02 (20,0)
Parda 03 (30,0) 03 (30,0)
Procedéncia
Interior do MA 09 (90,0) 02 (20,0)
Sdo Luis 01 (10,0) 08 (80,0)
Renda Mensal Familiar
Menos de um 03 (30,0) 01 (10,0)
Um a menos de dois 01 (10,0) 04 (40,0)
Dois a menos de cinco 04 (40,0) 04 (40,0)
Cindo até menos de dez 02 (20,0) 01 (10,0)
Ma Ocluséo
Sim 06 (60,0) 04 (40,0)
N&o 04 (40,0) 06 (60,0)
Presenca de Carie
Sim 05 (50,0) 04 (40,0)
N&o 05 (50,0) 06 (60,0)
Defeitos de Esmalte
Sim 06 (60,0) 00 (0,0)
N&o 04 (40,0) 10 (100,0)

DP: Desvio padréo
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Tabela 2 - Valores da média, desvio padrdo e o valor-p do teste de

Wilcoxon para pontuacdo de cada dominio e do escore total, segundo
0s grupos.
Grupos
Caracteristicas Com MPS (GE) Sem MPS (GC) Valor-p
Média Média
+ DP Ic DP Ic
. . 3,7 %
Sintomas Orais 5 1 2,2 - 5,2 0,8 +0,8 0,2 -1,4 0,002%*
Limitacédo 9,0 % 6,6 — n _ «
Funcional 3,3 11,4 0,5+ 0,5 0,1 0,9 0,000
+ - —
Bem-estar 446+ o5 _6,6 0,4%0,7 0,1 0,001*
2,9 0,9
17,3 12,0 -
’ ’ + _ *
Escore Total 1702 22,6 1,7 £ 1,4 0,7 2,7 0,000

*Valor-p significante com um nivel de significéncia (o) de 0,05.
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Tabela 3 - Associacdo entre as varidveis do escore P-CPQ, sintomas
oral, limitacdo funcional e bem-estar com as variaveis clinicas
investigadas para o grupo com e sem MPS, e o valor- p do teste Mann-
whitney.

Grupo
Com MPS (GE) Sem MPS (GC)
Média * DP P-Valor Média * DP Valor-p

Sintomas Orais

Variaveis
Clinicas

Ma Ocluséo
Sim 4,8

+ 1,6 1,2 £
~ 0,036%* 0,209
N&ao 2,0 £ 1,4 0,5 + 0,5
Presenca de
Carie
Sim 4,06 £ 2,1 ,0 £ 0,8
0,279 0,568
Nao 2,8 £1,8 , 7 0,8
Defeito de
Esmalte
Si 4,8 £ 1,6 _
Hm 0,036% -
N&o 2,0 £ 1,4 0,8 + 0,8
Limitagdo Funcional
Ma Ocluséo
i + +
Sim 11,0 £ 2,4 0,012 0,7 + 0,5 0,270
N&o 6,0 £ 2,0 0,3 £0,5
Presenga de
Carie
i + +
Sim 10,6 + 2,9 0,135 0,7 £ 0,5 0,270
N&o 7,4 £ 3,2 0,3 £ 0,5
Defeito de
Esmalte
. + B
Sim 10,2 £ 4,0 0,127 _
N&o 7,2 £ 0,5 0,5 £ 0,5
Bem-estar
Ma Ocluséo
Sim 6,3 £ 2,0 0,7 £1,0
0,031~ 0,292
N&o 2,0 + 1,8 0,2 £ 0,4
Presenca de
Carie
i + +
Sim 6,4 £+ 1,8 0,073 0,7 £1,0 0,292
N&o 2,8 2,7 0,2 £ 0,4
Defeito de
Esmalte
. + B
Sim 5,3 £ 2, 0,451 _
N&o 3,5+ 2,9 0,4 £ 0,7

DP: Desvio Padréao
*Valor-p significante com um nivel de significancia (o) de 0,05.

Observacdo: No grupo controle ndo foil possivel fazer o teste estatistico com
a variavel defeito de esmalte, pois, nenhum paciente apresentou esse problema,
ou seja, tém apenas a categoria do ndo.



31

Legenda de Figuras

Figura 1- Grafico com distribuicdo dos individuos por tipo de

Mucopolissacaridoses (n=10).

Figura 2 - Boxplot das varidveis escore P-CPQ por variaveis
clinicas, que foram estatisticamente significantes com o teste de

Mann-Whitney (tabela 3).
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Figura 1- Grafico com distribui¢do dos individuos por tipo de

Mucopolissacaridoses (n=10).
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PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: QUALIDADE DE VIDA RELACIONADA A SAUDE BUCAL DE INDIVIDUOS COM
MUCOPOLISSACARIDOSES

Pesquisador: PATRICIA LUCIANA SERRA NUNES

Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 42633721.0.0000.5086

Instituicdo Proponente: Hospital Universitario da Universidade Federal do Maranhdo/HU/UFMA

Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Nuamero do Parecer: 4.679.598

Apresentacao do Projeto:

As informagdes elencadas nos campos "Apresentagao do Projeto", "Objetivo da Pesquisa" e "Avaliacdo
dosRiscos e Beneficios" foram retiradas do arquivo Informagdes Basicas da
Pesquisa(PB_INFORMACOES_BASICAS_DO_PROJETO_1685604.pdf. Datado de 25/03/2021).

Introducéo

As Mucopolissacaridoses (MPS) constituem um grupo heterogéneo de doengas metabdlicas
hereditariasraras, de carater cronico, progressivo e sistémico. Resultam da deficiéncia ou falta de enzimas
lisossomaisresponsaveis pela degradagdo dos Glicosaminoglicanos (GAG), anteriormente conhecidos
comomucopolissacarideos e que deram nome a doenga (PEREIRA; GAREBELINI; PALAZZO, 2011;
KINGMA;BODAMER, 2015). No periodo de 2004 e 2011, um estudo desenvolvido no Laboratério de
Referéncia deErros Inatos do Metabolismo do Servigco de Genética Médica do Hospital das Clinicas, em
Porto Alegre, queé um centro de referéncia internacional para diagnostico de MPS, identificou 508 novos
casos de MPS noBrasil, sendo as MPS |, Il e VI as mais prevalentes (MPS |: 92, MPS II: 160,VI:118)
(FEDERHEN et al.,2015).0 diagnostico da MPS acontece através da analise de GAG aumentados na urina,
que vao servir dedirecionamento para investigacdo da doenga, sendo que testes de atividade enzimatica
devem ser utilizadospara a confirmagéo do diagnostico de MPS (MUENZER, 2011). Existem sete tipos de
MPS atualmentedescritas, que sao classificadas de acordo com o tipo de enzima deficiente na célula. A
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ANEXO D - Questionario P-CPQ versao simplificada

INSTRUCOES

43

1. Este questionario trata dos efeitos das condi¢cdes bucais no bem-estar diario de sua

crianca. Estamos interessados em qualquer condicao que envolva os dentes, labios,

boca e maxilares. Por favor, responda a todas as perguntas.

2. Leia cada questdo cuidadosamente e pense nas experiéncias de sua crianga nos

ultimos 3 meses quando for respondé-las.

3. Pararesponder a pergunta, por favor, coloque um X no espacgo para resposta.

4. Por favor, marque a resposta que melhor descreva a experiéncia de sua crianca.

Se a pergunta ndo se aplicar a sua crianga, por favor, responda “nunca”.

Exemplo: Com que frequéncia sua crianca teve dificuldades para prestar atencdo na
sala de aula? Se sua crianca teve dificuldades para prestar atencéo a aula, na escola,
devido a problemas com seus dentes, labios, boca ou maxilares, escolha a resposta

apropriada. Se isto aconteceu por outro motivo, escolha “nunca”.

() Nunca

() Uma ou duas vezes

() Algumas vezes

() Frequentemente

() Todos os dias ou quase todos os dias

() Nao sei

Por favor, ndo converse sobre as perguntas com sua crianga, pois neste questionario

nés estamos interessados apenas na opinido dos pais/responsavel.

Data: / / TEMPO:




SEQAO 1. AS PERGUNTAS SEGUINTES TRATAM DOS SINTOMAS E
DESCONFORTOS QUE SEU FILHO PODE APRESENTAR DEVIDO AS CONDIC}()ES DE
SEUS DENTES, LABIOS, BOCA E MAXILARES.

Nos ultimos 3 meses, com que frequéncia SEU FILHO teve:

1. Dor nos dentes, labios, maxilares ou boca?

0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4() Todos os dias ou quase todos os dias
2( ) Algumas vezes 5() N&o sei

2. Gengivas sangrantes?

O0( )Nunca 3( )Frequentemente
1()Uma ou duas vezes 4( )Todos os dias ou quase todos os dias
2( )Algumas vezes 5()Néao sei

3. Feridas na boca?

0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4() Todos os dias ou quase todos os dias
2( ) Algumas vezes 5() N&o sei

4. Dificuldade para morder ou mastigar alimentos como macas, espiga de milho ou

carne?

O() Nunca 3() Frequentemente

1() Uma ou duas vezes 4()Todos os dias ou quase todos os dias
2() Algumas vezes 5() Nao sei

Nos ultimos 3 meses, por causa dos seus dentes, labios, boca e maxilares, com

gue frequéncia seu filho:

5. Respirou pela boca?
0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4( )Todos os dias ou quase todos os dias
2() Algumas vezes 5() N&o sei



6. Teve problemas para dormir?

0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4()Todos os dias ou quase todos os dias
2( ) Algumas vezes 5() N&o sei

7. Teve dificuldades para beber ou comer alimentos quentes ou frios?
0( )Nunca
1()Uma ou duas vezes
2( )Algumas vezes
3( )Frequentemente
4( )Todos os dias ou quase todos os dias
5()Nao sei
SECAO 2: AS PERGUNTAS SEGUINTES TRATAM DOS EFEITOS QUE AS
CONDICOES DOS DENTES, LABIOS, BOCA E MAXILARES DE SEU FILHO
PODEM TER SOBRE OS SEUS SENTIMENTOS E AS SUAS ATIVIDADES
DIARIAS.
Nos ultimos 3 meses, por causa dos dentes, labios, boca e maxilares, com

que frequéncia seu filho esteve:

8. Irritado ou frustrado?

0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4() Todos os dias ou quase todos os dias
2() Algumas vezes 5() N&o sei

Nos ultimos 3 meses, por causa dos dentes, |ldbios, boca e maxilares, com que
frequéncia seu filho:

9. Agiu de modo timido, constrangido ou com vergonha?

0() Nunca 3() Frequentemente
1() Uma ou duas vezes 4() Todos os dias ou quase todos os dias
2() Algumas vezes 5() Nao sei

10. Ficou preocupado por achar que a aparéncia dele ndo é tdo boa como a das

outras pessoas?



0( )Nunca 3()Frequentemente
1()Uma ou duas vezes 4( )Todos os dias ou quase todos os dias

2( )Algumas vezes 5()N&o sei

11.N&o quis falar ou ler em voz alta em sala de aula?

0( )Nunca 3()Frequentemente
1()Uma ou duas vezes 4( )Todos os dias ou quase todos os dias
2( )Algumas vezes 5()Néao sei

12. Evitou sorrir ou dar risada na companhia de outras criangcas?

0( )Nunca 3()Frequentemente
1()Uma ou duas vezes 4( )Todos os dias ou quase todos os dias
2( )Algumas vezes 5()Néao sei

13. Foi alvo de brincadeiras ou apelidos por parte de outras criangas?
0( )Nunca

1()Uma ou duas vezes

2( )Algumas vezes

3()Frequentemente

4( )Todos os dias ou quase todos os dias

5()Néao sei



ANEXO E

Critérios para avaliacado da carie dentéria, segundo a OMS (1999):

v Higido: ndo ha evidéncias clinicas de carie tratada ou nao;

v/ Cariado: presenca de lesdo em féssula, fissura ou em superficie lisa, com
cavidade inconfundivel, esmalte socavado e assoalho ou parede
detectavelmente amolecida.

v' Restaurado sem cérie: existéncia de uma ou mais restauracdes permanentes
e nao existe carie em nenhum ponto do dente;

v' Restaurado com carie: presenca de uma ou mais restauracdes permanentes e
uma ou mais areas estao com cérie;

v" Dente ausente devido a carie: dentes deciduos ou permanentes que tiveram
gue ser extraidos devido a cérie;

v' Dente perdido por outras razdes. Auséncia se deve a razbes ortodonticas,
periodontais, traumaticas ou congénitas.

v' Dente nao erupcionado. Quando o dente permanente ainda nao irrompeu.

v' Selante. Ha um selante de fissura ou a fissura oclusal foi alargada para receber
um compdésito.

v" Resto radicular. Quando a coroa estd completamente destruida pela carie,
restando apenas a raiz.

v' Trauma (Fratura). Parte da superficie coronaria foi perdida em consequéncia
de trauma e ndo ha evidéncia de cérie. Restauracdes decorrentes de fratura
coronaria devem ser registradas como Trauma.

v' Dente excluido. Aplicado a qualquer dente permanente que ndo possa ser

examinado (bandas ortodonticas, hipoplasias severas etc.).

OMS: Levantamentos Basicos em Saude Bucal. 42 ed. Sao Paulo: Santos Livraria
Editora, 1999. cap. 5, p.21-52.



Critérios para avaliagdo de defeitos do esmalte, segundo a OMS (1997):

Opacidades/hipoplasias do esmalte

Para avaliar os defeitos de esmalte sera usado o indice de Defeitos de
Desenvolvimento do Esmalte modificado (DDE modificado) As anormalidades do
esmalte sédo classificadas com base em sua aparéncia. Elas variam em extensao e

profundidade. Os codigos e critérios utilizados sao:
0 — Normal,

1 - Opacidade demarcada. Quando, em um esmalte de espessura normal e
com uma superficie intacta, observa-se uma alteracdo na translucidez, em graus
variaveis. Possui um limite claro e distinguivel do esmalte normal adjacente e pode

ser de cor branca, creme, amarela ou marron;

2 - Opacidade difusa. Tipo de anormalidade que também envolve uma
alteracéo na translucidez do esmalte, em graus variaveis e de cor branca. Nao ha um
limite claro entre o esmalte normal adjacente e a opacidade, a qual pode se apresentar
de forma linear ou como manchas esparsas ou ainda tendo uma distribuicdo

confluente;

3 - Hipoplasia. E um tipo de defeito que esta associado a uma reducédo
localizada da espessura do esmalte. Pode ocorrer nas seguintes formas: (a) fossulas
- simples ou mudltiplas, rasas ou profundas, dispersas ou arranjadas em linhas
horizontais que atravessam a superficie do dente; (b) ranhuras - simples ou mdltiplas,
estreitas ou largas (no maximo 2 mm); ou (c) auséncia parcial ou total de esmalte
sobre uma area consideravel de dentina. O esmalte afetado pode ser translicido ou

opaco.
4 - Outros defeitos;
5 - Opacidades difusa e demarcada,
6 - Opacidade demarcada e hipoplasia;
7 - Opacidade difusa e hipoplasia;

8 - Todas os trés defeitos;



9 - Sem registro.

Exame clinico. Dez dentes-indices devem ser examinados somente nas
superficies vestibulares e codificados. Se algum dente-indice estiver ausente, a (S)

casela (s) correspondente (s) deve (m) ficar em branco.

14 13 12 11 | = 22 23 24
16 | 36

As superficies vestibulares, ou seja, da borda incisal ou ponta cuspidica até a
gengiva, e da borda mesial até a distal, devem ser inspecionadas visualmente para a
deteccado de defeitos e, se houver alguma duvida, no caso de fissuras hipoplasicas,
por exemplo, estas devem ser checadas com a sonda periodontal para confirmacéo
de diagnéstico. O dente deve estar umido ao ser examinado e residuos grosseiros de

placa ou restos alimentares devem ser removidos.

Algumas areas especificas de interesse na diferenciacédo entre opacidades de
esmalte e outras mudancas podem ser citadas: (a) mancha branca de cérie; e (b)
cristas esbranquicadas em cuspides e margens de molares e pré-molares e,

ocasionalmente, de incisivos laterais.

bY

Se houver alguma duavida com relagdo a presenca de anormalidade, a
superficie dentaria deve ser codificada como "normal” (cédigo 0). Da mesma forma,
uma superficie dentaria com uma Unica anormalidade com menos de 1 mm de
diametro, deve ser codificada como "0". Alguma anormalidade que n&do possa ser
classificada prontamente em um dos trés tipos basicos deve ser codificada como
"outros defeitos" (cédigo 4). Um dente deve ser considerado como presente quando
gualquer parte ja irrompeu a cavidade bucal e alguma anormalidade presente na
porcdo erupcionada possa ser registrada. Se mais de dois tercos da superficie
dentaria estiver restaurada, com cérie extensa ou fraturada, o dente ndo deve ser

examinado (codigo 9).

World Health Organization. Oral Health Surveys: Basic Methods. 4" ed. Geneva, 1997.



Critérios para exame oclusal

Os critérios de diagnostico oclusal foram considerados com base nos estudos
de Oliveira et al. (2008) e World Health Organization-WHO (2013); DEPS et al. (2020).

Foram avaliadas alteragBes de trespasse horizontal/ sobressaliéncia/ overjet
(aumentado, diminuido, negativo/mordida cruzada anterior), alteracfes de trespasse
vertical/ sobremordida/ overbite (aumentado/mordida profunda, diminuido, negativo,
topo a topo) e presenca de mordida cruzada posterior. Quando pelo menos uma
condicéao foi diagnosticada, o sujeito foi classificado como apresentando um problema

oclusal resultante de uma variacdo de oclusao vertical ou transversal

Para a obteng&o das medidas do overjet e overbite foi utilizada a sonda IPC.

As medidas até 3mm foram consideradas normais.

Overjet

e Aumentado:
Borda incisal do incisivo superior mais proeminente em direcdo a face vestibular do
correspondente incisivo inferior (mais de 3 mm) (overjet excessivo).

e Mordida cruzada anterior:
Incisivos inferiores na frente dos incisivos superiores (sobressaliéncia negativa,
sobremordida ausente)

e Negativo:
Mordida aberta anterior, mordida de topo a topo ou auséncia de dentes anteriores
Overbite

e Aumentado/profundo:
Os dentes superiores cobrem mais de 3 mm da superficie vestibular dos dentes
inferiores (sobremordida excessiva)

e Mordida aberta anterior:
Nenhum contato entre os dentes anteriores superiores e inferiores (sobressaliéncia
ausente)

e Mordida topo a topo:
As superficies incisais dos dentes superiores tocam as superficies incisais dos
dentes inferiores (sem sobremordida)

e Negativo:
Mordida cruzada anterior ou auséncia de dentes anteriores.
Mordida cruzada posterior:
Os dentes posteriores do arco superior sdo deslocados para a regido palatina em
relacdo aos dentes inferiores tanto unilateralmente quanto bilateralmente.



Apéndice A

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO - TCLE

Baseado nas exigéncias descritas na Resolucédo CNS 466/12

Prezado (a) Senhor (a)

Vocé esta sendo convidado (a) para participar desta pesquisa sobre “Qualidade
de vida relacionada a saude bucal de individuos com Mucopolissacaridoses” que esta
sendo desenvolvida pela pesquisadora Patricia Luciana Serra Nunes.

O objetivo do presente estudo é comparar a percep¢do dos pais/responsaveis
de criancas/adolescentes com Mucopolissacaridose e sem Mucopolissacaridose com
relacdo a qualidade de vida relacionada a saude bucal desses individuos. Essa
pesquisa pretende dar visibilidade as demandas relacionadas a saude bucal e assim
subsidiar acées em saude voltadas especificamente a este publico.

Solicitamos a sua colaboracédo voluntaria para participar do preenchimento de
um questionario com dados relativos as condi¢cdes sociodemogréficas: idade, sexo,
escolaridade, habitacédo, renda familiar e também sobre a histéria odontolégica da
crianca/adolescente. Em seguida, um exame clinico odontolégico da
crianca/adolescente sera realizado.

Os riscos do estudo estao relacionados ao vazamento dos dados que constam
no questionario e alguma eventual perda dos dados fornecidos. Com a finalidade de
minimizar tais riscos, as perguntas serao feitas em local reservado e o entrevistado
tera liberdade para ndo responder questdes que possam achar constrangedoras.
Além disso, todos os dados serdo devidamente arquivados sob responsabilidade da
pesquisadora responsavel pelo estudo.

O exame dos dentes sera realizado com um espelho clinico, sonda, algodao
(todos esterilizados). A dentista usara luvas descartaveis, avental, gorro e mascara
descartavel. Este é um simples exame, mas pode gerar algum desconforto,
principalmente nos casos de alguns pacientes com Mucopolissacaridoses que
apresentarem limitacdo de abertura bucal, sendo que a profissional estara atenta aos
sinais verbais e nao verbais de desconforto. O beneficio imediato sera a avaliacdo da
condicao bucal por um profissional capacitado e de higiene bucal individualizada apés
exame da crianca/adolescente, além do acompanhamento odontolégico pela
profissional responsavel pela pesquisa de forma sistematica (reavaliagdes semestrais,
2X por ano), que realizara os tratamentos odontolégicos necessarios ou encaminharé
para especialistas, caso haja indicacdo, contribuindo assim para promocao da saude
bucal das criancas/adolescentes.

Requisitamos também, através deste termo, sua autorizacao para apresentar
os resultados deste estudo em eventos da area de saude e publicar em revista
cientifica nacional e/ou internacional. Por ocasido da publicacdo dos resultados, seu



nome sera mantido em sigilo absoluto. Esclarecemos que sua participagdo no estudo
€ voluntéaria e, portanto, o(a) senhor(a) ndo é obrigado(a) a fornecer as informacdes
e/ou colaborar com as atividades solicitadas pelo (s) Pesquisador(es). Caso decida
nao participar do estudo, ou resolver a qualquer momento desistir do mesmo, néo
sofrera nenhum dano, nem havera modificacdo na assisténcia que vem recebendo na
Instituicdo.

Os pesquisadores estardo a sua disposi¢cao para qualquer esclarecimento que
considere necessario em qualquer etapa da pesquisa. Os participantes do estudo
serdo acompanhados pelo periodo integral constante no cronograma da pesquisa
pelos pesquisadores. A participacdo no estudo ndo acarretara custos para vocé e nao
sera disponivel nenhuma compensacao financeira adicional em caso de haver gastos
de tempo, transporte, alimentacéo, etc. Se vocé tiver que comparecer a instituicao
somente para realizar procedimentos referentes a esta pesquisa, 0s pesquisadores
irdo garantir o ressarcimento dos seus gastos com transporte e alimentacdo. No caso
vocé sofrer algum dano decorrente dessa pesquisa, todos 0s custos e eventuais
indenizagBes serdo arcados integralmente pelos pesquisadores responsaveis.

Vocé receberd uma via idéntica deste documento assinada pelos
pesquisadores do estudo. O Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Hospital
Universitario da Universidade Federal do Maranh&o € um colegiado com a finalidade
de analisar projetos e protocolos de pesquisa e garantir a manutencao dos aspectos
éticos da pesquisa. O CEP-HUUFMA encontra-se a disposicdo para eventuais
esclarecimentos éticos e outras providéncias que se fagam necessarias (Endereco:
Unidade Presidente Dutra, Rua Baréo de Itapary, n° 227, Centro, Sdo Luis - MA. CEP:
65020-070, Telefone 2109 1250, email: cep@huufma.br).

Autorizacfes e assinaturas

Eu, ’ autorizo,
voluntariamente, a minha participacdo nesta pesquisa.” Declaro que li e entendi todo o conteldo deste
documento.

NOME

ASSINATURA

TELEFONE

Investigador que obteve o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

NOME PATRICIA LUCIANA SERRA NUNES

ASSINATURA

TELEFONE ~ PARA  CONTATO | (98) 98717 3460

(HORAR\O COMERCIAL E/OU EMERGENCIAL)

Observacgdes:

1 - Todas as pdginas do TCLE deverédo ser rubricadas pelo participante do estudo e/ou seu representante legal e
pelo pesquisador que conduziu a autorizagéo do TCLE.



Apéndice B

TERMO DE ASSENTIMENTO (6 A 14 ANOS DE IDADE)

Vocé estd sendo convidado para participar da pesquisa “Qualidade de vida
relacionada & saude bucal de individuos com mucopolissacaridoses”. E um nome
dificil, mas € para descobrir como esta a saude da sua boca. Seus pais ou
responsaveis permitiram que vocé participasse desta pesquisa, mas se VOCé nao
quiser participar da pesquisa ndo tem problema. Vai ser assim:

1- Vocé sentara na cadeira, abrira a boca para o dentista contar quantos dentes vocé
tem e ver se existe sujeira grudada neles ou se tem algum dente com céarie (mancha ou

furado).

2 - Depois o dentista vai orientar como deve escovar os dentes e, se for preciso, vai fazer uma

limpeza com escova e pasta de dente.




Se durante o momento que o dentista estiver vendo sua boca alguma coisa incomodar,
vocé pode falar para o dentista ou se vocé ndo quiser falar para o dentista fale com seus pais,

gue eles irdo explicar para o dentista e ninguém ficara bravo com vocé.

Agora que vocé ja sabe o que vamos fazer, faca um circulo no rosto feliz se quiser

participar e se ndo quiser participar, faga um circulo no rosto triste.

OO U

A\~ 4 \ 4

Sao Luis, MA, de de

Nome do PARTICIPANTE da pesquisa

Patricia Luciana Serra Nunes
Cirurgia-dentista, CRO-MA 2368

Pesquisadora

Telefone: (98) 987173460



Apéndice C

Questionario

1.Nome:

. Endereco:

. Dia, més e ano de nascimento: / /

. Sexo: () masculino () feminino

2
3
4. Idade em anos/meses:
5
6. Raca: ( )branca ( )parda ( )preta ( )amarela () indigena
7

. Quantas pessoas moram em sua casa?

8. Nivel de instrucédo da mae:

() Analfabeto; () Ensino fundamental incompleto até o 5° ano; () Ensino
fundamental incompleto apds o 5° ano; ( ) Ensino fundamental completo; ( ) Ensino
médio incompleto (antes do 3° ano); ( ) Ensino médio completo; () Ensino superior
incompleto; ( ) Ensino superior completo; ( ) Pés-graduacao

9. Qual é a renda mensal do grupo familiar?

( ) menos de um salario minimo; ( ) de um a menos de dois salarios minimos; ( ) de
dois a menos de cinco salarios minimos; () de cinco a menos de dez salérios
minimos; () acima de quinze salarios minimos

10. Quantas pessoas, incluindo vocé proprio, vivem da renda mensal familiar?

( )Uma; ( )duasoutrés; ( )quatrooucinco; ( ) seis ou sete; ( ) oito ou nove;
() dez ou mais

SOBRE A CRIANCA/ADOLESCENTE

11. Ja fez tratamento dentario? () Sim ( ) N&o ( ) Nunca fiz.

12. Concluiu o tratamento? ( ) Sim ( ) Nao

13. Ele relata esta com dor de dente? ( ) Nao ( ) Sim

14. Jateve dor de dente? ( ) Ndo ( ) Sim ( ) Nao me lembro

15. Nos ultimos 3 meses, teve dor de dente? ( ) Nao ( ) Sim ( ) N&o me lembro

16. Como classifica a satde bucal da crianca/adolescente? () 0- Otima; ( ) 1- Boa;
() 2- Regular; ( ) 3-Ruim; ( ) 4- Péssima.



Apéndice D

EICHA DE AVALIACAO ODONTOLOGICA*

Data:
NOME:
Classificagio dos dentes
55 54 53 52 a1 61 62 63 64 65
17 16 15 14 13 12 1 21 22 23 24 25 26 27
47 46 45 44 43 42 41 31 32 33 34 35 36 37
85 84 83 82 81 7 72 T3 T4 75
HIGIDO (H) CARIE cavitada (C)
RESTAURADO (R) AUSENTE (A)
EXTRAIDO (E) RESTO radicular (Rr)

RESTAURAGAOQ ausente (Ra) ___

Carie dentaria

{ ) Presente () Ausente



DEFEITOS DE DESENVOLVIMENTO DO ESMALTE

0 ( ) PRESENTE
1 ( ) AUSENTE
0 ( ) DECIDUO

1 ( ) PERMANENTE

DENTE (S):

1( ) OPACIDADE DEMARCADA

2 ( ) OPACIDADE DIFUSA

3( ) HIPOPLASIA

4 ( ) OUTROS DEFEITOS

5 ( ) OPACIDADE DEMARCADA E DIFUSA

6 ( ) OPACIDADE DEMARCADA E HIPOPLASIA
7 ( ) OPACIDADE DIFUSA E HIPOPLASIA

8 ( ) TODOS OS TRES

9 ( ) SEM REGISTRO




EXAME OCLUSAL

| 5) Apinhamento dentario

| 0 ( ) Presente dentes:

| 2 ( ) Ausente |

6) Overjet / 0( ) Normal 1( ) Aumentado 2( ) Mordida CRUZADA ant. | 3( ) Ausente
Sobressaliéncia

7) Overbite | 0 () Normal 1( ) Aumentado 2( ) Mordida 3() Ausente | 4( ) Topo
Sobremordida -mordida profunda- | ABERTA ant.

8) Mordida cruzada posterior 0( )Presente __ Unilateral ____ Bilateral 1( ) Ausente

RESULTADO FINAL
Ma oclusao
0( )Presente 1( )Ausente

*Adaptada da tese de doutorado de DEPS, Tahyna Duda (2020)
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