Compromiso respiratorio mds frecuente en pacientes con MPS™
Regidn anatimica Sintomas Patofisiologia

Aspecto ONG « Rinorrea cronica « No claro

- Otitis media con efusidn

= Pérdida auditiva +» Conductiva y neurosensorial

» Hipertrofia asdenotonsiliar + Depdsitos GAG
Via superior » Macroglosia +» Depdositos GAG

» Estrechamiento faringeo «» Multifactorial

« Limitacién de abertura total de la boca « Movilidad reducida de la articulacién temporomandibular

= Estridor, laringomalacia + Depdsitos en epiglotis y aritenoides y disminucién del tono muscular
Via inferior « Estenosis subglética « Depdsitos GAG

- Traqueomalacia/estenosis + Depdsitos GAG en submucosa y cartilago con inestabilidad de anillos traqueales

- Bronquiomalacia + Depdsitos GAG en la submucosa

- Bronquitis/neumonia « Aumento de secreciones, poca desobstruccidn de las vias aéreas
Enfermedad pulmonar » Insuficiencia respiratoria progresiva » Cifosis, escoliosis, aplanamiento de los cuerpos vertebrales
restrictiva « Costillas y dngulo costovertebal anormales

= Distensidn abdominal » Hepatoesplenomegalia
Trastornos del suefio - Apnea mayormente obstructiva + Obstruccidn de la via aérea

= Posible ciclo de apnea central y alteracidn del suefio « Apnea central: hidrocefalia, compresién de médula espinal,

degeneramiento neuronal

Adaptade de Muhelebach, Paediatr Respir Rev , 2011.

Abreviaturas: ONG (Otorrinolaringologia); GAG (glucosacarideos); MPS {mucopolisacaridosis)



