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RESUMEN

Las Mucopolisacaridosis (MPS) son enfermedades que resultan de la deficiencia de enzimas
lisosomales, se presenta como una afectacion clinica crénica, multisistémica y progresiva en los
organos afectados, aunque de grado variable segtin los diferentes defectos enziméticos. Debido a
la variabilidad de las manifestaciones clinicas, es de dificil diagnéstico, lo que suele conducir a la
subestimacion de la frecuencia en algunos tipos. Con el objetivo de identificar las caracteristicas
clinicas y los tipos de MPS mds frecuentes en pacientes atendidos en el Hospital “Dr. Verdi
Cevallos Balda” de Portoviejo, Manabi, se realizé un estudio cualitativo, exploratorio y transversal,
donde se recolectaron los datos de 30 pacientes con diagnéstico de MPS, a partir de la ficha
médica de cada paciente atendido en el periodo Octubre 2017- Enero 2018, de donde se tomo el
tipo clinico de MPS, y las caracteristicas clinicas por regiones y sistemas. Los rasgos dismérficos
mas frecuentes en la cara resultaron la lengua protruyente y cejas gruesas. En relacién a las
regiones y sistemas se evidencié una alta incidencia de pacientes con cuello corto, claviculas
pequenas y engrosadas, huesos iliacos pequefios y retraso del lenguaje. En la poblacién estudiada
el mayor ndmero correspondid a pacientes con mucopolisacaridosis tipo III.

PALABRAS CLAVE: Caracteristicas clinicas; enfermedades lisosomales; mucopolisacaridosis;
rasgos dismorficos; tipos de mucopolisacaridosis.
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ABSTRACT

Mucopolysaccharidosis (MPS) are diseases that result from the deficiency of lysosomal enzymes.
It is presented as a chronic, multisystemic and progressive clinical affectation in the affected
organs, although of variable degree according to the different enzymatic defects. Due to the
variability of clinical manifestations, it is difficult to diagnose, which usually leads to
underestimation of the frequency in some types. In order to identify the clinical characteristics
and the most frequent types of MPS in patients treated at the Hospital "Dr. Verdi Cevallos Balda”
from Portoviejo, Manabi, a qualitative, exploratory and cross-sectional study was carried out,
where the data of 30 patients with diagnosis of MPS were collected, from the medical file of each
patient attended in the period October 2017- January 2018 , from where the clinical type of MPS
was taken, and the clinical characteristics by regions and systems. The most frequent dysmorphic
features on the face were the protruding tongue and thick eyebrows. In relation to the regions
and systems, there was a high incidence of patients with short necks, small and thickened
clavicles, small iliac bones and language delay. In the study population, the largest number
corresponded to patients with mucopolysaccharidosis type III.

KEYWORDS: Clinical characteristics; lysosomal diseases; mucopolysaccharidosis; dysmorphic
features; mucopolysaccharidosis types.
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INTRODUCCION

Las Mucopolisacaridosis (MPS) son un
grupo de enfermedades que resultan de la
deficiencia de enzimas lisosomales que nor-
malmente degradan los glucosaminoglicanos
(GAG) caracterizadas por la acumulacién
lisosomal de sustancias intermedias del me-
tabolismo de los mucopolisacaridos o GAG
(Feillet, Wiedemann, Jeannesson, Jaussaud
& Journeau, 2016) los cuales tienen entre una
de sus funciones dar soporte estructural a los
tejidos. El tejido conectivo es el que produce
mads GAG, aunque en menor cantidad se for-
man en otras células como hepatocitos, célu-
las renales, cornea, mastocitos y en la pared
vascular. Se identifican cuatro tipos diferen-
tes de glucosaminoglicanos, todos sulfatados:
heparan, dermatdn, queratdn y condroitin,
que son degradados por 11 diferentes enzimas
(Ruiz, Herndndez, & Rosa, 2014).

La primera descripcién de un caso de MPS,
entre los aflos 1900 y 1913, se atribuye a John
Thompson, de Edimburgo, mientras que la
primera publicacién sobre este grupo de en-
fermedades fue realizada en 1917 por Charles
Hunter (Mabe, 2004).

Hasta el momento se han descrito siete tipos
de MPS: MPS I o sindrome de Hurler (varian-
tes Hurler, Hurler-Scheie y Scheie), MPS II o
sindrome de Hunter (variantes A y B), MPS III
o sindrome de Sanfilipo (variantes A-D), MPS
IV o sindrome de Morquio (variantes A y B),
MPS VI o Marotaux-Lamy, MPS VII o sindro-
me de Sly, MPS IX o sindrome de Natowicz y
las deficiencias de multiples sulfatasas (Sua-
rez-Guerrero, Gémez Higuera, Arias Flérez
& Contreras-Garcia, 2016). Determinados
por diferentes defectos enzimaticos, pero con
caracteristicas fenotipicas semejantes entre
ellos. La incidencia global de las MPS se es-
tima en 1:10.000 a 1:25.000 recién nacidos
vivos. Sin embargo, esta cifra probablemente
es una subestimacion de la incidencia real. La
MPS III se considera el tipo mdas frecuente,

siendo la tipo VII y la descrita recientemente
tipo IX las que se han diagnosticado con me-
nor frecuencia (Mabe, 2004). Aunque la MPS
tipo I parece ser una de las mas frecuentes en
Brasil y la mas frecuente en los paises de Es-
candinavia (Colombo, Cornejo & Raimann,
2017).

Todas las mucopolisacaridosis tienen heren-
cia autosémica recesiva, excepto el Sindrome
de Hunter (MPS II) cuya herencia es recesiva
ligada al X. Sin embargo, existen pacientes de
sexo femenino reportadas con mucopolisaca-
ridosis II (Colombo et al, 2017).

Se considera a la MPS I como el prototipo
de este tipo de enfermedades y junto con la
MPS 11, asi como la VI son las que hasta el
momento reciben terapia de reemplazo enzi-
matico (Ruiz, Herndndez & Rosa, 2014).

Las diferencias entre los diversos fenotipos
dependen parcialmente del tipo de sustrato
acumulado, pero también del grado de defi-
ciencia enzimadtica, del genotipo y de otros
factores hasta ahora desconocidos, que po-
drian explicar cuenta de la baja correlacién fe-
notipo-genotipo observada en algunas series
de la literatura. Sintomas comunes a todas las
MPS son el compromiso multisistémico con
curso crénico y progresivo, que afecta espe-
cialmente al sistema esquelético y cardio-pul-
monar, a la piel y los faneros, la cérnea, el hi-
gado y el bazo (Mabe, 2004).

Presentan una amplia gama de manifesta-
ciones clinicas, entre las que destacan com-
promiso neuroldgico, facies tosca, viscerome-
galias, alteraciones dseas y afeccién al sistema
auditivo, visual, cardiovascular y locomotor
(Ruiz et al., 2014).

Debido a la gran variabilidad de las mani-
festaciones clinicas en los pacientes afectados,
el diagndstico usualmente es dificil y puede
pasarse por alto, lo que suele conducir a la
subestimacién de la frecuencia de algunos ti-
pos mas sutiles clinicamente. Otro problema
asociado es el hecho de que no existe un cen-
tro de referencia para el diagnéstico y manejo
de estas enfermedades, por lo que hay un gran
ndmero de instituciones diferentes respon-
sables de estos pacientes y se hace extrema-
damente dificil acceder a todos los registros
(Gémez, Garcia-Robles & Sudarez-Obando,
2012).
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Los fenotipos clinicos no se pueden distin-
guir bioquimicamente por técnicas de diag-
nostico de rutina, ya que todos presentan el
mismo comportamiento; el andlisis muta-
cional permite clasificar a algunos pacientes;
pero, basicamente, la clasificacion se realiza
por criterios clinicos (Menéndez-Sainz, Zal-
divar-Mufoz & Gonzélez Quevedo, 2003).

En Ecuador no existen cifras oficiales del
porcentaje nacional de los pacientes con en-
fermedades raras, es un tema poco desarro-
llado atn, aunque ya se miran avances en el
mismo, dado que ya se encuentra dentro de
la Ley Organica reformatoria a la Ley Orga-
nica de Salud, Ley 67, que indica la prioridad
que los pacientes de enfermedades raras tie-
nen para la disposiciéon médica, lo que atin no
garantiza que todos los pacientes sean aten-
didos, entre éstas estan las enfermedades li-
sosomales y ese problema dificulta su estudio
y tratamiento (Rueda-Villacis, 2015).

En consecuencia, con esta investigacion se
pretende contribuir con la caracterizacion
clinica de pacientes con MPS en la provincia
de Manabi, asi como la identificacion de los
tipos de MPS existentes en dicha provincia.
Datos que seran de gran utilidad para gran
parte de la comunidad médica, favoreciendo
en un futuro la mejor comprensién de este
tipo de enfermedades lisosomales, asi como
su diagndstico y tratamiento.

OBJETIVO

Identificar las caracteristicas clinicas mads
frecuentes, asi como los tipos clinicos de Mu-
copolisaridosis, presentes en los pacientes
con este diagnéstico, atendidos en Hospital
"Dr. Verdi Cevallos Balda, en la provincia de
Manabi.

METODOLOGIA

. Se realizé un estudio cualitativo, ex-
ploratorio y transversal en el drea de consul-
ta externa de la especialidad de Genética del
Hospital "Dr. Verdi Cevallos Balda” de la ciu-
dad de Portoviejo, provincia Manabi, zonal 4,
Ecuador, octubre 2017 — enero 2018.

. La poblacién estuvo constituida por
los pacientes que constaban en la base de da-
tos de la especialidad de Genética Clinica del
Hospital "Dr. Verdi Cevallos Balda™. La mues-
tra fue no probabilistica por conveniencia,

conformada por 30 pacientes que constaban
en el registro de la consulta de genética.

. Criterios de inclusién.

Pacientes con diagndstico clinico de muco-
polisacaridosis que pertenezcan a la zonal 4
de salud.

. Criterios de exclusion.

Pacientes con diagndstico clinico de muco-
polisacaridosis que no pertenezcan a la zonal
4 de salud.

. Recoleccién de la informacion.

La recoleccién de datos de los pacientes que
acudieron a la consulta de genética del Hospi-
tal "Dr. Verdi Cevallos Balda", procedentes de
la ficha médica de cada paciente con diagnds-
tico de mucopolisacaridosis.

Los datos que se registraron fueron: tipo
clinico de MPS, y las caracteristicas clinicas
por regiones y sistemas.

Los datos recolectados fueron tabulados
empleando medidas de frecuencia (porcenta-
jes), y su presentacion en gréficos.

RESULTADOS Y DISCUSION

En la Tabla 1 (Ver Anexos) se observa que
de acuerdo a las caracteristicas clinicas que
presentan los pacientes con mucopolisacari-
dosis, en la regién de la cara, el rasgo dismoér-
ficos que demostré el mayor porcentaje fue la
lengua protruyente con un 60%, seguido de
cejas gruesas con 50%. Mientras que los ras-
gos dismérficos que se presentaron en menor
porcentaje fueron gargolismo 40%, promi-
nencia frontal 33%, nariz ancha 20%.

La literatura refiere que entre las manifes-
taciones clinicas frecuentes en las MPS se in-
cluyen la facie tosca, el cabello y cejas gruesos
datos que se corresponden con lo descrito en
esta investigacién. Sin embargo, podemos
acotar que en este estudio se encontraron
rasgos dismoérficos no descritos en la literatu-
ra, por lo cual esta investigacién estaria apor-
tando nuevos rasgos no mencionados hasta el
momento, como lo son la lengua protruyente
y gargolismo.
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas segtin al-
teraciones en columna vertebral. Fuente:Ficha
Médica. (Ver Anexos)

En Tabla 2 se observa que de acuerdo a las
caracteristicas clinicas que presentan los pa-
cientes con mucopolisacaridosis, en la regién
de la columna, el cuello corto, demostré ob-
tener el mayor porcentaje de afectaciéon con
un 43%, seguido de escoliosis con 30%. Mien-
tras que en un porcentaje menor obtuvimos
27% con inestabilidad cervical, cifosis toraco-
lumbar 17%, y ningtn paciente con vertebras
aplanadas.

Los sintomas comunes a todas las MPS son
el compromiso multisistémico con curso cré-
nico y progresivo, que afecta especialmente
al sistema esquelético (Mabe, 2004) dato que
tiene relacién con la publicacién realizada por
la Universidad Nacional de Colombia Facul-
tad de Medicina, donde en un estudio clinico
en 27 individuos con sindrome de Morquio A
, un 70% de ellos presenté escoliosis (Tapiero,
2016).

También se reporté un caso de un pacien-
te masculino de 19 afios de edad, con diag-
néstico confirmado de MPS I (variedad Hur-
ler-Scheie) y tratamiento enzimadtico con
respuesta clinica favorable, éste presenté cue-
llo corto con imposibilidad para la flexion-ex-
tensidn, pectus excavatum, escoliosis y placas
a nivel lumbar y cervical (Pineda-Galindo &
Moranchel-Garcia, 2015).

En la Tabla 3 (Ver Anexos) se observa que de
acuerdo a las caracteristicas clinicas que pre-
sentan los pacientes con mucopolisacaridosis,
en la regidn del térax, claviculas pequenas y
engrosadas demostré obtener el mayor por-
centaje de afectacién con un 40%, seguido de
escapulas engrosadas y elevadas con un 30%.
El menor porcentaje lo ocupa costillas hori-
zontalizadas con 23%.

Como afirma Tapiero (2016) los sintomas
iniciales méas frecuentes son la deformidad to-
rdcica en un 48,15%.

Dados los resultados de la presente investi-
gacion, se puede afirmar que, independiente-
mente de cudl sea el tipo de mucopolisacari-
dosis que se encuentre afectando al individuo,
este siempre evolucionara presentando cual-
quier deformidad torécica en el trayecto de su
evolucidn.

En la Tabla 4 (Ver Anexos) se observa que
de acuerdo a las caracteristicas clinicas que
presentan los pacientes con mucopolisaca-
ridosis en la regién de la pelvis y cadera, se
demostré que el mayor porciento de afecta-
cién se constatdé en huesos iliacos pequeiios,
con un 43%, seguido de pubis engrosado con
un 37%. Los porcentajes menores lo ocuparon
subluxacién de fémur 30% y coxa valga 23%.

Dato que se relaciona con un estudio reali-
zado en Valencia, Espafa, donde se revisaron
una serie de 28 pacientes con diagndstico es-
tablecido de MPS, encontrando: 8 tipo I (en-
fermedad de Hurler), 11 tipo II (enfermedad
de Hunter), 2 tipo III (enfermedad de San
Filippo), 7 tipo IV (enfermedad de Morquio),
Los hallazgos radiolégicos comunes detecta-
dos en todas estas MPS a nivel de pelvis, fue
el estrechamiento de la parte inferior de los
huesos iliacos con alas anchas, displasia de la
epifisis femoral proximal y coxa valga. Este
estudio concluyé afirmando que conocer los
hallazgos radiolégicos principales de las MPS
permite enfocar el diagndstico para orientar
al estudio metabdlico y genético, con el fin de
iniciar de manera temprana el tratamiento (
Guasp Vizcaino, Gémez, Mainegra & Monte-
sinos,2014).

En cuanto a nuestra experiencia investiga-
tiva podemos afirmar que, en la citada region
anatomica, los pacientes con mucopolisacari-
dosis presentan uno de los mayores inconve-
nientes, el cual es ademds incapacitante. Los
nifios que presentaban una evolucién corta
de la enfermedad, podian caminar con casi
ninguna o poca dificultad, mientras que los
que presentaron una evolucién mds avanzada
tenfan que usar sillas de rueda o ser cargados
por sus cuidadores, lo cual nos llevé a deducir
que este problema no sucederia si hubiera una
deteccién temprana y a la vez un tratamiento
oportuno que estuviera al acceso de quienes
padecen esta enfermedad.

En el Grafico 1 (Ver Anexos) se observa que
de acuerdo a las caracteristicas clinicas que
presentan los pacientes con mucopolisaca-
ridosis, en el sistema neuroldgico, el retraso
del lenguaje demostré el mayor porcentaje de
afectacién con un 73%, seguido del déficit de
atencién y discapacidad intelectual, ambos
con un 63%, el retraso motor en un 60% y en
un porcentaje menor se presentd la regresion
del desarrollo 53%, e insomnio con 47%.
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Sin embargo, en estudio realizado por Ta-
piero (2016) el 92,6% de los pacientes con
MPS presentaron trastornos de la marcha,
correspondiéndose con el retraso motor que
se evidencié en nuestra investigacién.

Podemos sefialar que el retraso del desa-
rrollo juega un papel incapacitante desde su
temprana aparicién y que a una corta edad es
dificil su deteccién, en este caso es impres-
cindible una historia clinica bien realizada
y exhaustiva, y solo asi puede ser detectado
el problema a tiempo. En los casos objeto
de nuestra investigacidn, la mayoria de las
madres refirieron que sus hijos presentaban
dificultad al lactar, a la hora de realizar la
succioén, lo cual fue motivo para acudir a la
consulta.

En la literatura se define que la MPS III,
Sindrome de Sanfilippo, estd marcado por
sintomas neuroldgicos graves, tales como
demencia progresiva, comportamiento agre-
sivo, hiperactividad, convulsiones, algo de
sordera y pérdida de la visién y una incapa-
cidad para dormir por varias horas seguidas.
Este trastorno tiende a presentar tres etapas
principales. Durante la primera etapa, el de-
sarrollo inicial de las capacidades mentales y
motoras puede presentar algin retraso. Los
nifios afectados muestran un deterioro sig-
nificativo en el aprendizaje entre las edades
de 2 y 6 aflos, seguida por la pérdida even-
tual de capacidades de lenguaje y la pérdida
parcial o total de la audicién. Algunos nifos
nunca aprenden a hablar. En la segunda eta-
pa del sindrome, el comportamiento agresivo,
la hiperactividad, la demencia profunda y el
suefio irregular hacen que estos nifios sean
dificiles de manejar, particularmente los que
poseen una fuerza fisica normal. En la Gltima
etapa del sindrome, el mantenerse en pie se
hace cada vez mas dificil para estos nifios y la
mayoria deja de caminar a la edad de 10 afios
(National Institute of Neurological Disorders
and Stroke, 2016).

El sindrome provoca sintomas neuroldgicos
considerables, como discapacidad intelectual
severa, y coeficiente de inteligencia puede es-
tar por debajo de 50. La mayoria de las per-
sonas con este sindrome viven hasta los afos
de adolescencia, algunos pueden vivir mas,
mientras que otros con formas severas de la
enfermedad mueren a una edad mds tempra-
na. Los sintomas parecen mds severos en per-

sonas con el sindrome de Sanfilippo tipo A
(Servin, Manuel, Cesy & Lafuente, 2014).

En el curso de la Mucopolisacaridosis tipo
I1I, los pacientes pueden presentar ademads
hipoacusia de transmisién, no es inhabitual
que el compromiso del lenguaje se atribuye
exclusivamente a este hecho, lo que retrasa el
diagndstico de MPS III o enfermedad de San-
filippo (Mabe, 2004).

En nuestro estudio pudimos concluir que el
déficit de atencidn, el cual fue el segundo ma-
yor por ciento, siempre tiene una relacién con
el trastorno del suefio, podemos presumir que
justamente el 47% de nuestra muestra puede
estar atravesando la segunda etapa indicada.

En el Gréfico 2 (Ver Anexos) se evidencia
que entre los distintos tipos de mucopolisa-
caridosis, el tipo III se encuentra presente en
el 53% de los pacientes, seguido del tipo II con
un 40%, y en menor proporcién la mucopoli-
sacaridosis tipo VI con un 7%.

Estos datos coinciden con lo reportado en
la literatura, donde se afirma que la MPS III
se considera el tipo mas frecuente con una
prevalencia de 0.28-4.1 por cada 100 000 na-
cimientos.(Ruiz et al., 2014), siendo la tipo
VIl y la descrita recientemente tipo IX las que
se han diagnosticado con menor frecuencia
(Mabe, 2004).

La MPS tipo III o sindrome de Sanfilippo,
se divide en 4 tipos, dependiendo del tipo de
déficit enzimatico que presenta, afectando el
metabolismo del hepardn sulfato, también se
trata de una enfermedad autosémica recesiva,
en la que sus sintomas se centran fundamen-
talmente a nivel de sistema nervioso central.
Se manifiesta con caracteristicas faciales es-
pecificas, ademas de retraso del desarrollo
psicomotor, alteraciones cognitivas, ciclo de
sueflo vigilia, agresividad, hiperactividad y
ademds conducta autista (Jury Hernédndez,
2013).

Sin embargo, cabe seflalar que un estudio
de estimacién de las frecuencias de las mu-
copolisacaridosis y andlisis de agrupamien-
to espacial en los departamentos de Cundi-
namarca y Boyacd (Colombia), la frecuencia
combinada para todas las mucopolisacari-
dosis fue de 1,98 casos por 100.000 nacidos
vivos. La mayor frecuencia fue para la de tipo
IV, con 0,68 casos por 100.000 nacidos vivos,
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mientras que la III fue la menor, con 0,17 ca-
sos (Gémez et al., 2012).

La MPS tipo II o Sindrome de Hunter,
se debe al déficit enzimatico de la irunida-
to-2-sulfatasa. A diferencia de las otras MPS,
este es un trastorno que afecta principalmen-
te a hombres jovenes, ya que tiene una heren-
cia ligada al cromosoma X y sélo hace algu-
nos afios se han descrito formas que afectan a
mujeres. Su incidencia es 0,31 a 0,71 por cada
100.000 RN vivos (Herndndez, 2013).

Hasta hace poco la enfermedad de Hunter
se habia descrito como moderada o grave.
Sin embargo, hoy en dia, a partir de lo que se
conoce sobre la enzima y su gen, estd claro
que abarca un amplio espectro de gravedad.
Algunos afectados experimentaran un retra-
so progresivo de su desarrollo y un aumento
progresivo de problemas fisicos graves, otros
tendran una inteligencia normal y problemas
fisicos progresivos, en algunos los efectos se-
rdn més graves que en otros. Es importante
recordar que la enfermedad de Hunter tiene
efectos sumamente variados. La incidencia de
la MPS II se calcula segtn el registro euro-
peo de las Mucopolisacaridosis y Sindromes
Relacionados, que afecta a 1 de cada 100.000
varones recién nacidos (Ligado al cromosoma
X), aunque hay reportes muy escasos en nifas
( Pineda, Vilaseca y Pérez Lépez, 2012).

Los estudios epidemioldgicos en la muco-
polisacaridosis tipo VI son limitados. La fre-
cuencia relativa en comparacién con otras
mucopolisacaridosis se ha reportado en don-
de ha sido posible, los rangos van del 2-4% de
todas las mucopolisacaridosis en Escandina-
via hasta el 18.5% en Brasil. (Valayannopou-
los, Nicely, Harmatz, & Turbeville, 2010). Por
ser una enfermedad de baja prevalencia es
frecuente que la comunidad médica no esté
familiarizada con las manifestaciones clini-
cas de la mucopolisacaridosis tipo VI, por lo
que el diagnéstico se vuelve un reto para el
clinico. El retraso en el diagndstico de éstos
pacientes origina un deterioro multiorgdnico
progresivo, que puede llevar al paciente a la
postracién y falla severa de 6rganos incluso en
la primera década de la vida. Para su manejo,
se requiere de un equipo de salud multidisci-
plinario, con conocimiento y experiencia en la
patologia (Arellano y Avila Rején, 2010).

CONCLUSIONES

. Los rasgos dismorficos mas frecuen-
tes en los pacientes con MPS, a nivel de la
cara, fueron lengua protruyente y cejas grue-
sas.

. En relaciéon a los aparatos y sistemas
se evidencid una alta incidencia de pacientes
con cuello corto, claviculas pequeiias y engro-
sadas, huesos iliacos pequefios y retraso del
lenguaje.

. De acuerdo a las caracteristicas cli-
nicas de la poblacién de estudio, el tipo mas
frecuentes de mucopolisacaridosis fue el tipo
111, seguida por el tipo II, y en Gltimo lugar el
tipo VI.  Eil
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ANEXOS
Caracteristica Frecuencia Porciento
Gargolismo 12 40
Prominencia frontal 10 33
Cejas gruesas 15 50
Lengua protriyete 18 60
Nariz ancha 6 20
Tabla 1. Rasgos dismdrficos en la cara
Fuente: Ficha Médica
Caracteristica Frecuencia Porcentaje
Cuello corto 13 43%
Cifosis toracolumbar 5 17%
Inestabilidad cervical 8 27%
Escoliosis 9 30%
Tabla 2. Caracteristicas clinicas segiin alteraciones en columna vertebral.
Fuente: Ficha Médica
Caracteristica Frecuencia Porcentaje
Claviculas pequeiias y engrosadas 12 40%
Costillas horizontalizadas 7 23%
Escapulas engrosadas y elevadas 9 30%
Tabla 3 Caracteristica clinicas segiin alteraciones en el torax.
Fuente: Ficha Médica
Caracteristicas Frecuencia Porcentaje
Pubis engrosado 11 37%
Subluxacion de fémur 9 30%
Coxa valga 7 23%
Huesos iliacos pequefios 13 43%

Tabla 4. Caracteristicas clinicas segiin alteraciones en pelvis y cadera.
Fuente: Ficha Médica




LiSET BETANCOURT CASTELLANOS, JULIANA KATHERINE CEVALLOS CABRERA, LUIGGY LEONERIS VERA SANCHEZ, MARIONEYA IZAGUIRRE BORDELOIS:
“CARACTERIZACION CLINICA DE PACIENTES CON MUCOPOLISACARIDOSIS. MANAB{, ECUADOR”

vk

Fli
60
i
400
g1y
200
iy
. & &
+*

i

ﬁéf LSS

Grdfico 2 Tipos de mucopolisacaridosis segiin las caracteristicas clinicas.
Fuente: Ficha Médica
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