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Achados oculares em pacientes com mucopolissacaridoses

Ocular findings in patients with mucopolysaccharidosis

FLAVIA SiLva ViLLas-Boas!, DiLson Jost FERNANDES FILHO?, ANGELINA XAVIER ACOSTA?

RESUMO

Objetivo: O objetivo deste estudo foi determinar a prevaléncia e gravidade das com-
plicagdes oculares em pacientes com mucopolissacaridoses (MPS).

Métodos: Vinte e nove pacientes com diagnostico de mucopolissacaridoses foram
estudados. Foram avaliados: idade, sexo, acuidade visual, presenca de estrabismo,
erros refrativos, exame de fundo de olho, pressao intraocular, espessura corneal
central e ultrassonografia ocular.

Resultados: Foram avaliados trés pacientes com MPS | (12%), 11 pacientes com
MPS 11 (37,9%), um paciente com MPS [l (3,4%) e 14 pacientes com MPS VI (48,3%).
A média de idade foi de 9,5 anos (DP 5,5). Observou-se hipermetropia em 88,5% (23
pacientes) e astigmatismo em 51,7% (15 pacientes). A média da acuidade visual
corrigida foi de 0,45 logMAR (DP 0,68). A média do equivalente esférico foi +3,57 D
(DP 2,46) e da pressao intraocular foi 17 mmHg (DP 3,9). Os achados mais comuns
foram: espessamento palpebral 24,1% (7 pacientes); opacidade da cérnea, 55,2%
dos casos (16 pacientes); atrofia do nervo optico, 23,1% (6 pacientes); dobras radiais
na retina 24% (7 pacientes). O fundo de olho n&o foi examinado em 3 pacientes
devido a opacidade de cérnea. A média da espessura do complexo esclera-retina-
coroide (ERC) medida por ultrassom foi de 1,78 mm (DP 0,51).

Conclusao: Os achados oftalmoldgicos mais proeminentes foram espessamento
palpebral, diminuicdo da acuidade visual, hipermetropia moderada, opacidade da
cornea, dobras radiais na retina perimacular e atrofia do nervo 6ptico.

Descritores: Mucopolissacaridose/diagndéstico; Mucopolissacaridose/ultrassono-
grafia; Beta-galactosidase/metabolismo; Opacidade da cérnea; Oftalmopatias/etio-
logia; Esclera/patologia; Iris/patologia; Cornea/patologia; Atrofia dptica; Nervo dptico;
Acuidade visual

ABSTRACT

Purpose: Theobjective of this study was to determine the prevalence and severity of ocular
complications in patients with mucopolysaccharidosis (MPS).

Methods: Twenty-nine patients with diagnosis of mucopolysaccharidosis were studied.
Age, gender, visual acuity, presence of strabismus, refractive error, fundus examination,
intraocular pressure, central corneal thickness and ocular echography were assessed for
each individual.

Results: There were three patients with MPS | (12%), eleven patients with MPS Il (37.9%),
one patient with MPS Il (3.4%) and fourteen patients with MPS VI (48.3%). Mean age was
9.5 years (ranged from 1.2 to 20 years, DP 5.5). Refraction was available in 26 patients,
from which 88.5% (23 patients) were hyperopic, and 53.8% (14 patients) presented
astigmatism. Best corrected visual acuity was available in 18 patients and the mean was
045 logMAR (DP 0.68). The mean spherical equivalent was +3.57 D (SD 2.46) and in-
traocular pressure was 17 mmHg (SD 3.9). The most common findings were: eyelid
thickening in 24.1% (7 patients); corneal opacity in 55.2% of cases (16 patients); optic
nerve atrophy in 23.1% (6 patients); and radial folds in the retina in 24% (7 patients). The
fundus was examined in 26 out of 29 patients because corneal opacity avoided the exam
in 3 of them. The average thickness of the complex sclera-retina-choroid (SRC was
1.78 mm (SD 0.51).

Conclusion: The most prominent ophthalmologic findings were eyelid thickening, de-
creased visual acuity, high hyperopia, corneal opacity, perimacular radial folds in the
retina and optic nerve atrophy.

Keywords: Mucopolysaccharidosis/diagnosis; Mucopolysaccharidosis/ultrasonography;
Beta-galactosidase/metabolism; Corneal opacity; Eye diseases/etiology; Sclera/pathology;
Iris/pathology; Cornea/pathology; Optic atrophy; Optic nerve; Visual acuity

INTRODUGCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sao um grupo de doengas carac-
terizadas pelo acumulo de glicosaminoglicanos (GAG) em varios
tecidos, devido a deficiéncia de enzimas envolvidas na degradacéao
de GAG, também chamados mucopolissacarideos”. As MPS sé&o di-
vididas em tipos que abrangem um espectro amplo de fendtipos, os
quais vao desde disturbios fatais nos primeiros meses de vida até
aqueles compativeis com uma qualidade de vida razoavel?. O pa-
drdo de heranca é autossomico recessivo, sendo que a MPS | é
recessiva e ligada ao X®. A incidéncia das MPS é descrita como sendo
de trés a cinco casos a cada 100.000 nascidos vivos e a MPS | é a
ocorréncia mais frequentet?,

As complicacées oftdlmicas sdo bastante frequentes em pacien-
tes com MPS®”). Opacidade da cérnea, hipertensao ocular e glau-
coma, retinopatia e neuropatia estdo entre as alteracdes oculares
mais descritas. O tratamento oftalmolégico de muitos pacientes
com MPS tem sido tradicionalmente conservador por causa da
baixa espectativa de vida e comprometimento intelectual de al-
guns pacientes. Entretanto, os tratamentos modernos, incluindo a
terapia de reposicdo enzimatica (TRE) para MPS |, Il e VI, podem
resultar em uma maior sobrevida e melhor qualidade de vida para
estes pacientes, 0 que aumenta o interesse no diagndstico precoce
das alteracoes sistémicas geradas pela MPS®19,

Este trabalho visa contribuir para o conhecimento das altera-
¢bes oftalmoldgicas em pacientes com MPS, ja que hd poucos es-
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tudos que avaliam a doenca, incluindo exame oftalmoldgico com-
pleto e ultrassonografia ocular.

METODOS

Foram examinados no Instituto Brasileiro de Oftalmologia e
Prevencao da Cegueira (IBOPC) localizado em Salvador, do ponto
de vista oftalmoldgico, 29 pacientes com diagndstico de MPS
acompanhados no servico de genética médica no Hospital das
Clinicas, em Salvador. Os pacientes ou seus responsaveis respon-
deram um questiondrio completo com antecedentes familiares,
médicos e oftalmoldgicos do paciente. Foram avaliados: idade
dos pacientes no momento do exame, sexo, acuidade visual cor-
rigida, erro refracional, presenca de desvios oculares, ectoscopia,
biomicroscopia, tonometria, paquimetria, mapeamento de retina
e ultrassonografia. A acuidade visual foi realizada utilizando a
tabela de visao subnormal e convertida para logMAR. O grau de
opacidade da coérnea foi subjetivamente graduado (por um Unico
observador) como nenhum (0), leve (+), moderada (++), ou grave
(+++) (Figura 1).

A medida da pressdo intraocular (PIO) foi realizada pelo tonéme-
tro de Goldmann (Haag-Streit, Koniz, Suica) e a espessura central corneal
foi medida através de paquimetria ultrasséonica (Alcon OcuScan RXP
Irvine, Califérnia, EUA). A sedacdo néo foi utilizada para o exame e os
pacientes que n&o conseguiram realizar os testes por falta de capaci-
dade cognitiva ou de colaboracéo foram excluidos da anélise corres-
pondente. A ultrassonografia foi realizada com aparelho de ultrasso-
nografia ocular (UltraScan, Alcon, Califérnia, EUA), transdutor de 10 MHz
com avaliacdo do comprimento axial ocular, espessura média da
parede ocular, presenca de sobrelevacdo do nervo dptico e/ou pa-
pila evidencidvel. A parede ocular dos olhos examinados ao ul-
trassom foi medida a cerca de 4 mm do nervo 6ptico nos meridianos
das 3, 6, 9 e 12 horas, por convencéo, e calculada a média das
medidas. O estudo foi realizado em conformidade com os principios
da Declaracdo de Helsinki e foram obtidos o consentimento infor-
mado e a aprovacdo Comité de Etica da Faculdade Bahiana de
Medicina e Saude Publica.

Figura 1.Paciente com mucopolissacaridose tipo Vlapresentando opacidade corneal
moderada.
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RESULTADOS

CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS E RELACIONADAS A
MucoPOLISSACARIDOSE

Um total de 29 pacientes foram avaliados com diagndstico de
MPS. Entre eles, 10% (3 pacientes) apresentavam MPS 1, 38% (11
pacientes) apresentavam MPS I, 4% (1 paciente) apresentavam
MPS 1Il e 48% (14 pacientes) apresentavam MPS VI. O sexo masculi-
no foi o mais prevalente, perfazendo 82,8% do grupo total (24
pacientes).

Outros casos na familia foram descritos por 62% dos pacientes
(18 pacientes), sendo que o grau de parentesco “irmao” foi o mais
frequente, correspondendo a 72,2% dos casos de consanguinidade
(13 pacientes). Dos 29 pacientes, apenas 10% (3 pacientes) ndo se
encontravam em tratamento com TRE.

A média de idade dos pacientes, no momento do exame, foi de
9,5 anos (DP 5,5). A média de idade referida para o aparecimento
dos sintomas foi de 1,5 anos (DP 1,0) e para o diagndstico foi de 3,5
anos (DP 2,8). A média de idade para o inicio do tratamento foi de
7,5 anos (DP 4,6).

EXAME OFTALMOLOGICO

Em todos os pacientes, a ectoscopia foi avaliada e os achados
mais frequentes foram espessamento palpebral (Figura 2), exorbi-
tismo, hipertelorismo e epicanto. A distribuicdo dos mesmos esta
expressa na tabela 1.

Dos 29 pacientes, 17,2% (5 pacientes) apresentaram desvios
oculares, sendo que 60% (3 pacientes) apresentaram exotropia e
40% (2 pacientes), esotropia.

A refracéo foi possivel em 26 pacientes e o erro refracional mais
frequente foi a hipermetropia que correspondeu a 79,3% dos casos
(23 pacientes). A miopia esteve presente em 10,3% dos casos (3
pacientes) e o astigmatismo em 51,7% (15 pacientes). Na biomi-
croscopia anterior, os achados mais frequentes foram opacidade da
cornea (Figura 1), presente em 55% dos casos (16 pacientes) e
alargamento do limbo superior, 17,2% dos casos (5 pacientes). A

PL o T o i e
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Figura 2. Espessamento da pele das palpebras em paciente com mucopolissacari-
dose tipo Il

Tabela 1. Avaliacdo da ectoscopia

Total= 29 pacientes

Sem achados 51,7% (15)
Espessamento palpebral 24.1% ( 7)
Exorbitismo 13,8% ( 4)
Hipertelorismo 6,9% ( 2)
Epicanto 34% (1)
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classificacdo da opacidade da cérnea estd na tabela 2. Estreitamen-
to da camara anterior foi observado em 6,9% dos casos (2 pacientes)
e catarata em 10,3% dos casos (3 pacientes). Em todos os casos, as
cataratas eram nucleares e houve relato do uso de corticosteroides
por periodo de tempo superior a seis meses.

A presenca de neuropatia, retinopatia e a classificacdo dos
achados relacionados estao apresentadas nas tabelas 3 e 4. Alguns
pacientes foram excluidos desta andlise devido ao grau de opa-
cidade de cérnea que impossibilitou o exame do fundo de olho.

As médias dos valores numéricos de acuidade visual corrigida,
equivalente esférico, PIO, espessura de cornea central, comprimen-
to axial e espessura do complexo ERC dos olhos dos pacientes com
MPS estéo expressas na tabela 5.

O equivalente esférico estratificado por faixa etéria mostrou
uma média de +1,68 D (DP 1,2) nos pacientes até 3,4 anos; +6,07 D
(DP 1,90) na faixa etaria de 3,5 a 06 anos e +3,80 D (DP 2,45) a partir
dos 6 anos.

O estudo ultrassonografico do nervo éptico ndo mostrou altera-
coes em 72,4% dos casos (21 pacientes). Em 24,1% dos pacientes (7
pacientes), foi observada sobrelevacdo do nervo optico (Figura 3)
em pelo menos um olho. Em 3,4% dos casos (1 paciente) foi vista
escavacao evidenciavel ao ultrassom.

Gréficos comparativos entre os tipos de mucopolissacaridoses
com relagdo aos achados de ectoscopia, grau de opacidade da
coérnea, achados do fundo de olho e neuropatias estédo expressos na
figura 4.

DISCUSSAO

Este foi o estudo brasileiro com maior nimero de pacientes que
avaliou os achados oftalmoldgicos das MPS. As caracteristicas relacio-
nadas a MPS dos pacientes estudados demonstram a distribuicao dos
tipos de MPS em nosso meio e os atrasos observados no diagndstico
e tratamento da doenca. Os achados oftalmolégicos mais proemi-

Tabela 2. Grau de opacidade da cérnea

Total= 29 pacientes

Ausente 44,8% (13)
Leve 27,5% ( 8)
Moderado 172% ( 5)
Grave 10,3% ( 3)

Tabela 3. Presenca de neuropatia dptica e classificacao dos achados

Total= 26 pacientes

Ausente 61,5% (16)
Atréfica 23,1% ( 6)
Escavada 3,8% (1)
Edematosa 3,8% (1)
Palidez 77% ( 2)

Tabela 4. Avaliacao da retinopatia e classificacao dos achados

Total= 26 pacientes

Ausente 51,7% (15)
Dobras radiais na retina perimacular 24,0% ( 7)
Aumento da tortuosidade vascular 20,6% ( 6)
Estreitamento arteriolar 34% (1)
Manchas hipocrémicas na retina 34% (1)
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nentes foram espessamento palpebral, diminuicdo da acuidade vi-
sual, hipermetropia moderada, opacidade da cérnea, dobras radiais
na retina perimacular e atrofia do nervo éptico. Ao ultrassom, os
achados mais relevantes foram aumento da espessura do complexo
esclera-retina-coroide (ERC) e sobrelevacdo do nervo éptico.

A distribuicdo dos tipos de MPS neste estudo foi semelhante a
descrita por alguns autores'” em estudo realizado com 113 pacien-
tes com MPS no Brasil, em que foi observada uma prevaléncia
menor de pacientes com MPS | (18 pacientes) e maior dos tipos Il e
VI (43 e 29 pacientes, respectivamente). Entretanto, mesmo no
estudo de Vieira et al."", os pacientes com MPS VI constituiram
apenas 25,6% da amostra, sendo que em nosso estudo, eles repre-
sentaram 48% (14 pacientes) do grupo total. Isso ocorreu, provavel-
mente, devido a incidéncia elevada deste tipo de MPS em deter-
minadas regides do sertdo baiano, em especial na cidade de Monte
Santo, como foi descrito em estudo prévio realizado na localidade,
fato que ainda necessita de maiores esclarecimentos’. A alta
prevaléncia do sexo masculino em nossa amostra, provavelmente,
foi influenciada pelo alto nimero de pacientes com MPS Il (11 pa-
cientes) que tem heranca recessiva ligada ao X.

Observou-se uma percepcdo mais rapida da doenca por parte
dos familiares, neste estudo, em comparacdo com a literatura’’. As
razdes para este achado provavelmente estdo relacionadas a pre-
senca de grande numero de outros casos na familia dentre os
pacientes estudados, o que aumenta a atencdo dos familiares e
profissionais assistentes para os sinais precoces da doenca. Apesar
disso, ainda hd um atraso significativo entre a percep¢do dos sinto-
mas, diagndstico e inicio do tratamento. Em estudo realizado nos
anos de 2005 e 2006 numa coorte de centros brasileiros, foi obser-
vado um atraso médio de quatro anos e dez meses entre o apare-
cimento dos sintomas e o diagnéstico™. O diagndéstico mais preco-
ce observado no presente estudo deve-se, provavelmente, ao au-
mento do interesse nos conhecimentos sobre a MPS nos ultimos
anos, apds o surgimento de tratamentos mais modernos, além da
busca ativa de casos realizada nas regides do sertdo baiano onde foi
observada maior prevaléncia da doenga. Infelizmente, mesmo com
essas iniciativas, o inicio do tratamento ainda se encontra bastante
defasado em relagdo ao diagndstico, provavelmente por conta da
existéncia de poucos centros de tratamento, além das dificuldades
de acesso e transporte dos pacientes. Este atraso é crucial para a
sobrevivéncia dos pacientes por tratar-se de uma doenca de depo-
sito em que o comprometimento de varios 6rgaos é progressivo.
Neste estudo, 90% dos pacientes (26 pacientes) estavam realizando
a TRE. A TRE tem criado uma nova perspectiva para os pacientes com
MPS e j& esta disponivel para as MPS |, Il e VI. Devido ao desenho do
presente estudo, ndo foi possivel avaliar os efeitos da TRE nos
achados oftalmoldgicos, porém permanece como uma perspectiva
em acompanhamentos posteriores.

Dentre os achados oftalmolégicos mais frequentes, pode-se
observar na ectoscopia, 0 espessamento palpebral. Devido a fi-
siopatologia da doenca, a causa mais provavel para este achado é o
espessamento da pele das palpebras devido ao acimulo de GAG
nos tecidos conectivos. Outro achado frequente na ectoscopia foi o
exorbitismo. A protrusdo dos globos oculares foi descrito como
exorbitismo neste estudo, e ndo como proptose, como foi observa-
do na maior parte dos estudos anteriores"®”, por considerarmos
que o componente de protrusdo do globo ocular se deve, essen-
cialmente, a conformacao rasa das ¢rbitas e ndo ao aumento de
volume no espaco intraconal.

Foi observada uma diminuicdo importante da média de acui-
dade visual dos pacientes com MPS, fato de grande relevancia,
devido a baixa idade dos pacientes e a grande repercussdo que
este achado representa na qualidade de vida dos mesmos. Dentre
os fatores relacionados a diminuicdo da visdo em pacientes com
MPS, a opacidade de cornea representa, certamente, um papel
importante. Entretanto, a opacidade corneal ndo é o Unico fator



Tabela 5. Médias de acuidade visual corrigida, equivalente

espessura do complexo esclera-retina-cordide

Virras-Boas ES, T AL.

esférico, pressao intraocular, espessura da cérnea central, comprimento axial e

Acuidade visual Equivalente Pressao Espessurada Comprimento Espessura média do
corrigida esférico intraocular coérnea central axial complexo ERC

Tipo de MPS (logMAR) (dioptrias) (mmHg) (0] (mm) (mm)

| (n=6) 0,11 +0,13 ( n=4) +7,88 + 2,18 ( n=4) 125+29 ( n=4) 5265 +02 ( n=4) 228+06 ( n=6) 1,70 £ 0,30 ( n=6)
Il (n=22) 0,02 £ 0,04 (n=14) +2,07 £ 1,28 (n=18) 17,0 £ 3,2 (n=20) 494,7 £ 29,2 (n=20) 24,8 + 1,24 (n=22) 1,95+ 048 (n=22)
Il (n=2) Néo informada +0,25 ( n=2) 130+ 00 ( n=2) 5105+ 120 ( n=2) 238+ 04 ( n=2) 1,05 £ 0,21 ( n=2)
VI (n=28) 094 £ 0,75 (n=28) +4,16 £ 2,11 (n=28) 185 +4,0 (n=18) 644,1 £ 101,5 (n=18) 232+13 (n=28) 1,71 £0,53 (n=28)
Total (n=58) 045+ 0,68 (n=34) +3,57 £ 246 (n=52) 17,0 £ 3,8 (n=44) 5594 £ 998 (n=44) 238+ 15 (n=58) 1,78 £0,51 (n=58)

Osvaloresapresentados foramobtidos através damédia dos valores numéricos dos olhos dos pacientes que conseguiramrealizar as medidas. O “n" representa o nimerode olhosem cadaandlise

MPS=mucopolissacaridose; ERC= esclera-retina-coroide

Axea papilar

Figura 3. Imagem ultrassonogréfica de sobrelevacdo do nervo 6ptico em
paciente com mucopolissacaridose tipo VI.

envolvido na baixa visdo nos pacientes com MPS e é necessaria uma
andlise minuciosa antes de decidir por um transplante de cérnea, ja
que qualquer procedimento cirdrgico nestes pacientes deve ter
seu beneficio claramente estabelecido pelos riscos cirdrgicos e
anestésicos envolvidos. Erros refracionais com dioptrias altas foram
frequentes nos pacientes examinados, especialmente a hiperme-
tropia, sendo que a média do equivalente esférico dos pacientes
com MPS | chegou a +7,87 dioptrias. As razdes atribuidas para esse
achado foram a rigidez aumentada da cornea e esclera, o aplana-
mento da curvatura corneal e o reduzido poder refrativo da cérnea,
tanto pelo acumulo de GAG quanto pela diminuicdo do com-
primento axial devido ao espessamento escleral®'™, Sabe-se que
altos erros refracionais ndo corrigidos em criangas em faixa etaria
de desenvolvimento da visdo podem gerar déficits visuais perma-
nentes. £ importante ressaltar que a refracéo estética de criancas na
faixa etéria precoce, mostra, normalmente uma hipermetropia la-
tente que, apds o crescimento ocular, tenderd ao desaparecimen-
to™), Entretanto, a hipermetropia em criangas com MPS néo apre-
sentou essa caracteristica pois, na faixa etéria dos 3,5 anos, quando a
hipermetropia normalmente se encontra em cerca de +1,75 D com
tendéncia a diminuicdo até a faixa etdria dos 6 anos; nos pacientes
com MPS, o erro refracional apresentou uma média de +6,07 D (DP
1,90) e, a partir dos 6 anos, mostrou uma média também mais alta
que o esperado™. Este achado alerta a necessidade da correcao
precoce do erro refracional para evitar o aparecimento de amblio-
pia nestes pacientes.

A opacidade da cornea é o achado oftalmolégico relacionado a
MPS mais estudado. Sabe-se que a opacidade da cérnea se mostrou
mais grave em pacientes com MPS VI e inexistente em pacientes
com MPS I, 0 que jé havia sido observado em outros estudos®. Este
achado parece ter relacdo com o tamanho dos vacuolos intraestro-

mais e com o arranjo das fibrilas coldgenas na cérnea que diferem
entre os tipos de MPS, além do fato de que a deposicdo de GAG
anormal no estroma corneal dos pacientes com MPS Il é minima,
embora seja observada grande concentracdo no endotélio e em
estruturas epiteliais da iris, corpo ciliar e esclera®®'”. O alargamento
do limbo superior que esteve presente em 5 pacientes. Estima-se
que este achado pode estar relacionado a vascularizagao periférica
da cornea devido a exposicao corneal associada ao exorbitismo ou
pode ser consequéncia de edema corneal crénico devido a PIO
elevada’®. Estreitamento da camara anterior foi observado em
ambos os olhos de um paciente com MPS | e um paciente com MPS VI.
A literatura descreve alguns casos de glaucoma agudo em pacien-
tes com MPS 11929 entretanto os pacientes do presente estudo nao
apresentaram sinais ou sintomas de fechamento angular.

A alteracdo mais frequente no fundo de olho foram dobras
radiais da retina na regido perimacular que ocorreram em 24% dos
pacientes. J& havia sido relatada a ocorréncia de dobras de coroide,
provavelmente em decorréncia da alta hipermetropia'’. Entretanto,
com relacdo aos olhos examinados no presente estudo, o aspecto
das dobras de retina foi mais compativel com o de estrias na mem-
brana limitante interna da retina, e a descricdo de um achado se-
melhante foi observada em um relato de caso de paciente com
MPS Il em que essas dobras radiais da retina foram comparadas as
observadas em casos de retinosquise juvenil ligada ao X©". A re-
percussdo desta alteracdo na visdo dos pacientes ainda ndo se
encontra estabelecida, o que reitera a importancia de uma avalia-
cdo mais detalhada deste achado, com exames especificos como
tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) e eletrorretinograma (ERG).

O exame de fundo de olho mostrou alta frequéncia de atrofia
do nervo 6ptico nos pacientes com MPS, o que é bastante preo-
cupante, ja que representa uma perda irreversivel da visao. Embora
a hipertensao intracraniana seja um fator de grande importancia
para estes casos, 0 aumento da espessura do complexo ERC e
alteragdes funcionais da retina decorrentes do aciumulo de GAG
podem também estar relacionados com este achado. A média da
espessura do complexo ERC esteve, de fato, bastante aumentada
nos olhos avaliados nesta populacdo e se constitui num aspecto
relevante para futuros estudos que avaliem preditores para o
edema e atrofia do nervo éptico em pacientes com MPS.

CONCLUSAO

Algumas limitacdes foram observadas neste estudo: a auséncia
de estudo eletrorretinogréfico pode ter subestimado a ocorréncia
de retinopatia; a diferenca de idade entre os pacientes determina
um tempo de evolucdo da doenca distinto, o que representa uma
limitagdo na comparacdo entre 0s mesmos.

Este estudo mostrou fatores importantes para a clinica oftalmo-
|6gica dos pacientes com MPS como a correcao adequada do erro
refracional e a solicitacdo de avaliagdo ultrassonografica especial-
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