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_ - RESUNEN .-
'ARANDA LOPEZ JUAN ALBERTO Gu!LLERHO Hugopoi;sacarido;ts'f-ltnh,,
De 1975 a 1986: Estucuo Recapltulattva. (Dirigida por el M.v.Z.'

~ulq Antonio Calzada Nova).

Se hace una revision biblingquicn de 10 akos de la literatura

sobre la-‘mu:opolisacartdosis qu. afectan a los felinos, conpn-

randol ag cory sus contrapa'te%, (1a MPS I vy HPS V!) en los huma-
hqs. Se revisa tambion alguna llteratura scbre wl toma en lo.
"humands. e o e '

7.-C06 .stoq datos, se elaboran capitulol de Etié!ngin;— Blgnblégtn

. de lafﬂ?; !, qunologxa de la HPS VI. Dinqnasttco Yy T-rapdutl:-.‘
‘aﬂinndd,ﬂtiﬂmpfe las comparaﬂiones pertinentes sntre lal falinoc
‘y los humanos. . ) A \

T ge dts:ute 1a utilidad dcl conacint-ntn de los stndro.ns para lom
n#dlccs Veterinarios, as( como un llamadq a‘lnvestigar mds acerca
dn loq sindromes felinos, baré'coiﬁyuvir con los Medicos Ciruja-

. now a encantrer nunvqa metodos diaqné:t!:as Yy tlrnptut!cos aplt-

i-cobles a los humano:. dado que: la cnf.r..dad e®n 1os f.lino. ‘-8 un

vmudela natural de 1as nnfurmcdad ‘an estos.




INTRODUCCIOMS

La mucopolisacaridosis (MPS) es un grupo de -indroﬁol,
_cuyq,comdﬁ denominador es un defecto metabélico en la actividad o
preduscién de una nn~§ma xsosnmal cspecifica rnlacionnda . la
Ldegfadacien de gllcqsamlnoqltcauas.(l 3.10,11 12 21 26 27) v

Estos sindromes estan cl..if!cadnl como hered-bltl Ya
que' se éabe que son transmitldos por un gen rcc.sivo autqumico,
sunque exiote uno que. se ha dﬂterninado como un- gen ligado al Ie—
’j‘xo.'.l.4,-. :

En el humano se describen actualmeﬁtnrdoéé subﬁ;asifﬁ-
cac!anes,,¢;ferahcladqs'cada una dc’-llésbppr au dua&fu ciintco y
nivelec vériébles de glicosaminoglicanos exc?htadns en  orina.
Ceta @nGanndnﬁ Fud recarecida desde hace 70 afos y-1la sigrologia
mie impnrr-n+ en todos los sindromes insluye anormal idades’ es-
queleticas, cardlovasculares, neurolﬁqlcas Y- ocu!.ras. alociaq.l
gvneralmente con enanismo.(l 4 6.!0.!1 12.21) ’ » v

La importancia de esta enfermedad para la Medlcina V.—
teriraria. -~adica en que se ha ohsqryndo que los perrol y los ga-
‘tos sufran do HPS comparable a. li—dalldsghumanos. En el p.rro se
ha reconocido un slndrome semnjante a la MPS I d-l hum-no.‘ Ali
mismo en el gata se han d!aqno;ttcado s(ndrcm.s -lnllarls a las
: YRS Ty ?! que‘arertan-a‘las humanos. (1,2.9,?,10,11.12,14.16.26.
27,08 ' ' B e
£n los qntos se viene cntudtundn la -nf.rmcdad dtsda la
d&cnda pasada. pero cxistc relativamtnt. paco’ mntcrta!.’ cl qu-l
tia sido desarrollado fuers del pa{l.(za)

S Cn. Mevico e s ha diagnoci!cado la on*crmndad an anl-

na)es aunque sa ki sospochado da que existe. Esto pndrxa d.b.r:.

2.



bacica y ﬁrincipa1m9nte_a! doscnno:imientq del padecimiento y  de

pruchas diagnésticas.

En e),aspecfc econdmico, esto implica que criar anima-

los cbn:él padecimianto, sin tener conocimiamto del,misao,ur,sglfnvy

.'.faiwéH Gnaf&mwrra&a“écﬁhdmicébéEFécdpéF#bié;x“yé que los animales
tisnrn retrasec en ol deéarroll@ v al final mueren;XlO.Zé)' ’

) Lt MFE ! es un sindrome provocado por una daficiencia
dé la ®nzima 1isosomal alfa—l~1duronidasa que dadn el gQrado de
'ﬁmverfdad del mismo.en los humenos,;c ha dividido en tres subcla-
_‘fzi fic.aciénq?. (LT 10,174,021, 2T

‘La €orma mas severa de la MPS I es 1lamada Sindrome de
Hurler (MPS I-M) y 1a menos severa, Sindrome de Scheie (MPS 1-5),
pxistiendo la forma intermedia a la que se lé:ha llnmado:Sﬁndromn
de x4Lx.¥;er-Schei'e s, 1-H/S) . (Q,,.,m.za) '

€1 sirdirnme de Scheie .Tué 5riﬁerafﬁént‘e‘.c:lanifh:ado cbmq
mea V~pef6 los estu&ioi de etiologii.-hropiélirén Que se reclasi-
ficara como una forma benigna de la MPS I. (6.10.27 28)

_ El sindromq c!lnico-patnqulcc [ ) los o.tos co uuy pa~
roridd[ a la HP° 1-H on lo- ninns.; por lo quc se entudia como ‘un
modolo animal de la enfernedad (10 26) V

Lus signhos princ!pa!es sonlf

De#ormucldn facial. .largamlcntn d- 1- caboza. protusidén d- husso’

frcntal y puente nasal‘aplanadp;'ln excrecion urinaris de grnndol o

rcsntidadgs de sulfatos do heparan y dormdttp,j 6ph¢td§d iéornol!
difusa bilatsral e insuficiencia mitral.(1,5,4,6.8,10,11,12,13,1.
26) ‘ | - . T '

€n humanos el f;tardq mental en la MPS 1-H o8 manifies—
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io, perqrénrqatns ei poco factible antcrminarlai‘yi‘quc lo;,pro-
blemas esquel éticos y oculares no p-fmttcn una byin. evaluacién
"neurologiéés sin embargo en gatos que han sobrevivido n‘i'do.UOS
aFos,  MuUeEtran Al wstudio histopatol égice, degoneraciones neuro-
nales . que pud: eran harer penqar qu. -xlste el retra.o m.ntal;:qn
‘estos animales. (X,6,9,10,13,21) ' ‘ I

Las }esinnes principﬁles‘sonl v
En';mbas ﬂspécieﬁvﬁﬁ ha diagnosticado enqrosamiéntb de !ai'ménin-
ger, a8f coan rnrntaosplenohngalié. con vacuoliza:lonas intraci—
‘éaplaém&ticés. . Los desdrdenes esqueléticos como- fus!on.s verte—
3bra!és. 1Y problemas de :art;lago ' hu-so s0n muy sinilares en ga-»
irns y humar\os. (2,6,10,11,12,13,14, 15.2: 26)

l Eiigton cimrtas da(crenflas de especxe en la presenta—
ctén de lesionrs, por ejemplo: Para el humano.,qu. no se han re-
.portadn hh el gato, células ganglionares vncuolada-. d.gen;raciéh
“ dP #otorreceptorns oculares y epitalio ploment-do qnoru.l-zrbo il
L omismAa Fnrma.r )éﬁi:nna obcervadas en qatog Yy no r.partndas en hu-
Sséns, *eh;wor‘lo= meningiomas tanto en animales: jdvnn!s coma a=
HAUTtos. (6,10,11,14,26) ' _

VLai HPS ! felina es un inportnntl nnd.lo de Qstudio' d.
ias enformadades ltsosOmicas on los hu.-nos. 1'4 d&do qu. sobr.vt-
ven -por7 algunos aanq pueden servir de’ material de labnrntorio~
"-para la tnvestigaci on terapeatica de 1a onfarmedad.ts.lo,ll.lb)

» £s ‘impnrtant. hacer notar que la mP8 1 afecta ontos de
pﬂlo corto (Eurnpeo Domo:ttcc. P.!o corto Am.rtcano 1's Brttdnico)
con alee :onsanguinldnd (10) -

e MP3 9T o Sindrome de ﬁ#rnteaun;Lapv ‘p :ausndo,'b;f

1a deficiencias en 1a actividad de 1a aryl sulfatasa B. (1,8,16)

L}




'Ei GindFome.eg muy_siﬁilaf en‘lﬁs‘gatas como en los hu-
maﬂgg:pnr 1o qus =0 Fa usado también, como modelo de estud!o'pa-
tugénico  y terapedtico de 1a enfermedad en'iOI humanos. (8,11,12
13,16,21) ' ,
De hechb !a signalog(n [ 2 ) muy parcctda pn todolf'iﬁim:
.giﬁdfn@eq.a@‘HP“ v Se difﬂrencian por la enzima deficienta.(b.il.
16,2!) . - N
Eg . doilmﬁortqﬁét. safalar que este sindrome -f.cti:;;f

tos Siéheﬁes cod‘qtté";onsanguihidid;(1,4,9.12.13,16.2;)

. ‘Actualmenteiles muiy ?é;tibie recoﬁocérfcan pruebai de
latoratorin,  a lbq 'ﬂndiaiduos hoﬁocigoficosry heterociﬁotico'
‘.qué 1 jnn fecés{vn‘qué produc; esfbé.dEQOrdéh.s metab@licol' Y
1llegar asi al dt.qnésﬁico oportuno‘de 16; ﬁqél.nt.s que pudinran
tranemitirla. (1,%,23,26,27) ' L

: ren ha Iagrads qpc. por'qjempln. sé festituva la a:tiyiT
:dsd de la arvlsu!¢§tasa 9,':ausanté del siﬁdrome de Maroteasux—La-
'pf - nﬁs vI, i‘través‘de la iiociaciOn de ;ubuntdadll de”l; ﬁ;iﬁa
'indhcidi édh compuostos"sulfhidrliqﬁou‘comoi.l dith!otr.itol‘y‘ia
Vristvamina.(ﬁi) » o k ]

Se ha prcuadn “c.an ci@étb éxito .e! transplante de n‘du*
1la aaea buscando formar familias de l-ucocttos qu- no carozc.n dcu
,1. enzima qu- produce ol sxndron-,(3.8.26) ' ‘
En tndos astos estudtos. el gato hn -1do ampxia-nt.:

usado comn animal de lahnratorto.te.tl 1 15.26)'
s n-cesario pcr tanto, conocer -sta enfermedad para

'pnder col-borar con lns m‘dicon hunanos.‘lcn Y B t-r.a de buscar

nlternat!vas tcrapluticas para corregir .1 probl.mn. on dond. lns



indices de incidencia y prevalencia son de 0.584 por 100,000 y de
0.11% por 1oo.oob respectivamente y uﬁ porcentaje de mortalidad
del! 1007 con una expectativa de vida pfom-dio. para todos los
cindromns de ;0 a 1% a%o=.(3,10,11,13%,16,27,32) ’

) £1 hocho de que los gatos sean un modelo animal d-, la
enfermedad en 108 humsnos, poses un valor in:alcu!abl. en 1a in-

vestigarcidn terapedtica, patolégica y cllnica que se r.qui.f..(?-

V11, 1%,14,286) 7 '




Para comen‘nr cualquilr ustud!o sobre llquna -nf.rm.dad._

.:ya sea expprimental n recapitu!ativa. como es -st. el ca-o.;d.b.iV o

'Hafﬁn una brc»r ‘Prinirldn dnl prnb!ema y hacFr ctertos comenta- 
:—155 sobrg el marco histérico que lo prccede._

| De tal forma que se transcribe la q-finICIOn.:qu-ld; xa;
“Mu:opoltsacaridonis (HPS) dan el Dr. J. Domingo Gamboa Haerfory(
.rn!ahoradnrpsz - i P ' B

o LaP HPS S0M ﬁadactmientos rongénitus, Qque pueden scr reconoci-

U dos dentro de los prlmeros anos de la vida, cuyas car.ct.ristical

‘principales podrxan resumirse en: R.tr.so nentll. nllfnrma:ionIS‘
osean Q lltéracioﬁes’evidenciables por el laboratorio. ‘da tras-
torns genet.cn= en 23 O mﬂtabollamo de - substancias denominadas mis~—
‘cnpol‘sa:Aridos, ertstcntos cntre otros te;idos._on los cartall-
 955 del usque!eté 'z que son elimin-dos pur la orin.. “(6)
—Dentro del marco histOrlco d. la .nf.r-.dad podomns d-—
'csr que o! punto de pnrtida del canocimlcnto Y. .ltudin do lns HPBHi
=0 da ruando,‘ er: 1994, Kru'en nrq ats!d un poltslclrido d.l carﬂc
k f“ago. (733 _' » FRRRANE e '
|8 | termino mucopolis-c‘rido fun ‘6fig£hhl.¢nt. acﬁﬂ.da
por Moycr al aescriblr un- herosnmina.’ Parn 1960. J-nnloz sugl-
ri¢ el termino q!ucozamlno"qlirurunglicanos. quu polt-riormcnt-,

;,Fn redu:o - g!ucosamlnaq!icaﬁu.: esta t.rninologl. .I mts usada

pnr los quimican. ya qut los modtcos prufi.rnn al tlrnino prp-:f

puesto pqr Heyor Y lla@ar mucopolisa:arido;t.}a los.cburractun-.



: &angénitns de o mﬁ(ﬂbo]ismo.fé)

Continuando con la resefs historica; Osxer'cnrlB97 des—
‘cribioyalgunos caﬁos'de cretinismo cnporddicb,'quo pontnriprmoﬂto
Histakeé!y intprpreté como = los primeros‘caﬁo- de ﬁbs 1V, A
‘ principios e 1900, ~ Thompzon estudis d¢s‘paqienteq!__que‘rqtros~
krpé&tivyké;té Héhdér?on cbnsidéfﬁ'los'priﬁéF65*d§§ﬁi‘d.VjﬁPé"ff: 

En 1907, Berkhan reporteé un caso de MPS I-H, como un caso de

escafocef -1ia. Bankert, Painton, Lanqruead. v Bhutifliny} des—
cribieron entre inO_y 1915, . vartos casos, que limmbfﬁ{;dniidird‘
e jceplos  de s v varios a:aé'mas‘ta*de; | El prototipo de las

MPS  fue descrito on 1919 por rertrud Hurler. En 1917; Huht.r
‘reporté dos hermano§wde 0 v 10 afps de -eﬂad. qr p—esentabanf
érticulactoﬁesvrigidas en las minés qQue semejaban c-rras, 'cutllo
rorta, sordera. reﬁpirahiﬁn rui&osa, abdomen promlnenfe con hepa-—
tomegalia, y'dedujq.una altefac{@n heredlﬁaria llg-da_ai.sgxo que
interprets: como HPS 11 © Sindromi.de Hunter .al'_iiidnirli iu
aﬁo;lld&. Eéto. fuo demostrado y publtcado por Nolff '.h: 1942.{'
rjawﬂsburq Y Spehre (1921}), Putman v Pelkan (1925) Y H.linhol: y;
vn Harfiﬁgtcn (l¢11) de;cr!bxeron el s;ndrome de Hunt.r. Uqunque_los”
Vlbrinqlppleg casos Nos 'eparfo Rcilly en !935.A‘ En 19§§.  Ldi-,' 

' ‘Morquio’ de Uruguay y_Brailsfond de anlatorr.. -n' fer-n -1-1‘

o muiténée-e indéﬁéndienfe, publicaron los prtmcrol C.IOI ‘de NPS xvl'“

dandoan!:r como epdn!mo el de Sindrome de Mcrquto. ) s‘n4ilippo 1%

Tols. en 1763 publscaron e! primer caso del sindrom- qu- llcva su

nombre (HPS xxx), aunquo al parnccr [ ) 1961 1. Dru. Ruth Harrts .'

Z- ya habia d.scrito las car.:t.ristlc.s cl(nic.l del sindra..-» El__[

R o Harold.Schel. y cols. en 1962, estudiaron pares d-.h-rngnn: Yy

‘hermanas | con caracterieticas clinicas del Sindrome de Hurler,



pero heniénus, y lo denominé Sindrome de Bchcield'MPB VvV, aunque

‘péstnricémente se reclastficé como MPS 1-8, al descubrirse que

'Sunquo jo praduce wn gen mutante diferente al quefproduc.,la MFS

1+14, afectan !a produceién ceo la misma -nzima.> En 1943, Ma-

roteaux, Lany Y co!:._pub!icaron una -ntidcd con rasqos similares

'a 1a MPS !-H qup e prasentaban tantu en hombres coma mujcros. sd

roenortaroas ﬂrlMP”G -umn ensni«mn nn!idistrofiro y como Sindrome

5de M..ntnaux~Lamy H“Spués.(s byt 18}

Va'ioe aufnres han repnrtado algunos casos de- HPS que no

) pddhnn c!astf!car e en ninqﬁn grupo conocldo hasta—el mpmcntp Y

‘ .
'.Hnn ~rfentado quie s consideren

,ccnsxhnrahan sflo & tipcs soqnn M:Vus!ck}

tipos nuevoé, 'pero-hasfari9ébhsé

pcst"r crmcn;u LY basaeA

",dn on los_tf?bajos de.la Dra. Neufeld (1972), 209 reclasif!cd on

7y algunos'éon subqruﬁos.‘ De esta,’

Vtabln (s, 18)

se reproduce la'slguiont.

'MPS TIFOD

srnonnn:-ﬁ Do
‘ 'HUELER   ‘ I;H;
';Jscﬂsxé' G 1-s° .
iHURLER-SCHE!E ‘x-niévgu ’

:';HUNTCR _  ri‘;f5f'*'f'7
“ ¢ﬁMF1L!PPO ‘ 11

"ﬁqnouxo 5__,:‘ xv “5
;fﬂARbTEAu*FLAﬁQ . ‘vj_r

. B-BLUCURONIDASA Vit

» l..a lrucupousa:nridcsi- V -stl vacant. por h.b-rso rnlasifl:ada.

(18)




"

Tla MPS VITY nb tienehainonimlé y se'aseméja' gl? Sindréﬁc de Mor-
Quio v el de Sanfilippo. (18) ’ :

Es coﬁvenienté dar una brevi aniicaciOH del fqndamcnto
tiogquimico de 1a en;efmed&ﬂ. | a

[ ~1 F-”'ﬂ“\wacﬂfidnr L3414 rudnna- lar gas de polameros de

"rxrbohidrato- cnnq:sfenfns en unidadeq d- disacaridos’ quo la ”&an"‘

repitiendo. Estas cadenas cstan unidas a proteinas y forman par:

g

e normalmante de tejido conectivo.(18)
Er. 2} co-so del cwtahmlnqmu normal . dL Entos, iaidégrada—
frﬁhn 3 f!uQnCa A cabo princ:pe'mrnteven los ‘150uuman; obtenien-
do comn :nmpuestnc res:duales mnnosacdrldos y amina&ctdos.(l7 1e)l,
Dosde lueqo este prQCesc 53‘ve a!terado en la HPB, da¢o
qné i gton deficiencian especifﬁcas de enzimas catabélical, 'pﬁr
gﬂ LRl -2 Kat-] muénpn\faacéridmﬁ tn glicesaminoglicancs) v-.algunns

‘preductes | intocmnding de zu cataholismo, . se van acumulando in-

tracelularmente, lo que conlleva dedeneracion de la ctluii‘:qn'ig f'”

conzecuente  pérdida  estructural y funcional del tejido  invo-

"dmr_los rnﬁles tos né='comunmentl a‘ectudoé 'odz el

twji%ﬁ czvdiaco, h:-#tic =19 nervi;;o central / la: pxel.(é.la)

Se dlcé que esta enfe*m=dad se va eqravando~'confornni%.':“

avan-a ta odad del individuo. y. de: hccho -si succdc. d.do que a_
eﬂida quq transcurre el tiempo la acumulacidn dc mucopolisa:t- )
P‘d*ﬂ e va aumertando, provqcando que mds ¥ mts t.jido -."voa

.'-Fnctado. ‘ !B)

gLa presentaclén cltntca de cada s&ndromo ‘-n particulcr

'varlara dup-ndiondo de la d-fiet-ncta Qxa:t. de la .nztnn.f- Astlf"

'iror_ ejenplos .pars Ya MPS 1 la’ enzin- d-iics-ntc os la -alf.;l-

'.dv—cnldara, para 1a MPS I1 o5 la iduronato-2 5Qlfatofsalfatlii.

10



nara}lﬁ s !!!‘oslzé'slfa;ﬂmﬁcétyt gl ucosaminidasa yfbéra la MPS
Vi ee 1a' arylsulfatasa B, (2,3,10,11,12,1%,14,16,17,18, 20,24, 26~

27,33 ' - ' S '

" Las MPS son  un gfﬁpo de enfermedadis genéticas que
rafectan. el mntaholx,rn dr !os mm;opo 14acaridos o gllcnsamlnogliﬁ

 :anb€}{Ehé¢t16n ‘én'?:ﬁ que estén de acuerda todos lo; nutor!s
cttadas.(1,2.3;4.7,9.12.17.19.26) - :

: la etiqpitageni; di 1la cn?ermedud es a grandos rasgos la
slgu!énte:, B » k
Dns individ;hm,'"Qerormgetxcos (portadores del gen rece-—
siv:).rl-nicamnntn normalos puodﬂn procrear 1ndividuos homoclqo-
ticos'ndrmalé§,~ hntororigoticas portador-s ° bltn Rhomociqoticos‘;,
.para ‘éi gen r?cestvo que proveca el sindrom.. Ectos indlvtduol
Centan sﬁ§nﬁibi)itadapgp;ra formar 1a enzima especifica que 1dnbc—
"ris ;"ﬁdﬁcir ce. en randicxones norm¢les, al»no‘producirse’b pfodu—
‘Ucir! de manera defic:ente. los mucopolisa:aridos no puudnn ser’
'fdeqredados o so dcqradan s6lo parcialment.. .stos sc van‘ qcunu-
‘lando nn el 1nterior de’ la :Qlula hasta qQue la d.forman provocan—
ﬁo‘ Ya reérdida fUnrinnA! y de o%tructuoa del tejido en quc -

n—ueﬁlfpﬂ.vf _ ) v " .
: ' Debe raca!carse qu. todos los lindron.l se d-b.n - gtncs
’7 receeivoq autosdmi:os, -xccpto uno, quc s cl Sindrom- ‘de Hunt.r

e MPS !},” el zual se. ha detarmlnado que os producido por un q.n

‘:“‘quado Al mexo ¥ qQue -c!o L 1. nnn!FlN5ta en los varonas.(u.e.ZC.

- 1

For extension, ' y dado que Se han determinado sindroses

‘similares » la ﬂPﬁ.rkyi?! de los humanos en los. gatos, esta ainma

YIRS




.

informicién ez aplicable a los falinos dado quet

ERp TamhiAn se tan cleterainadn como sindromes gendticos. (1,7,8)

2.~ Afectktan !a#\mismas enzimas. (8,10)

X.- Las signos son similareos asi como las lesiones, . adn cuando

‘hay vsriaciones de especie.(10,11,1¥)

L5 drhe astudiarse esta enfermedad  en  los

gatos, dado que representa un modelo animal de la enfermedad eh

los humanos.




~§IQNQLQ§lﬁ COMPARATIVA DE LA MPS 1.

Dohide a que 13 enfermedad en los felines es considerada

tnén modeln animal para la enfermedad en los humanos, e impres—

c!ndib!e reliclonar siqnolug!as y patologias, buscundo con esto ;

‘mgun conocimicnto més gennral d. la. enf.rmed-d (10,226,283

l‘De importancia extrema para la Hedicina Veterlnaria aes
'fémhéﬂn“qabﬁw qUW.:DéﬁE sindrome puede a?ectar a la especie
eaninn. (26,28) ‘ '
7 Asi pues tenemos qQue para esta shfermedad humana existen
oper tarro dos analogias en las pequenas esp-:tes que se han re;
; inrrnnndn 4 Larslgulmnte forma: .
VQL§ jM°$.I:4elina tiene mas similitud. con la MPS I-H que con cual-
qu{nra dévyas otiras dos cnrmaé;dé presentaciéen humana, sin que
ﬁor estd s entienda que son idénticas. .
Lag MFG I canina tiene 1mportante similitud con la MPS l—H/B. a-
1 pl:cardn 13 misma cbqervarIOn que 5 la antlriar.(@,lo 25.25)

i " ‘En. generar 1os siqnas preponderlntes de 1a MPS 1 son:.
defo?mécidn lﬁacial, el cuello se.  ve .nqro.ado, la cabeza a-
'"f!argada, la frente protuida y .! puent. n-unl aplanado, as{ como

"c“nJ\s pequeﬂas.(lo 25) :

qe puedn oheﬂrvar tnnbién opa:ldad corneal bilat-rll. A

'fjnivp! cardiaco, algunng calos reportadnl moniflestan insuflciun-

N

‘fcia mitral con murmullo K- soplo holusiltéli:o de gradoc IV a V.
(10,28, 29) '
En e aqpncto radiogr&‘ico. honlldpactantes la subluxl—

:iﬁn bilateral de las: caderas."la fus!dn ' cnsanchamianto d. lai-
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vertehras.cervicalés,  as£.cnmo doﬁ}esion_d.l esternsn. 7 En- hu-
manos ol enan{gmn fs m £3gno muy relevante des) sindfame.‘pero en
1ne  ygatos esto no parece importante, de hecho, seddn'Halkins y
cols., los nnimales afectados son més altos qui la media de una

poblacidn normal de la misma edad. (10,26,28)

.o Arci Mot o aparecen’ nedrolOQicamante intactos hnsta.zi,fa

a;nt dmﬁ,y‘nndio a.u@vdwbedad, eatando alertas.4act:vou Yy €on res-—
ptiests a estimulos. Pésada esta edad, pueden presentarse anorma—
lidades, como par#lisis, respueitas.contr-rlas o ausentes a los
-réttniog. Eastos pnrobhlemes son progrecsivos ;l péSQAde; tiempo.
% 1o ‘ ' »
‘Dérb signmn wlinico importante es_la excrecion urinaria
"de grandes cantidades de sulfatos de dermatan 1% hepaf‘ﬁé(3;10,2al
‘ Mientras qué en los frotis de sanﬁrn perif‘ricard. los
huranes ’aﬁara:nn cuarpos de Alder-Reilly,: eﬁ 1os gatos estos
ostaAn nu?entos.(lo,zﬁ;re) R '
Una de_laé principales diferenéial entre los 'jihd(omes
de; MPS I-H y NP57!~S'én los humanos es el gradob de afiéticidn
-nnurn;ogicn._ El retardo mental &S severo en !. mPS I= H,_alcntras
L en‘fa MER r-2 ane es uy IP/P =] ausenta.-v En el casq de los
“fplinaqt 1a Pva)nar)nn oo esre pe'amatro o8 impo ible, yi que no
'&iste #crma de romparacion. Aunado a esto, .1 axanen psicomotor
S que nudae—a ayuda'noq a 1a evalucac!On. se dificulta dada 1.: se—
veras leaiores e:qual‘ticas Y cculerps que se pr.s-ntan- ,P-re [ 39
=0 ,-s-.::-d? ;f:ﬂ'xa?‘ que padecen sordera, (10,26,20) k o
‘La sobruvivencia a la MFS 1-H en los ntﬁos es ' a lo. _mls

de d‘e- aﬁos. prolongtndose ‘mas . all‘ de la pub.rtad 14 hn-ta la
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e&nd ndﬁ!ta en 1a HPsvf—S{ Lés individuos i;n-lmuqto aueren: e
conseﬁunncis de la‘en&efMedad o por cnmplicactqnés. Aun éuando
1nos gatos éobreviven )é pubertad, parece ser qQue as mas critico
®1 grado de lesidén neuronal que la edad reproductiva, csl'qomo
el grado de almacenamiento de los mucopolisactrsdos. ' En este
punto, ‘éqnello= fcIinns con ganqliosidosis,_ alfa—manosidait: Yy
'e«rinqrmxn ano i% no cahrewzven el ano: de eda&.(lo,ze, 283"

‘=n base a lo anterinr es mas factible que la MPS I feli-
nﬁ sea mas pnreclda a la MPS I-H humana, dado -l gr.do ‘de lclion
de .lmacnnamiento en los tejidos nnurunales.(lO.Zb)

£n - 10& tres sidrones humanos de MPS‘Iilas.meniﬁg‘l ae
vion eng;c%aqés ¥ cén c@}glas claras a}argadéé. Sin emﬁ#rqo; ios
meningioras no han sido reportados en ni wos con estos sindromes.
Estarleélén -n_)bs §étos-és de !nt&rts, va quc se han encontr;do
én an;ma)ég jovones mientras que otros meninoionos no reli:}ona—
A A HE Nﬁs.aﬁ!c =7 rsortan en gatos viejos ﬁéyores de huqvn
arfo'-s". 10, 14‘,‘?,!:) S

'én cdanto ala patdlogia. las xesinn-s mas important-l
zon hepatoesplenamegalia con vacuolaciones :itopln-naticas d. los
hspafo:{fn—'y c»lulas de vupffer en el hxgado. 4 en 105 sinqui-
‘ des vy teJtdr Covectxxo aﬁ\-rente a ;asas sanquaneo-, en e( Eﬁza..
'cjo.?aa ’ '_
' Las le:iones ocu!arcs mll significatival son tn:!usSanl-

1ﬂtracitoalalm‘ti¢l5 en la mayoria d. los thidas ocular-s;fjcon

ngcnpr'on dg la exten;i:pvde )e:iqneﬁ-ret:nianas. cé;ullsv gan-
‘qliﬁﬁarés VAcuo!aQas, deganeraci én de fotqrocépiorol v aepitelio
pigmcntaﬁérénérmal; que. aparecen en _humanos, no asi en los gatos.

€10,269 .




Las le!ionﬂe dnrmatQIOthas en !os felinns ‘-e circuns—<
criten a enqrosami.nto de la piel y a l. prclcncia de lncluslonil
en 1los ¢ibroblastos dérmicosl mientras que en el humano - estas
condicionns som mar zaveras y abarcan otros ttéas de.ctlulai dér-
micaz como macrafagoe, querafutitns, células glandulares y mﬁscu—

[lgrbs.ilo)‘ _: ‘ - ’ ) ;
o n nivel ‘do tejido :ard;nco y vascular las lesinnos lon"‘
5im1!ar@s-psra ambeg 2species, pudiendo encontrar la vAlvuln -i-
tral ongerazada Ao colar b anos ::\er'.! ado, con _cambh:t_'. andlogos en
#ac ruerdas tendinczas. E€stazs lesiones al microscopio - revelan’
células a]argad?i‘v irrngularos'con v;cub!iciones. Puede pr.i.n~
tar=se !a ocluaién 2 arterias coronarias pur deqeneracxdn de cé-
1“’n“ mht:u!nler 1~?sa‘nn la media e intima: de e:Lus vasos “san-
4

guirnros 'y larécrta.!}0;14,28y

€n  las células blancas sanguiné;- se han encontradb nu— 
merosas vacuol?ciégeh, particul armente en liﬂ?octtos v monbcitos
gr;pﬂés. ) én' laﬁ felinos ée‘presentan Qstas alteractun.l «en
cuagfﬁ a anrncfuru'perc na on cuantu al qrado de afectacién Y
"m&q en rﬂlulas de medula dsea que en sangrq pnriflrica.(lo 26)
o €n el caso de las l.stones csquolotic- en ambns -up--,'
féiaé, »ée oblerva !a prescncia de 9rand.| condrocitos ll-no- d-r

vagual as !lqonomalas.llo 26)
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‘La  mucopolisacaridosis VI es otro de los sindromes en
que se ve reducid& la degradaciéon de glicosaminoglicanos. Como
va se di jo, se debe a la deficiencia en la actividad de la aryl-
ﬂsulfdtaag . '-Esfé s£ndrume,en7EUWahos-se‘canécﬁ Fﬁﬁu ‘S{ndrome"
de Harotﬁaux-Lamyv y @n los gatos siameses nacidos d; cruzamianto
con alta cansanghihiaad e ha diagnosticado una entidad muy 516}?
1ar que describiremas brevemente en su cuadro clinico 1'% patolgg!-
co, hoti2rdo ohservaciones sobve las difsrencias dé ecpecie que
;ccurven'eﬁtre 4eiinos-y Ruimanos, : . .

Para cumen:aE cor la descripcion del sindrome es necesa—
rio #puntar qua;tﬁdas las Mucopolisacaridosis guardan una estre-
cha relacion en cuanto a su Qignologia, y q@e l1a MPS VI felina se
éarecw a todas ellasx;,  [nioro en espec%al‘al Sindrome do Maroteaux-
Lamy,. pua2asto que, k’en;primena. su etiolagia, la de¥;ciencia «n
factividnd'(éer:aTdbirlOZ'uni&qmente de la actividad normal) &--ll‘
_arylsUIfatasQ;B. oS 1a mismas ‘y en segundo éoritno. ﬁbrqunfloi
stgros en su gran mayoria son afines a ambas espnélés.(l.il,ls.Zl)
. La MP3 Vf %elina,én E2T) aapecto'clinico se caracteriza
" peor -nsanchémténto'de:la cara, orejas y ﬁér!z‘cortas, v prbtusién
del ﬁdeso Grontal; én‘elkre;gO’dol éuerpo_st observa, desviacio-
nes~envfag'r§diiias;;cue11o corto § cnsanchido.'ﬁna bqstﬁri anor-
 m$l Po?ylog'pfoh}émasrqﬁ ! as a%ticq!acioﬁes pgl?icqs ; ;Qpinaicli
(Eetos animales sﬁ%fen de un fuerte reﬁf@so *n .l'crecimi'ngo. son

‘mas bajos qué'la.hqdeQQe los animsles normales de la misma edad
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vomerm. (1,4, 11, 12,13, 18,20
La opacidad corneal que es5 afin a todas lcs MPS, también
‘e presenta, Yy junto con los cambius iacialos son las primeras
manifestasiones de 1a erfermedad-(1.9,i1.16.31)
N1 estudic  cadicgrafico las lesiones esqueléticas son
abundantes, caracteri-ancdose por su extension y s.veriyld. la
displasia epiftsiéi de los huesos larqu y vertebrales, la

ublie2cidn - de; la cadera . y: el valgus de] cubllo-,fémorai.~}wLp

‘QGECQvidﬂd caternal tachion DuedP observarse, yies muy importante
Srcor notar que rl prroceso odontoides del axis esté hipoplllic; o
apl&sicn. Hay ostecoporosis generalizada y Qsclerosil‘ai las
caras  articulares de las veértebras y sus: procésos latotclos.k
cetas Tesiones son progresivas, §l grado’que puesden causaffpir.-‘
“txn el teon postarior por ellas mismas y por la e“qstdstn k.x
canal vertebral quélnprime la médula espina!.(1.9,11,12,13,16.21)
Neuroldgicamente los animales son normales vy activos,
percdiendo nrstas cuslidades mds por las lesiones esqueléticas, que
por lesidén nerviona directa. Lo anico que se haAobserv;do .en
‘este - aspecto, es lé hidrocefalia de los ventriculos cef.brqlns
iateré)és,‘sin que esto héya siqnificadﬁ ni .nrhuhanoi.‘ni en fe—
linos, que exista retraso mental o daro n.urblOgiéo.(9.11,!2.13,-
20 | | o
B sto ¢ 1o: cignos clinicos solo e puede dectr quo
Sla temperatura rectal es normal 14 Ios valoros du frecu-ncin r.l-—
pirntor!a 'y pulso tambion los sgon, A la auscultncidn :ardiaca.
un snplo holosistdélico de crado v pu-d- ser .scuchado o la val~’
wu!a pulmnnar.(l 4.21) ' .

:‘un hecho xmpnrtange‘es que 1a micrecion urinaria de gli-



rsqamihoﬁ)itannﬁ =4, on este sindrone y a diférencia'ae‘ia.HPS I,
casi exclusivamente de sul fato de dermatan. t11,12,13,16,21)
Acerca de la patologia de . la MP8 VI felina, dircmcs qQue
en general, se debe a inclusiones granulares con membrana circun-
dante en célulaes de los tejiciae afectados, 10 que‘-cafrea que
estas cambien de forma y piardan sa funéichal!dad.(ll;;3>
“Adiferencia de la MPS T ya de‘s:ﬂta.' no se reporta he—
patoesplenomegalias ain embarqo, las  lesiones en ‘cdlulas de
vunffer, hepatocitor y tejido conectivo 1nterlabu1ar, estan pre-—
‘ arntos, €1 hiqadﬁbmantiene una apariencia normal. Ala necrob-
=ia de 1ow anrimxles afectados ol haro aparece normal;_ pero al
‘microscopio se détéctan vacuolas citoplasmaticas en células de
._muqcu!atura lisa de 1as trabécuias, (11, 13)
Fn &€l O3a, los tejidos aFectados son.‘c6rnna.:conjunti;
v, iris, eczlsectica, nervios intraesclerales y coroidales; mas-
éulns oculéres y neervio 6ptico. El tamafo de las células se ob-

servard aumentado y el contorno aiterldo‘por iasivacuolas.(l,ll,;

A 1o larqo;ﬁe todo elyesﬁueletu, las lesiones won verda-
ﬁnramanfé-impactantaz. La cavidad madular de las metlfisis apa-~
recn%é lib?e de hueso, carente de aspiculas g nndontio. § Las

-~

vertebra- cervicales se deform-n y conti-ncn islas d. c.rtilngo,
V‘F:bro:artilago y tejiido fibroso. Se forman puentes OIcos inter-
.Ert‘hrale¢ doraall y vantralment Fdiion‘ndose las veffqbrns.
 Lna i ccon intervertebral.s no pdeden ser identif!c.dot. A‘niv.l
toraco—lumbar se producen neorornncton-s 0s.as on @l cancl m.du-'

lar que proyoqa,’cqmohya sg Qijo..p.rllin del trcﬂ' pnltorior.
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réspuesf; cruzada rpfl.ja. ﬁ@?dida de la snnsibllidnd_y de la
propiocepcion. (1,4,9,11,12, 13, 16, 21) o

hEH otros sistemas, como en él_tegumentnrio. los fibre—
. blastos aparecen afectadeos si son observados al microscopio. Una
Iesién regresiva que aparoce en qatag, no asiicn humanos, son
nudulacidnes de 1a piel de la cabeza y cara. En humanos esta le-
. sion no . se ha nbaor vado, al menos en la MFS VI, .ya que llega a
Fﬁﬁzﬂﬁgf;%;lpﬁ’iA MES IT 5:;iﬁdrgmé‘de Hunter, ;in.due ; lgrfeéhn
o mava dilusidado él prrqué, (11) ,

Las lesiones cgrdiovaécularn; se manifiestan como engro-
samiento‘ de valvulas a(riaQentrﬁculares, observdndosq adem‘-
tlamcas y modu ‘ﬁfcq;- Los fiﬁroblastos en laSVQalvgs Y "cnrda-

l.as célulad de mu&culatura

tar2inae
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lina.de arterias cnronarlas.y acrta tienen vacunlizacianes.(l 11—
13)

€n ﬁodu)a ogeé, las inclus!nnés bresentes on células de
o merte qreru!critice. contienen figuras zsimilares - aquellas
jtb servadas en g ngrp periféraca en los JEULocitos po;zmarfoﬁu-
:clearﬁs.(l 9,11, 16,12, 13,21, 31) o

Esto 25 a grandes rasgos i. signologia y patoloqié del
sindrone. felire v puede‘acirmarse qﬁe QUardan'é;trecho paralelis~

smoran el ad pdeome hamano,
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Consi der anda que 1la parte més importante del conoci-
Cmiento de cualquier en#ermedad es el diagnﬁstico. i nO precoz,
' 4{ uenos cpﬂrtuno de la mxsma, . ne ha’incluidq gﬁ gqu tr;bajp‘ql
' ;:nq@ntp cap\tulo referente alydfédﬁdféiéﬁ dé las ‘ndcqpolisnéa;‘
'-ido cis, 'haciendo especial eénfasis en los sindromes afines 5 los
gntmg y los humanos. Es pos;ble que se hagan referencias a
’.-h—nl- sindrume-— ex:l‘u!;lvor a loz ‘Iium.;nds, 'péro que se ‘ccmsider;a
-ﬂ—nrerio SLeNDoner, ya . que &n un momento dado‘» pudieran ser
ap!lcables,a los‘féliﬁos, decde lueqo mcdiante las nodifi:ac;ones
Vhéﬁéséfigsi o bien, nor. el simple hc:ho de tener el cono:imtunto
s de l§ forma er gue se diugnoafiran aquellos y buscar alternativas
pﬂfa desar-olYx- - Yas te:no)ugias necesarias para NUEvVas Yy mas
 éaqct§s7t6cnic;s de diagnéstico en los:felinos. 7» .

'~ Ahora bien, . podemos decir‘qﬁ. [} diaqndgtico sej pugd-‘
‘encaminar a dos aspectos bien;defintdos; A l
.f{- ‘£l diagnﬁ:txcn de 10s enfnrros u homocigéticos al gen mutan-
te causante de la deficiencia en 1mtticn. ' :
?;f ta deferciOn de los portadaras ] h.ternqucticol como ‘prc-‘”
"vencion para que no se prcsent.n mtl :.sﬁl.~
Abnrdando ‘el primer punto, . para todaQTlas ﬁu:opolisaci-*
'r;do si® on gnnnra!, cl dif agndstico se. reali‘a en basa a la 8igno~;
lﬂgia ‘v a cinrras prusbas de lahoratorio que a continuacion e e—

fnumeranl
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6;~.La prueba de la ‘mancha de Berﬁy. Estl es una pru.bl muy q-nc-
raL  y por. 1o tanto poco especiflc- para d-f!nir de quc sindrome
e ftrata. "Sirve. como prUeba primaria v es indlcatoria de que
éwlsten‘sulfatnr de dermatan y hepardn en la orina.(l.6;§;l4)

‘B.— €1 estudio radlogr‘f!co, es t.mbi‘n una prueba general eva-
rfluatoria del grado de proqr.sn de la -nfcrmcdad y d. las losianns
ngquelétlcaq (l,v,?) 7

':.u Uinao prugbaq mAiz egspecificas:s son ensayos enzimdticos con leu-—.

zbéftoé Y berob!asios de los enfermos, qué si determinan la .ﬁ—
zima def!ciehie.vlpor ejem.t Para l1a NPS I, ensayo de la alfa-1-
:{dgronidésa ? ﬁara la MPS VI, ensayo de'la actlvldad‘de la aryl-
Tat fakasr B0l 7,7, 1A, p1, 08,7 '

Camo pjnfd psﬁecial»débémos aclarar que débé hacersa
dtagnoitico di‘erencial cons l1a hipervitaminosis A, dlsblasia.
enifisjial y osteogénesis iﬁperfecta.(A.Zl) '

. ccn,refcféﬁcga’él punte namero dos, existen pruebas muy
.?mpéc{fieés 'ﬁnn Ee ap!ican,a'}ﬁﬁ»portadﬁrpﬁ'con his@orias7clini—5
- Caa Famiiiarés‘dercésés de mucopoiisacaridoéis. 47 V

" “Para la MFS ! existe dcsifroll-da la pruibn d; ééomato—
g-afia’ en celulosa DEAE para-la alfa—l-ldurnnidasn obtanida a
vigﬁrtffbﬁé_fih;mhlaatos de gie! on cultlvo de tej;dos.‘rvLos dife-"
Eeﬁtes'récorri&ns'&gv;adm fiﬁo de muestra determinan =i e ‘éf.--
térdé individuds nofﬁﬁles. boffaabros o’.nferﬁo-. Elfn'pfﬁnﬁa“a‘
'la vez diferencia el tlpo de HPe 1 que se trate. a saber l-H, t-s;‘
” InH/S. ' Hpv pvidencia de que esta pru.ba ha sido realxzada on -
1o aatc:.ts,.a ﬂ',2~~' o

,ani'puns, on el rnsn ae la nps vx !a pruabn dtagnostica—
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m.. "o'fiﬁ”!n (51 - 34 ﬂn%ayo enrin#tico de. la arylsulfatasa 8 pro—‘
vnninnte de lnunocitos, en la cual se prueba la activldad de la
enzima _comp-rada contra controlcnl si la actividad es menor al
507 de aquella de iosrcontroles, ‘sntonces I.'ing.rpr-tacIOH del

resultado  de la pruecba es que el individuo es'un portadar Y qQue-

. por ccnpor:acibn 1al arylsulf\t&s A astt aumuntqda. El otro caso. .

:ess'suandn 1a activid1d enzimatica es menor al 104 con respocto af”
ids normales, dicho individun se lnterpretl como hama:igotico Qn- 
fermo,(1;§,21,23) °-
Bl enzayo de'ary!gulfatash19 1euéoci£aria:na sido ins-
:faufade va ' para su uzo en lo" félfﬂos.(?) » A
Un dato ralevante es ‘que algunos autor.s han én:ontfﬁda,
tf:que cierto> hetero:tgoticas pueden padecer de sub¢uxacidn bilata-

ral de 1a Ladera.(!‘ .
Fara la MPS II. o s{ndrqmé de Hunter, del cual hemos ha-
“'bladn 5omeramente en otros capitulos, las p}u-b-- diaqndsticas
ison n&s en numero Y. efectividad. dado que d- todos :os sindro--:
A;!s el que més 1mpacto tiene en cuanto a !eslon.. 1 slgnos.(32)

‘ ‘ Dp c-te 1as pruebas mas importantes IDnl '

h.— ln téLnica Tonnesen de deteccidn de portador.l.(24.29,30)
",3-— ] dtagndstico en @l primer trimestre d. g-ltncidn por biup-"'
 _|1¢ ﬂe l-s v-llosidaﬂes :oriOnl:ll.(lQ.ZZ) ' 7
ﬂor ulttmo diremcs que para la HPB t!! tipo B sc han [
;;dldn: ‘os‘:nivnles de hepar;n en liquidc :amniptho Vcomor.pru.bu
f-diaqnéstlca prenatal.(ZO) k ‘ ' ‘
' i CQmD pod.mos obsnrvar. falt. mucho par hl:cr -n cuante a
,la 1n|taurac10n de nu.vcs pruobcl d!-gnolttcnl. ‘an c-p-cinl‘ paer

-la NPS 1 v vx. Hay que aprovechar que los flllnas son aod.lo de
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1o enformedad, para implomentar nuevas pruebas para coadyuver con

los médicos cirujancs en el estudio de estas snfermedades.
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£En vlst- de que, ademads de prevonifla. uno de los ob je-

” ivos Cinalet do conocer una unfermedad es poder curarla.; I‘:daﬁ'
Lléh v-te -np(tu‘a a.gunc: métodes, que oi bmen ne’ cumplen deal
ﬂtodﬁ con d:chn abjrtivo, . sirven de puntas de lanza en la notiva—
cién de buscar aquellas técnicas térapéuticas mti viables, tanto
éticas como lag::as, para la ‘correccion de las mucopolisa:-rido-
hsts.r" v »

’ -Hacta el momento, es muy pgﬁo io que: se ha_lpqrﬁdo_ an
Vente'aspacto, pero esc no impifé§ aue no se deba de segqir tra-
‘bhjando eﬁ lé bnsqueda della'gejor-fofma de ayuﬁar a los paéinn-
tgé de 195 sindromes de Nﬁs.

n!‘f¢wisar !§ §ib)'é 'ar:é,‘ e ha n:ontrada que auchos -
éﬁiorqé caiﬁci&en en due, siendo 105 felinos un modelo de 1. ‘MPS
Ty MPS'Vi de los huﬁa;os. ‘deban ser estos mas .stud;udos Y. uti-
Xizados en los intuntos por buscar nunval alt-rnltlvas de tratl-
;@lghte de Ta ernfermedad. (7,8,9,10,11, 13,16 17,26.27 31
k V _Gsi pues.. éntéando en materia. se pueda decir qdﬁ'pnri
'la HPS ! no existe neda en cuanto al tratami-nto y corr.cclén dt
 .stc |indrom¢._ Na cbstant-. -1 Dr.yA!.Jandro H.rndndoz prebo oan
‘1977 el uso de un -ustituto de plasm-. -1 Doutr.n 70. al’ qbs.r-‘
var que el plasma natural ma)or‘ba cllnicam.nte ‘& los p.ci.nt-s
pi‘auméntér la: deqradac:dn Yy mnvil!zacion dc oltcolaninogltcnnaa.
‘“Lé”mﬁjofih .o atrlbuyo a qu. ol pl-sma podln cont.n.r lasr lﬂzt-

_haq qu->eran deficientes en los pucicntns{ o b?.n. a un efecto



coloidosmatico que aumentaba la wicrecion de uucopoliln#tridon
por 1 erina. Fue entonces que se decidié usar .1 sustituto pen-
sanda en que los efectos alergenos pudieran ser wvadidos. Sus

resil tados son muy cusstionables, pero al nenos hay.un alivio de

) | aspecto ~general de 1o-'p§¢ientgs con ﬁPQ .I—H. . l+5. 11 v ’vlﬁ

'rjxn.u-s) '

'tn rélacidn a{ tratamiento de 1a MPS VI se han‘ desarro—

1lade doc téenicast 7 '

- E!'t’anrplanfa dn médul a osea. v,

- La potencializacién de 1a’ a:tividad residual de la Arvllulfata—
sa B a través de la asociacién de subuni dades con compucstos sul-
fhidrx.adoﬁ.‘ L -

L3 ] rr1n=nlan!nvde méciul a ‘daea ha ﬁrobado .ser Qa‘trata—
mienty que mejora grandemente las condiciones gnnerales dtl 1ndi~
viduo: afectado ‘al revertir ‘1a opacidad corn-al. d-volvcr clorta
-‘mnvtlidad al cuello Y suavizar los rasgos fnci-lcs.i Esta ttcns:a
Vfus- tnta\mente,demarrolladauen los gatos Y :e..spern que dantro'
de pcﬁc- sea utilizada eﬁ‘losjhumanos. Sin embhrqb,fé- cécnica
tiene sus espoctdé negativos, como son: d.bi bus&arsb uﬁ*donldor"
&and ccmpattbln. deben son.tcrse tanto donador como rlc.ptor a

adiacién, mantenerse en medio estéril centrolado y por ﬁltiao.
.lla ﬁﬁﬁuccidn anesté ira es muy difaci] en los pacientss con - MP8.
anq‘ qur s buﬁca cnn este mltodo es que. ‘se qen.r.n célulan d. 1.'
lserie homética b!anca capacos de degradar los -cﬂaulos d. -u:opo—
jlisacéridos. ,mejorando 1a condtcion gon-ral d-l paclnnt.. Al no -
‘saberse clprtamenfp =i los’ qatos padecen d. r.traso n.ntal. ‘we
cuestiunab!e 3 en 'os humanos .este aspecta pudtcra m.;orarln con

el uso de la técnica apuntada.(? 8)
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: Con rispecio al use de compuestos sulfhidrilados para la
terapsutica de !$ MFS V1, 1a Dra. Vine y cols. observaron in vi-
tro 'qun «l defecto da la arylsul fatasa B, alfmenos en los feli—
VEnpé;‘”gra qqgﬂ 1s§éndo ﬁna;qnzima dimérica, esta se producln pcrou
”nb‘se aimérizaba por erro} én ei puntd de unton,‘ ‘ARadieron en—
tonéeg‘a ﬁn cultivo de’fibroblastos afectados Dithiotreitpl Y
erTonteavan qu9‘135'$ubunidade= de l1a enzima Qé uhian'v daban lu-
gar . a la Fn?ma aftiva,' rnducienﬂo los depbs!tos de Qlicosamino-k
gltcaﬁmp. Estos rc:ulfados los motivaron a realizar entonccs el
qﬁgayn- in vlvo; pero los resultados fueron - transitorios.’ Con
éstd. decidieron ptxlizar cisteamina. otro combu§§t6 sulfhidrila—'
kdn,knbtnﬁLen¢n cem: resultads uns: activacién ﬁ&s permnanente de la
2arTima vy degragqcich de hasta 3I5% de l1os mucbpolisacéridos acumﬁ—
ladon.u Como se’ puede ver. al mencs para l1a HPS-VI‘feliﬁa. existe
uh‘ tratamxanto que reduce los efectos nocivos de la kacumuln:tén‘

de g!!ﬂnqaminoglirano%. Falta dl:ucidar si este tratamiento sca

ef?ctxvo'¢n !ns hqmanmq.(si!
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RISCUSION

] En este traba;o Se plantea 1la ncc"idad para lo- thtco-
iVeterinarlos' del pais,‘ dc conocer lcs iorua- dc prescnta:ldn d.
vla nucopolisacaridoais va que la misma nunca se ha dlaqnosttcado
':en ©»l pais. Esto p;¢do interpretarce de dos formas: 1) ﬂﬁ. se
tenga un com?leié cesconocimiento del padnc!m;ehta Yy su for@i de
'di#dﬁoético; v$ 2 Cue 1@ poblacion felina n-éfbnai no.t-noéken

sU geroma, el gen recesivo cauéante ae alguno de las dos sin—

e dramea, . 1o qun‘oc—qocn probﬁb-e dado que ‘el comercio con E. U-A-

de ronecies domésticas es’ccn 1d nnble, Y los Hédxcos Veturina—
rios de ese pais 1a han diagnosticado.

" Por otra parte, rcsulta neces.rlo 1n1c1ar una linda de
;1nve5ti§aci6n de Ya mu:upolisacaridosis felina ya que est- puede
«}nrnn!ar=e a la p'e:e"?1clbn ernr los humano*._‘y.asx ampl!ar el'
"~ conacs mxento Gt‘ﬂldglCJg patoqenico. diagnﬁstico"y .t-rqp-utico
(Qg! padecimlento. : _. | : z}~.

S cnnsideramos que los ob;!tivos dtlcos del H.V.Z. BNt
;aiiviar el dotlor 'animal, 'investiqar todo lo rcferent. . ‘los
varﬂ--ninntns dn !ns mismos y ayudar. ‘en la m-dida de lo polible.

:Lal' biannstar de loS‘humanoslv es c!aro quo nl estudio ‘de. las

= mucopoltsacar£dnsiq #eltnas cubr- todns Q-to- obj.tivas.

La MPS. es reconactda nn los humannl dlsde prtn:tptas de
éin!n, identicxréndﬂsn hasta pl momentn doce subclasificnc.ﬁnos ov
=indircmes, En los felinos se han reconocido‘dos entidades muy

similares a la MPS I v V1 de los humanos, con estudios que datan
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de 12 a¥os a la fécha. Se ha propuesto 9 demostrado que iqs MPS
feltnas son modelos animales de sus contrapartes humanas Yy que
e necesario conocmrlas para cooperar con los Médicos cirujanos a
Suna. me jor comprenéién del ‘padecimiento an'cuantq.a‘su_d;agnéﬁtico;{
‘y‘ﬁr;;;E;enﬁn: l ‘ 7 . ' ' | S
Fara que 1ns M.V.Z. del pais pusdan realizar investiga-
ciones . sobre’‘esta enfermedad, el Br. Haskins y el Dr. Shull
ponsn - a disposician de quien lo solicite, animales criados an
cn!wﬁias 2n Que se ha cengorv#da el gan recesivo causante de vldsb
s;hafoﬁes. FPara mé&= amplia informacioen refierase a la litcrgturaf
cttada de:gsteifFabajo.(!3,2é>‘ ‘
' ’Segﬁnr la revision bibliografica del material investiga-—
d4n, no existe evidanaoi a de que se haya escrito en México sobré el
rﬁfa.i.Es por lo tanto muy imbmrtante. seguir estudiando .41nyes—

,tidéndp.sobre las Mucopolisacaridosis Felinas.
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