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Bli:§UtlEtf 

ARANDA LÓPEZ .JUAN ALBERTO GUILLERMO. l'lucopali••c•r"idosis i'•lina 

De 1976 • 1986: Estudia Rec•pitul•tivo. CDir"iQida por" •1 H.V. z. 
Lul<1 Antonio Cilll :ad!\ Mova>. 

S• h•c• una revtsl6n bibliagr6-fica d• 10 •Kas d• 1• liter•tur• 

sobre 1 as mucopol i sacar t dosis qu• ai'•ctan a 1 os -f•l i nos, co.-p•-

rándolas cnr1 ~uc;. c:ont.ritpa~tes, Cla l'IPS 1 y MPS VI> •n lon hum•-

nos. Se revis• t.ambittn ... l']una literatura sobre •l tema en los 

hum•nas. 

Can ••tos· dat:os, •• elabar"an c•p,tula• d• Etioll:•o'•; SiQnalag'• 

de la ·MPS I, Signalogla de la MPS VI, Diagn6sttco v T9rap6utic•• 

!°'"'"''~ndo _!!! P."1pr-e liu; comparaciones per"tinentes entre lo• -felinos 

·y los hum•nos. 

Se discute 1• utilid•d del canoci•iento de lo• •'ndr"a.•• par"• lOÍI 

H•dtccs V•terinartcs, ·asf como un llamado a investigar ••• ac.,.c.i 

r.!rt low "'ndron11~s fel lnos, para ·coadyuvar con las Hfdic.as Cir-uJ•

no'l a encontrar nu.,vas mttt.odos cít agnósticos y ter.iapéuticos apl i

cables • las humanos, dado que 1• itni'eraedad •n las -f•linas - un 

mod•lºa natural do l • •n-farmed•d •n ••tas. 



INTRODUCC!OM1 

La mucopolisacaridosis <MPS> ••un grupo d• sindratl9S1 

cuyo cotr.1\n denominador es un defecto metabólico •n la actividad a 

¡>rodur:cio.-. di? un .. en:"im .. lisouonoal especifica r•lacionada ··a la 

degr-adaci ón de gl tcosami riogl i e: anos. ( 1 1 3, 10, 11, 12, 21,;26, 27> 

Estos sindromes est•n clasificado• como heredabl•• ya 

que ne sabe que son transmitidos por un gen rec•sivo auto,6mica, 

""nq11..- l?>:i <:.te uno que <Sr. ha dr,terminado como un gen ligado al se

xo. ~l.4,21) 

En el humano se describen actualmente doce 5ubclasifi

caciones. difer-enc1ada$ cada una d• •llas por su cuadro clinico y 

nivele,;:. ·.·a1--iable!>. de _glicosaminoglicanos e><cretados en orina. 

f:~.t'llll f!'''~r:--,nr ... :!.'lrl '"'~ r~cr..!"'e•<:id.~ c!e'!:.df'! hace 70 a;'l'os y la& signolDQi• 

"~-~ ; mport "n+:e l?n todo~ Jos síndromes tn.::luye anormal ida::les ••-

qul!l ~tl ca'S, co.r-diova!5culare5, neurológicas y oculares, asociadas 

9P.n"r"lrr1ent-.e con enani~mo. <1,4¡6, 101 11,12,21> 

L~ import3nci~ rt~ P.sta enfermedad para la Hedictn• Ve

t.r.ri,,aria -adico!l ... ,., "ue se ha observado que los· p•rro• y lo• .. ga-

to~ sufron do MPS comparable a la de los humanas. En •l perra -

ha reconocido un slndrom• sem•J•nt• a la HPS J del humano. "-' 

mis~o en el g~to se han diaQnos~tcedo sindrom•• similares• les 

!"PS.! Y 'I! qU.- .10fec-t..:.n"' 1':'~ hum ... nos. <1 0 2 0 3,9 1 10~11,12,14 0 161 261 

':?7, ~e> 

el cual 

h" '!':l rlo de~"rrr.-1 ledo 4uaru del paC s. (28) 

Cr> M"'' l C:<J r.o •_;.,, h<> c!I 3gno5t:i ce.do 1 a. on-Fermudad un ani-

Esto padr&a d•b11r•• 
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i:,.~-:.ic:a y pr-lnc:ip<11,,.f:>nt'l! -!ti drscono::imil!nto del padecimiento y de 

pru~bas dia9nóstlc~s. 

En el aspl!cto económico, •sto implica qu• c,.ia,. anima

ll!s con el padt?ctmi~nto, stn tener conactmi•mto del mis•o 0 ,..sul-

ya que los animal•• 

t f c~111~n r~tr-.1"'~"º r.:-ri r::l rte!S.=u-rol lo \' al final muere.-.~ <101 26> 

L-li> MPS ? es un slndr-ome provocado por-· una d•ficiencia 

di! l~ wnztma llsosomal alfa-1-tdur-ontdasa que dado el arado d• 

!'PVP.rid_.d de? mismo en Jos hum.,.nos ••ha dividido en tr-•• 11ubcla

-:;t fir..:tC":iOriE'~· C1~'.'=i~ !0,.14 1 ':!1,~rJ) 

l « ~"''""'" mol\~ !l .. vera de l ,1 MPS I es llamada Sándrome d• 

t-h • .1r-I l!r U'IPS I-H>. y. la nienos saver-a, Sindr-om• de Scheie <MPS I-S> 0 

P.~i~ttendo la fo~ma intermedia a la que se le ha llamado Slndr-om• 

d.-. lfLlr t er-SchP-i e <Mr:>S. I-1~/S). <3, S, l O, 28) 

El "ir:::!.-::im"' de Sc:hE•i'!' fuci, primeramente c:la&ificado como 

Mrs '' p•r'o los estudios de etiolo9la, propiciar-on que se r•cla•i

ficar-a co111a una forma benigna de la f1PS I.<6,1~,27,28> 

El sindrome clfnico-patol6Qico 9n loa gatos .. lllUV pa-

.r"'r:idc:i a la MPS T.-·H .. ,.. lo!I nii'íos, por l o que ·ua e11t.udi a· como un 

"111~dl:'lo·•ntmal dP. la enfer11111dad.<10 0 26> 

Los !Ji gnos rr-inc~.pllJ es son• 

::>efor-maci6n fllctal, al•,.a•mi•nto de la c•b•za, pr-otusidnde huellO 

fr~nt ... 1 y pu~mte na!H•l apl •nado; I • •xc:r•c:i 6n ur:ina,.ia de cirande• 

i::.:ont.lfjadf9.s c!a ~ulf,,.t.o.s d• hr.op.'!lr~n y derra•tlu1, opdcid•d ·carneal 

d:!fusa bilat~ra? e insuficiencia •itral.U,:S,40 6 0 8 0 100 11,.121 13,1•. 

26) 

En hum•nos •l retar-do m•ntal en la t1PS t-H .. manifi••-



to, pero-""' gatos es poco factible determin•rlo0 Y• que loa pro

bl~m•s esquelftlcos y oculares no p.rmit•n un• buen• •v•luaci6n 

sin ~mbargo en gatos qu• han sobrevivido •6• de doa 

m•-•e.,;t.r.;r, .-, l '~"t.udt;:, hi ste>patol óQi co. dec;¡en•r•cion•• neuro-

n<ol <>S que pudi m-,;.n har;C!'r pengar· qu• •>ei.tlite el r.etraao 111.int•l. •n 

esto'S ani111afes. <3.6.'1 1 101 131 21> 

Las lesiones princip~les son• 

!:?r. "'"'bas P.speci.,.., ;;n ha diit\']nosticado enc;arosamie . ..,to d• las·manin-

t;:oplasm41tic-'ls. 

t-"•::.nt=>r.splenom"'IJ"'l t .ft, con vacuol izacionas in.traci

Los desórdenes esquelfticos como fuaion•• v•rte-

·t·r.,.les, y problem .. s. da carti.lago y hu•so !liDn muy •i111i.lares •n c;aa

tos y humanos. <4,6,-10 1 11 1 12 1 13,14,161 21 1 26> 

r:-~:-: ~f:r~n i:-:~ nrt:'.~s di ferenc"i ilS de especie on l• present•-

Para el humano, que no au h•n r•-

port~dn nn el g~to, cflulas ganglionar•• vacuol•d••I dageneraci6n 

dn fotorreceptor~$ oculares y .epitelio pigmentado anormal. D• la 

1 "'"i :::onr..,; nh'!:r.rv.,,das en gato'S y no r-aport•d•• en hu-

O'n :tr.O":'•J t:e>n:!'mo-:; los "lr>ningtom.;s tanto en animales··J6van•s como a-

La HPS r feJtn• •s un important• 1110d•lo da .. tudto d• 

lEOs enf•rm•d•des 1.isosómlcaa en loa hu.anos, v dado qua aobravi-

d• laboratorio 

pzor!I la tnve$t1Qación torapeOtica da la anferm11dad.C5,10,11,·16> 

Es important• hacer noter qu• la l1P8 1 af•cta Qato• d• 

P"'lo corto <Europeo Dom••tico, Palo corto A-ricano y Brit6nlco) 

C"f'ln .lllt• con'!!angutnld•d. <SO> 

! ,.,,, :-1F''S 'll a. ~lrodro.nc> de Marat.eauH-Lamy •• cauaado por 

ta deftctencta •n ta aettvtdad d• Ja aryl sulfatas• B. C1 1 8 1 16) 
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'E'.! "ándrome 1>'3 muy sirr:l l"'r en los Q•tos como en las hu-

como modelo da estudio pe-

tog~nico y terape.oótico de la enfermeded en ta• hum•nos. ce,11,12 

13, 16, 21) 

Oe . hecho .la sit;11nolot;11'• ••muy perecida"" todas las 

'ir.áncl1-r.meo; d'-" MPS y se diferencl"'n por la enzima defic:ient.e. (61 11 1 

16.2.1> 

Es de importancie seWelar que ••te •'ndrome afecta ~·

tos Siameses con alta consanguinid~d.Cl,4,9,12,131 16,21> 

Ar::tu.~lment'-" es "''-'Y f<91ctible rec:oriocer con pruebas de 

1 ~-:..t-nr at.or i i':'I, Jo-:. ir.di.,¡ duos homocigótic:os y heteroc:iQOticas 

p.'!lr" el g<?n rpc:e.o.si vo quo prod1.1ce estos desórdenes metaból teas y 

llegar así al diet;11nóstico oportuno de los pacientes que pudieran 

~ran~mitirla. cs.~.23,26,27> 

S<! "1·~ logr,,dn q•.Jr. 1 por ejemplo, se restituya la activi·;" 

d"'d dP. la aryltR•l f"'t"'"''-' 9, c11usante del sirídrome de H;;arot.eaux-La

~Y o MPS VI, a trav•s de la asociación de subunidades d• la •i..ía 

inducid• con compuestos sulfhidrilado• como el dithiotrettol y 1• 

r.isteamina. C31 > 

Sfi' h!.' prot.;.-:lo··c:o•• ci•rto ~><ito el transplante de ••du

la ósea buscando formar familias de leucocitos que no c•rezcan de 

la enzim~ que produce el sindr-a.e,<3,B,26> 

En todos estos estudios, el Q•ta he •ido amplie...,te 

l.l'Sadn ·como o!'nf.mal de lEth,,ratarto. ce, 11, 1~. 16,26) 

poder colabor•r con tas m•dicow humanos, en l• tarea de bu9Car 

•iterr.attvea terap•uttcas. P•.r• córr-et;11tr el prabl-•1 en donde .los 



lndicn~ dn incidencia y prevalencia son de O.l5B4por 100,009 y de 

o.11s por 1000 000 respectivam•nt• v un po~c•nt•J• d• mortalidad 

deJ too~ con una expectattva da vid• pram•dia, para todo• loa 

r.'ndrr,~1nr; d~· !O ·o. 1~ !\'.;'os .. (~ 1 10 1 11,13,16,27,3:?> 

!::\ hrcho de que ton g"'tos <Jean un mod•lo anim•l d• 1.a 

enfermedad en lo• humanos, pase• un v.alar incalculabl• en la tn

':'"'"ti gar:i ón t:er.ap•Otica, pat:olóQica y clintca qu• •• r.•qui•r•.C9-

!O,!!, 1~, 16, 26> 
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Para comenzar cualquier estudio sobre alguna en~ermedad, 

Y"' '!lt!!a .e11perimental o recapitulativo 1 coma ea est•. el caso, .,debe 

<1<-•"sc una b1-c-v<'. o!e·r 1n1 r.: i On d"l problema y hacer ciertos comenta-

-1 os sabr~ ... 1 ma.-co hi st:óri co que lo ·pr•cede. 

De tal forma que se transcribe la definición,· que da la• 

MLlcopolisacarido,.is CMPS> dan el Dr. .J. Domingo Gamboa Harrufo v 

c:o'! "'b~,..•dores: 

t.,..,. MPS son ::>adec i.mi entes r.:ongotni tos, que pueden ser reconoci

dos dentro de los.pr-imeros años de la vida, cuyas caracterl.aticas 

principales podrían resumirse en• R•traso mental, •alformacionea 

~sea~ y alteraciones evidenciables par el laboratorio, de tras-

~nr·'"'" gl'!n•ticn~ en !C'l mr.tabolismo de ·s1..1bstancias denon1inadas mu-

copol ! sac41ridos, .e>1istentes entre otros tejidos~ •n los carti.la'."" 

gos del esqueleto v que son eliminados por la orina. .. (6) 

Dentro del marca histórico de la 9nf•rlMKlad podemos d.

c~r que •1 punto de pArt:i.ta·del conoct.mtento.v estudio d• lea l1PS 

er: 1991, Krul:enverg aisló un poli.sacArido del car-. 

t '1AgO. (6) 

El t.•rlftino mucopolisac•rtdo fu• ariginallMlnt.• aculrada 

por MeVttr al describir Un! he>:osamina. Para 19601 .Jeanloz.·11Ugi~ 

l'."il! .•l t•rmino g!L•<=o!!r.a1mino-·<;1llr.::1.1r-onQlicanos. que post•riorment• 

"'"' r!!!dUJo a Ql l.lcosamt nogl i cano. 

por las qui micos, va que los m•dtcos prefieren •1 t•r•ino pr~: · 

puesto por l'leyer y 1 l11111ar 1111.1copoli•ac•rida•i• • la• aberracton-
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Cont.inli.-.ncto con la resel\e hist6rica; Osl•r en 1897 d••-

cr:lbi6 algunos caso• de cretinismo esporAdico, que posteriarmen~e 

Mtstakenly int~rpret6 como los prilM!ros casos de MPS IV. A 

Thornp =oon estudió dos p=-c't ente•.• _que retros-. 
péct i v:-mc•nt:P- Hender.Oon c:onsi der·ó 1 os primeros ca11>os de MPS I'I. 

En 1907, Berl:han report6 un caso de f'IPS l-H, colllO un cÁso'd• 

' escafocef ·l i a. B•nkert, 

crtbtaron entrn 1910 y 191~, ""'rtos casos, Q\.•e Zt111111ern considero 

El prototipo dv 1•~ 

MPS fue. de<:>crlto on 1919 por Oertrud Hurler. En 1917, Hunter 

reportó dos hermano~ de a y 10 a~os de edad. 

arttc~•l.actones rtgidas en las manos que semejaban Qarr••• cuello 

tomegalta, y d<!dujo una altr.rai::ión hereditaria ligad• •l sexo que 

interpret6 como f'IPS tt o Sindrome de Hunt:er .al ••iQnarlit su 

Esto fue de.mostrado y publtcado por Wol'ff en 1942;. 

0le•i<"~burg y Spcmf:e C1921 >. Putman y Pelkan (1925> v Helinholz y 

Harr-!.,gten <t<?~1> rlescribieron el sindrome de Hunt:er, aunque las 

.princt pal es e Mios los !"'eporf'.ó Rei 11 y en 193S. En 1929, Luis 

f'lorquta de UruQuay y ºBrailsfond .d• lngleterr-a, en 'farÍie si-

111ult4nea e indep .. ndiente, publicar-an las prt ... ro.• cesas de rJPS I~ 

dándosttl • como 9pdnt 111a el d,. Sl ndrome de Mol'.'quta. Sanfilippo y 

~nJs. en 1963 publicaron ,.1 primer caso del slndr-0111• qu• lleva su 

nombre cl'IPS III>, aunque al pa_racer en 1961 1 • Dra. Ruth Her-ri• 

va ha~l• descrita 1•• cáract:er!sticas clinic•• del •'ndro1M1o El 

Dr. Harald Schete v col s. en 1962, estudiaron pare• de her••nos y 
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pero hP.nignaa 1 aunque 

pontPriormEnte se reclasificó como MPS I-9 1 al descubrirse que 

'"m'l'·"· lo pr~d•JC:I!' •.tn 9P-n 111utant.r-· di·-fet·ente el que produce la l'lf>S 

?-H, a-fnctan la producción ée la mtama enzima. En 19631 Ma-

roteau>< 1 La111y y cols. publicaron una entidad con rasc;ia• aimilar1Ps 

:>.·..;· 1·,; MPS' J,-H qun osn pr-esentab~n tan.ta en hombre~· como muJ•r••• •• 

Vario!! .:001:-:>reos han reportado alc;iunas c•sos d• HPS que no 

p;.u:fdon c-lasl-ficarse en ning(ln grupo conocida hasta el 1110 ... nt.o v 

.,,,n iPl:entado qur.? "'"' considewen tipos nuevos, pero hasta 1966 se 

do r.~ los t~abajos de la Dra. 

7 v. al g~1nos con subgrupas • 

. tabl "'· <6 1 tB> 

NeL•-feld <1972> 1 lo<> reclasificó en 

De esta1 ' ••reproduce la· aiQuiente 

SINDRDHF. , , HPS TIPO .. . 
":"""·- ··- ---· ---.-----------·-.·· ------------ ·-·-:-·-----------·---------------.--~-
HURLER 1.:..H 

SCHEIE 1-9 

HURLER-SCHEIE I-HiS 

HUNTr!"R H 

Sf\Nl"TLIPPO III 

. MORQUID IY 

11ARDTEAUX-LAttV YI 

D-GLUCURONIDA6A YU 

\'.III 
·. ----------------------------------·---------------------------------. . 

L• rr.ucopal:ls•é:aridosia Y ••t• vac•nte par h•b•r•• r11elaaific•do. 
C18) 



L~ M~S VITl no tiene sinonimia y 5e asemeja al Sindrome de Mor-

quio y el de SanfiJippo. (18> 

E's conveniente d•r una breve e>eplicaci6n del fund•••nto 

repitiendo. Estas cadenas est~n unidas a protei.nas y for·man par:-

t~ normalmente de tejido conectivo.<18) 

ck., c:om'> c:ompuestn-:. residuale!!l monosac6rtdos y amino.tcidos. (17,18> 

Dosde l L\eC)O este. proceso se ''" al tero!ldo en la KPS, dado 

se van acumulando in-

tracelularmente, lo que conlleva deoltneraci6n de la c•lule c~n 'i~ 

y funcional del tejido invo-

lo,; '""""11'>5 los mJ.s ·c:o;r.unment• a-!'ect1Sdos son: el 

avo!ln~a la edad dal individuo, y de hecha a•l sucede. dada que a 

meu:H d" qu~ tr<'!lnscurre •1 tiempo 1 a acuinul act 6n de 111ué:opali tlac6.;.. 

.-~r!-,..,. '5_r. v1t z.ument.M"ldo, provor.ando que mlls y m.ts tejido se vea 

'•~l'>Ctl\dO. ( 19) 

La presentación clinica de cada slndro111e en par~icular 

vartar.t_ dependiendo de la deftciencta e>eac~a de la enzi... A•i 

r>e>r ejemplos par3 !a HF'S I la enzi•a deficiente es la alfa_;l

p.,r a 1 .!I MPS I I es l a i duronato-2 sulfata· sul fatasa, 
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p~ra 1 a MPS ?!J eo~ l~ ~l fa-N-a~etyl glucosaminidasa y par• 1• HPS 

VT e-s leo "rylsulfatasco B.C:l,3,tO,lt.12.13.14 1 16,17,19,201 24,26-

27•33> 

Laa MPS son un grupo de enferm•d•dw• caen.tic•• que 

afect·.,.,.., <1! ..,.,,t..,.bol; ·Z."1•:> <!,.. los .mw::opol i sac4ridos o gl.lcos.aminogli

.::;-no-::·a c1,f:?·~t.i6r1 en· !·~~·que es>t~n de acuer_-do tcdcs le~ autores 

citados. C!,2,3,4 0 7,91 12,17 0 191 26> 

La etiop•togenia de la enfermed•d •• • grandes r••Qo• la 

sl gui "''"'t.e: 

~:io; i ,.,::!; vi ri..ir-,,. h•.•t.eror:i g1H i cos Cportadores del r;ien rece

si vc l rl(nic01n11~nt'f! nnrmal<?<:>, pueodn11 procrear. individi..c.s homoclgó

tir:o<f. ncirr.>ale!l, .,,.t: .. roef gOticci» port•dar•9' o bien homocig6ticos 

para el <:ien rer:est.vo qui! provoc4 el stndrome. Estos individuos 

r;:c.t!,;-, ;-:.p:>cd!:.ilit-~rl'='~-. p..?'""•"' formar la enzima especifica que daba

.-~ .• ~ ¡·:· :H1«c: i rr,;e en r:.-,nd i e i .one<r· normal es, al · no produc:i rse o produ

ci rl.;. de manera defiéiente, Jos niucopoll&ac.llrido& no puuden ••r 

degradados o •• degradan sólo parctalflltrnte, asto• •• van acU11u-

1ando ~n el interior de 1• cflul• hasta que 1• deforman provocan

~º !"' p<'rr:!lda fc•nci6n.:.l y de e:!'tructura dt!tl tejido en que -

¡;..n:t1e~l,..r.:"'\. 

Debe rltell1CiU"Se qua todoa lC)S sindr"Olll•S se dttban .• ganaa 

r•c•st vo!I autosó111i co'S, . excepto uno, qu• es al Sindro-. d• Huntltr' 

el -:ual se tia.determtn ... do que etl producido par un ean 

ll~ad"' .-.1 ""o:o"o ;: q'-'" ;;cHo se mnnt Ft~st.a en loa varones. <:S,8,24,-

Por a:rtl!nst 6n, 

st mt J .,,.r•• • 1 a MPS J y Vt de 1 o• h1.1111anaa an 1 os Qatos, asta •i .-

Jt 



i:iform~citln e!!. "f'Jfc<10blP. a los fnltnolil. dado quer 

• T"'º"; ,..., !le> ";··• ."!o:?t~..-mirH•do c:omo stndro111es genéticos. <1 0 7 0 8> 

2.- nfectan I~~ ~tsmas @nzimas.<8 0 JO> 

~-- Los signos. son simtlaro• ••i coma 1•• l••iones 0 aón cuando 

h~y v~riactones de especte.<101 11 0 13> 

gatos, 

r-"or ~o t;-tr•t:-=. dr.bf:' ~t;t..udi ar se est:a en-ferrnedad en los 

dado quP. representa un modrl o an1 mal de 1 a enfermedad e1\ 

1011 h1..1menos. 

1:? 

.. ·' 



!:''::l'blr!e a q·_,., ~' enfer111edad en los felinos es considerada 

r-"'-'t'l mocfs-!o anirw•l l'·~r·:t la enfermedad en 1011 humanos, es; i111pr•s-

cindthle relacionar signologias y patologias, buscando con esto 

.. 1.1n .. ronocimtento m.11s. genP.ral de la enfer111edad,; Ü0,2692B> 

ti<? tmportanci a e>:trl!.'ma para la Medicina Veterinaria es 

Ast pues tenemos que para esta •n~•r111edad human• existen 

por tanto dos analogías en las peque~as especies que •• han re-

1..,. t•c:.s .r .. ~elir.a tiene rn.!I.,; similitud con l• t1PS I-H q1.1e can cual-

rp.li .,,....~ rle 1 as otr-.~s dos formas de presentaci 6n humana, sin que 

por e.,;to sa entienda que son tdfnticas. 

L;.~ !'!F'S I canina ti. <>ne importante similitud .can la MPS I-Hl'S, a

¡> l i c ,-.rdn 1~ mi!!.n:.:i cb.serv.!lci6n qu,.. a la antertor.<3,10,26,2B> 

En general los signas preponderantes de la MPS 1 san: 

deformación facial, el cuello se ve engrasado, la CGeZa a-

·largád,., ·1a ~rttnte protuida y el pUent• nasal aplanado, asl: catno 

6•-c;ja<; pequeWas. <101 26> 

S"!' puedr. oh.,,.,,.r-v>.1r ta.,.bi ~n opacidad cor:n•al bilateral. A 

ntvel cardiaca, al9unos casos reportados •anif'i•&tan insuflcten-
•, 

eta mitr.al can murmul 1.o a soplo halosistóllco de grada IY a Y. 

<t0~2b,2S). 

En a! aspect~ radiogrAfico, san impactentea la subluxa-

la fusión y •n~anchamienta d•. las 
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v~rtebras cervicalnn, i!ISf como doprest 6n d•l este,.n6n. En hu-

m~no~. al enl'tnir.mn P.~ 1.u-, ~igno mu~~ relevante del síndrome, pero en 

lo!'- <]·tt:os est:o no p.-r-eco t111port:anta, de hecho0 s11glln Hasklns y 

c:ols., los animales a4ectados son m6a altos qu• la media d• una 

pobJdeión normal de la misma cdad.Cl0,260 28) 

? n~ ~"'"' y "'"'1t o .;:>:n-; d" 0°-:li>d, e.,;t..,n<:lo alertas. activou y can. re&-

lid~de~, coma par~lists, respuestas contrarias a aus•nt•• a los 

si g!lr-, r: 1 i ni co i tnpt1r ta.nte e•. la e.xcreci ón urina.ri a 

de gr.-.ndeS canttd ... d<!'S de SUlfatOIS ·de dermat6n y hepar6n. (;5910028) 

Mientras qua en los fr-otis de sangr• periffrica d• los 

r:•.•e>•·pr.1,-; cte Al t1r~r-·11ei 11 y, en los gatos ••tos 

u,.,,. de 1.,s principales di.ferencias entre lo& sándromes 

de MPS t-H y MPS I-S en las humános •• •1 grado de af9ctaci6n 

!"U?uro~ ógi c:·n:. El r~t~rdo m•ntal es severa en la tlF'S I-H0 al.ntras 

En el casa d~ los 

?.;o r.v,.11.1,.r.ión. rl<> e'l<te P"'rámetr-o •• imposible 0 ya qu• no 

Aun~do a esto. el •Ham•n psicamator 

que pu:He:-"" ayud.-.,.-nos a lfl evalucac:lón 0 se di'ficulta dada las se-

ver 3'='· · 1 ~~t '=>".'E'S. esri•-•P.l i!t i c:as y ocúl e.res qu• •• pr-•ntan. 

!...,. t1obr-ov:lvenc:la a la MPS I-H .n los nlil'as •• a la m~s 

prolang.6ndase m6s a116 de la pubmrtad v h••~• 1• 
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l!'Jnd "dl1! ta en 1 ~ MPS. T-S. Lo• t ndi vt duo• 1 & na& mMn<:e .u ... lff"eu • 

C'On9er.unnr:ia dr. 1"'· P.t1FC?r·mr~dad o por complii.:acicnc!s. Aun cuando 

perece ser que es mAs critica 

•l grado de lest ºón neuron11l que 111 edad reproductiva, 

r1 gr~do de almacenamiento de los mucopolisac6ridos. 

punto, "que11o;. felinos con ganQltosidosta, alfa-manosidosi• y 

e~ririÜr.·;,.;;n-::iOór;:is no r::ob'revi'/er1 er año de ed".3d. c10.26,:?S> 

En base a lo anterior es mAs factible que la MPS 1 feii~ 

na sea m6!5 parecida a la MPS 1-H humana, dado el arado de l••i6n 

d~ almac~nami•nto en los tejidos n•uronales. (10 0 26> 

En 1 o~ t-.r<>s ;; ¡ .,d.-0•11<>'1& humanos de HPS 1 1 es meni nQe• •• 

Sin eonbarc;ia, 1011 

menlngio~iE\~ no han sido reportados en niños con estos sindrom••· 

EatA lesión •n Jos gatos es de interf&, ya que .. han encontrado 

en aniniaJes j6v~nes ~ientras que otros meningio••• no relaciona-

~r:'t'> .:\ ! ~ t1C:-S ~~11.;- ~o; ,-,·~:,C"lrt~u"t ain c;atos v!cjDS •aYcrcs de nueve 

~r."o'!.\. (~Os 14• ?.l)} 

En cuenta a la patologia, 1•• 1•sion- mas import.antes 

san hepatoesplenomegalia con vacuolaciones citc;»P1•s•At.icas de las 

hP.pa1:ocit:"" y. c.~lu\3s dE" ~upf-fer en el higado, y en los stnusoi-

de~ y tejido ccirieC:t i vo ad\' ·.¡.e ente .a .,.•¿.sc;s sangu.i naOs, er. el bazo. 

La$ lesiones ocular•• 1116• siQnificativ•• son inclusion•• 

tntracito~l.asmAticas en la mayor!• de los tejidas ocular••• can 

.CJl ionaras ·~acuol adas, degener•ci 6n de fotor•cept.or•• v •pite1 io 

pigmentado anormal, q1.1e · apar•c•n •n humanoa, no·••' .en los Q•ta•• 

<10,26> 
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La~ le~tonr.s dermatolóaica9 en los felinos •• circuns

criben a engrosami•nto de le piel y • l• pr••.,,cie de inclusian .. 

•n los fibrobla9tos dfrmtcos1 mientras qu• en el humano ••tas 

r.:,.,nd!cicn~-s sor. mt,:· '!r.?ve,..ñ~ y abarc,'ln otrc:is t.ipoG d6r: c6lul•• d•r

micw; como m.~cr-ófagoe:, qc,.,.r.-tocitos, cflula~ glandulares; y muscu-

1 aros. C 1 O> 

A nivel d~ tejido cardiaco y vascular las lesiones son 

$lmi~arP.s para ~mha~ ~spectes, pudiendo encontrar la vAlvula •i-

con cambioti an4logos en 

~stas \e$iones al microscopio r•velan 

ct'lul.,.s «l <>rgadé'S. r. irrP.CJl•lares con vacuolaciones. Puede pres911-

tar~e !~oclusión d~ arterias coronarias por degeneración de co~ 

, l.•, ,.., 

guir.r·"?Oll\ 'l-" la .;:.cr-ta. ~tt:,., t4,2S> 

E"n las cflulas hlanca-s sanguineas se han encontrado nu-

m•rosilts vacuolactonen, particularmenta en linfocitos v manocitos 

gr anrh:u; .. En 10!1. 

a ,-.5f:r1.¡cf:ur~-. 

~Plinos 

perc- no 

~e presentan estas álteraciones 

en c~•••nto al orado de afectaci 6n 

mio!< en ~"lula~ de n> .. ;:!ula ó-sea que en sangre p•riftrica. U0,26> 

en 

y 

En el caso d~ las l•aianes esquel•tic•• •n ambas -.p•-
·Cin~, se observa 1 a presencia d• grand .. condraci to• l llino• d• 

.,..,cu<>las Jt~osomales. !10,26> 
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La mucopolisacaridosi• YI ••otra d• las aindra~•• mi 

que se ve reducida la degradación de QlicasaminoQlicanou. Como 

ya s9 dijo, se debr. a la deficiencia en la actividad de la aryl

~ul-f~t:r.is.-.. [i .. E'3t.<? s~nd,..omo ~n humarios-stt conoce coma S'ndrome 

de 1":.:>roll'>.~11>:-Lamy y e:i ~º"'gatos siameses nacidos da cruz•mittntó 

con aJ.t<l c:onsangltinidad ~e ha diagnosticado una •nt.idad muy simi

lar r¡uP. d<>scribiremos brevemente en su cuadra clinico y pata16Qi

ro, t1t•·=i ~r.do :")l°'!l-:?r· .... ar:-: nri~5 !!.ob-e 1 a:. di f~rencias de especie que 

Para comen~ar con la descripción d•l sindrome es necesa

rio apuntar que todas las Mucopalisacaridosis guardan una ••t.r•

cl><> rP.1.;oc:ión en c1.1anto a su signologia, y que la HPS VI felina•• 

¡,.,,-,, e,, .:-speciaJ al Síndrome de Marateau>e-

pL•~st:o quP. • !¡¡U etiología 0 la deficiencia en 

actividad <cerca ·del 10Y.· unicamente de la actividad normal) d• la 

es la mismal y en ••ounda tfr•ino, porque ·la• 

st-;J.,on '"" o;;u gran mayor!a son afines a ambas 1H1pecies. <1,11,13,21> 

La MPS '.'I ·fE'lin".en ~u ª"'pec:to clinico se caracteriza 

par ensanchamiento de la cara, orejas y nariz cortas, y prot.usión 

del hueso frontal. En· el resto del cuerpo. se observa, desviaci·a-

n•s eri 1 ª"" r-odi 11 as,. cuel 1 o corta y •nsanchado• una postura anor-

,,. .. 1 ~•ni-· l<>"· proh!eom"'s •.m !<>s .. rtic~1Jaciones p•lvic•• y espinal••~ 

[:!;te-~ 11ntm11l•• t;uf .. en di! ~.n fuerte retr•so •n el c:reci111ient.o, •an 

111An bajos que la111edia de los·.ani.IBales-normalea de la mi••• •dad 
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._.., opacidad corneal qu• es afin • téidaa ·1aa HPS, talllbi•n 

y junto con los cambios faciale• aon l•s primeras 

m~ni-rr:·•:.t_.;.~innP.~ de 1.!f E'!'" íF..>r-tflecl;td. (1,q 1 1S, 16,31> 

(\ l est;udlo ,-,3dicJgrá(ico las 1 ... ~sionos esquelé-tic•~ .•on 

caractP.ri ;,;'\ncfose por su ewtensi6n y sever.i.dad, 1• 

di ~pi i\S{ a epiflstal de los huesos laroo• V vertebrales, 

de 1~ cadera y el valgus del cu911o femoral. 

cor.e:~.· .. · i d~'ll~ t:-"it:f?rnl'fl t iH .. b t ~n p•.1ede observarse,, y es muy i mportAn~• 

!-,.,,..,,- not,.,- quP. ni r•·o-:;eso odontoides del a>eis a•t" hipopl••tco o 

apl ilst co. Hay o~t~o~orosls generalizada y eaclarosls de la• 

c"?.rt i cul are-s de las v•rtebras y su• procesos laterales, 

nst~~ 1~~iones sc11 progresivas, al grado que pu•den causar pare-

·:~:: .. :. ctF•! 1· .. ,_-.,. p'=>'F .. f-.~·rior p~r C?-11~$ mismos y por la eaosto&ia al 

Neorol6gic:~m.,nt"' los animales son normales y •ctivaa, 

p"rc!i "r.c!o ~st as c:ua 1 t da des más por 1 as l esi enes esquel •ti ces, que 

Lo (mico que se ha .obser·v•do en 

e• la hidrocefall• da los v~ntr.iculus cerebrales 

J·at:er~les, !'!in que est:o haya significado ni en humanos. ni en fe-

linos, que extst:a retraso ment•l o dañ'o neurol6gico.C9,11 9 12,1:S,-

211 

n...,.,~ ro?'!lto d<' 1<=•?>. zi9r1os c-?inicos s61o se puede decir que 

1,.. t.emper ;;.tura recta\ es normal v 1 os val ores de frecuwnci a r••-
pir•torta y pulso tambi•n los son. 

... 
A 1• auscultaci~n card,aca, 

un soploholoststóltco dtt grado IV puede •_•,.••cuchado en la.Y4'1-

''LI1,. i;>1.1l ..,·:in3r. ( t, 4, ?.t > 

'-'" hecho ilfTpo1·tante es .Ciue la excreción urinaria de 911-
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<:.•si P.><clu.r.i.,.amente de sulfato da dermatAn.Cll,12,13,16,21> 

Acerca de la patología de la MPS YI felina, dir•mos qu• 

an onnoral, se debe a tnclusionos 1;1ranular•• con membrana circun-

~n c~lula• ~e lns tejidos afectados, 

'?~·~t:.:..n cilinhie:·. <!C"' fo!-ma y pieorr1un 'j&.• funcionalidad. C11,13> 

A ·dtf,.rcmo:.I>-' de la MPS ·.r y• descrita, no •• repor.ta h•

p~toesplenomegal ia; sin embargo, las lesion•• •n c•lulas d. 

Y.•.1pffe~, 

r.:.•·•nt~s. 

,.¡ .• de 

hepatocito? y tejido conectivo interlobular, estAn pre-

A 1 a necrop-

Jr;J~ ... lt;-.~.11.;.!c~ ~.fec:tados el ba:!O a.parece normal, pero al 

microscopio se detectan vacuolas citoplasmAticas •n c•lulas d• 

11•uscu1 atura l i. s"' de las trabécul as. ( 11, 13> 

los tejidos afectados son• córnoa, conjunti-

. .,.,,, ir·i;;a~ ,~~:::~i?·· ... t_i-:i-', ner-..dos i:-,tr-aesclerélles v coroidales, m.:ts

<:eL•los ocl.•lar-es y n"rvio óptico. El tamai\'o de las c61ulas &a ob

s.,,.-var4 aumentado y el· can torno alterado por las vai:uol as. < 1•11 •..: 

13) 

A 1 o l .:"-!Jº -t!ll!' todo e>l F.'squel eta, las lesiones son verda

dP~ü~~nte tmpact~~t~T.. La cavidad medular de l•s met•fisis •pa

recerá libre de hue•o, carente de espiculas d• 9ndastio. L•s 

vltrtebra• cervicales &e deforman y contienen islas de cart:llago, 

r i broc:ar-t ¡ l C\go y te Ji do fibroso. S• forman puentes 6sltas inter-

dor~~l y ventralment~, fusion•ndose las vértebras. 

A niv•l 

toraca-lumbar se producen naoror•aciones Oseas .,, •1 canal medu

·1ar qL•e provoc,,., como ya se dijo 1 paresia del tren pasteriar, 
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respuesta cruzada refl•J•a pfrdida d• la ••n•ibilidad v d• la 

propiocepctón. <l,4,~ 0 11 0 12,130 16,21> 

cor~o en el. t.egument.ario, los. fibr~-

bl ""-tO<!· ap-~rec:e>;, <>f<:>ct.ado~ si o;.on observados al microscopia. Una 

l '?si ón reg1-e~.i va que aparl!'CIEI eri Qetos 1 na d.9.i en humanos, san 

nodulaciones de la piel de la cab•z• y c•r•· En hum•nos esta 1.-

al menos en la MPS VI, v• que llega• 

,_,..., lesiones cardiovascular•• se manifiestan como engro-

-samient.o de válvulas atriovent.r-iculares, abser-v6ndose adem6s 

Los fihroblastos en las valvas y 11cordee 

t.'.•:·.~l ~1¿:.e" Las cél ul c.:; de muscül atur• 

liña de art·eri"" cnronariao;, y c>cort,a tienen vacuolizacior1cs. <l,11-

13> 

las inclusiones presentes ~n células de 

~ .. .~ont:i •>nen figuras similares .... aq .. 1ellas 

i::hr-:ervada!..; pn $,:1ngra pcri.f.6-ric:a P.n los leucocitos po~:.."1or-fanu

cleare~. <t,9, lt, t6,120l3021031> 

E~to es a grandes rasgos la signologia y patologia d•l 

"'- ! r.drc:-11'10 ~..-! i :-r.. -; puP.-dl!' af i rmar-'1e que Qu•rdan estrecho parelel:la-
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Con'Si dl!'r ando que la pe1rte 1116• importante del conoct• 

si no precoz, 

?.<! ha i ncl ui do en este tr•b•JO el 
. . . . , ... 

f'!'"<'s .. nte c:apítt.•lo referente al diagnóstico d• las 1111.Íco_polisaca-

·-t dosis, haciendo ospectal •nf~sts en los •indromes •~inea a los 

y Jos hum.:t~os. Es posible que se hagan re~erenci a• a 

ctro~ sindromes ~xcll\!Jlvos a !a~ f)umanosj pero qu~ se considera 

ya quP en un momento dado pudieran ser 

ápltc:abll!s a los felinos, de~.de luego medi.•nte l•s niodif:l.cac:ion•• 

n<•i:esarias¡ o bien, ;:ior el simple hecho de tener el conocimiento 

df"' ''' for:na P.I" qc1e se cti ·•i;;nost. I c:an aquel 1 os y buscar al ternat:I. vas 

~ ~~· te::nol <lCJi i1~1 necesa,.-icHi para r1ueV'as y ..... 

e•~ctas t~cnicas de diagn6~tic:o en los felinos. 

Ahora bien, podemos decir que el diagnóstico se puede 

enc•minar a dos aspectos bien·defin:l.dos• 

El dl<tgn6st.ica de los enfP.rrr.os u homocigÓticos al gen mutan-

t& .causente d~ la deficiencia enzim6tica. 

?..- La deter.:c::t.on de los portadores o heterocigót:l.caa como pre-

vención para que no se presenten m6s casos. 

Abordando el primer punto, para. tod•s la• .ucopoliaaca"."' 

JofJi<!I y,. ci~rta» prL1ebas.de lahoretor:l.o que• continuación se -
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A.- La prueba de la ~anchad• Barry. Esta•• una.prueba muy Q•n•

,..,., y por. lo t.o,nto poco especi-fica para dw-finir de que ti&ndramw 

Sirve r:omo prL1eb¿• primaria y es indic•t.oria de qu• 

<C'>:t'!\ten sulfaf:ng dr. der"mntlln y hepar6n en la orina. (1 0 6,9,14> 

es tambitn una pru•ba Q•n•ral •va-

luator"ta del gr~do de pr"OQr"•so de la wnfwrmedad y d•.1•• l•sion•• 

~~,1:JUF.·\ ~ti cas. ( l, 6, e;-'> 

~- ·· t:n.:iis pru.'~t-... -,#.-. rr1.~;: espec:ificc.·~ son ensayos er1:im4.t.lca5 ccn leu

cocitos y fibroblastos de los enformos, que si det.ar"minan 1• •n-

~ima deficiente. Por •Jem. 1 

tduronidasa y p~~a la MPS VI, 

diagnó~ttco diferencial con• 

Par"a la 11PS 1 0 ensaya d• la alfa-1-

ensayo de la actividad de la ar"yl-

la 'hipwrvitaminosis A0 displasia 

Con r~fc~encia al p~1nto nOmero dos, exist•n pruvbas muy 

c_;:..n '"'"'tltares dF.' casos de mvr.opolisac.r:idosis. 

Para la MPS 1 existe d•sarrallada la pr~•ba d• cramata

g,..af i a en celulosa DEAE para 1• alfa-1-iduranidasa obtenida • 

Los dif11-

rentes recorr!dns de cad" tipo de muestra determinan si se tra

ta de individuas normales, portador•• o wnfermos. E•t• pr"ueba a 

l;i vez diferencia el tipo de MPS t que - trate0 • ••b•r l-H0 1-8 

r-HIS. i1 ... y ·evidenci• de que esta pruwba ha sida realizada en 

A!lt pul's, 
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"'·~1S. r.~o~·.ri.:-b1t!' I?~ P.l t?nnayo ~n?.im~tico de la arylsul'fatasa B pro-

vnninnte cte lwu~ocitos, en la cual se prueb• l• •ctividad de l• 

•i 1• actividad •• menor al 

~OY. de aquella de los controles, entonces la interpretaci6n del 

res•.1Jtadc• r.le l.!< pr1.1e>ba es que el individuo•• un portador V que. 

por conpc>n'!:..~ct On ! ·• .:>ryl sc:l fJ<t~:s A ost4 aumentada. 

e'! i:uando la .. c.tividad enzimáticai es menor ail 10Y. con resopecto a 

1 oa normal es, di cho individuo se interpreta como h0ft1.:>cig6tico en-

fer-mo. <J,9,?1 1 23> 

. El Fn-:: .. ·,,o d..- <•ryl S<.11 f"1la!51l e leucocitaria ha sido in•-

taurar.!a ya para •'-' ;.1.:0. en 1 os fel lnos. <9> 

Un dato relevante es que algunos autores han encontrado 

~l!C' c:iartos hetercc:igOticos pueden padecer dii liub1uxación bil.,.t&

ral de la cader~.Cl~ 

Par~ la MPS II o s1ndrome de Hunter, del cual hemos h•-

~·l at1o someramente P.n otros capl tulos 1 las prueb•• diagn6sticas 

.son ••s en nl1mero v efectividad, dado que· de ·todos lo• sind,..o••• 

es el que más impacto ti en@ en cuanto a lesione•. y SiQn.os. <32) .. 

Oe. G~te 1~~ pruebas ~~s importantes s~n• 

A. - l.r< tói:niC'a Torinesen de detección de portadores. (24.29,:SO) 

_B.- El diagnóstica .en el primer trimestre .de 1a••taci6n par b_iáp-

sia de las vellosidades cori6nicas.C19.22> 

Por 11lt~mo diremos que para la HPS 111 t:ipa B •• han -

dldc los, nivP.les d• hep,;.,.·!n iE>n l!_quido .. mni6tica ca- prueba 

dt1u;inó5tica ·prenatal. <20> 

CatllD podemos observar, falta mucha por ~acer en cuanto • 

.la tnstaur•cl6n de nÚ•v•'• prueba• di.•Qn6•tic••• ~ especi.al paril 

la HPS J y VI. Hay que' eprovech.ar que lo• felinas aon miodela de 
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1 a enfcrmcd,.d 1 ·par-"' ~ mpl cment11r nuev•• pruebas para caaoy'-'"•r con 

lo• mÓdlcos ciruJ•nos en el estudio de est•• enfer-dades. 
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En vista de que, ad•m6• d• prevenirla, uno de los abJ•-

·.·ti vos fi"alcs .dr. conocer. una •nfermedad e.s poder curarla, •• dan 

~n f?~te ~apttu!o ~!gunos m~todcs, q11e si b i en no cu1np 1 en dal 

todo cor• di cho objP.t 1.vc:>, sirven de punt~ de lanza en la motiva-

ten to 

para la corrección de 1•• mucopolis•c•rido-

sis. 

er.te aspecto, pero eso no i IT'pl i c:a que no se deba de seguir tr•-

bajando en la bOsqueda de la mejor forma de eyudar a los paci•n-

~es de l~~ sindrom~s d~ ~Ps. 

"·"' ha er1contrado que cauchos 

<•utort>" coinciden en que, sie•tdo 1.os felinos un modelo de l• HPS 
• 

I y MPS VI de los humanos. deban ser •5t.os m•• ••tudiados y uti-

1 izados en los intentos por buscar nueva• alt•rnativas d• trata

:r.l'l!nt.~· de ~ ·" enfermeod?.<d. c?,a,9, tc:a, t t, 13, 16 0 170 26,27 0 31) 

A~i pues. se púede decir que para 

1 a. HF'S t no •>e i ste nada en cuanto al t.r•tami 9nto y correcci6n d• 

••t• slndrame. No obstant•• el Dr. Al•J•ndro H9rn•nd•z prob6 "" 

1977 e!l uso de un .sustituto d• plasmat. 

var quo r.-1 plasma natul'"al mejoraba cl.lni.cam•nt:e • los pecient-

iol "'""'rntar la dec¡¡radaición y mavilizaci6n d• c¡¡licoaa111in~licanae. 

La m~jori• •• atribuy6 a qu• el plasma pod'• cont•n11r l•• .enzi-

mas que eran de4ic:i•ntes en los pacient••I 



cololdo5mtltico que a~•ment .. b• l" e1:creción de 111Ucopolisac6ridos 

poi"' 11> orina. Fue entonces que •• decidió usar el sustituto pen-

to3ndr.i en que los efectos .aler4;1enos pudier.an ser Sua 

pero al meno• hay un •livio de 

el a-specto ger1eri!tl de lo• pacientes con HPS 1-H. 1-6, 11 y 

III. <15> 

lladr. dos tfcntcast 

El t-an~p1an~~ ~~ m~dula 6soa. V, 

La potencialtzactón de l•·act:tvidad residual de la Arylaulf•ta-

sa B a t:rav~• de la asociación de subunid•dea con compueatoa aul-

fhid..-i lados. 

h• probado .ser- un trata-

mier.tn que mejora grandemente las condiciones generales del indi

viduo· afectado al revertir . l• opacidad corneal 9 devolver- ciert:':' 

movtl tdad al cual.lo y suaviz•r ios rasgos f•ciales. 

"' .f'~•:;;o tot:<>l,.,ent:~ deo;,,.:-rollada en 10!3 gatos v se .espera que dentro 

d«> pco::o sea utili::ad"' en los humanos. Sin ambari¡¡o la o:fcni e.a 

tiene sus ••pectas npgativos, como son• debe buscar•• un donador 

-sano compatibln 1 deben sa.eterse tanto donador como receptor a 

mantenerse en -dio estfril controlado y por Qlti-1 

1 a inducc.i tln an"stt\sl '"'ª. es muy di f 1ci l en lota pacient.es can l'IP&. 

l.o qur. s~ bL:nea cor. este m•todo es Q\.le •• generen· c•lulas· d• la 

ser-te hem~tica blanca capaces de degradar las ac4-ulos de .Ucap~ 

11sacArtdoa 0 mejorando 1• candtct 6n general del paciente. Al no 

sabar-sa ctP.r-tamenta si los Qatos padecen de ret.ra.O 1119ntale .. 

c-ue~.tionable 5:1 en .las humanos .este aspecto pudiera -jorarse con 

el U50 de la t•cnic• apuntada.<7,B> 
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Con r•sp•cto al uso d• campu••to• sulfhidriladoa para l• 

taraf>t~utlca de la MPS Vt, la Dra. Vine y cals. aba•rvaran in vi

tro "''·'"'el defecto cf<? l.;i BrylsLllf;,t,.sa 9, &l 111encs en los feli

n.013, F.!.ra que· .slÓnda wia enzima diméric• 1 · esta se produc'a p•ro 

no '5"' di mori zaba por error en el punto de un:t. 6n .• 

toncE's a un cultivo de fibroblastos afectados 

Al\'adieron en

Di th:t.otreitol y 

rr.ducl&ndo los depósitos di!> gllcosamino-

Estos r<:!O:-ul1:-11dos los motivaron a realizar entonc•s el 

ensa7·0 in vi voJ pero 1 os resultados fueron transitorios. Con 

r.stc, decidieron ut i 1 i ::ar cisteamina, otro .compuesto gulfhidrila-

r!r·, nt:.tr:-:-.1.r::·ndo comr.- rc:'sultad·=' un.;.. act:ivaciOn 1nAs pe,.tnd.nenlse de la 

I'.'"'"\:'! '11" y o'.lc:-grad<11cil'.n de t·,Bsta 35:0: de los muc:opolisa::::Aridos acumu

l'L\dos. Como •• puede ver, al menos para la MPS VI fel ina1 11xiste 

un trat..,;11iento que redL1ce las efectos noci·vos d• la acumulaci6n 

dr. 'Jl t '=º"°"'"'i nogJ i canos. Falta dilucidar si ••t·e tratami anta sea 
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En este trabajo liie plantea ,la nece•idad para lo• "•di.ca. 

Veterinaí-tos del pa{s. de conocer l•• .for•a• de .preaentacl6n d• 

la mc:copolisacaridosi.s ya que la misma nunca se ha diagnosticado 

Es t. o ;:ic:r.rtc• i nterpr et,-.rsa de dos; formas: 1i Que se 

ten<J« un coml)l etc dosconocimi onto de~ padecimiento y su far•• de 

diagnostico. yJ 2> Oue la población felina naci'onal no tenga en 

su genoma. el gen recesivo causante ae alguno de los dos s{n-

le, cp.t!: ~~. fi<?CO probable dado que el comercio con E.U.A. 

y los M~dicos Vuterina-

Por otra parte. resulta necesario iniciar una linea da 

invest:ig<'ción de la mucopolisacaridosis .felina ya que.esta puede 

y así ampliar al 

cono~!miento etioJ6gica 1 patog~ni co. diagnostico y terape~tico 

del padecimiento. 

Si con'!iider-amos ·que los objetivos •ticoa del M.Y. z •. •on• 
dolor animal, investigar toda la referente • los 

pC1d"1":-.i.,,i~ntos de los mismos y a~·ud~r. en la 111edida de lo pasible, 

. al bi ~nestar di? 1 os tiumanosJ · es el aro que el estudio de las 

mucopalisacartdnsis felinas cubre todos esto•,abJetivas. 

La MP9. es reconccld• en los humano• de•d• principios de 

~; .,, "'• 1 dent.i f i r.::.n<I"'""' ha'!".ta •?1 .,lllDmento doce subclasi.f.ica~~ :1nea o 

"·' nc!1"C·tf\P-S. En 1 O<a ful i r.05 se han reconocida dos anti dad•• r.uv 

$imilares a la MPS I Y VI de loa humanos, con .. tudioa que datan 
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de 12 años a la fe~ha. Se ha propuesto y demostrado que las HPS 

Felinas son mod1dos anlmales de sus contraparte• humanas y que 

Ps necesario conocerlas para cooperar con los H6dicos cirujanos a 

lln.:. mr.>jor compr"'n"'I ~" r.1.,.1 padP.cimiento en· cuanto a su diaQn6stico 

'l tr r•+~ ~mi en t. o. 

Para qu .. l t>s M.V. z. del pai• puedan realiz.ar investiva

cienes sobr• 'esta enfermedad, el Or. Haskin• y el Dr. Shull 

disposic'~~ de quien lo solicite, animales criados en 

co~oni'3s .. ., qlte si!!..," ·=cr.::r.rv.;.d;; el gen recesivo cau!ianta de los 

Para r..ás ampl i" informaci on refierase a l.a literatura 

citada de este trabajo.<13,28> 

Seg•ln Ja rt?visión bibliogr.Afica del material investiQa-

<.i"• na existe evid.-;n;:i a de que se Maya escrito en México sobre el 

i-_.,..,.,.. Es por- lo tant:o mL•y impr:u-tante, sec;auir estudiando • inves

tigando sobre las Mucopolisacaridosis Felinas. 
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