Alteracion del ritmo de melatonina (MEL) en nifios con mucopolisacaridosis tipo 111
(MPS 111) o sindrome de SanFilippo (SF).
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Resumen

Objetivos: Muchos pacientes con SF presentan un patréon irregular del suefio. Se ha sugerido
que la MEL sea la medicacion con mayores beneficios para el control de estos desordenes,
pero nunca habia sido determinado el ritmo circadiano de la misma en estos pacientes. Por
ello, comparamos la excrecion urinaria de 6-sulfatoxiMEL(6S-Mel) en nifios con SF
comparado con controles (C) y las posibles alteraciones en su sintesis.

Material y métodos: Pacientes con SF n=12; 8 nifias y 4 nifios, y C n=9; 5 nifias y 4 nifios, de
edades comprendidas entre 6 y 14 afios. Se recogieron muestras de orina de 24 horas para la
determinacion de 6S-Mel. Se determind en células de sangre periférica la expresion de dos
enzimas de sintesis extrapineal, mediante reaccion de amplificacion de cadena de polimerasas.

Resultados: Se observé una diferencia significativa (p< 0,01) entre la excrecion urinaria de
6S-Mel de los SF comparado con los C. Los pacientes con SF mostraron concentraciones
urinarias de 6S-Mel mas bajas por la noche (SF=116,6 + 16; C=188,3 + 23 ng/mg) y
concentraciones mas altas por la mafiana con respecto a los C (SF=100,2 + 13; C=39,7 + 11
ng/mg). Los pacientes con MPS |1l no presentaron cambios en la expresion de las dos enzimas
de sintesis de MEL.

Conclusion: El ritmo de MEL esta alterado en el SF. Estos resultados pueden explicar las
alteraciones del suefio descritas en estos pacientes y apoyar la teoria que sugiere a la MEL
como el mejor tratamiento para resincronizar el patrén de suefio en el SF.



