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INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo doengas genéticas raras,
de carater progressivo e multissistémico, decorrentes de
variantes patogénicas em genes que codificam enzimas
lisossomicas. A terapia de reposicdo enzimatica (TRE),
disponivel para vérios tipos de MPS, tem mudado a
expectativa e qualidade de vida dos pacientes, porém, reacdes
adversas, especialmente alérgicas, podem comprometer a
continuidade = do  tratamento. @ A  dessensibilizagao
farmacoldgica surge como alternativa para esses casos,
embora os dados na literatura ainda sejam escassos. Este
trabalho descreve a dessensibilizagdo realizada em um
paciente com MPSIVA com reagao adversa grave a elosulfase
alfa (Vimizim) e outro paciente com MPSVI em TRE com
galsulfase (Naglazyme), o que permitiu a retomada segura da

TRE.

DESCRICAO DO CASO

Paciente I, 4 anos, 13 kg, teve o diagnosticado de MPSIVA,
com 1 més e 7 dias de vida. Apds 2 anos de TRE, apresentou
uma reagdo anafildtica a enzima, com presenga
de rash cutdneo e queda de saturagcdo, com interrup¢do da
infusdo. Ja a paciente II, 9 anos, 28 kg, foi diagnosticada com
MPS tipo VI aos 23 meses e iniciou aos 2 anos a TRE com
galsulfase (Naglazyme). Apds 6 anos de TRE, apresentou
reacdo adversa a enzima, com aparecimento de urticaria
generalizada. Transcorridas 4 semanas sem receberem as
enzimas, os pacientes foram submetidos ao Prick Test com as
enzimas ¢ ao Teste Intradérmico, nas concentragoes de 1:1,
1:10 e 1:1000. O paciente I obteve o Prick Test negativo e o
teste intradérmico positivo 1:1, ja a paciente Il obteve
o Prick-test positivo.

Com isso, iniciou-se o protocolo de dessensibilizagcdo, em
18 steps e 4 bolsas (1:1000, 1:100, 1:10) e a dose completa de
elosulfase alfa para o paciente I e em 20 steps e 5 bolsas para a
paciente II (solugdes de 1:10000, 1:1000, 1:100, 1:10 e a dose
completa de galsulfase). Antes das intervengdes, os pacientes
foram pré-tratados com levocetirizina (uso  diario),
montelucaste (uso diario), salbutamol e metilprednisolona,
com o objetivo de aumentar a tolerabilidade até chegar na
dose recomendada. Todo o procedimento foi realizado em uma
Unidade de Terapia Intensiva (UTI). Atualmente, os pacientes
continuam recebendo a terapia enzimatica no esquema de
reducao

dessensibilizacao, com  programag¢dao  de

dos steps semanalmente até completar 7 steps.
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A maioria das reagdes alérgicas as enzimas da TRE, em estudos
prévios, demonstram ser IgE mediadas. Nesses casos, a
dessensibilizacdo pode ser uma alternativa para manter a
continuidade da TRE. Embora haja na literatura alguns relatos
exitosos de protocolos de dessensibilizacdo em pacientes com
MPS, destacam-se no  presente relato, a necessidade de
adaptagdo de protocolos, do acompanhamento em UTI dos sinais
vitais e da utilizagdo de pré-medicacdes, o que garantiu o sucesso
da dessensibiliza¢do e a retomada segura da TRE em ambos os

pacientes.

Figura 1. Teste intradérmico do Figura 2. Prick test do paciente II.
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Figura 3. Algoritmo para o manejo de reagbes a TRE.
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