312 SEMANA CIENTIFICA DO HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE

A EXPERIENCIA DO CENTRO DE REFERENCIA DO RIO GRANDE DO SUL COM A ENZIMA TALIGLUCERASE ALFA PARA
PACIENTES ADULTOS COM DOENCA DE GAUCHER TIPO I ,

SUZANA DONEDA MITTELSTADT; ALICIA D. DORNELLES; DIVAIR DONEDA; FILIPPO VAIRO; TACIANE ALEGRA; TATIELE NALIN;
TATIANE VIEIRA; LISIANE LEAL; BARBARA KRUG; PAULO D. PICON; CRISTINA B NETTO; IDA V. D. SCHWARTZ

A Doenca de Gaucher (DG) caracteriza-se pela heterogeneidade clinica. O tratamento inclui a terapia de reposicdo enzimatica
(TRE). A primeira enzima utilizada foi a alglucerase. Ela foi substituida pela imiglucerase (imi), mas, gragas a falta dessa no
mercado, o Ministério da Saude (MS) adquiriu, no final de 2010, outra enzima similar: taliglucerase alfa (tali-a). OBJETIVOS:
Avaliar a experiéncia do Centro de Referéncia do Rio Grande do Sul (CRDG) no tratamento de DG tipo I com tali-a. METODOS:
Relato de 12 casos de pacientes (sexo masculino=6, média de idade=40,8 anos) que iniciaram TRE com tali-a apds tratamento
prévio com imi. A dose prescrita de tali-a foi semelhante a de imi (média: 21,6 UI/kg/inf). Todas as infusdes ocorreram com
filtro de 0,2 micra. Utilizou-se difenidramina como pré-medicacdo em 9 pacientes. RESULTADOS: Durante as 10 semanas de
utilizagdo da tali-a (mediana do nimero de infusdes/paciente=3), 5 pacientes (41,6%) apresentaram reagdes a infusdo: dor
epigastrica, nausea e vomito (n=4, todos do sexo feminino em uso de anticoncepgdo hormonal); e hiperemia e prurido
generalizado (n=1). De acordo com a intensidade da reagdo, alguns retomaram o uso da TRE logo apds, outros interromperam
naquele dia. Observou-se floculagdo nos frascos de infusdo dos pacientes, sem relagdo com as reagbes; foi comunicado as
agéncias competentes e interrompidas as infusBes com tali-a, ja que, ainda, ndo foi esclarecido o motivo da ocorréncia de
floculagdo. DISCUSSAO/CONCLUSAO: Embora ndo tenha ocorrido reacdes graves, o nimero foi superior ao apresentado pelos
pacientes quando em uso de imi. Isso pode ser explicado pelas caracteristicas farmacoldgicas da tali-a per se, ou por reagdo
imunoldgica desencadeada pela troca de medicamento. Estudos adicionais sd@o necessarios.





