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Resumo: Introducéo: A mucopolissacaridose tipo Il , € uma doenca rara recessiva ligada ao cromossomo
X, gque tem como tratamento a infusdo da enzima idursulfase, semanamente, em 1 a 8 horas,
podendo gerar reacOes adversas leves a graves. Nesses casos, faz-se nescessario, 0 uso de
protocolos para evitar as complicacdes dessas reacOes. Descricdo: Mediante a verificagcdo de
reacOes adversas como: exantema, prurido, edema local e generalizado, bradicardia assintomatica
e cianose de extremidades, foi realizado a interrupcéo da infusdo enzimatica, expansdo com soro
fisiologico 20ml/kg, ranitidina 1mg/kg, dexametasona 0,6mg/kg e dexclorfeniramina 0,5 a 1mg/
dose conforme idade. Em caso de parada cardiorespiratoria segue de acordo com protocolo do
Suporte Avancado de Vida em Pediatria (PALS), além das medidas anteriores. Se remissdo dos
sintomas , reiniciar a enzima com infusdo na metade da velocidade anterior. Se ndo houver
melhora ou apds medicacdo retorno dos sintomas, suspender tratamento até a proxima semana.
Sempre que houver reagdo adversa, a proxima infusdo deverd ser precedida de dexclorfeniramina
e dexametasona. Discussio:: No Hospital Guilherme Alvaro é realizado o tratamento para a
mucopolissacaridose tipo |1 desde de julho de 2012. Nesse periodo, durante reacdes adversas, foi
seguido o protocolo . Em 75% dos casos houve remisséo dos sintomas com possibilidade de
retomada da infusdo enzimética na mesma data. Em 25% dos casos, ndo foi possivel a retomada
da infusdo no mesmo dia, porém foi possivel retomar o tratamento na semana seguinte. N&o
observamos parada cardiorespiratoria até o momento. Conclusdo: A utilizagdo do protocolo
padronizado pelo servigo foi eficiente e seguro naintervencéo das reacdes adversas.
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