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1. INTRODUCAO

Frente as davidas acerca das solicitacdes do medicamento IMUNOGLOBULINA 5G para atendimento de
prescricOes dos pacientes do Hemope e o grande nimero de CIDs (hematolégicos e ndo-hematoldgicos)
contemplados pela secretéria de satde de Pernambuco, esse documento foi elaborado para promover uma
prescri¢éo e uso seguro do medicamento.

OBJETIVO

Esta nota técnica tem por objetivo esclarecer as principais ddvidas da equipe hospitalar do HEMOPE,
relativas a solicitacdo de IMUNOGLOBULINA 5G de acordo com cada CID, tanto quanto aos
documentos como exames que Se encaixem nos critérios descritos em normas oficiais do Estado de
Pernambuco ou do Ministério da Saude.

3. QUAIS NORMAS OFICIAIS FORAM UTILIZADAS?

Os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) sdo documentos que estabelecem critérios para
o diagndstico da doenca ou do agravo a salde; o tratamento preconizado, com os medicamentos e demais
produtos apropriados a serem seguidos pelos gestores do SUS. Baseados em evidéncia cientifica,
considerando critérios de eficdcia, seguranca, efetividade e custo-efetividade das tecnologias
recomendadas. Outro documento utilizado sdo as Normas Técnicas(NT) do estado, que sdo elaboradas
pela Comissdo de Farméacia e Terapéutica em conjunto com 0s servicos, seguindo o mesmo rigor
cientifico dos PCDTs aplicado a realidade do Estado de Pernambuco.

4. QUADRO DOS CIDS CONTEMPLADOS COM IMUNOGLOBULINA HUMANA 5,0 G

HEMATOLOGICOS NAO-HEMATOLOGICOS

ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE DERMATOMIOSITE E POLIMIOSITE
CID 10: D59.0; D59.1 CID 10: M33.0; M33.1; M33.2
CID SECUNDARIO: J84.1
APLASIA PURA ADQUIRIDA CRONICA DA SERIE IMUNODEFICIENCIA PRIMARIA COM PREDOMINANCIA
VERMELHA DE DEFEITOS DE ANTICORPOS
CID 10: D60.0 CID 10: D80.0; D80.1; D80.3; D80.5; D80.6;
D80.7; D80.8; D83.0; D83.2; D83.8
PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNOLOGICA OU IMUNOSSUPRESSAO DO TRANSPLANTE RENAL
IDIOPATICA CID 10:Z294.0; T 86.1
CID 10: D69.3
MIASTENIAS GRAVIS
CID 10: G70.0
NEUROMIELITE OPTICA (DOENCA DE DEVIC)
CID 10: G36.0
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
CID 10: G61.0
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5. PROTOCOLOS ATENDIDOS PELO HEMOPE

Anemia Hemolitica Autoimune

D59.0 - Anemia Hemolitica autoimune induzida por drogas
D59.1 - Outras Anemias Hemoliticas autoimunes

¢ CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes que preencherem ambos os critérios abaixo:

X Hemograma com anemia pelo menos moderada (Hb abaixo de 10 g/dL);
X Teste de Coombs direto positivo;
X Comprovacao laboratorial de hemdlise demonstrada por reticulocitose ou aumento de

desidrogenase lactica ou reducéo da haptoglobina.

Sera necesséria ainda a identificacdo do subtipo que, para o diagnostico, deve preencher UM dos critérios
abaixo:

X Para anemia por anticorpos guentes: apresentar deteccdo do anticorpo ligado por anti-lgG OU
anti-1gA;

X Para doenca das aglutininas a frio (crioaglutininas): apresentar complemento ligado por antiC3 e
pesquisa de crioaglutininas positiva com titulos acima de 1:40;

X2 Para hemoglobinuria paroxistica a frio: apresentar anticorpo ligado por anti-lgG, com teste de
Donath-Landsteiner positivo.

¢ CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serdo excluidos deste Protocolo os pacientes que apresentarem hipersensibilidade ou intolerancia aos
medicamentos propostos

¢ TRATAMENTO

X Glicocorticoides - constituem a primeira linha de tratamento;

X Esplenectomia — constitui a segunda linha de tratamento;

X Imunossupressores/Imunomoduladores — A imunoglobulina humana é ocasionalmente efetiva

para pacientes que nao responderam a ciclofosfamida ou ciclosporina ou para agueles com anemia
grave de rapida evolucéo, e com risco iminente de 6bito. N&o ha estudos controlados, ndo estando seu
uso recomendado como primeira linha de tratamento.

X Dose recomendada da Imunoglobulina humana: 400-1.000 mg/kg/dia, por via intravenosa, por
5 dias A manutencg&o pode ser necessaria e € feita a cada 21 dias.
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¢« DOCUMENTOS NECESSARIOS PARA SOLICITACAO INICIAL

o Documentos Pessoais (original e copia)

Carteira de identidade com foto (RG)

Cadastro de Pessoa Fisica (CPF)

Comprovante de residéncia com CEP (conta de &gua, luz, telefone ou declaracdo de residéncia) Cartéo
Nacional de Saude (CNS)

Declaracdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos

o Documentos a serem emitidos pelo Médico (original e copia)

LME - Laudo para Solicitagcdo/Avaliacdo e Autorizacdo de Medicamentos do CEAF (no campo anamnese,
preencher com a histdria clinica do (a) paciente e se o0 espaco ndo for suficiente utilizar laudo
complementar);

Receita Médica, com posologia para 6 meses de tratamento;
Laudo Médico, descrevendo histérico clinico do paciente e diagndéstico;
Termo de Esclarecimento e Responsabilidade

o Exames:

Hemograma c/ plaquetas
Contagem de Reticuldcitos

Teste de Coombs direto

Dosagem de Haptoglobina
Desidrogenase lactica (DHL)
Pesquisa de anticorpos igG ou IgA
Pesquisa de crioaglutininas
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Fluxogramaw 1. ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE

RG:
CPF:
Comprovante de residéncia com CEP:
CNS:Declaracado Autorizadora, (caso deseje

. . - . ) credenciar representante)
Para anemia por anticorpos gquentes: deteccéo do anticorpo ligado por

anti-lgG ou anti-lgA;

Para crioaglutininas: apresentar complemento ligado por antiC3 e r—}
pesquisa de crioaglutininas positiva com titulos acima de 1:40;
Para hemoglobinuria paroxistica a frio: apresentar anticorpo ligado por
anti-lgG, com teste de Donath-Landsteiner positivo

Documentos
pessoais
LME;
Receita Medica: Laudo Medico;
Documentos J_’ Termo de Esclarecimento e
Hb abaixo de 10 g/dL: emitidos pelo Responsabilidade
Teste de Coombs direto positivo: medico
Fieticulocitosg ou aumento dﬂe < -
desidrogenaﬁe L?ct{ca ou reducdo da Hemograma c/ plaquetas
e Critérios Contagem de Reticuldcitos
de inclusao Teste de Coombs direto
Dosagem de Haptoglobina
Anemia Desidrogenase lactica (DHL)
— Hemolitica Q—r_ Pesquisa de anticorpos igG ou
Autoimune [ lgh
Glicocorticoides SO::%E%% ao Pesquisa de crioaglutininas
.4 Vo
Esplenectomia
Tratamento
Exames
A imunoglobulina
humana é Imunossupressores

ocasionalmente Imunomeoduladores
efetiva para pacientes
que nao responderam
a ciclofosfamida ou T
ciclosporina ou para
aqueles com anemia

an Dose:
grave de rapida Imunoglebulina
evolugdo, e com risco humana: 400-1.000
iminente de ébito

mag/kg/dia por 5
dias. A manutencao
pode ser necessaria

e e feita a cada 21

dias.
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Aplasia Pura Adquirida cronica da Série Vermelha
D60.0 Aplasia pura adquirida crénica da série vermelha

¢ DIAGNOSTICO LABORATORIAL

O diagnéstico laboratorial ¢ realizado na presenca de todos os achados abaixo:

X Anemia normocitica e normocrémica, com série vermelha com morfologia normal na
periferia;

X Reticulocitopenia acentuada (reticulocitos < 10.000/microlitro);

X Contagens normais de plaquetas e leucocitos;

X Medula 6ssea com megacariopoiese, linfopoiese e mielopoiese normais com auséncia ou

reducdo significativa de precursores eritroides.

Para a investigacdo e exclusdo de causas secundarias da APASV, 0s seguintes exames iniciais devem ser
solicitados:

X Hemograma completo, com andlise de esfregaco periférico e contagem de reticulécitos;
X Tomografia computadorizada de torax para investigacdo de timoma;

X Anti-HIV, anti-HCV;

<> Biopsia e aspirado de medula 6ssea;

X2 Anticorpo antinuclear

¢ CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo todos os pacientes com diagndstico de APASYV idiopatica que ndo entrarem
em remissdo em 1 més e, em caso de APASV secundaria, que ndo tenham respondido ao tratamento da
doenca de base ou a retirada do medicamento causador por pelo menos 1 més.

¢ CRITERIOS DE EXCLUSAO
Serdo excluidos pacientes com intolerancia ou hipersensibilidade aos medicamentos constantes neste
Protocolo.

¢ TRATAMENTO
X2 O tratamento da APASV varia conforme sua etiologia. Um suporte transfusional adequado devera
ser oferecido de acordo com os sintomas secundarios a anemia.

<> Nos casos de APASV secundaria a outras doencas e medicamentos, o tratamento primario sera

dirigido a doenga de base e a suspensdo dos possiveis farmacos relacionados ao desenvolvimento da
aplasia.
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X Em cerca de 10%-12% dos casos de APASYV idiopatica, pode ocorrer remissao espontanea da
doenca em curto espaco de tempo, recomendando-se aguardar pelo menos 1 més antes de iniciar tratamento
imunossupressor especifico

X Nos pacientes em que ndo houver melhora com o tratamento da doenca de base, a APASV deve
ser tratada como uma doenca imunoldgica, sendo entdo recomendados medicamentos imunossupressores.
Inicialmente utiliza-se prednisona, seguido de adi¢do ou substituicdo de ciclofosfamida caso néo ocorra
resposta adequada. Nos pacientes resistentes a esses dois medicamentos, pode ser utilizada a ciclosporina
de forma isolada ou associada a prednisona.

X Em geral, a ciclosporina ndo é associada a ciclofosfamida.

X As respostas a todos 0s medicamentos atualmente disponiveis para o tratamento da APASV sdo
semelhantes, e ndo existem estudos comparativos que permitam a comparacdo entre eles. Portanto, a
selecdo é baseada nos seus perfis de efeitos adversos.

X2 Para os pacientes com infeccdo crénica pelo parvovirus B19 e em imunossupressao,
recomenda-se 0 uso de imunoglobulina humana.

Dose recomendada da Imunoglobulina humana :
400 mg/kg/dia , uso intravenoso, por 5 dias

¢« DOCUMENTOS NECESSARIOS PARA SOLICITACAO INICIAL

X Documentos Pessoais a serem apresentados (original e copia)

Carteira de identidade com foto (RG)

Cadastro de Pessoa Fisica (CPF)

Comprovante de residéncia com CEP (conta de agua, luz, telefone ou declaracdo de residéncia) Cartao
Nacional de Saide (CNS)

Declaracdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos

X Documentos a serem emitidos pelo Médico (original e copia)

LME - Laudo para Solicitacdo/Avaliacdo e Autorizacdo de Medicamentos do CEAF (no campo anamnese,
preencher com a histdria clinica do paciente e se o espaco ndo for suficiente utilizar laudo complementar);
Receita Médica, com posologia para 6 meses de tratamento;

Laudo Médico, descrevendo historico clinico do paciente e diagndstico;

Termo de Esclarecimento e Responsabilidade

<> Exames:
Laudo da Bidpsia e aspirado de Medula Ossea;
Hemograma completo com contagem de Plaquetas e de Reticuldcitos
Anticorpos anti-B19 IgM no soro ou detecgdo do DNA viral soro por técnicas de biologia
molecular;
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Anemia normocitica
e normocrémica
com serie vermelha
com morfologia
normal na periferia

Reticulocitopenia
acentuada
(reticuldcitos <
1o0.000/ microlitro

Contagens normais
de plaguetas e
leucocitos

Medula dssea com
megacariopoiese,
linfopoiese e
mielopoiese normais
COom auséncia ou
reducao significativa
de precursores
eritroides

A

Flurogramav 2. APLASIA PURA ADQUIRIDA CRONICA DA SERIE

Diagnostico
LaboratonaL

L

Protocolo todos os
pacientes com
diagndstico de APASV
idiopatica que nao
entrarem em
remissao em 1 més

[

VERMELHA

Em caso de APASVY
secundaria. que nédo
tenham respondido ao
tratamento da doenca
de base ou a retirada do
medicamento causador
por pelo menos 1 més

J

Criterios
de Inclusao

O tratamento da APASY

wvaria conforme sua
etiologia. Um suporte
transfusional adequado
devera ser oferecido de
acordo com os sintomas

-«

i

Aplasia Pura

Adqulrlda cronica da -#+——+——
Serie Vermelha

Tratamento

Solicitacao
Inicial

—_

—p

—»  emitidos pelo

Para os pacientes com
infeccao cronica pelo
parvovirus Big e em
imunossupressao,

recomenda-se o uso
de imunoglobulina
humana.

secundarios a anemia

MNos casos de APASY
secundaria a outras
doencas e medicamentos,
o tratamento primario sera
dirigido a doenca de base
e a suspensao dos
possiveis farmacos
relacionados ao
desenvolvimento da
aplasia
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Dose recomendada da
Imunoglobulina
humana :

400 mg/skg/dia , uso
intravenoso, por 5 dias

—

Deocumentos
pessoais

Documentos

-

Medico

Exames

RG: CPF. Comprovante de
residéncia com CEP,
Cartao Nacional de Saude
{CNS): Declaracao
Autorizadora, (caso deseje
credenciar representante
para receber os
medicamentos)

LME: Receita
Medica:Laudo Medico;
Termo de Esclarecimento
e Responsabilidade

Laudo da Biopsia e aspirado
de Medula Ossea:
Hemograma completo com
contagem de Plaquetas e
de Reticulocitos:
Anticorpos anti-Bag IgM no
soro ou deteccdo do DNA
viral soro por técnicas de
biologia molecular.



@ HEMOPE NORMA TECNICA - CAF | 02/2021

Purpura trombocitopénica imunoldgica ou idiopatica
D69.3 Purpura trombocitopénica idiopatica.

e DIAGNOSTICO

Presenca de trombocitopenia (menos de 100.000 plaquetas/mma3) isolada, sem alteracbes nas outras
séries do hemograma e no esfregaco de sangue periférico;

Auséncia de outras condi¢fes clinicas que cursam com trombocitopenia, como infecgdes, doengas
autoimunes, neoplasias, efeitos adversos de medicamentos, entre outras

e CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes com diagnoéstico de PTI, independentemente da idade, que
apresentem:

X Presenca de PTI grave;
X Contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm3 ; OU
Contagem de plaquetas abaixo de 50.000/mm3 na presenca de sangramento.

e CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serdo excluidos deste Protocolo os pacientes com outras causas de plaquetopenia. Do mesmo modo, a
intolerancia medicamentosa ou a contraindicacdo de um ou mais medicamentos preconizados excluem o
paciente de seus respectivos usos.

e TRATAMENTO

% A escolha da terapia depende da rapidez com que a contagem de plaquetas precisa ser aumentada e
dos diferentes perfis de toxicidade das terapias disponiveis.

+«+ O tratamento convencional da PTI em criangcas comeca com a observacdo clinica e laboratorial
(contagem de plaquetas), uma vez que 80% delas melhoram espontaneamente, ou seja sem
tratamento, em até seis meses.

+« A mesma conduta é adotada com adultos, desde que ndo haja sangramentos. No entanto, a maioria

dos adultos necessita de tratamento.

Corticosteroides

Esplenectomia

Imunoglobulina humana intravenosa

X/
°

X3

S

X3

S

% No caso de doenga refratéria:
Azatioprina
Ciclofosfamida
Eltrombopague
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Danazol
Vincristina

OBS: Os medicamentos inclusos no componente especializado da assisténcia farmacéutica (CEAF) para
PTI séo:

Imunoglobulina Humana 5,0 G, frasco-ampola;
Azatioprina 50mg, comprimido;

Danazol 100 e 200 mg, capsula;
Ciclofosfamida 50mg, dragea;

Eltrobompague 25 e 50 mg;

Dose recomendada de imunoglobulina humana
Criancas e adolescentes: 0,8 g/kg a 1 g/kg por dia, por via intravenosa, durante um a dois dias (repetir no
segundo dia se a plaquetometria estiver abaixo de 20.000 plaquetass/mm3 ). — Adultos: 1 g/kg por dia, por
via intravenosa, durante um a dois dias (repetir no segundo dia se a plaquetometria estiver abaixo de
20.000 plaguetas/mma3).

e Documentos necessarios para solicitacao inicial

X Documentos Pessoais a serem apresentados (original e copia)

Carteira de identidade com foto (RG)

Cadastro de Pessoa Fisica (CPF)

Comprovante de residéncia com CEP (conta de &gua, luz, telefone ou declaracdo de residéncia) Cartéo
Nacional de Saide (CNS)

Declaracdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos

X Documentos a serem emitidos pelo Médico (original e copia)

LME - Laudo para Solicitacdo/Avaliacdo e Autorizacdo de Medicamentos do CEAF (no campo anamnese,
preencher com a histdria clinica do (a) paciente e se o0 espaco nao for suficiente utilizar laudo
complementar);

Receita Médica, com posologia para 6 meses de tratamento;

Laudo Médico, descrevendo historico clinico do paciente e diagndstico;

Termo de Esclarecimento e Responsabilidade

<> Exames:

Hemograma completo com contagem de plaquetas;
anti- HIV;

anti- HCV
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Flurogramav 3. PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNOLOGICA OU IDIOPATICA

Presenca de
trombocitopenia (menos de
100.000 plaguetas/mm3)
isolada, sem alteracGes nas
outras séries do
hemograma e no esfregaco
de sangue periféerico
Diagndstico

Durante um a dois dias
(repetir no segundo dia
se a plaquetometria
estiver abaixo de 20.000

A escolha da terapia
depende da rapidez com
gue a contagem de
plaquetas precisa ser

aumentada e dos plaguetas/mm3 ).
diferentes perfis de
toxicidade das terapias 1~

disponiveis
Dose recomendada de

Corticosteraides imunoglobulina humana:

) Criancas e adolescentes:
musRTEeeTe |~ 08 u/koa1g/kg porda
Auséncia de outras Tratamento intravenosa Lciteshisdkapendn
condicdes clinicas que
cursam com L
trombocitopenia, como CigLZoafggga{m? .
infeccdes, doengas
autoimunes, neoplasias, . . [ > Eltrombopague
efeitos adversos de S LI Doenca Refrataria Danazol
medicamentos, entre outras __ trombocitopénica Vincristina
imunolégica ou idiopatica
RG; CPF; Comprovante de
N residéncia com CEP;
Solicitacdo Cartdo Nacional de Saude

Critérios
Presenca de PTI grave de Incluséo
Contagem de plaquetas
abaixo de 20.000/mm3 ; ou
Contagem de plaquetas

abaixo de s0.000/mMm3 na
presenca de sangramento.

Documentos Pessoais (CNS): Declaracio

Autorizadora (caso deseje
credenciar representante
para receber os
medicamentos);

Inicial j_’

Documentos a serem
emitidos pelo Medico
LME: Receita Medica;
L Laudo Médico; Termo de

. . Esclarecimento e
Medicamentos |nc_lu_sos no Responsabilidade
Componente especializado da

assisténcia farmacéutica

(CEAF) para PTI:
Imunoglobulina Humana ol
Azatioprina Hemograma completo
Danazol com contagem de
Ciclofosfamida plaquetas;
Eltrobompague anti- HIV;
anti- HCV
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6. CONSIDERACOES FINAILS

exames especificos a depender do CID.

Os cids ndao hematoldgicos dos PCDTs e NTs que atendem a solicitacdao de imunoglobulina, porém que
nao sao atendidos pelo Hemope, devem ser entregue diretamente na Farmacia de Pernambuco para
analise do processo. Para solicitagao, segue os mesmo documentos pessoais e médicos, além de

.ELABORACAO
Nayara Maria Siqueira Leite — Supervisdo de Farmécia
Natallia Luana de Moura - Farmacéutica Residente
Camila Maciel Cavalcanti — Farmacéutica Residente

APROVACAO

Joyce Nunes - Chefia de A¢bes Farmacéuticas

Bruna Pontes - Diretoria de Hematologia

Gessyane Vale Paulino

Diretora Presidente da Fundacédo de Hematologia e Hemoterapia de Pernmabuco —

HEMOPE

Recife, 23 de Agosto de 2021

Pagina 11 de 11




