SINDROME NEFROTICA PRIMARIA EM ADULTOS

Portaria Conjunta SCTIE/SAS/MS n° 8 — 14/04/2020

Medicamento

CICLOFOSFAMIDA

CiD 10 NO04.0, NO4.1, N04.2, N04.3, N04.4, NO4.5, NO4.6, N04.7, N04.8, N04.9
Apresentagdo 50 mg (dragea)
Inclusao Pacientes adultos com mais de 18 anos, que apresentarem os seguintes critérios:

- Sindrome nefrética definida pela presenca de proteintria (>3,0-3,5 g/1,73m?/dia
em adultos), hipoalbuminemia (<3,0 g/dL) e edema, frequentemente de
hiperlipidemia, hipercoagulabilidade e outras alteragdes clinico-laboratoriais; e

- Diagnéstico histopatoldgico de material obtido por biopsia renal referentes aos
diagnésticos especificados (codigos de NO4.0 a N04.9 da CID-10).

Outros critérios que justificam a inclusao:

- Presenca de proteindria nefrética (>3,0-3,5 g/1,73m? de superficie corporal/dia),
mesmo sem o quadro completo de sindrome nefrética, sem diagndstico
histopatoldgico;

- Forma rapidamente progressiva de glomerulopatia, com perda aguda de funcdo
renal de rapida evolugdo, ao longo de dias ou semanas, geralmente em associagdo
a manifestacGes de sindrome nefritica aguda, sem diagndstico histopatolégico;

- Apds o tratamento imunossupressor inicial da glomerulopatia primaria, em que
0 paciente apresente posteriormente a uma resposta total ou parcial, recidivas
frequentes, dependéncia ao uso de corticosterdide (prednisona), dependéncia ao
uso de outros imunossupressores (ciclofosfamida, ciclosporina) ou resisténcia ou
intolerancia ao tratamento inicial com prednisona ou outro imunossupressor, em
gue a mudanca do medicamento é fundamental para tratamento e controle da
doenca, e para nefroprotecao;

- Pacientes com sindrome nefrdtica primdria nos quais a contraindicacdo para
realizacdo de biopsia renal seja absoluta (p. ex., coagulopatia, anticoagula¢do
plena) ou relativa (rim Unico, hipertensdo arterial resistente ao tratamento,
gestacdo, infec¢do do trato urinario persistente), quando se pode dispensar a
biopsia e incluir o paciente em protocolo de tratamento baseado nos achados
clinicos e nos exames laboratoriais.

Anexos Obrigatdrios

Formulario Médico para Sindrome Nefrética Primaria em Adultos.

Relato médico da histdria e diagndstico clinico do paciente, detalhando
tratamento prévio, ocorréncia de recidivas.

Exames: biopsia renal (com !diagndstico histopatoldgico), albumina sérica,
creatinina sérica, proteinuria de 24 h ou indice de proteina/creatinina em amostra
de urina aleatéria, colesterol total e fracdes, triglicerideos, glicemia de jejum,
hemograma com plaquetas, EQU, B-HCG para mulheres em idade fértil.

Administragao

AGM: 2 mg/Kg/dia VO - por 12 semanas.

GNM idiopatica: 2 mg/Kg/dia VO.

1- Esquema Ponticelli: ciclofosfamida nos meses 2, 4 e 6 intercalando com
pulsoterapia com metilprednisolona nos meses 1,3 e 5. O Esquema de Ponticelli,
em caso de recidiva pode ser repetido uma Unica vez. OU

2 - Uso didrio continuo por 6 meses, podendo ser prolongado se auséncia de
toxicidade.

Suspender se contagem de leucdcitos for menor que 3.500/mm?3 e retomar quando
maior que 4.00/mm?.

GNIgA: 2 mg/Kg/dia VO - Apenas em casos de NIgA crescéntica com deterioragdo
rapida da fungdo renal.

GNMP: 2 mg/Kg/dia VO - 6 meses.
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Prescrigdo Maxima
Mensal

186 comprimidos

Monitoramento

Periodicidade:

- A cada semana: hemograma e plaquetas.

- A cada més: TGO e TGP e para pacientes com doenca ativa: creatinina sérica,
proteinuria 24 horas ou indice proteina/creatinina em amostra de urina aleatéria,
albumina sérica, EQU, hemograma com plaquetas, glicose hemoglobina glicada.

- A cada 3 a 6 meses para pacientes em remissdo: creatinina sérica, proteinuria 24
horas ou indice proteina/creatinina em amostra de urina aleatéria, albumina
sérica, EQU, hemograma com plaquetas e glicose.

- Ao final do tratamento: perfil lipidico (verificar normaliza¢do).

Exclusdo

- Hipersensibilidade ou contraindicagdo clinica para o uso de ciclofosfamida.

- Neoplasia maligna em atividade (exceto pele - carcinoma de células escamosas).
- Gestacao.

- Creatinina sérica superior a 3,5 mg/dL.

- Qualquer uma das seguintes evidéncias de disfuncdo da medula éssea: a)
contagem de leucécitos abaixo de 3.000/mm?; b) contagem de neutréfilos abaixo
de 1.500/mm?3; ou c) contagem de plaguetas abaixo de 50.000/mm?.

Tempo de Tratamento

Vide Administragao.

Medicamento

CICLOSPORINA

CID 10 N04.0, N04.1, N04.2, N04.3, N04.4, N04.5, N04.6, N04.7, N04.8, N04.9
Apresentagao 10 mg, 25 mg, 50 mg, 100 mg (capsulas).
Inclusdo Pacientes adultos com mais de 18 anos, que apresentarem os seguintes critérios:

- Sindrome nefrética definida pela presenca de proteindria (>3,0-3,5 g/1,73m?/dia
em adultos), hipoalbuminemia (<3,0 g/dL) e edema, frequentemente de
hiperlipidemia, hipercoagulabilidade e outras alteracdes clinico-laboratoriais; E

- Diagnéstico histopatoldgico de material obtido por biopsia renal referentes aos
diagnosticos especificados (codigos de NO4.0 a N04.9 da CID-10).

Outros critérios que justificam a inclusao:

- Presenca de proteindria nefrética (>3,0-3,5 g/1,73m? de superficie corporal/dia),
mesmo sem o quadro completo de sindrome nefrdtica, sem diagndstico
histopatoldgico;

- Forma rapidamente progressiva de glomerulopatia, com perda aguda de fungao
renal de rapida evolugao, ao longo de dias ou semanas, geralmente em associagao
a manifesta¢es de sindrome nefritica aguda, sem diagndstico histopatolégico;

- Apds o tratamento imunossupressor inicial da glomerulopatia primaria, em que
0 paciente apresente posteriormente a uma resposta total ou parcial, recidivas
frequentes, dependéncia ao uso de corticosterdide (prednisona), dependéncia ao
uso de outros imunossupressores (ciclofosfamida, ciclosporina) ou resisténcia ou
intolerancia ao tratamento inicial com prednisona ou outro imunossupressor, em
gue a mudanca do medicamento é fundamental para tratamento e controle da
doenca, e para nefroprotecao;

- Pacientes com sindrome nefrética primdria nos quais a contraindicacdo para
realizacdo de biopsia renal seja absoluta (p. ex., coagulopatia, anticoagulacdo
plena) ou relativa (rim Unico, hipertensdo arterial resistente ao tratamento,
gestacdo, infec¢do do trato urinario persistente), quando se pode dispensar a
biopsia e incluir o paciente em protocolo de tratamento baseado nos achados
clinicos e nos exames laboratoriais.
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Anexos Obrigatoérios

Formulario Médico para Sindrome Nefrética Primaria em Adultos.

Relato médico da histdria e diagndstico clinico do paciente, detalhando tratamento
prévio, ocorréncia de recidivas.

Exames: bidpsia renal (com diagndstico histopatoldgico), creatinina sérica,
albumina sérica, proteinuria de 24h ou indice de proteina/creatinina em amostra
de urina aleatdria, colesterol total e fragdes, triglicerideos, glicemia de jejum,
hemograma com plaquetas, EQU.

Administragao

AGM: 3-5 mg/kg/dia VO por 6 meses - apds reducdo de dose conforme resposta ao
tratamento. Somente para jovens e mulheres que desejam engravidar, ou,
considerando a frequente dependéncia, pacientes com resisténcia ao tratamento
anterior ou efeitos adversos importantes da corticoterapia.

GESF: 3-5 mg/kg/dia VO 6 meses - apods reducdo de dose conforme resposta ao
tratamento. Pacientes refratdrios devem ter o nivel sérico da ciclosporina
monitorado para certificar o nivel terapéutico (100 a 200 ng/mL), se persistir a
sindrome nefrética, considerar como resisténcia ao farmaco apds 16 semanas
consecutivas de tratamento.

GNM Idiopatica: 3-5 mg/kg/dia VO 6 meses - Reduzir a dose em intervalos de 4-8
semanas para 50% da inicial, esta devera ser mantida por 12 meses pelo menos se
mantida a remissdao sem nefrotoxicidade. Se ndo houver remissdo completa ou
parcial apds seis meses a ciclosporina deve ser suspensa. Em caso de recidiva
utilizar novamente a mesma terapia que resultou em remissao.

Somente em paciente com contraindicagdo ao uso do Esquema de Ponticelli ou o
paciente nao aceite fazer o esquema.

Prescricdo Maxima
Mensal

496 cap (25 mg), 744 cép (50 mg), 372 cap (100 mg).

Monitoramento

Periodicidade:

- A cada semana no 1° més e apds a cada més: creatinina sérica, nivel sérico de
ciclosporina.

- A cada més para pacientes com doenca ativa: creatinina sérica, proteinuria 24
horas ou indice proteina/creatinina em amostra de urina aleatdria, albumina sérica,
EQU, hemograma com plaquetas, glicose e hemoglobina glicada.

- A cada 3 a 6 meses para pacientes em remissao: creatinina sérica, proteinuria 24
horas ou indice proteina/creatinina em amostra de urina aleatdria, albumina sérica,
EQU, hemograma com plaquetas, glicose e hemoglobina glicada.

- Ao final do tratamento: perfil lipidico (verificar normalizacdo).

Exclusdo

- Hipersensibilidade ou contraindicacdo a ciclosporina ou impossibilidade de
adesdo e acompanhamento continuo.

- Creatinina sérica superior a 3,5 mg/dL.

- Neoplasia maligna em atividade (exceto pele - carcinoma de células escamosas).
- Hipertensdo arterial ndo controlada.

- Taxa de filtragdo glomerular abaixo de 40 ml/min/1,73m? de superficie corporal.

Tempo de Tratamento

Vide Administragao

Associa¢oes Nao
Permitidas

Os medicamentos ciclofosfamida e ciclosporina ndo poderao ser associados.

Validade dos Exames

- Albumina sérica, creatinina sérica, proteindria de 24h ou indice de
proteina/creatinina em amostra de urina aleatdria, colesterol total + fragdes,
triglicerideos, glicemia de jejum, hemograma EQU, B-HCG: 3 meses;

- Bidpsia renal: indeterminado.

Especialidade Médica

Novas Solicitagées e Adequagoes Servigos Especializados de Nefrologia

Renovag¢des Sem Alterages Servicos Especializados de Nefrologia
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CID-10:

NO04.0 Sindrome nefrética — anormalidade glomerular minor

NO04.1 Sindrome nefrética — lesdes glomerulares focais e segmentares
N04.2 Sindrome nefrética — glomerulonefrite membranosa difusa

NO04.3 Sindrome nefrética — glomerulonefrite proliferativa mesangial difusa
N04.4 Sindrome nefrdtica — glomerulonefrite proliferativa endocapilar difusa
N04.5 Sindrome nefrdética — glomerulonefrite mesangiocapilar difusa

N04.6 Sindrome nefrética — doencga de depdsito denso

N04.7 Sindrome nefrética — glomerulonefrite difusa em crescente

N04.8 Sindrome nefrética — outras

N04.9 Sindrome nefrdtica - ndo especificada
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