1 METODOLOGIA DE BUSCA DA LITERATURA

Utilizando-se como estratégia de busca no Medline/Pubmed os termos “Adrenal Hyperplasia,
Congenital'[Mesh] e “Diagnosis’[Mesh]) e “Therapeutics’[Mesh] e restringindo-se para artigos em humanos
publicados nos ultimos 10 anos, resultaram 50 artigos. Na mesma base de dados, utilizando-se a estratégia
de busca “Adrenal Hyperplasia, Congenital'[Mesh] e Clinical Trials e restringindo-se para artigos em humanos
publicados nos ultimos 10 anos, foram encontrados outros 50 artigos. Todos os trabalhos foram revisados, e
os 22 identificados como de interesse foram incluidos no protocolo. Também foram consultados livros-texto
de Endocrinologia.

2 INTRODUGAO

A denominacgao hiperplasia adrenal congénita (HAC) engloba um conjunto de sindromes transmitidas
de forma autossémica recessiva’? que se caracterizam por diferentes deficiéncias enzimaticas na sintese
dos esteroides adrenais. A incidéncia de HAC é variavel entre diferentes populagdes, com incidéncia da
forma perdedora de sal variando de 1:280°% a 1:42.000 nascidos vivos®*. No Brasil, a incidéncia desta forma
parece oscilar de 1:7.500° a 1:10.000 nascidos vivos®. As deficiéncias enzimaticas mais comuns em HAC sao:
21-hidroxilase (CYP21A2), que responde por cerca de 95% dos casos?, e 11-beta-hidroxilase (CYP11B1),
encontrada em aproximadamente 5% dos casos. Ambas estao envolvidas na rota de sintese do cortisol e da
aldosterona. Casos muito raros de HAC por deficiéncia nas enzimas 20,22-desmolase (CYP11A1), 17-alfa-
hidroxilase (CYP17), 3-beta-hidroxiesteroide-desidrogenase (HSD3B2), aldosterona sintase (CYP11B2) e
hiperplasia lipoide (StAR) podem ocorrer.

As manifestagdes clinicas das HACs dependem da enzima envolvida e do grau de deficiéncia
enzimatica (total ou parcial). A apresentacdo clinica pode se expressar por insuficiéncia glicocorticoide
(deficiéncia na sintese de cortisol), insuficiéncia mineralocorticoide (deficiéncia na sintese da aldosterona) ou
por excesso de andrégenos (desvio da rota de sintese hormonal, com aumento de sintese dos precursores
androgénicos). Em casos de HAC por deficiéncia das enzimas 11-beta-hidroxilase e 17-alfa-hidroxilase, o
acumulo dos precursores pregnenolona e progesterona pode ocasionar desvio na rota e aumento na sintese
do mineralocorticoide desoxicorticosterona, com consequente hipertensao e hipopotassemia. As sindromes
clinicas mais frequentes de HAC podem ser divididas em 3 formas: forma classica perdedora de sal, forma
classica nao perdedora de sal e forma nao classica.

Forma classica perdedora de sal

Constitui a forma mais comum de HAC classica (60% dos casos). Nos recém-nascidos do sexo
feminino, ha virilizagcdo da genitalia externa (aumento de clitéris, fuséo labial e formagao de seio urogenital),
decorrente do excesso de andrégenos durante a vida intrauterina. Nos recém-nascidos do sexo masculino
e nos do sexo feminino nos quais a virilizagao da genitalia externa nao foi identificada, como ha deficiéncia
mineralocorticoide, a apresentagéo ocorre nos primeiros dias de vida com crise adrenal: deplegao de volume,
desidratacao, hipotensao, hiponatremia e hiperpotassemia.
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Forma classica ndo perdedora de sal (virilizante simples)

Nos recém-nascidos do sexo feminino, ha virilizagdo da genitalia externa. Como nesta forma nédo ha
deficiéncia mineralocorticoide com repercussao clinica, os recém-nascidos do sexo masculino sao frequentemente
identificados em idade tardia por sinais de hiperandrogenismo: velocidade de crescimento aumentada, maturagéao
Ossea acelerada ou pubarca precoce.

Forma nao classica (de inicio tardio)

Esta forma de apresentagédo é cerca de 15 vezes mais frequente do que a forma classica de HAC".
Os pacientes frequentemente sao assintomaticos ou as manifestagdes se apresentam tardiamente na infancia
ou adolescéncia. No sexo feminino, devido ao hiperandrogenismo decorrente da deficiéncia enzimatica, a
apresentacao pode ser por aumento de clitéris, pubarca precoce, ciclos menstruais irregulares e hirsutismo. No
sexo masculino, o quadro costuma ser assintomatico.

3 CLASSIFICAGAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENGAS E PROBLEMAS RELACIONADOS A
SAUDE (CID-10)
« E25.0 Transtornos adrenogenitais congénitos associados a deficiéncia enzimatica

4 DIAGNOSTICO

4.1 CLiNICO

Em recém-nascidos do sexo feminino, o diagndstico da forma classica de HAC é suspeitado pela presenca
de virilizagdo da genitalia externa. Ja em recém-nascidos do sexo masculino, o diagnéstico clinico € dependente
do grau de deficiéncia mineralocorticoide. A forma perdedora de sal apresenta-se nos primeiros dias de vida com
desidratacdo, hipotensao, taquicardia, vomitos, perda de peso, letargia, hiponatremia e hiperpotassemia. No
sexo masculino, a forma n&o perdedora de sal (virilizante simples) apresenta-se mais tardiamente, com pubarca
precoce, velocidade de crescimento aumentada ou maturacao éssea acelerada?.

O diagnéstico de HAC forma néo classica deve ser considerado em pacientes do sexo feminino com
sintomas ou sinais de hiperandrogenismo. Os do sexo masculino com diagndstico de HAC forma n&o classica
sédo geralmente assintomaticos. Entretanto, alguns deles, com tecido adrenal ectépico em testiculo, podem
apresentar aumento do volume testicular e oligospermia.

4.2 LABORATORIAL
As deficiéncias enzimaticas de HAC, na sintese do cortisol e da aldosterona, levam ao acumulo de
metabdlitos precursores, dentre os quais 17-OH-progesterona.

Forma classica

A dosagem de 17-OH-progesterona € utilizada como forma de rastreamento neonatal através do teste
do pezinho®. Em neonatos, os valores dependem da idade gestacional ao nascimento®, da idade de coleta do
material para exame'®, do peso ao nascimento'® e do sexo. O uso de glicocorticoide antenatal pela mae, devido
a sua passagem transplacentaria, pode suprimir a produgédo de 17-OH-progesterona no neonato, ocasionando
resultados falso-negativos'. Os valores de referéncia para ponto de corte para rastreamento de HAC variam de
15 a 40 ng/ml.

Pacientes com rastreamento positivo para HAC por papel filtro devem confirmar o resultado através de
dosagem de 17-OH-progesterona em sangue periférico. Em neonatos, valores de 17-OH-progesterona < 10 ng/ml
excluem HAC. Pacientes com HAC geralmente apresentam dosagem de 17-OH-progesterona > 35 ng/ml, sendo que
resultados acima de 100 ng/ml, vistos na maioria dos pacientes com a forma classica, confirmam o diagnéstico™.
Quando os resultados de 17-OH-progesterona basais séo indeterminados, teste de estimulo com 250 mg/ml de
ACTH ou testagem por biologia molecular sdo opgdes para complementagéo da avaliagdo’.

Forma nao classica

Valores de 17-OH-progesterona > 0,8 ng/ml em criangas e > 2 ng/ml em mulheres adultas (dosados
durante a fase folicular do ciclo menstrual) sugerem o diagndstico. Nestes casos, teste de estimulo com 250 mg
de ACTH, com dosagem de 17-OH-progesterona > 10 ng/ml, confirma o diagnéstico™.
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5 CRITERIOS DE INCLUSAO

+ Para uso de glicocorticoides

Seréo incluidos neste protocolo de tratamento os pacientes com diagnéstico de HAC classica
com ou sem deficiéncia mineralocorticoide, feito através de dosagem de 17-OH-progesterona em
amostra de sangue periférico com valores > 100 ng/ml (basal ou apds estimulo com 250 mg de ACTH).

+ Para uso de mineralocorticoide

Serdo incluidos neste protocolo de tratamento os pacientes com diagnéstico de deficiéncia
mineralocorticoide (forma perdedora de sal) que apresentarem, além da dosagem de 17-OH-
progesterona em amostra de sangue periférico com valores > 100 ng/ml (basal ou apds estimulo
com 250 mg de ACTH), quadro clinico e dosagem de sédio e potassio séricos ou renina plasmatica e
aldosterona com os seguintes resultados:

- hiponatremia (s6dio < 135 mEg/l) e hiperpotassemia (potassio > 5,5 mEq/l);

- renina plasmatica acima do valor de referéncia e aldosterona abaixo do valor de referéncia.

6 CRITERIOS DE EXCLUSAO
Serao excluidos deste protocolo de tratamento os pacientes que apresentarem uma das
condigdes abaixo:
* resultado de teste do pezinho com 17-OH-progesterona elevada, sem exame confirmatério
em amostra de sangue;
+ contraindicagao ou intolerancia aos medicamentos especificados.

7 CASOS ESPECIAIS

Pacientes do sexo masculino assintomaticos com HAC forma n&o classica ndo necessitam
de tratamento. Para pacientes do sexo feminino deve ser seguido o tratamento proposto no Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Sindrome dos Ovarios Policisticos e Hirsutismo.

8 COMITE DE ESPECIALISTAS/ CENTRO DE REFERENCIA

Pacientes com HAC devem ser avaliados periodicamente em relacao a eficacia do tratamento
e ao desenvolvimento de toxicidade aguda ou crénica. Recomenda-se o atendimento em Centro de
Referéncia por facilitar o tratamento, o ajuste das doses e o controle de efeitos adversos.

9 TRATAMENTO

O tratamento tem por objetivo suprir as deficiéncias de glicocorticoide e mineralocorticoide
e remediar os sinais/sintomas da hiperandrogenemia. O tratamento com contraceptivos orais e
antiandrogénicos deve obedecer ao proposto no Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Sindrome
dos Ovarios Policisticos e Hirsutismo. E fundamental, no caso de necessidade de atendimento médico
emergencial, que todo paciente com HAC forma classica porte consigo identificagédo (pulseira, corrente
ou cartao) que informe sua condicdo e que contenha instrugdes de medidas a serem tomadas’.

9.1 FARMACOS

Glicocorticoides

» Dexametasona: elixir de 0,1 mg/ml; comprimido de 4 mg; solucao injetavel de 4 mg/mi
» Prednisona: comprimidos de 5 e 20 mg

* Prednisolona: solugéo oral de 1,34 mg/mi

» Hidrocortisona: solucéo injetavel de 100 e 500 mg

Mineralocorticoide
* Fludrocortisona: comprimido de 0,1 mg
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Na Tabela 1 estao indicadas as poténcias biolégicas dos esteroides sintéticos em relagédo ao cortisol.

Tabela 1 - Poténcias Bioldgicas dos Esteroides Sintéticos em relagido ao Cortisol

Esteroide _Atmdade: . Rete_zngao Supressao do eixo hipotalamo-hipofise®
anti-inflamatoria® salina'®
Cortisol/hidrocortisona 1 1 1
Fludrocortisona 12 125 12
Prednisona 3 0,8 4
Prednisolona 3 0,8 4
Dexametasona 26 0 17

* Em pessoas sem deficiéncia enzimatica, a produgao diaria de cortisol é estimada em 7-9 mg/m? em neonatos"’,
em 6-7 mg/m? em criangas e adolescentes' e em 10-15 mg em adultos’®.

9.2 ESQUEMAS DE ADMINISTRAGAO

Para glicocorticoides

O tratamento com glicocorticoides deve ser feito com a menor dose possivel para manter controlados
0s niveis de andrégenos. A tentativa de supressdo extrema dos niveis de andrdégenos leva a excesso de
glicocorticoide, com desenvolvimento da sindrome de Cushing iatrogénica’. O excesso tanto de andrégenos
(subtratamento) como de glicocorticoides (sobretratamento) tem impacto negativo no crescimento de criangas
com HAC?%2' O tratamento pode ser realizado com qualquer um dos glicocorticoides listados abaixo.

» Dexametasona: administrada por via oral, intramuscular ou intravenosa, em dose Unica diaria
Dose inicial em criangas: 0,27 mg/m?/dia?
Dose inicial em adultos: 0,25-0,75 mg/dia

* Prednisona: administrada por via oral, em dose unica diaria
Dose inicial em criangas: 2,5-4 mg/m?/dia®
Dose inicial em adultos: 2,5-7,5 mg/dia

* Prednisolona: administrada por via oral, em dose Unica diaria
Dose inicial em criancas: 2-3 mg/m?/dia2*
Dose inicial em adultos: 2,5-7,5 mg/dia

» Hidrocortisona: administrada por via intramuscular ou intravenosa
Dose inicial em criangas: 12-18 mg/m?/dia (em estresse/crise adrenal: 60-100 mg/m?/dia)’
Dose inicial em adultos: 20 mg/dia (em crise adrenal: 200-300 mg/dia)

Em gestantes com HAC, para evitar a exposigéo fetal ao glicocorticoide, o tratamento deve ser realizado
de preferéncia com glicocorticoide metabolizavel pela placenta (prednisona, prednisolona ou hidrocortisona).

A Tabela 2 apresenta os glicocorticoides usados no tratamento da HAC.

Tabela 2 - Glicocorticoides Usados no Tratamento da HAC

Esteroide Dlose-equivalente'em Dose-equivalen.te em Dosg ao Meia-vida \(ig de i
criancas (mg/m?/dia)® adultos (mg/dia)'® dia (horas)'® administracao
Hidrocortisona 10-18 20 2-4 12 IV, IM
Prednisona 25-4 5 1 12-36 VO
Prednisolona 2-3 5 1 12-36 VO
Dexametasona 0,27 0,7 1 > 48 v, IM, VO

IV: intravenoso; IM: intramuscular; VO: via oral
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* Para mineralocorticoide
O tratamento com mineralocorticoide (fludrocortisona) deve ser feito nos pacientes com HAC
forma perdedora de sal, com o objetivo de normalizar a volemia e corrigir os disturbios de sddio e potassio.
Em criangas com menos de 6 meses, devido a menor sensibilidade renal aos mineralocorticoides,
pode ser necessario o uso de doses altas de fludrocortisona e administracdo de 1-3 g/dia de sal
suplementar?. Apos os 6-12 meses de vida, a dose pode ser gradualmente reduzida até se atingir a
dose de manutengéo, que normalmente é de 0,1 mg/dia.
* Fludrocortisona: administrada por via oral, em dose Unica diaria
Dose em criangas: 0,1 mg/dia (podendo variar de 0,05-0,3 mg/dia)
Dose em adultos: 0,1 mg/dia (podendo variar de 0,05-0,4 mg/dia)

9.3 TEMPO DE TRATAMENTO
O tratamento com glicocorticoides e mineralocorticoides deve ser feito ao longo da vida em
pacientes com HAC forma classica.

9.4 BENEFICIOS ESPERADOS

O tratamento da HAC forma perdedora de sal com fludrocortisona salva a vida de pacientes
afetados. Apesar disso, nestes pacientes, mesmo com o tratamento instituido, quando ha problemas de
entendimento da doencga e de adesao ao tratamento, o risco de morte por insuficiéncia adrenal aguda
(crise adrenal) permanece alto?.

O tratamento da HAC melhora o padrao de crescimento sem, entretanto, normaliza-lo. Pacientes
com HAC tratados adequadamente atingem altura final cerca de 1,5 desvio-padrao (= 10 cm) abaixo da
altura prevista?.

10 MONITORIZAGAO

O acompanhamento deve ser feito a cada 3 meses até o primeiro ano de vida e, em criangas
com tratamento adequado, a cada 4-6 meses.

As dosagens de 17-OH-progesterona, androstenediona e testosterona total sdo realizadas para
acompanhamento da reposig¢édo de glicocorticoides, com o objetivo de manter as dosagens de 17-OH-
progesterona entre 4-12 ng/ml' e androstenediona e testosterona total em valores pouco acima do
limite superior do valor de referéncia. E importante que em todas as consultas sejam avaliados sinais
clinicos de excesso de glicocorticoide, como fragilidade capilar, presenga de giba, estrias violaceas,
facies de lua cheia, fraqueza muscular proximal e hipertensao. Velocidade de crescimento e maturagéo
6ssea merecem especial atencédo, devendo a medida da altura fazer parte de todas as consultas de
acompanhamento. A maturagédo 6ssea é acompanhada através de realizagdo anual de raio X de maos
e punhos para estimativa da idade 6ssea.

Para acompanhamento da reposi¢cao de mineralocorticoide, € importante dosar renina plasmatica
e sodio e potassio séricos. Os objetivos do tratamento sdo normalizar o sédio (135-145 mEq/l) e o
potassio (3,5-5,5 mEg/l) e ndo suprimir a renina, mantendo a pressao arterial normal. Supressdo de
renina ou hipertensdo podem indicar excesso de mineralocorticoide, sendo necessaria revisao da dose
de fludrocortisona.

11 ACOMPANHAMENTO POS-TRATAMENTO

O tratamento deve ser continuo ao longo da vida com intervalo entre consultas, levando em
consideragao os dados clinicos, e com a realizacao de exames laboratoriais conforme sugerido no item
Monitorizacao.

12 REGULAGAO/CONTROLE/AVALIAGAO PELO GESTOR

Devem ser observados os critérios de incluséo e exclusdo de pacientes neste protocolo, a
duracdo e a monitorizagdo do tratamento, bem como a verificagdo peridédica das doses prescritas e
dispensadas e a adequacgao de uso dos medicamentos.
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13 TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE - TER

E obrigatéria a informagéo ao paciente ou a seu responsavel legal dos potenciais riscos, beneficios e

efeitos adversos relacionados ao uso dos medicamentos preconizados neste protocolo. O TER é obrigatério ao
se prescrever medicamento do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica.
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Eu, (nome do(a) paciente), declaro
ter sido informado(a) claramente sobre beneficios, riscos, contraindicagdes e principais efeitos adversos
relacionados ao uso de fludrocortisona, indicada para o tratamento de hiperplasia adrenal congénita.

Os termos médicos foram explicados e todas as duavidas foram resolvidas pelo médico
(nome do médico que prescreve).

Assim, declaro que fui claramente informado(a) de que o medicamento que passo a receber pode trazer
as seguintes melhoras:

* aumento do crescimento;

* para a forma perdedora de sal, a fludrocortisona salva a vida.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicagdes, potenciais efeitos
adversos e riscos do uso deste medicamento:

* 0s riscos na gravidez ainda ndo sdao bem conhecidos; portanto, caso engravide, devo avisar

imediatamente o médico;

* pequenas quantidades do medicamento podem passar para o leite materno; portanto, o uso de
fludrocortisona durante a amamentagao nao esta indicado;

» efeitos adversos ja relatados — nauseas, vomitos, diarreia, dor de cabecga, nervosismo, desorientagéo,
fraqueza, convulsdes, ganho de peso, inchaco, alteragcdes do paladar, aumento da pressao arterial,
perda de potassio e insuficiéncia cardiaca congestiva;

» contraindicado em casos de hipersensibilidade (alergia) conhecida ao medicamento;

* orisco da ocorréncia de efeitos adversos aumenta com a superdosagem.

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me a
devolvé-lo caso ndo queira ou ndo possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei também que continuarei
a ser atendido(a), inclusive em caso de desistir de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Saude a fazerem uso de informacgdes relativas ao
meu tratamento, desde que assegurado o anonimato.

Local: Data:
Nome do paciente:

Cartdo Nacional de Saude:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificacdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal
Médico responsavel: | CRM: | UF:

Assinatura e carimbo do médico
Data:

Observagao: Este Termo é obrigatério ao se solicitar o fornecimento de medicamento do Componente
Especializado de Assisténcia Farmacéutica (CEAF) e devera ser preenchido em duas vias: uma sera arquivada
na farmacia, e a outra, entregue ao usuario ou a seu responsavel legal.
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Paciente com diagnéstico de
hiperplasia adrenal congénita

- - % ‘Diagnéstico: laboratorial ‘ ‘

v

-7 v

Critérios de inclusao para
mineralocorticoide:

sangue periférico > 100 ng/ml (basal
ou ap6s estimulo com 250 ug de ACTH)

17-OH-P em amostra de

hiponatremia (s6dio < 135 mEq/l) e
hiperpotassemia (potassio > 5,5 mEq/l)
ou renina acima do valor de referéncia
e aldosterona abaixo do valor de

Possui critérios
incluséo para

referéncia

de

Possui algum critério de /

exclusio?

N tratamento?
Nao
v
Exclusdo
do PCDT Sim
Exclusao
do PCDT

Monitorizacao laboratorial:

v soédio sérico entre 135-145 mEq/I,
v potassio sérico entre 3,5-5,5 mEq/I
v renina ndo suprimida

li Sim

Manter o esquema de
tratamento. Reavaliar de 3-3

Critérios de exclusdo:

v teste do pezinho com

17-OH-P elevada, sem exame
confirmatoério em amostra de sangue
comitante de ACTH

v contraindicdo aos medicamentos

Tratamento com
fludrocortisona e
glicocorticoide

Excesso de glicocorticoide:
fragilidade capilar
presenca de giba

estrias violaceas

facies de lua cheia

fraqueza muscular proximal

‘. '
./ Exames de monitorizacdo
! de reposigao de
mineralocorticoide e
pressao arterial estdo
normais?
A

meses no 1° ano de vida e a
cada 4-6 meses apos.

hipertenséo

redugéo da velocidade de

crescimento

17-OH-P < 4 ng/ml

'l |Excesso de andrégeno:

v reducgéo da velocidade de
crescimento

v avanco de idade ¢ssea

v 17-OH-P > 12 ng/ml

v testosterona e

androstenediona muito

< <<

Nao |

A

Revi

dose d

tratamento e, se
necessario, ajustar a

sar adesdo ao

e fludrocortisona.

Houve resposta

Si !
m terapéutica?

Sim

acima do limite superior de
| referéncia

Y
Ha sinais de excesso
de glicocorticoide ou de
androégeno?

Nao

l

Manter o esquema de
tratamento. Reavaliar de 3-3

Ajustar a dose do
- glicocorticoide.

meses no 1° ano de vida e a
cada 4-6 meses apos.

Ajuste da dose do glicocorticoide:
Revisar ades&o. Se excesso de glicocorticoide,
reduzir a dose; se excesso de andrégeno,

aumentar a dose.

Periodicidade dos exames de avaliagao:

saédio, potassio, renina, 17-OH-P, te:

e androstenediona a cada 4-6 meses;
raio X de maos e punhos para idade 6ssea

anualmente

H

stosterona

Sim
ouve resposta
terapéutica?
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Paciente solicita o
medicamento.

Possui LME corretamente
preenchido e demais

CID-10: E25.0
Exames:

v 17-OH-progesterona

v sodio e potassio séricos

ou

v 17-OH-progesterona

/ ¥ renina plasmatica e aldosterona

,/ Doses:
Em adultos: 0,1 mg/dia (de 0,05-0,4 mg/dia)

!
Em criancgas: 0,1 mg/dia (de 0,05-0,3 mg/dia)

Sim

Nao
l documentos exigidos? l
|
Orientar o CID-10, exames e doses estao
paciente. N3o de acordo com o preconizado Sim
i pelo PCDT? l

Encaminhar o
paciente ao médico

assistente.

Exames necessarios para monitorizagio:
v sédio e potassio séricos e renina

plasmatica
Periodicidade: a cada 2-6 meses
Obs.: Solicitar registros das medidas de

pressao arterial feitas a cada 2

Realizar entrevista
farmacoterapéutica inicial
com o farmacéutico.

Processo .
Sim

Nfo deferido? l

Na_o d!s_pensar © Orientar o
justificar ao .

paciente. paciente.

i

semanas.

Dispensagao a cada més de

Sim

tratamento
Entrevista
farmacoterapéutica de
monitorizagao

v

Paciente apresentou alteragcéo
nos exames nao compativel

Dispensar e solicitar
parecer do médico
assistente.

com o curso do tratamento ou Nao
eventos adversos
significativos?
Dispensar.
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1 DADOS DO PACIENTE

Nome:

Cartdao Nacional de Saude: RG:

Nome do cuidador:

Cartdo Nacional de Saude: RG:

Sexo: O Masculino OO Feminino DN: / / Idade: Peso: Altura:
Endereco:
Telefones:
Médico assistente: CRM:
Telefones:

2 AVALIAGAO FARMACOTERAPEUTICA

2.1 Jainternou por crise de insuficiéncia adrenal?
O ndo 0O sim —»Quantas vezes? Quando?

2.2 Esta gravida?
O nao
O sim - Preferir tratamento com prednisona, prednisolona ou hidrocortisona, com doses um pouco mais
elevadas de glicocorticoides (cerca de 7,5 mg/dia de prednisona ou prednisolona): se prescrigdo de
dexametasona ou fludrocortisona, reavaliar a solicitagéo.

2.3 Possui outras doencgas diagnosticadas?
O nao
O sim = Quais?

2.4 Faz uso de outros medicamentos? O ndo O sim = Quais?

Nome comercial Nome genérico Dose total/dia e via Data de inicio Prescrito
O nado O sim
O ndo O sim
O nao O sim
O nao O sim

2.5 Ja apresentou reagdes alérgicas a medicamentos?
O ndo
O sim - Quais? A que medicamentos?

3 MONITORIZAGAO DO TRATAMENTO

Exames Laboratoriais para Fludrocortisona
Inicial 2° més 4° més 6° més 82 més 102 més 122 més

Data prevista®
Data

Renina plasmatica
Sadio sérico
Potassio sérico

* A periodicidade dos exames pode variar de 2-6 meses.




3.1

3.2
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Encontram-se os niveis de sddio (135-145 mEq/I) e potassio (3,5-5,5 mEq/l) dentro da normalidade?
nao - Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente
sim — Dispensar

Ha supresséao de renina ou hipertensao?

nao — Dispensar

sim = Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente (revisar a dose de fludrocortisona,
pois pode indicar excesso de mineralocorticoide)

Exames Laboratoriais para Glicocorticoides*

Inicial 32 més 6° més 92 més 12°més | 162més | 20° més

Data prevista**

Data

17

-OH-progesterona

Androstenediona

Testosterona

*

*%

3.3

3.4

3.5

3.6

Medicamentos nao dispensados pelo Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica;
entretanto, por constituirem tratamento associado a fludrocortisona, podem ser solicitados os
exames a fim de complementar o acompanhamento farmacoterapéutico.

A periodicidade até o 1° ano da vida sera a cada 3 meses; apds, a cada 4-6 meses.

Encontram-se o 17-OH-progesterona entre 4-12 ng/ml e a androstenediona e a testosterona total
em valores pouco acima do limite superior do valor de referéncia?

ndo — Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente

sim — Dispensar

Apresentou raio X anual de méos e punhos?

nao — Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente (orientar sobre a necessidade do
exame para estimativa da idade 6ssea)

sim - Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente (se crescimento anormal)

Apresentou sintomas que indiquem eventos adversos? (preencher Tabela de Registro de Eventos
Adversos)

nao - Dispensar

sim - Passar para a pergunta 3.6

Necessita de avaliagdo do médico assistente com relacdo ao evento adverso?
nao - Dispensar
sim = Dispensar e encaminhar o paciente ao médico assistente
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TABELA DE REGISTRO DE EVENTOS ADVERSOS

Data da

. Evento adverso *Intensidade +Conduta
entrevista

Principais reagdes adversas ja relatadas:

Fludrocortisona: nauseas, vomitos, diarreia, dor de cabeca, nervosismo, desorientacdo, fraqueza, convulsdes,
ganho de peso, inchacgo, alteracdes do paladar, aumento da pressao arterial, falta de ar

Glicocorticoides: fragilidade capilar, presenga de giba (corcunda), estrias violaceas, facies de lua cheia, fraqueza
muscular proximal, hipertensao

*Intensidade: (L) leve; (M) moderada; (A) acentuada

+Conduta: (F) farmacoldgica (indicagdo de medicamento de venda livre); (NF) ndo farmacoldgica (nutrigao,
ingestéo de agua, exercicio, outros); (EM) encaminhamento ao médico assistente; (OU) outro (descrever)
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TABELA DE REGISTRO DA DISPENSAGAO

1° més

2° més

32 més

4° més

Data

Nome comercial

Lote/Validade

Dose prescrita

Quantidade dispensada

Préxima dispensagao
(Necessita de parecer
médico: sim/n&o)

Farmacéutico/CRF

Observagdes

7° més

82 més

92 més

102 més

112 més

12° més

Data

Nome comercial

Lote/Validade

Dose prescrita

Quantidade dispensada

Préxima dispensacgao
(Necessita de parecer
médico: sim/n&o)

Farmacéutico/CRF

Observagdes
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ESTE E UM GUIA SOBRE O MEDICAMENTO QUE VOCE ESTA RECEBENDO GRATUITAMENTE PELO SUS.
SEGUINDO SUAS ORIENTACOES, VOCE TERA MAIS CHANCE DE SE BENEFICIAR COM O TRATAMENTO.
O MEDICAMENTO E UTILIZADO NO TRATAMENTO DE HIPERPLASIA ADRENAL CONGENITA.

DOENCA

» Adoenga ocorre quando a glandula adrenal ndo consegue produzir cortisol, aldosterona e andréogenos
de forma adequada.

+ E um defeito genético na producdo de enzimas que produzem esses horménios.

» Os sintomas da doenga sao muito variados, com diferengas de manifestacao entre o sexo feminino e o
masculino. A doenga pode aparecer ao nascimento ou no decorrer da vida. Em alguns casos quase nao
ha sintomas; em outros, ha um desenvolvimento acelerado e masculinizado.

MEDICAMENTO
+ Este medicamento melhora os sintomas da doenga e a qualidade de vida e reduz as complicagdes.
» O crescimento néo é alcangado completamente, porém ocorre melhora na altura final atingida.

GUARDA DO MEDICAMENTO

+ Guarde o medicamento protegido do calor, ou seja, evite lugares onde exista variagdo de temperatura
(cozinha e banheiro).

» Conserve os comprimidos na embalagem original, bem fechada.

ADMINISTRAGAO DO MEDICAMENTO

+ Tome os comprimidos sem mastigar, com ajuda de um liquido. Tome exatamente a dose que 0 médico
indicou, estabelecendo um mesmo horario todos os dias.

*+ Em caso de esquecimento de uma dose, tome-a assim que lembrar. Ndo tome a dose em dobro para
compensar a que foi esquecida.

REACOES DESAGRADAVEIS

» Apesar dos beneficios que o medicamento pode trazer, é possivel que aparegam algumas reagdes
desagradaveis, tais como nauseas, vémitos, diarreia, dor de cabecga, nervosismo, desorientagao,
fraqueza, convulsdes, ganho de peso, inchago, alteragdes do paladar, aumento da presséo arterial, falta
de ar.

»  Se houver algum destes ou outros sinais/sintomas, comunique-se com o médico ou farmacéutico.

* Maiores informacdes sobre reagdes adversas constam no Termo de Esclarecimento e Responsabilidade,
documento assinado por vocé ou pelo responsavel legal e pelo médico.

OUTRAS INFORMAGOES IMPORTANTES

» Todo paciente deve ter consigo identificagdo (pulseira, corrente ou cartdo) que informe a condicdo de
saude e contenha instrugoes de medidas a serem tomadas. Isto € importante para o caso de necessidade
de atendimento médico emergencial.

* Recomenda-se que pacientes e familiares com a doenga procurem aconselhamento genético.

USO DE OUTROS MEDICAMENTOS
* Nao faga uso de outros medicamentos sem o conhecimento do médico ou orientagdo de um profissional
de saude.
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8 PARA SEGUIR RECEBENDO O MEDICAMENTO
* Retorne a farmacia a cada més, com os seguintes documentos:
- Receita médica atual
- Cartao Nacional de Saude ou RG
- Exames: sddio e potassio séricos e renina plasmatica a cada 2-6 meses, conforme orientagéo
médica
9 EM CASO DE DUVIDA

+ Se vocé tiver qualquer duvida que ndo esteja esclarecida neste guia, antes de tomar qualquer
atitude, procure orientagdo com o médico ou farmacéutico do SUS.

10 OUTRAS INFORMAGOES

SE, POR ALGUM MOTIVO, NAO USAR O MEDICAMENTO,
DEVOLVA-O A FARMACIA DO SUS.
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GRUPO TECNICO

Ana Claudia Sayeg Freire Murahovschi
Fisioterapeuta
Ministério da Saude

Barbara Corréa Krug
Farmacéutica
Consultora do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Claudio Maierovitch Pessanha Henriques
Médico
Ministério da Saude

Guilherme Geib
Médico
Consultor do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

José Miguel do Nascimento Junior
Farmacéutico
Ministério da Saude

José Miguel Dora
Médico
Consultor do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Karine Medeiros Amaral
Farmacéutica
Consultora do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Liliana Rodrigues do Amaral
Enfermeira
Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Luana Regina Mendonga de Araujo
Farmacéutica
Ministério da Saude

Maria Inez Pordeus Gadelha
Médica
Ministério da Saude

Mariama Gaspar Falcao
Farmacéutica
Ministério da Saude

Mauro Medeiros Borges
Médico
Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Paulo Dornelles Picon
Médico
Consultor do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Priscila Gebrim Louly
Farmacéutica
Ministério da Saude

Rafael Selbach Scheffel
Médico
Consultor do Hospital Alemao Oswaldo Cruz

Ricardo de March Ronsoni
Farmacéutico Bioquimico
Ministério da Saude

Roberto Eduardo Schneiders
Farmacéutico Bioquimico
Ministério da Saude

Rodrigo Fernandes Alexandre
Farmacéutico
Ministério da Saude

Rodrigo Machado Mundim
Farmacéutico Bioquimico
Ministério da Saude

Vanessa Bruni Vilela Bitencourt
Farmacéutica Bioquimica
Ministério da Saude

Vania Cristina Canuto Santos
Economista
Ministério da Saude





