HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR (HAP)

Portaria SAES/MS N2 10 de 18/07/2023.

Medicamento SILDENAFILA | BOSENTANA | ILOPROSTA

CiD 10 1.27.0, 127.2, 127.8

Apresentacao 20mg 62,5 mg ou 125 mg 10 mcg/ml (solugdo
(comprimido) (comprimido) ampola 1 mlL)

Inclusao

Serdo incluidos os pacientes do grupo 1 (HAP), diagnosticados por meio de
Cateterismo cardiaco direito, que demonstrarem pressdo média da arterial pulmonar
acima de 20 mmHg e pressao de oclusdo da artéria pulmonar menor ou igual a 15
mmHg

E

Resisténcia vascular pulmonar maior que 2 WU.

Anexos Obrigatérios | 1) Cateterismo cardiaco direito;
H *
Gerais (%) 2) Teste de caminhada de Distancia Percorrida em 6 Minutos (TC6M);
3) Formulario Médico Obrigatorio completamente preenchido (anexar exames
complementares se houver que comprovem o diagndstico);
4) Teste de Vasorreatividade para HAP hereditaria, idiopatica e/ou induzida por
drogas.
Administragao Inicial: 60 mg/dia (3 x 20 mg). Inicial: 62,5 mg 2x/dia. Inicial: 2,5 mcg a 5
Dose maxima: 240 mg/dia. Dose maxima: 125 mg|mcg por nebulizacdo de
2x/dia. 6-9 vezes/dia.
Dose maxima: 45
mcg/dia.
Prescricdo Maxima 372 cp 62,5mg (62 cp) 279 ampolas
Mensal 125mg (62 cp)

Monitoramento

Os pacientes com HAP devem ser submetidos a avalia¢do clinica periédica com equipe
de servico especializado ou de centro de referéncia (pneumologistas, cardiologistas e
reumatologistas, quando necessario) a cada 3 a 6 meses.

Para Bosentana:

- AST e ALT: antes do inicio do tratamento, mensalmente no primeiro ano e, apos,
trimestralmente. (Se 3x acima do limite de normalidade suspender o uso).

- Hemograma: mensal durante 4 meses. Apds, exame trimestral.

Para lloprosta: O uso de lloprosta deve ser interrompido imediatamente em pacientes
com pressao arterial sistélica inferior a 85 mmHg.
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Exclusdo

1) Pacientes com Hipertensdao Pulmonar (HP) em decorréncia de outras condicGes:
- Grupo 2: HP causada por doenga cardiaca esquerda;

- Grupo 3: HP devido a Doenga Pulmonar ou hipdxia;

- Grupo 4: HP Tromboembdlica Cronica (HPTEC);

- Grupo 5: HP com mecanismos multifatoriais e/ou ndo esclarecidos;

5) Hipersensibilidade ou contraindicagdo aos medicamentos.

Medicamento

AMBRISENTANA |SELEXIPAGUE

CID 10 127.0, 127.2, 127.8

Apresentacao 5 mg ou 10 mg - (comprimido) 200 mcg, 400 mcg, 600 mcg, 800 mcg, 1000 mcg,
1200 mcg, 1400mcg e 1600 mcg (comprimido)

Inclusao

Serdo incluidos os pacientes maiores de 18 anos do grupo 1 (HAP), em Classe
Funcional (CF) Il ou Ill na classificacggo NYHA/OMS, diagnosticados por meio de
Cateterismo cardiaco direito, que demonstrarem pressdo média da arterial pulmonar
acima de 20 mmHg e pressao de oclusdo da artéria pulmonar menor ou igual a 15
mmHg

E

Resisténcia vascular pulmonar maior que 2 WU.

Anexos Obrigatdrios
Gerais (*)

(*)

Administragcao

Inicial: 5 mg/dia. Inicial: 200 mcg - 12/12h.

Dose maxima: 10 mg/dia Medicamento requer titulacao para
estabelecimento da dosagem de manutencgao.
Aumento de 200 mcg semanal, com duracgdo
maxima 8 semanas ou até o aparecimento de
efeitos adversos ndo toleraveis.

Dose maxima: 1600 mcg - 12/12h.

Prescricdo Maxima
Mensal

5 mg (31 cp) 200 mcg (486 cp); 400 mcg (248 cp); 600mcg (155
10 mg (31 cp) cp); 800mcg (124 cp); 1000 mcg (93 cp); 1200 mcg
(62 cp); 1400 mcg (62 cp); 1600 mcg (62 cp).

Monitoramento

Os pacientes com HAP devem ser submetidos a avalia¢do clinica periédica com equipe
de servigo especializado 'ou de centro de referéncia (pneumologistas, cardiologistas e
reumatologistas, quando necessario) a cada 3.a 6 meses.

Para Ambrisentana:

- AST e ALT: antes do inicio do tratamento, mensalmente no primeiro ano e, apos,
trimestralmente. (Se 3x acima do limite de normalidade suspender o uso).

- Hemograma: mensal durante 4 meses. Apds, exame trimestral.

Exclusdo

1) Pacientes com Hipertensdao Pulmonar (HP) em decorréncia de outras condicGes:
- Grupo 2: HP causada por doenga cardiaca esquerda;

- Grupo 3: HP devido a Doenga Pulmonar ou hipdxia;

- Grupo 4: HP Tromboembdlica Cronica (HPTEC);

- Grupo 5: HP com mecanismos multifatoriais e/ou ndo esclarecidos;

2) Hipersensibilidade ou contraindicagdo aos medicamentos.

Tempo de
Tratamento

Indeterminado
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Associagoes Nao - Ambrisentana e Bosentana;
Permitidas - Selexipague e lloprosta.

Validade dos Exames | - Cateterismo cardiaco direito e Teste de vasoreatividade: Indeterminado;
- Teste de caminhada: 24 meses*
*Em caso comprovacdo de falha terapéutica e mudanca de Classe Funcional: de 3 a 6

meses.
Especialidade Novas Solicita¢oes Pneumologista, Cardiologista e Reumatologista.
Médica

Adequacoes e Renovagoes Pneumologista, Cardiologista e Reumatologista.

Fluxo para cadastro e avaliagdao do Selexipague no SISMEDEX:

Considerando que o medicamento Selexipague necessita da etapa de titulagdo inicial para estabelecimento da
dose de manutengdo, o processo devera ser cadastrado no SISMEDEX com a dose inicial de 200 mcg nos dois
primeiros meses e o mesmo sera avaliado pela DIAF. No caso de deferimento, o processo ficard suspenso de
autorizagdo até que o paciente realize a titulagao e atinja a dose de manutengao.

Apds essa etapa, o médico devera enviar uma nova receita com a dose de manutencdo do medicamento + LME
para o e-mail diaf.hap@saude.sc.gov.br para autorizacdo central da DIAF.

CID-10:

127.0 Hipertensao Arterial Pulmonar Primaria.

127.2 Outra Hipertensado Pulmonar Secundaria.

127.8 Outras doengas pulmonares do coracdo especificadas (HAP associada a cardiopatias congénitas —
Sindrome de Eisenmenger).

Quadro 1: Estratificacao simplificada de risco de morte dos pacientes com HAP

Risco baixo Risco intermediario Risco alto
Variaveis
{CF 1, IT) (CF III) (CFIV)
Clinicas e funcionais® TC6M = 440 m TC6M 165-440 m TC6M < 165 m
{Opcional) (Opcional) Mandatona
Hemodindmicas Pressdo de AD < 8 Pressio de AD B-14 Pressio de AD = 14
SWVO2 = 65% SWVO2 60- 65% SVO2 < 60%

*Avaliadas a cada 3-6 meses. Fonte: Adaptado de Boucly, A e colaboradores, 2017, Abreviaturas — CF: classe funcional; AD: atno diretto (em mmHg)

TCAHM: teste de caminhada de & minutos; 5VI02: saturagio venosa central.

Quadro 2: Indicagbes para uso de tratamento com terapia combinada dupla e tripla sequencial

Classe
Terapia combinada dupla Terapia tripla
funcional
11 Sildenafila + ambrisentana® Ambrisentana + sildenafila + selexipague
Sildenafila + bosentana® Bosentana + sildenafila + selexipague
111 Sildenafila + ambrisentana® Ambrisentana + sildenafila + iloprosta
Sildenafila + bosentana™® Bosentana + sildenafila + iloprosta
Ambrisentana + sildenafila + selexipague
Bosentana + sildenafila + selexipague
v Sildenafila + bosentana™® Sildenafila + bosentana + iloprosta

Fonte: Adaptado do Grupo de Trabalho Permanente Para Producdo de Informagdes Técnicas, 2022, * Na impossibilidade de utilizagdo de um destes farmacos|

loprosta ou selexipague poderdo ser utilizados.
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