PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA - PTI

Portaria SAS/MS n° 09 — 31/07/2019

Medicamento

IMUNOGLOBULINA HUMANA

CID 10 D69.3
Apresentagao 2,5g * e 5 g (frasco-ampola)
Inclusao Indicada SOMENTE na Doenca Inicial' e situacdes de Emergéncia:

® Pacientes com diagndstico de PTI, independentemente da idade, que apresentem:

- Presenca de PTI grave (ver fases da doenca');

- Contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm?>; ou

- Contagem de plaquetas abaixo de 50.000/mm? na presenca de sangramento.

® Gestantes: onde foram excluidas outras causas de plaquetopenia®, na presenca de
sangramento significativo, contraindicagdo ou auséncia de resposta aos
corticoides e plaquetas abaixo de 20.000 e 30.000mm?3 (no primeiro e segundo
trimestre de gestacao, respectivamente).

Pacientes jd em tratamento da doenca e uso do medicamento:

Apresentar relatério médico com histérico, inicio da doenca e tratamento, e exames

anteriores ao tratamento que comprovem a doenga. Apresentar também os anexos

obrigatdrios atualizados.

Anexos Obrigatdrios

Formulario médico para PTIl; Hemograma com contagem de plaquetas.

Administragao

Criancas e adolescentes: 0,8mg/kg a 1g/kg/dia IV, em aplicacdo Unica (repetir no
segundo dia SOMENTE se plaquetas < de 20.000 mm?3)

Adultos: 1 g/kg/dia IV, em aplicacdo Unica (repetir no segundo dia SOMENTE se
plaquetas < de 20.000 mm?3)

Situacdes de emergéncia®: 0,8 g/kg a 1 g/kg em aplicacdo Unica (repetir no segundo
dia SOMENTE se plaquetas < de 50.000 mm?2),

Prescricdo Maxima
Mensal

100 amp (5g) ou
200 amp (2,5 g)*

Monitoramento

Contagem de plaquetas para avaliagdo da necessidade da segunda dose.

Exclusao Outras causas de plaquetopenia®, contraindicacdo ou intolerdncia ao medicamento.
Tempo de | Dose unica, sendo repetida no segundo dia se plaquetas mantiverem-se <
Tratamento 20.000/mm?3 (ou <50.000/mm? em Situa¢des de Emergéncia)

Medicamento AZATIOPRINA | DANAZOL | CICLOFOSFAMIDA

CID 10 D69.3

Apresentacao 50mg (comprimido) | 100mg (capsula) | 50mg (dragea)

Inclusdo

Indicados SOMENTE na Doenca Refrataria®.

® Para o tratamento de PTI cronica e refrataria em adultos (a partir 18 anos), serdo
incluidos os pacientes com todas as seguintes caracteristicas:

- Presenca de PTl grave ou com contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm? de

forma persistente, por pelo menos trés meses;

- Auséncia de resposta aos corticosteroides e imunoglobulina humana intravenosa; e

- Auséncia de resposta ou contraindicagdo a esplenectomia.

® Para o tratamento de PTI cronica e refrataria em criangas e adolescentes (menos
de 18 anos), serdo incluidos os pacientes com as seguintes caracteristicas:

- Contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm? de forma persistente, por pelo menos

12 meses apds o diagnodstico;

- Auséncia de resposta aos corticosteroides e imunoglobulina humana intravenosa; e

- Auséncia de resposta ou contraindicacdo a esplenectomia.

Para o tratamento de PTI crénica e refrataria em criangas e adolescentes (menos de

18 anos), serdo incluidos os pacientes com as seguintes caracteristicas:
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Inclusao
(continuagao)

- Contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm? de forma persistente, por pelo menos
12 meses apos o diagndstico;
- Auséncia de resposta aos corticosteroides e imunoglobulina humana intravenosa; e
- Auséncia de resposta ou contraindicacdo a esplenectomia.

Pacientes ja em tr

men

n m

mento:

Apresentar relatério médico com histérico, inicio da doenga e tratamento, e exames
anteriores ao tratamento que comprovem a doenga. Apresentar também os anexos

obrigatdrios atualizados.

Anexos Obrigatorios

Formuldrio médico para
PTl; Hemograma com
contagem de plaquetas;

Formuldrio médico para
PTl; Hemograma com
contagem de plaquetas;

Formuldrio médico para PTI;
Hemograma com contagem de
plaguetas.

AST e ALT. AST , ALT, Colesterol
total, HDL e
triglicerideo.
Administragao Criangas e adolescentes: | Adultos: 400 a 800 [ 50-100mg/m? /dia VO.
2 mg/kg/dia VO; mg/dia VO.
Adultos: 150mg/dia VO.
Prescricdo Maxima 90 cp 248 cap 60 drageas.
Mensal
Monitoramento Hemograma deve ser | AST, ALT, fosfatase | No hemograma avaliar a
avaliado conforme a | alcalina, colesterol | ocorréncia de leucopenia a
contagem de leucdcitos | total, HDL, | cada duas semanas. Se a
e neutrdfilos: se | triglicerideos: mensal | leucometria  estiver  entre

contagens de leucdcitos
< 2.000/mm3 ou as de
neutrofilos estiverem <
1.000/mm?3, sugere-se a
interrupgao do uso do
medicamento.

AST e ALT a cada oito
semanas. Se AST e ALT
elevadas 5x vezes acima
do limite do valor de
referéncia, nao

nos 3 primeiros meses
e apo6s a cada 6 meses.
Se ALT e AST acima de
3-5x o valor da
normalidade, reduzir
25% da dose; se AST e
ALT for 5x acima do
limite do wvalor de
referéncia, interromper
dispensagao e reiniciar
com 50% da dose.

2.500/mm3 e 3.500/mm3 -
reducdo da dose em 25%. Na
ocorréncia de leucometria
entre 2.000/mm3 e
2.500/mm3 - redugdo da dose
em 50%. Medicamento
suspenso temporariamente se
leucdcitos < 2.000/mm3,
devido risco de infeccbes
oportunistas. Nos casos de
suspensdo, pode ser tentado o

dispensar. Ultrassonografia reinicio com reducdo de dose
abdominal anualmente | em 50% (se ja ndo realizada
previamente).

Exclusao Outras causas de | Outras  causas  de [ Outras causas de
plaquetopenia®, plaquetopenia3, plaquetopenia3,
contraindicacao ou | contraindicagao ou | contraindicacao ou intolerancia
intolerancia ao | intolerancia ao | ao medicamento.
medicamento. medicamento.” Lesao

hepatica, neoplasia

hepdtica e criangas

pré-puberes.
Tempo de | Pelo menos oito semanas para que estes sejam adequadamente avaliados,
Tratamento recomendando-se a manutengdo do uso enquanto houver resposta terapéutica.

Em pacientes com contagem de plaquetas acima de 30.000/mm?3 por mais de seis
meses, pode-se avaliar a suspensido temporaria do tratamento.

Medicamento ELTROMBOPAGUE
CID 10 D69.3
Apresentagao 25mg e 50mg (comprimido)

DIAF/SAS/SES/SC —Jan 2025 2




Inclusao

Indicados SOMENTE na Doenca Refrataria®.

® Para o tratamento de PTI cronica e refrataria em adultos (a partir 18 anos), serao
incluidos os pacientes com todas as seguintes caracteristicas:

- Presenca de PTI grave ou com contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm? de

forma

persistente, por pelo menos trés meses;

- Auséncia de resposta aos corticosteroides e imunoglobulina humana intravenosa; e

- Auséncia de resposta ou contraindica¢do a esplenectomia.

® Para o tratamento de PTI cronica e refrataria em criangas e adolescentes (menos
de 18 anos), serdo incluidos os pacientes com as seguintes caracteristicas:

- Contagem de plaquetas abaixo de 20.000/mm? de forma persistente, por pelo menos

12 meses apds o diagndstico;

- Auséncia de resposta aos corticosteroides e imunoglobulina humana intravenosa; e

- Auséncia de resposta ou contraindica¢do a esplenectomia.

Este medicamento somente podera ser prescrito APOS FALHA a pelo menos uma
terapia (Azatioprina ou Ciclofosfamida).

Pacientes jd em tratamento da doenca e uso do medicamento:
Apresentar relatério médico com histérico, inicio da doenca e tratamento, e exames

anteriores ao tratamento que comprovem a doenga. Apresentar também os anexos
obrigatdrios atualizados.

Anexos Obrigatorios

Formuldrio médico para PTI; Hemograma com contagem de plaquetas; AST, ALT e
Bilirrubina.

E i 3 REAVALIACAO CE L:

Primeira: trimestral, anexar hemograma com plaquetas (realizado nos ultimos 30 dias
ou Menos).

Posteriormente: semestrais, anexar hemograma com plaquetas (realizado nos
ultimos 30 dias ou menos), AST, ALT e bilirrubina.

Administragao

Criangas acima de 6 anos, adolescentes e adultos: dose inicial de 50 mg, VO, uma vez
ao dia.

Ajustar dose para atingir contagem de plaquetas > 50.000/mm? até dose maxima de
75 mg/dia.

Para pacientes com ascendéncia asiatica, incluindo aqueles com insuficiéncia hepatica,
a dose inicial deve ser de 25 mg, VO, uma vez ao dia.

AUMENTO DE DOSE: Encaminhar para Avaliacdo Central: LME, Receita Médica e
contagem de plaquetas 30 dias ou menos com valores que justifiquem a solicitacdo do
aumento.

Prescricdo Maxima
Mensal

93 cp (25mg)
31 cp (50mg)

Monitoramento

ALT, AST e bilirrubina a cada duas semanas durante a fase de ajuste da dose e
mensalmente apds dose estavel.

Contagens de plaquetas uma vez por semana no primeiro més de tratamento e,
posteriormente, uma vez ao més, até atingir a contagem > 50.000/mm?3.

Continuagao

- Se as plaquetas < 50.000/mm?, é indicado aumentar a dose diaria até 75mg e ndo
havendo resposta em 4 semanas, SUSPENDER o tratamento.

- Se contagem de plaquetas estiver entre 200.000/mm? e 400.000/mm?, diminuir a
dose em 25 mg/dia, avaliando novamente em duas semanas. Se houver necessidade,
pode-se considerar diminuicdo da dose para 25 mg/dia em dias alternados.
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- Se a contagem de plaquetas > 400.000/mm?®, é necessario INTERRROMPER o
tratamento, avaliar plaquetas duas vezes por semana até atingir < 150.000/mm?
quando o paciente podera reiniciar o tratamento com a menor dose diaria (25mg).

Exclusdo Outras causas de plaquetopenia?, contraindicacdo ou intolerdncia ao medicamento.
Tempo de | A dose didria ndo pode ser maior que 75 mg, e caso o paciente ndo apresente
Tratamento resposta apds quatro semanas, é indicado suspender o tratamento.

Associagoes N3o | Ndo é permitida associagdo entre Azatioprina, Ciclofosfamida, Eltrombopague e
Permitidas Danazol.

Validade dos Exames | Hemograma com plaquetas: ultimos 30 dias ou o mais recente possivel.

Hemograma com plaquetas para Imunoglobulina: se necessaria a segunda dose de
Imunoglobulina IV deve-se apresentar contagem de plaquetas recente realizado
apos a primeira dose do medicamento.

AST, ALT, Bilirrubinas, Colesterol total, HDL e Triglicerideos: 3 meses.

Especialidade Novas Solicitagoes e | Definido pelo tipo de tratamento.
Médica Adequacgoes

- PTI recentemente | N3do especificada especialidade médica no PCDT.
diagnosticada

- SituagGes de Emergéncia
- PTI Grave

- Uso cronico (PTI persistente ou | Hematologista.
refrataria)

Renovagoes Hematologista.

Fases da doenga

Classificagcdo da PT| — Fases da doenca

PTI recentemente diagnosticada Diagndstico até 3 meses

PTI persistente Diagnostico de 3 a 12 meses

PTI refrataria Diagnostico de 3 a 12 meses — pacientes que ndo alcangam remissao
espontanea ou que ndo mantém resposta completa a terapia.

PTI cronica Diagndstico ha mais de 12 meses

PTl grave Presenca de sangramento suficiente para indicar tratamento
imediato ou na ocorréncia de nova hemorragia que necessite terapia
adicional com outro medicamento.

ZSituacdes de Emergéncia:
Presenca de sangramento intracraniano ou mucoso (digestivo, geniturinario ou respiratdrio), com instabilidade
hemodinamica ou respiratéria.

3Qutras causas de plaquetopenia:

Infec¢cOes, doencas autoimunes, neoplasias, efeitos adversos de medicamentos, entre outras.

Na gestacdo: pré-eclampsia, deficiéncia de folato, hemorragia macica obstétrica e sindrome HELLP (associacdo
de hemodlise, elevacdo de enzimas hepaticas e plaguetopenia que ocorre na gravidez).

*Entende-se como PTI refrataria:

Falha apds esplenectomia ou contraindicacdo a esta e, apresenta¢do de PTI grave (plaquetas <20.000/mm?3)
com sangramento suficiente para exigir tratamento ou com novo sangramento que requeira terapia adicional.
Recomenda-se que pacientes com PTI refrataria sejam INICIALMENTE tratados com Azatioprina ou
ciclofosfamida. Na ocorréncia de falha terapéutica, os pacientes devem ser tratados com Eltrombopague.

No caso de falha ao Eltrombopague, os pacientes deverao ser tratados com Danazol.
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A Vincristina é reservada aos casos de falha terapéutica ou refratariedade aos demais agentes
(Azatioprina/Ciclofosfamida, Eltrombopague e Danazol) ou a criancas e adolescentes pré-puberes com
refratariedade ou falha a Ciclofosfamida/Azatioprina e Eltrombopague.

Fluxo de Urgéncia/Sobreaviso:

1. O hospital onde o paciente esta internado solicita medicamentos a UDAF por e-mail.

2. UDAF confere os documentos e cadastra a solicitacdo no SISMEDEX. Encaminha o processo para
URGENCIA/SOBREAVISO DIAF por e-mail para avaliag3o.

3. URGENCIA/ SOBREAVISO DIAF avalia o processo (defere/devolve ou indefere) e autoriza. Responde
ao e-mail da UDAF.

4. UDAF tramita o processo pelo SGPe, informa ao Hospital solicitante o resultado da avaliacdo e, se
deferido, dispensa o medicamento.

5. Ap6ds a dispensacdo a UDAF encerra a solicitacdo.

6. Hospital entrega os documentos fisicos na UDAF, retira o medicamento e leva ao hospital para o
paciente.

® Urgéncia: Segunda a sexta-feira das 13 as 19 h;
® Sobreaviso: Segunda a sexta-feira das 19 as 7 h e sabados, domingos e feriados por 24 h.

* Imunoglobulina Humana 2,5 g somente podera ser cadastrada para solicitagdo em casos de baixas doses.
Bem como, dispensada no modo substitutivo quando houver falta da apresentacao 5 g.

CID-10:
D69.3 Purpura trombocitopénica idiopatica
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