ESCLEROSE SISTEMICA - ES

Portaria SAS/MS n° 16 — 10/08/2022

Medicamento CICLOFOSFAMIDA |METOTREXATO |AZATIOPRINA |SILDENAFILA

CID 10 M34.0, M34.1, M34.8

Apresentacao 50 mg (dragea) 2,5 mg (comprimido) e |50 mg 25 e50 mg
25mg/mL solucdo | (comprimido) (comprimido)
injetavel (ampola 2 mL)

Inclusdao Pacientes que somarem nove ou mais pontos entre os critérios de classificacdo

proposto em 2013 pelo American College of Rheumatology (ACR) e pela European
League Against Rheumatism (EULAR):

- Espessamento cutaneo proximal as articulagdes metacarpofalangeanas (9 pontos);

- Espessamento cutdaneo dos dedos: edema de maos (2 pontos) OU distal as
articulagdes metacarpofalangeanas (4 pontos);

-LesGes nas pontas dos dedos: ulceras digitais (2 pontos) OU micro cicatrizes (3

pontos);

-Telangiectasia (2 pontos);
- Capilaroscopia periungueal anormal (2 pontos);
- Hipertensao arterial pulmonar OU doencga intersticial pulmonar (2 pontos);
- Fendmeno de Raynaud — FRy (3 pontos);
- Autoanticorpos especificos para ES (3 pontos): anticentromero OU anti
topoisomerase |-anti ScI70 OU anti-RNA polimerase Ill.

Anexos Obrigatdrios

- Formulario Médico para Esclerose Sistémica completamente preenchido, assinado e
carimbado pelo médico (validade de 90 dias).

-Hemograma,
plaguetas, EQU,
Beta-HCG para
mulheres <55 anos
(ou declaragao
médica de que a
paciente

estd na menopausa
ou foi submetida a
histerectomia ou
lagueadura).

-Hemograma, plaquetas,
AST, ALT, ureia,
creatinina e Beta-HCG
para mulheres <55 anos
(ou declaragdo médica

de que a paciente

estd na menopausa ou
foi submetida a
histerectomia ou
lagqueadura).

Sorologias: HIV, HBsAg e
anti-HCV.

-Hemograma,
plaquetas, AST, ALT
e fosfatase
alcalina.

Exclusao

® Infe¢do ativa
moderada a grave
(ex: Herpes Zoster
ativa, fungica -
sistémica ou
ameacadora a vida,
bacteriana com
indicacdo de uso de
antibidtico,
tuberculose sem
tratamento,
hepatite Bou C
agudas);

e Aumento das enzimas
hepaticas ou nivel de
bilirrubinas 2 vezes > o
limite superior da
normalidade;

® Infecdo ativa
moderada a grave (ex:
Herpes Zoster ativa,
fungica - sistémica ou
ameacadora a vida,
tuberculose sem
tratamento);

® Imunossupressao
(AIDS, linfoma e
outros),

eInfeccdo ativa,
tuberculose,
neoplasia maligna
em atividade.

e Elevacdo de AST,
ALT e fosfatase
alcalina acima de
2X do LSN.

e Uso
concomitante de
nitratos (risco de
hipotensao
refrataria);

e Faléncia cardiaca
grave (grau IV) ou
angina instavel;

® Presenca de
doenca
degenerativa da
retina, isquemia
Optica ou
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Exclusdo e |nsuficiéncia e Concepcgao, gestacao retinopatia
(continuagao) cardiaca grave ndo | ou lactagdo; proliferativa
controlada; e Hepatopatia cronica; diabética;
e Concepgao, e Cancer; ® Alteragdo
gestagao ou e Taxa de depuracdo de hepatica grave;
lactacdo; creatinina inferior a 30 ® Funcdo renal
o Cistite mL/min/1,73m? de alterada com
hemorragica; superficie corporal na creatinina = 2,5
® Imunossupressao; | auséncia de terapia mg/dL;
e Neoplasia maligna | dialitica cronica; e Gestagdo ou
em atividade. lactacao;
® Pacientes com
alteragdes
hemodinamicas ou
hipotensao
ortostatica;
® Pacientes com
doencgas que
predispGem ao
priapismo como
anemia falciforme,
mieloma ou
leucemia.
Administracdo 1-2mg/kg/dia, VO. | Dose inicial: Dose inicial: [ 50mg,  2-3X/dia,
Administrar por 6 |15 mg/semana, VO, IM, | 1img/kg/dia, VO. | VO.

meses, seguido de

IV, EV.

Dose maxima: 3

medicamento  de | Dose maxima: mg/kg/dia.
manutencgdo. 25 mg/semana.
Prescricdo Maxima | 186 drageas 60 comprimidos, 248 comprimidos | 186 cps (25mg) e
Mensal 5 ampolas 93 cps (50mg)
Monitoramento Programado conforme a evolucdo clinica e a toxicidade dos medicamentos.
Tempo de|Por 6 meses e |Indeterminado. Indeterminado. Até cicatrizacdo de
Tratamento repetir o ulceras digitais
tratamento (UDs).
conforme a
evolugdo clinica.
Associacoes N3do [ Metotrexato + Azatioprina

Permitidas

Validade dos Exames

- Hemograma, plaquetas, EQU, AST e ALT, ureia, creatinina, fosfatase alcalina: 6 meses

- Beta-HCG: 30 dias.

- HIV, HBsAg e anti-HCV (validade 12 meses. Quando positivo, esses exames tém

validade indetermina

da).

Especialidade Médica

Novas Solicitagcdes e Adequacoes

Reumatologista

RenovagOes Sem Alteracoes

Conforme PCDT ndo ha exigéncia de especialidade.

Observagao:

A estratégia terapéutica deve ser definida de acordo com o érgao comprometido, considerando as evidéncias de
atividade de doenca e seguindo as recomendac¢ées do PCDT.

CID-10:

M34.0 Esclerose sistémica progressiva
M34.1 Sindrome CREST
M34.8 Outras formas de esclerose sistémica
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