HIPERPLASIA ADRENAL CONGENITA

Portaria SAS/MS n° 16 —15/01/2010

Medicamento

HIDROCORTISONA

CiD 10 E25.0
Apresentagao 2,5mg, 5 mg e 10 mg (cdpsula)
Inclusdo Paciente com diagnéstico de HAC classica com ou sem deficiéncia mineralocorticoide,

feito através de dosagem de 17-hidroxiprogesterona em amostra de sangue periférico
com valores > 100 ng/mL (basal ou apds estimulo de 250 mg de ACTH)

Anexos Obrigatorios

Exames: 17-hidroxiprogesterona sérica. Caso 17-hidroxiprogesterona esteja normal:
teste de estimulagdo com ACTH.
Relato médico descrevendo sintomatologia apresentada pelo paciente.

Administragao

Criangas: 10 a 20 mg/m?/dia;
Adultos: 20 mg/dia.

Prescrigao Maxima
Mensal

2,5 mg: 960 cap
5 mg: 480 cap
10 mg: 240 cap

Monitoramento

- O acompanhamento deve ser feito a cada 3 meses até o 1° ano de vida e em criangas
com tratamento adequado, a cada 6 meses.

- Dosagens de 17-hidroxiprogesterona, androstenediona e testosterona total sdao
realizadas para acompanhamento da reposicdo de glicocorticéides, com o objetivo de
manter as dosagens de 17-hidroxiprogesterona entre 4 a 12 ng/mL e androsterona e
testosterona em valores pouco acima do limite superior do valor de referéncia.

- Maturacdo éssea deve ser acompanhada através de raio-X de maos e punhos para
estimativa da idade dssea.

Exclusdo

Resultado de teste do pezinho com 17-hidroxiprogesterona elevado, sem exame
confirmatdrio em amostra de sangue
Contraindicacdo ou intolerancia aos medicamentos especificados.

Tempo de Tratamento

Pacientes com HAC forma classica deve ser feito ao longo da vida.

Medicamento FLUDROCORTISONA

CiD10 E25.0

Apresentagao 0,1 mg (comprimido)

Inclusdo Apresentar HAC com diagndstico clinico e laboratorial com a comprovagdo de

deficiéncia de mineralocorticoide confirmada com quadro clinico e os seguintes
exames:

- Hiponatremia (sddio < 135 mEg/l) e hiperpotassemia (potéssio > 5,5 mEq/l ou

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

Anexos Obrigatodrios

Exames: 17-hidroxiprogesterona basal OU apds estimulo com 250 mg de ACTH, sddio
e potassio séricos (ou renina e aldosterona).

Administragao

Adultos: 0,1 mg/dia (podendo variar de 0,05 a 0,4 mg/dia). Administracdo VO dose
Unica diaria;

Criangas: 0,1 mg/dia (podendo variar de 0,05 a 0,3 mg/dia);

Em criancas < 6 meses podem ser necessdrias altas doses de fludrocortisona, que
deverao ser reduzidas gradualmente.

Prescrigao Maxima
Mensal

124 cp

Monitoramento

- O acompanhamento deve ser feito a cada 3 meses até o 1° ano de vida e em criangas
com tratamento adequado, a cada 6 meses.
- Sodio e potdssio séricos e renina plasmatica a cada 6 meses.
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- Os objetivos do tratamento sdo normalizar o sédio (135 a 145 mEg/L) e o potassio
(3,5 a 5,5 mEg/L) e ndo suprimir a renina, mantendo a pressdo arterial normal.

Exclusao Resultado de teste do pezinho com 17-hidroxiprogesterona elevado, sem exame
confirmatdrio em amostra de sangue.
Contraindicagdo ou intolerancia aos medicamentos especificados.

Tempo de Indeterminado

Tratamento

Casos Especiais

Pacientes do sexo masculino assintomaticos com HAC forma ndo 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.

Associagoes Nao
Permitidas

Nao foram citadas no PCDT as associacdes ndo permitidas entre esses
medicamentos.

Validade dos Exames

- 17-hidroxiprogesterona basal OU apds estimulo com 250 mg de ACTH: sem data de
validade para diagndstico, para monitorizagdo - 6 meses;

- Sédio, potassio, renina e aldosterona: 6 meses;

- Radiografia para idade 6ssea: anual.

Especialidade Médica

Novas Solicitacoes e Adequagdes | Endocrinologia ou Endocrinologia Pedidtrica.

Renovagdes Sem Alteracoes Conforme PCDT ndo ha exigéncia de
especialidade.

DIAGNOSTICO CLINICO:

Os sintomas sdo: desidratagdo, hipotensao, taquicardia, vémitos, perda de peso,

letargia, hiponatremia, hipercalcemia e, no sexo feminino ha virilizacdo da genitdlia externa.

CiD-10:

E25.0 Transtornos adrenogenitais congénitos associados a deficiéncia enzimatica
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