MIOPATIAS INFLAMATORIAS

Portaria Conjunta SAES/SECTICS n° 9 02/07/2025

Medicamento

AZATIOPRINA

| cicLosPORINA

CID 10 M33.0; M33.1; M33.2

Apresentagao 50 mg (comprimido) 25, 50, 100 mg (capsula) e 100 mg/mL sol
oral 50mL

Inclusao Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes com diagndstico provavel ou definitivo de

miopatias inflamatdrias, considerando os critérios de Bohan-Peter OU do EULAR/ACR

2017*.

Anexos Obrigatdrios

- Formuldrio Médico com os Critérios Classificatérios de Bohan-Peter para miopatias
inflamatdrias OU Formulario Médico com os Critérios de Diagndstico de EULAR/ACR
2017 para miopatias inflamatdrias idiopaticas adultas e juvenis;

- Exames médicos que comprovem os critérios de inclusao assinalados.

Hemograma, plaquetas e Beta-HCG para
sexo feminino < 55 anos (ou declaragdo
médica de que a paciente estda na
menopausa ou foi submetida a
histerectomia ou lagueadura).

- Creatinina, Uréia, Triglicerideos,
Colesterol, HDL, LDL, Potdssio, Magnésio e
Beta-HCG para sexo feminino < 55 anos
(ou declaracdo médica de que a paciente
estd na menopausa ou foi submetida a
histerectomia ou lagueadura).;

- Relato médico de uso prévio de GC mais
AZA ou MTX.

Administragao

Adultos: 50 mg 1x/dia, a dose pode ser
alterada a partir de 6 a 8 semanas para 1,5
mg/kg/dia. Em casos de resposta
insatisfatéria em 3 meses, o aumento de
dose gradual, em intervalos de 4 semanas,
pode ser realizado até 2,5 a 3 mg/kg/dia.
Os incrementos de dose devem ser de 0,5
mg/kg ou, aproximadamente, 25 mg/dia.

Criangas e adolescentes: a dose inicial,
geralmente, é de 1 a 3 mg/kg/dia. Ndo
exceder 150mg/dia.

Adultos: 3 a 6 mg/kg/dia divididos em
duas doses.

Criangas e adolescentes: 3 a 5 mg/kg/dia
divididos em duas doses, podendo-se
aumentar até a dose maxima de 6

mg/kg/dia.

Prescricdo Maxima
Mensal

248 comprimidos

496 cap (25 mg),
744 cap (50 mg),
372 cap (100 mg) ou
8 fr (sol oral).

Monitoramento

CPK, aldolase, DHL, AST e ALT a critério médi

CO.

Hemograma, plaquetas, fosfatase alcalina,
AST, ALT quinzenalmente por 3 meses e,
apo6s, mensalmente. Suspender ou reduzir
a dose em caso de Leucopenia <
4.000/mm?3, Trombocitopenia <
150.000/mm3, elevacdo de AST/ALT e
fosfatase alcalina em qualquer nivel.

Monitorizar a pressdao arterial e fungdo
renal (creatinina) antes do tto, a cada 2
semanas nos 3 primeiros meses e apods
mensalmente. (Se houver
desenvolvimento de hipertensdo reduzir a
dose ou descontinuar o uso). Perfil lipidico
e eletrdlitos séricos periodicamente.
uréia, acido urico, triglicerideos, colesterol,
HDL, LDL, potassio, magnésio devem ser
avaliados periodicamente.

Exclusao

Pacientes que apresentem intolerancia, hipersensibilidade ou contraindicacdo aos

medicamentos.
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Contraindicagao

Pacientes com hipersensibilidade
conhecida a mercaptopurina.

Pacientes com alteragdo da fungdo renal,
hipertensdo arterial ndo controlada e
neoplasia.

Tempo de

Tratamento

Inexiste um periodo estabelecido para a duragdo do tratamento. Apds se controlar a

doenga de acordo com os objetivos pretend

idos, as doses dos medicamentos podem ser

reduzidas gradualmente, sob monitorizacdo sistematica da atividade da doenca.

Medicamento

METOTREXATO

HIDROXICLOROQUINA

CID 10 M33.0; M33.1; M33.2
Apresentagao 2,5 mg (comprimido) e 400 mg (comprimido)
25 mg/mL (ampola de 2 mlL)
Inclusdo Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes com diagndstico provavel ou definitivo de

miopatias inflamatdrias, considerando os critérios de Bohan-Peter ou do EULAR/ACR

2017*,

Anexos Obrigatdrios

- Formulario Médico com os Critérios Cla
inflamatdrias OU Formulario Médico com
2017 para miopatias inflamatdrias idiopatica

ssificatérios de Bohan-Peter para miopatias
os Critérios de Diagnostico de EULAR/ACR
s adultas e juvenis;

- Exames médicos que comprovem os critérios de inclusdo assinalados.

Hemograma, plaquetas, uréia, creatinina,
AST/TGO, ALT/TGP, Beta-HCG para sexo
feminino < 55 anos (ou declaragdo médica
de que a paciente estd na menopausa ou

Avaliacdo oftalmolégica - O médico
oftalmologista deve avaliar a REGIAO
MACULAR e AFIRMAR que o paciente esta
apto para o uso de Hidroxicloroquina.

foi submetida a histerectomia ou
lagueadura).
Administragdo Adultos: administracao via oral, | Adultos: 400 mg por dia em dose Unica

subcutdanea ou intramuscular, dose inicial
de 7,5 a 15 mg 1x/semana. A dose pode
ser ajustada em 2,5 mg/semana, acada 2 a
4 semanas, com base na resposta clinica,
até 25 mg/semana.

Criangas e adolescentes: administracao via
oral, subcutanea ou intramuscular, dose
inicial de 15 a 20 mg/m2 ou 1 mg/kg

didria. N3ao administrar uma dose diaria
maior que 5 mg/kg/dia.

Criangas (a__partir de seis anos) e
adolescentes: 5 mg/kg/dia. Dose diaria
maxima de 400 mg/dia.

1x/semana. A, dose maxima é de 40

mg/dose.
Prescricdo Maxima | 60 comprimidos ou 93 comprimidos
Mensal 5 ampolas

Monitoramento

CPK, aldolase, DHL, AST e ALT a critério-médi

CO.

AST, ALT, hemograma e plaquetas, uréia e
creatinina mensalmente nos primeiros 6
meses e a cada 2 - 3 meses.

Deve ser realizado exame oftalmoldgico no
inicio do tratamento e a cada 12 meses.
Dosagem de enzimas musculares (CPK e
aldolase) também sdo indicadas.

Exclusao

Pacientes que apresentem intolerancia,
medicamentos.

hipersensibilidade ou contraindicacdo aos

Pacientes menores de 6 anos de idade.

Contraindicagbes

Mulheres em idade fértii sem uso de
contraceptivo, gravidez e lactagao,
insuficiéncia renal grave (Doenca Renal
Cronica Estdgio 4 — Taxa de Filtracdo
Glomerular entre 15 e 29 mL/min/1,73m2
e Doenca Renal Crbnica Estagio 5 N/D

Pacientes com maculopatias (retinopatias)
pré-existentes, com hipersensibilidade
conhecida aos derivados da
4-aminoquinolina (como, por exemplo a
cloroquina).

D
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(ndo dialitico) - Taxa de Filtracdo
Glomerular abaixo de 15 mL/min/1,73m?2,
insuficiéncia hepdtica grave, abuso de
alcool, infec¢Ges graves, agudas ou
cronicas, como tuberculose, HIV ou outras
sindromes de imunodeficiéncia, Ulceras da
cavidade oral e doenca ulcerosa
gastrointestinal ativa conhecida, discrasias
sanguineas preexistentes, tais como
hipoplasia da medula 6éssea, leucopenia
(contagem de leucécitos menor que
4.000/mm), trombocitopenia (contagem
de plaguetas menor que 150.000/mm) ou
anemia severa e vacinagao concomitante
com vacinas vivas/de virus atenuados.

Tempo de
Tratamento

Inexiste um periodo estabelecido para a duracdo do tratamento. Apds se controlar a
doenca de acordo com os objetivos pretendidos, as doses dos medicamentos podem ser
reduzidas gradualmente, sob monitorizacdo sistematica da atividade da doenca.

Em caso de evidéncia de maculopatia na
avaliacdo oftalmoldgica ou suspeita de
miopatia, o medicamento deverda ser
suspenso.

Medicamento

IMUNOGLOBULINA HUMANA

CID 10 M33.0; M33.1; M33.2
Apresentacao 2,5g*eb5 g (frasco-ampola)
Inclusao Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes com diagndstico provavel ou definitivo de

miopatias inflamatérias, considerando os critérios de Bohan-Peter ou do EULAR/ACR
2017*.

Anexos obrigatdrios

- Formulario Médico com os Critérios Classificatérios de Bohan-Peter para miopatias
inflamatérias OU Formulario Médico com os Critérios de Diagndstico de EULAR/ACR
2017 para miopatias inflamatadrias idiopaticas adultas e juvenis;

- Exames médicos que comprovem os critérios de inclusdo assinalados.

- Relato médico de uso prévio de GC mais AZA, MTX ou ciclosporina.

REAVALIAQAO CENTRAL a cada 6 meses:

Encaminhar para a DIAF: LME + Receita + relato médico justificando a continuidade do
tratamento.

Administragcao

Adultos: 1 g/kg/dia, por 2 dias consecutivos, a cada 4 semanas OU 2 g/kg a cada 4
semanas, divididos em doses iguais administradas durante 2 a 5 dias consecutivos (dose
mensal total: 2 g/kg). Para pacientes com intolerdncia reduzir a dose para 1 g/kg, a cada
2 semanas. O intervalo de dose pode ser espagado assim que a resposta clinica completa
for alcancada.

Em ambos os casos, a resposta clinica completa pode ocorrer em até 6 meses e pode
haver recaida apds a interrupcdo do tratamento. Pode ser necessdrio tratamento
continuo para manter o controle da doenga.

Criancas e adolescentes: de 1 g/kg/dia por 2 dias consecutivos. Caso a terapia de
manutencdo seja necessdria, a dose e a frequéncia devem ser baseadas na resposta
clinica e as doses ndo devem exceder 2 g/kg por ciclo de tratamento (dose total: 2 g/kg a
cada quatro semanas).

Prescricdo Maxima
Mensal

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

Monitoramento

CPK, aldolase, DHL, AST e ALT a critério médico.
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Pacientes devem ser monitorados quanto as rea¢des infusionais. Entre outros eventos
descritos, citam-se meningite asséptica, insuficiéncia renal, hiperproteinemia, edema
pulmonar e eventos tromboticos.

Exclusao Pacientes que apresentem intolerancia, hipersensibilidade ou contraindicagdo aos
medicamentos.

Contraindica¢oes Deficiéncia seletiva de IgA, hiperprolinemia.

Tempo de | Inexiste um periodo estabelecido para a dura¢do do tratamento. Apds controlar a doenga

Tratamento de acordo com os objetivos pretendidos, as doses dos medicamentos podem ser
reduzidas gradualmente, sob monitorizacao sistematica da atividade da doenca.

Associacoes nao | Os medicamentos podem ser associados entre si.

Permitidas

Validade dos | - Exames que comprovem os critérios de inclusdo (eletromiografia e bidpsia muscular):

Exames indeterminado.

-Hemograma, plaquetas, AST/TGO, ALT/TGP, creatinina, uréia, triglicerideos, colesterol,
HDL, LDL, potassio, magnésio, CPK, aldolase e DHL: 6 meses;

- Avaliagdo oftalmoldgica: 12 meses;

- Beta-HCG: 30 dias.

Especialidade Novas Solicitagoes e Adequacoes Reumatologia e Clinica Médica.

Médica Renovag¢bes Sem Alteragoes Conforme PCDT ndo had exigéncia de
especialidade.

ESQUEMA TERAPEUTICO:

Os medicamentos imunossupressores metotrexato, azatioprina, ciclosporina e ciclofosfamida sdo comumente associados a
glicocorticoides no tratamento das miopatias inflamatérias.

A maioria dos clinicos inicia a terapia com metotrexato ou azatioprina em combinagdo com glicocorticoides para as
miopatias inflamatdrias, a menos que o paciente apresente contraindicagdes.

A azatioprina é preferivel para pacientes em uso de alcool, com doenca hepatica ou doenga pulmonar intersticial.

A ciclosporina tem sido usada como segunda linha em pacientes com miopatia refratdria e fraqueza muscular ou doenca
pulmonar intersticial associada.

A imunoglobulina humana é usada no tratamento de segunda ou terceira linha, em combinagdo ou apds a falha de
glicocorticoides ou outros medicamentos imunossupressores.

A hidroxicloroquina é frequentemente a terapia de primeira linha para dermatomiosite considerando o histérico de seu uso
para esta indicacdo. No entanto, muitos pacientes podem precisar de terapia sistémica adicional, dado que os antimalaricos
sdo inadequados para outras manifestagdes comuns da dermatomiosite, como doencas musculares ou pulmonares.

A bula do metotrexato injetavel recomenda a administragdo pelas vias intravenosa, intramuscular ou intratecal. Porém,

seu uso por via subcutanea no tratamento de miopatias inflamatoérias esta de acordo com orientagées de bases de dados
sobre medicamentos, pois essa via reduz a intolerancia gastrica e tem melhor biodisponibilidade em doses elevadas. A
administracdo do metotrexato por via oral pode ter absorcdo erratica devido a saturacdo do mecanismo de transporte ativo
do farmaco no intestino, razdo pela qual ndo é a preferivel.

TRATAMENTO EM POPULAGOES ESPECIFICAS:

Gestantes:

O tratamento de miopatias inflamatdrias em mulheres gravidas consiste basicamente no uso de corticoides.

O uso de imunoglobulina humana em pacientes gravidas, se necessario, deve ser realizado com cautela, mediante juizo
clinico e na auséncia de alternativas mais seguras, sendo uma op¢do para segunda linha de tratamento e podendo ser
utilizada em monoterapia por mulheres gravidas.

Imunossupressores geralmente sdo contraindicados durante a gestagdo, por atravessarem a placenta em algum grau. A
ciclofosfamida e o metotrexato apresentam um alto potencial teratogénico. Sdo classificados na categoria

X e ndo devem ser utilizados por mulheres gravidas ou que possam ficar gravidas durante o tratamento.

Lactagao:
Medicamentos com compatibilidade com a amamentacgao: azatioprina, ciclosporina e hidroxicloroquina, imunoglobulina
humana.
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*CRITERIOS CLASSIFICATORIOS DE BOHAN E PETER:

Critérios Definigdo

1. Fraqueza muscular proximal simétrica Progride ao longo de semanas a meses com ou sem disfagia ou fraqueza diafragmatica
2. Elevagdo dos niveis de enzimas Enzimas elevadas incluem creatinofosfoquinase (CPK), aspartato

musculares esqueléticas transaminase (AST/TGO), alanina transaminase (ALT/TGP), aldolase e/ou desidrogenase

lactica (DHL)

3. Eletromiografia anormal Potenciais de unidade motora polifasico, curto e pequeno; potencial de
fibrilagdo; ondas agudas positivas; aumento da irritabilidade de inser¢do e descargas
repetitivas de alta frequéncia

4. Bidpsia muscular anormal Presenca de degeneracdo, regenerac¢ao, necrose e infiltrados mononucleares

5. Erupgdo cutanea tipica da Erupgdo de heliotrépica ou sinal/papulas de Gottron
dermatomiosite

Parametro diagnoéstico

Diagnadstico Dermatomiosite Polimiosite

Definido Presenca de trés critérios entre 1 e 4 mais Presenca de todos os critérios entre 1 e 4
o critério “5. Erupgao cutanea tipica da
dermatomiosite”

Provavel Presencga de dois critérios entre 1 e 4 mais | Presenca de trés critérios entre 1 e 4
o critério “5. Erupgao cutanea tipica da
dermatomiosite”

Possivel Presenca de um critério entre 1 e 4 mais o | Presenga de dois critérios entre 1 e 4
critério “5. Erupgdo cutdnea tipica da
dermatomiosite”

Fonte: Adaptado de Findlay et al. (2015)

*CRITERIOS CLASSIFICATORIOS DE EULAR/ACR 2017:

Os critérios classificatérios desenvolvidos pela EULAR/ACR25, publicados em 2017, auxiliam n3o sé na caracterizagdo de uma miopatia
inflamatoria, mas também na identificagdo dos principais subgrupos: dermatomiosite, dermatomiosite amiopatica, polimiosite, miosite
por corpos de inclusdo, dermatomiosite juvenil ou outro tipo de miosite juvenil. Essa classificacdo é baseada em seis itens e respectivos
subitens:

(1) idade de inicio dos primeiros sintomas;

(2) fragueza muscular (dos membros superiores e inferiores, e da regido cervical);

(3) manifestagdes cutdneas;

(4) outras manifestagdes;

(5) caracteristicas laboratoriais, e

(6) caracteristicas da bidpsia muscular.

A pontuagdo total obtida no EULAR/ACR 2017 é convertida em uma probabilidade de ter miopatias inflamatdrias idiopaticas visualmente
ou utilizando férmulas matematicas.

O desempenho muscular é geralmente avaliado por meio de fraqueza muscular, utilizando testes musculares manuais ou por meio de
resisténcia muscular pelo indice funcional.

A pontuagdo total no EULAR/ACR 2017 permite assim a classificagdo dos casos em:

e Definitivo: probabilidade maior ou igual a 90%

e Provavel: probabilidade entre 55% e 89%

e Possivel: probabilidade entre 50% e 55%

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

CID-10:

M33.0 Dermatomiosite juvenil
M33.1 Outras dermatomiosites
M33.2 Polimiosite
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