SINDROME NEFROTICA PRIMARIA EM CRIANCAS E ADOLESCENTES

Portaria SAS/SCTIE n° 01 -10/01/2018

Medicamento CICLOFOSFAMIDA | CICLOSPORINA
CiD 10 NO04.0, NO4.1, N04.2, N04.3, N04.4, N04.5, NO4.6, N04.7, N04.8
Apresentacdo 50mg (drageas) 25mg, 50mg, 100mg (cépsulas)
100mg/mL solucdo oral frasco 50mL
Inclusdo Criangas e adolescentes até 18 anos de idade que apresentarem todos os

critérios para diagndstico da Sindrome Nefrética:
e Edema;
e Hiperlipidemia (Colesterol Total igual ou acima de 240 mg/dL ou
Triglicerideos MAIOR OU IGUAL A de 200 mg/dL);
*® Hipoalbuminemia (albumina sérica abaixo de 2,5 g/dL);
® Proteinuria nefrética (proteindria acima de 50 mg/kg/dia ou acima de 40
mg/m%h ou acima de 3,5 g/24h/1,73 m? gu indice proteina/creatinina (IPC)
em amostra aleatdria de urina acima de 2,0);
¢ Sorologias para doengas infecciosas (HBsAg, anti-HCV , anti-HIV e
Toxoplasmose) e o fator antinuclear (FAN) devem ser negativos;
¢ Deve ser excluido o uso de medicamentos (por exemplo, anti-inflamatérios
nao esteroides, ouro, penicilamina e captopril).

A Bidpsia renal é indicada nos seguintes casos:
¢ Criangas menores de 1 ano de idade;
¢ Criangas maiores de 8 anos de idade e adolescentes;
® Hematuria macroscopica ou hipertensdo sustentada ou complemento
sérico diminuido;
¢ Sindrome Nefroética Resistente a Corticdides (SNRC), com auséncia de
resposta a prednisona oral por 8 semanas ou prednisona oral por 4 semanas
mais pulsoterapiaicom metilprednisona intravenosa;

Anexos Obrigatérios

Relato médico da histdria e diagndstico clinico do paciente, detalhando
tratamento prévio, sintomas e medicamentos utilizados atualmente. Caso
paciente ndo tenha feito o tratamento inicial com PREDNISONA, o médico
assistente deve escrever a justificativa na anamnese.

Exames: Albumina sérica, Anti-HCV, Anti-HIV, Toxoplasmose, Colesterol Total,
FAN, HBsAg, Hemograma, Proteinuria de 24horas ou IPC, Triglicerideos e Bidpsia
renal (quando relacionada aos critérios de inclusdo descritos acima, Beta HCG
(mulheres em idade fértil)...

Administragao

* Somente apds remissao * Recidivas frequentes ou dependéncia de

completa: corticosteroide:

2-2,5mg/kg/dia até uma dose 6 mg/kg/dia dividido em 2 doses diarias

cumulativa maxima de 168 mg. * Resistentes a corticosteroide (apds bidpsia
renal):

N3o se deve administrar um 22 4-6 mg/kg/dia dividido em 2 doses diérias

curso de ciclofosfamida;
Ambos os casos: manutencdo sérica de

N3o se recomenda seu uso para 150-200 ng/mL nos primeiros 6 meses e
SNRC. 100-150 ng/mL apds 6 meses.
Prescricdo Maxima 105 comprimidos 496 cap (25 mg); 744 cép (50 mg);

Mensal

372 cap (100 mg) e 8 fr (100 mg/mL)
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Monitoramento

Exames mensais: EQU, leucograma,
indice Proteina/Creatinina em
amostra de urina, Albumina sérica,
Colesterol Total, Creatinina sérica,
Glicose, Hemograma e
Triglicerideos.

OBS: em remissdao completa,

Creatinina e nivel sérico de Ciclosporina
deverdo ser realizados semanalmente no 1°
més e, apos, a cada 4 semanas

Exames mensais: Qualitativo de Urina, indice
Proteina/Creatinina em amostra de urina,
Albumina sérica, Colesterol Total, Creatinina
sérica, Glicose, Hemograma e Triglicerideos.

realizar os exames acima a cada 3
meses.

Interrup¢ao do tratamento:

* Leucdcitos abaixo de 3000/mm?3;
* Infeccdo.

OBS: em remissdao completa, realizar os
exames acima a cada 3 meses.

Interrupgao do tratamento:

* Aumento acima de 30% dos niveis de
creatinina sérica, mesmo com reducdo da
dose e nivel sérico adequado;

* Auséncia de resposta terapéutica apds 3-6
meses de tratamento.

Exclusdo

SN associada as causas secundarias abaixo relacionadas:

® Doencas infecciosas: Hepatite B, Hepatite C e HIV;

® Doengas sistémicas: Purpura de Henoch-Schonlein, Lupus Eritematoso Sistémico,
Diabetes melito de longa evolugdo (mais de 5 anos) e Sarcoidose;

® Tumores: Leucemia e Linfoma.

¢ Intolerancia, Hipersensibilidade ou contraindicacdo aos medicamentos deste
protocolo.

Tempo de Tratamento

12 semanas Inexiste, atualmente, recomendacdo de
tempo de tratamento, ja que grande parte
dos pacientes torna-se dependente do
medicamento;

® Recomenda-se fazer nova bidpsia renal
para investigar a presenca de nefropatia

cronica secunddria ao uso de Ciclosporina.

Medicamento

TACROLIMO

CID 10 N04.0, N04.1, N04.2, N04.3, N04.4, N04.5, N04.6, N04.7, N04.8
Apresentacdo 1 e 5mg (cépsulas)
Inclusdao O tacrolimo somente esta indicado nesse protocolo para os pacientes que tenham

desenvolvido Hipertricose ou Hiperplasia Gengival associada ao uso de
ciclosporina.

Anexos Obrigatorios

Relato médico da historia e diagnéstico clinico do paciente, detalhando tratamento
prévio, sintomas e medicamentos utilizados atualmente.

Avaliacdo por escrito de dermatologista ou de dentista/cirurgido
buco-maxilo-facial comprovando a presenca de Hipertricose ou Hiperplasia
Gengival, respectivamente.

Exames: Albumina sérica, Anti-HCV, Anti-HIV, Toxoplasmose, Colesterol Total, FAN,
HBsAg, Hemograma, Proteindria de 24horas ou IPC, Triglicerideos e Bidpsia renal
(quando relacionada aos critérios de inclusdo descritos acima).

Administragao

0,1-0,2mg/Kg/dia dividido em 2 doses didrias.

Prescricdo Maxima
Mensal

930 cép (1 mg) e
248 cap (5 mg)

Monitoramento

Exames mensais: Qualitativo de Urina, indice Proteina/Creatinina em amostra de
urina, Albumina sérica, Colesterol Total, Creatinina sérica, Glicose, Hemograma e
Triglicerideos.
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OBS: Em remissao completa, realizar os exames acima a cada 3 meses.
Interrupg¢ao do tratamento:

* Aumento acima de 30% dos niveis de creatinina sérica, mesmo com reducdo da
dose e nivel sérico adequado;

* Auséncia de resposta terapéutica apds 3-6 meses de tratamento.

Tempo de Tratamento | Indeterminado

Associagoes Nao Ciclofosfamida + Tacrolimo
Permitidas Ciclosporina + Tacrolimo
Validade dos Exames - Albumina sérica, Colesterol Total, FAN, HBsAg, Hemograma, Proteinuria de

24horas ou IPC, Triglicerideos, Anti-HCV, Anti-HIV, HbsAg e Toxoplasmose: 180 dias.
- Beta HCG: 30 dias (mulheres em idade fértil).
- Bidpsia renal: indeterminado.

Especialidade Médica | Novas Solicitacdoes e Adequacoes Nefrologista

Renovagoes Sem Alteracoes Nefrologista

OBSERVACOES:

- O tratamento INICIAL e a PRIMEIRA recidiva devem ser realizados com Prednisona oral;

- Recidivas Frequentes/Dependéncia de Corticosteroide:

Pode utilizar Prednisona oral, Ciclofosfamida ou Ciclosporina;

- Resisténcia ao Corticosteroide:

Pode utilizar Prednisona oral, Ciclosporina ou Tacrolimo.

- Na remissdo PARCIAL o tratamento deve ser mantido por pelo menos 12 meses.

- Nos casos de resisténcia a Ciclosporina, o uso de Inibidores da Enzima Conversora da Angiotensina e
Bloqueadores dos Receptores da Angiotensina Il devem ser mantidos por longo prazo.

CID 10:

N04.0 Sindrome nefrética — anormalidade glomerular minor

N04.1 Sindrome nefrética — lesGes glomerulares focais e segmentares

N04.2 Sindrome nefrética — glomerulonefrite membranosa difusa

N04.3 Sindrome nefrética — glomerulonefrite proliferativa mesangial difusa
N04.4 Sindrome nefrética — glomerulonefrite proliferativa endocapilar difusa
N04.5 Sindrome nefrética — glomerulonefrite mesangiocapilar difusa

N04.6 Sindrome nefrética — doenga de depdsito denso

NO04.7 Sindrome nefrdtica — glomerulonefrite difusa em crescente

N04.8 Sindrome nefrética — outras
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