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1. OBJETIVO

Orientar a rede credenciada da operadora de saude quanto ao tratamento medicamentoso com

imunoglobulina humana intravenosa, considerando fatores como custos, eficacia, efetividade, e

seguranca das alternativas disponiveis e aprovadas pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria

(ANVISA). Atentar para a presenga de contraindicagdes ao uso do farmaco.

2. DEFINICOES

3. DESCRICAO DO PROCESSO

3.1. Parpura trombocitopénica idiopatica

uso de corticoterapia.

Condicao clinica Populacao Dose
Sangramento com repercussao ) 0,8g/Kg a 1g/Kg por dia, por via
) o Criangas ] )
clinica e ndo possibilidade de uso intravenosa, em dose unica. 2
de corticoterapia' pré-operatorio 1g/Kg por dia, por via
operatorio e ndo possibilidade de Adultos

intravenosa, em dose Unica. 2

Sangramento intracraniano, de
trato digestivo, urinario ou
respiratorio, ou com
instabilidade hemodindmica ou

respiratoria.

Adultos e criancas

0,8 g’lkg a 1 g/Kg por um a dois
dias.? (Recomenda-se a
associacdo com alta dose de
metilprednisolona ou transfusdo

de plaquetas)

! Exemplo: epistaxe e gengivorragia volumosas ou sangramento do trato digestivo ou urindrio.

2 Repetir no segundo dia se a plaquetometria se mantiver abaixo de 20.000 plaquetas/mL.

* Repetir no segundo dia se a contagem de plaquetas se mantiver abaixo de 50.000/mL. Critérios para

considerar suspensao da terapia:

Refratariedade inicial a duas aplicagdes ou efeito adversos proibitivo em qualquer aplicacao.
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Em casos cronicos refratarios a esplenectomia, ou quando esplenectomia ¢ contraindicada, considerar
suspensao quando atingidos niveis de plaquetas de 30.000/mL ou mais e na auséncia de sangramentos
por 6 meses ou mais desde a Gltima aplicacao. Alternativamente, considerar outras terapias

medicamentosas como ciclofosfamida ou azatioprina para manutencao de resposta.

3.2. Sindrome de Guillain-Barré

Populacio Dose unica

Pontuacdo na escala de gravidade clinica de
Hughes de 3, 4 ou 5 (quadro 1) E Tempo de
evolugdo de sintomas de até 4 semanas. OU Tempo 0,4 g/kg por dia durante cinco dias.
de evolugdo de sintomas entre 4 ¢ 8 semanas e

sintomas em progressao.

Escala de gravidade clinica proposta por Hughes et al.

Sinais e sintomas menores de neuropatia, mas capaz de realizar tarefas manuais;

Apto a caminhar sem auxilio da bengala, mas incapaz de realizar tarefas manuais;

Capaz de caminhar somente com bengala ou suporte;

Confinado a cama ou cadeira de rodas;

Necessita de ventilagao assistida;
Morte.

NN | B |W[ DN —

OBS 1: Serdo excluidos deste protocolo os pacientes com mais de oito semanas de evolucao da doenga.

OBS 2: Casos com pontuacdo menor do que 3 pontos na escala de Hughes deverdo ser avaliados

individualmente quanto a pertinéncia de indicagdo de tratamento.

OBS 3: O retratamento em casos em que nao ¢ detectada resposta inicial ndo ¢ recomendado dada a
auséncia de comprovacgao de beneficio adicional, a existéncia de estudos indicando nao superioridade

com relagdo a placebo, e os potenciais efeitos adversos.
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3.3 Doenca de Kawasaki
Indicacio de uso Dose unica

® Bebés e criangas dentro de 10 dias do inicio da|IV: 1.6g a 2g/Kg de peso corporal em doses
doenga divididas ao longo de 5 dias ou como uma dose
e Bebés e criancas com mais de 10 dias do|unica infundida ao longo de 8 a 12 horas.
diagnostico e com sintomas persistentes de|(em associacdo a aspirina, com ou sem corticoide,
inflamagao sist€émica como febre persistente e/ou|conforme a gravidade do caso).

aneurismas da artéria coronaria

Em casos refratarios o retratamento com uma segunda dose de 1.000 ou 2.000 mg/Kg, menor do que a
dose inicial para minimizar o risco de reagdes adversas ao medicamento (por exemplo, anemia
hemolitica), ou uso de outros imunossupressores pode ser considerado. Casos refratarios se refere a

pacientes com qualquer um dos seguintes:

= Persisténcia de febre por 24 a 36h apds o primeiro tratamento com Igl'V;
= Retorno de febre apos periodo afebril (até duas semanas ap6s o inicio do tratamento);

= Progressao de dilagdo de artéria corondria ou outro sinal de doenga refrataria).

Doses cumulativas de IVIG acima de 4 g/kg ndo demonstram beneficio adicional. Assim, o retratamento
com IVIG de criangas persistentemente febris ¢ geralmente limitado a uma infusao adicional de IVIG

(até 2 g/kg) para uma dose cumulativa total maxima de IVIG de 4 g/kg.
3.4. Polirradiculopatia Inflamatéria Desmielinizante Cronica

Indicacio de uso: indica-se o uso de terapia inicial com imunoglobulina humana intravenosa em casos
com sintomas mais intensos do que leves ou sintomas leves, mas com progressao rapida em que tenha
havido falha ou contraindicag@o a corticoterapia ou quando se faz necessaria resposta clinica mais breve

do que a esperada com corticoterapia.

Fase do tratamento Orientacao

1* dose: 2g/kg de peso corporal em doses divididas
ao longo de até 5 dias consecutivos. Demais doses
Tratamento inicial Dose (conforme necessidade): 1g/kg a cada 3 semanas

por 2 a 3 meses e entdo avaliar a resposta a terapia
12
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lglkg a cada 3 a 6 semanas. Em casos que
permanecem clinicamente estaveis com uso de 1
Tratamento de Manutengao* g/kg, objetivar a reducdo gradual da dose para até
0,4 g/kg e/ou aumento de intervalo entre
aplicagoes.?

! Recomenda-se avaliagdo objetiva para determinagao de resposta clinica.
2 Se houver piora de sintomas, considerar aumento da dose.

3 Se houver piora de sintomas ap6s reducio da dose ou aumento de intervalo entre aplicacdes, considerar
retorno ao esquema com o qual se observou resposta clinica, uso de corticoterapia ou uso de agente
imunossupressor alternativo. Quanto houver falha a terapia de manutengdo, considerar uso de
corticoterapia e/ou agente imunossupressor. Quando houver resposta a terapia de manutengdo, mas
necessidade de uso prolongado, considerar o uso de agente imunossupressor como azatioprina,

micofenolato, ou ciclosporina como medida para reducao de dose de imunoglobulina.

Critérios para suspensio:
* Reagdo adversa proibitiva ao uso.
* Auséncia de resposta a terapia inicial definida como progressao de sintomas ou nao estabilizagdo
do quadro em pacientes com sintomas em progressao ao final da fase inicial do tratamento.
= Auséncia de resposta durante a fase de manutencao do tratamento.
* Persisténcia prolongada em estado de remissao em uso dose de manutengao < 1g/kg. Se ocorrer
retorno de sintomas, deve ser retomado o tratamento com o qual se alcangou controle

previamente.

3.5. Neuropatia Motora Multifocal

Indicacgao de uso: prejuizo funcional decorrente do acometimento pela doenga cujo significado clinico

justifique a institui¢do do tratamento e sobreponha os riscos associados.

Fase do tratamento Orientacao

2 g/kg de peso corporal em doses divididas ao

Tratamento inicial . .
longo de 2 a 5 dias consecutivos.

Tratamento de Manutengao' 1 a 2 g/kg de peso corporal a cada 2 a 6 semanas.
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' A dose ¢ individualizada e baseada na resposta clinica.

Critérios para suspensio:

= Reagdo adversa proibitiva ao uso.

= -Considerar a suspensdo se houver auséncia de resposta ao tratamento inicial ou perda de

resposta durante a fase de manutengao, definida por redugao de forca muscular sem resposta ao

tratamento a despeito do uso de dose otimizada.

3.6. Imunodeficiéncia Primaria

Incluem erros inatos de imunidade que afetam a producdo ou fun¢do de anticorpos, tais como:

» Agamaglobulinemias e hipogamaglobulinemias congénitas;

= Imunodeficiéncia variavel comum;

* Imunodeficiéncia combinada grave;

» Sindrome de Wiskott-Aldrich;

» Deficiéncias de subclasses de IgG com infecgdes recorrentes.

Dose

Frequéncia

Tratamento inicial

400 a 800 g/kg a cada 2 a 4 semana

Tratamento de manutengao

200 a 800 g/kg a cada 2 a 4 semanas

OBS 1: Concentragdes de IgG consistentes sdo normalmente alcangadas apds 3 a 6 meses de terapia

regular.

OBS 2: Ajuste a dose para manter a meta de IgG em 500 a 800 mg/dL.

3.7. Criancas com Aids Congénita e Infeccoes Recorrentes

Indicacao

Dose

Frequéncia

grave em pacientes

Profilaxia primdria para infec¢do bacteriana
com|0,2 - 0,4 g/kg
hipogamaglobulinemia (IgG <400 mg/dL)

Cada 3 - 4 semanas
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Profilaxia  secundaria  para  infecgdes
bacterianas invasivas! Deve ser usada somente
0,2-04 g/kg Cada 3 - 4 semanas

se infecgdes subsequentes forem infecgdes

graves frequente

' Deve ser usada somente se infecgdes subsequentes forem infecgdes graves frequentes (>2 infecgdes

durante um periodo de 1 ano).

3.8. Terapia combinada com antibidticos ou antivirais apropriados para prevenir ou modificar
infeccoes bacterianas e virais graves

Pacientes com infecg¢des graves como infecg¢ao cronica por parvovirus complicada por anemia, sindrome

do choque toxico e profilaxia pos-exposi¢ao ao sarampo (se o paciente for imunocomprometido ou nao

imune).

Populacao Dose
Adultos 2.5 a 5g/kg - dose tnica
Criangas 0.1a0.15 g/Kg - dose tinica

4. DESCRICAO DO PROCESSO

Defina os principios ou critérios a serem seguidos, elaborar instrugdes claras e concisas, revisar a diretriz

com base na experiencia para garantir sua eficécia.
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