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Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas - Medicamentos Excepcionais

Fluxograma de Tratamento da Doenca de Gaucher

Imiglucerase

/

normal; d) comprometimento ésseo: <18 anos: qualquer lesédo; >18 anos: deformidades ou fraturas;
e) sintomas gerais incapacitantes: dores 6sseas, dor abdominal, fadiga, limitagdo funcional ou
caquexia; f) <18 anos com crescimento inapropriado; g) comprometimento cardiopulmonar.

Critérios de Inclusdo \ e
Critérios de

Presenca dos 2 critérios maiores (1 e 2) e pelo menos um dos critérios menores (a-g) abaixo serdo o
requeridos para iniciar o tratamento. Exclusao
1. Diagnéstico da doenga de Gaucher tipo 1 ou tipo 3;
2. Comprovacao da reducdo da atividade enzimatica da beta-glicosidase nos leucécitos abaixo de gz ‘de Gz
10% dos valores normais. fipo 2
a)anemia (Hb < 10); b) plaguetopenia (< 50.000/mm3); ¢) - tamanho hepatico ou esplénico * 5x o ® doeng:g i (’3§ucher
assintomatica .

Inscrigédo do paciente em um Centro de Referéncia para doenca de Gaucher autorizado pelo gestor estadual

>

Paciente >18 anos sem
critério de doencga grave

Paciente < 12 anos ou paciente entre 12 e 18 anos

crescimento < percentil 25 ou estatura < 2 desvios

Casos Especiais 1
Pacientes com doenga tipo 3: poderéo
receber tratamento individualizado (até

60U/kg/ 15dias) a critério do Comité
Estadual de Especialistas

com crescimento inapropriado(velocidade de

padrao para a idade por pelo menos 6 meses)

Iniciar tratamento Iniciar tratamento 7
imiglucerase 15 U/kg em imiglucerase 30 U/kg em 4 N\
infusdo IV lenta (2h) cada 15d infusdo IV lenta (2h) cada 15d Casos Especiais 2
ou 2,5 U/kg IV 3x/semana Pacientes com doenca grave caracterizada por:

Resposta clinica
em6e12
meses?

1. Doenga 6ssea avangada ou fratura patoldgica; 2.
Figado= >9% do peso corporal; 3. Bagco= >10% do peso
corporal; 4. Hipertensao porta; 5. Plaquetas=<50.000/mm?
e/ou hemorragia; 6. Hemoglobina=<8g/dl; 7. Envolvimento
renal ou pulmonar secundario a DG; 8. Limitacdo
funcional grave: dispnéia ou dor aos minimos esforgos;
(& _J

nao

Resposta clinica
em6 e 12

Aumentar dose para

meses?

30 U/kg/15d
Y 1
Buscar a menor - Iniciar tratamento
dose clinicamente B2 €S (EAIED ERLET imiglucerase 60 Ulkg em infuséo IV
. dose por kg de peso de -
eficaz T T lenta (2h) cada 15 dias ou 7.5 U/kg
Reduzir para IV 3x/semana
15 U/kg/15d
Aumentar a dose
para 60 U/kg/15 dias
Resposta clinica = qualquer melhora — sim Resposta clinica 3o
em 6 e 12 meses?

avaliada por:
® hemograma e plaquetas a cada 3 meses

e ultra-sonografia abdominal a cada 6 meses
® revisdo radiolégica esquelética a cada 12 meses Reduzir para 30 Reavaliagao por Comité
U/kg/15d de Especialistas :
¢ avaliar anticorpos
Ressonancia Nuclear Magnética Y anti-imiglucerase
Reservada para casos especiais: paciente adulto
com sintomas esqueléticos persistentes ou Buscar a menor dose
paciente com +de 30% de area comprometida clinicamente eficaz
com rarefagdo 6ssea ao Raio X.




