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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 22 Vara Civel
COMARCA: Patos de Minas

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2026.0009728

IDADE: 6lanos Sexo: masculino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10:M33.1

PEDIDO DA ACAO: Medicamento: FLEBOGAMMA 5,0 G SOL INJ FA 50 ML

- Imunoglobulina Humana Intravenosa (IVIg); Pulsoterapia intravenosa por

sessao, em regime hospitalar; aplicacdo de medicacéo

FINALIDADE / INDICACAQ: Dermatopolimiosite

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMSP 104.403 e CRMMG
64.257

Il — PERGUNTAS DO JUizO:

Decisao (evento n. 47): Vistos, etc. [...]

a) Questdes de Fato:

- A controvérsia cinge-se na analise da obrigatoriedade de cobertura, pelo
plano de saude, de tratamento com Imunoglobulina Humana Intravenosa
(IVIg) para paciente portador de dermatopolimiosite (CID-10 M33.1), doenga
grave e em progressao.

b) Questao de Direito:

- Andlise da validade da recusa de cobertura de tratamento com farmaco
registrado, mas para indicacao diversa daquela constante em bula (off-
label).

- Andlise da jurisprudéncia do SJT que considera abusiva a recusa de custeio
de medicamento registrado pela ANVISA e prescrito pelo médico assistente,
mesmo que se trate de uso off-label.

Determino como provas a serem produzidas:

a) Prova documental, ja acostada aos autos e as que porventura venham a

ser juntadas pelas partes nos termos da lei.
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b) Nota Técnica do NATJus com parecer sobre a eficacia e aplicabilidade do
medicamento para o caso em demanda nestes autos.
lIl — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme documentacdo médica datada de 09/12/2025, 16/12/202 e

09/01/2026, trata-se de paciente de 61 anos, com diagnostico de

dermatopoliomiosite sintomas iniciados em 11/2024 e dislipidemia
psoriase, diabetes mellitus, hipertenséo arterial sistémica comérbidos.
Apresentou fraqueza muscular dos 4 membros, predominantemente
proximal simétrica. Evoluiu em abril/25 com piora clinica significativa,
atualmente com disfagia progressiva de conducao, dificuldade de
levantar-se e elevar os membros, creatinofosfoquinase elevadissima
~9500U/L, aumento de transaminases. Chegou a utilizar hipolipomiante,
o qual foi suspenso recentemente. Proposta terapéutica atual consiste na
liberacdo imediata de imunoglobulina (IVIg) mensal pelo menos seis
meses, até promover a inducdo da doenca, jA que sem intervencao
terapéutica rapida e adequada, essa doenca pode causar
comprometimento funcional grave e irreversivel, com fibrose e
infiltrac8o gordurosa nas areas musculares previamente viaveis, com
danos irreversiveis a fungdo muscular, além de prejuizo significativo na
gualidade de vida. Dose inicial 40 frascos a serem administrados apos
teste com 1 frasco da seguinte forma 19 frascos no primeiro dia e 20 no
segundo dia, com posterior administracbes mensais. Aguardando
medicagdo cursou com piora necessitando internagcdo em CTI para
monitorizacdo, além de pulsoterapia com metilprednisona por 3 dias,
que nado substituem aindicacao do uso de IVlg, cujo atraso pode levar
e perdas irreparaveis para o paciente.

As miopatias inflamatorias autoimunes sistémicas (MAS) sdo um
grupo heterogéneo de doencas raras que afetam adultos e criancas. A
patogénese ainda ndo € bem compreendida, mas sabe-se que se tratam
de MAS resultantes de mecanismos autoimunes e se associa a fatores

desencadeante como susceptibilidade genética, infeccbes, e
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medicamentos. Sdo subdivididas em  dermatomiosite  (DM),
dermatomiosite amiopatica (ou clinicamente amiopatica), polimiosite (PM),
miopatia necrosante imunomediada, sindrome antissintetase e miosite por
corpos de incluséo.

Caracterizada por inflamacdo crénica dos muasculos estriados
esqueléticos e com diversas manifestacdes clinicas, evolutivas e
prognosticas. Como se trata de doenca autoimune sistémica,
manifestacdes dermatoldgicas, articulares, pulmonares, cardiacas e
gastrointestinais podem ser verificadas além da associacdo com
neoplasias. Conforme sua subdivisbes outros sintomas se associam.
Na DM pode ocorrer manifestacdes cutaneas, como erupcdes violaceas
periorbitarias, muitas vezes edematosas (helidtropo) e lesdes
eritematosas nas superficies extensoras das articulagbes das maos
(papulas de Gottron). Na dermatomiosite amiopatica os pacientes nao
mostram evidéncia clinica de doenca muscular em exame fisico ou analise
de enzimas musculares por pelo menos 6 meses. A PM, por sua vez, é
definida pela presenca de fragueza muscular progressiva e
predominantemente proximal dos membros, além de concentracdes
elevadas de enzimas musculares (creatinofosfoquinase) e sem as
erupcdes cutdneas comumente observadas na DM. Raramente ocorre na
infancia e a maioria dos casos € diagnosticada ap6s a segunda década de
vida. Seu principal impacto da doenca € a morbidade e a incapacidade
funcional do individuo afetado. Algumas vezes se associa a DM quando
soma-se as fraqueza muscular as erup¢fes cutaneas. A miopatia
necrosante imunomediada é caracterizada por fraqueza muscular intensa, de
instalacdo subaguda, e concentracbes altas de enzimas musculares com
evidéncias de necrose das fibras musculares, macrofagia e auséncia de
infiltrados inflamatodrios linfomononucleares a biopsia. A sindrome
antissintetase, apresenta anticorpos anti-aminoacil-RNAt sintetases (anti-
ARS), por exemplo, anti-Jo-1, anti-PL-7 e anti- PL-12, e as manifestacdes

clinicas de: miosite, pneumopatia intersticial, artrite, febre de origem
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desconhecida, fenbmeno de Raynaud e “méos de mecanico”. Na miosite por
corpos de inclusdo a fraqueza muscular é insidiosa, acometendo a
musculatura estriada esquelética, proximal e distal dos membros, sendo mais
comum em homens com mais de 50 anos.

A definicdo do diagnostico de miopatias inflamatorias é feita quando as
manifestacdes clinicas e laboratoriais tipicas estdo presentes e outras
possiveis causas sao excluidas. Inexistem critérios de diagndstico formais e
os critérios de classificacdo sdo usados para orientacéo clinica. O mais usado
€ o de Bohan e Peter que orienta profissionais de saude no diagndstico
correto por meio da combinacéo da avaliacao de sinais, sintomas e resultados
de exames quadro abaixo.Porem como tem baixa especificidade deve ser

associado ao critérios classificatorios da European League Against

Critérios Definigiio

) . ) Progride ao longo de semanas a meses com ou sem disfagia ou fraqueza
1. Fraqueza muscular proximal simétrica ) )
diafragmatica

Enzimas elevadas incluem creatinofosfoquinase (CPK), aspartato
transaminase (AST/TGO), alanina transaminase (ALT/TGP), aldolase e/ou
desidrogenase lactica (DHL)

2. Elevacdo dos niveis de enzimas musculares

esqueléticas

Rheumatism/American College of Rheumatology (EULAR/ACR 2017)

Fonte: Adaptado de Findlay et

Potenciais de unidade motora polifasico, curto e pequeno; potencial de
3. Eletromiografia anormal fibrilagdo; ondas agudas positivas; aumento da irritabilidade de insercdo e

descargas repetitivas de alta frequéncia

4. Bidpsia muscular anormal Presenca de degeneragéo, regeneragdo, necrose ¢ infiltrados mononucleares
5. Erupg@o cutdnea tipica da dermatomiosite Erupgdo de heliotropica ou sinal/papulas de Gottron
Parimetro diagnéstico

Diagnéstico Dermatomiosite Polimiosite

Presenca de trés critérios entre 1 ¢ 4 o
Presenga de todos os critérios entre

Definido mais o critério “5. Erupg¢do cutinea Led
e

tipica da dermatomiosite”

Presenca de dois critérios entre 1 e 4
Provavel mais o critério “5. Erupc¢do cutinea | Presenca de trés critérios entre 1 e 4

tipica da dermatomiosite™

Presenca de um critério entre 1 e 4

Possivel mais o critério “5. Erupg¢do cutinea | Presenca de dois critérios entre 1 e 4

tipica da dermatomiosite”
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Os critérios classificatorios EULAR/ACR, quadro abaixo, auxiliam na
caracterizacdo de uma miopatia inflamatéria, e na identificagcdo dos
principais subgrupos: DM, DM amiopatica, PM, miosite por corpos de
inclusdo, DM juvenil ou outro tipo de miosite juvenil. Baseia-se em seis
itens e respectivos subitens como idade de inicio dos primeiros
sintomas; fraqueza muscular (dos membros superiores e inferiores, e da
regido cervical); manifestacdes cutaneas; outras manifestacoes;

caracteristicas laboratoriais, caracteristicas da biopsia muscular.

Pontos
Sem Com bi6psia
Varidvel Defini¢io
bidpsia muscular
muscular
Papulas eritematosas a violaceas sobre as
superficies extensoras das articulagdes, que s
Papulas de Gottron 21 2,7 vezes sdo escamosas. Pode ocorrer nas articulagdes
dos dedos, cotovelos, joelhos, maléolos e dedos dos
pés
. Maiculas eritematosas a violaceas sobre as
Sinal de Gottron 33 37 )
superficies extensoras das articulagdes
4. OQutras manifestagdes
o . = . Dificuldade em engolir ou evidéncia objetiva de
Disfagia ou dismotilidade esofagica 0,7 0,6 X . .
dismotilidade do eséfago
5. Medigdes laboratoriais clinicas
. . o Teste de autoanticorpos no soro realizado com teste
Autoanticorpo anti-Jo-1 (anti-histidil . .
39 3.8 padronizado e validado, mostrando resultado
RNA transportadora sintetase) presente »
positivo
Concentragdes séricas elevadas de CPK Os valores de teste mais anormais durante o curso
ou DHL ou AST/TGO ou ALT/TGP** | 1,3 14 da doenga (nivel absoluto mais alto da enzima)
(vide nota 2) acima do limite superior relevante da normalidade
6. Caracteristicas da biopsia muscular
A bidpsia muscular revela células mononucleares
Infiltrado de células mononucleares ao endomisiais adjacentes ao sarcolema de fibras
redor, mas nio invadindo as miofibras, | - 1,7 musculares ndo necroticas, de outra forma
na regido endomisial saudaveis, mas ndo hd invasdo clara das fibras
musculares
3 As células mononucleares estio localizadas no
Infiltrado de células mononucleares na o .
. o . - 1,2 perimisio e/ou localizadas ao redor dos vasos
regido perimisio e/ou perivascular o .
sanguineos (em vasos perimisiais ou endomisiais)
A bi6psia muscular revela virias fileiras de fibras
o musculares que sdo menores na regiio
Atrofia perifascicular - 1,9 . N . K
perifascicular do que fibras mais localizadas
centralmente
Os vaciiolos com aro sio azulados por coloragio de
Vaciiolos com bordas marginadas - 31 hematoxilina ¢ eosina e avermelhados por
coloragdes modificadas de tricrémico de Gomori

Notas:
Nota 1: Considerar 0 (zero) caso ndo se aplique ao paciente em avaliagio;

Nota 2: Niveis séricos acima do limite superior da normalidade para estes exames.

Fonte: adaptado de
Lundberg et al. (2017)
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A pontuacdo total no EULAR/ACR 2017 € convertida em uma
probabilidade de ter MAS visualmente ou utilizando férmulas mateméticas
permite a classificacdo dos casos em:

* Definitivo: probabilidade maior ou igual a 90%

* Provavel: probabilidade entre 55% e 89%

* Possivel: probabilidade entre 50% e 55%

* Sem miopatia inflamatéria idiopatica: probabilidade menor que 50%.
Outros exames podem ser usados. A presenca de autoanticorpos esta
sendo incluida na avaliacdo de pacientes com miopatias inflamatoérias
em diretrizes clinicas internacionais, porém é escassa a evidéncia de
como o conhecimento de sua existéncia possa impactar no prognostico
dos pacientes. A ressonancia magnética foi incorporada aos critérios
do Centro Neuromuscular Europeu (ENMC), que incluem achados de
ressonancia magnética e alguns autoanticorpos especificos da miosite para
ajudar a diferenciar DM e PM. Pode contribuir para a avaliacao da
inflamag&o muscular (localizag&o, extensdo e intensidade, mas seus
achados musculares ndo sdo especificos para miosites. A capilaroscopia
periungueal também é um procedimento seguro e ndo invasivo que permite
o diagnostico do fenbmeno de Raynaud. O diagnéstico de doenca
pulmonar intersticial € geralmente baseado em combinacédo de fatores
como: apresentacdo clinica, testes laboratoriais, tomografia
computadorizada e resultados do teste de funcao pulmonar.

Em geral, o prognéstico de DM e PM é favoravel, mas estiver
associada a neoplasias é ruim e a mortalidade aumenta. Para um
prognostico favoravel, o diagndstico deve ser feito o mais breve
possivel de modo a possibilitar a abordagem terapéutica. O tratamento
de MAS é desafiador devido a baixa prevaléncia, natureza heterogénea
e curso variavel. Arecomendacao de um plano terapéutico ideal é afetada
pela falta de consenso sobre classificacdo, ensaios clinicos relevantes,
relatorios e medidas de resultado padronizadas que se correlacionam

com mudancas na incapacidade e na qualidade de vida. O cuidado precisa
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ser individualizado dependendo da gravidade da fraqueza, idade,
duracdo da doenca, presenca de manifestagcbes extramusculares
(erupcéo cutanea, disfagia, dispneia, artralgia, febre), malignidade e
comorbidades. Os objetivos do tratamento sdo melhora da capacidade
de realizar atividades diérias, aumento e melhora da forgca muscular,
prevencdo do desenvolvimento de complicagcfes extramusculares e
controle das lesbes de pele. Aproximadamente um terco dos pacientes
com DM juvenil se recuperam, outra parcelatem um curso redicivante e
alguns tém um curso mais cronico da doenca. Ja o progndéstico para PM
varia, porém a maioria dos pacientes responde bem ao tratamento,
exceto alguns com aforma mais grave dadoenca, que ndo tem resposta
adequada as abordagens terapéuticas, que podem desenvolver
manifestacoes significativas.

No Sistema Unico de Saude (SUS) o Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) das Miopatias Inflamatérios descreva a abordagem
medicamentosas e nao medicamentosas. Esta ultima deve ser
multidisciplinar e inclui exercicios fisicos, profilaxia da aspiracdo das
vias aéreas; protecdo solar e apoio psicologico, além das medidas
medicamentosas. Exercicios fisicos em combina¢cdo com o tratamento
medicamentoso s&o fundamentais. Estudos sugerem fisioterapia e
reabilitacdo com progressao gradual e regimes de exercicios adaptados a
gravidade da fragueza. A disfagia de conducao pode ser uma manifestacao
grave, sendo necessario investigar a causa e definir o cuidado adequado.
Algumas intervencdes podem reduzir o risco de aspiracao, tais como:
avaliacdo com fonoaudidlogo para aconselhamento sobre o risco de
aspiracdo e precaucOes; manter a cabeceira da cama elevada e
avaliacdo com nutricionista sobre dieta apropriada. A fotoprotecao
também é recomendada, uma vez que as erupc¢cdes cutéaneas sao
relacionadas a fotossensibilidade. Ainda, diretrizes internacionais
aconselham o acompanhamento psicologico.

O tratamento medicamentoso depende em parte do subgrupo
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especifico dessa condicdo, mas baseia-se principalmente no uso de
glicocorticoides (prednisona e metilprednisolona), imunossupressores
ou imunomoduladores tradicionais, como metotrexato, azatioprina,
ciclosporina, ciclofosfamida e imunoglobulina humana (IVlg). Os
glicocorticoides (prednisona e metilprednisolona) sdo a base do
tratamento inicial, apesar da auséncia de diretrizes e ensaios clinicos
gue recomendem a sua utilizacdo. Esses medicamentos normalizam as
concentracdes séricas das enzimas musculares e melhoram a forca
muscular. Em pacientes com formas graves de miopatias ou
manifestacdes extramusculares (fraqueza acentuada, disfagia grave ou
doenca pulmonar intersticial progressiva) € administrada pulsoterapia
parenteral com metilprednisona intravenosa. A maioria dos pacientes
respondem ao tratamento com medicamentos glicocorticoides, outros
se tornam resistentes e a adicdo de imunossupressor pode ser
necessaria. A deciséo de iniciar tal terapia é baseada em alguns fatores,
como: necessidade de um efeito poupador de glicocorticoides, doencgas
refratarias, duracéo daterapia com glicocorticoides e eventos adversos
associados. Como os efeitos da terapia com glicocorticoides a longo prazo
sd0 numerosos, discutir o risco com 0 paciente e estabelecer um plano de
monitoramento sdo parte integrantes do plano de gerenciamento da doenca.
Os medicamentos imunossupressores metotrexato, azatioprina,
ciclosporina e ciclofosfamida s&o comumente associados a
glicocorticoides e inciados junto aos mesmos. O metotrexato € um
antifolato que inibe a proliferacdo de linfécitos. Estudos retrospectivos
sugerem a eficacia do metotrexato em pacientes com MAS, mesmo para
aqueles com falha na monoterapia inicial com glicocorticoides. Embora
0 metotrexato nao seja usado especificamente para tratar a doenca pulmonar
intersticial associada a miosite, ele deve ser usado com cautela em pacientes
gue apresentem essa condicdo, uma vez que, apesar de rara, pode ocorrer
toxicidade pulmonar que leva a pneumonite. O monitoramento da toxicidade

do metotrexato deve incluir um hemograma completo para avaliar a
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supressao da medula 6ssea, juntamente com a avaliacdo das concentracfes
séricas de enzimas hepaticas e da funcéo renal. A azatioprina é um derivado
da mercaptopurina que inibe o metabolismo da purina, interferindo na
replicacdo celular. A azatioprina é preferivel para pacientes em uso de
alcool, com doenca hepética ou doenca pulmonar intersticial e,
geralmente, € eficaz ap0s 4 a 8 meses. A combinacao entre azatioprina e
metotrexato demonstrou superioridade quando comparado ao tratamento
somente com metotrexato em um estudo de MAS refratarias, porém o0s
resultados foram limitados pelo pequeno numero de pacientes e pelo
abandono de tratamento de varios desses pacientes. A ciclosporina € um
inibidor da calcineurina que inibe a producéo e liberacdo das células T, &
usada como segunda linha na miopatia refrataria e fragueza muscular
ou doenca pulmonar intersticial associada. Os efeitos toxicos de
inibidores da calcineurina exigem um plano de monitoramento intenso,
incluindo a verificacdo dos niveis sanguineos periodicamente. A
ciclofosfamida, um agente alquilante, é usada em casos refratarios de
miopatias, doenca pulmonar intersticial grave ou vasculite sistémica
associada a DM e PM. Estudo retrospectivo avaliou 0 uso de ciclofosfamida
para doencga pulmonar intersticial em série de 17 pacientes. Os participantes
receberam doses mensais de ciclofosfamida por pelo menos 6meses, além
da prednisona diaria. Em 11 dos 17, a dispneia melhorou; 6 dos 7 pacientes
usavam oxigénio suplementar foram capazes de suspender seu uso; 12
pacientes apresentaram melhora da capacidade vital forcada em pelo menos
10%. A utilidade da ciclofosfamida é limitada pelo seu potencial de
toxicidade, particularmente, a inducao de malignidade. Na auséncia de
doenca pulmonar intersticial agressiva ou vasculite sistémica, a
ciclofosfamida deve ser considerada apenas em pacientes que nao
respondem a outros agentes de segunda linha, como a ciclosporina. A
IVIg é entdo usada no tratamento de 2 e 32linha, em combinacado ou ap06s
falha de glicocorticoides ou medicamentos imunossupressores. Como

0 gerenciamento de manifestacbes cutaneas da DM pode ser
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desafiador, a melhor abordagem terapéutica para manifestacdes cutaneas
da DM ainda permanece pouco clara. Os dados sobre terapias séo
limitados e restritos a relatos de casos e estudos retrospectivos do uso de
antimalaricos. A hidroxicloroquina é frequentemente a terapia de 12 linha
para DM considerando o historico de seu uso nesta indicacdo. No
entanto, muitos pacientes podem precisar de terapia sistémica adicional,
dado que os antimalaricos sdo inadequados para outras manifestacfes
comuns da DM, como doencas musculares ou pulmonares. Outras drogas
como inibidores de fator de necrose tumoral alfa (anti-TNFa), infliximabe e
etanercepte, na pratica clinica tem sido baseado em poucos estudos com
um pequeno numero de pacientes e que ndo demonstraram vantagem
frente a outras terapias. O tratamento com esses medicamentos nao é
habitualmente recomendado em pacientes com MAS e tampouco €
recomendado neste PCDT das miopatias. A calcinose é a apresentacao
mais grave e desafiadora da DM. O controle da doenca com agentes
imunossupressores tradicionais € necessario, mas muitas vezes nao é
suficiente para o seu tratamento. Bisfosfonatos, diltiazem, rituximabe,
IVIg e tiossulfato de sddio sédo relatados na literatura como provaveis
tratamentos para calcinose, apesar das evidéncias inconclusivas.
Tocilizumabe e abatacepte estdao sendo estudados para o tratamento de
MAS e um numero limitado de resultados indica melhora da forca
muscular. No entanto, as informac¢des disponiveis até o0 momento ndo séo
suficientes para sustentar a recomendacao de sua utilizacdo no SUS.

A IVIg no SUS e na Saude Suplementar é recomendada como
tratamento de 2 e 32 linha, em combinacdo ou apés falha
contraindicagdo ou intolerancia de glicocorticoides em altas doses, ou
medicamentos imunossupressores tradicionais (metotrexato, azatioprina
ou ciclosporina) ou em casos graves com comprometimento severo, a
exemplo de disfagia grave ou fragueza muscular refrataria
incapacitante. A eficacia e seguranca do seu uso foi relatada pela primeira

vez em um ensaio duplo-cego, cruzado e controlado em 15 pacientes com
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DM refrataria. Posteriormente, um ensaio clinico de fase lll, randomizado
e controlado por placebo, confirmou a eficacia e seguranca da IVlg na
DM refrataria com fraqueza muscular e erupc¢ao cutanea. Recentemente,
outro ensaio clinico fase Ill randomizado, controlado por placebo
envolvendo 95 pacientes adultos com DM demonstrou melhora em 79%
dos pacientes tratados com IVIg durante 16 semanas. Em outro estudo
prospectivo envolvendo 35 pacientes com PM, o tratamento com IVIg foi
associado a melhora clinicaem 70% dos pacientes, com eficacia estavel
relatada em metade dos pacientes trés anos apdés a interrupcao da IVIg.
Uma das principais vantagens desse medicamento € sua seguranca no
cenario de infec¢cdo ativa e seu uso concomitante com outros agentes
imunossupressores. Seu alto custo e a logistica para administracao
podem influenciar as decisdes sobre seu uso a longo prazo. As
diretrizes europeias, britanicas e brasileiras recomendam o uso de IVIG
em casos refratarios, enquanto as diretrizes japonesas e alemas
recomendam o uso de IVIG em casos refratérios e resistentes ao
tratamento. Na Escécia, o IVIG é recomendado para pacientes com
doenca resistente ou agressivaNo SUS esta incorporada ao PCDT das
miopatias e na Saude Suplementar seu uso envolve a avaliacdo de
casos refratarios, conforme diretrizes da Agéncia Nacional de Saude
Suplementar (ANS) e justificativas técnicas detalhadas, jA que 0 seu uso
tem cobertura obrigatorio no ambito da Saude Suplementar.

Concluséo: trata-se de paciente de 61 anos, com dermatopoliomiosite
sintomas iniciados em 11/2024 e dislipidemia psoriase, diabetes mellitus,
hipertensdo arterial sistémica comaorbidos. Apresentou fragueza
muscular dos 4 membros, predominantemente proximal simétrica.
Evoluiu em abril/25 com piora clinica significativa, atualmente com
disfagia progressiva de conducéo, dificuldade de levantar-se e elevar os
membros, creatinofosfoquinase elevadissima ~9500U/L, aumento de
transacionasse. Chegou a utilizar hipolipomiante, o qual foi suspenso

recentemente. Proposta terapéutica atual consiste na liberacdo imediata
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de IVIg mensal pelo menos seis meses, até promover a inducao da
doenca, ja que sem intervencao terapéutica rdpida e adequada, essa
doenca pode causar comprometimento funcional grave e irreversivel,
com fibrose e infiltracdo gordurosa nas areas musculares previamente
viaveis, com danos irreversiveis a funcdo muscular, além de prejuizo
significativo na qualidade de vida. Dose inicial 40 frascos a serem
administrados ap0s teste com 1 frasco da seguinte forma 19 frascos no
primeiro dia e 20 no segundo dia, com posterior administracdes mensais.
Aguardando medicacao cursou com piora necessitando internagao em
CTI para monitorizacéo, além de pulsoterapia com metilprednisona por
3 dias, que nao substituem aindicac&o do uso de IVIg, cujo atraso pode
levar e perdas irreparaveis para o paciente.

As MAS sdo um grupo heterogéneo de doencas raras que afetam
adultos e criancas. Sdo subdivididas em DM, DM amiopdtica, polimiosite
(PM), miopatia necrosante imunomediada, sindrome antissintetase e miosite
por corpos de incluséao.

Caracterizada por inflamacdo crénica dos musculos estriados
esqueléticos e com diversas manifestacdes clinicas, evolutivas e
prognésticas. Como se trata de doenca autoimune sistémica,
manifestacdes dermatoldgicas, articulares, pulmonares, cardiacas e
gastrointestinais podem ser verificadas além da associacdo com
neoplasias. Na DM pode ocorrer manifestacbes cutaneas, como
erupcdes violaceas periorbitarias, heliétropo e papulas de Gottron. A
PM, é definida pela presenca de fraqueza muscular progressiva,
predominantemente proximal dos membros, além de concentracdes
elevadas de enzimas musculares (creatinofosfoquinase), sem as
erupcdes cutaneas observadas na DM. Raramente ocorre na infancia e a
maioria dos casos é diagnosticada ap0s a segunda década de vida. Seu
principal impacto da doenca é a morbidade e a incapacidade funcional
do individuo afetado. Algumas vezes se associa a DM quando soma-se

as fragueza muscular as erupg¢des cutaneas.
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Em geral, o prognostico de DM e PM ¢é favoravel, mas estiver
associada a neoplasias é ruim e a mortalidade aumenta. Para um
prognostico favoravel, o diagndstico deve ser feito o mais breve
possivel de modo a possibilitar a abordagem terapéutica. O tratamento
de MAS é desafiador devido a baixa prevaléncia, natureza heterogénea
e curso variavel. Arecomendacao de um plano terapéutico ideal é afetada
pela falta de consenso sobre classificacdo, ensaios clinicos relevantes,
relatorios e medidas de resultado padronizadas que se correlacionam
com mudancas na incapacidade e na qualidade de vida. O cuidado precisa
ser individualizado dependendo da gravidade da fraqueza, idade,
duracdo da doenca, presenca de manifestacfes extramusculares
(erupcéo cutanea, disfagia, dispneia, artralgia, febre), malignidade e
comorbidades. Os objetivos do tratamento sdao melhora da capacidade
de realizar atividades diérias, aumento e melhora da for¢ca muscular,
prevencao do desenvolvimento de complicagdes extramusculares e
controle das lesbes de pele. O prognostico da PM varia, porém a
maioria dos pacientes responde bem ao tratamento, exceto alguns com
a forma mais grave da doenca, que ndo tem resposta adequada as
abordagens terapéuticas, que podem desenvolver manifestacdes
significativas.

No SUS o PCDT das Miopatias Inflamatérios, assim como as
diretrizes internacionais, descreve a abordagem medicamentosas e nao
medicamentosas. A abordagem deve ser multidisciplinar e inclui
exercicios fisicos, profilaxia da aspiracdo das vias aéreas; protecao
solar e apoio psicolégico, além das medidas medicamentosas.
Exercicios fisicos em combinagcdo com o tratamento medicamentoso
sdo fundamentais. O tratamento medicamentoso depende em parte do
subgrupo especifico dessa condi¢cdo, mas baseia-se principalmente no
uso de glicocorticoides (prednisona e metilprednisolona),
imunossupressores ou imunomoduladores tradicionais, como

metotrexato, azatioprina, ciclosporina, ciclofosfamida e IVlg. Os
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glicocorticoides séo a base do tratamento inicial, apesar da auséncia de
diretrizes e ensaios clinicos que recomendem a sua utilizagdo. Em
pacientes com formas graves de miopatias ou manifestacdes
extramusculares (fragueza acentuada, disfagia grave ou doenca
pulmonar intersticial progressiva) é administrada pulsoterapia parenteral
com metilprednisona intravenosa.

A IVlg no SUS e na Saude Suplementar é recomendada como
tratamento de 2 e 32 linha, em combinacdo ou apo6s falha
contraindicag&o ou intoleréancia de glicocorticoides em altas doses, ou
medicamentos imunossupressores tradicionais (metotrexato, azatioprina
ou ciclosporina) ou em casos graves com comprometimento severo, a
exemplo de disfagia grave ou fragueza muscular refrataria
incapacitante. A eficacia e seguranca do seu uso foi relatada pela primeira
vez em um ensaio duplo-cego, cruzado e controlado em 15 pacientes com
DM refrataria. Posteriormente, um ensaio clinico de fase Ill, randomizado
e controlado por placebo, confirmou a eficacia e seguranca da IVlg na
DM refrataria com fraqueza muscular e erupcao cutanea. Recentemente,
outro ensaio clinico fase Ill randomizado, controlado por placebo
envolvendo 95 pacientes adultos com DM demonstrou melhora em 79%
dos pacientes tratados com IVIg durante 16 semanas. Em outro estudo
prospectivo envolvendo 35 pacientes com PM, o tratamento com IVIg foi
associado a melhora clinicaem 70% dos pacientes, com eficacia estavel
relatada em metade dos pacientes trés anos ap0s a interrupc¢éo da IVIg.
Uma das principais vantagens desse medicamento € sua seguranca no
cenario de infec¢cdo ativa e seu uso concomitante com outros agentes
imunossupressores. Seu alto custo e a logistica para administragcéo
podem influenciar as decisdes sobre seu uso a longo prazo. As
diretrizes europeias, britanicas e brasileiras recomendam o uso de IVIG
em casos refratarios, enquanto as diretrizes japonesas e alemas
recomendam o uso de IVIG em casos refratarios e resistentes ao

tratamento. Na Escécia, o IVIG é recomendado para pacientes com
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doenca resistente ou agressiva.No SUS esta incorporada ao PCDT das
miopatias e na Saude Suplementar seu uso envolve a avaliacdo de
casos refratarios, conforme diretrizes da Agéncia Nacional de Saude
Suplementar (ANS) e justificativas técnicas detalhadas, ja que o0 seu uso
tem cobertura obrigatério no ambito da Saude Suplementar.

Vale ressaltar que no caso concreto ndo ha a citacdo das outras
terapias utilizadas, assim como falha ou contra-indicagdo as mesmas.
Porém é descrito o caso de doenca grave com disfagia de conducéao e
fragueza incapacitante que fazem parte dos critérios de indicacdo da
IVlg, seguindo-as diretrizes do SUS, Saude Suplementar.
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