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IMUNOGLOBULINA HUMANA INTRAVENOSA

em pacientes com diagnostico de Imunodeficiéncias Primarias com alteragdes na producao de anticorpos

O que sdo as imunodeficiéncias primarias?

As imunodeficiéncias primarias (também chamadas de erros inatos da imunidade) sao um
grupo de doencas genéticas relacionadas a alteragdes no funcionamento do sistema de
defesa do corpo. Essas doencas podem ocorrer por mutacdes em genes que participam do
desenvolvimento ou do funcionamento de células de defesa, como os linfocitos e os fagocitos.
Como consequéncia, essas alteracdes comprometem a producao ou o funcionamento dos
anticorpos.

Os anticorpos, também chamados de imunoglobulinas, sao proteinas produzidas pelo sistema
de defesa para ajudar o corpo a combater agentes que podem causar doengas, COmo Vvirus,
bactérias e toxinas. Assim, quando ha falha na producao das imunoglobulinas, a pessoa pode
ficar mais vulneravel a infeccdes desde os primeiros anos de vida. Essas infec¢gdes podem
acontecer de forma frequente, principalmente nas vias respiratorias e na pele, e, em alguns
casos, afetar diferentes 6rgdaos ou partes do corpo ao mesmo tempo, causando um risco
elevado de sequelas e complicacdes.

Entre as manifestacdes predominantes, estdo as infeccdes respiratorias causadas por bactérias,
que podem incluirinfeccao no ouvido, sinusite e pneumonia. Também podem acontecer formas
combinadas deinfeccdes, causadasndao sé por bactérias, mastambém porvirus que se espalham
pelo corpo e por fungos, o que indica falha em mais de uma parte da resposta imunologica.
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tireoidiana. Essas complicagcdes aparecem em ate um ter¢co dos casos.

As imunodeficiéncias primarias podem ser classificadas em diferentes subgrupos. No esquema
de classificacao adotado pelo Ministério da Saude, os quadros com predominancia de defeitos
de anticorpos correspondem a cerca de 40% das imunodeficiéncias primarias. Ja os defeitos
de fagocitos, quando afetam células do sistema imune responsaveis por engolir e destruir virus,
bactérias, fungos, protozoarios, representam cerca de 18%. Esses dois subgrupos formam o
segmento mais frequentemente diagnosticado na pratica médica no Brasil.

No Brasil, os dados populacionais ainda sao
escassos. O registro da Latin American Society for
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0,52 internacao a cada 10 mil habitantes por infeccdes
associadas a essas imunodeficiéncias.

Como os pacientes com as imunodeficiéncias primarias sao tratados no SUS?

O Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da imunodeficiéncia primaria com
predominancia de defeitos de anticorpos - documento que orienta profissionais de saude
sobre como diagnosticar e tratar a doenca no Sistema Unico de Saude (SUS) - recomenda a
reposicao deimunoglobulinas e a adocao de medidas de suporte para cada episodio infeccioso,
como o uso de antibidticos e a higiene pulmonar.

A tecnologia atualmente disponivel no SUS para a reposicdo de anticorpos € a imunoglobulina
humana intravenosa. Esse medicamento € usado para repor um tipo de anticorpo chamado
imunoglobulina G (IgG),. Ele também contém pequenas quantidades de imunoglobulina A
(IgA) e imunoglobulina M (IgM).

A aplicacdo do medicamento é feita diretamente na veia e as infusdes costumam ocorrer a
cada trés ou quatro semanas, com o objetivo de manter a concentracdao de IgG em quantidades
adequadas no sangue.

No entanto, o documento em vigor atualmente ndo inclui o tratamento com imunoglobulina
humana intravenosa para todos os tipos de imunodeficiéncias primarias associadas a alteracdes
na producao de anticorpos.
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Medicamento analisado: imunoglobulina humana intravenosa

A Secretaria de Ciéncia, Tecnologia e Inovacao em Saude do Ministério da Saude (SCTIE/MS)
solicitou a avaliagcao da ampliacao do uso da imunoglobulina humana intravenosa para pessoas
com diagnodstico de imunodeficiéncias primarias com alteracdes na producao de anticorpos.
A solicitacao faz parte do processo de atualizacao do PCDT da imunodeficiéncia primaria com
predominancia de defeitos de anticorpos e da elaboracdao de PCDT relacionados a outros
grupos de imunodeficiéncias.

A imunoglobulina humana intravenosa € um medicamento bioldgico produzido a partir do
plasma humano de doadores saudaveis. Ela € composta principalmente por IgG, um tipo de
anticorpo importante para a defesa do organismo.

No tratamento das imunodeficiéncias primarias, esse medicamento é usado para repor
anticorpos e ajudar o corpo a se proteger contra infecgdes. Com essa reposicao, o tratamento
busca manter niveis adequados de IgG no sangue e diminuir a frequéncia e a gravidade das
infec¢cdes, especialmente aquelas causadas por bactérias encapsuladas.

A imunoglobulina humana intravenosa € administrada na veia e o tratamento deve ser ajustado
de acordo com a resposta clinica do paciente e os niveis de IgG no sangue. A infusdo deve ser
feita sob supervisdao medica, com aumento gradual da velocidade de aplicacao, principalmente
nas primeiras infusdes.

Na analise das evidéncias clinicas, os principais resultados avaliados foram os niveis de IgG no
sangue, a ocorréncia de infeccdes, as hospitalizacdes e os eventos adversos. De modo geral,
0s estudos indicaram manutencdo ou aumento dos niveis de IgG e reducao de infeccdes e
hospitalizacdes apds o uso da imunoglobulina humana intravenosa.

Em relacao a seguranca, as reacdes adversas ocorreram em 43,2% a 44,8% dos pacientes.
Quando analisadas por infusdo, ocorreram em 5,9% a 14,2% das aplicacdes. Os eventos
mais frequentes foram dor de cabeca, febre, calafrios, dor muscular e fadiga, geralmente de
intensidade leve ou moderada. Eventos adversos graves foram raros.

Apesar desses resultados, a certeza da evidéncia, ou seja, a confianca nas informacdes
encontradas nos estudos, variou de muito baixa a baixa. Isso ocorreu porgue os estudos tinham
algumas limitagcdes, como poucos participantes, auséncia de grupo comparador e risco de vies,
isto é, possiveis falhas que podem ter influenciado os resultados. Além disso, as diferencas na
forma como os estudos foram feitos tornaram mais dificil comparar os resultados e ter certeza
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sobre as conclusdes.

Foi realizada uma analise de impacto orcamentario, ou seja, uma estimativa de quanto o SUS
poderia gastar com a ampliacao do uso da tecnologia. A analise considerou o periodo de
cinco anos, o custo direto de aquisicao do medicamento e diferentes cenarios de uso gradual
da tecnologia no SUS. No cenario conservador, o impacto orcamentario total estimado em
cinco anos foi de aproximadamente RS 625 mil a RS 1,64 milhdo. No cenario moderado, foi de
aproximadamente RS 834 mil a RS 2,18 milhdes.

Perspectiva do Paciente

A Chamada Publica n? 61/2026 esteve aberta entre 12 e 18 de junho de 2026 e recebeu 61
inscricdes. As representantes titular e suplente foram definidas por sorteio em plataforma
digital, com transmissao em tempo real e gravagao enviada posteriormente aos inscritos.

A representante, moradora de Caceres, Mato Grosso, que participou da reunido junto de
sua mae. Segundo o relato, a participante apresentou, desde a primeira infancia, infeccdes
frequentes, como infeccdes urinarias e de garganta, gripes constantes, diarreias, febres,
vomitos, pneumonias de repeticao e episddios graves de bronquite. Muitas vezes, os sintomas
eram tratados como alergia forte, e o uso frequente de medicamentos, como amoxicilina e
anti-inflamatoérios, ndo resolvia os quadros.

A mae relatou que o diagnostico correto ocorreu apenas aos 11 anos, apds uma piora
importante que levou a internacdo em uma UPA, inicialmente com suspeita de COVID-19 ou
tuberculose. A partir dessa internacao, com investigacao de imunologista e pneumologista,
a paciente foi diagnosticada com imunodeficiéncia primaria, com auséncia de producao de
imunoglobulinas 1gG e IgA. Atualmente, faz uso de imunoglobulina intravenosa, fornecida
desde 2021 pela farmacia de alto custo, e foi necessario abrir um processo de judicializacao
para acessar a tecnologia.

Apacienteiniciou o tratamento com quatro frascos da medicacao, mas continuou apresentando
infeccdes e chegou a ser diagnosticada com tuberculose. Faz acompanhamento no Hospital
Universitario Julio Muller, no qual houve decisao de aumento da dose da imunoglobulina.
Também faz uso de rituximabe. Segundo a madae, apds o inicio da imunoglobulina, as
infeccOes nao desapareceram totalmente, mas passaram a ocorrer com menor frequéncia. As
pneumonias e gripes ainda acontecem, mas costumam ser controladas com medicamentos
complementares. A paciente também mantém acompanhamento pneumoldgico e usa
antibioticos algumas vezes na semana.
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A mae da paciente relatou que, antes do tratamento, a condicao afetava de forma importante a
rotina escolar da filha, que passava mal com frequéncia nas aulas, com enjoos, febre, vomitos
e diarreia, exigindo que a mae fosse busca-la. Também relatou que, em alguns episodios de
bronquite, a paciente chegava a dormir sentada por causa da falta de ar. Ao final, destacou que
a medicacao tem sido muito importante para a saude da filha e afirmou que ela necessita do
tratamento. Como evento adverso, informou que algumas marcas da imunoglobulina causam
crises alérgicas na paciente.

ApoOs o depoimento, a paciente e sua mae responderam a perguntas dos membros do
Comité. Em resposta a pergunta da representante do Conselho Nacional de Saude (CNS),
sobre a ocorréncia de infec¢cdes desde o inicio do tratamento em 2021, relataram que elas
continuam acontecendo, mas com menor frequéncia do que antes. Em resposta a pergunta
da representante da Associacao Médica Brasileira (AMB), sobre a primeira infancia antes da
escola e do diagnostico, reforcaram que a paciente teve infeccdes urinarias precoces, febres
constantes, enjoos, vomitos, diarreia e muitos episddios de bronquite, sem melhora adequada
com os antibidticos usados a época.

Discussao da Conitec na apreciacao inicial

A especialista ressaltou a complexidade da classificacao e dos processos fisiopatoldgicos
envolvendo as imunodeficiéncias, como o componente da imunidade inata e o componente
da imunidade celular, que implicam na utilizacao de imunoglobulinas. Como exemplo, citou a
ataxia telangiectasia, um dos CIDs considerados na avaliacao, eventualmente podem necessitar
de tratamento com imunoglobulinas, mas ndo de forma permanente, a depender do processo
patologico envolvendo anticorpos ou nao. A especialista também trouxe consideracdes
epidemiologicas sobre a baixa prevaléncia da ataxia telangiectasia no Brasil, uma vez que € um
pais de populacdo com baixa consanguinidade e que a analise de sensibilidade, para efeitos
de impacto orcamentario, deve considerar os limiares mais baixos de prevaléncia. Ressaltou-
se também a importancia da producao nacional de imunoglobulina IV, uma vez que o perfil
infectoimunologico no Brasil € potencialmente diferente de outros paises. O comité debateu
a proposta, com intervencdes reforcando que se trata de uma atualizacao para contemplar
pacientes. Foi destacado também que a fragilidade das evidéncias é esperada para patologias
tdo raras e que a pratica clinica ja valida o beneficio.
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Recomendacao inicial da Conitec

A Conitec recomendou inicialmente incorporacdo, ao SUS, da imunoglobulina humana
intravenosa para o tratamento de pacientes com diagnostico de Imunodeficiéncias Primarias
com alteragdes na producao de anticorpos. Esse tema foi discutido durante a 1532 Reuniao
Ordinaria da Comissao, realizada nos dias 12 e 2 de julho de 2026. Na ocasiao, o Comité de
Medicamentos considerou que a limitacdo das evidéncias € compativel com a raridade das
condicdes e que a pratica clinica sustenta o beneficio da intervencao, além de reconhecer o
impacto do atraso diagnodstico na progressao da doenca.

O assunto esta disponivel na Consulta Publica n? 71, durante 20 dias, no periodo de 05/08/2026
a 24/08/2026, para receber contribuicdes da sociedade (opinides, sugestdes e criticas) sobre
o tema.

Clique aqui para enviar sua contribuicao.

O relatorio técnico completo de recomendacao da Conitec esta disponivel aqui.
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Informacoes sobre o registro da tecnologia na Anvisa

Indicacao aprovada pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa) em 7/2/2025
para a imunoglobulina humana intravenosa (Imunoglobulina Humana Hemobras®;
BLAUIMUNO®):

Hemobras® (data de regularizacao 20/12/2021)
Terapia de substituicdo em adultos, criancas e adolescentes (0-18 anos) em:

Sindromes de imunodeficiéncia primaria com producdo de anticorpos comprometida.
Hipogamaglobulinemia e infeccdes bacterianas recorrentes em pacientes com leucemia
linfatica crénica, nos quais a profilaxia com antibidticos foi ineficaz.

Hipogamaglobulinemia e infec¢cdes bacterianas recorrentes em pacientes com mieloma
multiplo em fase de platd que ndo responderam a imunizacdo pneumocaocica.
Hipogamaglobulinemia em pacientes apds transplante de medula éssea alogénico (TMO).
SIDA congénita com infec¢cdes bacterianas recorrentes.

Imunomodulacdo em adultos, criancas e adolescentes (0-18 anos) em:

Purpura Trombocitopénica Idiopatica (PTl) em pacientes com alto risco de hemorragia ou
antes de cirurgia para corrigir a contagem de plaquetas.

Doenca de Kawasaki.

Sindrome de Guillain-Barré.

BLAUIMUNO® (data de regularizacado 30/3/2020)
Terapia de reposicdo em adultos e criancas e adolescentes (0-18 anos) em:

Sindromes de imunodeficiéncia primaria (IDP) comprodugéo de anticorpos comprometida.
Imunodeficiéncias secundarias (IDS) em pacientes que sofrem de infeccdes graves ou
recorrentes, tratamento antimicrobiano ineficaz e tenham uma deficiéncia de anticorpos
especificos comprovada (DAEC)* ou nivel sérico de IgG <4 g/L.

*DAEC = falha na montagem de pelo menos um aumento de duas vezes no titulo de anticorpo
IgG para vacinas pneumococicas de polissacarideo e antigeno polipeptidico.
Imunomodulagao em adultos e criangas e adolescentes (0-18 anos) em:

Trombocitopenia imune primaria, também conhecida como purpura trombocitopénica
idiopatica (PTI), em pacientes com alto risco de hemorragia ou antes da cirurgia para corrigir
a contagem de plaquetas

Sindrome de Guillain Barré.

Doenca de Kawasaki (em conjunto com acido acetilsalicilico).

Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria crénica (PDIC).

Neuropatia motora multifocal (NMM).
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Indicacdo proposta pelo demandante para avaliacao da Conitec*:

Tratamento de pessoas com diagnostico de imunodeficiéncias primarias com alteracdes na
producdo de anticorpos.

*De acordo com o §62 do art. 32 do Anexo XVI da Portaria de Consolidagcdo GM/MS n2 1/2017, o pedido de incorporagdo

de uma tecnologia em saude deve ter indicagao especifica. Portanto, a Conitec ndo analisara todas as hipoteses previstas
na bula em um mesmo processo.
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