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Y* DIAGNOSTICO

Para o diagndstico de LES, é fundamental a realizagdo de anamnese e exame fisico completos e
de alguns exames laboratoriais. A solicitagdo dos exames deve basear-se na avaliagdo clinica de
cada paciente.

¢ hemograma completo + plaquetas e ureia e creatinina

e contagem de reticuldcitos o eletrolitos (calcio, fésforo, sddio, potassio e cloro)
¢ teste de Coombs direto ¢ exame qualitativo de urina (EQU)

¢ velocidade de hemossedimentagao (VHS) e complementos (CH50, C3 e C4)

e proteina C reativa e albumina sérica

¢ eletroforese de proteinas e proteinuria de 24 horas

¢ aspartato-aminotransferase (AST/TGO) e VDRL

¢ alanina-aminotransferase (ALT/TGP) ¢ avaliagdo de autoanticorpos (FAN, anti-DNA

¢ fosfatase alcalina nativo, anti-Sm, anticardiolipina IgG e IgM,
e bilirrubinas total e fragbes anticoagulante lupico, anti-La/SSB, anti-Ro/

¢ desidrogenase lactica (LDH) SSA e anti-RNP)

Os critérios da ACR 1982/1997, do SLICC 2012 ou do Eular/ACR 2019 sdo aceitos neste protocolo,
para o diagnéstico de LES.

e Critérios do American College of Rheumatology  ® Critérios SLICC. O paciente pode ser classifi-
(ACR) 1982/1997. O paciente pode ser classi- cado como com LES quando apresentar, pelo
ficado com LES a partir da presenca de, pelo menos, quatro dos critérios a seguir, incluin-
menos, 4 dos 11 critérios do pelo menos um critério clinico e um crité-

rio imunitdrio ou se apresentar bidpsia renal

o Critérios Eular/ACR 2019. O paciente pode ser compativel com nefrite lupica na presenca

classificado como com LES se tiver pontuagdo
10, sendo que, em cada dominio, deve ser
utilizada a maior pontuagdo. Ainda, é condigdo

de FAN > 1:80 ou anticorpos anti-dsDNA. Os
critérios SLICC sdo cumulativos e ndo neces-
sitam ser concomitantes.

necessaria a positividade de FAN > 1:80.

| Consulte os quadros completos dos Critérios no item 3. Diagndstico do PCDT Lupus Eritematoso Sistémico, PT n2
X 21, de 01 de novembro de 2022 (PCDT LES).

AVALIACAO DA ATIVIDADE DO LES

A ferramenta mais utilizada para avaliar a atividade de doencga tem sido o SLEDAI (Systemic Lupus
Erythematosus Disease Activity Index) detalhada no apéndice 1 do PCDT Lupus Eritematoso
Sistémico, PT n2 21, de 01 de novembro de 2022. O aumento no escore do SLEDAI associa-se ao
aumento da mortalidade.

& TRATAMENTO

Os objetivos do tratamento do LES sdo:

* Propiciar controle das manifestagbes clini- e Prevenir o dano ao longo da evolugdo da
cas e laboratoriais, reduzindo a atividade de doenga.
doenga. ¢ Diminuir a dose cumulativa de corticoide.

* Prevenir as recidivas de atividade de doenga.  * Melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

Na busca desses objetivos, hd uma série de medidas medicamentosas e ndo medicamentosas que
podem ser utilizadas. Entretanto, mesmo utilizando farmacos adequados, muitos pacientes ainda
se mantém com a doenga ativa e com progressao para danos irreversiveis, o que determina maior
mortalidade.

TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO

¢ Exercicios fisicos regulares aerdbicos. Atengdo: evitar exercicios nos periodos de importante ati-
vidade sistémica da doenga.

¢ Aconselhamento, suporte e orientagdo por meio de tratamento multidisciplinar para o paciente
e seus familiares; estimular a adesdo ao tratamento.

= INTRODUCAO

Lipus eritematoso sistémico (LES) é uma doenga
autoimune sistémica caracterizada pela produgdo
de autoanticorpos, inflamagdo em diversos érgdos e
dano tecidual. A evolugdo costuma ser crbnica, com
periodos de exacerbagdo e remissdo. A doenga pode
cursar com: sintomas constitucionais, artrite, serosite,
nefrite, vasculite, miosite, manifestagdes mucocuta-
neas, hemocitopenias imunoldgicas, diversos quadros
neuropsiquiatricos, hiperatividade reticuloendotelial
e pneumonite.

E 9 a 10 vezes mais frequente em mulheres durante
a idade reprodutiva. A prevaléncia pode variar de 7 a
160 casos para cada 100.000 pessoas. A mortalidade
dos pacientes com LES é cerca de 3 a 5 vezes maior do
que a da populagdo geral e estd relacionada a:

e Atividade inflamatdria da doenga, especialmente
guando ha acometimento renal e do sistema ner-
voso central (SNC).

e Maior risco de infecgbes graves decorrentes da
imunossupressao.

e Complicagbes da propria doenga e do tratamento,
sendo a doenga cardiovascular um dos mais importan-
tes fatores de morbidade e mortalidade dos pacientes.

al CID 10

L93.0 Lupus discoide

M32.1 LUpus eritematoso disseminado (sistémico) com

[L93.1 LUpus cutdneo subagudo
{ comprometimento de outros érgdos e sistemas

| U —a —

M32.8 Outras formas de lipus eritematoso
disseminado (sistémico)

(& CRITERIOS DE INCLUSAO

Incluem-se neste Protocolo de tratamento to-
dos os pacientes com o diagndstico confirmado
de LES, segundo os critérios de classificagdo do
ACR 1982/1997, do SLICC 2012 ou do Eular/
ACR 2019.

(& CRITERIOS DE EXCLUSAO

r N\

Serdo excluidos deste Protocolo pacientes que
apresentarem toxicidade (intolerancia, hiper-
sensibilidade ou outro evento adverso) ou con-
traindicagbes absolutas do uso do respectivo
medicamento ou procedimento preconizado
neste Protocolo.
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TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO (continuag&o)

¢ Orientagdo dietética para prevengdo e controle de osteoporose, dislipidemia, obesidade e hipertensdo arterial sistémica (HAS); dar preferéncia para uma
dieta balanceada, com baixo teor de sal, carboidratos e lipidios.

e Protegdo contra a luz solar e outras formas de irradiagdo ultravioleta, por meio de barreiras fisicas (uso de roupas com mangas longas, gola alta e chapéus;
evitar exposigdo direta ou indireta ao sol e as lampadas fluorescentes ou haldégenas. Usar fotoprotetores em areas fotoexpostas, reaplicando em intervalos
regulares.

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

¢ Antimaldricos: cloroquina e hidroxicloroquina.

Glicocorticoides: betametasona, dexametasona, metilprednisolona e prednisona.

¢ Imunossupresores ou imunomoduladores.

¢ Para pacientes em uso de antimaldricos e que ndo conseguem atingir a dose de manutengdo de prednisona menor ou igual a 7,5 mg/dia, hd indicacio de
associacdo de outro medicamento para poupar glicocorticoides, tais como a azatioprina e o metotrexato.

Talidomina deve ser utilizada na menor dose de manutengdo possivel (25-100 mg/dia) em pacientes com lesdes cutaneas refratdrias (atengdo a pacientes
férteis, usar métodos contraceptivos).

Inexiste um periodo estabelecido para a duragdo do tratamento. Atingida a remissao clinica, as doses dos medicamentos podem ser diminuidas gradualmente,
sob monitorizagdo sistematica da atividade de doenga.
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Azatioprina

Ciclofosfamida

Ciclosporina

Cloroquina

Danazol

Dexametasona

Hidroxicloroquina

Metilprednisolona

Metotrexato

Micofenolato de
mofetila

Prednisona

Talidomida

comprimidos de 50 mg

comprimidos de 50 mg e
pd para solugdo injetavel
de 200 e 1.000 mg

capsulas de 10, 25, 50,
100 mg e solugdo oral de
100 mg/mL — frasco de
50 mL

comprimidos de 150 mg

capsulas de 100 ou 200
mg

comprimidos de 4 mg

comprimidos de 400 mg

p6 para solugdo injetavel
de 500 mg

comprimidos de 2,5 mg
e solugdo injetavel de 25
mg/mL

comprimidos de 500 mg

comprimidos de 5 ou
20 mg

comprimido de 100 mg

¢ Dose inicial de 0,5 a 1 mg/kg/dia, por via oral, aumen-
tando 0,5 mg/kg a cada 4 semanas.
¢ A dose maxima ndo deve ultrapassar 3 mg/kg/dia.

(cuidados em relagdo a administragdo da Azatioprina estdo
detalhados no PCDT LES completo).

* 1-3 mg/kg/dia, por via oral, 1 vez/dia, ou
¢ Infusdo de 0,5-1,0 g/m2 por via intravenosa a cada 4
semanas.

e Doses de até 5 mg/kg/dia, divididas em 2 administra-
¢oes, por via oral.

e Dose de 2-3 mg/kg/dia, por via oral.

¢ Dose inicial de 100 mg, 2 vezes/dia, por via oral, durante
30 dias, aumentando progressivamente até 400 mg, 2
vezes/dia.

e Dose de 4 mg/dia.

¢ Dose de 5 mg/kg/dia, por via oral.

* Pulsoterapia de 250-1.000 mg/dia ou 15-20 mg/kg/dia, por
via intravenosa, ao longo de 1 hora por 3 dias consecutivos.
® Repetir mensalmente conforme resposta terapéutica.

¢ Dose inicial de 10 mg/semana, por via oral ou intramuscu-
lar, podendo ser aumentada para até 25 mg/semana.

¢ Na fase de indugdo, a dose preconizada é 2 a 3 g/dia, por
via oral, dividida em 2 administragdes diarias.

¢ Na fase de manutencgdo, de acordo com a resposta clini-
ca e laboratorial, a dose pode ser diminuida parala2g/
dia, de maneira lenta e gradual.

e 0,125 a2 mg/kg/dia, por via oral, em dose Unica ou dividida
em 3 doses, de acordo com a manifestagdo a ser tratada.

* A menor dose possivel (25-100 mg/dia), dividida em 2
doses didrias por, pelo menos, 6 meses, por via oral.
* A dose maxima preconizada é cerca de 200 mg/dia

Infecgdo aguda ou cronica ativa, tuberculose sem trata-
mento, lactagdo, neoplasia em atividade.

Neoplasia em atividade, obstrugdo do trato urinario, infec-
¢do aguda ou cronica ativa, tuberculose sem tratamento,
gestagdo, lactagdo, concepgdo (homens e mulheres).

. Se desenvolver hipertensdo arterial, deve ser realizada re-
dugdo de 25% a 50% da dose; se a hipertensdo persistir, o
tratamento deve ser interrompido.

. Nos casos de aumento de creatinina sérica acima de 30%
do valor basal, deve-se reduzir a dose ou suspender o uso
de ciclosporina.

Uso concomitante de primaquina, maculopatia prévia asso-
ciada aos antimalaricos.

Doenga hepdtica, renal ou cardiaca grave, porfiria, sangra-
mento uterino anormal, gestagdo, lactagdo.

Ulcera péptica ativa, infecdo aguda ou cronica ativa, tuber-
culose sem tratamento.

Uso concomitante de primaquina, maculopatia prévia asso-
ciada aos antimaldricos.

Ulcera péptica ativa, infecgdo aguda ou cronica ativa, tuber-
culose sem tratamento.

Tuberculose sem tratamento, infecgdo aguda ou cronica ati-
va, hepatites B ou C agudas, elevagdo de enzimas hepaticas
(ALT/TGO e AST/TGO) igual ou trés vezes o limite superior da
normalidade (LSN), cirrose, alcoolismo, taxa de depuragdo
de creatinina inferior a 30 mL/min/1,73m2 37 de superficie
corporal na auséncia de terapia dialitica cronica, gestacdo,
amamentagdo e concepcdo (homens e mulheres).

Gestacédo, lactagdo, concepgdo (homens e mulheres), infec-
¢d0 aguda ou crénica ativa, tuberculose sem tratamento.

Ulcera péptica ativa, infecgdo aguda ou cronica ativa, tuber-
culose sem tratamento

Teratogenicidade. Causa sono e problemas nos nervos das
extremidades. Pode causar tremor, fraqueza, tonturas, al-
teragdes do humor, prisdo de ventre, boca seca, aumento
do apetite, inchago, nausea, problemas na menstruagdo.

( Atencdo: O PCDT LES ndo preconiza o uso de Rituximabe e Belimumabe (estes foram avaliados, contudo ndo recomendados pela Conitec).
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OUTROS TRATAMENTOS E CUIDADOS

Tratamento empirico com anti-helmintico para estrongiloidiase antes de iniciar o uso dos medicamentos imunossupressores.

¢ Para pacientes com nefrite lUpica, uso de inibidores da enzima conversora da angiotensina (captopril, enalapril) ou bloqueadores do receptor AT1 da angio-
tensina Il (losartana potassica) como antiproteinuricos para todos os pacientes (exceto em caso de contraindicacdo). Nestes casos, deve-se evitar medica-
mentos nefrotdxicos, especialmente os anti-inflamatérios ndo esteroidais (AINE).

¢ Suplemento de vitamina D, objetivando manter niveis séricos de 25 (OH) vitamina D sérica maiores que 30 ng/mL, para todos os pacientes;

Prevencao da osteoporose nos usudrios cronicos de glicocorticoide, de acordo com o PCDT da Osteoporose, publicado pelo Ministério da Saude e disponivel

na pagina eletronica da Conitec.

¢ O uso de medicamentos hipolipemiantes pode ser feito, conforme PCDT da Dislipidemia: prevengdo de eventos cardiovasculares e pancreatite, publicado

pelo Ministério da Saude e disponivel na pagina eletronica da Conitec.

AVALIACOES E INVESTIGAGOES

Avaliacdo ginecoldgica anual, com exame clinico das mamas e do colo do Utero para detec¢do de displasia cervical causada por HPV.

Avaliagdo oftalmoldgica a cada 12 meses, especialmente para pacientes em uso de antimalaricos.

Consulta odontolégica periddica para preservagao da saude bucal.

Atualizagdo do calendario vacinal.

Suspensdo do tabagismo.

Pesquisa de Tuberculose (TB) ativa e infec¢do latente pelo Mycobacterium tuberculosis (ILTB) antes de se iniciar o uso de imunossupressores, incluindo gli-
cocorticoides em doses acima de 20 mg/dia.

Investigacdo sorologica e tratamento para sifilis, hepatite B, hepatite C e HIV antes do inicio do tratamento.

e Prevencdo e tratamento dos fatores de risco cardiovasculares, tais como sedentarismo, diabetes melito, HAS (pressdo arterial alvo menor que 130 x 80
mmHg), dislipidemia (LDL alvo menor que 100 mg/dL) e obesidade.

Profilaxia para Pneumocystis jirovecii.

¢ OrientagGes a respeito da anticoncepgdo. Deve-se evitar a concepgdo nos periodos de atividade da doenga ou durante o tratamento com medicamentos
contraindicados na gestagdo.

As principais MANIFESTACOES do LES s3o: cutaneas, articulares, neuropsiquiatricas, renais, hematoldgicas, cardiopulmonares.

® CASOS ESPECIAIS

¢ Lupus induzido por medicamentos (LDR). e
e LuUpus na gestagdo.
e Lupusneonatal. Ll

#* MONITORIZACAO

A frequéncia das consultas de seguimento é determinada pela atividade e gravidade da doenga e de suas complicagGes. Pacientes com doenga leve podem
ser avaliados em intervalos de 3 a 6 meses.

Preconiza-se a realizagdo dos seguintes exames periodicamente, os quais podem ser modificados de acordo com as manifestagdes clinicas encontradas em
cada paciente. Albumina sérica e proteinuria de 24 horas ou relagdo proteina/creatinina em amostra isolada de urina: se houver histéria de nefrite ou lUpus
grave (em risco de ter nefrite). A conduta a ser adotada depende da alteragdo encontrada nos exames. O FAN é um exame laboratorial utilizado para o diag-
noéstico e ndo tem valor comprovado no acompanhamento da atividade da doenga.

O uso de medicamentos imunossupressores deve ser precedido por triagem de doengas infecciosas (hepatite B, hepatite C, SIDA e tuberculose), histéria clinica,
exames laboratoriais.

A toxicidade dos medicamentos empregados deve ser cuidadosamente monitorizada.

REGULACAO E CONTROLE

Doentes de LES devem ser atendidos em servigos especializados em reumatologia, para seu adequado diagndstico, inclusdo no protocolo de tratamento e
acompanhamento.

¥ As informagdes inseridas neste material tém a finalidade de direcionar a consulta DISQUE
rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versio completa corresponde a SAUDE )
Portaria Conjunta n2 21, de 01 de novembro de 2022 e pode ser acessada em 136 5“1" M'N‘STES,L%B’Q G;?éi',’;f
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20221109 pcdt_lupus.pdf




