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1. RESUMO EXECUTIVO

Solicitacao

Em procedimento do Juizado Especial em Timéteo (0687.13.000345-6), a parte
autora relata necessita dos medicamentos COENZIMA Q10 50mg (VINOCARD
Q10) e CARNITINA 2g.

Seguem em anexo as principais pec¢as do processo.

Assim, requisito Nota Técnica Eletronica para fins de subsidiar a deciséo de
meérito.

Segundo relatério médico:

“ a paciente é portadora de distrofia muscular progressiva forma facio-
escapular-umeral, desordem neuroldgica progressiva com fraquesa e atrofia

muscular.”

1.1 RECOMENDAGCAO

N&o existe tratamento efetivo estabelecido para a doenga.

N&o existe ainda comprovacao especifica do beneficio da coenzima Q10 e da
carnitina no tratamento da distrofia neuromuscular progressiva.

Na auséncia de tratamento estabelecido, os centros especializados no
tratamento da doenca recomendam a associagao de coenzima Q10 e da

carnitina mesmo sem comprovacao de seu beneficio.

2. ANALISE DA SOLICITACAO

2.1 PERGUNTA CLINICA ESTRUTURADA.

Populacao: paciente portadora de distrofia facio-umeral-escapular
Intervencgao: Coenzima Q10 e carnitina
Comparacgéo: tratamento suportivo

Desfecho: Controle do quadro clinico, melhora da qualidade de vida.



2.2 CoNTExTO?!

A Distrofia Muscular Progressiva (DMP) engloba um grupo de doencas
genéticas, que se caracterizam por uma degeneracao progressiva do tecido
muscular.Até o presente momento tem-se o conhecimento de mais de trinta
formas diferentes de DMPs, algumas mais benignas e outras mais graves, que
podem atingir criancas e adultos de ambos os sexos. Todas atacam a
musculatura, mas os musculos atingidos podem ser diferentes de acordo com o
tipo de DMP.

A distrofia muscular forma facio-escapulo-umeral (FSH) de heranca
autossémica dominante, € muito rara e mostra defeito molecular no lécus 4q,
existindo relagcdo entre o tamanho da delecéo e a gravidade do quadro clinico,
bem como a idade de inicio, sendo também notado o fendbmeno da
antecipacéo, com delecfes cada vez maiores em geracdes sucessivas.

O quadro clinico classico da FSH se manifesta no inicio da adolescéncia e
associa comprometimento proximal da cintura escapular com
comprometimento facial. S&o caracteristicas a escapula alada e a boca de
tapir. O acometimento da cintura pélvica é variavel. O diagndstico de certeza é
pelo estudo molecular. Formas pediatricas, de inicio precoce, podem ser muito
graves, tanto na face, que fica praticamente paralisada, como nos membros,
ocorrendo invalidez ja no fim da primeira década, e existindo ocasionalmente
associacdo com surdez e sindrome de Coat, que € uma degeneracao vascular

oxidativa da retina.

2.3 DESCRICAO DA TECNOLOGIA A SER AVALIADA

2.1.1. NOME DO PRINCIPIO ATIVO: COENZIMA Q10( UBIDECARENONA)
Nome comercial: Vinocard®
Fabricante: Majan

Nome genérico: Coenzima Q10 - manipulado

Indicacdo aprovada na ANVISA: Doencas cardiovasculares: a. insuficiéncia
cardiaca; b. insuficiéncia coronariana; c. hipertenséao arterial; d. prolapso da

valvula mitral; e. sindrome da isquemia reperfusao; f. estenose aodrtica.



Doencas nao-cardiovasculares: a. doencas periodontais; b. deficiéncias

imunoldgicas; c. doengas neuromusculares; d. doengas pulmonares cronicas.

2.1.2. NOME DO PRINCIiPIO ATIVO: CARNITINA
Nome comercial: Levocarnin®

Fabricante: Sintofarma
Nome geneérico: L-carnitina - manipulado
Indicacdo aprovada na ANVISA: Caréncia de Carnitina - Déficit de carnitina

induzido por esforgo; - Aumento do rendimento muscular.

2.4 DISPONIBILIDADE NO SUS

O medicamento néo € disponibilizado pelo SUS.

3. RESULTADOS?

Ndo ha ainda uma terapia efetiva para as doengcas neuromusculares
progressivas. Como estas doencas sdo classificadas dentro das
mitocondiopatias, varios tratamentos tém sido tentados.

As estratégias de tratamento incluem o uso de medicamentos que reduzem o
acumulo de acido latico, antioxidantes, e carnitina.

Uma revisdo sistematica da Cochrane publicada em 2009 e atualizada em
2014 avaliou os estudos publicados analisando terapias utilizadas no
tratamento de mitocondriopatias. Um estudo analisou Coenzima Q10 utilizada
em altas doses e ndo mostrou beneficio. Outro estudo analisou coenzima Q10
associada a creatina e &cido lipéico e mostrou melhora nos parametros
bioquimicos, porém sem melhora clinica.

Embora ndo haja comprovacao clinica da efetividade, centros especializados
em tratamento de mitocondiopatias recomendam o uso da associacdo de
coenzimaQ10, creatina, e L-carnitina.

Futuros estudos sé@o necessarios para comprovar o beneficio dos tratamentos.

4, CONCLUSAO

N&o existe tratamento efetivo estabelecido para a doenca.


http://www.uptodate.com/contents/l-carnitine-drug-information?source=see_link

N&o existe ainda comprovacao especifica do beneficio da coenzima Q10 e da
carnitina no tratamento da distrofia neuromuscular progressiva.

Na auséncia de tratamento estabelecido, os centros especializados no
tratamento da doenca recomendam a associacao de coenzima Q10 e da

carnitina mesmo sem comprovacao de seu beneficio.
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