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RESPOSTA TECNICA 2021.0002264

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO
SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Adriano de Padua Nakashima
PROCESSO N°.: 50020144120218130439
CAMARA/VARA:Juizado da Fazenda Publica
COMARCA: Muriaé
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: IRO
IDADE: 48 anos
PEDIDO DA AGAO:micofenolato de mofetila
DOENCA(S) INFORMADA(S): M-34
FINALIDADE / INDICAGAO: ESCLEROSE SISTEMICA
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG- 43602
NUMERO DA SOLICITACAO: 2021.0002264
Il - RESPOSTAS AS PERGUNTAS DO JUizZO:

A autora é portadora de esclerose sistémica com doenca pulmonar intertiscial.

A autora ja fez uso de azatioprina, prednisona, hidroxicloroquina e sildenafila.
A médica assistente indica o uso de micofenolato de mofetila 500 mg,
informando que n&o é indicado ciclofosfamida, uma vez que a paciente
apresenta histérico de infecgcbes secundarias pulmonares e a medicagao,
ciclofosfamida tem um potencial de imunossupressao maior e maior risco de
intercorréncias infecciosas. A Camara Técnica de Muriaé informa que também

ha risco e imunossupressdo com o uso de micofenolato de mofetila, 500 mg.

Il — CONSIDERACOES E RESPOSTAS :

A esclerose sistémica (ES) € uma doenga difusa do tecido conjuntivo

(DDTC) caracterizada por graus variaveis de fibrose cutédnea e visceral,
presenca de autoanticorpos no soro dos pacientes e vasculopatia de

pequenos vasos . Inexistem dados nacionais sobre a prevaléncia de ES.
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Nos Estados Unidos, ela foi estimada entre 19-75/100.000 habitantes . E de
3-14 vezes mais frequente em mulheres do que em homens. Ocorre em
todas as faixas etarias, mas o pico de incidéncia se verifica na vida adulta
dos 35 aos 54 anos . O dano cutaneo é caracterizado por espessamento,
endurecimento e aderéncia aos planos profundos da pele. O acometimento
visceral, que ocorre em graus variaveis, afeta predominantemente os
pulmdes, o trato gastrointestinal (TGl), o coracéo e, eventualmente, os rins.
ES apresenta alta morbidade com um risco até 7 vezes maior de
mortalidade em comparagao com a da populagéo geral . Pacientes com a
forma difusa cutdnea da doenca apresentam espessamento da pele no
tronco e nas extremidades; na forma limitada cutanea, o espessamento esta
restrito as extremidades (principalmente nos quirodactilos) ou a face. A
forma difusa cutanea tem sido tradicionalmente associada a evolugao
agressiva, maior prevaléncia de fibrose pulmonar, acometimento precoce de
orgéaos internos e presenca do anticorpo antitopoisomerase | (anti-Scl-70)
no soro. A forma limitada cutanea, geralmente de evolugédo mais lenta e com
acometimento cutaneo predominantemente distal, pode se apresentar na
forma CREST (calcinoses, fenbmeno de Raynaud, doenga esofagica,
esclerodactilia e telangiectasias), frequentemente associada a hipertensao
de artéria pulmonar e anticorpo anticentrémero no soro . A forma limitada
cutdnea tem melhor progndstico e maior tempo de sobrevida . A
vasculopatia da ES € caracterizada clinicamente pelo fendbmeno de
Raynaud (FR) e por eventos isquémicos verificados nas extremidades
(cicatrizes punctiformes, reabsor¢cado de extremidades 6sseas e amputacdes
digitais). FR é a manifestagao clinica de episddios de vasoconstricdo (de
duragdo variavel) das artérias musculares e arteriolas digitais. O diagndstico
é feito geralmente pela historia ou observacgao de crises de palidez seguidas
por cianose das extremidades, acompanhadas ou n&o por eritema

(representando vasodilatagcdo compensatoria). As crises costumam ser
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desencadeadas por frio ou estresse emocional .

A baixa prevaléncia e o curso clinico variavel da ES dificultam a condugéo
de ensaios clinicos randomizados (ECR) bem delineados e,
consequentemente, o estabelecimento de uma conduta terapéutica
padronizada. Além disso, o tratamento depende das caracteristicas do
quadro clinico e do acometimento visceral predominante, bem como da
presenca de doenca ativa e reversivel (inflamagao ou vasoconstricido) ou de
dano irreversivel (fibrose ou necrose isquémica)

No SUS existe Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose
Sistémica.

FARMACOS DISPONIVEIS NO SUS (PROTOCOLO DE ES)

- Ciclofosfamida: drageas de 50 mg; frasco-ampola de 1.000 mg e 200 mg.

- Metotrexato: comprimidos de 2,5 mg; solucdo injetavel de 50 mg/2mL.

- Sildenafila: comprimidos de 25 e 50 mg.

- Captopril: comprimidos de 25 mg.

- Azatioprina: comprimidos de 50 mg.

- Nifedipino: comprimidos de 10 mg.

- Metoclopramida: comprimidos de 10 mg.

- Omeprazol: capsulas de 10 e 20 mg.

- Prednisona: comprimidos de 5 e 20 mg.

- Besilato de anlodipino: comprimidos de 5 e 10 mg.

A pneumopatia intersticial associada a esclerose sistémica tem beneficio no
tratamento com ciclofosfamida. O micofenolato de mofetil e o rituximabe
podem representar alternativas para o tratamento nos casos néao
responsivos a ciclofosfamida ou quando a droga estaria contraindicada. O
relatério médico de descreve que ndo prescreveu ciclosfamida devido ao
historico da paciente de infe¢bes pulmonares secundarias recorrentes e a
ciclofosfamida teria um potencial imunossupressor maior. Existem riscos de

imunossupressao com uso de micofenolato de mofetila. A ciclofosfamida
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Interfere com a fungdo normal do DNA pela alquilacéo e ligagdo cruzada
das fitas de DNA, e pela possivel modificacdo das proteinas. Formacgao de
ion carbénio com elétrons ndo pareados no ultimo orbital — reagindo com
doadores de elétrons — DNA. Apresenta potente atividade
imunossupressora.Micofenolato de mofetila € um farmcao imunomodulador
utilizado para prevengao da rejeicdo em transplantes. Pode ser utilizado em
combinagao com sirolimus e também com glicocorticoides e um inibidor da
calcineurina O farmaco transforma-se em acido micofendlico no
organismo, desta forma considera-se que o mofetil micofenolato € um pré-
farmaco . O acido micofendlico € um inibidor seletivo, ndo-competitivo e
reversivel da desidrogenase deo monofosfato de inosina, crucial na sintese
de guanina, sendo os linfocitos B e T ligados a esta via. Dessa forma o
micofenaltao apesar de apresentar efeitos imunosupressores tem efeito

basicamente imunomodulador

IV— CONCLUSOES:

v Trata-se de doenca de baixa prevaléncia e o curso clinico variavel
que dificultam a conducg&o de ensaios clinicos randomizados (ECR)
para selecdo da melhor terapéutica

v O tratamento proposto é eficaz para doenga informada
A ciclofosfamida tem potente acdo imunosupressora
O micofenolato de mofetila, apesar de apresentar efeitos
imunosupressores, tem efeito imunomodulador estando mais indicado
para 0 caso em tela uma vez paciente apresenta infecoes

secundarias recorrentes
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