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NOTA TECNICA 9324
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 22 Vara Civel da Infancia e Juventude

COMARCA: Belo Horizonte

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

IDADE: 03 anos

PEDIDO DA ACAO: SOMATROPINA

DOENCA(S) INFORMADA(S): Q871, Sindrome de Prader-Willi
FINALIDADE / INDICACAOQ: Controle dos sintomas
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG- 50787
NUMERO DA SOLICITACAO: 2026.0009324

Il — PERGUNTAS DO JUiZO:

Solicita a elaboracdo de Nota Técnica especifica sobre o caso dos autos,
com base nos relatérios médicos acostados, quanto a eficacia, efetividade,
seguranca e custo-efetividade do tratamento requerido, a luz das diretrizes

da politica publica do SUS.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:
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RELATORIO MEDICO

Trata-se de paciente de 2 anos de idade, encaminhado & Endocrinologia Pediatrica devido ao
diagnéstico de Sindrome de Prader-Willi (SPW). Realiza acompanhamento desde fevereiro de
2023. O diagnostico foi feito aos 7 meses apos consulta com neurologista, e foi confirmado com a
realizacdo do teste de metilagao do exon 1 do gene SNIRF/SNRPN - padrao compativel com
Sindrome de Prader Willi.

Na sua historia clinica, apresentou alteragdes clinicas caracteristicas da sindrome, como
hipotonia, dificuldade de sucgéo e hiporreflexia, com melhora gradual dos sintomas apos trabalho
intenso de estimulagdo. Sempre foi acompanhado por equipe multiprofissional, com grande
beneficio do ponto de vista neuropsicomotor e melhora substancial da coordenagao, forga e
degluticéo.

Sua familia é envolvida com o tratamento e acompanhamento e sempre propiciou as melhores
maneiras de estimular Hugo.

Sua avaliagdo endocrinolégica, descrita abaixo, indica que seu progndstico estatural e
metabédlico é ruim caso ndo haja uma intervencdo imediata.

Histéria familiar:

Mae, Est 173cm, higida.

Pai higido, Est 185¢cm.

2° filho de casal ndo consanguineo
Estatura-alvo: 185 cm

Ao exame fisico (Junho 2024):

Peso: 10.600kg Estatura: 88.5cm SC 0,503m2

Corado, hidratado.

Aparelhos respiratdrio, cardiovascular e digestivo sem alteragdes.
Maos e pés pequenos.

Tireoide sem alteragdes.
Tanner G1P1. Testiculos palpaveis.

Foi indicado tratamento com horménio de crescimento humano para Hugo, o qual foi iniciado em
julho de 2023. Foi observada boa resposta e tolerancia ao tratamento, com manutencgéo do
percentil de IMC, velocidade de crescimento normal e desenvolvimento motor com grande
evolucao.

Hipoteses diagndsticas:

1. Sindrome de Prader-Willi (CID10 Q87.1)

a. Nascida adequado para a idade gestacional
b. Dificuldade de sucgdo melhorada

A somatropina ( hormonio GH) esta disponivel no Sistema Unico de Satde
(SUS) por meio do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéu-
tica (CEAF) para tratamento dos pacientes que atendem aos critérios es-
tabelecidos pelos Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da
Deficiéncia do Hormdnio do Crescimento - Hipopituitarismo e da Sindrome
de Turner, revisados e publicados em 2010. Pacientes nascidos peque-
nos para idade gestacional (PIG) e portadores de sindromes genéti-

cas com evidéncia de beneficio do uso de GH devem ser avaliados
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em Centros de Referéncia ou por equipe técnica especializada. Os paci-
entes devem passar por avaliacdo diagnostica e ter acompanhamento te-
rapéutico com endocrinologistas ou pediatras, cuja avaliagcdo periodica
deve ser condicdo para a dispensacdo do medicamento. Pacientes com
hipopituitarismo devem ser avaliados com relacéo a eficacia do tratamento
e ao desenvolvimento de toxicidade aguda ou cronica. A existéncia de cen-
tro de referéncia facilita o tratamento em si, bem como o ajuste de doses,
caso necessario, e o controle de efeitos adversos. A indicacao indiscutivel
e classica do uso do horménio do crescimento recombinante, somatropina,

€ para as criancas com baixa estatura devido a sua falta.
Nao existe previsdo de cobertura da somatropina no rol da ANS

A Sindrome de Prader-Willi (SPW) tem origem em um disturbio genético,
nao hereditario, resultante da auséncia ou ndo expressdo de genes no
cromossomo 15. Ocorre em 1:15 mil a 1:30 mil nascimentos vivos, em am-
bos os sexos e em todas as etnias. E uma sindrome grave, complexa e

que, até o momento, ndo tem cura.

A SPW é caracterizada, principalmente, por:
v Hipotonia
v Hipogonadismo
v Hiperfagia
v Comprometimento cognitivo
v Transtornos comportamentais

v Obesidade potencialmente fatal

A principal preocupacao médica € a obesidade morbida. Mas, por meio de
diagndstico e intervencgéo precoces, muitos individuos conseguem manter

um peso saudavel.
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O tratamento destes pacientes com GH pode melhorar a estatura final,
porém a grande contribuicdo do GH tem sido a melhora da composicao
corporea, minimizando as consequéncias clinicas desta sindrome. O as-
pecto mais importante do tratamento € o controle do ganho excessivo de
peso. Dietas hipocaldricas, medicamentos anoréticos e gastroplastias sao
ineficazes a longo prazo. No obeso ha um aumento da producéo de fator
de crescimento insulina simile (IGF-1), que € produzido pelo adipdcito. Ja
na SPW, apesar de tecido adiposo abundante, ndo ha um estimulo ade-
guado de producéo do IGF-I. A interpretacdo destes dados em funcéo da
secrecdo do GH é complicada pela obesidade do portador da SPW, uma
vez que no obeso simples exdgeno os niveis de GH circulantes estdo me-
nores, porem o IGF-I € normal e os niveis de IGF-I livre sé&o elevados. Na
SPW, os niveis de IGF-I totais estdo menores, 0 que indicaria uma situa-

cao de deficiéncia parcial de GH.

IV — CONCLUSAO

v A medicacdo esta disponivel no SUS para utilizagdo em sindromes

genéticas como Prader-Willi

v A medicacéo solicitada esta bem indicada para doenca informada
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