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NOTA TECNICA 9163
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 22 Vara Criminal e da Infancia e Juventude

COMARCA: Varginha

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

IDADE: 10 anos

PEDIDO DA ACAO: SOMATROPINA

DOENCA(S) INFORMADAC(S): Sindrome de Prader-Willi, Q871
FINALIDADE / INDICACAO:

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG- 70119
NUMERO DA SOLICITACAO: 2025.0009163

Il — PERGUNTAS DO JUiZO:

Determino seja solicitado ao NATJUS-MG (Nucleo de Apoio Técnico do
Judiciario de Minas Gerais), no prazo de 60 (sessenta) dias, NOTA
TECNICA a respeito do tratamento requerido (Genotropin - Somatropina 36
Ul -, com administracdo diaria de 1,5 mg, para tratamento da Sindrome de
Prader-Willi, consistente na delecdo do cromossomo 15 paterno,
caracterizada como doenca genética rara (CID Q87.1), condicéao
acompanhada de complicacbes graves, incluindo hipotonia, obesidade
potencialmente fatal, atraso no desenvolvimento motor e comportamental,e
déficit cognitivo), pela qual devera restar esclarecido se encontram-se
presentes no caso desta espeécie, de forma cumulativa, 0s seguintes

requisitos:

(i) prescricao por médico ou odontélogo assistente habilitado;
(i) inexisténcia de negativa expressa da ANS ou de pendéncia de analise

em proposta de atualizacao do rol (PAR);
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(iif) auséncia de alternativa terapéutica adequada para a condicao do
paciente no rol de procedimentos da ANS,;

(iv) comprovacéao de eficicia e seguranca do tratamento a luz da medicina
baseada em evidéncias de alto grau ou ATS, necessariamente respaldadas
por evidéncias cientificas de alto nivel; e

(v) existéncia de registro na Anvisa.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

RELATORIO MEDICO

O presente teste identificou delegdo, em heterozigose, na regido 15q11. Adicionalmente, o estudo de metilacdo
identificou um padrao de hipermetilacdo na regide 15q11, sugerindo que a delecdo ocorreu no cromossome paterno.
Este resultado confirma o diagndstico de sindrome de Prader-Willi (OMIM & 176270).

A delecao paterna da regido 15911q13 & o mecanismo mais comum associado a sindrome de Prader-Willi, sendo
identificada em até 75% dos individuos com esta condicio.

Recomenda-se, para fins de aconselhamento genético, o estudo citogenético do genitor de Antonio para excluir a
possibilidade de possiveis microrearranjos balanceados.

A somatropina (horménio GH) esta disponivel no Sistema Unico de Sadde
(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 Hormonio do Crescimento - Hipopituitarismo e da Sindrome

de Turner, revisados e publicados em

2010. Pacientes nascidos pequenos para idade gestacional (PIG) e
portadores de sindromes genéticas com evidéncia de beneficio do
uso de GH devem ser avaliados em Centros de Referéncia ou por equipe
técnica especializada. Os pacientes devem passar por avaliacdo diagnos-
tica e ter acompanhamento terapéutico com endocrinologistas ou pedia-
tras, cuja avaliacdo periddica deve ser condicdo para a dispensacéo do
medicamento. Pacientes com hipopituitarismo devem ser avaliados com
relacdo a eficacia do tratamento e ao desenvolvimento de toxicidade

aguda ou cronica. A existéncia de centro de referéncia facilita o tratamento
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em si, bem como o ajuste de doses, caso necessario, e o controle de efei-
tos adversos. A indicacéo indiscutivel e classica do uso do horménio do
crescimento recombinante, somatropina, € para as criangcas com baixa es-

tatura devido a sua falta.
N&o 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 nao expressado 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 preocupacdo médica é a obesidade morbida. Mas, por meio de
diagndstico e intervencédo precoces, muitos individuos conseguem manter

um peso saudavel.

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 producgéo de fator
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de crescimento insulina simile (IGF-1), que é produzido pelo adipdcito. Ja
na SPW, apesar de tecido adiposo abundante, ndo ha um estimulo ade-
guado de producéo do IGF-I. A interpretacao 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, poréem o IGF-I € normal e os niveis de IGF-I livre séo 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 utilizacdo em sindromes

genéticas como Prader-Willi

v Nao existe previsdo de cobertura da medicag¢édo no rol de procedi-
mentos da ANS

v A medicacéo solicitada esta bem indicada para doenca informada
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