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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 12 Unidade Jurisdicional - 1° JD
COMARCA: MontesClaros

| — DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2023.0003974

IDADE: 62 anos Sexo: Masculino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10: 1 73.0 e M 34.9

PEDIDO DA ACAO: Medicamento BOSENTANA NA DOSE DE 125 mg
, ha quantidade para uso de 12/12 horas, de forma continua.
FINALIDADE / INDICACAO: Esclerose sistémica

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 45.753

Il — PERGUNTAS DO JUIZO:

Informacao sobre os medicamentos pretendidos, bem como sobre o

tratamento prescrito e competéncia para o seu fornecimento. Tendo em
vista o tema 793 do STF, ressalte-se aos nucleos de atendimento a
necessidade de indicar a quem pertence a competéncia para fornecimento
do farmaco ou tratamento pretendido
lIl - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacdo médica reumatoldgica, datada de

13/02/2023, trata-se de paciente AWMS, 62 anos e diagnostico de

esclerose sistémica com fendtipo muito grave. Apresenta
comprometimento pulmonar e fendmeno de Raynaud importante
favorecendo a Ulceras necroses digitais e em membros. Cursou
com perda dos segundos e terceiros pododactilos. Fez uso de
AAS, estatina, bloqueador do canal de Cacio, vasodilatador sem
resposta. Segue em uso de AAS 100mg, anlodipina 50mg de 8/8h,
rosuvastatina 20mg, sildenafil 50mg. Necessita do uso de
Bosentana, 125mg, 1 comp, de 12/12 horas, de forma continua, por

refrariedade da doenca, de modo a ndo correr risco de novas
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amputacoes.

A esclerose sistémica (ES), também chamada de esclerose mdltipla ou
esclerodermia é uma doenca rara, sistémica, imunomediada e crénica.
Assim, caracteriza-se por um processo autoimune crénico difusa do
tecido conjuntivo, destacando a presenca de auto anticorpos que
incorre com autoimunidade acometendo a pele e 6rgéos internos, graus
varaveis de fibrose e vasculopatia generalizada de pequenos vasos.
Compromete principalmente além da pele, 0s vasos sanguineos, o trato
gastrointestinal, o sistema musculoesquelético, os pulmodes, os rins e 0
coracdo. E 3:1 a 8:1 mais comum nas mulheres que nos homens e o
diagnéstico ocorre geralmente entre 30 e 50 anos. Sua etiologia é
desconhecida e a patogénese complexa, desafiadora e envolve a triade:
disfungao imune, vasculopatia e fibrose. A ativacdo imunolégica, o dano
vascular e a sintese excessiva de matriz extracelular com deposi¢ao de
gquantidades aumentadas de colageno sao variaveis importantes no
desenvolvimento e evolucéo desta doencga. Assim, aexpressao fenotipica é
heterogénea e deriva, principalmente do acometimento de varios
orgdos, com destaque para pele, pulmé&o, coracdo, rins e trato
gastrointestinal e a heterogeneidade nas caracteristicas clinicas é
provavelmente um reflexo das variaveis contribuigées que resultam de
interagdées célula-célula, célula-citocina e célula-matriz. Pelo
acometimento cutdneo e de érgaos internos, pacientes com ES
apresentam importante redugao da qualidade de vida e na expectativa
média de vida. A sobrevida cumulativa desde o diagnéstico da ES é de
74,9% em 5 anos e 62,5% em 10 anos, sendo que o acometimento
pulmonar representa a principal causa de mortalidade. Esta associada a
utilizagao substancial de servigos de saude e a um importante impacto
econdémico. O prognostico € determinado pelo acometimento visceral
predominante, com morbi-mortalidade elevada e risco de Obito 3,5a 7
vezes maior do que o verificado na populagdo em geral.

Tem como manifestagoées clinicas:
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e Cutaneas: caracterizada por trés fases:edematosa (puffy fingers), a fase
indurativa e a atréfica, de pele seca, descamativa e aderida a planos
profundos; leucomelanodermia e calcinoses também sao frequentes;

e Vasculares: o fenémeno de Raynaud é a primeira manifestagao
ulceras isquémicas digitais; telangiectasias;

e Musculoesqueléticas: artrite, tendinite, atrito de tendao e contraturas
articulares;

e Gastrointestinais: refluxo gastroesofagico, dismotilidade esofagica e
intestinal, sindrome disabsortiva, supercrescimento bacteriano;

e Pulmonares: pneumopatia intersticial, fibrose e hipertensao
pulmonar;

e Cardiaco: todo o coracao pode ser afetado, incluindo o miocardio,
pericardio e sistema de condugao;

e Renais: crise renal esclerodérmica;

e Neuromuscular: fraqueza e atrofia muscular (sarcopenia), e miopatia,
principais contribuintes para a morbidade da ES;

e Geniturinarios: associada a disfungao erétil em homens, que pode ser
uma manifestagao precoce e ate inicial da doenca.

Vale destacar que, classicamente sua primeira manifestacéo clinica € o
chamado fendmeno de Raynaud, que ocorre em cerca de 95% dos
pacientes. Esse fenbmeno constitui-se em alteragdes da coloracdo dos
dedos quando expostos ao frio ou ao stress, tornando-se palidos ou azulados
guando exposto a baixas temperaturas, ou avermelhados se aquecidos.
Acomete preferencialmente as méos e 0s pés, mas pode também afetar
as orelhas, lingua e nariz. Associadas as alteracdes cutaneas, observa-
se 0 acometimento pulmonar com fibrose ou hipertens&o pulmonar; as
alterac6es gastrointestinalis com doenca do refluxo gastroesofagico,
dismotilidade, sindrome de méa absorcéo; assim como alteracdes renais e
cardiacas.

Com base no extensdo do acometimento cutaneo a ES é classificada em

3 subtipos associados a manifestagdes clinicas e laboratoriais e a historias
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naturais distintas:

e Esclerose sistémica cutanea limitada: ocorre em 80% dos casos.
Caracterizada por espessamento cutaneo distal aos cotovelos e
joelhos, principalmente de face e méos. E associada a uma evolucéo
mais lenta e melhor prognostico. Clinicamente determina hipertensao
arterial pulmonar tardia e as manifestagcdes anteriormente denominadas
CREST (acronimo para calcinose, fendmeno de Raynaud FRy, doenca
esofagica, esclerodactilia e telangiectasias). Os dedos edemaciados
distais as articulacbes metacarpofalangicas, e tipicamente associado a
presenga de anticorpos anticentrémero.

e Esclerose sistémica cutanea difusa: presente em 20% dos casos.
Caracterizada por espessamento cutaneo proximal aos cotovelos e
joelhos, principalmente do tronco e extremidades proximais. Esta
associada a presenca do anticorpo antitopoisomerase | (anti-Scl-70). Tem
evolucdo mais agressiva, secundaria ao acometimento precoce de
orgéos internos com destaque do pulmé&o, com doenca pulmonar
intersticial fibrosante, principal causa de mortalidade da ES.

e cutanea difusa: maos edemaciadas e espessamento da pele que
se estende proximalmente a parte superior do brago, coxas ou
tronco, geralmente com evolugao progressiva e rapida, associada
a presenga de acometimento pulmonar intersticial precoce; risco
elevado de desenvolverem crise renal esclerodérmica e
acometimento cardiaco; predominancia de anticorpos anti-
topoisomerase | (antiScl70) e RNA polimerase lll;

e Sine escleroderma: caracterizada por acometimento visceral exclusivo,
sem acometimento cutaneo detectavel, mas com caracteristicas
clinicas como Raynaud grave, ulceras digitais e hipertensao arterial
pulmonar, a presenga de autoanticorpos especificos e padrao
capilaroscépico associado a ES.

Apesar de haver estes trés subtipos conhecidos de ES e de suas

manifestagdes serem bem conhecidas, nao existe um teste diagnéstico
412
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unico para a doenga. O diagnéstico é geralmente baseado em
caracteristicas clinicas, preseng¢a de autoanticorpos e nos achados da
capilaroscopia periungueal. Os grupos European League Against
Rheumatism (EULAR) e EULAR Scleroderma Trial and Research (EUSTAR)
em 2013 formularam critérios considerados mais sensiveis e especificos
gue permitem o diagndéstico da doenca e a necessidade de abordagem
por especialista. Os critérios baseiam-se em score de pelo menos 9 em 19
pontos da pontuacdo total, conforme a presenca de: Espessamento
cutaneo proximal as articulagbes metacarpofalangeanas (9ptos - critério
suficiente); espessamento cutaneo dos dedos: puffy fingers (2ptos) ou
esclerodactilia (4ptos); lesdes nas pontas dos dedos: Ulceras digitais (2ptos)
ou pitting scar (3ptos); Telangiectasia (2ptos); Capilaroscopia anormal
(2ptos); Hipertensao arterial pulmonar ou doenca intersticial pulmonar
(2ptos); Fendmeno de Raynaud - FRy (3ptos); Autoanticorpos associados
a ES (3ptos): anticentrdmero ou antitopoisomerase | ou anti-RNA polimerase
[,

O tratamento de pacientes com ES visa reduzir sintomas,
incapacidades e melhorar a qualidade de vida dos pacientes e
depende das caracteristicas do acometimento multissistémico,
sendo sintomatico e suportado. Entretanto, a baixa prevaléncia e o
curso clinico variavel da ES dificultam a conducg&o de ensaios clinicos,
e, conseguentemente, o0 estabelecimento de uma terapéutica
padronizada. Ainda n&o existe cura para a ES, ja que cada
manifestacao clinica pode precisar de uma medicacao diferente e
especifica, ja que depende das caracteristicas do quadro clinico,
do acometimento visceral predominante e da presenca de doenca
ativa e reversivel (inflamacdo ou vasoconstricdo) ou de dano
irreversivel (fibrose ou necrose isquémica). O tratamento deve ser
individualizado e orientado por equipa médica com experiéncia na

doenca, existindo dificuldades de se estabelecer a conducao de
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ensaios clinicos randomizados bem delineados que culminem em
padronizacdo de conduta terapéutica especifica.

No Sistema Unico de Salde (SUS) o tratamento da ES é
preconizado conforme Protocolo Clinico e Diretrizes terapéuticas da
Esclerose Sistémica (PCDT ES), em conformidade com os
consensos classicos da literatura. Programas de reabilitagao,
terapia ocupacional, treinamento aerébico e programas
educacionais sao capazes de reduzir as limitagdées fisicas e
melhorar a forga de preensao manual, sendo uma etapa importante
na otimizagcao do cuidado desses pacientes. Fisioterapia, isolada ou em
combinagcdo com exercicio fisico, também pode melhorar o estado
funcional e a qualidade de vida dos pacientes. Outros acometimentos,
como o fenémeno de Raynaud, também devem ser controlados com
medidas nao medicamentosas, incluindo medidas gerais para
evitar fatores precipitantes, como exposig¢ao ao frio, estresse
emocional, tabagismo e cafeina. Refluxo gastroesofagico devem
ser orientados a realizar dieta antirrefluxo. Além disso, a ES esta
associada ao maior risco de desenvolvimento de depressao e
desordens psicolégicas. Portanto, o acompanhamento psicolégico se
faz necessario. O protocolo preconiza e disponibiliza o uso das
seguintes drogas: Metotrexato (MTX), Ciclofosfamida (CCF),
Azatioprina (AZA), Sildenafila, Captopril, Nifedipino, Besilato de
anlodipino, Metoclopramida, Omeprazol, Prednisona, que séao
empregados conforme o manejo desejado. Inexiste uma duracao
de tratamento pré-determinada, mas é preciso um
acompanhamento periodico, tri ou semestre do paciente, por
Reumatologista, afim de detectar manifestacdes precoces da doenca
em Orgaos-alvo, ou efeitos adversos do medicamentos. Os pacientes

com ES devem ser tratados de acordo com as suas necessidades
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individuais e condicdes fisica, psicoldgica e social. No tratamento
dos sintomas especificos ou quando existem oOrgaos ja atingidos, o
medico avaliara as prioridades e indicacdes dos tratamentos,
podendo mudar de acordo com a evolucdo da doenca. Os
tratamentos usuais sao:

- Fendmeno de Raynaud: o tratamento inclui cuidados gerais para se
evitar descongestionantes simpaticomiméticos, exposicao ao frio,
estresse emocional, tabagismo, betabloqueadores e cafeina. Os
bloqueadores do canal de calcio sdo a primeira linha no tratamento
do FRy com destaque para anlodipina, pois podem reduzir a
frequénciae agravidade dos atagues isquémicos. NOs casos graves
ou com Ulceras digitais pode ser necessario medicagao venosa. A
sildenafila estaindicada para o tratamento do FRy e de fen6menos
Isquémicos graves de extremidades na auséncia de resposta ao
tratamento com bloqueadores dos canais de calcio. Seu uso em
fendmeno de Raynaud na ES limitada reduz a frequéncia dos
ataques isquémicos.

- Espessamento cutaneo: o MTX é a droga de escolha. A CCF pode ser usado
nos casos graves. O MMF embora citado nas recomendacdes da Sociedade
Brasileira de Reumatologia (SBR) como opc¢do de segunda linha, ndo é
recomendado no PCDT, pois nao tem esta indicacdo em sua bula. De modo
a melhorar o espessamento subcutaneo, recomenda-se a CCF para o
tratamento de manifestagdes cutédneas graves em pacientes com ES.
Manifestacdes vasculares: Bloqueadores de canais de calcio (nifedipino
e anlodipino) sd@o a primeira linha de tratamento do fenémeno de
Raynaud. Uma revisao sistematica com meta-analise que incluiu oito ensaios
clinicos 41 demonstrou que os bloqueadores de canais de calcio podem

reduzir a frequéncia e gravidade de ataques isquémicos. Ja o uso de

sildenafila é preconizado para o tratamento de ulceras digitais

refratarias aos bloqueadores dos canais de calcio em individuos com
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ES, considerando os resultados de um ECR que demonstrou que o
medicamento pode diminuir a frequéncia meédia de ataques de Raynaud. A
SBR recomenda os bloqueadores dos canais de calcio como drogas de
primeira linha no tratamento do fendmeno de Raynaud da ES, ja que
reduzem a frequéncia e a gravidade dos ataques isquémicos em
pacientes com fendmeno de Raynaud. A EULAR 2023, em suas novas
recomendacdes considera o iloprost como tendo evidéncia de grau A
para uso no fendmeno de Raynaud e nas ulceras digitais, com evidéncia
de grau B para tratamento da hipertensao arterial pulmonar.

- Doenca pulmonar intersticial e fiborose pulmonar O tratamento sintomatico,
incluindo oxigenoterapia, reabilitacdo e tratamento da doenca do refluxo
gastroesofagico, € muito importante. A abordagem inicial medicamentosa
correta e oportuna € fundamental definir o risco de progresséao. Indicacdes
aceitaveis de tratamento: doenca extensa (extensédo > 20% do parénquima
pulmonar), extenséo indeterminada capacidade vital forcada (CVF) <70% do
previsto, piora nas provas de funcdo pulmonar com declinio de 15% ou mais
na capacidade difusional de monoxido de carbono (DLCO) e reducédo de 10%
ou mais na CVF. A conduta expectante pode ser uma opcédo adequada para
a doenca leve e nao progressiva. Na indicagdo de tratamento
medicamentoso, corticdides e imunossupressores é o convencional, sendo a
CCF considerada a primeira linha terapéutica, principalmente na terapia de
inducdo na DPI. O uso da CCF ¢é relacionado a melhora estatisticamente
significativa, embora modesta, nos testes de funcdo pulmonar, escalas de
percepcdo da dispneia, indices funcionais e no espessamento cutaneo ao
final do primeiro ano de tratamento. Beneficios do uso da CCF podem
persistir por meses apos o término do tratamento, mas tendem a desaparecer
em média apds 2 anos. Corticéides devem ser reservados para situacées de
acometimento visceral grave, na menor dose necessaria e pelo menor tempo
possivel, considerando 0s o0s riscos e beneficios e particularidades de cada
caso. O uso de AZA foi inferior a CCF no tratamento de induc&o nos casos

de pneumopatia intersticial em ECR, mas, demonstrou estabilizacdo da
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funcdo pulmonar na maior parte dos pacientes em 2 anos de seguimento de
manutencdo apos inducdo com CCF. Devido a falta de alternativas
farmacoldgicas, a AZA € o imunossupressor mais utilizado na manutencéo
da pneumonite intersticial na ES, ap6s o uso da CCF ou na sua
falha/intolerancia. ASBR recomenda o tratamento da DPI-ES tratamento com
CCF, que tem beneficio e reconhece que o MMF e o rituximabe podem
representar alternativas para o tratamento nos casos ndo responsivos a
ciclofosfamida. O transplante pulmonar € uma op¢do em casos de doenca
terminal sem resposta ao tratamento medicamentoso, contudo nem sempre
€ uma opcao possivel devido ao envolvimento grave de outros 6rgdos pela
doenca. Em um recente estudo retrospectivo, a sobrevida pos-transplante
pulmonar foi de 59% em 3 anos, ndo diferindo dos dados obtidos apoés
transplante pulmonar em decorréncia de outras doencas.

- Hipertensdo pulmonar ocorre em 9% dos casos de ES podendo ser
secundaria a fibrose pulmonar, ou seja pré capilar ou a a cardiopatia
esquerda, pos capilar. O tratamento varia conforme sua causa, mas
geralmente se faz com agentes vasodilatadores convencionais como
bloqueadores dos canais de calcio e outras drogas. Vasodilatadores como o0s
prostanoides (epoprostenol, iloprosta), os antagonistas dos receptores da
endotelina (bosentana e ambrisentan) também s&o recomendados em
guidelines entretanto n&o o séo no PCDT ES.

Doenca renal — nestes casos, quase sempre ha hipertensao arterial, que &
preciso controlar. Para melhor proteccdo dos rins, as terapéuticas com
corticides em doses altas ou com alguns imunossupressores agressivos
para os rins, devem ser evitadas. Os pacientes com crises renais
hipertensivas devem ser tratados com inibidor da ECA em altas doses; dialise
e transplante renal sdo reservados para 0s casos que nao recuperam a
funcado renal precocemente. Blogqueadores de canais de calcio (nifedipino e
anlodipino) séo a primeira linha de tratamento do fendbmeno de Raynaud.
Uma revisao sistematica com meta-analise que incluiu oito ensaios clinicos

41 demonstrou que os bloqueadores de canais de calcio podem reduzir a
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frequéncia e gravidade de ataques isquémicos. Assim, estes medicamentos
devem ser utilizados no tratamento das manifestacdes vasculares em na ES,
de modo a reduzir a frequéncia e gravidade de ataques isquémicos.
Ja o uso de sildenafila € preconizado para o tratamento de ulceras digitais
refratarias aos bloqueadores dos canais de calcio em individuos com ES,
considerando os resultados de um ECR42 que demonstrou que o
medicamento pode diminuir a frequéncia média de ataques de Raynaud.
Na presenca de calcinose a cirurgia deve ser considerada uma opcéo apos
varias falhas terapéuticas e quando a calcificacdo é bem delimitada. A
litotripsia por ondas de choque extracorporea (LECO) pode ser efetiva e com
baixa morbidade em pacientes com sindrome CREST e calcinose ulcerada,
reduzindo o numero de calcificacdes e o tamanho das ulceracdes.
- Alteracbes do trato gastrointestinal: Bloqueadores da bomba de protons,
como o omeprazol, sdo empregados na prevencdo de complicacbes da
doenca do refluxo gastroesofagico, pro-cinéticos, como a metoclopramida,
podem melhorar sintomas relacionados aos distarbios de motilidade
gastrointestinais por exemplo excesso de gases e alteracdes do habito
intestinal, jA& a sindrome de ma absorcdo, que cursa com diarreias,
determinadas pelo supercrescimento bacteriano, pode ser tratada com
cursos de antibioticoterapia em rodizio.

- Doenca cardiaca: nos casos mais graves de arritmias, pode ser necessario

o implante de marca passo. Na maioria dos pacientes o uso de medicamentos

convencionais como anti-arritmicos, nifedipina, captopril, amiodarona,

carvedilol e o IECA (inibidor do enzima de conversao da angiotensina) sao
drogas utilizadas com resposta satisfatoria.

- Manifestacbes musculares e articulares com dor inflamacgéo: a medicacéo
habitual sdo os corticoides ou, nos casos mais graves, 0S
Imunossupressores como 0 metotrexato ou ciclofosfamida.

Bosentana é um antagonista do receptor da endotelina.

Bosentana € um antagonista do receptor da endotelina. Conforme bula

ANVISA indicada em pacientes com classe funcional Il, lll e IV de acordo
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com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) para melhorar a capacidade
fisica e diminuir a taxa de agravamento clinico; no tratamento da
hipertensdo arterial pulmonar (OMS - grupo 1); para a reducdo do
numero de novas Ulceras digitais em pacientes com esclerose sistémica
e Ulceras digitais ativas. Nao esta disponivel no SUS, porém o estado de
Sdo Paulo disponibiliza a droga conforme protocolo especifico para
tratamento da hipertensdo pulmonar. Guidelines recomendam seu uso
no caso de hipertensdo pulmonar da ES, com melhora na qualidade de
vida quando associado ao sildenafila, sem menc¢é&o ao uso seu uso nas
Ulceras digitais e fendmenos de Raynaud. A SBR recomenda o0s
blogueadores dos canais de calcio como drogas de primeira linha no
tratamento do fenémeno de Raynaud da ES, ja que reduzem a frequéncia
e a gravidade dos ataques isquémicos em pacientes com fendbmeno de
Raynaud. Considera que o iloprosta endovenoso diminui o numero de
atagues isquémicos e sua gravidade. A dose baixa é tdo eficaz quanto a
alta dose em pacientes com fendmeno de Raynaud secundario a ES e que
bosentana ndo melhora a frequéncia, a duracéo, a dor ou a severidade
dos ataques de FRy. Estudos recentes demonstram que o bosentana
demonstrou alguma eficacia na prevencdo da formacdo de novas
Ulceras digitais em curto prazo, mas ndo influenciou a cicatrizacdo de
Ulceras pré-existentes. Sendo, possivelmente, uma opcdao de tratamento
eficaz para ulceras digitais graves relacionadas a ES. Entretanto, sdo
necessarios mais ensaios clinicos randomizados em grande escala para
confirmar os resultados preliminares e 0s mecanismos de acao
subjacentes. Os potenciais efeitos adversos incluem dores de cabeca,
tonturas e hipotensdo, sendo leves, mas durante o tratamento é
necessaria funcdo hepatica mensal e hemograma completo
trimestralmente.

Conclusao: Trata-se de paciente de 62 anos com de esclerose
sistémica, fenotipo muito grave. Apresenta comprometimento
pulmonar e fendmeno de Raynaud importante favorecendo a
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Ulceras necroses digitais e em membros. Cursou com perda dos
segundos e terceiros pododactilos. Fez uso de AAS, estatina,
bloqueador do canal de Cécio, vasodilatador sem resposta. Segue
em uso de AAS 100mg, anlodipina 50mg de 8/8h, rosuvastatina
20mg, sildenafil 50mg. Necessita do uso de Bosentana, 125mg, 1
comp, de 12/12 horas, de forma continua, por refrariedade da
doenca, de modo a n&do correr risco de novas amputacoes.

Ainda ndo existe cura para a ES e seu tratamento é
sintomatico e suportivo, baseado em estratégias o6rgao-
especificas, ja que cada manifestacao clinica pode precisar de uma
medicacdo diferente e especifica. O tratamento depende das
caracteristicas do quadro clinico, do acometimento visceral
predominante e da presenca de doenca ativa e reversivel ou de
dano irreversivel.

O PCDT ES preconiza e disponibiliza o uso das seguintes
drogas: MTX, CCF, AZA Sildenafila, Captopril, Nifedipino, Besilato
de anlodipino, Metoclopramida, Omeprazol, Prednisona, que séo
empregados conforme o manejo desejado. Inexiste duracdo de
tratamento pré-determinada. No tratamento do Fendmeno de
Raynaud, recomenda cuidados gerais para se evitar
descongestionantes simpaticomimeéticos, exposicdo ao frio,
estresse emocional, tabagismo, betabloqgueadores e cafeina. Os
bloqueadores do canal de calcio sdo a primeiralinha no tratamento
do FRy com destaque para anlodipina, pois podem reduzir a
frequénciae agravidade dos ataques isquémicos. Nos casos graves
ou com Ulceras digitais pode ser necessario medicagao venosa. A
sildenafila esta indicada para o tratamento do FRy e de fenédmenos
iIsquémicos graves de extremidades na auséncia de resposta ao

tratamento com bloqueadores dos canais de céalcio. Seu uso em
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fendmeno de Raynaud na ES limitada reduz a frequéncia dos
atagues isquémicos.

Bosentana € um antagonista do receptor da endotelina. Conforme
bula ANVISA indicada em pacientes com classe funcional Il, lll e IV de
acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) para melhorar a
capacidade fisica e diminuir a taxa de agravamento clinico; no
tratamento da hipertensao arterial pulmonar (OMS - grupo |); para a
reducdo do numero de novas Ulceras digitais em pacientes com
esclerose sistémica e Ulceras digitais ativas. Ndo estad disponivel no
SUS, porém o estado de Sdo Paulo disponibiliza a droga conforme
protocolo especifico para tratamento da hipertensdo pulmonar.
Guidelines recomendam seu uso no caso de hipertensao pulmonar da
ES, com melhora na qualidade de vida quando associado ao sildenafila,
sem mencao ao uso seu uso nas Uulceras digitais e fendmenos de
Raynaud. A SBR recomenda os bloqueadores dos canais de calcio
como drogas de primeira linha no tratamento do fendmeno de Raynaud
da ES, j4 que reduzem a frequéncia e a gravidade dos atagues isquémicos
em pacientes com fenbmeno de Raynaud. Considera que o iloprosta
endovenoso diminui o nUmero de ataques isquémicos e sua gravidade.
A dose baixa é tao eficaz quanto a alta dose em pacientes com fenébmeno de
Raynaud secundario a ES e que bosentana ndo melhora a frequéncia, a
duracéo, a dor ou a severidade dos ataques de FRy. Estudos recentes
demonstram que o0 bosentana demonstrou alguma eficacia na
prevencdo da formacao de novas Ulceras digitais em curto prazo, mas
ndo influenciou a cicatrizacdo de Uulceras pré-existentes. Sendo,
possivelmente, uma opcdo de tratamento eficaz para ulceras digitais
graves relacionadas a ES. Entretanto, sédo necessarios mais ensaios
clinicos randomizados em grande escala para confirmar os resultados
preliminares e os mecanismos de agdo subjacentes. Os potenciais
efeitos adversos incluem dores de cabeca, tonturas e hipotenséao, sendo

leves, mas durante o tratamento € necessaria funcéao hepatica mensal e
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hemograma completo trimestralmente.
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