Tribunal de Justica do Estado de Minas Gerais
Av. Augusto de lima, 1549, 3° andar, sala P-358, Férum Lafayette
Belo Horizonte/MG - CEP 30190-002

NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiz de direito Dra. Karla Larissa Augusto de Oliveira
Brito

PROCESSO N°.:0035195003634

SECRETARIA:Unidade Jurisdicional Unica Do Juizado Especial
COMARCA: Araguari

| — DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE:MJMA

IDADE:48

PEDIDO DA ACAO: PENICILAMINA 250MG

DOENCA(S) INFORMADA(S) — (CIDs): E830
FINALIDADE / INDICACAO\: DOENCA DE WILSON
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRM58681
NUMERO DA SOLICITACAO: 2019.0001384

Il - PERGUNTAS DO JUIZO:

Consulto o respeitavel 6rgédo para saber a aplicabilidade do farmaco
PENICILAMINA 250MG ao tratamento da rara DOENCA DE WILSON
(CID EB83.0), bem como se esta disponivel no SUS ou mesmo se ha
neste Sistema Unico de Salde outro medicamento igualmente eficaz
pelo qual seja possivel realizar a substituicdo, atentando para a
URGENCIA da resposta.

Il - CONSIDERACOES SOBRE O CASO:

A doenca de Wilson (DW) é uma doenca genética com manifestacées

clinicas consequentes a um defeito no metabolismo do cobre, o que leva a
seu acumulo. Descrita pela primeira vez por Kinnear Wilson em 1912,
caracteriza-se por ter uma heranga autossOmica recessiva. O gene
envolvido € o ATP7B, situado no braco longo do cromossomo 13.
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Aproximadamente 1 em 30.000 individuos € homozigoto para a doenca; os
heterozigotos nédo a desenvolvem, néo necessitando, portanto, ser tratados.
O gene ATP7B, contido em uma area do DNA de aproximadamente 80 kb,
contém 22 éxons transcritos em um RNA mensageiro de aproximadamente
7,8 Kb que tem alta expressdo no figado. Existem diversos tipos de
mutacOes neste gene que podem causar a DW. A absorcdo de cobre
proveniente da dieta excede as quantidades diarias necessarias. Sua
excrecdo pelos hepatécitos na bile é essencial para a manutencdo da
homeostase deste metal. Aparentemente o produto do gene ATP7B esta
presente no sistema de Golgi e é fundamental para o transporte de cobre
através das membranas das organelas intracelulares. Auséncia ou funcéo
diminuida do ATP7B reduz a excrecdo hepatica de cobre e causa acumulo
do metal na DW. A ceruloplasmina € uma glicoproteina sintetizada no figado
e contétm 6 atomos de cobre por molécula. O defeito no transporte
intracelular acarreta diminuicéo na incorporacao de cobre na ceruloplasmina.
Acreditase que a auséncia de cobre na ceruloplasmina deixe a molécula
menos estavel, sendo o motivo pelo qual o nivel circulante desta
glicoproteina nos pacientes com DW esta reduzido. Quando a capacidade
de acumulo de cobre no figado € excedida ou quando ha dano
hepatocelular, ocorre liberacdo de cobre na circulacéo, elevando-se o nivel
de cobre sérico ndo ligado a ceruloplasmina. Este cobre circulante deposita-
se em tecidos extra-hepaticos. Um dos principais locais de deposicédo € o
cérebro, causando dano neuronal e sendo responsavel pelas manifestacdes
neuroldgicas e psiquiatricas da DW. As manifestacdes clinicas devem-se,
principalmente, ao acometimento hepatico e do sistema nervoso central,
sendo extremamente variaveis. Sem tratamento, a doencga evolui para
insuficiéncia hepatica, doenca neuropsiquiatrica, faléncia hepatica e morte.
As manifestacfes hepaticas podem variar de um quadro assintomatico até

cirrose descompensada. Alguns casos podem se apresentar como hepatite
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fulminante . As manifestacfes clinicas do sistema nervoso central podem,
em algumas situacdes, ser a forma de apresentacdo da doenca. Os sinais e
sintomas mais frequentes sdo anormalidades motoras similares as da
doenca de Parkinson, incluindo distonia, hipertonia, rigidez, tremores e
disartria. Até 20% dos pacientes podem ter sintomas exclusivamente
psiquiatricos, muito variaveis, incluindo depresséao, fobias, comportamento
compulsivo, agressivo ou antissocial . A DW também pode causar dano
renal (nefrocalcinose, hematdaria, aminoaciddria), hemdlise,
hipoparatireoidismo, artrite, artralgias, osteoartrose, miocardiopatias e
arritmias. O tratamento medicamentoso e transplante hepatico sdo as
opcOes terapéuticas. Também deve ser adotada dieta com baixa quantidade
de cobre, principalmente nas fases iniciais da doenca. Os alimentos com
guantidade mais elevada de cobre séo frutos do mar, chocolate, améndoas,
café, feijao, figado, cogumelos e soja . Contudo, a dieta isoladamente nao é
suficiente para o tratamento. O transplante deve ser reservado para
pacientes com doenca hepatica terminal ou fulminante. O tratamento
medicamentoso € baseado na administracdo de quelantes e sais de zinco.
Os quelantes sdo penicilamina , dimercaprol (british anti-Lewisite - BAL),
trientina e tetratiomolibdato. Agem removendo e destoxificando o cobre
intra e extracelular. Os sais de zinco diminuem a absorcdo intestinal de
cobre. Normalmente o tratamento € iniciado com o0s quelantes, associados
ou nao aos sais de zinco, para a remocao do excesso de cobre depositado.
Alguns autores recomendam que, apos a remoc¢ao deste excesso pelos
guelantes, os sais de zinco poderiam ser utilizados em monoterapia para
prevenir o reacumulo do metal . Contudo, esta conduta ndo € uniforme, pois
h& relatos na literatura de casos de piora neuroldgica e de descompensacao
hepatica progressiva refrataria.

a reinstituicdo do tratamento causadas pela interrupcdo dos quelantes. A

identificacdo da doenca em seu estagio inicial e o encaminhamento agil e
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adequado para o atendimento especializado ddo a Atencdo Béasica um
carater essencial para um melhor resultado terapéutico e prognoéstico dos
casos .

Existe Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas Portaria SAS/MS n° 1.318,
de 25 de novembro de 2013 para Doenca de Wilson; que inclui o uso

penicilamina.

IV - CONCLUSAO:

a O medicamento solicitado consta no RENAME 2018 e esta disponivel
no SUS
a Existe Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas Portaria SAS/MS n°

1.318, de 25 de novembro de 2013 para Doenca de Wilson; que inclui o uso

penicilamina.

V - REFERENCIAS:

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas Portaria SAS/MS n° 1.318,
RENAME 2018

VI — DATA:13/08/2019

NATJUS - TIMG
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