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RESPOSTA TECNICA

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO
SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr.Morvan Rabélo de Rezende
PROCESSO N°.: 50042986220198130707
CAMARA/VARA: Unidade Jurisdicional dos Juizados Especiais de Varginha
COMARCA: Varginha
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: ndo consta na solicitacao
IDADE: 20
PEDIDO DA AGAO: Medicamento PRIMOGINA
DOENGCA(S) INFORMADA(S): Q529
FINALIDADE / INDICAGAO: Como opcéo terapéutica substituta & opcéo
terapéutica disponivel na rede publica - SUS
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 17548
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2020.0001714
Il - PERGUNTAS DO JUizO:

A parte autora é portadora da sindrome "Gene NR5A1"e artrite psoriasica.

Foi prescrito o medicamento PRIMOGINA.

Ha indicacdo para o tratamento da moléstia? E fornecido pelo SUS e em
caso positivo, com indicagao para a moléstia?

Se nao, existe alternativa terapéutica? Esta na relacido de Medicamentos do
Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica entre os
medicamentos de alto custo que sao disponibilizados pela Secretaria de

Saude de Minas Gerais?

Il - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Na literatura sdo descritas alteragdes no gene NR5A1 46,XY associadas a

Disturbio da Diferenciacdo do Sexo , anorquia bilateral, amenorréia primaria,
faléncia ovariana precoce, hipospadia, infertilidade masculina, e alguns
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casos de tumores adrenais e endometrioses

O termo Disturbio da Diferenciagdo do Sexo (DDS) caracteriza-se pelo
desenvolvimento genital ou gonadal incompleto ou desordenado. Os DDS
com cariotipo 46,XY sdo caracterizados por genitalia externa ambigua ou
feminina, em alguns casos com gbénadas disgenéticas, e presenga ou
auséncia de derivados de Muller. Os mais frequentes sédo a insensibilidade
androgénica, deficiéncia da 5-alfa-redutase tipo 2, disgenesia gonadal e
DDS ovario-testicular. Varios sdo os genes que participam dos processos
de determinacgao e diferenciagdo do sexo. Alteragdes no gene NR5A1, que
codifica o fator de transcricido SF- 1, é responsavel por diferentes
fenétipos de DDS. A proteina SF-1 € expressa principalmente em tecidos
esteroidogénicos (gbnadas, adrenais e placenta), nas células de Sertoli, nas
células de Leydig e nos ovarios; € o principal regulador do metabolismo do
colesterol nas células esteroidogénicas. Além disso, regula a atividade de
outros genes, como os CYPs, HSD3B, StAR, SOX9, DAX1, entre outros.Na
literatura , sabia-se que o gene NR5A1 tinha uma importante participagao
na formagdo e manutencdo na gbénada masculina, os testiculos. Os
pesquisadores tinham conhecimento de que esse mesmo gene interferia
nas glandulas adrenais. As adrenais ficam acima dos rins e sao
responsaveis pela produgao de varios hormonios esterodides, principalmente
o cortisol.

As primeiras mutagdes desse gene, encontradas em pacientes do sexo
masculino, foram associadas a insuficiéncia adrenal. Isso fez com que os
estudos fossem conduzidos por esse caminho. Entretanto, os casos
europeus € um caso brasileiro deram um novo rumo as pesquisas
mostrando que a alteragdo da glandula adrenal ocorria em homens e
mulheres; e a gonadal, s6 em homens. As pesquisas mostram que a

alteracao gonadal pode também ocorrer em mulheres.
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Tratamento

A forma mais precoce de faléncia ovariana € a menina n&o desenvolver a
puberdade. Nesses casos, em vez de ovarios ela tem gbénadas
disgenéticas, que sao formadas apenas por um tecido fibroso e n&o
funcionam. Outra possibilidade é a de haver puberdade e, apés um periodo
de menstruagdes regulares ou irregulares, a menstruagado desaparecer. O
primeiro caso é chamado de amenorréia primaria € o segundo, de
amenorréia secundaria. Pode acontecer ainda de a mulher passar pela fase
da puberdade, menstruar, mas ndo engravidar. Ha dosagens hormonais
especificas que mostram que o ovario esta em faléncia. O gene NR5A1 esta

agora entre as causas genéticas de menopausa precoce.

IV — CONCLUSOES:

v Trata-se de doencga rara com poucos casos descritos na literatura,
dessa forma ndo existem dados que possam comparar alternativas
terapéuticas

v Primogyna® (valerato de estradiol) € um medicamento cuja
substancia ativa se destina a reposicao hormonal feminina (reposicéo
estrogénica), aliviando os sintomas associados a menopausa.

v A doenca Sindrome "Gene NR5A1" pode ocorrer em paciente do sexo
masculino (XY) ou sexo feminino (XX). Na solicitacdo n&o consta o
nome e/ou sexo do paciente. Consta CID Q529 que refere-se ao sexo
feminino

v De acordo com que esta disponivel na literatura o tratamento
solicitado é adequado para patologia caso o(a) paciente em tela seja
do sexo feminino

v Outros medicamentos que tenham como principio ativo valerato de
estradiol 2 mg estdo indicados para o tratamento e ndo somente
Primogyna® que € uma marca
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V — REFERENCIAS:
Portal da Anvisa

Portal da UNICAMP
Portal Doencas Raras
Vi — DATA: 12/02/2020

NATJUS - TIMG
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