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 Dr. Fernando de Moraes Mourao
PROCESSO N°.: 00530056020188130456

SECRETARIA: Juizado Especial

COMARCA: Oliveira

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: A.M.

IDADE: 64 anos

PEDIDO DA ACAO: Medicamentos: RILUZOL 50 mg

DOENCA(S) INFORMADA(S): G12.2

FINALIDADE / |INDICACAO: Em razdo de dignostico de doenca

neurodegenerativa, (Esclerose Lateral Amiotréfica — ELA) até o momento
irreversivel, para evitar o progresso da doenca.

REGISTRO DO PROFISSIONAL PRESCRITOR: CRMMG 67.202

NUMERO DA SOLICITACAO: 2017.000909

Il = PERGUNTAS DO JUIiZO: Como ha pedido de tutela antecipada para ser

apreciado, solicito que informe a este juizo se o(a) paciente necessita do
tratamento pleiteado, se ha ou ndo evidéncias cientificas de que o tratamento
pleiteado seja o Unico indicado para o tratamento com sucesso da enfermidade
do(a) autor(a) e se 0s mesmos respondem positivamente ao problema de saude
do(a) requerente (relatério médico anexo), bem como prestar as informacdes
gue entender relevantes para o presente caso.

lIl- CONSIDERACOES:

Conforme documentos médicos datados de 05/11/2018, trata-se de AM,

64 anos com diagnostico de ELA, desde junho de 2018, quando internou-se com
guadro de tosse cronica, dispnéia, disfagia, fala arrastada, hiperrreflexia dos

guatros membros, fasciculacées musculares em membros superiores e lingua,
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atrofia muscular e proximal dos membros. Estudo neurofisiologico realizado em
21/06/2018 confirmou diagndstico. Iniciado o uso de Riluzol 50mg de 12/12
horas para retardar o avanco da doenca e aumentar a sobrevida do paciente, 0
gual o paciente recebia do SUS. Porém seu fornecimento foi interrompido e a
doenca voltou a progredir. Necessita urgentemente do fornecimento da droga
para que o0 paciente possa retornar ao tratamento para retardar o avanco da
doenca e melhorar a qualidade de vida do paciente.

A doenca dos neurdbnios motores (DNM), também conhecida como
esclerose lateral amiotrofica (ELA), € uma desordem neurodegenerativa
fatal e incomum do sistema motor em adultos. Tem incidéncia mundial entre
1,5 e 2,5 por 100.000 pessoas-ano, ocorrendo ao longo da vida adulta, com o
pico de incidéncia entre os 50 e os 75 anos de idade, sendo mais frequente nos
homens na proporcao de 3:2. Tem como 0s Unicos fatores de risco estabelecidos
sendo idade e histérico familiar. Embora sua etiologia seja desconhecida, as
evidéncias atuais sugerem que multiplos fatores de interacdo contribuem para a
lesdo dos neurdnios motores (NM) tais como: a alteracdo genética de expansao
repetitiva do hexanucleotideo patolégico em C9ORF72; o estresse oxidativo e a
toxicidade glutamatérgica. Historicamente, a ELA foi identificada como uma
sindrome clinica distinguivel de outras doencas do NM, com base na localizacéo
do primeiro sintoma e na extensdo em que as células do corno anterior ou 0s
neurdnios corticomotores estao inicialmente envolvido.

Acredita-se que, por ocasido do primeiro sintoma, mais de 80% dos NM ja
tenham sido perdidos. Os sintomas séo diversos e desafiadores para o paciente
e o clinico. O quadro clinico da ELA reflete a perda de neurdnios do sistema
motor do cértex ao corno anterior da medula. Os sinais fisicos desse
disturbio incluem achados de ambos NM superiores (NMS) e NM inferiores
(NMI). A disfuncédo sensitiva é incompativel com o diagndstico de ELA, a
ndo ser que faca parte de um disturbio subjacente. Os achados fisicos
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correlacionam-se com as diferentes topografias da degeneracdo dos
nucleos motores: bulbar, cervical ou lombar, sendo os sinais e sintomas
reunidos em dois grupos:
- resultantes diretos da degeneracdo motoneuronal: fraqueza e atrofia,

fasciculacOes e cédibras musculares, espasticidade, disartria, disfagia, dispneia

e labilidade emocional;

- resultantes indiretos dos sintomas primarios: distlrbios psicoldgicos, disturbios
de sono, constipacdo, sialorreia, espessamento de secre¢des mucosas,

sintomas de hipoventilagao cronica e dor.

O diagndéstico € clinico com base na presenca de sinais de
comprometimento dos NMI e NMS concomitantes em diferentes regides,
sempre associado a progressdo da doenca sem sinais sensitivos e na
auséncia de explicacao alternativa. Ndo ha um unico teste diagnoéstico no
momento que possa confirmar ou excluir totalmente o diagnostico de ELA.
Assim os médicos baseiam-se na histdria clinica e no exame, apoiados por
estudos de eletrodiagnostico, e achados negativos de estudos de imagem

e de laboratério:

- Biopsia dos musculo envolvidos mostrando sinais de denervagéo;

- Cretininafosfoquinase (CK) sérica pouco elevada, mas ndo aos niveis dos
autos valores encontrados nas DMP;

- Hemograma, Funcéo renal, Funcdo hepatica e e tempo de protrombina
dentro da normalidade;

- Ressonancia magnética (RM) de encéfalo e juncdo craniocervical com
auséncia de leséo estrutural que expliqguem os sintomas;

- ENMG dos 4 membros com denervacdo em mais de um segmento,
atividade espontanea do musculo normal em repouso; redugédo do namero

de unidades motoras sobre controle voluntario e neuroconducdo motora e
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sensitiva normais.

O diagnéstico da ELA é evidente nos pacientes com longa evolucdo da doenca
com sinais e sintomas generalizados; e € provavel quando ha sinais de
comprometimento do NMI e NMS em uma regido ou sinais de comprometimento
do NMS em uma ou mais regides associados a evidéncia de denervacao aguda
na ENMG em dois ou mais segmentos. Nos estagios iniciais da doenca, em que
pode haver sinais minimos de disfuncdo dos NMS e NMI, a ELA pode ser
confundida com outras condi¢des clinicas, inclusive outras doencgas do neurdnio
motor como a esclerose lateral primaria, atrofia muscular progressiva, atrofia

muscular espinhal, atrofia muscular espinobulbar.

N&o existe até o momento intervencao terapéutica ou médica que
possa curar ou mesmo interromper a progressao da ELA. O foco do
tratamento da ELA é na terapia sintomatica, reabilitadora e paliativa, com o
objetivo geral de otimizar a qualidade de vida e inclui abordagem de
suporte respiratdrio com treinamento muscular inspiratério, suporte
ventilatério e uso de drogas. Existem poucos medicamentos aprovados
para o tratamento de ELA. O riluzol é o Unico tratamento farmacoldgico
para uso como tratamento na doenca nos Estados Unidos, Australia e em
muitos paises europeus. O riluzol reduz a liberacdo pré-sinaptica de glutamato,
apresentando impacto no aumento da sobrevida mediana em cerca de dois a
trés meses em um ano. O riluzol esta disponivel SUS por meio do PDCT da
ELA. A edaravona, um antioxidante eliminador de radicais livres que prece aliviar
os efeitos do estresse oxidativo, € licenciada no Japdo e atualmente sob
consideracdo para uso nos Estados Unidos. O suporte ventilatério nao
invasivo, nas suas varias modalidades, € a conduta terapéutica n&o
farmacologica que mais aumenta a sobrevida e a qualidade de vida do
paciente com ELA, sendo inclusive possivelmente superior ao uso de
riluzol. A ventilacdo n&o invasiva provavelmente tem beneficios de sobrevida e
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gualidade de vida em pessoas com boa ou moderada fungéo bulbar, e beneficio
da qualidade de vida em pessoas com ma fungéo bulbar. Outras medidas podem
ser usadas para minimizar o sinais da doenca no nivel do comprometimento
como terapia medicamentosa para dor, tratamento para caibras, tratamento para
espasticidade, treinamento muscular inspiratorio e ventilagdo mecéanica para
suporte da funcao respiratéria, tratamento para sialorreia e nutricdo de suporte
enteral. No nivel de atividade e participacdo, as intervencdes incluiram EMTr,
exercicio terapéutico e atendimento multidisciplinar. Porém nenhuma afirmacao
pode ser feita sobre a eficacia destas abordagens com base em qualquer estudo
de alta qualidade. Existe consenso clinico de que os cuidados multidisciplinares
devem ser prestados quando disponiveis e isso se reflete nas recomendacfes

do Centro Nacional de Referéncia Clinica (NICE) do Reino Unido.

A despeito do aumento da sobrevida com o uso de riluzol e de
suporte ventilatorio, até o0 momento ndo existe nenhuma terapia capaz de
curar ou reverter a doenca. A sobrevida média da ELA é de 3-5 anos. Na
auséncia da ventilacdo mecanica prolongada, a porcentagem de
sobreviventes em 10 anos € de 8%-16%, podendo chegar a 15 anos ou

mais com a ajuda do suporte ventilatorio.

Ha vérias razdes logisticas e éticas que tornam o tratamento no DNM
particularmente desafiador para o estudo. A DNM é condicéo relativamente
rara, heterogénea na apresentacdo e manifestacfes clinicas, e resulta em uma
populacdo rapidamente incapacitante com altas taxas de mortalidade. Pessoas
com DNM muitas vezes preferem participar de ensaios farmacéuticos
modificadores de doencas que possam retardar a progressdo da doenca em
relacdo a outros estudos. Também os participantes podem ter dificuldade em
comparecer a clinica para acompanhamento da pesquisa, devido a problemas

respiratorios, de mobilidade ou distancia das clinicas; aléem da rapida
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deterioracdo da doenca resultando em ventilacdo mecanica ou morte. Nao seria
ético projetar um ensaio controlado por placebo para o tratamento de um dos
sintomas da doenca ou reter o cuidado multidisciplinar onde tais cuidados
estiverem disponiveis. Portanto, € altamente provavel que nunca haja ECRs
disponiveis nessas areas. Vale ressaltar que a falta de evidéncias néo
necessariamente equivale a ineficacia e ndo deve anular o julgamento clinico e a
discussao entre um clinico e a pessoa com DNM.

Concluséo: trata-se de paciente de 64 anos com diagnéstico de ELA, ja em
uso de Riluzol fornecido pelo SUS, porém teve seu fornecimento
interrompido resultando em progressdo da doenca. Necessita do rapido
retorno do fornecimento da droga.

N&o existe até o momento intervencado terapéutica ou médica que
possa curar ou mesmo interromper a progressao da ELA. O foco do
tratamento é a terapia sintomatica, reabilitadora e paliativa, objetivando
otimizar a qualidade de vida. Inclui abordagem de suporte respiratério com
treinamento muscular inspiratorio, suporte ventilatério e uso de drogas. O
suporte de ventilatério tem grande impacto na sobrevida de destes pacientes,
parecendo ser a acdo mais efetiva de sobrevida e que mais aumenta a
sobrevida e a qualidade de vida do paciente com ELA.

O Riluzol, é o Uunico tratamento farmacolégico recomendado na nesta
doenca e esta disponivel no SUS no PDCT da ELA.

Assim, temos a esclarecer que o caso concreto néo se trata de avaliar,
sob o ponto de vista técnico cientifico, se o0 medicamento solicitado € o
mais adequado/indicado ou néo, se ha alternativas no SUS, uma vez que o
Riluzol jA é contemplado no PCDT ELA do SUS, como Unica droga de
opcao para este tratamento e o paciente inclusive ja foi contemplado com
seu fornecimento. Trata-se de questdo estritamente relacionada a gestéo
da assisténcia a saude publica, com interrupcdo do fornecimento do
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medicamento, que foge a finalidade do NATJUS - TIMG.
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