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NOTA TECNICA

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO
SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Rodrigo Fernando di Gioia Colosimo
PROCESSO N°.: 50006247820218130522
CAMARA/VARA: Vara Unica
COMARCA: Porteirinha
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTES: ACSR - 17 anos, e AERS - 24 anos
PEDIDO DA AGAO: Horménio do crescimento, Aldactone® 25 e 100 mg,

Indometacina 25 mg, Cloreto de potassio - xarope, Carvedilol 3,125 mg,

Omeprazol 20 mg

DOENCA(S) INFORMADA(S): Sindrome de Bartter

FINALIDADE / INDICAGCAO: Como opcdo de terapéutica clinica
farmacoldgica

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 17602

NUMERO DA SOLICITACAO: 2021.0002380

Il - PERGUNTAS DO JUiZO:

Solicita informagdes acerca do tratamento pretendido.

Il - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacido apresentada trata-se de dois pacientes,

ambos com diagnostico de Sindrome de Bartter, apresentando insuficiéncia
renal crénica e deficit de crescimento. Além do uso continuo dos
medicamentos para o tratamento da sindrome, foi prescrito em relatérios
meédicos datados de 21/06/2017, a indicacdo do uso de hormdnio de
crescimento por ambos os requerentes, para corregao/minimizacao do deficit
de crescimento.

A Sindrome de Bartter € uma doenca rara que se manifesta
principalmente durante a infancia, acomete mais frequentemente o sexo
masculino.

“A sindrome de Bartter, descrita em 1962, é caracterizada por alcalose

metabdlica hipocalémica, hipoclorémica, hiperreninémica, com presséo arterial
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normal. Desde sua descricdo inicial, foram relatadas varias formas de
apresentacées clinicas que demonstram a heterogeneidade fenotipica dessa
doenca. Clinicamente, a maioria dos pacientes é desnutrida, com acentuado
retardo do crescimento. Aléem disso, ha poliudria, polidpsia e desidratagéo,
podendo se manifestar no periodo neonatal ou nos primeiros anos de vida.
Estudos de crescimento e desenvolvimento de pacientes com sindrome de
Bartter indicam que ha um retardo grave durante a infancia e que a estatura
normal é raramente obtida. Bettinelli et al relatam que a altura, ao diagnostico
de 18 criangas com sindrome de Bartter, variou de - 4,9 até 0,9 desvios
padréo e que 11 dessas criangas apresentavam estatura abaixo de - 2 desvios
padréo’.

As manifestacbes clinicas dependem, predominantemente, da
hipocalemia (baixa de potassio) e podem ocorrer logo apds o nascimento, na
infancia ou até na idade adulta. Associa-se ao retardo no desenvolvimento
pondero estatural e sintomas de fraqueza muscular. Os niveis presséricos sao
normais. O progndstico da sindrome de Bartter é incerto, muitos pacientes
permanecem bem e relativamente assintomaticos, mas alguns podem evoluir
com retardo mental e insuficiéncia renal crénica. A sindrome de Bartter
pertence a um grupo pequeno de tubulopatias caracterizado por redugéo no
transporte de NaCl no néfron distal.

“‘Apesar de o prognostico ser favoravel na maioria dos casos, esta é
uma doenca crbnica que requer medicacdo regular, o que torna muitas vezes
a adesao dificil. A evolugéo para insuficiéncia renal crénica é rara e lenta, e,
quando ocorre, esta relacionada aos efeitos progressivos dos disturbios
eletroliticos e hemodinédmicos do parénquima renal’.?

O desenvolvimento da faléncia renal cronica é atribuido a mudangas nos
glomérulos e intersticio, secundarias ao longo periodo de hipocalemia e a
diminuicdo da perfusdo renal, com episddios repetidos de lesdo isquémica por
hipovolemia. O defeito tubular renal na sindrome ndo pode ser corrigido, por
isso o tratamento é feito pela vida toda, com o objetivo de minimizar os efeitos

da elevagao na produgao de prostaglandina e aldosterona. A hipocalemia é a
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preocupacao terapéutica fundamental.

Ha necessidade de instituicdo terapéutica precoce para melhorar os
niveis séricos dos eletrolitos e o estado nutricional dos pacientes acometidos,
sem comprometer a depuracdo de creatinina. O tratamento inclui anti-
inflamatorios ndo esteroides e a reposicdo de potassio, com o intuito de
minimizar ou normalizar o perfil hidreletrolitico dos pacientes, podendo ocorrer
resposta variavel ao suporte terapéutico, reposicao de agua e eletralitos.

Pode haver retardo de crescimento grave durante o periodo de lactente
e pré-escolar. Os pacientes com sindrome de Bartter apresentam peso abaixo
do esperado para a idade e raramente atingem altura normal. O retardo do
crescimento longitudinal € uma manifestacdo comum em patologias
associadas a hipocalemia na infancia, podendo se associar a alteragdes na

secrecao de hormdnio de crescimento e resisténcia a acdo do mesmo.

1) Aldactone® (espironolactona 25 e 100 mg): disponivel na rede publica
através do componente basico de assisténcia farmacéutica. Vide RENAME
2020, paginas 22 e 72.

2) Indometacina 25 mg: nao disponivel na rede publica, € um medicamento
anti-inflamatério nao esteroide, n&o seletivo, inibidor da sintese de
prostaglandina. Os inibidores da produgdo de prostaglandinas tem sido
usados com relativa eficacia. A indometacina tem sido utilizada com bom
resultado, sendo uma opcao para o tratamento da sindrome. Embora de curta
duracgdo, pode ser utilizada isoladamente na dose de 25-50 mg/kg/dia, duas a
quatro vezes/dia, para adultos, associada ou ndo a espironolactona. O uso
precoce de Indometacina, como parte do tratamento, tem o objetivo de reduzir
a calciuria e, consequentemente, a nefrocalcinose. A utilizagdo em longo
prazo vem se demonstrando segura e bem tolerada quando monitorizados os
possiveis efeitos colaterais, possibilitando o crescimento esperado, quando o
uso € instituido precocemente.

3) Cloreto de potassio — xarope: nédo disponivel na rede publica, na
apresentacao requerida.

4) Carvedilol 3,125 mg: disponivel na rede publica através do componente
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basico de assisténcia farmacéutica. Vide RENAME 2020, paginas 18 e 71.

5) Omeprazol 20 mg: disponivel na rede publica através do componente
basico de assisténcia farmacéutica. Vide RENAME 2020, paginas 27 e 65.

6) Hormonio do crescimento:

Nos casos concretos, os pacientes encontram-se atualmente com
idades de 17 e 24 anos, nao foi informado quando foi estabelecido o
diagnéstico da sindrome, e quando se iniciou a terapéutica basica
direcionada a doenca, uma vez que quando o tratamento é instituido
precocemente, tende a atenuar ao maximo o deficit do crescimento pondero
estatural. N&o foi apresentada nenhuma dosagem do horménio de
crescimento dos requerentes, atuais e/ou pregressas.

Na sindrome, o deficit do crescimento é decorrente principalmente dos
disturbios hidroeletroliticos e metabdlicos significativos, evidenciados por

hipocalemia e alcalose metabdlica, podendo se associar a alteragbes na

secrecao de hormbnio de crescimento e resisténcia a agdo do mesmo. A
introducao precoce de tratamento direcionado aos disturbios hidroeletroliticos
e metabdlicos causados pela sindrome, tende a levar ao ganho pondero
estatural mais satisfatorio.

“O tratamento é de suporte e consiste basicamente na corre¢do dos
disturbios hidroeletroliticos e na administragdo de inibidores da sintese de
prostaglandinas. Quando o tratamento é instituido precocemente, pode-se
atenuar o deficit de crescimento”.?

Nos casos concretos, ndo foram identificados elementos técnicos
indicativos de beneficio e/ou de imprescindibilidade do uso do horménio do
crescimento. Nao foram identificadas evidéncias cientificas de que o uso
tardio do horménio do crescimento, contribuiria para redugcdo do deficit
pondero estatural ja estabelecido, principalmente considerando a idade atual
dos requerentes.

A rede publica disponibiliza o horménio do crescimento (GH), através de
protocolo para pacientes portadores de hipopituitarismo (deficiéncia do

horménio); ndo ha consenso na literatura cientifica e previsao protocolar de
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uso tardio do hormdnio para o quadro apresentado pelos requerentes. Nao ha
evidéncias de uma real possibilidade de obtencdo de beneficio clinico

cientificamente mensuravel, que justifique o uso do GH como “farmaco”.
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5) Portaria Conjunta n°® 28, de 30 de novembro de 2018, Aprova o Protocolo
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