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NOTA TECNICA 2520

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Mateus Leite Xavier
PROCESSO N°.: 50014466820208130242

CAMARA/VARA: VARA UNICA

COMARCA: Espera Feliz

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: MGV

IDADE: 08 anos

PEDIDO DA ACAO: Horménio do crescimento

DOENCA(S) INFORMADA(S): Sindrome de Noonam
FINALIDADE / INDICAGAO: controle sintomas

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRM- SP 91030
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2021.0002510

Il - PERGUNTAS DO JUizO:

O medicamento Genetropin 12mg é eficaz para tratamento da Sindrome de
Noonan? O medicamento Genetropin 12mg contribui para garantir o
crescimento da autora, que conta com 7 anos de idade e com previsao de

estatura adulta de 145cm, no contexto da Sindrome de Noonan?

Il —- CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

A somatropina ( horménio GH) esta disponivel no Sistema Unico de Sau-
de (SUS) por meio do Componente Especializado da Assisténcia Farma-
céutica (CEAF) para tratamento dos pacientes que atendem aos critérios
estabelecidos pelos Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)
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da Deficiéncia do Horménio do Crescimento - Hipopituitarismo e da Sin-
drome de Turner, revisados e publicados em 2010. Pacientes nascidos
pequenos para idade gestacional (PIG) e portadores de sindromes
genéticas com evidéncia de beneficio do uso de GH devem ser ava-
liados em Centros de Referéncia ou por equipe técnica especializada.
Os pacientes devem passar por avaliagdo diagndstica e ter acompanha-
mento terapéutico com endocrinologistas ou pediatras, cuja avaliagao pe-
riddica deve ser condi¢cao para a dispensacido do medicamento. Pacien-
tes com hipopituitarismo devem ser avaliados com relacdo a eficacia do
tratamento e ao desenvolvimento de toxicidade aguda ou crénica. A exis-
téncia de centro de referéncia facilita o tratamento em si, bem como o
ajuste de doses, caso necessario, € o controle de efeitos adversos.A indi-
cacéo indiscutivel e classica do uso do hormdnio do crescimento recom-
binante, somatropina, € para as criancas com baixa estatura devido a

sua falta.
Nao existe previsdo de cobertura da somatropina no rol da ANS

A sindrome de Noonan (SN) foi descoberta em 1963 pela cardiologista
pediatrica Jacqueline Noonan. E hereditaria, tendo carater autossémico
dominante, com distribuicdo semelhante em ambos os sexos. Apesar da

ocorréncia herdada, 60% dos casos sao esporadicos.

Os genes PTPN11, SOS1, RAF1, KRAS e SHOC?Z2 foram relacionados
com a etiologia da sindrome e sao responsaveis pela via de sinalizacéo
RAS/MAPK. Existem casos em que a mutagcdo ocorre apds a concepgao.
E considerada uma das sindromes mendelianas mais frequentes, sendo
também subdiagnosticada em nosso meio. A incidéncia varia de 1:1000 a
1:2500 nascidos vivos. Esta intimamente relacionada a graves malforma-
¢des cardiacas, sendo a segunda causa mais prevalente, ficando somen-
te atras da trissomia do 21. Correlacionados com a sindrome ja foram
descritos facies tipica, pescoco alado, pectus carinatum, baixa estatura,

estenose pulmonar, cardiomiopatia hipertréfica, alteragcdes dermatoldgi-
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cas, oftalmologicas e renais, displasia linfatica, deficiéncia dos fatores de

coagulacao e criptorquidia.

A sindrome de Noonan € uma doenga geneticamente heterogénea, ca-
racterizada por cardiopatias congénitas, alteragdes faciais distintas, baixa

estatura e outras manifestacoes.

IV — CONCLUSAO

v A medicagdo esta disponivel no SUS para utilizagdo em sindro-

mes genéticas como Sindorme de Noonam

v Nao existe previsdo de cobertura da medicagao no rol de procedi-
mentos da ANS

v A medicagao solicitada esta bem indicada para doenca informada
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