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NOTA TECNICA
IDENTIFICA(_:AO DA REQUISI(;AO

SOLICITANTE: MM. Juiza de Direito Dra Simone Torres Pedroso.
PROCESSO N°.: 50224387920228130027

CAMARA/VARA: Vara de Infancia e Juventude e Execucdes Penais
COMARCA:

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE:B.L.S. T

IDADE:

PEDIDO DA ACAO: Medicamento

DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10 G 12

FINALIDADE / INDICAGAO: Suporte ventilatorio para auxiliar sua satde
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 27.239

NUMERO DA SOLICITAGAO: 2022.0002878

Il - PERGUNTAS DO JUizO:

Informacgdes técnicas acerca dos procedimentos disponibilizados para o
caso como O dos presentes autos, encaminhando em anexo copia

escaneada da inicial e dos documentos imprescindiveis.

Il - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme relatérios meédicos, datados 29/11/2021 e 03/12/2021, trata-
se de BLST, 6 meses, com atrofia muscular espinhal tipo 1, assistida
pelo saude suplementar Promed - Assisténcia Médica Ltda. Apresenta
fraqueza muscular de membros e da musculatura respiratéria, a qual
determina hipoventilagao e dificuldade de tossir para eliminar secregdes.
Necessita fazer uso de ventilagdo nao invasiva durante o sono.
Solicita-se suporte ventilatorio de vida portatil e aparelho de tosse
mecanica com as seguintes especificagdes: suporte ventilatoério com dois
niveis de pressdo, possibilidade de modo ventilatério volumétrico,
frequéncia respiratéria de back-up, tecnologia de disparo e ciclagem auto-
trak. Interface nasal wisp led, circuito para ventilagdo nao invasiva, base
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aquecida e copo umidificador; tosse mecanica da Philips, E70, com
monitoramento do volume corrente e do pico do fluxo de tosse, algoritmo
integrado Cough-trak, com urgéncia, uma vez que iniciara tratamento
com medicagcao de sua doenga o que provoca acumulo de sele¢des
com risco de piora respiratoria e quadro de insuficiéncia respiratoria.
O termo Atrofia Muscular Espinhal (AME) refere a um grupo de
disturbios genéticos neurolégicos, todos caracterizados por
degeneracao de células do corno anterior da medula espinhal, com
resultante atrofia e fraqueza muscular. Mais de 95% dos casos sao
secundarios a uma doenca autossdmica recessiva resultante da
delecdo ou mutagao homozigética no gene 5q13 do neurbnio motor de
sobrevivéncia 1 (SMN1) que determina diminuigcdao da proteina SNM e a
morte de neurénios motores. A gravidade clinica da AME tem relagao
inversa com o numero de cépias do gene SMN2. A histéria natural da
AME é complexa e variavel, indo de fraqueza extrema e paraplegia na
infancia a leve fraqueza proximal na idade adulta. Por esta razdo, a
doencga é dividida em 4 subgrupos clinicos definidos segundo a melhor
performance motora (maxima fungdo motora adquirida sentado ou em pé)
de acordo com a idade de inicio da doenga durante o desenvolvimento.
Modificagdes subsequentes dividiram a categoria do tipo 3 pela idade do
inicio, adicionaram o tipo 4 para os casos com inicio em fase adulta, e
incluiram um tipo O para os pacientes com inicio pré-natal e morte dentro
das primeiras semanas de vida. Na AME tipo 0 acomete neonatos que
apresentam fraqueza e hipotonia graves com historico de diminuicdo dos
movimentos fetais. Neste caso, a fraqueza € provavelmente de inicio pré-
natal. No exame, os bebés com tipo 0 podem ter arreflexia, diplegia facial,
defeitos do septo atrial e contraturas articulares. A insuficiéncia respiratéria
€ uma grande preocupacao inicial. A expectativa de vida € reduzida, e a
maioria dos neonatos ndo consegue sobreviver além dos seis meses de
idade. O tipo I, também conhecido como doenca de Werdnig Hoffman

ocorre em lactentes que apresentam profunda fraqueza, e cognigao
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normal. Caracteriza-se pela hipotonia, deficiéncia do controle da
cabecga e auséncia ou redugao dos reflexos tendinosos antes dos seis
meses de idade. Por definicao, estes bebés nunca alcangam a
capacidade de se sentar sem ajuda. A fraqueza facial se desenvolve,
porém, geralmente ndo se manifesta no inicio da doenga. Evoluem com
fraqueza dos musculos da na lingua e faringeos prejudicando a
degluticao, gerando risco de aspiracdo e de desenvolvimento
inadequado. Os lactentes com AME do tipo | geralmente apresentam
insuficiéncia respiratéria antes de dois anos de vida. Na AME tipo Il as
criangas apresentam cognicdo normal e sdo capazes de sentar-se sem
assisténcia em algum momento durante o seu desenvolvimento, porém
nunca sado capazes de andar de forma independente. Esta forma
intermediaria tende a manifestar-se como fraqueza progressiva da perna
proximal que € maior do que a fraqueza nos bragos. Ha hipotonia e
arreflexia no exame. Muitas das comorbidades nesta populagdo de
pacientes estdo relacionadas com as complicagdes ortopédicas do
desenvolvimento ésseo e articular. Assim € comum a fraqueza muscular e
escoliose progressiva, contraturas articulares e anquilose da mandibula que
podem se desenvolver. A combinacdo de escoliose e fraqueza muscular
intercostal também pode resultar em doenga pulmonar restritiva
significativa. A AME tipo lll, também conhecida como doenga de Kugelberg
Welander, ocorre em as criangas e adultos que tém cognigcao preservada e
sao capazes de caminhar sem ajuda em algum momento durante sua vida.
Eles se apresentam com progressiva fraqueza proximal das pernas que €
maior do que nos bragos. A fraqueza da perna pode exigir a necessidade de
uma cadeira de rodas em algum momento da vida. Ao contrario da AME do
tipo Il, estes individuos sao poupados na maior parte das comorbidades da
escoliose e tém pouca ou nenhuma fraqueza do musculo respiratério. A
expectativa de vida ndo é alterada neste grupo. Na AME tipo IV, o prejuizo
motor dos individuos é suave e ndo ocorrem problemas de degluticdo ou

respiratorios. Esses pacientes conseguem andar normalmente e possuem
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uma expectativa de vida normal. Eles representam <5% dos casos de AME
e tém a forma mais suave da doenca. Estes individuos sdo ambulatoriais e
sao semelhantes ao tipo lll, no entanto o inicio é na idade adulta, muitas
vezes aos 30 anos ou mais, mas pode ser de inicio juvenil.

A AME e um doenca complexa, neurodegenerativa progressiva,
sendo os cuidados de suporte e tratamentos médicos especializados
fundamentais, por auxiliar no aumento da expectativa e qualidade de
vida dos pacientes com AME 5q. Estudos da histéria natural da doenca
comprovam que houve aumento significativo da expectativa e qualidade
de vida de individuos com AME 5q tipo | a partir da disponibilidade de
cuidados de suporte e terapéuticos. O tratamento da AME ainda nao
permite a cura da doeng¢a, mas tem como objetivo retardar a
progressao da doenc¢a e melhorar fungao motora residual, oferencendo
uma melhor qualidade e expectativa de vida. Apesar dos tratamentos
farmacolégicos e as terapias de suporte existentes ndo recuperarem
os motoneurdénios ou as células musculares que ja foram perdidas,
uma conduta multidisciplinar é o elemento-chave na atencido destes
pacientes. Deve envolver diferentes aspectos do cuidado e
profissionais da saude, como nutricionistas, enfermeiros,
fonoaudiodlogos, fisioterapeutas, além dos cuidados médicos. O
tratamento nao medicamentoso abrange, essencialmente, os cuidados
nutricionais, respiratérios e ortopédicos. O suporte nutricional se faz
necessario, uma vez que as criangas com AME 5q perdem ou nao
desenvolvem a capacidade de se alimentar por via oral. Também podem
apresentar varios problemas gastrointestinais, como o refluxo
responsavel pela aspiracao silenciosa, diretamente relacionado a
morbimortalidade desses pacientes e, consequentemente, pneumonia,
além da constipagao intestinal grave devido a motilidade
gastrointestinal deficiente. Os pacientes com AME 5q tipo 1 podem
apresentar fraqueza muscular mastigatéria, dificuldades de abrir a

boca, pouco controle da cabecga, disfagia e problemas respiratorios
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que podem culminar na ingestao calérica reduzida e aspiragao de
alimentos. O controle nutricional e digestivo é destinado principalmente
para resolver problemas relacionados a degluticao, disfungao
gastrointestinal e suplementacido alimentar ou controle de peso. E
necessario monitorar sinais e sintomas, como refluxo gastresofagico,
constipacgao, retardo do esvaziamento gastrico e vomitos. Preconiza-se
que o monitoramento nutricional envolva ndo apenas o controle de peso,
ingestdo de liquidos, macro e micronutrientes, especialmente a
ingestado de calcio e vitamina D para fortalecimento 6sseo. Preconiza-
se cuidados respiratérios com avaliagcao respiratéria continua com
exames e estudos especificos (avaliagdo da hipoventilacdo, CO2 final,
estudo do consoem todos os pacientes sintomaticos, avaliagao clinica do
refluxo gastroesofagico), ja que pacientes com AME 5g podem apresentar
um diafragma relativamente forte e musculos intercostais fracos e, somado
isso com a dificuldade de tossir e eliminar o muco, pode resultar em
hipoventilagdao, agravada durante o sono, atelectasia, depuracao
deficiente das secregdoes das vias aéreas e infecgdes recorrentes. A
fisioterapia respiratéria é essencial no cuidado dos pacientes,
especialmente nos casos de AME 5q tipo 1. Uso de medidas para a
remogao de muco e secregdes aéreas com desobstrucdo das vias
aéreas, aspiracao oronasal e fisioterapial/terapia respiratéria manual do
peito e assisténcia a tosse com insuflador/exsuflador de tosse é
fundamental para todos os incapazes como bebés com tosse ineficaz.
Em casos de pacientes sintomaticos o uso de ventilacdo mecanica nao
invasiva (VNI) deve ser iniciada. Alguns especialistas recomendam usa-
lo antes da insuficiéncia respiratéria documentada para paliar a
dispneia. Isso deve ser avaliado individualmente. A VNI deve ser
iniciada na observacgao clinica do paciente quanto a troca gasosa
adequada ou durante um estudo do sono. A VNI é voltada para todas
as criangcas com AME com sintomas respiratérios, com insuficiéncia

respiratéria aguda ou crénica agudizada, e para as criangas que nao se
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sentam mesmo antes do surgimento de sinais de insuficiéncia
respiratéria, visando a prevenir e minimizar a distorcao da parede
toracica, melhorar o funcionamento e desenvolvimento pulmonar e
atenuar a dispneia. No entanto, o uso de VNI apresenta algumas
limitagcdes, como encontrar uma interface adequada e com bom ajuste
para criangas, e devido as complicagdes de usar a interface por longos
periodos de tempo, como por mais de 16 horas por dia, o que pode
ocasionar irritagcbes e lesdes de pele, hipoplasia da face meédia,
distensao gastrica e vomitos. A ventilagdo invasiva, normalmente com
uso de canula de traqueostomia, € uma opg¢ao para os pacientes em
que a VNI nao é efetiva. Essa decisdo deve ser tomada considerando-se
o estado clinico, prognéstico e qualidade de vida do paciente, baseada
em uma discussao com a familia. Vale ressaltar que nao ha
recomendagoes de marcas especificas para a realizagao de ventilagcao
mecanica. Broncodilatadores nebulizados em pacientes com asma ou
resposta broncodilatadora positiva mucoliticos nao devem ser usados
a longo prazo. Imunizagées habituais, palivizumab até aos 24 meses,
vacinagao contra a gripe anualmente apoés os 6 meses de idade
também sao recomendadas. As condutas ortopédicas sao destinadas
a manutencao do movimento, prevenc¢do e tratamento de fraturas,
contraturas e deformidades pélvicas, toracicas, da coluna vertebral e
dos membros inferiores. A escoliose é muito prevalente em pacientes
com AME, assim como cifose toracica e deformidades do térax. Para
aqueles que nao se sentam, as condutas dependem da sua estabilidade
respiratéria, digestiva e nutricional. Fisioterapia continua e terapia
ocupacional sao preconizadas de modo a diminuir a progressao da
contratura e melhorar a amplitude do movimento. Outros cuidados
podem ser necessarios ja que o acometimento de outros tecidos pode
ter implicagdes nas condutas terapéuticas. Felizmente, em apenas uma

parte dos pacientes com AME 5q verifica-se acometimento de outros
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orgaos. Mesmo assim, os doentes também devem ser avaliados, e

tratados, conforme os outros locais de manifestagao da doencga.

Até o momento, os medicamentos especificos para o tratamento
de AME 5q sao escassos. Atualmente, os estudos tém apresentado
como alvo terapéutico principal as modificagbes genéticas. A
possibilidade de alterar o cddigo genético abriu portas para o
desenvolvimento de medicamentos que modificam ou modulam a
decodificagao e transcricdo do DNA. A classe dos oligonucleotideos anti-
sentido (ASO), ou seja, uma cadeia de nucleotideos que inclui uma
sequéncia de bases complementar de um fragmento de acido ribonucleico
mensageiro (RNAm), entre os quais se inclui o nusinersena, é uma das
alternativas terapéuticas que surgiram e que tém o RNAm como alvo
principal. O nusinersena, Spinraza®, produzido pela empresa Biogen, é o
unico tratamento indicado para AME em pacientes pediatricos e
adultos nos EUA pela Food and Drug Administration (FDA). E um ASO que
aumenta a proporcéo de inclusdo do exado 7 em transcri¢ées do (RNAm) do
gene de sobrevivéncia do neurdonio motor 2 (SMN2) pela ligagdo a um local
de silenciamento de splicing intrénico (ISS-N1) que se encontra no intréo 7
do acido ribonucleico pré-mensageiro (RNApré-m) do SMN2. Assim
permite, um aumento temporario na producao da proteina para
sobrevivéncia dos neurdénios motores proteina funcional de SMN de
extensido total. E uma droga nova, que se encontra ainda com dois
estudos SHINE e CHERISH de fase lll em andamento, segundo o NIH,
com previsdao de conclusao do SHINE em 2023. Dados obtidos de
autopsias de pacientes (n = 3) com AME mostraram que o nusinersena
administrado por via intratecal (IT) € amplamente distribuido ao longo
do SNC, atingindo concentragdoes terapéuticas nos tecidos-alvo
(medula espinhal). A concentragdao média no liquido cefalorraquidiano
(LCR) do nusinersena foi verificada aproximadamente 1,4 a 3 vezes, apos
multiplas doses de indug¢do e manutengcdo, atingindo o estado

estacionario em aproximadamente 24 meses. Vale ressaltar que os
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estudos atuais disponiveis demonstram que o medicamento nao
promove a cura do paciente, e nao reverte as lesdes existentes, mas é
capaz de levar a estabilizagao da doencga evitando sua progressao, o
que é muito significativo. Tais estudos destacam que doentes com
hipotonia profunda e insuficiéncia respiratoria ao nascimento, nos quais
Spinraza nao foi estudado, poderao nao ter um beneficio clinicamente
significativo devido a deficiéncia grave em proteina SMN. Ainda
existem incertezas quanto a eficacia a longo prazo deste medicamento
e os riscos do tratamento prolongado. Também ainda nao existem
protocolos para a locagao e administragao da droga, ou critérios claros
de qual populagcdao de pacientes que realmente se beneficiarao com o
tratamento, assim como estudos custo efetividade. Vale ressaltar que
todos os estudos registrados sao patrocinados pela fabricante Biogen.
Estudos mais robustos sao necessarios para suportar o uso de
nusinersena, com um periodo maior de acompanhamento, um numero
maior de pacientes, em outros subtipos da doenca (AME dos tipos 0 a V)
para se comprovar o beneficio clinico sugerido, principalmente em
termos de sobrevida, e a indicagdo do medicamento para todos os
subtipos da doenca. No SUS e na Saude Suplementar a oferta o
medicamento nusinersena para pacientes com o tipo |, considerada a

forma mais grave e comum da doenga.

No ambito do SUS, além do tratamento medicamento com
nusinersena existem diversas alternativas para o tratamento de suporte
neurolégico, motor e respiratério da AME com os seguintes cédigos de
procedimento no SIGTAB:
03.01.05.0015 acompanhamento e avaliagcao domiciliar de paciente
submetido a ventilagdo mecanica nao invasiva paciente/més;
03.01.05.0066 instalagcdo/manutencdo de ventilagdo mecanica nao
invasiva domiciliar; 03.02.05.0027 atendimento fisioterapéutico nas
alteragdes motoras; 03.02.06.0014 atendimento fisioterapéutico em

pacientes com disturbios neurocinéticofuncionais sem complicacées
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sistémicas; 03.02.06.0022 atendimento fisioterapéutico em pacientes com
disturbios  neurocinéticofuncionais com  complicagdes  sistémicas;
03.02.06.0057 atendimento fisioterapéutico em paciente no pré/pds-
operatério de neurocirurgia; 03.03.04.0190 tratamento de doenca dos
neurénios motores centrais com ou sem amiotrofias (tratamento clinico de
complicagdo respiratéria ou neurolégica em pacientes com doenga dos
neurdnios centrais); além de diversos tipos de orteses, cadeiras de rodas e
medicamentos sintomaticos. Vale ressaltar ndo existe destaque do uso de

marcas especificas de

Conclusao: o caso em tela, trata de bebé de 6 meses, com atrofia
muscular espinhal tipo 1, assistida pela Saude Suplementar Promed -
Assisténcia Médica Ltda. Apresenta fraqueza muscular de membros e
da musculatura respiratéria, com hipoventilagao e dificuldade de tossir.
Necessita fazer uso de ventilagdo nao invasiva durante o sono.
Solicita-se suporte ventilatério de vida portatil e aparelho de tosse
mecanica com as seguintes especificagbdes: suporte ventilatério com dois
niveis de pressdo, possibilidade de modo ventilatério volumétrico,
frequéncia respiratéria de back-up, tecnologia de disparo e ciclagem auto-
trak. Interface nasal wisp led, circuito para ventilagdo nao invasiva, base
aquecida e copo umidificador; tosse mecanica da Philips, E70, com
monitoramento do volume corrente e do pico do fluxo de tosse, algoritmo
integrado Cough-trak, com urgéncia, uma vez que iniciara tratamento
com medicagao de sua doenga o que provoca acumulo de sele¢oes

com risco de piora respiratoria e quadro de insuficiéncia respiratoria.

A AME e um doenca complexa, neurodegenerativa progressiva,
sendo os cuidados de suporte e tratamentos medicos especializados
fundamentais, por auxiliar no aumento da expectativa e qualidade de
vida dos pacientes com AME 5q. Estudos da historia natural da doenca
comprovam que houve aumento significativo da expectativa e qualidade

de vida de individuos com AME 5q tipo | a partir da disponibilidade de
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cuidados de suporte e terapeuticos. O tratamento da AME ainda nao
permite a cura da doenga, mas tem como objetivo retardar a
progressao da doencga e melhorar fungao motora residual, oferencendo
uma melhor qualidade e expectativa de vida. Apesar dos tratamentos
farmacolégicos e as terapias de suporte existentes nao recuperarem
os motoneurdnios ou as células musculares que ja foram perdidas,
uma conduta multidisciplinar € o elemento-chave na atencio destes
pacientes. Deve envolver diferentes aspectos do cuidado e
profissionais da saude, como nutricionistas, enfermeiros,
fonoaudiologos, fisioterapeutas, além dos cuidados medicos. O
tratamento nao medicamentoso abrange, essencialmente, os cuidados
nutricionais, respiratérios e ortopédicos. O suporte nutricional se faz
necessario, uma vez que as criangas com AME 5q perdem ou nao
desenvolvem a capacidade de se alimentar por via oral. Também podem
apresentar varios problemas gastrointestinais, como o refluxo
responsavel pela aspiragao silenciosa, diretamente relacionado a
morbimortalidade desses pacientes e, consequentemente, pneumonia,
além da constipacao intestinal grave devido a motilidade
gastrointestinal deficiente. Os pacientes com AME 5q tipo 1 podem
apresentar fraqueza muscular mastigatéria, dificuldades de abrir a
boca, pouco controle da cabeca, disfagia e problemas respiratérios
que podem culminar na ingestao calérica reduzida e aspiracao de
alimentos. O controle nutricional e digestivo é destinado principalmente
para resolver problemas relacionados a degluticao, disfungao
gastrointestinal e suplementagio alimentar ou controle de peso. E
necessario monitorar sinais e sintomas, como refluxo gastresofagico,
constipacgao, retardo do esvaziamento gastrico e vomitos. Preconiza-se
que o monitoramento nutricional envolva ndo apenas o controle de peso,
ingestdo de liquidos, macro e micronutrientes, especialmente a
ingestao de calcio e vitamina D para fortalecimento 6sseo. Preconiza-

se cuidados respiratérios com avaliagao respiratéria continua com
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exames e estudos especificos (avaliagdo da hipoventilagdo, CO2 final,
estudo do consoem todos os pacientes sintomaticos, avaliagado clinica do
refluxo gastroesofagico), ja que pacientes com AME 5g podem apresentar
um diafragma relativamente forte e musculos intercostais fracos e, somado
isso com a dificuldade de tossir e eliminar o muco, pode resultar em
hipoventilagdao, agravada durante o sono, atelectasia, depuragao
deficiente das secregdes das vias aéreas e infecgdes recorrentes. A
fisioterapia respiratéoria é essencial no cuidado dos pacientes,
especialmente nos casos de AME 5q tipo 1. Uso de medidas para a
remocao de muco e secregcdoes aéreas com desobstrugcao das vias
aéreas, aspiragcao oronasal e fisioterapial/terapia respiratéria manual do
peito e assisténcia a tosse com insuflador/exsuflador de tosse é
fundamental para todos os incapazes como bebés com tosse ineficaz.
Em casos de pacientes sintomaticos o uso de ventilagdo mecanica n&o
invasiva (VNI) deve ser iniciada. Alguns especialistas recomendam usa-
lo antes da insuficiéncia respiratéria documentada para paliar a
dispneia. Isso deve ser avaliado individualmente. A VNI deve ser
iniciada na observacao clinica do paciente quanto a troca gasosa
adequada ou durante um estudo do sono. A VNI é voltada para todas
as criangas com AME com sintomas respiratérios, com insuficiéncia
respiratéria aguda ou crénica agudizada, e para as criangas que nao se
sentam mesmo antes do surgimento de sinais de insuficiéncia
respiratéria, visando a prevenir e minimizar a distor¢cao da parede
toracica, melhorar o funcionamento e desenvolvimento pulmonar e
atenuar a dispneia. No entanto, o uso de VNI apresenta algumas
limitagdes, como encontrar uma interface adequada e com bom ajuste
para criangas, e devido as complicagdes de usar a interface por longos
periodos de tempo, como por mais de 16 horas por dia, o que pode
ocasionar irritacoes e lesdes de pele, hipoplasia da face média,
distensao gastrica e vomitos. A ventilagao invasiva, normalmente com

uso de canula de traqueostomia, € uma op¢ao para os pacientes em
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que a VNI nao é efetiva. Essa decisdo deve ser tomada considerando-se
o estado clinico, prognéstico e qualidade de vida do paciente, baseada
em uma discussdao com a familia. Vale ressaltar que nao ha
recomendagdes de marcas especificas para a realizagao de ventilagao
mecanica. Broncodilatadores nebulizados em pacientes com asma ou
resposta broncodilatadora positiva mucoliticos ndo devem ser usados
a longo prazo. Imunizagdées habituais, palivizumab até aos 24 meses,
vacinagao contra a gripe anualmente apoés os 6 meses de idade
também sao recomendadas. As condutas ortopédicas sao destinadas
a manutencao do movimento, prevencao e tratamento de fraturas,
contraturas e deformidades pélvicas, toracicas, da coluna vertebral e
dos membros inferiores. A escoliose é muito prevalente em pacientes
com AME, assim como cifose toracica e deformidades do térax. Para
aqueles que nao se sentam, as condutas dependem da sua estabilidade
respiratéria, digestiva e nutricional. Fisioterapia continua e terapia
ocupacional sao preconizadas de modo a diminuir a progressao da
contratura e melhorar a amplitude do movimento. Outros cuidados
podem ser necessarios ja que o acometimento de outros tecidos pode
ter implicagdes nas condutas terapéuticas. Felizmente, em apenas uma
parte dos pacientes com AME 5q verifica-se acometimento de outros
orgaos. Mesmo assim, os doentes também devem ser avaliados, e

tratados, conforme os outros locais de manifestagao da doencga.

Até o momento, os medicamentos especificos para o tratamento
de AME 5 sao escassos € nao promovem a cura do paciente, mas a
estabilizacao da doenga evitando sua progressdao. Estudos tém
apresentado como alvo terapéutico principal as modificagoes
genéticas, sendo o Nusinersena, Spiranza, uma destas drogas
disponibilizada pelo SUS e Saude Suplementar disponibilizam esta

droga para AME.
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