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NOTA TECNICA 3568

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. José Honodrio de Rezende
PROCESSO N°.:5181851-06.2022.8.13.0024
CAMARA/VARA:Vara Civel da Infancia e Juventude

COMARCA:Belo Horizonte

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: PCA
IDADE: 05 anos

PEDIDO DA AGAO: CYSTADROPS 05% (colirio), sendo 04 (quatro)
frascos ao més.

DOENGA(S) INFORMADA(S): E720

FINALIDADE / INDICAGAO: Para controle de progressdo da patologia e
manutengao da qualidade de vida e sobrevida do menino Pedro, ora
Requerente.

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRM SP- 49436
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2023.0003568
Il - PERGUNTAS DO JUIizZO:

Requisito que seja apresentado parecer técnico com fins de esclarecimento
acerca da pertinéncia da indicacao das terapias pleiteadas na exordial em

relacdo a enfermidade do autor.

lIl - CONSIDERAGCOES/RESPOSTAS:

Cistinose é uma doenca autossémica recessiva rara com incidéncia
que varia de 1:100.000 a 1:200.0001,2. Uma mutacdo do cromossomo
17p tém sido relacionada com um defeito primario do transporte ativo de
cistina através da membrana lisossomal. Esse defeito no transporte leva
a deposicao de cristais de cistina nos lisossomos. Entre os tecidos aco-

metidos entdo: tiredide, testiculos, pancreas, musculos, cérebro e olhos.

Nota Técnica n? 3568 /2023 NATJUS-TIMG Processo n2:5181851-06.2022.8.13.0024



4 NatJus

Estadual

Trés formas fenotipicas da cistinose sdo descritas: Forma Infantil, a for-

ma intermediaria e a forma adulta.

Os sintomas oculares da cistinose sdo decorrentes do depdsito de cris-
tais de cistina. Os cristais se depositam principalmente na cornea e na
conjuntiva do olho. Na cérnea os depdsitos ocorrem na periferia e no es-
troma anterior e com a progressao da doencga, os cristais vao se direcio-
nando centripeta e posteriormente, atingindo todo estroma por volta dos
sete anos de idade. Os depdsitos também podem acometer o epitélio da
cornea, o que pode estar relacionado com a sensagao de corpo estranho
referida por alguns pacientes. Sem tratamento os depdsitos vao se tor-
nando cada vez mais densos, causando fotofobia e acometendo progres-

sivamente a acuidade visual.

Outros fatores podem estar relacionados com o comprometimento da
acuidade visual na cistinose, entre eles: retinose pigmentar, depdsito de
cristais na macula, sinéquias posteriores, glaucoma e retinopatia hemor-
ragica. O aumento da expectativa de vida dos pacientes portadores de
cistinose infantil tem levado ao aumento da frequéncia dessas alteragoes

raras.

Para minimizar as complicagdes oculares relacionadas a progressao des-
sa doenca sistémica é necessario acompanhamento regular e multidisci-
plinar. O tratamento deve ser feito com cisteamina via oral e topica. A so-
lucdo oftalmoldgica de cisteamina de 0,55% utilizada de forma continua
de duas em duas horas tém mostrado bons resultados e deve ser pres-

crita em todos os casos de Cistinose com acometimento ocular.

A eficacia do tratamento topico da cistinose ja € bem descrita na literatu-
ra. Sem tratamento os depdsitos de cistina podem levar a cegueira por

opacidade de cornea, glaucoma ou alteragdes na retina.

O tratamento com cisteamina tépica foi reconhecido recentemente no
Brasil . Infelizmente, a solugéo oftalmoldgica de cisteamina 0,55% é uma

medicacdo de alto custo, cada frasco de 3,8ml chegando a custar cerca
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de 4500 reais, o que dificulta o uso continuo da medicacdo de duas em

duas horas conforme literatura.

IV—- CONCLUSAO

v A eficacia do tratamento tépico da cistinose ja é bem descrita na li-

teratura

v A medicacgao pleiteada esta bem indicada para doenca informada

V — REFERENCIAS:

v Cistinose ocular: um relato que enaltece a importancia do tratamento tdpico
nos sintomas oculares. Marcelo Bezerra Didégenes1; Ana Carolina P. de Frei-
tas1; Nayara Queiroz Cardoso Pinto2; Islane Maria Castro Vercosas; Dacio Car-
valho Costa3DOl: 10.17545/eOftalmo/2020.0009
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