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NOTA TECNICA

IDENTIFICACAO DA REQUISICAQO
SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Edson Zampar Junior
PROCESSO N°.: 50005387220238130026
CAMARA/VARA: Primeira Vara Civel, Criminal e Infancia e Juventude
COMARCA: Andradas
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: INDO
IDADE: 02 anos
DOENCA(S) INFORMADA(S): E25.0 - Transtornos adrenogenitais congénitos
associados a deficiéncia enzimatica
PEDIDO DA AGAO: Acetato de Fludrocortisona 0,1 mg
FINALIDADE / INDICACAO: Como opcdo de terapéutica farmacoldgica

disponivel na rede publica - SUS

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 42450
NUMERO DA SOLICITACAO: 2023.0003596

Il - PERGUNTAS DO JUiZO:

Nao foram apresentadas.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacdo apresentada trata-se de paciente

acompanhada pela equipe do ambulatério Sdo Vicente - Hospital das Clinicas
da UFMG, com diagnéstico de hiperplasia adrenal congénita, na forma
classica perdedora de sal, para a qual esta indicado o uso continuo regular de
doses substitutas de glicocorticoides e mineralocorticoides.

Foi requerido o fornecimento regular continuo por toda a vida, de
acetato de fludrocortisona 0,1 mg/comprimido, tendo em vista que o
medicamento esta incluido na RENAME/2022, e o fornecimento foi
interrompido.

A hiperplasia adrenal congénita (HAC) ou hiperplasia congénita
Suprarrenal € uma doenca com significativa morbimortalidade. A HAC por

deficiéncia da 21-hidroxilase representa a forma mais comum de HAC,
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responsavel por mais de 90% dos casos. A forma perdedora de sal possui
apresentacao grave, ainda no periodo neonatal, por volta da segunda semana
de vida.

Os sinais e sintomas podem ser decorrentes da deficiéncia de
glicocorticoide, associada ou ndo a deficiéncia de mineralocorticoide, e do
excesso de andrégenos nos periodos pré e pos-natal. Os programas de
triagem neonatal focam na investigacao das formas classicas da HAC. Isso
porque, quando nao diagnosticadas precocemente, elas podem evoluir com
complicagdes potencialmente graves, tais como perda de sal com
desidratacao hiponatrémica em ambos o0s sexos, erros de determinacao do
sexo feminino ao nascimento e pseudopuberdade precoce, especialmente no
sexo masculino, com comprometimento da altura final.

‘A denominagédo hiperplasia adrenal congénita (HAC) engloba um
conjunto de sindromes transmitidas de forma autossémica recessiva que se
caracterizam por diferentes deficiéncias enzimaticas na sintese dos
esteroides adrenais. A incidéncia de HAC é variavel entre diferentes
populagdes, com incidéncias da forma perdedora de sal variando de 1:280 a
1:42.000 nascidos vivos. No Brasil, a incidéncia da HAC forma perdedora de
sal parece ser de aproximadamente 1:7.500 a 1:10.000 nascidos vivos. As
deficiéncias enzimaticas mais comuns na HAC s&o: 21-hidroxilase
(CYP21A2), que responde por cerca de 95% dos casos; e 11-betahidroxilase
(CYP11B1), encontrada em aproximadamente 5% dos casos. Tanto a 21-
hidroxilase como a 11-beta-hidroxilase, estao envolvidas na rota de sintese
do cortisol e da aldosterona’.(2)

A forma classica perdedora de sal “Constitui a forma mais comum de
HAC classica (60% dos casos). Nos recém-nascidos do sexo feminino ha
virilizagdo da genitalia externa (aumento de clitéris, fusdo labial e formagéo de
seio urogenital), decorrente do excesso de androgenos durante a vida
intrauterina. Nos recém-nascidos do sexo masculino e nos do sexo feminino
nos quais a virilizagdo da genitalia externa n&o foi identificada, como ha

deficiéncia mineralocorticoide, a apresentagdo € nos primeiros dias de vida
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com crise adrenal: deplecdo de volume, desidratacdo, hipotenséo,
hiponatremia e hipercalemia’.2)

Os objetivos gerais do tratamento sdo suprir as deficiéncias de
glicocorticoide e mineralocorticoide a fim de prevenir a crise de insuficiéncia
adrenal, reduzir a hipersecregdo adrenocortical dos esteroides androgénicos,
promover o crescimento e a puberdade adequados, com preservagao do
potencial de altura final.

“O tratamento com glicocorticoides e mineralocorticoides deve ser feito
ao longo da vida em pacientes com HAC forma classica’.(2)

“O tratamento da HAC forma perdedora de sal com fludrocortisona

salva vidas de pacientes afetados. Apesar disso, nestes pacientes, mesmo

com o tratamento instituido, quando ha problemas de entendimento da

doenca e de adesdo ao tratamento, o risco de morte por insuficiéncia adrenal

aquda (crise adrenal) permanece aumentado’.(2)

“O tratamento da HAC melhora o padrdo de crescimento sem, entretanto,
normaliza-lo. Pacientes com HAC tratados adequadamente atingem altura
final cerca de 1,5 desvios-padrédo (~10 cm) abaixo da altura prevista’.2)
Acetato de Fludrocortisona: medicamento mineralocorticoide
disponivel na rede publica através do componente especializado de
assisténcia farmacéutica (CEAF), para o tratamento farmacologico da
hiperplasia adrenal congénita e insuficiéncia adrenal, na apresentagdo de
comprimidos de 0,1 mg, grupo 2 de financiamento, vide RENAME 2022
paginas 41 e 105. Tem indicagcao de bula como terapia de substituicao parcial
nos casos de insuficiéncia adrenocortical (Doenca de Addison) primaria e
secundaria, e para o tratamento da sindrome adrenogenital de perda de sal.
Os medicamentos do componente especializado de assisténcia
farmacéutica (CEAF) sao disponibilizados mediante preenchimento de
critérios de diagndstico, indicagcdo de tratamento, inclusdo e exclusdo de
pacientes, esquemas terapéuticos, monitoramento, acompanhamento e
demais parametros contidos nos Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas

(PCDT), estabelecidos pelo Ministério da Saude, e de abrangéncia nacional.
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A responsabilidade pelo financiamento, aquisi¢do, programacéo,
armazenamento, distribuigcdo e dispensacido dos medicamentos do grupo 2, é
das Secretarias de Saude dos Estados e do Distrito Federal.

No caso concreto, a indicacdo do uso continuo por tempo
indeterminado do acetato de fludrocortisona se justifica e esta em
conformidade com as diretrizes terapéuticas atuais. Trata-se portanto, de

questao estritamente relacionada a gestido da saude publica. A

responsabilidade pelo fornecimento regular da medicagdo é do Estado de

Minas Gerais.

IV — REFERENCIAS:
1) RENAME 2022.

2) Portaria n°® 16, de 15 de janeiro de 2010. Protocolo Clinico e Diretrizes

Terapéuticas da Hiperplasia Adrenal Congénita.
3) Triagem Neonatal, Hiperplasia Adrenal Congénita. Ministério da Saude.
2015.

https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/

triagem_neonatal_hiperplasia_adrenal_congenita.pdf
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