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1- RESUMO EXECUTIVO

Prezados,

Trata-se de acdo ajuizada por V.V.F. em desfavor do MUNICIPIO DE PONTE NOVA e do ESTADO
DE MINAS GERAIS.

Alega o autor ser portador de DERMATOMIQOSITE (CID 10-M33.2) com fibrose muscular. Que ja
se submeteu a tratamento com diversos medicamentos, sem resultado. Requer, assim, o
fornecimento do medicamento MICOFENOLATO MOFETIL.

Relatado o necessdrio, solicito aos Senhores informagdes sobre a existéncia de medicamentos
disponiveis na rede de saude para o tratamento da doen¢a e se o medicamento indicado tem
eficdcio comprovada bem como outras informagdes que se mostrarem relevantes ao deslinde
do caso.

Grata,
Denise Canédo Pinto
Juiza de Direito da 29 Vara Civel da Comarca de Ponte Nova

Conclusao:
v" A dermatomiosite é uma doenca rara;

v' Apesar disso, ha protocolo clinico e diretrizes terapéuticas para dermatomiosite e
polimiosite elaborado pelo Ministério da Saude, havendo varias medicagbes
disponiveis no SUS para o tratamento dessas doencas. A recomendacdo é pelo
seguimento do protocolo;

v" O micofenolato de mofetil n3o faz parte dos medicamentos do protocolo e as
evidéncias de sua efetividade no tratamento da dermatomiosite sdo de qualidade
ruim.

v' Assim, o uso dessa medicacdo sé estaria justificado no contexto da dermatomiosite,
caso todas as outras medicagGes disponiveis no SUS falhassem no controle da doenga.

2. ANALISE DA SOLICITACAO

Trata-se de paciente do sexo masculino portador de dermatomiosite, que ja usou diversos
medicamentos para o tratamento da doenga (ndo especificados). Solicita a medicagdo
micofenolato de mofetil.



3-DESCRICAO DA TECNOLOGIA A SER AVALIADA

O micofenolato de mofetil é um potente inibidor de uma enzima chamada inosina
monofosfato desidrogenase (IMPDH), responsavel pela sintese de proteinas que fazem parte
do DNA de linfécitos, uma das principais células envolvidas no processo de rejeicdo de drgaos
em casos de transplantes. As suas indicacdes de bula sdo profilaxia da rejeicdo de érgaos e
tratamento da rejeicao refrataria, em pacientes que receberam transplante renal, transplante
cardiaco ou transplante de figado.

O micofenolato de mofetil ndo estd disponivel no SUS para o tratamento da dermatomiosite.
N3do obstante, hda uma portaria do Ministério da Saude (Portaria n2 206, de 23 de abril de
2010) que estabeleceu protocolo clinico e diretrizes terapéuticas para dermatomiosite e
polimiosite.  Os seguintes medicamentos podem ser dispensados para os pacientes que
preenchem os critérios diagndsticos da dermatomiosite (DM) ou polimiosite (PM):

e Hidroxicloroquina;

e Azatioprina;

e Ciclofosfamida;

e Ciclosporina;

e Prednisona e metilprednisolona;
e Metotrexato;

¢ Imunoglobulina humana

4-RESULTADOS DA REVISAO DA LITERATURA

A dermatomiosite é uma doenca rara, com uma prevaléncia de um em cada 100 000
habitantes, afetando criangas e adultos, com uma predominancia do sexo feminino de 2:1.
Pertence ao grupo das miosites inflamatdrias, juntamente com a polimiosite e a miosite de
corpos de inclusdo, caracterizadas por fraqueza muscular progressiva proximal, simétrica
(exceto a miosite de corpos de inclusdo) e infiltrados inflamatdérios nos musculos esqueléticos
como principais caracteristicas clinicas e histoldgicas. il =T

A dermatomiosite apresenta manifestacdes cutaneas caracteristicas
(exantema heliotropico, papulas de Gottron, rash nas dareas de
fotoexposicdo) que acompanham e, mais frequentemente precedem a |
fraqueza muscular.

Os classicos critérios descritos por Bohan e Peter ainda sdo Uteis para a |
orientacdo diagndstica de PM/DM. Apds a exclusdo de outras etiologias,
como infecciosas, metabdlicas, tdxicas, distroficas, endocrinoldgicas e

miopatias mitocondriais e por corpusculo de inclusao:

a) Fraqueza muscular proximal das cinturas pélvica e escapular;



b) Evidéncia de miosite a biépsia muscular: Os parametros mais utilizados para evidenciar
inflamacao muscular incluem necrose de fibras musculares do tipo | e Il; fagocitose de
elementos celulares; degeneracdo e regeneracao de fibras musculares com variagdo no
diametro das fibras musculares; e infiltrado linfomonocitdrio endomisial, perimisial,
perivascular ou intersticial;

c) Elevagdo de qualquer enzima muscular sérica: creatinofosfoquinase (CPK) ou aldolase ou
desidrogenase latica (DHL), ou aminotransferases (em particular, a aspartatoaminotransferase
- AST/ transaminase glutadmico-oxalacética - TGO);

d) Eletromiografia compativel com miopatia: potenciais de unidade motora polifasicos, de
baixa amplitude e de curta duracdo; fibrilagdes, mesmo em repouso; descargas de formato
bizarro e repetitivas;

e) LesOes cutaneas caracteristicas de DM: heliétropo; papulas de Gottron; sinal de Gottron.

Diagnéstico Dermatomiosite Polimiosite

Definitivo Presenca de 4 dos critérios de "a-d" * | Presenca de 4 dos critérios de "a-d"
Provavel Presencga de 3 dos critérios de "a-d" * | Presenca de 3 dos critérios de "a-d"
Possivel Presencga de 2 dos critérios de "a-d" * | Presenca de 2 dos critérios de "a-d"

*Acrescido do critério "e": lesGes cutaneas caracteristicas de DM.

O tratamento de escolha das miosites inflamatdrias é dificil de ser definido devido a raridade

dessas doencgas e, portanto, a dificuldade em se realizar ensaios clinicos randomizados
controlados, que sdo os que fornecem as melhores evidéncias para intervengao terapéutica.

O tratamento usual é realizado com corticoides, principalmente nos casos de fraqueza
muscular significativa. Pode-se dar prednisona 1mg/Kg por dia, ndo excedendo 80 mg/dia. Nos
pacientes muito graves, recomenda-se pulsoterapia com metilprednisolona (1000 mg/dia) por
trés dias. Juntamente com corticoide é recomendavel administrar outra medicacdo que
ajudara no controle da doenga em longo prazo, permitindo a redugao gradual do corticdide
(“medicamentos poupadores de corticéide”). As medicacbes mais usadas para esse fim,
consideradas de primeira linha, sdo azatioprina e metotrexato. A azatioprina é preferivel nos
pacientes com doenga pulmonar intersticial , doengca hepatica ou que ndo conseguem se
abster do uso de bebidas alcdolicas.

Caso o paciente ndo responda ao tratamento, deve-se considerer a possibilidade de erro
diagndstico, desenvolvimento de miopatia secundaria ao uso de corticdide ou presenca de
doenca de doenc¢a maligna oculta.

O uso do micofenolato de mofetil tem sido relatado em pacientes que nao respondem ao
tratamento usual com corticdides e azatioprina ou metotrexato. Os estudos que analisaram o



micofenolato de mofetil nesse contexto tém baixo grau de evidéncia para terapéutica (série de
casos)

Conclusao

A dermatomiosite é uma doenca rara;

v' Apesar disso, ha protocolo clinico e diretrizes terapéuticas para dermatomiosite e
polimiosite elaborado pelo Ministério da Saude, havendo varias medicagbes
disponiveis no SUS para o tratamento dessas doencas. A recomendacdo é pelo
seguimento do protocolo;

v O micofenolato de mofetil n3o faz parte dos medicamentos do protocolo e as

evidéncias de sua efetividade no tratamento da dermatomiosite sdo de qualidade
ruim.

v' Assim, o uso dessa medicacdo s estaria justificado no contexto da dermatomiosite,
caso todas as outras medica¢Ges disponiveis no SUS falhassem no controle da doencga.
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