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SOLICITACAO

Prezados Senhores: solicito nota técnica para ajudar em decisao

liminar a respeito do seguinte caso:

Autora portadora de hipertensao arterial pulmonar - CID 127.0 -
necessita para tratamento do medicamento BOSENTANA 125 mg

duas vezes ao dia.

RESPOSTA
(1-4)

A hipertensdo arterial pulmonar (HAP) € uma sindrome
caracterizada por um aumento progressivo na resisténcia vascular
pulmonar, resultante de circulacdo restrita na artéria pulmonar,
levando a sobrecarga e faléncia do ventriculo direito e,
consequentemente, a morte prematura. E definida
hemodinamicamente por pressdo media de artéria pulmonar maior
que 25 mmHg em repouso ou maior que 30mmHg durante exercicio,
com pressdo de oclusdo de artéria pulmonar ou pressdo de atrio
esquerdo menor que 15 mmHg, medidas através de cateterismo
cardiaco direito.

A HAP pode ser idiopatica, também conhecida como hipertensao

pulmonar priméria, hereditaria, induzida por drogas e toxinas, ou




pode estar associada a outras condi¢cdes, como esclerose sistémica,
insuficiéncias cardiacas congénitas, hipertensdo portal e infeccéo
por HIV. Embora considerada uma doenca rara, a evidéncia mais
recente de um registro na Franca sugere que a prevaléncia da HAP
€ aproximadamente de 15 casos por milhdo de habitantes. A HAP é
a maior causa de incapacidade e mortalidade em pacientes com as
formas hepatoesplénicas de esquistossomose, provocando um alto
impacto no Brasil, Egito, sudeste da Asia e Africa Subsaariana.
Estima-se que até 20% dos pacientes com esquistossomose
possam sofrer de HAP.

E uma doenca incuravel, com progndstico ruim e aproximadamente
15% de mortalidade em 1 ano nos pacientes tratados com as
terapias mais modernas. A média da expectativa de vida sem
tratamento é de 2,8 anos.

A Organizagdo Mundial da Saude (OMS) classifica a HAP de acordo
com os sintomas e limitagcdes fisicas da doenca. (Quadro I)

Quadro I: Classificagdo funcional da HAP da Organizacdao Mundial da Satde (OMS)

Classe funcional da Perfil dos sintomas
oMS

I Pacientes com hipertensdo pulmonar, mas sem
limitacdo da atividade fisica. Atividades fisicas habituais
ndo causam dispneia ou fadiga, dor tordcica ou sincope.

Il Pacientes com hipertensdao pulmonar que apresentam
discreta limitagdo da atividade fisica. Apresentam-se
confortaveis em repouso. Atividades fisicas moderadas
causam dispneia e fadiga, dor tordcica ou quase
sincope.

Il Pacientes com hipertensdo pulmonar que apresentam
marcada limitacdo da atividade fisica. Apresentam-se
confortaveis em repouso. Qualquer atividade fisica
causa dispneia ou fadiga, dor toracica ou quase sincope.

v Pacientes com hipertensdo pulmonar incapazes de
realizar qualquer atividade fisica sem sintomas. Esses
pacientes manifestam sinais de faléncia ventricular
direita. Dispneia e/ou fadiga podem estar presentes
durante o repouso.




Bosentana é um medicamento de uso oral, que atua como
antagonista nao seletivo do receptor da endotelina 1. A endotelina 1
€ um vasoconstritor potente e atua também estimulando a
proliferacdo das células musculares lisas da parede das artérias.
Altas concentragbes de endotelina 1 foram encontradas nos
pulmdes de portadores de hipertenséo arterial pulmonar.

A bosentana estd indicada no tratamento da hipertensao

arterial pulmonar idiopatica (para a qual ndo ha uma causa

reconhecivel ou que possa ser diretamente abordada). Ela s6

deve ser utilizado em pacientes classificados como portadores

de hipertensdo arterial pulmonar de graus moderado e grave e

cujos indices de pressdo na artéria pulmonar foram

estabelecidos por medida direta feita através do cateterismo de

camaras cardiacas direitas.

Vale lembrar que a bosentana pode provocar efeitos adversos
graves, sobretudo, toxicidade hepatica e hematolégica. O paciente
pode apresentar, ainda, sintomas resultantes da dilatacdo
generalizada dos vasos sanguineos, como edema de membros
inferiores e dores de cabeca.

A bosentana esta incluida na Lista de Medicamentos de Alto Custo
disponibilizados pela Secretaria Estadual de Saude de MG
(SES/MG). Sua liberacdo pela SES/MG é feita mediante protocolo
definido pela resolucdo SES/MG n° 2282/2010(2).

CONCLUSAO

e A bosentana esta indicada no tratamento da hipertensao
arterial pulmonar idiopatica (para a qual ndo ha uma causa
reconhecivel ou que possa ser diretamente abordada). Ela sé
deve ser utilizado em pacientes classificados como portadores
de hipertensao arterial pulmonar de graus moderado e grave e
cujos indices de pressdo na artéria pulmonar foram
estabelecidos por medida direta feita através do cateterismo de

camaras cardiacas direitas.




¢ A bosentana esta incluida na Lista de Medicamentos de Alto
Custo disponibilizados pela Secretaria Estadual de Saude de
MG (SES/MG). Sua liberacdo pela SES/MG deve ser feita
apenas apos preenchimento dos criterios do protocolo definido
pela resolugdo SES/MG n° 2282/2010
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