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Hemp Oil - cannabidiol - CBD; Valpakine® (Valproato) ; Clonazepam
(Rivotril®) , tratamento com acompanhamento continuo de fisioterapia,
fonoaudiologia e terapia ocupacional, bem como o fornecimento de
fraldas geriatricas para paciente portadora de Sindrome de Prader Willi e

Sindrome de West.

SOLICITANTE : Joéo Carlos Paschoalino Marciano Lopes
Assessor de Juiz

12 Vara Civel da Comarca de Vigosa

NUMERO DO PROCESSO: 0128743-98.2014.8.13.0713

SOLICITACAO/ CASO CLINICO

Preciso de informacdes sobre os seguintes medicamentos:
1) Hemp Oil - cannabidiol - CBD;

2) Valpakine (48mg/kg/dia);

3) Clonazepam (6 gotas/dia).

Os medicamentos foram prescritos a autora, menor nascida aos 06/12/2011,
diagnosticada com a sindrome denominada Prader-Willi, apresentando-se por
auséncia de delecao do segmento cromossémico 15q11-q13, acarretando
atraso neuropsicomotor de leve ao grave (DNPM), inclusive disfuncao
alimentar, com fome compulsiva.

A paciente foi também diagnosticada como portadora da sindrome de West, de

origem neuroldgica.




Solicitou, ainda, tratamento com acompanhamento continuo de fisioterapia,

fonoaudiologia e terapia ocupacional, bem como o fornecimento de fraldas

geriatricas.
A pretenséo € deduzida em face de operadora de plano de saude.

Para:
RELATORIO MEDICO:

A MENOR SUPRACITADA FAZ ACOMPANHAMENTO REGULAR DEVIDO
A ATRASO DE DESENVOLVIMENTO NEUROPSICOMOTOR , SECUNDARIO
A SINDROME DE PRADER WILLL NECESSITA ACOMPANHAMENTO
REGULAR COM NEUROPEDIATRIA, FONOAUDIOLOGIA, TERAPIA
OCUPACIONAL, FISIOTERAPIA MOTORA, PARA MELEHOR EVOLUCAO.
ALEM DISSO, SECUNDARIO A SINDROME, APRESENTA EPILEPSIA, COM
ELETROENCEFALOGRAMA BEM ALTERADO, COM CRISES
PARCIALMENTE CONTROLADAS, EM USO DE VALPAKINE ( 48
MG/KG/DIA) E CLONAZEPAM ( 6 GOTAS/DIA). CRIANGA E TOTALMENTE
DEPENDENTE PARA TODAS AS ATIVIDADES DA VIDA DIARIA.

A DISPOSICAO,

CID: G40.2
Q87.1

BH- 25/09/14

Muc 4503
CONTROLE 6180280

LUCIANA MARIA ROCHA CRM MG - 45032



Neuroclinica/ Dr Emerson Brandi
Neurologia/ Eletroencefalografia

Tel: (31)3892 3734

Paciente:]

USO INT

HEMP OIL (RSHO) CANABIDIOL 03 TUBOS
Diluir 1/2 ml em dleo e dar via oral 02 vezes ao dia
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Para:
Peso: 3,78 Kg

uso oral;

1) Valpakine 200mg/m]------ 02 frascos
dar 0,75 ml de 8 em 8 horas

L%}CIANA MARIA ROCHA CRM MG - 45032

CONTEXTO

SOBRE A DOENCA

A sindrome de Prader-Willi € uma doenca congénita, que afeta o sistema
nervoso central, causando um atraso leve ou moderado no desenvolvimento
fisico e mental, distarbios de aprendizagem, alteracdo no comportamento, no
desenvolvimento sexual e uma necessidade involuntaria e constante de comer.
Esse apetite compulsivo, associado ao gasto reduzido de calorias também

caracteriza a doencga, levando a obesidade.

A maioria das manifestacdes citadas decorre de interferéncias no
funcionamento do hipotadlamo, area do cérebro que regula a fome, a
temperatura corporal, 0 sono e o balanco de liquidos no corpo, além de estar

implicada no comportamento sexual e na expresséo das emogoes.



Descrita pela primeira vez pelos médicos suicos A. Prader, H. Willi e A.
Labhart, a sindrome de Prader-Willi € a forma mais comum de obesidade de
causa genética, tendo uma incidéncia estimada em um caso para cada grupo
de 15 mil recém-nascidos vivos. Assim como ocorre em outras doencgas
genéticas que determinam algum grau de atraso neuroldgico, o bom
desenvolvimento do portador da doenca depende de terapias e estimulos, gA
sindrome de Prader-Willi resulta de anomalia no cromossomo 15, que ocorre
no momento da formacdo dos gametas. Em 75% dos casos, a copia paterna
desse cromossomo apresenta uma falha — uma delecao, no jargdo meédico —
em um segmento e, assim, ndo contém os genes que ali deveriam estar
inseridos. Nos demais portadores também ha auséncia da informacéo genética
paterna, mas o motivo é a presenca de duas unidades maternas do
cromossomo 15 e nenhuma do pai — numa situagao normal, vale lembrar, a
crianca herda duas coépias de cada um dos 23 cromossomos: uma do pai e

outra da mae.

A alteracdo do material genético determina o mau funcionamento do
hipotalamo, um dos responsaveis pelas manifestacdes da sindrome. Em geral,
essas anomalias cromossémicas surgem de forma esporadica, sem histéria de
doenca genética familiar, embora existam raros casos de recorréncia em uma
mesma Esta sindrome é um tipo raro de epilepsia, chamada de "epilepsia
mioclénica". Inicia-se normalmente no primeiro ano de, sendo 0 sexo masculino

mais afetado.

A sindrome de West é diagnosticada através de sinais clinicos e
eletroencefalograficos: atraso no desenvolvimento, espasmos fisicos e tracado

eletroencefalografico com padrao de hipsarritmia.
As caracteristicas principais de um registro de EEG com hipsarritmia sao:

« Desorganizacdo marcante e constante da atividade basal;
« Elevada amplitude dos potenciais;
« Ondas lentas delta irregulares de voltagem muito elevada;

« Periodos, habitualmente breves, de poli ondas e polipontas-onda;



« Periodos de atenuacao da voltagem que, em alguns casos, parece

chegar ao "siléncio" elétrico.

No quadro clinico consta-se o atraso no desenvolvimento e espasmos infantis.
Os espasmos séo diferentes para cada crianca. Podem ser tao leves no inicio
gue ndo sao notados ou pode-se pensar que sao colicas. Estes espasmos sao
traduzidos com caracteristicas de flexdo subita da cabeca, com afastamento
dos membros superiores e flexdo das pernas, € comum o paciente soltar um
grito por ocasiao do espasmo. A crise dura alguns segundos. Normalmente
estas crises ocorrem durante a vigilia, podendo chegar até a centena ou mais

por dia.

Tratamentos medicamentosos

O “Oleo de Maconha” (Hemp Oil, RSO) é um extrato feito a partir de flores
secas, que pode ser utilizado topicamente (direto na pele), por ingestédo ou
inalacdo. Trata-se de um 6leo de aparéncia escura, grudento e viscoso,
contendo um altissimo nivel de CBD (canabidiol), principio anticancerigeno e
nao-psicoativo da maconha. N&o tem registro na ANVISA, TRATA-SE DE
PRODUTO IMPORTADO

RIVOTRIL® 2mg = o principio ativo € o Clonazepan. O Clonazepam é um
medicamento da classe dos benzodiazepinicos. Os benzodiazepinicos sao
usados geralmente como ansioliticos, sedativos, hipnaéticos, relaxantes

musculares e até anticonvulsivantes.

O Clonazepan tem propriedades principalmente ansiolitica e sedativa. Pode
provocar dependéncia e comprometimento da memoria e da cogni¢do, quando
utilizado por longos periodos de tempo. H& evidéncia de que o uso diario por

mais de 12 meses, leva a um risco de 50% de dependéncia quimica.

E fornecido pelo SUS. Esta incluido na relag&o nacional de medicamentos
essenciais (RENAME).



Valpakine® - Acido Valproico € um dos principais anticonvulsivantes
utilizados, com eficacia estabelecida para multiplos tipos de crises. Picos
maximos de concentracao sao atingidos 2 horas apos a ingestéo oral. O
Valpakine® - acido Valproico é fornecido pela Assisténcia farmacéutica do
SUS para tratamento de epilepsia, sendo responsabilidade do municipio a sua

dispensacéo.

As fraldas geriatricas sao subsidiadas para pacientes acima de 60 anos
através do Programa Farmacia Popular. (Portaria MS n° 3.219 de 20 de
outubro de 2010).

Para a aquisicao de fraldas geriatricas no ambito do Programa Farmacia
Popular, o paciente devera ter idade igual ou superior a 60 anos, apresentar
CPF e prescricao/laudo médico com as seguintes informacdes:

a) numero de inscricdo do médico no Conselho Regional de Medicina - CRM,
assinatura e endereco do consultorio;

b) data de expedicao da prescricdo médica e/ou laudo/atestado médico;

c) nome e endereco residencial do paciente.

Fica dispensada a obrigatoriedade da presenca fisica do paciente, titular da
prescricdo médica e/ou laudo/atestado médico, quando estiver enquadrado na
condi¢cao de incapacidade, podendo, nesse caso, o produto ser adquirido
mediante a apresentacao dos seguintes documentos:

| - do paciente, titular da receita: CPF, RG ou certiddo de nascimento; e

Il - do representante legal, o qual assumird, juntamente com o estabelecimento,

as responsabilidades pela efetivagao da transagao: CPF e RG.



A quantidade de fraldas disponibilizadas fica limitada a até quatro unidades/dia,

podendo ser adquiridas até 40 fraldas geriatricas a cada dez dias.

REVISAO DA LITERATURA

O valproato é uma opcéo de tratamento. Os benzodiazepinicos também podem
ter acao eficaz nas epilepsias graves. O nitrazepam € o mais indicado na
Sindrome de West, podendo-se utilizar também o clonazepam. O clobazam é
usado geralmente como coadjuvante na terapéutica medicamentosa. Efeitos
colaterais sdo frequentemente registrados com o uso de benzodiazepinicos,
incluindo-se sonoléncia e ataxia. Porém, o efeito mais limitante é a
hipersecrecado bronquica, ocasionando infeccfes pulmonares de

repeticao.(1)(2)

Segundo a Sociedade Brasileira de Epilepsia (SBE)(3)

A Cannabis sativa é uma planta que contém aproximadamente 60 compostos
farmacologicamente ativos. O cannabidiol € um destes componentes, foi
identificado em 1963. Tem as caracteristicas de ser ndo psicoativo (ndo causa
alteracdes psicosensoriais) e de ter baixa toxicidade e alta tolerabilidade em
seres humanos e animais. Os canabinodides agem no corpo humano pela
ligacdo com seus receptores. No sistema nervoso central o receptor CB; é
altamente expresso, localizado na membrana pré-sinaptica das células. Estes
receptores CB; estdo presentes tanto em neurdnios inibitérios gabaérgicos
guanto em neurdnios excitatérios glutamatérgicos. O cannabidiol age no
receptor CB; inibindo a transmisséo sinaptica por blogueio dos canais de célcio
(Ca®") e potassio (K) dependentes de voltagem. Desta forma, acredita-se que

o cannabidiol possa inibir as crises.

O cannabidiol é realmente eficaz para tratamento das crises
epilépticas?(4-9)

N&o ha até o momento concluséo sobre a eficacia do cannabidiol no tratamento
das epilepsias’. Ha alguns relatos de estudos com poucos pacientes com
resultados satisfatorios, porém séao necessarios estudos com maior nimero de
pacientes para uma adequada avaliacdo da eficacia terapéutica desta

substancia em curto e longo prazos, assim como perfil de possiveis eventos



adversos. Na atualidade um estudo (ensaio clinico) esta sendo realizado em
criancas com epilepsia refrataria ao tratamento medicamentoso nos EUA, mas
os resultados ainda nao foram liberados. Em dezembro de 2013 o Food and
Drug Administration (FDA) aprovou nos Estados Unidos o uso terapéutico do
cannabidiol em pesquisas para tratamento de epilepsias refratarias em
criangas. Um grupo da University of California e outro da New York University

School of Medicine receberam autorizacao para iniciar suas pesquisas.

Tratamento Fisioterapico

Em todo paciente com Sindrome de West precisa-se trabalhar primeiramente
extensdo de cabeca e de tronco, para que depois, entdo a crianca seja
estimulada a comecar a rolar, arrastar, engatinhar, sentar. Ndo podemos
guerer que ela engatinhe, sem que ela consiga fazer extensao cervical. O
tratamento deve ser feito seguindo as etapas de evolucdo, de maturacdo da
crianca. Os exercicios fisioterapicos devem obedecer as escalas de maturacéao.
Tendo isso em mente, o fisioterapeuta pode inovar e criar novas maneiras de
serem realizados de duas formas:

Utilizando a bola coloca-se a crianca em DV apoiado com cotovelo em cima da
bola, e chama-se a atencdo da mesma com um objeto a sua frente.

Deitado no ch&o, também com um brinquedo a frente.

E importante saber que o tratamento da sindrome de West € igual ao
tratamento proposto a crianga portadora de paralisia cerebral.

O tratamento fisioterapéutico tem como obijetivo principal tratar as sequelas ou
tentar diminui-las o maximo possivel. Como as complicacfes respiratérias
existentes, deve-se fazer fisioterapia respiratoria.

Outro objetivo é tentar-se evitar as deformidades que surgem ou ameniza-las,
fazendo-se mobilizacdo passiva e alongamentos. Devido a hipotonia € preciso

gue se fortalega os musculos responsaveis pela respiracgéo.



CONCLUSAO

Sobre os medicamentos:

e Quanto ao Clonazepam (Rivotril®) e ao Acido Valproico
(Valpakine®), ha indicacéo do ponto de vista da literatura cientifica,
para o tratamento de crises convulsivas. Sdo medicamentos
disponibilizados na Relagao Nacional de Medicamentos Essenciais
(RENAME) do Ministério da Saude.

e A Agencia Nacional de Saude Suplementar (ANS), conforme a
RESOLUCAO NORMATIVA - RN N° 338, DE 21 DE OUTUBRO DE
2013, determinou cobertura obrigatodria para beneficiarios de planos, de_

medicamentos orais somente para tratamento domiciliar de cancer.

e Quanto ao Hemp Oil - cannabidiol — CBD, ndo ha evidéncia

cientifica, que corrobore sua indicacdo para tratamento de epilepsia.
Trata-se de medicamento importado, sem registro na Agencia Nacional
de Vigilancia Sanitaria (ANVISA), portanto de uso ndo regulamentado no

Brasil.

Sobre o tratamento fisioterapico e fonoaudioldgico:

e Haindicacao do ponto de vista a literatura cientifica para o caso em

guestdo. Estes tratamentos estéo previstos no Rol da ANS.

Sobre as fraldas geriatricas: sdo subsidiadas para pacientes acima de 60
anos através do Programa Farmacia Popular. (Portaria MS n° 3.219 de 20 de

outubro de 2010).
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