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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiza de Direito Dra. Maria Isabela Freire Cardoso
PROCESSO N°.: 0433180244215

SECRETARIA: 12UJ - 2°JD

COMARCA: Montes Claros

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: A. C. G.

DATA NASCIMENTO/IDADE: 48 anos

PEDIDO DA A(;AO-Medicamentos: BOSENTANA 125MG, CICLOSPORINA 50MG
DOENCA(S) INFORMADA(S): M 32.8 e 127.2

FINALIDADE / INDICACAO: Lupus eritematoso sistémico e hipertensdo pulmonar

como consequéncia.

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 62.997
NUMERO DA SOLICITACAO: 2017.000707

Il — PERGUNTAS DO JUIZO:

Solicito informacdes acerca do medicamento pretendido, a patologia apresentada,
bem como sobre o tratamento prescrito e a competéncia para o seu fornecimento.
lIl - CONSIDERACOES:

Conforme relatério médico datado de 25 e 28/06/2018 e documentos da

Secretaria de Saude de Minas Gerais Superintendéncia Regional de Saude de
Montes Claros Nucleo de Assisténcia Farmacéutica Componente Especializado,
trata-se de ACG, 48 anos com o diagnéstico de lupus eritematoso sistémico (LES)
e hipertensdo pulmonar como consequéncia, em tratamento com Bosentana,
Sidenafil e Ciclosporina. Apresenta boa resposta e controle adequado da doenca
com o uso destas drogas, porém auséncia do uso destes medicamentos podera
incorrer em cor pulmonale com faléncia de ventriculo direito. A paciente conforme
informativo da SMSA, ja esta incluida desde 21/02/2010 no Programa

Medicamentos do Componente Especializado do Sistema Unico de Salde (SUS)
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tendo o direito de receber Bosentana e Ciclosporina. Entretanto, 0 medicamento
esta em falta no almoxarifado da Nucleo de Assisténcia Farmacéutica
Componente Especializado de Montes Claros devido a desabastecimento deste
produto no almoxarifado central do Estado Minas Gerais, secundario a atraso na
entrega pelo fornecedor, sem previsao de regularizacdo de Bosentana.

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca inflamatéria
cronica multissistémica autoimune progressiva, cuja etiopatogenia envolve
multiplos genes, fatores hormonais e ambientais, ndo totalmente esclarecidos. De
etiologia pouco conhecida, mas com importante participacdo de fatores
hormonais, ambientais, genéticos e imunoldgicos para o surgimento da doenca.
E uma doenca pleomorfica com ampla variabilidade fenotipica de apresentacéo,
gravidade e curso clinico, marcado habitualmente com periodos de atividade e
remissdo. A severidade da doenca varia de episodios leves a forma fulminante.
Deve ser suspeitada em pacientes que apresentam doenca multissistémica com
anticorpo antinucleo positivo (FAN). Sua confirmacao baseia-se nos achados de
anamnese e exame fisico, associados a revisdo laboratorial e avaliagcdo de
autoanticorpos, resultando na presenca de pelo menos 4 dos 11 critérios de
classificacdo, propostos pelo American College of Rheumatology, a saber: rash
malar ou discoide; fotossensibilidade; Ulceras orais; artrite; serosite; doenca
neuroldgica ou renal; alteracdo hematologica, imunoldgicas e FAN positivo.

No curso natural da doenca, observam-se periodos de exacerbacédo e
atividade que vao determinando dano cumulativo e aumento de mortalidade. A
mortalidade do LES é 3 a 5 vezes maior do que na populacdo geral e se
relacionada: a atividade inflamatoria especialmente do rim e do sistema nervoso
central; ao risco de infeccBes secundarias a imunossupressao e as complicacdes
da doenca, principalmente a cardiovascular. Alem da atividade de doenca, 0 uso
continuo de corticoide em doses acima de 7,5 mg/dia determina de maneira

independente maior dano acumulado e incremento da mortalidade.
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Sintomas de fadiga, febre s&o comuns na atividade da doencga, assim como
mialgias, perda de peso e linfadenopatia reacional periférica. Muitas pacientes
apresentam lesdes cutaneas, com fotossensibilidade a radiacéo solar ou artificial,
paniculites, lupus discoide, eritema periungueal, lesao fingerprint, infartos de leito
ungueal e alopécia. Ulceras orais e nasais, em geral indolores, tendem a
ocorrerem na exacerbacéo. O fenbmeno de Raynaud pode ser visto em 20% dos
pacientes antecedendo outras alteragcdes. Envolvimento articular com ou sem
sinovite ocorre em 90% dos pacientes, necrose asséptica de mudltiplas
articulacoes, principalmente do fémur, nos pacientes em uso de doses altas de
glicocorticoides (GC). Manifesta¢des oculares com cegueira monocular transitéria
ou permanente, conjuntivite, fotofobia, visao borrada e degeneracdo do nervo
Otico sdo descritas. O pericardio é afetado na maioria dos casos e a faléncia
cardiaca resulta da miocardite e hipertensdo. Vasculite mesentérica pode ser
observada. Envolvimento pulmonar ou pleural ocorre em cerca de 50% dos
pacientes. A manifestacdo mais comum € pleurite com derrame de pequeno
a moderado volume, geralmente bilateral; menos comumente, hipertenséo
pulmonar e pneumonite lipica. A hipertensdo pulmonar geralmente € de
intensidade leve a moderada, ocorrendo em 12% a 23% dos casos. O quadro
agudo de pneumonite cursa com febre, tosse, hemoptise, pleurisia e dispneia,
detectada em até 10% dos pacientes. (23) Mais raramente, encontram-se
sindrome do pulméo encolhido e hemorragia alveolar aguda. A doenca renal
ocorre em cerca de 50% dos pacientes, e a nefrite lipica pode cursar com
sindrome nefritica ou nefrética. Sintomas neuropsiquiatricos de psicose,
depresséo, mielite, neuropatias podem ocorrer.

O tratamento do LES envolve medidas ndo medicamentosas e
medicamentosas. Aterapia medicamentosado LES, (inducdo e manutencao)
varia de acordo com os 6rgéaos ou sistemas cometidos, bem como com a
gravidade e a fase atividade/remissdo das manifestacdes da doenca, sendo

o tratamento direcionado ao 6rgdo com maior gravidade na lesdo. Os
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objetivos do tratamento do LES tém sido: propiciar controle das manifestacdes
clinicas e laboratoriais, reduzindo a atividade de doenca; prevenir as recidivas de
atividade, o dano ao longo da evolugao da doenca; diminuir a dose cumulativa de
corticoide e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

O tratamento medicamentoso deve ser realizado com antimalaricos
(cloroquina e hidroxicloroquina), GCs (betametasona, dexametasona,
metilprednisolona e prednisona) e varios tipos de imunossupresores ou
iImunomoduladores (ciclosporina, ciclofosfamida, azatioprina, metotrexate)
independentemente do 6rgéo ou sistema afetado pela doenca. Todas estas
drogas estdo disponiveis e padronizadas no SUS de acordo com o Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PDCT) do LES. Entretanto, mesmo utilizando
farmacos adequados, muitos pacientes se mantém ativos evoluindo com
progressdo da doenca para danos irreversiveis e maior mortalidade. Assim o
tratamento medicamentoso usual deve ser adequado na dependéncia da
extensdo e da gravidade da doenca, considerando os 6rgdos e sistemas
acometidos. No caso da HAP consequente a LES, este deve ser adequado
com associacao de medidas/cuidados ndo medicamentosos. O PCDT da
HAP preconiza o uso de bloqueadores do canal de célcio, sildenafila,
iloprosta, ambrisentana e bosentana e tratamento adjuvante nesta doenca.

A sidenafila é um inibidor seletivo da enzima fosfodiesterase-5, que
aumenta os niveis de cGMP, promovendo a vasodilatacdo mediada pelo 6xido
nitrico, por aumento do relaxamento do mdsculo liso e a vasodilatacdo. E
indicado em casos de HAP primaria associada a colagenose ou secundaria
como no caso do LES, com nivel de evidéncia A e de recomendacéao |.

A bosentana, € um antagonista ndo seletivo dos receptores A e B da
endotelina, que atua como vasodilatador e também pode inibir a ativacéo e
proliferacdo de células musculares lisas, reduzindo o remodelamento vascular,
Seu uso esta indicado a HAP primaria e associada a colagenose, com nivel

de evidéncia A e de recomendacéao |.
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Concluséo: No caso em tela, a paciente apresenta LES e HAP secundaria
e boa resposta ao tratamento com Bosentana, Sidenafila e Ciclosporina é
necessario a manutencdo continua deste medicamentos, que possuem
dispensacdo prevista para a paciente pelo Componente de |Atencéo
Especializada do SUS, entretanto no momento sem fornecimento por
desabastecimento do almoxarifado central da SES MG.

Por se tratar de condi¢cdo ainda sem cura, os tratamentos disponiveis
parao LES estdo em PCDT e tém o objetivo de melhorar os sintomas e trazer
gualidade de vida as pessoas com a doenca. Sua abordagem se faz com
terapia ndo medicamentosa e medicamentosa. Os medicamentos utilizados
atuam reduzindo as inflamacdes como o0s antimalaricos, imunossupressores
(ciclosporina) e GC. E necessario adequacio do tratamento na dependéncia
da extensdo e da gravidade da doenca, considerando os 6rgdos e sistemas
acometidos. No caso da HAP consequente a LES, é preconizado o uso de
bloqueadores do canal de calcio, sildenafila, iloprosta, ambrisentana e
bosentana.

As drogas bosentana e sidenafila possuem nivel de evidéncia A e de
recomendacédo | para o tratamento da HAP e sdo padronizadas no SUS por
meio do PCDT da HAP sendo seu fornecimento responsabilidade da CAF
Especializado. O n&o fornecimento das mesmas pelo Estado de Minas
Gerais trata-se de questao estritamente relacionada a gestdo da assisténcia
a saude publica, uma vez que sdo medicamentos incorporados pelo SUS,
para o tratamento da HAP, portanto, tal questéo foge a finalidade do NATJUS
- TIMG.
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