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PARECER TECNICO/NAT/TJES N° 1238/2020

Vitoria, 22 de outubro de 2020

Processo n° e
B ivpetrado  por
B cpresentado  por  sua
genitora |

O presente Parecer Técnico visa atender a solicitacdo de informacoes técnicas da 32 Vara

Federal Civel de Vitéria — MM. Juiz de Direito Dr. Eduardo Francisco de Souza — sobre:

Epicatequina 500 mg e Nicotinamida ribosideo 100 mg.

I —- RELATORIO

1.

De acordo com a inicial, autor é acometido pela Distrofia Muscular de Duchenne (CID
10 G71.01), ajuizou-se uma demanda na Justica Estadual na 1° Vara da Infancia e
Juventude tombada sob o nimero || GG, 12 qual houve o
deferimento de alguns medicamentos pleiteados. Nao obstante, a magistrada atuante
no caso, determinou o ajuizamento da acao pleiteando os medicamentos solicitados
nesta exordial (Epicatequina 500 mg e Nicotinamida 100 mg) em face da Unido, tendo
em vista tais firmacos nao terem registro na Anvisa. Ainda segundo inicial os mesmos
nao sao em verdade medicamentos, e sim suplementos alimentares, fundamentais no
tratamento do autor e que nao hé este tipo de suplemento, na quantidade indicada,
exposta a venda em territorio brasileiro, sendo somente possivel obter via farméacias de
manipulacao. Pelo exposto citam que os itens solicitados epicatequina e nicotinamida
ribosideo nao constam na lista da RENAME (Relacdo Nacional de Medicamentos

Essenciais), exatamente por nao serem medicamentos. Contudo, tendo em vista o
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carater essencial destes para a manutencao da saide e da vida do requerente, nao pode
o Poder Publico se eximir da obrigacao de fornecé-los, sob pena de infringir preceitos
fundamentais garantidos na Constituicao Federal. No entanto, a Administracao Publica
se nega a fornecer qualquer documento comprovando o indeferimento dos
suplementos pleiteados por escrito, onerando a producao de prova em eventual
processo judicial. Apenas alegam, verbalmente, que tais medicamentos (ora
denominados suplementos) ndao constam na lista da RENAME, nao sendo, portanto,

possivel o fornecimento destes para o autor.

De acordo com laudo médico emitido em 30/09/19 pela profissional pediatra da cidade
de Sao Paulo Dra. Ana Lucia Langer, o paciente é portador de Distrofia Muscular de
Duchenne. Informa que em casos de pacientes com tal enfermidade, apesar de
tratamentos paliativos como a corticoterapia, a terapia cardiologica precoce e o suporte
ventilatéorio que procuram retardar seu quadro evolutivo, a expectativa de vida
atualmente gira em torno de 30 anos. Além disso, as deformidades e a incapacitacao
trazem extremo sofrimento ao paciente e seus familiares. Consta que naquela data
encontrava-se relativamente bem dentro das possibilidades, porém ja com alteracoes
na esfera cardiologica (decréscimo progressivo da funcao miocardica, porém ainda no
nivel normal) e respiratoria (restricio moderada a severa que o obriga a usar suporte
ventilatério noturno), além da sua deficiéncia caracterizada como tetraparesia. Informa
que, além destas medicacoes sao usados suplementos diariamente para a musculatura
e manutencao da massa Ossea. Entre eles, Epicatequina e Nicotinamida ribosideo e

informa caracteristicas dos mesmos.

Constam receituarios médicos emitidos em 28 de junho de 2019 pela mesma

profissional, com prescricoes dos medicamentos pleiteados, dentre outros.
Consta resposta a quesitos de fornecimento de medicamentos, sobre outro paciente.

Consta Formulario para pedido Judicial em Satde emitido em 25/05/19 pela Dra. Ana
Lucia Langer, com informacdo de portador de Distrofia Muscular de Duchenne e

descricdo dos medicamento indicados, especificamente quanto aos itens pleiteados
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pontua necessidade de epicatequina que atua na modulacido mitocondrial e

nicotinamida que atua no transporte de elétrons.

II —- ANALISE

DA LEGISLACAO

1.

O disposto na Portaria n° 3.916/GM, de 30 de outubro de 1998, estabelece a
Politica Nacional de Medicamentos e define as diretrizes, as prioridades e as
responsabilidades da Assisténcia Farmacéutica para os gestores federal, estadual e

municipal do Sistema Unico de Satide (SUS).

Com base na diretriz de Reorientacdo da Assisténcia Farmacéutica contida no Pacto
pela Satude, publicado pela Portaria GM/MS n°® 399, de 22 de Fevereiro de
2006, o0 Bloco da Assisténcia Farmacéutica foi definido em trés componentes: (1)
Componente Basico; (2) Componente de Medicamentos Estratégicos; e (3)
Componente de Medicamentos de Dispensagdao Excepcional. Esse tultimo componente
teve a sua denominacdo modificada pela Portaria GM/MS n° 2981, republicada no
DOU em 01 de dezembro de 2009, para Componente Especializado da Assisténcia

Farmacéutica.

A Portaria n°® 533/GM/MS, de 28 de marco de 2012 estabelece o elenco de
medicamentos e insumos da Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais
(RENAME) no SUS.

Sendo a DISTROFIA DE DUCHENNE uma doenca rara, ela est4 inclusa no ambito
da Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras do SUS,
instituida por meio da Portaria GM/MS n° 199/2014. Essa politica publica tem o
objetivo de oferecer atencao integral a pacientes com anomalias congénitas, problemas
metabolicos, deficiéncia intelectual e doencas raras nao genéticas, incluindo a

promocao da saude, a prevencao, o tratamento e a reabilitacdo nos casos indicados, em
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todos os niveis de atencao, possibilitando identificar e tratar os principais problemas de

saude relacionados as doencas raras.

DA PATOLOGIA

1.

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca hereditaria progressiva
que possui heranca recessiva ligada ao cromossomo X. Portanto, afeta a metade dos
membros masculinos da familia, e a metade dos membros do sexo feminino sao
portadores assintomaticos. Afeta aproximadamente 1 em 3.500 meninos nascidos
vivos. O gene anormal localiza-se no bracgo curto do cromossomo X, lo6cus Xp21, sub-
banda Xp212. O gene em condicOes normais é o responsavel pela producao de uma

proteina chamada distrofina, localizada no sarcolema das fibras musculares.

As manifestacoes clinicas normalmente comecam na infancia, geralmente nos trés
primeiros anos de vida. As alteracoes funcionais iniciam-se com o enfraquecimento
muscular, que ocorre gradualmente e de forma ascendente, simétrica e bilateral, com
inicio na cintura pélvica e membros inferiores, progredindo para musculatura de
tronco e para a musculatura responsavel pela sustentacao da postura bipede, cintura
escapular, membros superiores, pescoco e musculos respiratorios. A fraqueza muscular
torna-se evidente por volta dos cinco anos de idade, quando as criancgas apresentam
sintomas iniciais, tais como dificuldade de deambular, pular e correr, além de quedas
frequentes. A forca muscular tanto extensora do joelho quanto do quadril nao sao
suficientes para permitir a extensao voluntaria do tronco quando o paciente se levanta

do solo, desencadeando o sinal de Gowers.

A medida que a doenca evolui a fraqueza dos musculos gliteo médio e minimo
resultam em inclinacao da pelve quando a crianca se mantém em bipedestacao; visto
que, com a progressao da doenca essa inclinacao fica ainda mais perturbada, assumido
um aspecto tipico devido ao excesso de movimento em cintura pélvica, a denominada

marcha miopatica ou anserina.
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4. O paciente vai perdendo a capacidade de deambular, ficando entao confinado a cadeira

de rodas, aproximadamente a partir dos 10 aos 13 anos de idade. Durante a progressao
da doenca, surge insuficiéncia respiratéria com dificuldade na ventilacao, falta de forca
para tossir, ocasionando infeccoes respiratorias de repeticao, que na maioria dos casos,
levam o paciente ao Obito. O musculo cardiaco também é afetado em praticamente
todos os pacientes que sobrevivem por maior tempo. O 6bito ocorre por volta dos 18

aos 25 anos por comprometimento cardiaco ou insuficiéncia respiratoria.

DO TRATAMENTO

1.

Alguns tratamentos medicamentosos tém sido testados no sentido de prolongar a
sobrevida do paciente com DMD, diminuindo a velocidade de sua progressao
inexoravel. Os corticoides sdo medicamentos utilizados na tentativa de melhorar
parcialmente a funcdo pulmonar e a forca muscular global. A prednisona ou a
prednisolona sao os corticoides mais usados na pratica clinica para tal finalidade.
Inclusive, a prednisolona tem sido indicada para criancas portadoras de DMD para
manter a deambulacgao e prevenir ou retardar a escoliose, deformidade dssea frequente
nesta patologia. Porém, estas drogas possuem efeitos colaterais importantes, incluindo
obesidade, catarata, disturbio do crescimento, diabetes, hipertensao arterial e
osteoporose. Tratamentos recentes com deflazacort tem reduzido significativamente
estes efeitos colaterais indesejados, que acometem preferencialmente criangas. O
albuterol oral tem sido utilizado como tratamento alternativo para DMD.
Pesquisadores observaram melhora da forca muscular em criancas com DMD em uso
de albuterol via oral. Porém, sao necessarios estudos futuros com albuterol oral para se

chegar a uma conclusao significativa.

Tratamentos promissores que garantem revolucionar o tratamento e o prognostico da
DMD nos préximos anos incluem: oxandrolone, esteréide que acelera o crescimento
muscular e melhora a forca muscular; “DNA plasmide”; fatores de crescimento

“insulino-like”, substancia que promove a melhora da tolerancia muscular a fadiga;
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transplante de mioblastos; creatina monohidratada, sua suplementacdo melhora a
forca muscular global e aumenta a massa muscular magra; e utrofina, proteina que

pode substituir a distrofina na jun¢ao neuromuscular.

DO PLEITO

1.

Epicatequina 500mg: trata-se de um flavonoide encontrado no cha verde e cacau.
Parece demonstrar aumento da producdo de novas mitocondrias cardiacas e
musculares (biogénese mitocondrial), simultaneamente com estimulos a regeneracao

do tecido muscular.

Nicotinamida ribosideo 100mg: o ribosideo de nicotinamida um membro da
familia da vitamina B3 parece exercer uma funciao importante na recuperacao dos
niveis de NAD+ em nosso organismo, devolvendo a satide mitocondrial as células e

retardando o envelhecimento celular.

III — DISCUSSAO

1.

Sendo a DISTROFIA DE DUCHENNE uma doenca rara, ela esta inclusa no ambito
da Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras do SUS,
instituida por meio da Portaria GM/MS n° 199/2014. Essa politica publica tem o
objetivo de oferecer atencao integral a pacientes com anomalias congénitas, problemas
metabolicos, deficiéncia intelectual e doencas raras ndo genéticas, incluindo a
promocao da saude, a prevencao, o tratamento e a reabilitacao nos casos indicados, em
todos os niveis de atencao, possibilitando identificar e tratar os principais problemas de

saude relacionados as doencas raras.

Desta forma vimos por meio deste informar sobre os tratamentos disponiveis no
ambito do Sistema Unico de Satde, capazes de reduzir a progressio da Distrofia

Muscular de Duchenne.
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3.

5.

Informa-se que, em funcao do curso da doenca, que provoca a paralisia dos musculos,
além da oferta de fisioterapia pelo SUS, os portadores dessa doenca podem ser
assistidos pelo Programa de Assisténcia Ventilatéria Nao Invasiva aos Portadores de
Doencas Neuromusculares, instituido pela PORTARIA GM/MS N 1.370/2008. Tal
programa prevé a organizacao da assisténcia pelas Secretarias de Saude dos Estados,
do Distrito Federal e Municipios com gestdo plena. O programa consiste na
disponibilizacdo/manutencdo domiciliar de ventilador volumétrico tipo
BILEVEL, apto a realizar ventilacao nasal intermitente de pressao positiva indicada
para paciente com doenca neuromuscular e assisténcia domiciliar por enfermeiro e/ou

fisioterapeuta.

Da mesma forma, os exames que permitem o diagnostico confirmatoério das doencas
raras e o aconselhamento genético das familias, encontram-se inseridos na tabela do

SUS e disponiveis para os servicos especializados.

Ademais, o SUS também oferece medicamentos como os corticosteroides,
prednisona, fosfato so6dico de prednisolona, dexametasona,
hidrocortisona, para protecao gastrica os medicamentos ranitidina e omeprazol,
para a prevencao da osteoporose os medicamentos alendronato, carbonato de
calcio, associacao carbonato de calcio + colecalciferol e a associacao fosfato de
calcio tribasico + colecalciferol e para o tratamento da hipertensao arterial os
medicamentos: furosemida, espironolactona, hidroclorotiazida
(diuréticos), enalapril e captopril (inibidores da enzima conversora de
angiotensina, simples), losartana, anlodipino, verapamil, propranolol,
metoprolol, carvedilol, atenolol, metildopa, amiodarona, propafenona,
hidralazina, isossorbida, digoxina e acido acetilsalicilico, por meio do
Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica — CBAF, que é a primeira linha de

cuidado medicamentoso do sistema.

Por fim, o SUS também disponibiliza orteses, proteses e materiais especiais

(grupo 07, da tabela do Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos,
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Medicamentos e OPM do SUS SIGTAP), que possibilitam a locomocao e as atividades

da vida diaria dos pacientes.

Pelo exposto, verifica-se que, embora a Distrofia de Duchenne ainda nao
tenha cura, para a referida condicao clinica, o SUS disponibiliza diversas
opcoes terapéuticas, nao estando, pois, os pacientes, de qualquer maneira,

desassistidos.

Sobre os itens pleiteados, informamos que Epicatequina 500 mg e Nicotinamida

ribosideo 100 mg nao possuem substitutos especificos padronizados no SUS.

Entretanto, a prescricao dessas substancias neste caso especificamente,
parece atender a uma tentativa empirica de melhorar o quadro e a
qualidade de vida do paciente, visto que nenhum deles apresenta eficacia
comprovada no tratamento da patologia em questao.

Segundo a literatura, os tinicos medicamentos que alteraram a histéria natural da
Distrofia de Duchenne foram os glicocorticoides, associados a fisioterapia, oOrteses,
exercicios controlados, medidas ortopédicas cirargicas, nutricdo, aconselhamento
familiar, ajuda psicologica a familia quando necessario, suporte pulmonar e
cardiologico. Coenzima Q10, idebenona e creatina podem possivelmente ter um
pequeno impacto na sobrevida em longo prazo de pacientes com baixa incidéncia de
efeitos colaterais. Todas essas medidas se relacionam ao aumento da sobrevida de

pacientes.

10.Apesar de nao haver ensaios clinicos rigorosos demonstrando a eficacia da

11.

Epicatequina 500mg e Nicotinamida ribosideo 100mg para a condicao em tela,
existem estudos que trazem resultados no sentido de que substancias envolvidas no
metabolismo mitocondrial podem trazer alguns beneficios no tratamento de condi¢oes

que afetam o funcionamento das mitocéndrias.

Considerando ainda os documentos remetidos pontuamos em relacdo as

Formulacoes Manipuladas, que a aquisicao de produtos no servico publico se da
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12.

13.

14.

por meio da Lei de Licitacoes n® 8666/93 e Portaria GM n° 2814/98, que exige a
apresentacdo dos seguintes documentos: Apresentacao da Licenca Sanitaria Estadual
ou Municipal; Comprovacdo da Autorizacio de Funcionamento da empresa
participante da licitagdo; Certificado de Boas Praticas de Fabricacao e Controle por
linha de producao/produtos, emitido pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria
(ANVISA). Certificado de Registro de Produtos emitido pela ANVISA, ou copia da
publicacdo no D.O.U.

Além disso, é importante esclarecer que as féormulas manipuladas sdo produzidas
mediante prescricao médica individual, em pequena escala, sendo, portanto, isentas de
registro na ANVISA. Da mesma forma, as farméacias de manipulacdo sdo isentas da
apresentacao do Certificado de Boas Praticas de Fabricacao e Controle por linha de

producao/produtos.

Diante do exposto, é evidenciado que os produtos manipulados nao sao submetidos aos
rigidos controles de qualidade da ANVISA, a que sao submetidos os medicamentos
industrializados. No entanto, no presente caso, considerando o quadro clinico descrito
nos documentos remetidos a este Nucleo, entende-se que a utilizacao da ferramenta de
manipulacdo de medicamentos pode se configurar como alternativa nos casos

comprovadamente necessarios.

Deve-se ressaltar que os laudos médicos juntado aos autos nao relatam de forma deta-
lhada se houve tentativa prévia de utilizacao de todas as alternativas terapéuticas pa-
dronizadas na rede publica, o periodo de utilizacao, a dose empregada e os ajustes po-
sologicos realizados, bem como se houve insucesso terapéutico com uso associado do
referido tratamento farmacologico e nao farmacologico disponivel no SUS, que pudesse
justificar a aquisicao de suplementos alimentares nao padronizados pelo servico ptbli-
co de saude. Ademais, os laudos nao apresenta justificativa técnica pormenorizada ba-
seada no caso clinico em questao e em evidéncias cientificas robustas, para a prescricao

dos referidos suplementos no tratamento do paciente em questao.
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IV — CONCLUSAO

1. Considerando que se trata de doenca rara, cujo progndstico pode ser considerado desa-
fiador (uma vez que podem ocorrer complicacoes associadas e que até o presente mo-
mento nao ha tratamento especifico que promova a cura da doenca) e as evidéncias que
abordam o uso de substancias que modulam o metabolismo mitocondrial no tratamen-

to s@o escassas e limitadas quanto a eficicia; apesar de nao ser possivel afirmar que os

itens pleiteados Epicatequina 500 mg e Nicotinamida ribosideo 100 mg devam

ser considerados imprescindiveis ou unicas alternativas de tratamento para o paciente,
pontuamos que a decisdao para a prescricao dos mesmos se configura como tentativa

empirica de tratamento paliativo das complicacoes causadas pela doenca e para a me-
lhora da qualidade de vida, porém nao a cura da doenca, sendo a responsabilidade pela
utilizagao para cada caso especifico de exclusiva responsabilidade do médico prescritor,

nao cabendo ao poder publico o fornecimento de suplementos nestas condicoes.
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