Secretaria de
Saude

v
\O/
GOVERNO Dd ESTADO

RIO DE JANEIRO

Subsecretaria Juridica
Nucleo de Assessoria Técnica em Acdes de Salde

PARECER TECNICO/SES/SJ/NATJUS N° 4131/2025

Rio de Janeiro, 14 de setembro de 2025.

Processo n°: 3013664-30.2025.8.19.0001,
Ajuizado por L.S.D.S.S.J.

Trata-se de Autor, 10 anos, com diagndstico de distrofia muscular de
Duchenne, confirmada por bidpsia muscular e teste genético revisto em 2023 compativel com a
duplicagdo do éxon 2 de DMD, em acompanhamento com neuropediatra. (Evento 1, LAUDOS,
Péagina 2). Foi prescrito: colecalciferol (vitamina D) 1000Ul — 01 gota ao dia; deflazacorte
30mg — 01 cp uma vez ao dia, enalapril 5mg — 01 comp uma vez ao dia; espironolactona 25mg
— 01 comprimido 01 vez ao dia e carbonato de calcio 500mg — 01 comprimido ao dia.

Distrofias_musculares sdo doencas geneticamente determinadas, que cursam
com fraqueza muscular progressiva, degeneracdo e atrofia da musculatura esquelética. Sua
patogenia é cada vez mais conhecida e sua classificagdo obedece a critérios como tipo de heranca,
curso e gravidade da fragueza muscular, grupo muscular inicialmente envolvido e idade de inicio
das manifestacdes clinicas. As mais frequentes representantes deste grupo de doengas sdo a
Distrofia Muscular do tipo Duchenne e a Distrofia Muscular do tipo Becker.

A distrofia muscular de Duchenne é uma doenca muscular recessiva ligada ao
X causada por uma inabilidade para a sintese de distrofina que estd envolvida em manter a
integridade do sarcolema. As fibras musculares passam por um processo que apresenta
degeneracdo e regeneragdo. As manifestacGes clinicas incluem fragueza proximal nos primeiros
anos de vida, pseudohipertrofia, cardiomiopatia, e uma incidéncia aumentada de prejuizo das
funcdes mentais. A distrofia muscular de Becker é uma afeccdo proximamente relacionada
apresentando um inicio tardio de doenca, normalmente na adolescéncia, e progresséo lenta’.

Considerando que a Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma
enfermidade de carater genético, progressivo e sem cura definitiva, as condutas terapéuticas
visam primordialmente & prevencéo e ao manejo das complicagdes musculares, respiratorias e
cardiacas, buscando retardar a perda funcional e a qualidade de vida do paciente. As abordagens
farmacoldgicas devem, portanto, ser individualizadas e baseadas nas melhores evidéncias clinicas
disponiveis?.a qualidade de vida do paciente. As abordagens farmacoldgicas devem, portanto, ser
individualizadas e baseadas nas melhores evidéncias clinicas disponiveis2.

A Prednisona e deflazacorte tém um efeito benéfico significativo no retardo da
progressdo da doenga. Seu uso na distrofia muscular de Duchenne pode prolongar a
deambulacdo e a fun¢do dos membros superiores com poténcia semelhante. Ambos 0s esteroides

LGAVI, M. S.R. O. et al. - Distrofia muscular de Becker. Relato de caso e revisio de literatura. Acta fisiatrica 3(3): 18-23, 1996.
Disponivel em: <www.revistas.usp.br/actafisiatrica/article/download/102031/100457>. Acesso em: 14 out. 2025.

2 CONITEC. Comisséo Nacional de Incorporacio de Tecnologias no SUS. Monitoramento do horizonte tecnoldgico. 03/2022.
Medicamentos para tratamento da distrofia muscular de Duchenne. Brasilia, abril de 2022. Disponivel em:
<https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/radar/2022/informemht_distrofiamuscularduchene.pdf>. Acesso em 14 out.2025.
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também melhoram a funcéo pulmonar, além de retardar a necessidade de intervengdes na coluna,
com perfis terapéuticos semelhantes®,

A miocardiopatia dilatada é uma das principais complicagdes da DMD,
decorrente da degeneracdo progressiva do miocardio pela auséncia de distrofina. Nesse contexto,
0 uso de inibidores da enzima conversora da angiotensina (ECA), como o enalapril, e de
antagonistas da aldosterona, como a espironolactona, ¢ amplamente reconhecido como medida
de cardioprotecdo. Esses agentes atuam na reducdo do remodelamento ventricular, melhora
da funcéo sistolica e controle da sobrecarga hemodindmica, prevenindo a evolucdo para
insuficiéncia cardiaca. Dessa forma, a associacdo de enalapril e espironolactona visa a
preservacéo da funcdo miocérdica, retardo da progressdo da cardiomiopatia e melhor prognéstico
cardiovascular, conforme preconizado nas diretrizes de manejo da DMD?%,

O uso prolongado de corticosteroides, embora essencial no tratamento da
Distrofia Muscular de Duchenne, pode reduzir a densidade mineral 6ssea e aumentar o risco de
osteopenia e fraturas. Assim, a suplementagcdo com colecalciferol (vitamina D) e carbonato de
célcio é recomendada para prevenir a desmineralizacdo 0ssea e preservar a integridade
esquelética, contribuindo para mitigar os efeitos adversos do uso cronico de corticosteroides,
sobretudo em pacientes com limitagdo motora progressiva®.

Diante das evidéncias apresentadas, conclui-se que o0 esquema terapéutico
composto por deflazacorte, enalapril, espironolactona, colecalciferol e carbonato de calcio
encontra-se indicados ao tratamento do quadro clinico do Autor atuando de forma complementar
e sinérgica estabilizacdo do quadro clinico, sendo o deflazacorte responsavel pela modulagcdo
inflamatdria e manutencdo da forca muscular, o enalapril e a espironolactona pela protecéo
miocardica e prevencao de insuficiéncia cardiaca, e o colecalciferol e o carbonato de calcio pela
preservacdo da saude 6ssea e reducdo do risco de fraturas.

Quanto a disponibilizacdo no &mbito do SUS:

¢ enalapril 5mg, espironolactona 25mg e carbonato de calcio 500mg séo estao descritos
na Relacdo Municipal de Medicamentos Essenciais do municipio do Rio de Janeiro,
sendo disponibilizado no ambito da Atencdo Basica. Para ter acesso, a Representante
legal do Autor deverd comparecer a uma unidade béasica de saide mais préxima de
sua_residéncia, portando receituario atualizado, a fim de obter esclarecimentos
acerca da disponibilizacdo destes medicamentos.

e colecalciferol (vitamina D) 1000UI e deflazacorte 30mg ndo_integram nenhuma lista
oficial de medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para
dispensacdo no SUS, no ambito do Municipio e do Estado do Rio de Janeiro.

3 Balaban. B. et al. Tratamento com corticosteroides e melhora funcional na distrofia muscular de Duchenne: efeito a longo prazo. Am
J Phys Med Reabilitacdo.Novembro de 2005;84(11):843-50. Disponivel em: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/16244521/

4 Dittrich. S. et al. Efeito e seguranca do tratamento com inibidor da ECA enalapril e p-bloqueador metoprolol no inicio da disfungio
ventricular esquerda na distrofia muscular de Duchenne - um ensaio randomizado, duplo-cego e controlado por placebo. Revista
Orphanet de Doencas Raras volume 14 , Nimero do artigo: 105 ( 2019 ). Disponivel em: https://rdcu.be/eKO7D Acesso em 14 out.
2025

5Sousa.J.T.S.D.S annd Sousa W.J. Efeitos da corticoterapia em longo prazo nas estruturas dsseas e articulag@es: revisio integrativa.
Brazilian Journal of Health Review ISSN: 2525-8761. Disponivel em:
https://ojs.brazilianjournals.com.br/index.php/BJHR/article/download/24956/19899 Acesso em 14 out. 2025.

Sociedade Brasileira de Reumatologia Associagao Brasileira de Medicina Fisica e Reabilitagdo - Osteoporose Induzida por
Glicocorticoide: Prevengdo e Tratamento. Disponivel em:
https://amb.org.br/files/_BibliotecaAntiga/osteoporose_induzida_por_glicocorticoide.pdf Acesso 14 out.2025.

4 NatJus


https://ojrd.biomedcentral.com/
https://ojrd.biomedcentral.com/
https://rdcu.be/eK07D
https://ojs.brazilianjournals.com.br/index.php/BJHR/article/download/24956/19899
https://amb.org.br/files/_BibliotecaAntiga/osteoporose_induzida_por_glicocorticoide.pdf

Secretaria de
Saude

rv
\O/

GOVERNO DO ESTADO

RIO DE JANEIRO

Subsecretaria Juridica
Nucleo de Assessoria Técnica em Acdes de Salde

Acrescenta-se ainda que a distrofia muscular de Duchenne (DMD)é uma
doenca rara. Segundo pesquisas a incidéncia de DMD é de aproximadamente um individuo para
cada 3.500 meninos nascidos vivos®. Assim, cumpre salientar que o Ministério da Satde instituiu
a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencgas Raras, aprovando as Diretrizes
para Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras no ambito do SUS e instituiu incentivos
financeiros de custeio. Ficou estabelecido que a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas
com Doencas Raras’ tem como objetivo reduzir a mortalidade, contribuir para a reducdo da
morbimortalidade e das manifestaces secundarias e a melhoria da qualidade de vida das pessoas,
por meio de acdes de promocao, prevencao, deteccdo precoce, tratamento oportuno, reducdo de
incapacidade e cuidados paliativos.

Ainda de acordo com a referida Politica, o Ministério da Salde ficou responsavel
por estabelecer, através de PCDT, recomendacdes de cuidado para tratamento de doencas raras,
levando em consideracao a incorporacdo de tecnologias pela CONITEC, de maneira a qualificar o
cuidado das pessoas com doengas raras®. Na Proposta de Priorizagéo para a elaboracdo de PCDT,
as distrofias musculares constam dentre as anomalias congénitas. Contudo, reitera-se que néo
h& Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)* publicado para o manejo da distrofia
muscular de Duchenne.

Reitera-se que ndo ha cura para a distrofia muscular de Duchenne, e as
intervencdes sdo baseadas na prevencdo e tratamento das complicacfes. Atualmente, a terapia
padrdo geralmente é baseada em corticosteroides2. A maioria das abordagens terapéuticas atuais
trata os sintomas da doenca. Os tratamentos incluem medicamentos corticosteroides para retardar
a progressdo da fraqueza muscular, programas de alongamento e exercicios fisicos e 0 uso de
equipamentos, como Orteses ou cadeira de rodas, a medida que caminhar se torna mais dificil.

Os medicamentos aqui pleiteados possuem registro ativo na ANVISA.

No que concerne ao valor, no Brasil, para um medicamento ser comercializado é preciso obter o
registro sanitario na Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA) e a autorizacdo de
preco maximo pela Camara de Regulacdo do Mercado de Medicamentos (CMED)®.

De acordo com publicacdo da CMED, o Pre¢o Féabrica (PF) deve ser utilizado
como referéncia quando a aquisi¢do dos medicamentos ndo for determinada por ordem judicial e
0s medicamentos ndo se encontrarem relacionados no rol anexo ao Comunicado n° 6, de 2013,
que regulamenta o artigo 4° da Resolugdo n°® 3 de 2011, e o Prego Maximo de Venda ao
Governo (PMVG) é utilizado como referéncia quando a compra for motivada por ordem judicial,
e sempre que a aquisicdo contemplar medicamentos relacionados no rol anexo ao Comunicado n°
6, de 2013.

SMORAES, R.M. et al. I ntervencdes fisioterapéuticas na distrofia muscular de duchenne: revisdo de literatura. Brazilian Journal of
Health Review, Curitiba, v.4, n.2, p. 5182-5194 mar./apr2021. Disponivel em:
<https://www.brazilianjournals.com/index.php/BJHR/article/view/26169/20797>. Acesso em: 14 out. 2025.

"BRASIL. Ministério da Satde. Portaria n° 199, de 3 de janeiro de 2014. Disponivel:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199_30_01 2014.html>. Acesso em: 14 out. 2025.

8CONITEC. Comissdo Nacional de Incorporagéo de Tecnologias no SUS. Relatério de Recomendagéo — Priorizag&o de Protocolos e
Diretrizes Terapéuticas para Aten¢ao Integral as Pessoas com Doengas Raras. Mar¢o/2015. Disponivel em:
<https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2015/relatrio_pcdt_doenasraras_cp_final_142_2015.pdf>. Acesso em: 14
out.2025

9 BRASIL Ministério da Satde. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA). Medicamentos. Camara de Regulagdo do
Mercado de Medicamentos (CMED). Disponivel em: <https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos>. Acesso
em: 14 out. 2025.
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Assim, considerando a regulamentacdo vigente, em consulta a Tabela de Precos
CMED?, para 0 ICMS 0%, o preco maximo de venda ao governo dos medicamentos pleiteados:
e Deflazacorte 30mg com 10 comprimidos — R$ 71,71
e enalapril 5mg com 30 comprimidos — R$ 12,82
e espironolactona 25mg com 30 comprimidos — R$ 13,94
e carbonato de calcio 500mg com 60 comprimidos — R$ 54,07

Por fim, conforme prescricdo médica acostada aos autos (Evento 1, LAUDOS,
Pagina 1), o custo anual estimado do esquema terapéutico prescrito a parte Autora corresponde a
R$ 2.581,56, segundo a Tabela de Precos CMED?, para o ICMS 0%.

E o Parecer

A 72 Vara da Fazenda Publica da Comarca da Capital do Estado do Rio de
Janeiro, 0 processo supracitado em retorno para ciéncia.

Elaborado pela equipe técnica do NATJUS-RJ.

FLAVIO AFONSO BADARO
Assessor-chefe
CRF-RJ 10.277
ID. 436.475-02

10 painel de consulta de pregos de medicamentos. Disponivel em:<https://app.powerbi.com/view?r=eyJrljoiYjZkZjEyM2YtNzN;jYS00
ZmQyLTIiYTEtINDE2MDc4ZmELINDEyliwidCI6ImI2ZN2FmMjNmLWMzZjMtNGQzNS04MGM3LWI3MDg1ZjVIZGQ4AMSJ9&pa
geName=ReportSection20c576fb69cd2edaea29>. Acesso em: 14 out. 2025.
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