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PARECER TECNICO/TJES/NAT N° 520/2019

Vitoria, 2 de abril de 2019

Processo No I
I  ipctrado  por
I o favor de

O presente Parecer Técnico atende solicitacdo de informacdes técnicas da Vara Unica de
Santa Teresa, requeridas pelo MM. Juiz de Direito Dr. Alcemir dos Santos Pimentel, sobre o

procedimento: tratamento para paciente com Sindrome de Proteus.

I — RELATORIO

1. Conforme os fatos relatados na Inicial, a menor assistida pelo MPES, || GGG
B 2 seguir designada simplesmente como Assistida, nasceu com anomalia
hereditaria diagnosticada como Sindrome de Proteus, a qual acarreta uma série de
problemas clinicos, principalmente hematologicos, havendo pois necessidade de
cuidados continuos multidisciplinares; que apesar de estar fazendo uso de um
medicamento preconizado para o seu problema, a Assistida nao consegue as consultas
necessarias para o seu caso; que dos hospitais infantis da rede estadual ouviu que seria
recomendavel procurar um grande centro médico, ja que o seu problema seria inédito
aqui; que voltou a procurar o Hospital A. C. Camargo, em Sao Paulo, quatro viagens
custeadas com recursos proprios e doacgoes; que médica geneticista atuando no
HUCAM - Hospital Universitario Cassiano Antonio Morais reforcou a necessidade de
tratamento multidisciplinar; que da Ouvidoria do Estado do Espirito Santo recebeu a
resposta de que nao ha um protocolo nacional para orientar o tratamento dessa

doenca, de forma que os médicos assistentes devem tratar as manifestacoes clinicas;
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sendo hipossuficiente, procurou o MPES, de onde foi a proposta a presente acao.

. A sintese do pedido judicial é de que o requerido providencie o completo
acompanhamento multidisciplinar de que a Assistida necessita, e, se nao for possivel
esse acompanhamento no Espirito Santo, que o requerido custeie em outro estado, ou

acione o programa Tratamento Fora de Domicilio — TFD.

. Asfls. 38 e 39, documentos da Secretaria de Estado da Satide — SESA/GEAF, emitidos
em outubro de 2018, comprovando o fornecimento do medicamento Sirolimo 1 mg

para a Assistida.

. As fls. 44, correspondéncia (e-mail) em 09/10/2018, da Ouvidoria do SUS para a
genitora da Assistida. Destaque para: extrema raridade da doenca (100 casos
conhecidos no mundo), sem tratamento (protocolo) especifico, portanto cabendo aos
profissionais de saude envolvidos empreenderem os tratamentos que julgarem mais

adequados para cada sinal ou sintoma que se manifeste.

. As fls. 46-48, relatério ultrassonografico Doppler do membro inferior esquerdo,
exame realizado em 31/7/2017, conclusdo: malformacao vascular complexa

(detalhamento dos achados, no laudo).

. As fls. 54, relatorio médico emitido em 15/8/2018 por Dra. Renata Grizzo Feltrin de
Abreu, CRM-SP 87514, atuando na instituicdio A. C. Camargo Cancer Centre,
descrevendo a doenca sindrome de Proteus em linhas gerais, e as principais
manifestacoes encontradas na Assistida, indicando o uso do medicamento Sirolimo
(Rapamicina), e recomendando acompanhamento tanto para o monitoramento dos

efeitos e contra-efeitos deste firmaco como a atuacao de equipe multidisciplinar.

. Asfls. 61, laudo emitido em 11/10/2018 por Dra. Maria do Carmo de Souza Rodrigues,

CRMES 2366, médica geneticista atuando no HUCAM, descrevendo as manifestacoes
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clinicas, que estad em tratamento no A. C. Camargo, devendo manter acompanhamento

periodico multidisciplinar.

II — ANALISE

DA LEGISLACAO

1.

A Portaria N° 399 de 22 de fevereiro de 2006 divulga o Pacto pela Satde 2006
— Consolidacao do SUS e aprova as Diretrizes Operacionais do referido pacto. Em seu
Anexo II, item IIT — Pacto pela Gestao, item 2 — Regionalizacao, define que um dos
Objetivos da Regionalizacdo é garantir a integralidade na atencao a satide, ampliando
o conceito de cuidado a satde no processo de reordenamento das a¢oes de promocao,
prevencado, tratamento e reabilitacio com garantia de acesso a todos os niveis de

complexidade do sistema.

A Resolucao n° 1451/95 do Conselho Federal de Medicina define urgéncia e
emergencia: Artigo 1° - Os estabelecimentos de Prontos Socorros Publicos e Privados deveriao
ser estruturados para prestar atendimento a situacdoes de urgéncia-emergéncia, devendo
garantir todas as manobras de sustentacao da vida e com condicoes de dar continuidade a
assisténcia no local ou em outro nivel de atendimento referenciado. Paragrafo Primeiro -
Define-se por URGENCIA a ocorréncia imprevista de agravo a satide com ou sem risco
potencial de vida, cujo portador necessita de assisténcia médica imediata.
Parigrafo Segundo - Define-se por EMERGENCIA a constatacio médica de condicdes de
agravo a saide que impliquem em risco iminente de vida ou sofrimento intenso, exigindo

portanto, tratamento médico imediato.

PATOLOGIA

1.

A sindrome de Proteus é uma doenca complexa e rara, classificada no grupo das
hamartoses. Foi primeiramente descrita em dois pacientes, em 1979, e em 1983 foi
nomeada como Sindrome de Proteus, devido a capacidade deste deus grego de

modificar sua forma corporal, o que remete a variabilidade na expressao clinica da
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sindrome. A etiologia da sindrome ainda nao esta totalmente esclarecida, porém,
acredita-se que as causas genéticas estejam envolvidas, devido a sua caracteristica
multissistémica. Existe dificuldade no diagnostico da sindrome devido a sua raridade e
a similaridade com outras sindromes como Klippel-Trenaunay-Weber,
neurofibromatose, lipomatose encefalocraniocutanea (ECCL), Maffuci, Sturge-Weber,

e Bannayan-Zonana.

A apresentacdo dessa sindrome é variada, consistindo em uma série de tumores de
crescimento desproporcional e assimétrico em diversas partes do corpo,
particularmente tumores Osseos, nevus cerebriforme de tecido conjuntivo, nevus
epidermoide, malformacoes vasculares, e depositos irregulares de tecido adiposo.
Varios outros achados sao possiveis, entre eles esplenomegalia, hipertrofia digital,
escoliose, hipertrofia de labio e dedos, cardiopatias, fibrose cistica e retardo mental. Os
achados clinicos podem aparecer ao nascimento, porém s3ao mais proeminentes na
evolucao pos-natal destes pacientes. Poucas publicacoes abordam as modalidades

terapéuticas que podem trazer beneficios a estes pacientes.

DO TRATAMENTO

1.

O manejo destes pacientes deve ser feito por equipe multidisciplinar. Devem ser
realizados exames a procura das principais manifestacoes. O acompanhamento destes
pacientes deve ser prolongado devido a natureza polimoérfica da sindrome. Cuidados
devem ser tomados ao realizar procedimentos cirargicos ou imobilizacoes prolongadas
devido a predisposicio para trombose venosa profunda. Deve ser feito

acompanhamento psicossocial e educacional.

2. As cirurgias vao consistir na retirada de tumores extensos, com vascularizacao

abundante, mas em cada situacao devera ser avaliada a relacao beneficios x riscos.
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3. A Rapamicina é indicada nos casos em que se diagnostica malformacoes vasculares

complexas, numa tentativa de inibi¢ao da proliferacao vascular.

DO PLEITO

Cuidados multidisciplinares em satude para paciente portadora da Sindrome de

Proteus.

III — DISCUSSAO E CONCLUSAO

1.

Considerando que a doenca da Assistida nao tem cura conhecida, e que pode trazer
uma série de complicacoes a serem prevenidas sempre que possivel, assim como
eventuais situacoes cirurgicas e ortopédicas também passiveis de intervencoes

benéficas, este NAT é favoravel ao fornecimento, pelo SUS, das acbes em saidde

demandadas pelo caso da Assistida.

O medicamento recomendado apos avaliacao em Sao Paulo, a Rapamicina, ja esta em

fornecimento regular.

. Sobre idas futuras até a instituicio A. C. Camargo, em Sao Paulo, nada esta

especificado, isto €, exatamente quais procedimentos deverao ser la realizados que nao
podem ser realizados no Espirito Santo. Do laudo da médica geneticista do HUCAM,
infere-se que nao hé indicacdo de exame molecular ou alguma terapia repositora de

alguma molécula em escassez.

Portanto, este NAT entende que os hospitais infantis da SESA na Grande Vitéria
(Nossa Senhora da Gléria e HIMABA) possuem profissionais e meios para
acompanhar a evolucdo clinica, realizar exames periddicos pertinentes ao caso,
detectar e tratar as complicacOes, além de oferecer psicologo e fisioterapeuta. A

sugestao é de que o requerido Estado do Espirito Santo designe equipe de um dos
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hospitais citados para que essa equipe centralize e trace uma estratégia de
acompanhamento do caso, e que consultas, exames e procedimentos sejam feitos

mediante agendamentos diretamente na propria instituicao estadual.
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