GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE
, SUBSECRETARIA JURIDICA
NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA EM AGOES DE SAUDE

PARECER TECNICO/SES/SJ/NAT-FEDERAL N° 0118/2018

Rio de Janeiro, 19 de fevereiro de 2018.

Processo n° 0015110-81.2018.4.02.5152,
ajuizado por] |

O presente parecer visa atender a solicitagé&o de informagdes técnicas do 1°
Juizado Especial Federal de Niterdi, Segdo Judiciaria do Rio de Janeiro quanto ao exame
de analise genética para Alfa Talassemia.

| - RELATORIO

1. De acordo com Laudo Médico para Instrugdo do PAJ — Salde, Requisicéo
de Exames e documento médico da Prefeitura de Niterdi, Policlinica Sylvio Picango - SUS

(fls. 16 a 20), emitidos em 09 e 23 de janeiro de 2018, pela médica |
q |o Autor esta em investigagdo do quadro de
anemia microcitica, com hiperferritinemia e trombocitose, tendo sido afastada como
causa, a deficiéncia de ferro, a betatalassemia e a anemia de doenga crénica. Tem o
diagnéstico de trago falcémico, que nao justifica a anemia e a microcitose. Necessita
realizar o exame estudo genético para alfa talassemia. O diagnostico se da através do
estudo genético, e é importante tanto para o tratamento e acompanhamento, quanto para a
avaliagdo e seguranga ds geragdes futuras. O tratamento depende do grau de doenca
(quantos gens foram afetados). Ha urgéncia para o exame para avaliagdo diagnostica. O
altimo exame realizado revelou anemia severa. A ndo realizacdo do exame acarretara em
falta de diagnostico da doenca, impossibilidade de tratamento adequado e impossibilidade
de aconselhamento genético. Foi citada a seeguinte Classificagéo Internacional de Doengas
(CID10) D64.9 - Anemia nédo especificada.

Il - ANALISE
DA LEGISLACAQ

1. A Portaria de Consolidagédo n°® 3/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
contém as diretrizes para a organizagéo da Atengdo a Saude no ambito do Sistema Unico
de Saude (SUS) visando superar a fragmentacéo da atengéo e da gestao nas Regides de
Sautde e aperfeigoar o funcionamento politico-institucional do SUS com vistas a assegurar
ao usuario o conjunto de agdes e servigos que necessita com efetividade e eficiéncia.

2. A Portaria de Consolidagdo n° 1/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
publica a Relagao Nacional de Agdes e Servicos de Saude (RENASES) no ambito do
Sistema Unico de Satde (SUS) e da outras providéncias.

3. O Anexo XXXVIII da Portaria de Consolidagdo n°® 2/GM/MS, de 28 de
setembro de 2017, publica Politica Nacional de Atengéo Integral as Pessoas com Doencas
Raras, aprova as Diretrizes para Atengéo Integral as Pessoas com Doengas Raras no
ambito do Sistema Unico de Saude (SUS), e da outras providéncias.

4. Considerando a Politica Nacional de Regulag&o do SUS, disposta no Anexo
XXVI da Portaria de Consolidagao n°® 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017;
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Art. 9° § 1° O Complexo Regulador seré organizado em:

| - Central de Regulagédo de Consulfas e Exames: regula o acesso a todos
os procedimentos ambulatoriais, incluindo terapias e cirurgias ambulatoriais;

Il - Central de Regulagdo de Internagbes Hospitalares: regula o acesso aos
leitos e aos procedimentos hospitalares eletivos e, conforme organizagéo
local, 0 acesso aos leitos hospitalares de urgéncia; e

Ill - Central de Regulagdo de Urgéncias: regula o atendimento pré-hospitalar
de urgéncia e, conforme organizagdo local, o acesso aos leitos hospitalares
de urgéncia.

DA PATOLOGIA

1. A anemia é definida pela Organizagdo Mundial de Salde (OMS) como a
condi¢do na qual o contetudo de hemoglobma no sangue esta abaixo do normal como
resultado da caréncia de um ou mais nutrientes essenciais, seja qual for a causa dessa
deficiéncia. As anemias podem ser causadas por deficiéncia de varios nutrientes como
Ferro, Zinco, Vitamina B12 e proteinas. O Ferro & um nutriente essencial para a vida e atua
principalmente na sintese (fabricagéo) das células vermelhas do sangue e no transporte do
Oxigénio para todas as células do corpo’.

2. A microcitose é definida como um volume globular medio abaixo de 80fL,
podendo estar ou n&o associada a anemia. As causas mais frequentes de microcitose séo
as anemias ferropénicas, as hemoglobinopatias e as talassémias. As hemoglobinopatias e
as talassémias s&o um conjunto de alteragdes hereditarias da molécula de hemoglobina que
resultam de mutagbes nos genes responsaveis pela sintese das cadeias de globina da
hemoglobina. Estas alteragtes podem-se traduzir em modificagbes estruturais da sintese
das cadeias de globina (chamadas alteragdes qualitativas ou hemoglobinopatias) e/ou na
diminuigdo ou auséncia da sintese destas mesmas cadeias (alteragdes quantitativas ou
talassemlas)

3. As ferritinas sdo proteinas contendo ferro, amplamente distribuidas em
animais, plantas e micro-organismos. Sua fungdo principal € estocar ferro de forma
biodisponivel, ndo toxica. Cada molécula de ferritina consiste em ferro férrico em uma
concha proteica vazia (apoferritinas), formada por 24 subunidades de varias sequéncias
(dependendo dos tipos de espécies e tecidos)®.

4, Trombocitose significa nimeros aumentados de plaquetas no sangue
periférico®.
DO PLEITO
1. A analise cuidadosa do tracado eletroforético em pH alcalino permite a

visualizag&o de bandas de hemoglobina H, sugerindo talassemia alfa®. A técnica de MLPA

' BIBLIOTECA VIRTUAL EM SAUDE. Dicas em satde. Descrigio de Anemia. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/dicas/69anemia.html>. Acesso em: 08 fev. 2018.

2 scielo. REBORDAQ, M.; SILVA, M. Estudo de microcitose numa populagéo jovem adulta

Assintomatica. Dlspon[vel em: < http://www.scielo.mec.pt/pdfirpcg/v27n6/v27n6a05.pdf>. Acesso em: 08 fev. 2018.
¥ BVS — Biblioteca Virtual em Saude. Descrigdo de ferritina. Dispenivel em: <http://decs.bvs.br/cgi-

bin/wxis 1660.exe/decsserver/?IsisScript=../cgi-
bin/decsserver/decsserver.xis&task=exact_term&previous_page=homepage&interface_language=p&search_langua

e=p&search_exp=ferritinas>. Acesso em: 08 fev. 2018.

BVS — Biblioteca Virtual em Saude. Descri¢géo de trombocitose. Disponivel em: < http://decs.bvsalud.org/cgi-
binfwxis1660.exe/decsserver/?IsisScript=../cgi-
bin/decsserver/decsserver.xis&previous_page=homepage&task=exact_term&interface_language=p&search_langua
ge=p&search_exp=Trombocitose>. Acesso em: 08 fev. 2018,

NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA/SJ/SES 2




GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE
SUBSECRETARIA JURIDICA
NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA EM AGOES DE SAUDE

(Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) consiste em uma analise semi-
quantitativa capaz de determinar alteragées no nimero de copias dos genes HBA1 e HBA2
em diferentes pontos de quebra. Desta forma, essa técnlca permite identificar as diferentes
alteragdes genéticas que causam a alfa talassemia®. A importancia da deteccio molecular
para talassemia alfa ndo se restringe apenas na definigdo do gendtipo, mas também na
deteccéo deste tipo de talassemia em pacientes que apresentam: quadros hematolégicos
alterados, quadros hematolégicos normais, mas com valores proximos aos valores limitrofes
e em neonatos7 A talassemia tipo trago alfa talassémico somente pode ser dlagnostlcada
pela medida da relagéo sintética alfa / beta de 0,7 ou por métodos de analise de DNA®,

Il — CONCLUSAO

1. O diagnéstico diferencial das anemias microciticas € clinicamente
importante. Em determinadas condigdes de concomitancia de doengas, como anemia
ferropriva (AF) e anemia de doenga crénica (ADC), os resultados dos exames padrao-ouro
podem sofrer interferéncia da doenga intercorrente, dificultando o dlagnéstlco E importante
destacar que existem varios tipos de anemias, e cada tipo e/ou caso tem sua
particularidade, embora possam ter sintomas semelhantes, as causas sao diferentes e,
portanto, necessitam de um tratamento adequado a cada diagnéstico'”

2. As talassemias s&o hemoglobinopatias quantitativas, hereditarias,
genéticas, decorrentes de mutagdes nos genes das globinas (alfa ou beta na maioria dos
casos), que promovem redugdo ou auséncia de sintese de uma ou mais das cadeias de
globina, formadoras da hemoglobina. O resultado dessas alteragbes moleculares ocasiona
desequilibrio na produgdo das cadeias tendo como maior consequéncia a eritropoese
ineficaz. Apresentam uma enorme variedade de manifestagbes clinicas e laboratoriais, de
acordo com a cadeia afetada e com o grau de desequilibrio na produgé&o quantitativa. Sao
classificadas, de acordo com a cadela pollpeptldlca afetada; as mais frequentes séo as
talassemias do tipo alfa e do tipo beta''

3. A alfa talassemia abrange quatro apresentagdes clinicas, conforme a
alteracdo genética apresentada no cromossomo 16: portador silencioso (sem
manifestagdes), traco talassémico alfa (anemia leve), doengca da hemoglobina H (anemia
moderada a grave) e sindrome da hidropsia fetal da hemoglobina Bart's (anemia muito
grave e incompativel com a vida). O diagnéstico laboratorial das talassemias é feito por
hemograma e eletroforese de hemoglobina. Também & possivel estudar a mutacdo genética
especifica. Apesar de ndo ser doente, a pessoa com talassemia menor ou trago alfa-

% Scielo. CANGCADO, R. D. Talassemias alfa. Revista Brasileira de Hematologia e Hemoterapia, v.28, n.2, Séo José
do Rio Preto abr./jun. 2006. Disponivel em: <http://www.scielo.br/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1516-
84842006000200005>. Acesso em: 08 fev. 2018.

® Hermes Pardini. Diagndstico de alfa-talassemia. Disponivel em:
<https://www3.hermespardini.com.br/pagina/538/hermes-pardini-oferece-exame-molecular-diferencial-no-
diagnostico-de-alfa-talassemia.aspx>. Acesso em: 08 fev. 2018.

" BDTD - Biblioteca Digital de Teses e Dissertagdes. Talassemia Alfa. Disponivel em:
<https://repositorio.bc.ufg.br/tede/handle/tde/1013>. Acesso em: 08 fev. 2018.

8 ZAGO, M. A. Tratado de Hematologia. Talassemias. Disponivel em:
<file:///C:/Users/07595037700/Downloads/Talassemias.pdf>. Acesso em: 08 fev. 2018.

? Scielo. MATOS, J. F. Et al. O hemograma nas anemias microciticas e hipocrémicas:

aspectos diferenciais. Jornal Brasileiro de Patologia Médica e Laboratorial, v. 48, n. 4, p. 255-258, agosto 2012.
Disponivel em: <http://www.scielo.br/pdf/jbpml/v48nd/v48n4a04.pdf>. Acesso em: 08 fev. 2018.

™ Centro Cientifico Conhecer. BARROS, S. C.; MARIANO, W. S. Caracterizagdo Genética e Patolégica da
Talassemia Menor — um estudo de caso. Dlsponivel em:
<http://www.conhecer.org.br/enciclop/2013b/MULTIDISCIPLINAR/CARACTERIZACAO%20GENETICA . pdf>.
Acesso em: 08 fev. 2018.

" Ministério da Satde. Politica Nacional de Sangue e Hemoderivados. Talassemias. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/folder/talassemias_folder.pdf>. Acesso em: 08 fev. 2018.
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talassemia deve ser identicada, para fins de orlentagéo famlllar e para estabelecer o
diagnéstico diferencial entre anemia ferropriva'.

4, Desta forma, informa-se que o exame para analise genética para alfa
talassemia estd indicado para melhor elucidagéo diagnostica e tratamento da Autora, de
acordo com o quadro clinico mencionado em documento médico acostado ao processo -
anemia microcitica ndo especificada (fl. 16).

5. Além disso, esta coberto pelo SUS, conforme Tabela de Procedimentos,
Medicamentos, Orteses/Préteses e Materiais Espec:als do Sistema Unico de Saude - SUS
(SIGTAP), na qual constam: eletroforese de hemoglobina (02.02.02.035-5); deteccéo

molecular de mutacdc em hemoglebinopatias (confirmatério) (02.02.11.002-8); analise de
DNA por MLPA (02.02.10.007-3).

6. Destaca-se que a Autora estd sendo acompanhada por uma Unidade
Basica de Salde, a saber, a Policlinica Sylvio Picanco (fls. 16 a 20). Dessa forma, salienta-
se que é responsabilidade da referida instituicéo providenciar o encaminhamento da Autora
a uma das unidades de salde no Municipio onde reside a Autora, cadastradas no CNES
(Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Saude) como Servigo de Diagnostico por
Laboratério Clinico — Exames de Genética (ANEXO)'®, para que possa ser viabilizado o
exame pleiteado.

7. Quanto ao questionamento sobre a urgéncia para a realizagdo do exame
pleiteado, cumpre ressaltar que em documento médico acostado ao processo (fl. 17} o
médico assistente menciona urgéncia para o exame indicado a Autora e informa que “a néo
realizacdo do exame acarretard em falta de diagnostico da_doenga, impossibilidade de
tratamento adequado e impossibilidade de aconselhamento genético”. Assim, salienta-se
ue a demora na realizacdo do exame pode comprometer o prognostico em gquestao.

E o parecer.

Ao 1° Juizado Especial Federal de Niteréi, Segdo Judiciaria do Rio de
Janeiro para conhecer e tomar as pr?‘é:éncias que entender cabiveis.

VIRGINIA EDREIRA
Enfer eira

PRISCILA AZEVEDO
Enfermeira/SJ
COREN/RJ: 261.162
ID.: 5072070-8

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

2 Ministério da Salde. Politica Nacional de Sangue e Hemoderivados. Talassemias. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/folder/talassemias_folder.pdf>. Acesso em: 08 fev. 2018.

3 CNES - Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Salde. Servigo de Diagnéstico por Laboratério Clinico —
Exames de Genética. Disponivel em: < http://www.scielo.mec.pt/pdf/rpeg/v27n6/v27n6a05.pdf>. Acesso em: 08 fev.
2018.
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ANEXO

& Ministério da Sadde
NESNet o ST ; " " Cadastro Nacional de
Secretaria de Atenglio & Sadde’ / A § Estabelacimentos’da’
) DATASUS : . . ; P § Saude i &Y
dhamarnd - kS ~ = L EJ .

__Home _, Insfiucional, ' _Servigos , , Relatdrios , , Consultas_;

v> v v. vl :
Indicadores - Servigos Especializados

Estado: RIO DE JANEIRO
Municipio: NITEROI
Tipo de Servigo:
Servigo Especializado: SERVICO DE DIAGNOSTICO POR LABORATORIO CLINICO
Classificacdo: EXAMES DE GENETICA

Atendimento

Ambulatorial Hospitalar
B sus ™ nao sus B sys M npo sus

Existem 3 registros na tabela - Mostrando pagina 1 de 1

cnes che) ChP) Mantenedora

0012599  HOSPITAL GETULIO VARGAS FILHO 3556060002800 [32556060000181
[0012505  [HOSPITAL UNIVERSITARIO ANTONIO PEDRO 28523215000378 128523215000106
2272857 LABORATORIO TOSTES 30082986000157
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