DOENCA DE WILSON

Portaria Conjunta SAS/SCTIE/MS n° 09 — 27/03/2018

Medicamento PENICILAMINA ‘ TRIENTINA

CID 10 E83.0

Apresentagdo 250 mg (cépsula) ‘ 250 mg (capsula)

Inclusao Serdo incluidos pacientes que perfagam 4 ou mais pontos do Escore para Diagndstico

da Doenga de Wilson, conforme a tabela:

SINTOMAS E SINAIS PONTOS
Anel de Kayser-Fleisher (exame por |lampada de fenda)
Presente 2
Ausente 1]
Sintomas neuropsiquiatricos sugestivos (ou ressondncia magnética cerebral tipica)
Presente 2
Ausente ]
Anemia hemolitica - teste de Coombs negativo
Presente 1
Ausente 0
EXAMES LABORATORIAIS
Cobre urinario (na auséncia de hepatite aguda)
Mormal (3-40 mcg/24h) o
1-2x 0 LSN (%) 1
Mais de 2x LSN 2
Mormal, mas mais de 5x LSN apés estimulo com 2 x 0,5 g de D-penicilamina 2
Cobre hepatico quantitativo
Mormal (20-50 mecg/g) -1
Até 5x LSN 1
Mais de 5x LSN 2
Rodanina positiva nos hepatocitos (quando o cobre quantitativo ndo for disponivel)
Ausente ]
Presente 1
Ceruloplasmina sérica (por nefelometria)
Mormal (acima de 20 mg/dL) ]
10-20 mg/dL 1
Abaixo de 10 mg/dL 2
ANALISE DE MUTACOES
Doenca causada por mutagdes em ambos 0s Cromossomos . 4
Doenca causada por mutagdo em um cromossomo. 1
Nenhuma mutacao detectada causadora de doenga. 0

(*) LSN: Limite superior da normalidade

Anexos Obrigatodrios

Exames: exame qualitativo de urina | Exames: hemograma, ferritina, ferro sérico.

(EQU),  creatinina, hemograma,

contagem de. plaquetas, AST/ALT, | Laudo médico: atestando intolerancia ao

bilirrubinas, fosfatase alcalina e | medicamento penicilamina.

exames necessarios para
comprovagdao  dos - critérios 'de
inclusao.

Administracao

Dose inicial: 250 'mg/dia, = VO, | Dose inicial: 500 a 700 mg/dia, VO, para
aumentando-se a dose em 250 mg/dia | criancas e de 750 a 1.000 mg/dia para adultos,
semanalmente até 1.000 a 1.500 | em trés a quatro doses didrias (250 mg de 6

mg/dia, dividida em duas a quatro | em 6 horas ou de 8 em 8 horas).

administracdes didrias sempre em | As doses mdximas permitidas sdo de 1.500
jejum (uma hora antes ou duas horas | mg/dia para criancas e de 2.000 mg/dia para
apos as refeicdes). A dose pedidtrica é | adultos. O medicamento deve ser sempre

de 20 mg/kg/dia, igualmente | administrado em jejum.
fracionada.

Manutencdo (usualmente 4 a 6 meses
apods o inicio do tratamento): a dose
pode ser reduzida para 750 a 1.000
mg/dia, dividida em duas
administragoes.
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Prescricao Maxima

Mensal

186 capsulas

248 capsulas

Monitoramento

- dosagem de cobre urinario de 24
horas: ao final do primeiro més (acima
de 2.000 mcg/dia); apds 3 meses
(menor do que 10 mcg/dL);, e
acompanhamento com repeticdo a
cada 6 a 12 meses;

- exame fisico (incluindo exame da
pele, linfonodos e temperatura
corporal), exame qualitativo de urina
(EQU), dosagem sérica de creatinina e
hemograma completo com
plaguetometria a cada semana no
primeiro més; a cada 14 dias nos
primeiros 5 meses de tratamento; e,
apos, mensalmente;

- avaliacdo da funcdo hepatica
(AST/TGO e ALT/TGP, bilirrubinas e
fosfatase alcalina) a cada 6 meses;

- interrupcdo do  tratamento:
proteinuria acima de 1 g/dia, reducdo
da depuracdo da creatinina endégena
ou cilindros com hemacias ou
leucdcitos ao EQU.

- dosagem de cobre urinario de 24 horas: ao
final do primeiro més (acima de 2.000
mcg/dia); apds 3 meses (menor do que 10
mcg/dL); e acompanhamento com repeticdo a
cada 6 a 12 meses;

- tratamento pode causar anemia ferropriva:
monitoramento da deficiéncia de ferro
(hemograma, ferritina, ferro sérico).

Exclusdo

Contraindicacdo ou hipersensibilidade aos medicamentos

Tempo de Tratamento

Continuo e ininterrupto. Em caso de
aparecimento de reacbes adversas
(reacdo febril, erupgdo cutanea e
proteinuria) é recomendada a
interrupgdo do tratamento. Em alguns

casos, € possivel retomar ' a
penicilamina com doses menores
associadas a corticosteroide

(prednisona).

Continuo e ininterrupto.

Validade dos exames

- Exames laboratoriais (EQU, creatinina, hemograma, contagem de plaquetas, AST/ALT,
bilirrubinas, fosfatase alcalina, ferritina, ferro sérico e exames necessdrios para
comprovacao dos critérios de inclusao): 6 meses

Especialidade médica

Novas Solicitagdes e Adequagoes

Gastroenterologista ou Neurologista

Renovagdes sem alteragdes

Gastroenterologista ou Neurologista.

CID-10:

E83.0 Disturbios do metabolismo do cobre
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