DOENCA DE WILSON

Portaria Conjunta SAES/SECTICS n° 15— 01/11/2024

Medicamento PENICILAMINA | TRIENTINA

CID 10 E83.0

Apresentacao 250 mg (capsula) | 250 mg (cdpsula)

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 Iampada de fenda)
Presente 2
Ausente a
Sintomas neuropsiquiatricos sugestivos (ou ressonancia magnética cerebral tipica)
Presente 2
Ausente a
Anemia hemolitica - teste de Coombs negativo
Presente 1
Ausente 0
EXAMES LABORATORIAIS
Cobre urinario (na auséncia de hepatite aguda)
Normal (3-40 mcg/24h) ]
1-2x 0 LSN (%) 1
Mais de 2x LSN 2
Mormal, mas mais de 5x LSN apds estimulo com 2 x 0,5 g de D-penicilamina 2
Cobre hepéatico quantitative
Mormal (20-50 mca/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) a
10-20 mg/dL 1
Abaixo de 10 mg/dL 2
ANALISE DE MUTAGOES
Doenga causada por mutagies em ambos 0s Cromossomaos . 4
Doenga causada por mutacao em um cromossomo. 1
Menhuma mutagio detectada causadora de doenga. 0

{*} LSN: Limite superior da normalidade

Anexos Obrigatdrios

Exames: hemograma completo com
contagem_ de plaquetas, AST/ALT e
exames necessdarios para comprovagao
dos critérios de inclusao.

Exames: hemograma completo com contagem
de plaquetas, AST/ALT e exames necessarios
para comprovacdo dos critérios de inclusao.

Laudo médico: atestando intolerancia, sem
resposta adequada ou efeitos adversos ao
medicamento penicilamina.

Administragdo

Adultos: 250 mg/dia em fase inicial e
750 a 1500 mg/dia em fase de
manutencgao.

Criancas: 20 mg/kg/dia.

Adultos: 750 a 1.250 mg/dia em fase inicial,
com dose de manutengdo maxima de 2.000
mg/dia.

Criancgas: 500 a 750 mg/dia em fase inicial,
com dose de manutengao maxima de 1.500
mg/dia.

Prescricdo Madxima
Mensal

186 cdpsulas

248 capsulas
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Monitoramento Recomenda-se que na fase inicial o acompanhamento seja semanal, principalmente
durante o aumento gradual de dose da penicilamina. Na fase de manutengdo, o
monitoramento pode variar, mas deve ser realizado no minimo duas vezes por ano.

- Avaliar a identificagdo dos anéis de Kayser-Fischer, ultrassom abdominal e
ressonancia magnética de cranio, hemograma completo, fungdo hepdtica e
excrecdo urindria de cobre na urina 24 horas (de acordo com Quadro 1),
principalmente quando em terapia com quelantes.

Quadro 1 — Parametros de monitoramento do tratamento de doenga de Wilson com

penicilamina ou trientina.

h'enici]am'ma € trientina -

Valor alvo para fase Valor alve para fase de

Parimetro Avaliacio de dose e adesio
inicial manutengio
2 dias iniciais: 200-500 meg/ 24h Apds 1 dias de interrupcio ou nio
=1.000 meg/ 24h Diminuigio esperada quando os | adesdo: < 50 meg/24h

Cobre urinario . .
testes de funclo hepdtica voltarem

(Urina 24h) o Dose inadegquada ou baixa adesio: <
. > dia: 1 dicand q :
Apartirdo¥dia: ) a0 nomal, indicando B2\ 500 meg/24h o > 500 meg/24h
= 300 meg/ 24h redugio
na carga corporal de cobre
Dose inadequada ou baixa adesio: >

Cobre _ ) 15 meg/ dL

23 meg/dL 5 meg/ dL
sérico livre

Dose elevada: < 5 meg/ dL

Célenls do cobre sénico livre: cobre sénco subtraido pelo trplo do valor da ceruloplasmina sérica, como mdicado: Estimativa do cobre sérico livre (megL) =
cobre sérico tofal {meg’L) — [3,15x cemloplasmina sérica (mg/L)]. Nao utilizar o cileulo se cemloplasmina sérica ndo for medida pelo métedo apaimdtion”
Fonte: Adaptado de Feranci et al., 2012; Socha st al,, 2018; Nagral et al., 2019~

Contraindicagdo, intolerancia ou hipersensibilidade a um ou mais componentes da

Exclusao ~
formulacdo.
Tempo de Indeterminado. Indeterminado.
Tratamento Interromper o tratamento quando o | Interromper o tratamento quando o

paciente apresentar sinais ou sintomas | paciente apresentar sinais ou sintomas de
de baixa tolerancia ao medicamento ou | baixa tolerancia ao medicamento ou
eventos adversos (febre, neutropenia, | eventos adversos (artralgia, anemia
trombocitopenia, ' linfadenopatia ou | sideroblastica).

proteinuria).

Validade dos exames |- Exames laboratoriais hemograma completo com contagem de plaquetas, AST/ALT e
exames necessarios para comprovagao. dos critérios de inclusdo: 6 meses

Novas Solicitagcdes e Adequagdes Gastroenterologista ou Neurologista

Especialidade médica ~ [ - :
RenovagoOes sem alteracdes Gastroenterologista ou Neurologista.

CID-10:
E83.0 Disturbios do metabolismo do cobre

Estratégias de Tratamento:

Recomenda-se que o tratamento inicial de pacientes sintomaticos com doenca de Wilson inclua um agente
qguelante — penicilamina ou trientina. A primeira linha de tratamento para pacientes com a doenca de Wilson é a
penicilamina. A trientina deve ser utilizada por pacientes com intolerancia, sem resposta adequada ou que
apresentaram eventos adversos decorrentes do uso da penicilamina. Contudo, a trientina pode ser considerada
como primeira linha quando houver indisponibilidade de penicilamina, conforme avaliacdo médica.
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