
MOÇÃO Nº 43, DE 2017

A Atrofia Muscular Espinhal (AME), que é uma doença degenerativa de origem genética, é a segunda maior desordem autossômica recessiva fatal e a mais frequente, com incidência de um para cada dez mil nascimentos. Estima-se que uma a cada cinquenta pessoas sejam carreadoras da AME. 



A AME pode ser dividida em quatro tipos,  de acordo com a idade e período de início das manifestações clínicas.  Quanto antes ocorre a manifestação clínica, pior é o prognostico da doença.

 

O tipo I (AME infantil - Werdnig-Hoffmann), considerado o mais grave, pode se manifestar desde a fase intra-útero até os três meses de vida da criança. O prognóstico de vida é limitado, mas existem registros de alguns casos em que o paciente ultrapassa os dois anos de idade. A doença traz dificuldades de deglutição e sucção; as pernas tendem a ser mais fracas que os braços, e há aumento na susceptibilidade a infecções respiratórias persistentes e acúmulo de secreções nos pulmões e garganta, sendo o comprometimento no desenvolvimento do sistema respiratório a principal causa de óbitos. As crianças afetadas pela AME infantil vivem com assistência médica global, diversos especialistas e equipamentos, e utilizam UTI domiciliar de sistema home care ou vivem em hospitais públicos, quando os pais não possuem convênio médico privado.



O tipo II (forma intermediária ou crônica) manifesta-se geralmente por volta dos seis a dezoito meses de vida, comprometendo inicialmente os membros superiores, seguidos dos músculos intercostais, que posteriormente podem apresentar contraturas musculares e deformidades esqueléticas. A criança adquire a habilidade de sentar, desde que colocada nessa posição, mas não chega a adquirir a capacidade de andar, passando a necessitar de cadeira de rodas e de muitas terapias e fisioterapias diárias para sua sobrevivência, que se limita a no máximo vinte anos de vida.



O tipo III (forma juvenil ou doença de Wolfhart-Kugelberg-Welander) apresenta sintomatologia entre os dois e dezessete anos de idade. De maneira lenta, a fraqueza nas pernas faz com que as crianças caiam mais, tenham dificuldade para correr, subir escadas e levantar do chão e antes da adolescência, na maioria dos casos, necessite de cadeiras de rodas para locomoção. Também aparece fraqueza nos ombros, braços e pescoço. Os sinais da doença são menos proeminentes e a progressão mais lenta, sendo que deformidades ósteo-articulares, principalmente escoliose, aparecem à medida que o curso se prolonga. 

O Tipo IV (AME adulta) é o tipo menos grave, acometendo pessoas entre trinta e quarenta anos, mesmo que não tenham apresentado qualquer tipo de sintomas antes desta fase. A apresentação dos sintomas ocorre de forma lenta e insidiosa para o completo comprometimento muscular.

Numa linguagem coloquial podemos dizer que os pacientes da AME tornam-se prisioneiros do próprio corpo, pois sua parte cognitiva é preservada, mas o corpo e órgãos vão se degenerando progressivamente.

 

Em 2016, a agência reguladora americana FDA – Food and Drug Administration, aprovou o medicamento SPINRAZA, cujo princípio ativo é o Nusinersen, desenvolvido pelos laboratórios Biogen e Ionis para tratamento da AME em seus diferentes tipos, em pacientes pediátricos e adultos. O medicamento está em avaliação para aprovação também na Europa.

Publicações científicas apontam que a substância Nusinersen conseguiu que a maioria dos pacientes pesquisados tivesse a progressão da doença interrompida, além de melhora da função motora. 

 

No último dia 2 de maio, a empresa Biogen Brasil Produtos Farmacêuticos Ltda protocolizou junto a ANVISA, o pedido para avaliação e registro do medicamento SPINRAZA (Nusinersen).

 

A aprovação do registro dessa medicação é medida de extrema urgência, diante do risco de morte de milhares de crianças brasileiras. 



Sendo assim, e estando demonstrada a relevância e o interesse público de que a matéria se reveste,

 A ASSEMBLEIA LEGISLATIVA DO ESTADO DE SÃO PAULO apela para o Excelentíssimo Senhor Presidente da República, a fim de que determine aos órgãos competentes, em especial ao Ministro da Saúde, Sr. Ricardo Barros, e ao Diretor Presidente da ANVISA - Agência Nacional de Vigilância Sanitária - Sr. Jarbas Barbosa, que envidem esforços para que o medicamento SPINRAZA/NUSINERSEN seja regulamentado pela ANVISA com a máxima urgência, podendo assim ser industrializado, exposto à venda ou entregue ao consumo de pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME).

Sala das Sessões, em 6/6/2017.
a) Luiz Turco


