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PARECER TECNICO/SES/SJ/NATJUS - FEDERAL N° 0170/2019

Rio de Janeiro, 25 de fevereiro de 2019.

Processo n® 5007288-08-2019.4.02.5101,

|

a!uizado por |
neste ato representado por
|

O presente paraoermlsa atgnderra solicitacéo de informagdes ‘técnicas da
28° Vara Federal do Rio de Janaimmga Segdo Judiciaria do Ric de Janeiro, quanto ao
medicamento Nusinersena (sumﬁzh ) e guanto ao local de aplicagéo deste farmaco e
equipe médica.
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1= ORI

De acordo com documentos de pesquisa de delegbes no gene
SMN1 (SMN™; 5q13) e SMN2 associados a atrofia muscular espinhal (AME), em impressos
da Amplicon = Laboratério = de Biologia Molecular - e  Mendelics
(Evento_1EXMMED11{_pag1;Evento1_EXMMED12_pag1 e 2), emitidos em 09 de agosto e

de 2018, respectivamente, assinados pela responsavel técnica
Iﬂl(cw - pelos médicos [ __1(CREMESP
I D el _ CREMESP [ ), o'Autor apresenta gene SMN1 Exons 7. 8
ausentes com pseudogene presente e presenca de 4 copias do Exon 7 e 2 copias do Exon
8 do gene SMN2, Esse resultado confirma o diagnostico de amiotrofia espinhal
progressiva (AEP),
2, Em Eventol_EXMMED14_pag1 e Eventol EXMMED17_pégina1, datados

de 31 de outubro de 2018, o neuropediatra | (CREMESP[ 1

descreve o Autor como portador de amiotrofia espinhal progressiva, apresentando
diminuigdo de forga em membros Inferfores e superiores, anda com dificuldade e &
dependente de ajuda de terceiros para atividades diarias. A amiotrofia espinhal & uma
doenca neuromuscular progresslva devido a mutagdes no cromossomo 5q no gene SMN1
que produza proteina SMN. Os acometidos tém o gene SMN1 inativo & nao produzem essa
proteina que da forga ao mdsculo. Um segundo gene SMN2, localizado perto do SMN1, é
responsavel por uma pequena quantidade de produgao de proteina SMN. Assim, o farmaco
Nusinersena (Spinraza™) age aumentando a produgdo da proteina de SMN produzida pelo
SMN2, melhorando a forga muscular do portador, Foi citada a seguinte Classificagao
Internacional de Doengas (CID-10): G12,2 — Outras atrofias musculares espinais
hereditarias. Foi prescrito o seguinte medicamento para o Autor:

° Nusinersena 2,4mg/ml (Splnraza ) — aplicar 1 seringa (5ml) intratecal
lombar. Dose de ataque: 1 seringa no 1°dia; 1 seringa 14 dias apts a 1* aplicagao;
1 seringa apos 28 dias da aplicagao; 1 seringa apods 30 dias da aplica¢éo. Dose de
manutencdo: 1 sennga a cada 4 meses apos a 4" aplica«;ao gq_s_gmg_a__gg
primeiro ano — 6 seringas cada uma com 5ml (2,4mg/ml); apds isso 4 seringas cada
uma com 5 ml (2,4mg/ml).

| — ANALISE
DA LEGISLACAO
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1. A Politica Nacional de Medicamentos e a Politica Nacional de Assisténcia
Farmacéutica estdo dispostas, respectivamente, na Portaria de Consolxdacao n® 2/IGM/MS,
de 28 de setembro de 2017 e na Resolugao n® 338/CNS/MS, de 6 de maio de 2004,

72 A Portaria de Consolidagdo n® 6/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
alterada pela Portaria GM n® 740, de 27 de margo de 2018, dispde, também, sobre as
normas para o financiamento da assisténcia farmacéutica, promovendo a sua organizagao
em trés componentes: Basico, Estratégico e Especializado.

3. A Portaria de Consolidagao n® 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
alterada pela Portaria GM n° 702, de 21 de margo de 2018, considera, inclusive, as normas
de financiamento & de execugdo dos Componentes Bas{co e Especlalizado da Assisténcia
Farmacéutica no ambito do SUS,

4. A Deliberag&o CIB-RJ n°® 1,589, de 09 de fevereiro de 2012 relaciona os
medicamentos disponiveis no @ambito do Estado do Rio de Janeiro e/ou Municipios definindo
a Relagdo Estadual dos Medicamentos Essenciais (REME-RJ).

5. A Deliberacéo CIB-RJ n® 2.661, de 26 de dezembro de 2013 dispde sobre
as normas de financiamento e de execuqao do Componente Basico da Assisténcia
Farmacéutica (CBAF) no ambito do SUS no Estado do Rio de Janeiro e, em seu artigo 3°,
estabelece o Elenco Minimo«Obrigatério de Medicamentos Essencials do Componente
Basico da Assisténcia Farmacéutica no Estado do Rio de Janeiro.

6. A Resoluc&io SMS/RJ n°® 3733 de 14 de junho de 2018, definiu o elenco de
medicamentos, saneantes, antissepticos, vacinas e insumos padronlzados para uso nas
unidades da Secretaria Municipal de Saude do Rio de Janeiro, compreendendo os
Componentes Basico, Hospitaiar, Estratégico e Basico e Hospitalar, a saber, Relagao
Municipal 'de Medicamentos Essenciais no ambito do Municipio do Rio de Janeiro
(REMUME-RIOQ), em consonancia com as legislagbes supramencionadas.

7i A Portaria de Consolidagao n® 3/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
contém as diretrizes para a organizagéo da Atengéo a Saude no ambito do Sistema Unico
de Saude (SUS) visando superar a fragmentag&io da atengédo e da gestéo nas Regides de
Satde e aperfeigoar o funcionamento politico-institucional do SUS com vistas a assegurar
ao usuario o conjunto de acbes e sewis;os que necessita com efetividade ¢ eficiéncia.

A Portaria de Consolidagdo n® 1/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
publica a Relagdo Nacional de Agdes e Servigos de Salde (RENASES) no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS) e da outras providéncias,

DO QUADRO CLINICO

1 A atrofia muscular espinhal (AME) & uma doenca neurodegenerativa com
heranga genética autossdmica recessiva. E a principal desordem fatal com esse carater
genético depois da fibrose cistica (1:6.000), com uma incidéncia de 1:6.000 a 1:10.000
nascimentos. A frequéncia de individuos portadores (heterozigotos) da doenga é de um para
cada 40 a 60 individuos. A doen¢a é causada por uma delegao ou mutagdo homozigética do
gene 1 de sobrevivéncia do motoneurdnio (SMN,), localizado na regido telomérica do
cromossomo 5q13, sendo que o numero de copias de um gene semelhante a eie (SMN,),
localizado na regi&c centromérica, € o principal determinante da severidade da doenca.
Essa alterag@o genética no gene SMN, € responsavel pela redugao dos niveis da proteina
de sobrevivéncia do motoneurdnio (SMN). O gene SMN, ndo compensa completamente a
auséncia da expressdo do SMN, porque produz apenas 25% da proteina SMN. A falta da
proteina SMN leva a degeneragdo de motoneurdnios alfa (a) localizados no corno anterior
da medula espinhal, o que resulta em fraqueza e paralisia muscular proximal progressiva e
simétrica. A classificagdo clinica da AME e dada pela idade de inicio @ maxima fungao
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motora adquirida, sendo entdo dividida em: 1) severa (tipo |, AME aguda ou doenga de
Werdnig-Hoffmann); 2) intermediaria (tipo [l ou AME cronica); 3) branda (tipo Ill, AME juvenil
ou doenga de Kugelberg-Welander), e 4) tipo IV (AME adulita). Outros autores classificam a
AME em apenas trés categorias: severa, intermediaria e branda’.

DO PLEITO

1. Nusinersena (Spinraza é um oligonucleotideo anti-senso ou
antessentido que pe[mibe a inclus@o do exon 7 durante o processamento do RNA
mensageiro de SMN2, transcrito a partir do DNA (gene SMN2). Esta indicado para o
tratamento da atrofia muscular espinhal 6g (AME}.

2. A aplicagdo Intratecal éa lntrodur;ao de agentes terapéuticos na regiso
espinhal usando agulha e seringa”. O ftratamento com o medicamento Nusinersena
(Spinraza™) deve ser administrado por proﬁsslonals de satide com experiéncia em puncdes
lombares e com técnica asséptica, A sedacdo e a técnica de ultrassom podem ser

necessarios”,

TM)

Il - CONCLUSAO

1. Informa-se gue o medicamento pleiteado Nusinersena (Spinraza teve
seu registro concedido em agosto/2017 junto & ANVISA e possui indicacdo em bula® para
o tratamento da Atrofia Muscular Espinhal, condigdo clinica do Autor, conforme
documentos meédicos acostados. Contudo, néo integra nenhuma lista oficial de
medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para dispensagdo no
SUS, no ambito do Municipio e do Estado do Rio de Janeiro.

Cabe mencionar que o Ministério da Salde emitiu uma Nota Técmca n?
30/2018-NJUDISEIGABISEIMS abordando o uso de Nusinersena (Spinraza™) no
tratamento da atrofia muscular esmnhal A Nota Técnica conglui que © beneficio clinico
do uso de Nusinersena (Spinraza ") s@o observados em: criang 7 ¥
vida, com AME tipo 1, com duas copias do gene SMN2, sem gqualquer necessidade de
ggg_g;gncla @giratérig, e crlanc.as de 2-12 anos, portadoras do AME tipo 2, sem gualquer

sem escoliose ou contraturas. Sendo assim, o
paciente que depende de qualquer ‘assisténcia ventilatoria néo tera indicagdo do uso
do referido modlcamento %

3. Destaca-se que nao foi informado em documentos médicos acostados se o
Autor necessita de assisténcia respiratoria.

Destaca-se que a bula ‘aprovada pela ANVISA do medicamento pleiteado
Nuslnersena (Spinraza™) apresenta mgm_apg_lm contudo, em “Adverténcias e

"BAIONI M.T.C., AMBIEL C.R., ET AL , Atrofia muscular espinhal : diagnéstico, tratamento e perspectivas futuras.
Jornal Pedidtrico, v. 86, n. 4, 2010, Disponivel em: <http://www.scielo.br/pdl/jped/vB6n4/al4vitng. pdf>. Acesso
em: 20 fev, 2018.

? Bula do medicamanto Nusinersena (Splnraza“") por Biogen Brasll Produtos Famac@utices Ltda, Disponivel em:
<http:/iwww.anvisa.gov.br/datavisaffila_bula/frmVisualizarBula.asp?pNuTransacac=250318420178pldAnexo=1038
0823>, Acesso em! 20 fav, 2019,

7 Biblioteca Virtual em Sadde — BVS. Descritores em Ciéncias da Saide (DeCS). Descrigéo de injegdo intratecal,
Disponivel em: <http.//pesquisa.bvsalud org/portaldecs-
locator/?lang=pt&dree_jd=&lerm=lombalgiadtree_id=E02.318.267.520.580&term=E02.318.267 530.580>, Acesso
em: 20 fev, 2019,

* BRASIL. Ministério da Saude. Nota Técnica n® 30/2018-NJUD/SE/GABISE/MS - Nusinessena {Spinraza™) no
tratamento da Atrofia Muscular Espinhal. Disponivel em:
<https:/isei.saude.gov.brisei/documento_consulta_externa.php?id_acesso_externo=26156&id_documento=345474
4&infra_hash=565f46515d6dd262b2500eec220198d5>. Acesso em: 20 fav. 2019,
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Precaugdes”, consta que a eficacia e seguranca do Nusinersena foi estabelecida em
pacientes pediatricos desde recém-nascidos até 17 anos idade.

5. Nusinersena foi submetido a analise da Comlssao Nacional de
Incorporag&o de Tecnologias do Ministério da Salde (CONITEC-MS) que recomendou em
relatério técnico a nao incorporacao deste medicamento para tratamento da atrofia
muscular espinhal. Considerou-se que as evidéncias clinicas apresentadas sao frageis e
oS resultados obtldos com. o tratamento observados no ensalo cllnico pivotal nao

ggg ea anahse de impacto orgamentério, que preve gastos naordem de R$ 1 bnlhao
evidencia que a incorporagdo do medicamento pode comprometer a sustentabilidade do

SUS. O relatério supramencionado fol publicado em mwg

Acrescenta-se que alnda P _Clini iretri

e rlo [ que verse sobre a atrofia muscular
espinhal - patologla que acomete&Autora e, portanto, nao ha lista oficial de medicamentos
que possam ser implementados nestas circunstancias. Além disso, elucida-se que, no
momento, na lista oficial de medicamentos para dispensag@o pelo SUS, no ambito do

Municipio e Estado do Rio de Janeiro, ndo constam alternativas terapéuticas que possam
representar substitutos farmacolégicos ao Nusinersena.

T Salienta-se que o tratamento da atrofia muscular espinhal (AME) no
ambito do SUS é baseado em terapia de suporte neurolégico, motor e respiratério, De
acordo com dados do SIGTAP (Tabela de Procedimentos, Medicamentos, Orteses/Proteses
e Materiais Especiais do Sistema Unico de Salde), os procedimentos disponiveis para o
tratamento da doenga sdo: consulta médica em atencfio especializada e fratamento de

doen neu i amiotrofias, sob os seguintes codigos de
procedimento: 03.01,01.007-2 e 03.03,04.019-0",
8. Quanto aos pleitos equipe médica e local de apllcav;ao do medicamento

Nusinersena, indicados ao tratamento do Autor, no que se refere a0 acesso ao
procedimento de aplicagdo intratecal lombar, solicitado em documento médico
(Evento1_EXMMED14_pég1; Evento1 _EXMMED17_paginat), considerando a natureza da
doenca do Autor, atrofia muscular esplnhal tal procedimento compete ao Servico de
Neurologia / Neurocirurgia das Unidades de Saude pertencente ao SUS. Neste sentido, em
consulta ao Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Saude CNES, verificou-se que no
Municipio do Rio de Janeiro algumas unidades (ANEXO)® possuem esta especialidade em
sua carteira de Servigo.

Para que o Autor receba o atendimento na referida especialidade
Neurologia no amblto do SUS apés a aqulsngao do mede:amenho pleiteado ugere-se gue

* CONITEC. Relatério de Recomendagfio. Nusinersena para o tratamento de pacientes com afrofia muscular
espinhal 5q tipo |. Disponivel em:

<http:/fconitec. gov.br/images/Consultas/Relatoros/2018/Relatrio_nusinersena_5q_tipo_|_2018_CP.pdf>. Acesso
em: 20 fev, 2019,

® Comisséo Nacional de Incorporagao de Tecnologias no SUS — CONITEC. Disponivel em:

<http ‘feonitec.gov. br/index php/protocolos-a-diretrizes>. Acesso em: 20 fev, 2019,

7 Sintese de Evidéncias SE 10/2017, Nusinersen para o Tratamento da Atrofia Muscular Espinhal. Centro
Colaborador do SUS ~ Avaliagio de Tecnologias @ Exceléncia em Saude - CATES. Belo Herizonte - margo —
2017, Disponivel em; <hitp./iwww.ccates,org.bricontent_pdi/PUB_1496927424 pdf>. Acesso em: 21 fev. 2018, —
* Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Saiide — CNES. Servigo de Atengdo em Neurologia / Neurocirurgia.
Dispanlvel em:
<http//cnes2.datasus gov.briMod_Ind_Especialidades_Listar.asp?VTipo=105&VL0istar=1&VEstado=33&VMun=330
4558V Comp=00&VTerc=00&VServico=1058VClassificacao=00&VAMbu=&VAMbUSUS=1&VHosp=&VHospSus=1>
. Acesso em: 21 fev, 2019,
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Indncado, a fim de g ue 0 Autor se|a encamlnnado através da Central de Rggulagao para uma
das d abilitada: i Aten Bur ia / Neurocirurgia
ambito do S. para o atendimento da sua condigdo clinica.

10. Adicionalmente, informa-se que, de acordo com o enderego do Autor
informado nos Autos do processo (Evento 1, INIC1, Pagina 1), segundo a plataforma Onde
Ser Atendido" da Prefeitura do Rio de Janeiro, sua Umdade Basica de referéncna & a Clinica
da Familia Waldemar Berardinelli, situada na Rua Francisco Trota s/n — Sepetiba®.

E o parecer.

A 28" Vara Federal do Rio de Janeiro, da Segdo Judicidria do Rio de
Janeiro, para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

LUCIANA MANHENTE DE CARVALHO . R
Medica COREN/RJ 321.417

CREMERJ 52.85062-4

FLAVIO AFONSO BADARO

Assessor-chefe
CRF-RJ 10.277
ID. 436.475-02

* Onde Ser Atendido. Prefeitura do Rio de Janeiro. Disponivel em: < hitps://subpav.org/ondeseratendido/>, Acesso
em; 21 fev. 2019.
NUCLEQ DE ASSESSORIA TECNICA/SJ/SES 5



L
GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE
1 SUBSECRETARIA JURIDICA
NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA EM ACOES DE SAUDE

CNESNBt o Nucionul de

Sacretaria do Atengao i Saude ¢ . ) ' slecimanton de

Indicadores - Servicos Espedcalizados

HOBPITAL UNIVERSTTARIO miw -
LR nOSPITJ.L GEIAL Dﬁ ONSUSESSO

’ns HOSPITAL TE. waxs\u

MS NOE@'TALF‘E)ERM OA LAGOA

M8 HEE HOSPITAL DOS SERVIGOHES DO BSTADO
MS INCA HOGPITAL OO CANCER 1

ROLICLINICA PIQUET CANEMD

SES R INGTITJIO ESTADUM. DD CEREBRD PAULO NIEMEYNR
|SESDEC U HOSPITAL ESTADURL GETULIO wums
SM5 HISHITAL MUNICETAL SOU?).AEUIIRM" m
{SMS IO HOSHITAL MGPAL IEEUS

‘HSR!O nusonuwnm WADO I'II.HO
UEM NOSMTH. UNWPEMO mm

(U0 HOSPITAL UNIVERSTTARID CLERENTING TRAGA FILHO

NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA/SJISES

\ / NEURO

0’139{544020291

|[o0364044021000

DUA94RLA02G450

(OrIP4844021182

WIRGIA

Tenaednray

: )00’1.’!3770002.0 - mz:o'noacxcr

GO390344017 150

J35400140001 57

ALWETITO0OLES

{62459217000007

fIL3BE055000203
EAGIASSI0NAG
I54E0055000855

(33662483009043

35340010‘001714 :

Q3498717000155

1296805500010

| 23AbETRZON0 L0
[;muus-uoo 102
43540034000 557
106636030003 16




