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P_ro_cesso n® 5047023-18.2019.4.02.5101,
ajuizado por | | neste

ato regresentada por| |

O presente parecer visa atender a solicitag@o de informagdes técnicas da 4*
Vara Federal do Rio de Janeiro, da Sec&o Judiciaria do Rio de Janeiro, quanto ao
medicamento Galsulfase (Naglazyme®).

| - RELATORIO

Para elaboragéo deste Parecer foram considerados os documentos médicos mais recentes
acostados ao Processo, emitidos em 2019, pois referem-se ao quadro clinico e piano
terapéutico atuais do Autor.,

1. De acordo com documentos médicos (Evento 1, ANEXO4, Paginas 4 e 6)
do Institutc de Puericultura e Pedlatria Martagdo Gesteira e Formulario Médico da
Defensoria Publica da Unido no Rio de Janeiro (Evento 1, ANEXOS, Paginas 6 a 8 e Evento
1, ANEXO7, Paginas 1 a 5), emitidos em 13 de fevereiro de 2019 e 26 de junho de 2019,
pela geneticista | (CREMERJ[ ), o Autor apresenta
diagnostico de Mucopolissacaridose tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy) e no
momento encontra-se sem 0 medicamento Galsulfase (Naglazyme®), O Suplicante tem
baixa estatura, macrocrania, limitagdo do movimento articular, m&ocs em garra,
deformidades esqueléticas, héria umbilical, leve regurgitag&o da valvula mitral e adrtica,
respiragdo ruidosa e face infiltrada. Tem Indicag&io de manter o tratamento de reposigéo
enzimatico (TRE), pois houve melhora apds 0 seu inicio. Ressalta-se que esse tratamento
se estendera para a vida inteira do Autor, ja que ndo ha condigbes do proprio organismo
voltar a sintetizar a enzima. Sem a terapia de reposicdo enzimatica, a evolugao &
progressiva chegando a 6bito na primeira ou segunda década de vida. Consta prescrito:

« Galsulfase (Naglazyme®) - 20mL (4 frascos) em 100mL de Soro Fisiolégico 0,9%.
Infusio continua de 4 horas de duragfo. Infusdo semanal, para toda a vida,

podendo a quantidade de frascos ser alterada em virtude do aumento de peso
do Autor. : :

Fol citada a seguinte Classificacéo Internacional de Doengas (CID-10): E76.2 — outras
mucopolissacaridoses.

Il — ANALIS
DA LEGISLACAQO

1. A Politica Nacional de Medicamentos e a Politica Nacional de Assisténcia
Farmacéutica estiio dispostas, respectivamente, na Portaria de Consolidag&o n® 2/GM/MS,
de 28 de setembro de 2017, alterada por diversas portarias, sendo a mais recente a Portaria
n°® 702/GM/MS, de 21 de margo de 2018, e na Resolugao n® 338/CNS/MS, de 06 de maio de
2004.

2. A Portaria de Consolidagio n°® 6/GM/MS, de 28 de setembro de 2017, cuja
alteragdo mais recente consta na Portaria n° 3.550/GM/MS, de 01° de novembro de 2018,
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dispbe, 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 Consolidagdo n° 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
alterada pela Portaria n® 702/GM/MS, de 21 de margo de 2018, considera, inclusive, as
normas de execugdo dos Componentes Basico e Especializado da Assisténcia
Farmacéutica no ambito do SUS.

4, A Deliberacdo 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 Relag&o Estadual dos Medicamentos Essenciais (REME-RJ).

5, A Deliberagéo CIB-RJ n® 5.743, de 14 de margo de 2019 dispde sobre as
normas de financiamento e de execugdo do Componente Basico da Assisténcia
Farmacéutica (CBAF) no ambito do SUS no Estado do Rio de Janeiro e, em seu artigo 4°,
estabelece o Elenco Minimo Obrlgaborio de Medicamentos Essenciais do Componente
Basico da Assisténcia Farmacéutica no Estado do Rio de Janeiro.

6. A Resolucio SMS/RJ n® 3733 de 14 de junho de 2018, definiu o elenco de

medicamentos, saneantes, antissépticos, vacinas e insumos padronizados para uso nas
unidades da Secretaria Municipal de Salde do Rio de Janeiro, compreendendo os
Componentes Basico, Hospitalar, Estratégico e Basico e Hospitalar, a saber, Relagéo
Municipal de Medicamentos- Essenciais no ambito do Municipio do Rio de Janeiro
(REMUME-RIO), em consonancia com as legislacdes supramencionadas,

DO QUADRO CLINICO

As Mucopolissacaridoses (MPS) sao doengas genéticas raras causadas
pela deficiéncia de enzimas lisossdmicas especificas que afetam o catabolismo de
glicosaminoglicanos (GAG). O acimulo de GAG em varios 6rgaos e tecidos nos pacientes
afetados pelas MPS resulta em uma série de sinais e sintomas, integrantes de um quadro
clinico multissistémico. As manifestacdes mais frequentes das MPS incluem principaimente
facies caracteristica, opacificag8o da cémea e/ou outros problemas oculares, macroglossia,
perda_auditiva, hidrocefalia, cardiopatia, problemas respiratérios, hepatoesplenomegalia,

hérnia_inguinal e umbilical, disostose muiltipla, limitacéo da mobilidade articular e dano
cogm’avo (em parte dos casos) romet: ento de Y
S M = < 58S .: - 285

| rauma lnd e p

DO PLEITO

1. O Galsulfase (Naglazyme) é indicado para a terapia de reposi¢éo
enzimatica de longo prazo, em pacientes com diagnéstico confirmado de
mucopolissacaridose tipo VI (MPS Vl deficiéncia de Nacetilgalactosamina 4-sulfatase
(rhASB), sindrome de Maroteaux-Lamy)

Il - CONCLUSAO

Informa-se que o medtcamento pleiteado Galsulfase (Naglazyme®) possui
ndiggggg clinica, gue consta em bula® para o tratamento do quadro clinico que acomete

1 GIUGLIANI, R. et al. Terapia de reposi¢do enzimatica para Mucopalissacaridoses 1.1l e VI:Recomendacdes de um
grupo de especialistas brasileiros Revista da Associaglio Médica Brasileira, v. 56, n. 3, p. 257-277, 2010.

Disponivel em: <http:/Aww.scielo.br/sclelo. php?pid=S0104-42302010000300008&script=sci_arttext>. Acesso em:
23 jul. 20189,

* BLI: do medicamento ldursulfase Galsulfase (Naglazyme®) por BioMarin Brasil Farmacéutica Ltda. Disponivel em:
<http/www.anvisa.gov.br/datavisa/fila_bula/frmVisualizarBula. asp?pNuTransacao=5716332018&pldAnexo=11266
432>, Acesso em: 23 jul. 2018,
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o Autor — Mucopolissacaridose tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy), conforme consta
em documento médico (Evento 1, ANEXO4, Pagina 4 e Evento 1, ANEXOS, Pé4gina 6 e
Evento 1, ANEXO7, Péagina 2). Entretanto, néo_integra em nenhuma lista oficial de
medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para dispensagdo no
SUS, no ambito do Municlpio e Estado do Rio de Janeiro.

2. Destaca-se que a Portaria SCTIE n. 83, de 19 de dezembro de 2018, tornou
publica a decisdo de incorporar Galsulfase para a terapia de reposicao enzimatica de
longo prazo, em pacientes com diagnostico confirmado de Mucopolissacaridose tipo VI
(deficiéncia de N-acetilgalactosamina 4-sulfa) no &mbito do Sistema Unico de Saude —
SUS, mediante os seguintes condicionantes: protocolo de uso estabelecido pelo Ministério
da Saude; atendimento e tratamento restritos a hospitais que integram a rede Nacional de
Pesquisa Clinica; registro dos dados clinicos e farmacéuticos em sistema nacional
informético do SUS; uso ad experimentum (reavaliagdo em 03 anos); laudo proprio para
dispensagao do medicamento; fornecimento aos respectivos hospitais; e negociagao para
redug&o significante de prego®,

3. Em consulta ao Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos,
Medicamentos e OPM do SUS (SIGTAP), na competéncia de 07/2019, ndo consta o
medicamento Galsulfase. Dessa forma, o referido medicamento ainda ndo integra uma
lista oficial de medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para
dispensagao no SUS, no ambito do Municipio e Estado do Rio de Janeiro®,

4. Ressalta-se que em consulta ao banco de dados online da Comissao
Nacional de Incorporagéo de Tecnologias no SUS — CONITEC verificou-se que ainda nao
ha _disponivel Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para o manejo da
Mucopolissacaridose tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy)®.

5. O medicamento em questio possui registro valido na Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria (ANVISA).
5] Em complemento, cumpre informar que, até a presente data, ndo constam

n;edicamentos fornecidos no ambito do SUS, que possam configurar aiternativas
farmacoldgicas ac medicamento pleiteado para o tratamento do Autor. 1

E o parecer.

A 4° vara Federal do Rio de Janeiro, da Segdo Judiciaria Rio de
Janeiro, para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

ALINE ROCHA S. SILVA LEOPOLDO JOSE DE OLIVEIRA NETO RACHEL DE A AUGUSTO

Farmacéutica Farmacéutico Farmacéutica
CRF-RJ 14,429 CRF- RJ 8626
Mat. §502-0 Mat.: 5516-0

FLAVIO AFONSO BADARO

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

* Diario Oficial da Unidio. Portaria SCTIE n. 83, de 19 de dezembro de 2018. Disponivel em:
<http:/iconitec.gov.briimages/Relatorios/Portaria/201 8/PortariasSCTIE_82a84_2018.pdf>. Acesso em: 23 jul. 2018,
‘ BRASIL. Ministério da Satde. Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e OPM do
SUS (SIGTAP). Disponivel em: < http://sigtap.datasus.gov.britabela-unificada/app/secfinicio. jsp>. Acesso em: 23
jul. 2019.

¢ Comissao Nacional de Incorporagiio de Tecnologias no SUS — CONITEC. Protocolos Clinicos e Diretrizes
Terapéuticas. Disponivel em: < hitp-//conitec.gov.briindex. php/protocalos-e-diretrizes#M >, Acesso em: 23 jul. 2019.
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