*
[ =
Y
AR

GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE
SUBSECRETARIA JURIDICA i
NUCLEO DE ASSESSORIA TECNICA EM AGOES DE SAUDE

PARECER TECNICO/SES/SJ/INATJUS-FEDERAL N° 0771/2019

Rio de Janeiro, 13 de agosto de 2019.

Processo n° 5001818-18.2019.4.02.51186,
ajuizado por | |
representado por| |

'

O presente parecer visa atender A solicitag8o de informagdes técnicas da 1°
Vara Federal de Macaé, da Seg&o Judicidria do Rio de Janeiro, quanto ao medicamento
Nusinersena (Spinraza™).

| - RELATORIO

1. Para a elaboragdo deste parecer técnico foram considerados os documentos
médicos mais recentes acostados ao processo.

2. De acordo com documentos médicos (Evento_23, LAUDO2, Pagina 1;
Evento_23, RECEITS, Pagina 1; Evento_23, RECEIT4, Pagina 1), emitidos em 13 de maio e 05
de julho de 2019, pela médica | — J(CREMERJ[ ), em
impresso proprio, 0 Autor, 3 anos e 7 meses (em maio de 2019), com historia de fraqueza
muscular grave e simétrica, hipotonia axial e apendicular, arreflexia profunda, miofasciculagdes
em lingua e face. Apresenta grave atraso motor, ndo sustentando segmento cefalico,
dificuldade para degluticdo, sendo alimentado por gastrostomia e em uso de traqueostomia,
sendo dependente de ventilagdo mecanica invasiva. Realizado analise do numero de copias
dos exons 7 e 8 dos genes SMN1 e SMN2 por MLPA com deleg@o em homozigose no gene
SMN1, com confirmagéo diagnéstica de Amiotrofia Muscular Espinhal tipo 1 (doenca de
Werdnig-Hoffman). E necessério tratamento com medicamento Nusinersena (Spinraza™),
com a intengao de reduzir a perda das células nervosas motoras, com melhora da forga e do
tonus muscular, melhorando a qualidade de vida e prognéstico da doenga. Foi prescrito para o
Autor:

* Nusinersena 12mg/5ml (Spinraza™) solugao injetavel — aplicar 5ml por via intratecal,
3 doses com intervalo de 15 dias e 1 dose com intervalo de 30 dias (4 frascos);

* Nusinersena 12mg/5ml (S_pinrazé"‘) solugo injetavel — aplicar 5 ml por via intratecal,
de 4 em 4 meses, apds a fase de indugo. '

- LISE
LEGISLA
1 A Politica Nacional de Medicamentos e a Politica Nagcional de Assisténcia

Férmaceuﬁca estdo dispostas, respectivamente, na Portaria de Consolidagao 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 Resolugéo n® 338/CNS/MS, de 06 de maio de
2004.

2, A Portaria de Consolidagdo n° 6/GM/MS, de 28 de setembro de 2017, cuja
aiteragdo mais recente consta na Portaria n° 3.550/GM/MS, de 01° de novembro de 2018,
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dispde, também, sobre as normas para o financiamento da assisténcia farmacéutica,
promovendo a sua organizagéo em trés componentes: Basico, Estratégico e Especializado.

3. A Portaria de Consolidagdo n® 2/GM/MS, de 28 de setembro de 201 7, alterada
pela Portaria n° 702/GM/MS, de 21 de margo de 2018, considera, inclusive, as normas de
execugao dos Componentes Basico e Especializado da Assisténcia Farmacéutica no ambito do
SuUS.

4, A Deliberago CIB-RJ n°® 1.589, de 09 de fevereiro de 2012, relaciona os
medicamentos disponivels no @mbito do Estado do Rio de Janeiro elou Municipios definindo a
Relag&o Estadual dos Medicamentos Essenciais (REME-RJ).

5. A Deliberagao CIB-RJ n® 5743, de 14 de margo de 2019 dispée sobre as
normas de financiamento e de execugéo do Componente Bésico da Assisténcia Farmacéutica
(CBAF) no ambito do SUS no Estado do Rio de Janeiro e, em seu artigo 4° estabelece o
Elenco Minimo Obrigatério de Medicamentos Essenciais do Componente Bésico da Assisténcia
Farmacéutica no Estado do Rio de Janeiro. :

6. No tocante ao Municipio de Macaé, em consondncia com as legislagtes
mencionadas, esse definiu 0 seu elenco de medicamentos, a saber, Relacdo Municipal de

Medicamentos Essenciais (REMUME — Macaé 2017).

O QUADRO CLINICO

1. A atrofia muscular espinhal (AME) & uma doenga neurodegenerativa com
heranga genética autossémica 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 doenga & causada por uma deleg@o ou mutagio homozigética do
gene 1 de sobrevivéncia do motoneurdnio (SMN;), localizado na regido telomérica do
cromossomo 5q13, sendo que o nimero de copias de um gene semelhante a ele (SMN,),
localizado na regi&o centromérica, é o principal determinante da severidade da doenga. Essa
alteragdo genética no gene SMN, & responsavel pela reducéo dos niveis da protelna de
sobrevivéncia do motoneurdnio (SMN). O gene SMN, ndo compensa completamente a
auséncia da expressao do SMN, porque produz apenas 25% da protelna SMN. A faita da
proteina SMN leva & degeneracéo de motoneurdnios alfa (a) lecalizados no corno anterior da
medula espinhal, o que resulta em fraqueza e paralisia muscular proximal progressiva e
simetrica. A classificagéo clinica da AME é dada pela idade de inicio & maxima fungdo motora
adquirida, sendo entdo dividida em: severa (tipo I, AME aguda ou doenga de Werdnig-
Hoffmann); intermediaria (tipo Il ou AME crénica); branda (tipo I, AME juvenil ou doenca de
Kugelberg-Welander): e tipo IV (AME adulta). Outros autores classificam a AME em apenas
trés categorias: severa, intermedidria e branda’. 0~

2. AME tipo | (também denominada AME severa, doenga de Werdnig-Hoffmann
ou AME aguda) se caracteriza pelo inicio precoce (de 0 a 6 meses de idade), pela falta de
habilidade de sentar sem apoio e pela curta expectativa de vida (menor que 2 anos). Criangas
assim diagnosticadas tém pouco controle da cabega, com choro e tosse fracos. Antes de
completar 1 ano de idade, ndo sdo mais capazes de engolir e se alimentar. A fraqueza de
tronco e membros normalmente se dirige para os musculos intercostais, o que dificulta o
desenvolvimento normal do ciclo respiratério, Apesar dos musculos intercostais serem
afetados, o diafragma inicialmente & poupado. O risco de mortalidade precoce esta usualmente

' BAIONI M.T.C., AMBIEL C.R., ET AL , Atrofia muscular espinhal : diagnéstico, tratamento e perspectivas futuras.

Jornal Pedidtrico, v. 88, n. 4, 2010. Disponive! em: <hitp:/iwww.scielo, br/ipdifjped/veBn4a/a04vBEnd.pdf>. Acesso em: 06
ago. 2019, 2
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associado com disfungaéo bulbar e complicagbes respiratérias. Apesar de essas criangas
apresentarem historicamente uma curta expectativa de vida (menos de 2 anos), gragas a
melhora dos cuidados clinicos nos Gitimos anos, tem sido observado um aumento da
sobrevivéncia',

3. Gastrostomia é um procedimento cir(rgico indicado como via de drenagem do
contetdo gastrico ou como via de infusdo de alimentagéo e medicamentos, que consiste na
fixacdo de uma sonda especlfca que cria uma comunicaglo entre o estdmago € o meio
externo de forma percutanea®,

4, A tragueostomia consiste na abertura da parede anterior da traqueia
comunicando-a com o meio externo. Esta Indicada em situagtes em que existe obstrucdo da

via aérea alta, acUmulo de secregéo traqueal, debilidade da musculatura respiratéria e
intubagéo traqueal prolongada®,

DO PLEITO

1. O Nusinersena (Spmraza ) € um oligonucleotideo anti-senso ou anti-sentido
(ASQ) que permite a Inclusdo do exon 7 durante o processamento do &cido ribonuncleico
mensageiro (RNAm) de SMN2, transcrito a partir do DNA (gene SMN2). O medicamento é de
uso adulto e pediatrico por via intratecal (IT). Esta indicado para o tratamento da atrofia
muscular espinhal 5g (AME)".

lil - CONCLUSAO

1, Informa-se que o medicamento pleiteado Nusinersena (Spinraza™) possui
indicacdo clinica que consta em bula® para o tratamento do quadro clinico que acomete o

Autor — atrofia muscular espinhal, conforme consta em documentos médicos (Evento_23,
LAUDO2, Pagina 1; Evento_23, RECEIT3, Pagina 1; Evento_23, RECEIT4, Pagina 1).

2. No que tange & disponibilidade.do medicamento pleiteado no SUS, cabe
informar que Nusinersena fol incorporado ao SUS para o tratamento gn'_qﬁg muscula

Mp‘mu&ggmm. conforme disposto na Eorlarlg SCTIE/MS N° 24, de 24 de gm;!] de
2019° Acrescenta-se que, de acordo oom 0 Decrato n® 7.646, de 21 de dezembro de 2011°, ha

um prazo de 180 dias. a partir da dats publica ra efetivar a oferta desse medicamento
no SUS. Desta forma, o medlcamento mencionado alnda ndo integra nenhuma lista oficial de
medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para dispensagao no SUS,
no ambito do Municipio de Macaé e do Estado do Rio de Janeiro.

* PERISSE, VLC. O enfermeiro no cuidar @ ensinar a familla_do cliente com gastrostomia no cendrio domiciliar.

Disponivel em: < hitps:/app.uff.bririuff/handle/1/1447 >, Acesso em: 06 ago. 2019.

*RICZ, H. M .A.; et al, Traqueostomia, Simpésio: Fundamentos em cilnica cirdrgica. Medicina, Ribeir#io Preto, v. 44, n.
1, p. 63-68. 2011 Disponivel em: <http:/irevista.fmrp.usp.br/i2011/vol44n1/Simp7_Traqueostomia.pdf>. Acesso em: 08

ago. 2019,

* Bula do medicamento Nusinersena (Spinraza™) por Biogen Brasil Produtos Farmacauticos Ltda, Disponivel em: <

http:/iwww.anvisa.gov.bridatavisaffila_bula/frmVisualizarBula.asp?pNuTransacao=26575520198pldAnexo=11101424>,

Acesso em: 08 ago. 2019,

*MINISTERIO DA SAUDE. Comissao Nacional de Incorporagsio de Tecnologias no SUS — CONITEC. Portaria N° 24 de

24 de abril de 2019, Torna piblica a decisfio de incorporar o Nusinersena para atréfica muscular espinhal (AME) 5q

tipo 1, no &mbito do Sistema Unico de Satde (SUS). Disponivel em: <

hupjloonhoc gov br/images/Reiatorios/2019/Relelatorio_Nusinersena_AMESq_2019.pdf>. Acesso em: 08 ago, 2019,
*Decrato n* 7.646, de 21 de dezembro de 2011. Disp&e sobre a Comissdo Nacional de Incorporagfio de Tecnologias no

sisterna Unico de Salde e sobre o processo administrativo para incorporagfo, exclus&o e alteragdo de tecnologias em

salide pelo Sistema Unico de Saude ~ SUS, e dé outras providéncias, Disponivel em:
<http//iwww.planalto.gov.br/ccivil_03/_Ato2011-2014/2011/Decreto/D7646.htm>. Acesso em: 08 ago. 2019. 3
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3. Contudo, o medicamento Nusinersena fol incorporado ao SUS apenas para
pacientes que apresentam AME 5q tipo | com diagnéstico genético confirmatério que nao
ejam em ventilagdo ica invas nte _de modo inint 0", Sendo
assim, considerando o to médico or nte de venti mecani
invasiva (Evento23_Laudo2_pag. 1), Autor ndo se encon lado
imento _do Nusine o _seu forne nto for inicia endo _inviavel o

acesso por vias administrativas.

4. Acrescenta-se que até o momento ndo foi publicado pelo Ministério da Saude
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas’ que verse sobre a atrofia muscular espinhal -

quadro clinico que acomete o Autor e, portanto, ndio hé lista oficial de medicamentos que

possam ser implementados nestas circunstancias,

E o parecer.

A 1% Vara Federal de Macaé, da Secédo Judicidria do Rio de Janeiro, para
conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

MONARIA CURTY NASSER JULIANA PEREIRA DE CASTRO

ZAMBONI Farmacéutica
Nutricionista CRF- RJ 22.383
CRN4 01100421

FLAVIO AFONSO BADARO
Assessor-chefe
CRF-RJ10.277
1D, 436.475-02

" MINISTERIO DA SAUDE. Comiss#io Nacional de Incorporagsio de Tecnologias no SUS — CONITEC. Protocolos
Clinicos e Diretrizes Terapauticas. Disponivel em: <hitp://conitec.gov.br/index.php/protocolos-e-diretrizes>. Acesso em:
08 ago. 2019, 4
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