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Rio de Janeiro, 04 de novembro de 2020.

Processo n® 5074132-70.2020.4.02.5101.
ajuizado por |
representada  por |

O presente parecer visa atender a solicitagio de informacaes técnicas da 28° Vara
Federal do Rio de Janeiro, da Se¢ao Judiciaria do Rio de Janeiro, quanto ao medicamento Betaina
Anidra e a formula de aminoacidos isenta de metionina enriquecida com vitaminas ¢ minerais
(HCYs Med B Plus).

I - RELATORIO

l. De acordo com documentos médicos do Hospital Universitario Gaffrée Guinle —
UNIRIO e formuldrio médico da Defensoria Publica da Uniao (Eventol ANEXO2, pags. 7 a 9;
Eventol ANEXO3, pags. 8 a 14), emitidos em 26 ¢ 27 de agosto e 03 e 14 de setembro de 2020,
pela médica a Autora
apresenta diagnostico de Homocistinuria, uma doenca do grupo de erros inatos do metabolismo,
confirmada em 2010, a partir de cromatografia de aminoacidos, niveis de homocisteina e metionina
plasméticas alteradas, com dificuldade de aprendizado ¢ luxacio bilateral do cristalino. Inicialmente
foi tratada com piridoxina 200mg sem sucesso terapéutico. Iniciado dieta com restri¢do de proteina
da dieta. Foi informado o resultado do Gltimo exame realizado (mar¢o/2020): homocisteina 180
umol/L. Sendo assim, apesar da restrigio dictética ¢ do uso de piridoxina niao houve resposta
terapéutica adequada. O alvo terapéutico ¢ manter a homocisteina em dosagem menor que S0pmoll..
Por este motivo, esta indicado o uso de Betaina anidra adjuvante ao tratamento. sendo esta
fundamental para a prevengdo das complicagdes da doenca de base.

2. FFoi informado ainda que a Betaina anidra (Cystadane*) foi aprovada pela ANVISA
para uso em pacientes com homocistiniria sem resposta a piridoxina e a dieta restrita e que a mesma
nao esta incluida na lista de medicamentos excepcionais do SUS ¢ nio existe alternativa para o
tratamento. A Autora necessita também de férmula de aminoscidos isenta de metionina
enriquecida com vitaminas e minerais, pois a dieta com restricio proteica leva a deficiéncia de
outros aminodcidos. Foi citado que a auséncia de tratamento adequado aumenta o risco de sintomas
psiquidtricos, tromboembolismo, acidente vascular cerebral, osteoporose, crise convulsiva entre
outras complica¢des. Foram prescritos os seguintes medicamentos. formula nutricional e
suplementos nutricionais:

* Betaina (Cystadane™) 1g/lg em p6 — misturar 500mg (0.5g) em suco ou agua até diluir
completamente e ingerir imediatamente por via oral — 2x/ia por 30 dias. No segundo més,
misturar 1000mg (1g) em suco ou agua até diluir completamente ¢ ingerir imediatamente
por via oral — 2x/dia por 30 dias. No terceiro més, misturar I500mg (1,5¢) em suco ou dgua
até diluir completamente e ingerir imediatamente por via oral — 2x/Aia por 30 dias. A dose
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usada serd de 3gdia. Mas sera titulada para minimizar risco de efeito colateral. O
medicamento ¢ para uso continuo:

e Acido acetilsalicilico 100mg (AAS™) — | comprimidodia na hora do almogo. Sé devera ser
iniciado apos realizar endoscopia digestiva alta ¢ ser avaliado por gastroenterologista
(queixa de dispepsia);

e Formula de aminoécidos isenta de metionina enriquecida com vitaminas e minerais (HCys
Med B Plus) - 80gdia da formula dividida em 3 a 4xdia. entre as refei¢oes. totalizando 5
latas de 500g/inés:

e Piridoxina 200mg — tomar | comprimidodia: ¢

e Acido folico 5 mg — tomar | comprimidodia.

3. Foi mencionada a seguinte Classificagdo Internacional de Doencas (CID-10): E72.1
- Distirbios do metabolismo dos aminoacidos que contém enxofre - homocistiniiria.

11 - ANALISE
DA LEGISLACAO

. A Politica Nacional de Medicamentos ¢ a Politica Nacional de Assisténcia
Farmacéutica estdo dispostas, respectivamente, na Portaria de Consolidagio n® 2/GM/MS. de 28 de
setembro de 2017 e na Resolugdo n® 338/CNS/MS, de 6 de maio de 2004.

2. A Portaria de Consolidagdo n° 6/GM/MS, de 28 de setembro de 2017. dispoe,
também, sobre a organizagdo da assisténcia farmacéutica em trés componentes: Bésico. Estratégico
e Lspecializado. E, define as normas para o financiamento dos componentes estratégico e
especializado da assisténcia farmacéutica.

3. A Portaria de Consolidagdo n°® 2/GM/MS. de 28 de setembro de 2017. estabelece,
inclusive, as normas de financiamento ¢ de execugio do Componente Iispecializado da Assisténcia
Farmacéutica no ambito do SUS.

4, A Portaria n° 2.979, de 12 de novembro de 2019, institui o Programa Previne Brasil,
que estabelece 0 novo modelo de financiamento de custeio da Atencao Priméria a Saide no ambito
do Sistema Unico de Saude.

3. A Deliberagio CIB-RJ n° 1.589, de 09 de feverciro 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).

6. A Deliberagao CIB-RJ n° 5.743 de 14 de marco de 2019 dispde sobre as normas de
execugdo e financiamento 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 Obrigatorio de
Medicamentos Essenciais do Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica no Estado do Rio de
Janeiro.

7. A Deliberagdo CIB-RJ n° 6.059 de 09 de janeiro de 2020 atualiza a Deliberagdao CIB
n®5.743 de 14 de margo de 2019, no que tange aos repasses de recursos da Unido destinados ao
Componente Bésico da Assisténcia farmacéutica.

8. A Resolugdo SMS/RJ n® 3733 de 14 de junho de 2018. definiu o elenco de
medicamentos, saneantes, antissépticos, vacinas ¢ insumos padronizados para uso nas unidades da
Secretaria Municipal de Saide do Rio de Janeiro, compreendendo os Componentes Basico,
Hospitalar, Estratégico e Basico ¢ Hospitalar, a saber, Relagdo Municipal de Medicamentos
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Essenciais no ambito do Municipio do Rio de Janeiro (REMUME-RIQ), em consondncia com as
legislagdes supramencionadas.

9. De acordo com a Resolugio RDC n° 63, da Agéncia Nacional de Vigilincia Sanitaria
do Ministério da Salde, de 6/7/2000, nutrigdo enteral designa todo e qualquer "a/imento para fins
especiais, com ingestdo controlada de nutrientes, na forma isolada ou combinada, de composi¢do
definida ou estimada, especialmente formulada e claborada para uso por sondas ou via oral,
industrializado ou ndo, utilizada exclusiva ou parcialmente para substituir ou complementar
alimentagdo oral em pacientes desnutridos ou ndo. conforme suas necessidades nutricionais, em
regime hospitalar, ambulatorial ou domiciliar, visando i sintese ou manutengéo dos tecidos, érgdos
ou sistemas".

DO QUADRO CLINICO

1. Os erros inatos do metabolismo consistem numa condi¢io genética em que ocorre
uma mutacdo ao nivel dos genes que codificam enzimas envolvidas num determinado processo
metabolico: tal mutagdio origina a deficiéncia de uma enzima, o que faz com que 0 processo
metabolico ndo ocorra'. Dentre eles estio as aminoacidopatias (fenilcetontiria. doenca da urina do
xarope de bordo - MSUD, homocistintiria. tirosinemias. entre outras). as acidemias organicas
(acidemias metilmalonica. propionica. isovalérica. entre outras), os defeitos do ciclo da ureia
(deficiéncia de ornitinatranscarbamilase e citrulinemia. por exemplo), a intolerancia aos acticares
(galactosemia, intolerancia hereditaria a frutose). as intoxicagdes por metais (doenga de Wilson.
hemocromatose. etc). Todas estas condigdes apresentam alguma semelhanga em relacio as
manifestagdes clinicas: nao prejudicam o desenvolvimento embriofetal. os pacientes apresentam um
intervalo varidvel livre de sintomas desde o nascimento até que os sinais ¢ sintomas de “intoxicagio”
se manifestem. quer de forma aguda (vOmitos. coma. faléncia hepatica, complicacoes
tromboembdlicas) ou cronica (déficit de crescimento ¢ desenvolvimento. alteracdes  visuais.
cardiomiopatia, sintomas psiquiatricos)’.

2. A homocistiniria clissica (HCU) ou deficiéncia de cistationina B-sintase (CBS) é
um erro inato do metabolismo, de heranga autossdmica recessiva, causado pela presenca de variantes
patogénicas bialélicas no gene CBS. A atividade da CBS ¢ dependente de piridoxina (vitamina B6),
em um ciclo no qual participam também o acido folico e a vitamina B12. Na HCU. a atividade
deficiente de CBS leva ao acimulo de metionina. homocisteina e seus derivados. e a deliciéncia de
cistationina e de cisteina. Em caso de diagnéstico e tratamento tardios. o paciente com HCU pode
apresentar um quadro clinico cldssico caracterizado por comprometimento ocular (ectopia lentis,
miopia, glaucoma, descolamento de retina, entre outros). esquelético (escoliose, osteoporose,
vértebras biconcavas, espiculas metafisarias, pés cavos. palato arqueado, aumento do tamanho de
ossos longos, dolicoestenomelia, aracnodactilia, entre outros). vascular (tromboembolismo, flush
malar, livedo reticularis) e neurologico (acidentes vasculares cerebrais. manifestagtes psiquidtricas,
deficiéncia intelectual, sinais extrapiramidais, anormalidades cletroencefalogrificas entre outros. A
HCU ¢ uma doenga multissistémica, de curso lento e progressivo, na qual os recém-nascidos nio
apresentam manifestagdes clinicas. Os primeiros sinais sio inespecificos e podem surgir nos
lactentes. A HCU pode ser classificada em trés  formas segundo o teste de
suplementagio/responsividade: Forma responsiva a piridoxina: inclui pacientes que. em uso de
piridoxina, tém seus niveis plasmaticos de homocisteina reduzidos para abaixo de S0micromol/L..

" Costa. S. F. Desordens no metabolismo dos aminoacidos. Universidade Fernando Pessoa. Porto. 2013, Disponivel em: <
hups://bdigital.ufp.p/bitstream/10284/4084/1/Desordens®20n0%2 0metabolismo®s20dos®s2 amingal BYAleidos.pd > Acesso em: 04
nov. 2020.

* GIUGLIANL R.; SOUZA. C.F.M; SCHWARTZ. LV. Treatment of inborn crrors of° metabolism. Jomal de Pediatria. 2008, Disponivel
em: <htl|1:!/wwu.usuiclu.l'u-fsciclu.|1hp‘.’pid=s(}()2I-75572(3(}8(?[)()5()(][J(Js&scriprsui arttext&ting=en=. Acesso em: 29 oul.2020.
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Representa cerca de 13% dos casos identificados em triagem neonatal ¢ 47% dos casos
diagnosticados tardiamente; Forma ndo-responsiva a piridoxina: inclui pacientes que. em uso de
piridoxina, ndo tém seus niveis plasmaticos de homocisteina reduzidos abaixo de 50 micromol/L., ¢
que mantém esses niveis acima de 80% dos niveis basais apos o teste de responsividade. Representa
cerca de 78% dos casos identificados em triagem neonatal e 43,7% dos casos diagnosticados
tardiamente e Forma com resposta intermediaria a piridoxina: inclui pacientes que. em uso de
piridoxina, ndo tém seus niveis plasmaticos de homocisteina reduzidos para abaixo de 50micromol/L.
mas que mantém esses niveis abaixo de 80% dos niveis basais apos teste de responsividade.
Representa cerca de 9% dos casos identificados em triagem neonatal ¢ 12.7% dos casos
diagnosticados tardiamente”.

-

3. Atualmente, existem trés modalidades de tratamento reconhecidas para HCU. Para
aqueles individuos que sdo responsivos a piridoxina, o tratamento consiste na administragio de
cloridrato de piridoxina em combinagio com o dcido folico. Os pacientes parcialmente responsivos
recebem cloridrato de piridoxina em combinagdo com o acido folico. dieta com restricio de
metionina e formula metabdlica isenta de metionina (I'MIM). Para pacientes NA0-responsivos a
piridoxina. o tratamento ¢ baseado em dieta isenta de proteinas de alto valor bioldgico. de oricem
animal, e restrita em alimentos de origem vegetal com alto teor de metionina e utilizacio de FMIM.
Acido folico e vitamina B12 devem ser prescritos, esta Gltima quando houver deficiéncia®.

DO PLEITO

1. O medicamento Betaina (Cystadane™) baixa os niveis plasmaticos de homocisteina
nos trés tipos de homocistiniria, isto €, na deficiéncia de CBS. na deficiéncia de MTHFR e no defeito
de cbl. A extensdo deste efeito dependeu do grau absoluto de hiperhomocisteinemia. sendo mais
elevada na hiperhomocisteinemia grave. Esta indicado para tratamento adjuvante da homocistindria,
envolvendo deficiéncias ou defeitos em: cistationina-beta-sintetase  (CBS): 5.10-metileno-
tetrahidrofolato redutase (MTHFR); cofator do metabolismo da cobalamina (cbl). Pode ser utilizado
como complemento a outras terapias, tais como vitamina B6 (piridoxina), vitamina B12
(cobalamina), folatos e uma dieta especifica®.

2. De acordo com o fabricante CMW Saide’. HCys Med B Plus ¢ uma mistura
concentrada de aminoacidos essenciais ¢ ndo ecssenciais, isenta de metionina. enriquecida de
vitaminas e minerais. Estd indicada para o manejo nutricional de pacientes com diagndstico de
Homocistiniria maiores de 1 ano de idade. Apresentagio: lata de 500g.

111 - CONCLUSAQO

l. Trata-se de Autora, 18 anos (segundo documento de identidade -
Eventol _ANEXO3_pag. 1), com diagndstico de Homocistintiria.
2. A esse respeito, participa-se que o uso do tratamento dietético (dicta com restri¢ao

de proteinas naturais e de uma formula isenta de metionina. como a marca prescrita - HCys Med

"BRASIIL.. Ministério da Satde. Portaria Conjunta N° 3 de 17 de janeiro de 2020. Aprova o Protocolo Clinico ¢ Diretrizes
Terapéuticas Homocistiniria Classica. Disponivel

em:<http://conitec.gov.br/images/Protocolos/PCDT | lomocistinriaClassica.pd ™. Acesso em: 04 nov. 2020,

‘Bula do medicamento Betaina (Cystadane™) por Recordati Rare Discases Coméreio de Medicamentos Ltda — MFE.
Disponivel em:< http://www.anvisa.gov.br/datavisa/fila_bula/frmVisualizarBula.asp=. Acesso em: 04 nov. 2020.

SCMW Saade. HCys Med B Plus. Disponivel em:< http://www.cmwsaude.com.br/heysmed-b-plus . Acesso em: 04 nov.
2020.
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B Plus) deve ser considerado para os pacientes que ndo atingiram niveis ideais de homocisteina (que
deve ser mantida abaixo de 50 pmol/L) com a suplementacio de piridoxina’. A dieta pode ser usada
como Unico tratamento ou como terapia adjuvante juntamente com a piridoxina ¢/ou betaina. Nesse
contexto, foi informado, em documentos médicos acostados (Eventol ANEXO2 pags. 7 a 9;
Eventol ANEXO3_pags. 8 a 14) que a Autora “inicialmente foi tratada com piridoxina 200mg sem
sucesso terapéutico e que, o ultimo exame laboratorial (mar¢o22020) mostrou homocisteina
plasmatica ainda elevada (180 pmol/L).

-

3. Acrescenta-se que, como se faz necessaria restrigao de alimentos fontes de metionina
(precursor da homocisteina) em portadores de homocistiniria e como ndo ¢ possivel a realizagio de
uma dieta restrita somente em um aminoécido isolado, acaba sendo prescrita dieta hipoprotéica aos
pacientes e portanto, a formula prescrita faz-se necessaria para a reposicdo de aminoacidos essenciais
que serdo retirados da dieta destes individuos. evitando assim, a ocorréncia de desnutricido ¢ de
catabolismo protéico, os quais podem aumentar a homocisteina''.

4. Portanto, diante o exposto, a formula de amino#cidos isenta de metionina da
marca HCys Med B Plus prescrita esta indicada ao quadro clinico que acomete a Autora.

5. A titulo de informagdo. a recomendagio nutricional para adolescentes do sexo
feminino - faixa etdria em que a Autora se encontra no momento — 18 anos (Eventol AN EXO3 pag.
I) € de, aproximadamente, 52g/dia’. A quantidade diaria prescrita de formula de aminoacidos isenta
de metionina da marca HCys Med B Plus (80g/dia - Eventol ANEXO2 pag. 9) proporcionaria a
Autora um adicional protéico didrio de 58.4¢. Contudo. niio foi acostado o plano alimentar da
Autora (alimentos in natura prescritos para serem ingeridos diariamente. com quantidades e horarios
estipulados) tampouco foram informados seus dados antropométricos (minimamente peso e
estatura), impossibilitando, assim, tecer inferéncias seguras acerca da quantidade didria
prescrita da formula de aminoicidos pleiteada, ou seja, se 2 mesma ¢é insuficiente ou excedente
a0 atendimento das necessidades protéicas diarias da Autora.

6. Insta esclarecer ainda que produtos nutricionais industrializados nio sio
medicamentos, e sim um recurso nutricional em condi¢des clinicas especificas (tempordrias ou
cronicas) e, diante disto, requerem reavaliacdes periodicas. a [im de verificar o quadro clinico e a
possibilidade de alteragio na conduta dietoterapica. Ademais. a delimitacio de tempo ¢ necessaria.
pois a recomendacdo da quantidade deve ser revista periodicamente em funcio do peso corporal,
estado nutricional e consumo alimentar. Portanto. sugere-se a delimitacio do tempo de uso do
produto nutricional prescrito/pleiteado.

7. Considerando as questdes abordadas acima, embora a utilizacdo da féormula de
aminodcidos isenta de metionina esteja indicada ao quadro clinico da Autora, para inferéncias
quantitativas seguras, seriam necessarias informagoes adicionais, a saber: i) plano alimentar atual
(alimentos in natura usualmente ingeridos em um dia e suas respectivas quantidades ¢ hordrios, ¢
sua aceitagdo); ii) dados antropométricos atuais (minimamente peso e estatura) e iii) delimitagao do
periodo de uso da formula.

8. Quanto a marca prescrita/pleiteada de formula isenta de metionina HCYsMed B
Plus, informa-se que ha outros produtos disponiveis no mercado equivalentes as descritas
devidamente registradas junto a ANVISA, que também atenderiam as necessidades da Autora.

“BRASIL. CONITEC. Férmula metabolica isenta de metionina para homocistintiria classica, Relatorio de recomendagio.
Abr/19. Disponivel em: <

http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2019/Relatorio FMIM homocistinuria FINAL 448 _2019.pdf. Acesso em: 04
nov. 2020.

7 GIANNINI, D. T. Recomendagdes nutricionais do Adolescente. Revista Adolescéneia e Sadde. 2007. Disponivel em: -
https://cdn.publisher.gnl.link/adolescenciacsaude.com/pd/v4n 1a03. pd > Acesso em: 28 out. 2020).
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permitindo a ampla concorréncia, em conformidade com a Lei n” 8.666, de 21 de junho de 1993, que
institui normas para licitagdes e contratos da Administragao Piblica.

9. Informa-se que o tipo de formula pleiteada (formula metabolica isenta de
metionina) foi incorporado, conforme Portaria SCITIE/MS n° 32. de 24 de julho de 2019. para
pacientes com homocistintiria clissica no Ambito do Sistema Unico de Saiude — SUS’.

10. Todavia, em consulta ao Sistema de Gerenciamento de Tabela de Procedimentos,
Medicamentos ¢ OPM do SUS (SIGTAP), na competéncia de outubro de 2020, niio foi encontrado
codigo de procedimento para dispensacio administrativa deste item, no Ambito do SUS.
Acrescenta-se que a referida formula nio integra nenhuma lista oficial para dispensacio pelo
SUS no ambito do municipio e do Estado do Rio de Janeiro.

1. No que tange ao medicamento pleiteado. informa-se que Betaina possui registro na
Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitiria (ANVISA) ¢ esta indicado em bula' para o tratamento
do quadro clinico que acomete a Autora — homocistiniria. conforme relato médico

(Eventol_ANEXO2, pags. 7 ¢ 8: Eventol _ANEXO3, pags. 8 a 14). No entanto niio_integra
nenhuma lista oficial de medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para
dispensagdo no SUS, no ambito do Municipio e do l:stado do Rio de Janeiro.

12. Para o tratamento da Homocistiniria Classica. o Ministério da Satde publicou o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para o manejo desta patologia, por meio da Portaria
Conjunta N° 3 de 17 de janeiro de 20207, no qual menciona tratamento medicamentoso com: Acido
acetilsalicilico, Acido folico, Cianocobalamina (vitamina B12) e Cloridrato de piridoxina (vitamina
B6). Tais medicamentos sdo padronizados no Ambito da Atencio Bisica ¢ a Autora ja faz uso
destes, conforme prescrigio terapéutica, emitida pelo médico assistente. Para ter acesso a esses
medicamentos a Representante legal deve procurar a unidade basica de satide que assiste a Autora
para as devidas informagdes sobre o acesso

13. Acrescenta-se que, o tratamento com o medicamento pleitecado Betaina nio est:
previsto no referido PCDT.

14. Elucida-se que o medicamento pleiteado Betaina até o momento nio foi submetido
a analise da Comissdo Nacional de Incorporagio de Tecnologias do Ministério da Satide (CONITEC-
MS)* para o tratamento do quadro clinico da Autora - Homocistindria.

15. No que concerne ao valor do medicamento Betaina. no Brasil considerando as regras
atualmente vigentes, antes que um medicamento possa ser comercializado no pais ¢ preciso obter o
registro sanitario na Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA) ¢ a autorizaciio de preco
maximo pela Camara de Regulagio do Mercado de Medicamentos (CMED), que é divulgado no site
da ANVISA. A metodologia de precificagio adotada pela CMED busca garantir que 0s pregos
méximos de entrada de medicamentos novos no pais nio sejam superiores ao menor preco encontrado
numa cesta de nove paises e que também ndo acarretem custo de tratamento mais alto. em
comparagdo as alternativas terapéuticas ja existentes para a mesma enfermidade. a nio ser que seja
comprovada sua superioridade em comparagio a elas’.

¥ Comissao Nacional de Incorporagio de Tecnologias = CONITEC. Disponivel em: < http://conitec. goy .br/tecnologias-
em-avaliacao#B>. Acesso em: 04 nov. 2020.
Y BRASIL Ministério da Saide. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA). Medicamentos. Cimara de
Regulagio do Mercado de Medicamentos (CMED). Disponivel em: - http://portal.anvisa.gov.br/emed/apresentacao .
Acesso em: 04 nov. 2020.
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16. De acordo com publicagio da CMED'". para as aquisigdes publicas de
medicamentos, existem em vigor dois tetos maximos de pregos: o Prego Fabrica (PF) ¢ o Preco
Maximo de Venda ao Governo (PMVG), onde o PF ¢ o teto de prego pelo qual um laboratorio ou
distribuidor pode comercializar um medicamento no mercado brasileiro e 0 PMVG ¢ o resultado da
aplicagdo do Coeficiente de Adequag@o de Pregos (CAP) sobre o PI. O PF deve ser utilizado como
referéncia quando a aquisi¢do dos medicamentos ndo for determinada por ordem Judicial ¢ os
medicamentos ndo se encontrarem relacionados no rol anexo ao Comunicado n® 6. de 2013. que
regulamenta o artigo 4° da Resolugiio n° 3 de 2011. Ja o PMVG é utilizado como referéncia quando
a compra for motivada por ordem judicial, ¢ sempre que a aquisigio contemplar medicamentos
relacionados no rol anexo ao Comunicado n® 6, de 2013%,

17. Assim, considerando a regulamentagdo vigente. em consulta a Tabela de precos
CMED a Betaina (Cystadane™) frasco 180g possui Preco Fabrica o valor de R$ 1661.37 ¢ Prego
Maximo de Venda ao Governo o valor de R$ 2125,04'".

18. Por fim, elucida-se que o tratamento com Betaina deve ser supervisionado por um
médico com experiéncia no tratamento de pacientes com homocistintria. A dose diaria total
recomendada € de 100mg/kg/dia, dividida em 2 doses diarias. No entanto. a dose deve ser titulada
individualmente de acordo com os niveis plasmaticos de homocisteina e metionina. Em alguns
pacientes, doses superiores a 200mg/kg/dia foram necessarias para atingir os objetivos terapéuticos.
Deve ter cuidado com o aumento de doses para pacientes com deficiéncia do CBS devido ao risco
para a hipermetioninemia._Os niveis de metionina nesses pacientes devem ser cuidadosamente
monitorados®’. Assim, destaca-se a importincia da Autora realizar avaliacdes médicas
periodicamente.

E o parecer.

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