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PARECER TECNICO/SES/SJ/NATJUS-FEDERAL N° 1263/2025

Rio de Janeiro, 10 de setembro de 2025.

Processo n° 5089288-25.2025.4.02.5101,
ajuizado por A.C. M. A. F.

Trata-se de Autora, previamente saudavel, que evoluiu com quadro compativel
com porfiria hepéatica aguda (PHA), caracterizado por dor abdominal recorrente, sintomas
neuroldgicos, hiponatremia e alteracdo da coloragdo urinaria, confirmada como porfobilindria.
Exame genético (Next-Generation Sequencing) identificou mutacdo missense heterozigdtica
€.583C>T (p.Argl95Cys) no éxon 9 do gene HMBS, confirmando diagnostico de porfiria
intermitente aguda, forma rara de porfiria hepética aguda. Foi submetida a tratamento de primeira
linha com glicose hipertonica, porém apresentou recorréncia dos sintomas ap6s a alta, com
repercussdes clinicas e psicossociais relevantes. Ndo conseguiu acesso ao tratamento especifico
com Hemina/Hematina, por falta de disponibilidade. Desse modo, foi prescrito a Autora, o
medicamento Givosirana Sédica 189mg/mL (Givlaari®) na posologia de 01 frasco/més de forma
continua (Evento 1. EXMMED10_Pagina 1/3).

No que concerne ao quadro clinico da Demandante, informa-se que a porfiria
hepatica aguda (PHA) é um grupo de doencgas genéticas raras causadas por defeitos enzimaticos
na via de biossintese do heme, levando ao acimulo de precursores neurotéxicos, principalmente
acido 8-aminolevulinico (ALA) e porfobilinogénio (PBG), no sangue e urina. As principais formas
de PHA incluem porfiria aguda intermitente, coproporfiria hereditaria, porfiria variegata e a
ultra-rara deficiéncia de ALA desidratase’.

Cumpre informar que o medicamento pleiteado Givosirana Soédica (Givlaari®)
apresenta indicacdo prevista em bula?, para o manejo do quadro clinico apresentado pela Autora
— porfiria hepatica aguda (PHA) em adultos, conforme relato médico.

No que tange a disponibilizagdo do medicamento pleiteado no dmbito do Sistema
Unico de Saude — SUS, informa-se que a Givosirana Sddica (Givlaari®) n&o_integra nenhuma
lista oficial de medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para dispensacdo
no SUS, no &mbito do Municipio e do Estado do Rio de Janeiro.

O medicamento Givosirana Sédica foi submetido a analise da Comissdo Nacional
de Incorporagdo de Tecnologias no SUS — CONITEC, que deliberou por ndo incorporar no
ambito do SUS, o aludido farmaco para o tratamento pacientes adultos com porfirias
hepéticas agudas.

A CONITEC, em recomendacéo preliminar, manifestou-se pela ndo incorporacdo
da tecnologia ao SUS, fundamentando-se no elevado impacto orcamentario diante da relacéo entre

! Moghe A, McGuire BM, Levy C. Acute hepatic porphyrias-A guide for hepatologists. Hepatology. 2024 Apr 12. Disponivel em:
<https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/38607698/>. Acesso em: 10 set. 2025.

2 Bula do medicamento Givosirana Sédica (Givlaari®) por Specialty Pharma Goias LTDA. Disponivel em:
<https://consultas.anvisa.gov.br/#/bulario/g/?numeroRegistro=193610002>. Acesso em: 10 set. 2025.
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custos e beneficios clinicos. Apos a realizagdo da consulta publica, o Colegiado manteve o
posicionamento inicial, concluindo pela néo incorporacéo®.

Ademais, informa-se que este Nucleo ndo identificou Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas (PCDT) publicado* para porfiria hepéatica aguda — quadro clinico
apresentado pela Autora e, portanto, ndo ha lista oficial e especifica de _medicamentos que
possam ser implementados nestas circunstancias.

Acrescenta-se ainda que a porfiria hepatica aguda é considerada uma doenca
raral. Assim, cumpre salientar que o Ministério da Sadde instituiu a Politica Nacional de Atencédo
Integral &s Pessoas com Doencas Raras, aprovando as Diretrizes para Atengdo Integral as Pessoas
com Doencgas Raras no &mbito do SUS e instituiu incentivos financeiros de custeio. A Politica
Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencgas Raras®tem como objetivo reduzir a
mortalidade, contribuir para a redugdo da morbimortalidade e das manifestaces secundarias e a
melhoria da qualidade de vida das pessoas, por meio de agdes de promocéo, prevencgdo, deteccdo
precoce, tratamento oportuno, reducdo de incapacidade e cuidados paliativos.

Ainda de acordo com a referida Politica, 0 Ministério da Saude ficou responsavel
por estabelecer, através de PCDT, recomendacGes de cuidado para tratamento de doengas raras,
levando em consideracdo a incorporagéo de tecnologias pela CONITEC, de maneira a qualificar o
cuidado das pessoas com doengas raras®.

Nesta linha intelectiva, considerando a enfermidade apresentada pela Requerente,
informa-se que, conforme consulta ao sitio eletrénico da CONITEC, o Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas (PCDT) para porfirias ja foi aprovado, e no momento, aguarda
publicacéo oficial’.

O medicamento Givosirana Sddica 189mg/mL (Givlaari®) possui_registro na
Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA), contudo ndo integra a Relacdo Nacional de
Medicamentos Essenciais (RENAME?).

N&o ha disponivel no SUS, medicamento que configure uma opgéo terapéutica ao
farmaco prescrito — Givosirana Sodica 189mg/mL (Givlaari®).

Considerando que ndo ha lista oficial de medicamentos estabelecida para essa
condi¢do, ndo é possivel afirmar que todas as opcOes terapéuticas tenham sido efetivamente
esgotadas.

No que concerne ao valor do medicamento pleiteado, no Brasil para um
medicamento ser comercializado no pais é preciso obter o registro sanitario na Agéncia Nacional

3 BRASIL. Ministério da Sadde. Relatério de Recomendagdo da Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS —
CONITEC - Relatdrio N° 639. Junho/2021. Givosirana para o tratamento pacientes adultos com porfirias hepaticas agudas. Disponivel
em: <https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2021/20210712_relatorio_639_givosirana_porfiriahepatica_p38.pdf>. Acesso
em: 10 set. 2025.

4 Comisséo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS — CONITEC. Disponivel em: <https://www.gov.br/conitec/pt-
br/assuntos/avaliacao-de-tecnologias-em-saude/protocolos-clinicos-e-diretrizes-terapeuticas>. Acesso em: 10 set. 2025.

> BRASIL. Ministério da Sadde. Portaria n° 199, de 3 de janeiro de 2014. Disponivel:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199_30_01_2014.html>. Acesso em: 10 set. 2025.

® CONITEC. Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS. Relatério de Recomendagéo — Priorizag4o de Protocolos e
Diretrizes Terapéuticas para Atengao Integral &s Pessoas com Doengas Raras. Mar¢o/2015. Disponivel em:
<https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2015/relatrio_pcdt_doenasraras_cp_final_142_2015.pdf>. Acesso em: 10 set. 2025.
" BRASIL. Ministério da Satide. Comissao Nacional de Incorporagio de Tecnologias no Sistema Unico de Saude. Protocolos e
Diretrizes do Ministério da Saude. Disponivel em: <https://www.gov.br/conitec/pt-br/assuntos/avaliacao-de-tecnologias-em-saude/pcdt-
em-elaboracao-1>. Acesso em: 10 set. 2025.

8 Ministério da Sadde. Gabinete do Ministro. Portaria n° 1554, de 30 de julho de 2013. Disponivel em:
<https://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2013/prt1554_30_07_2013.html>. Acesso em: 10 set. 2025.
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de Vigilancia Sanitaria (ANVISA) e a autorizacdo de pre¢co maximo pela Camara de Regulacdo do
Mercado de Medicamentos (CMED)®.

Assim, considerando a regulamentacdo vigente, em consulta a Tabela de Precos
CMED, o Givosirana Sédica 189mg/mL (Givlaari®) solucdo injetavel, possui preco maximo de
venda ao governo R$ 220.186,82, para a aliquota ICMS 0%1°.

E o parecer.

A 152 Vara Federal do Rio de Janeiro, da Secdo Judiciaria do Rio de Janeiro,
para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

Elaborado pela equipe técnica do NATJUS-RJ.

FLAVIO AFONSO BADARO
Assessor-chefe
CRF-RJ 10.277
ID. 436.475-02

9 BRASIL Ministério da Sadde. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA). Medicamentos. Camara de Regulagdo do
Mercado de Medicamentos (CMED). Disponivel em: <https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos>. Acesso
em: 10 set. 2025.

10 BRASIL Ministério da Satide. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA). Medicamentos. Consulta de Pre¢o Méaximo ao
Governo. Disponivel em:

<https://app.powerbi.com/view?r=eyJrljoiYjZkZjEyM2YtNzNjYS00ZmQyYLTIiY TEtNDE2MDc4ZmEINDEyliwidCI6ImI2N2FmM]jN

mMLWMzZjMtNGQzNS04MGM3LWI3MDg1ZjVIZGQ4MSJ9&pageName=ReportSection20c576fb69cd2edaea29 >. Acesso em: 10
set. 2025.
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