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NOTA TECNICA N2 2034/2025- NAT-JUS/SP

1. Identificacdo do solicitante

1.1. Solicitante: [ NRGTNGININGGNGNNEEE
1.2. Processo n2 5000199-20.2025.403.6117

1.3. Data da Solicitacdo: 25/03/2025
1.4. Data da Resposta: 22/04/2024

2. Paciente

]

2.1. Data de Nascimento/ldade: 09/09/2010 - 14 anos
2.2. Sexo: Feminino

2.3. Cidade/UF: Bariri/SP

2.4. Histdrico da doenca: Sindrome Hiper-IgD — CID11 4A60Y

3. Quesitos formulados pelo(a) Magistrado(a)

Manifestacdo acerca do preenchimento dos requisitos estipulados no item 2 das teses
fixadas no Tema n2 06 do E. STF. Quais sejam:

(a) Negativa do fornecimento do medicamento na via administrativa;
Sim.

(b) Impossibilidade de substituicdo por outro medicamento constante nas listas do
SUS e dos protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas;

Sim.

(c) comprovagao, a luz da medicina baseada em evidéncias, da eficacia, acuracia,
efetividade e seguranca do farmaco, necessariamente respaldadas por evidéncias
cientificas de alto nivel, ou seja, unicamente ensaios clinicos randomizados e
revisao sistematica ou meta-analise;

Sim, de acordo com a dificuldade que a condi¢cdo impde pela sua raridade.

(d) imprescindibilidade clinica do tratamento, comprovada mediante laudo médico
fundamentado, descrevendo inclusive qual o tratamento ja realizado;
Sim.

1. O medicamento requerido é o farmaco normalmente utilizado no tratamento da
doenca de que padece a parte autora (medicamento de escolha)?
O SUS nao disponibiliza nenhum medicamento aprovado pela ANVISA que reduza a
frequéncia dos ataques febris/crises inflamatérias em pacientes com SHID.

2. Ha quanto tempo o medicamento passou a ser utilizado no tratamento dessa
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doenca e com que resultados? Mencionar trabalhos que demonstrem os resultados.
Sim, pode ser usado. As evidéncias estao detalhadas a seguir.

3. O medicamento esta incorporado no SUS? Houve proposta de incorpora¢ao ou
nao incorporacao pela Conitec?
Nao esta incorporado no SUS.

4. O medicamento requerido é substituivel por outro ou outros fornecidos pelo SUS,
com eficiéncia equivalente?
Nao.

5. Havendo outros medicamentos fornecidos pelo SUS com eficiéncia semelhante,
quais as eventuais consequéncias negativas a saude da autora em razdo do uso do
medicamento intercambiavel, que poderiam ser evitadas pelo uso do pretendido?

Nao.

6. A aplicacdao do medicamento deve ocorrer em ambiente hospitalar?
Nao.

7. O medicamento exige algum cuidado especial para o seu correto armazenamento
(termolabilidade)?
llaris® 150 mg/mL solucdo injetavel Manter o frasco-ampola de llaris® sob
refrigeracdo (entre 2 e 8 °C). NAO congelar. Armazenar na embalagem original, a fim de
proteger da luz. O prazo de validade é de 36 meses a partir da data de fabricacao.

8. O medicamento pleiteado é considerado experimental? Possui registro na
ANVISA? Desde quando? Se negativa a resposta, ha pedido de registro em andamento na
ANVISA? Desde quando?

Ha registro na ANVISA com validade até 01/02/2030.

8. Outros esclarecimentos julgados pertinentes.
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4. Descricdo da Tecnologia
4.1. Tipo da tecnologia: MEDICAMENTO

. o . Disponivel no o Existe
Medicamento Principio Ativo Registro na ANVISA sus? Opgoes disponiveis no SUS Genérico ou
) Similar?
CANAQUINUMABE
UL e Sl O SUS ndo disponibiliza nenhum medicamento
Poaliatnliorome CANAQUINUMABE aprovado pela ANVISA que reduza a NAO
indicacdo médica), via 1006810680011 NAO prieio que recu:
A frequéncia dos ataques febris/crises
subcutaneaacada 4 : A -
. inflamatdrias em pacientes com SHID.
semanas, uso continuo.
Medicamento Marca Comercial Laboratério Apresentagao PMVG Dose Custo Anual
CANAQUINUMAB LARIS NOVARTIS BIOCIENCIAS | 150 MG/MLSOLINJ CT1FA |R$ 1:‘)[?"' 10fraS|C°- s Zf 1
E S.A VDINCX 1ML 37.534.87 pmﬁmfma Dale:
CUSTO TOTAL ANUAL - PRECO MAXIMO DE VENDA AO GOVERNO R$450,415,44
MEDICO PRESCRITOR SAUDE PUBLICA

REU: SAUDE PUBLICA
4.2. Fonte do custo da tecnologia: Lista de precos CMED/Anvisa - Referéncia 04/2025
4.3. Recomendagdes da CONITEC: Nao ha manifestagdes da CONITEC, até o momento, sobre o uso do canaquinumabe no tratamento

de pacientes com SHID.

@www TISP.JUS.BR vyEhoRPFP@® Ttaise



1 EYUEILENIEIHILE api ©5S1Iai UUI €5 aUUITIIIGES, dUEHUITIEEAlid LEI VILal, 1asiics LULalicus ©
poliartralgia durante os ataques febris. Entre os periodos de crises de febre, os pacientes
sdo assintomaticos. Laboratorialmente, a SHID é caracterizada por aumento dos niveis das
provas de atividade inflamatdrias durante os ataques febris e por niveis sanguineos
elevados de imunoglobulina D na maioria dos pacientes.

Nao existem evidéncias sélidas de que as crises inflamatdrias na SHID aumentem a
mortalidade. No entanto, os frequentes ataques febris associados muitas vezes a dores
abdominais e/ou articulares reduzem a qualidade de vida dos individuos acometidos e
podem impactar de maneira adversa a evolugao escolar do paciente. Além disso, o uso
frequente de corticosteroides para o controle das crises inflamatérias pode levar a efeitos
colaterais de longo prazo, tais como atraso no crescimento, osteoporose e catarata. Uma
complicagao rara da SHID é a amiloidose AA, que acontece em menos de 3% dos casos.
Esta, quando ocorre, tende a surgir apds muitos anos de doenga e se caracteriza
principalmente por disfuncdo renal progressiva.

As terapias para as sindromes de febre periddica hereditarias visam controlar a
atividade da doenca através da supressao da inflamacdo. Apenas algumas alternativas sao
aprovadas por agéncias como US Food and Drug Administration (FDA) e Agéncia Europeia
de Medicamentos (EMA). O inibidor de IL1 anakinra é aprovado para CAPS (aprovagdo do
FDA apenas para CINCA / NOMID6 e para CINCA / NOMID, MWS e FCAS pela EMA),
canaquinumabe para CAPS, HIDS / MKD e TRAPS (por ambos FDA e EMA) e rilonacept para
CAPS (apenas pela FDA).

A literatura também relata o uso off-label de terapias convencionais, como
antiinflamatodrios ndo esteroidais (AINEs) e corticosteroides nesses pacientes. Terapias
bioldgicas (por exemplo, anti-IL-1) sdo frequentemente iniciados quando a doenca ndo é

controlada por terapias convencionais (Kuemmerle-Deschner, 2020).
Os ataques inflamatdrios agudos na SHID podem ser tratados com antiinflamatorios

nao esteroidais. Em casos refratdrios, pode ser necessario o uso de corticosteroides ou de
farmacos blogueadores da interleucina-1 com rapido inicio de acdo (anakinra). Pacientes
que apresentam ataques inflamatdrios frequentes podem se beneficiar com o uso de
medicamentos que reduzem a frequéncia dos mesmos. As melhores evidéncias disponiveis
mostram que o canaquinumabe, um anticorpo monoclonal de meia-vida longa que
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