TRIBUNAL DE JUSTIGCA DE SAO PAULO
m SECRETARIA DE GESTAO DE PESSOAS

SGP 5 — Diretoria da Saude

NOTA TECNICA N2 2672/2026 - NAT-JUS/SP

1. Identificacdo do solicitante

1.1. solicitante: [
1.2. Processo n2 5000406-70.2026.4.03.6703

1.3. Data da Solicitagdo: 27/03/2026

1.4. Data da Resposta: 04/05/2026

1.5. Requerida: SAUDE PUBLICA

2. Paciente

2.1. Data de Nascimento: 02/02/1990 - 36 anos

2.2. Sexo: Feminino

2.3. Cidade/UF: S3o Paulo /SP

2.4. Histdrico da doencga: CID 127 Hipertensao arterial pulmonar

3. Quesitos formulados pelo(a) Magistrado(a)
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4. Descricdo da Tecnologia
4.1. Tipo da tecnologia: MEDICAMENTO

) . . . Disponivel no o . L. o ) . Existe Genérico
Medicamento Principio Ativo Registro na ANVISA sus? Opgdes disponiveis no SUS / Informagdes sobre o financiamento ou Similar?
SOTATERCEPTE 45mg SOTATERCEPTE 1017102380015 NAO Nifedipino, anlodipino, sildenafila, ambrisentana, bosentana, NAO
SOTATERCEPTE 60mg 1017102380031 NAO iloprosta e selexipague. Transplante de pulmado. NAO

Medicamento Marca Comercial Laboratério Apresentagdo PMVG Dose Custo Anual*
45 MG PO LIOF SOL INJ SC CT FA VD TRANS + DIL
SOTATERCEPTE 45mg WINREVAIR MERCKSHARP & DOHME SER PREENC VD TRANS X 1,0 ML + ADAPT + AGU + RS 29.742,36 RS 29.742,36
FARMACEUTICA LTDA. 1.2dose =20mg /
ZEiadd A3 Apos aplicar 50mg a
VERCK SHARP & DOHME |60 MG PO LIOF SOLINJ SC CT FAVD TRANS + DIL ¢ cad’; 1 e &
SOTATERCEPTE 60mg WINREVAIR SER PRENC VD TRANS X 1,3 ML + ADAPT + AGU + RS 39.656,49 ’ RS 674.160,33
FARMACEUTICA LTDA.
SER + 4 ENV LEN
CUSTO TOTAL ANUAL - PRECO MAXIMO DE VENDA AO GOVERNO RS 703.902,69

* Cdlculo anual somente para medicamentos ndo incorporados na politica publica do SUS, mas com registro na ANVISA, conforme Tema de Repercussdo Geral n? 1234,
4.2. Fonte do custo da tecnologia: Lista de precos CMED/Anvisa - Referéncia abril/2026.

4.3. Recomendagdes da CONITEC: ( ) RECOMENDADO ( ) NAO RECOMENDADO (X ) NAO AVALIADO

Ha uma solicitacao de analise pela CONITEC a respeito do uso do sortatercept para tratamento de adultos com hipertensdo arterial pulmonar
em Classes Funcionais OMS lll e 1V, risco intermediario a alto de morte, em uso de terapias dupla (intolerantes as prostaciclinas) ou terapia tripla
ainda em analise. A demanda foi feita pelo laboratério Merck Sharp & Dohme Farmacéutica em 23/01/2026.
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5. Discussao
5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranga da tecnologia

Hipertensdao Pulmonar

A hipertensdo pulmonar (HP) é uma sindrome clinica e hemodinamica que resulta no
aumento da resisténcia vascular na pequena circulacao, elevando os niveis pressoricos na
circulagdo pulmonar. Este aumento de resisténcia pode estar associado a varias condi¢des
médicas subjacentes ou a uma doenca que afete exclusivamente a circulagao pulmonar.

Apesar de ser considerada uma doenga rara, a HP esta se tornando um problema de
saude global cada vez mais comum e associada a um progndstico ruim. Dados
epidemioldgicos estimam que a incidéncia mundial de HP seja entre 2 e 5 pacientes
acometidos a cada milhdo de adultos por ano, sendo que a incidéncia aumenta em
individuos com idade acima de 65 anos. Uma alta carga de mortalidade esta associada a
doenca, principalmente quando ha auséncia de tratamento especifico, casos nos quais é
estimada uma sobrevida mediana de 2,8 anos.

A classificagdo mais atual da HP em adultos e criangas divide-se em cinco subgrupos,
de acordo com mecanismos fisiopatoldgicos similares, apresentacao clinica, caracteristicas
hemodinamicas e abordagem terapéutica:

= Grupo 1: Hipertensdo arterial pulmonar (HAP);

*= Grupo 2: HP devido a doenga cardiaca esquerda;

*= Grupo 3: HP devido a doenga pulmonar ou hipdxia;

* Grupo 4: HP devido a obstrucdo de artérias pulmonares;

= Grupo 5: HP com mecanismos multifatoriais ou nao claros.

A hipertensdo arterial pulmonar (HAP) (grupo 1) é caracterizada por perda e
remodelacdo obstrutiva do leito vascular pulmonar. A elevacdo cronica da resisténcia
vascular pulmonar pode resultar em disfun¢do progressiva do ventriculo direito (VD) e
insuficiéncia do VD. A HAP pode ocorrer por diversos fatores, desde forma idiopatica ou
hereditdria, assim como decorrente do uso de toxinas ou de outras doengas. A histéria
natural da HAP de etiologia idiopatica foi bem caracterizada pelo National Institute of
Health Registry on Primary Pulmonary Hypertension americano (NIH), sendo, o tempo
médio de sobrevida dos pacientes naquele registro de 2,8 anos a partir do diagnéstico.

J4 a hipertensdo pulmonar por doenca cardiaca do lado esquerdo (grupo 2) ocorre em
resposta a um aumento da pressdo do atrio esquerdo (AE) e, geralmente, é consequéncia
de um disturbio cardiaco subjacente, como insuficiéncia cardiaca (com ou sem fracdo de
ejecao reduzida) ou doenca cardiaca valvar.

No Grupo 3, a hipertensdo pulmonar devido a doenca pulmonar crénica ou hipdxia
pode ocorrer em muitas doengas pulmonares, incluindo doenga pulmonar obstrutiva
cronica (DPOC), doenca pulmonar intersticial e disturbios respiratorios do sono. A elevagado
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da pressdo arterial pulmonar média na DPOC pode resultar da perda de vasculatura
pulmonar, distensibilidade vascular e redugdo do recrutamento de vasos.

A HP tromboembdlica cronica (HPTEC) (grupo 4) é caracterizada por obstrucdo da
vasculatura pulmonar por material tromboembdlico organizado e remodelagao vascular,
decorrente de embolia pulmonar prévia. A HP tromboembdlica crénica provavelmente é
subdiagnosticada e sua incidéncia e prevaléncia nao foram estabelecidas recentemente.

Por fim, o grupo 5 retine condigdes clinicas sem mecanismo predominante identificado
gue conduza ao desenvolvimento da HP e pode envolver varios fendmenos fisiopatoldgicos
em seu processo. Desde o inicio, esse grupo representou formas de HP menos estudadas
em comparacdo com outros grupos. No entanto, muitas das formas de HP atualmente
alocadas no grupo 5 representam uma parte significativa da carga mundial ainda ndo
reconhecida de HP.

Tratamento

A definicao do tratamento dependera da classificagdo etioldgica da doenga, conforme
grupos 1 a 5, e da estratificagdo de risco. O tratamento estd dividido em trés etapas
principais: 1) medidas gerais ou tratamento de suporte, para todos os grupos; 2)
tratamento medicamentoso especifico por grupo, quando houver indica¢do; 3) tratamento
cirurgico, com transplante de pulmao, para os casos de resposta terapéutica inadequada.

= Medidas gerais e tratamento de suporte: As medidas gerais incluem assisténcia

multiprofissional aos pacientes com HP, com orientagcdes que otimizem suas
atividades de vida diaria frente a marcada limitacdo funcional decorrente da
doenca. O diagndstico de HP geralmente confere um certo grau de isolamento
social, com achados comuns de depressao e ansiedade, o que potencializa sintomas
como a dispneia. Estdo inclusos nesta categoria de tratamento os exercicios fisicos
e reabilitacdo, vacinagao, suporte psicolégico e restricao de sddio.

= Terapia de suporte (medicamentoso adjuvante):

o Anticoagulante oral: varfarina;

o Diuréticos: furosemida, hidroclorotiazida e espironolactona;

o Oxigenoterapia;

o Digitalicos e outros medicamentos com efeitos cardiovasculares: digoxina;
o Tratamento da anemia: sulfato ferroso.

= Tratamento medicamentoso especifico:
O tratamento deve ser iniciado de acordo com o resultado do teste de vasorreatividade

e da estratificagdo de risco. S3o trés as vias fisiopatoldgicas alvo dos medicamentos
atualmente disponiveis, além dos BCC: a via do dxido nitrico, a via da endotelina-1 e a via
da prostaciclina. As classes terapéuticas e os medicamentos preconizados pelo PCDT da
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Hipertensao Pulmonar sdo: BCC — nifedipino e anlodipino; os inibidores da fosfodiesterase
5 (PDES5i) —sildenafila; os antagonistas de receptor da endotelina 1 (ERA) —ambrisentana e
bosentana; e os prostanoides — iloprosta e selexipague.

Sobre o Sotatercept

Sotatercept € um inibidor de sinalizagao da activina recentemente aprovado pelo FDA
nos Estados Unidos e pela ANVISA para o tratamento de adultos com hipertensao arterial
pulmonar (HAP, Grupo 1 da OMS), com o objetivo de aumentar a capacidade de exercicio,
melhorar a classe funcional da OMS e reduzir o risco de eventos de piora clinica.l) A
evidéncia cientifica sobre o uso de sotatercept em HAP é robusta, baseada em ensaios
clinicos randomizados de fase Il e lll, meta-analises e revisdes sistematicas.

Os principais estudos de alta qualidade incluem o ensaio STELLAR (fase lll), que
demonstrou que a adi¢do de sotatercept a terapia padrao resultou em melhora significativa
na distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos (diferengca média de 40,8 m;
IC95%: 27,5 a 54,1; p<0,001), redugdo da resisténcia vascular pulmonar, melhora da classe
funcional da OMS, diminui¢do dos niveis de NT-proBNP e redugdo de 84% no risco de morte
ou eventos de piora clinica ndo fatal em comparacdo ao placebo.?! Esses beneficios foram
observados mesmo em pacientes sob terapia tripla maxima, incluindo andlogos de
prostaciclina.l?!

Em pacientes com HAP avangada e alto risco de morte (classe funcional Ill/IV da OMS
e escore REVEAL Lite 2 29), o estudo ZENITH (fase Ill) mostrou que sotatercept reduziu
significativamente o risco de morte, transplante pulmonar ou hospitalizacdo por piora da
HAP (HR 0,24; IC 95%: 0,13-0,43; p<0,001) em relacdo ao placebo.B! Meta-anélises
recentes confirmam esses achados, mostrando melhora significativa na capacidade
funcional (MD = 38-40 m no teste de caminhada de 6 minutos), classe funcional,
hemodinamica (redugdo da resisténcia vascular pulmonar e pressdo média da artéria
pulmonar), NT-proBNP e reducdo de eventos de insuficiéncia ventricular direita.l*> H4
tendéncia a reducdo da mortalidade, embora os dados ainda sejam limitados para afirmar
beneficio definitivo nesse desfecho.*!

O perfil de seguranca de sotatercept é considerado favoravel, com eventos adversos
mais comuns incluindo epistaxe, telangiectasia, aumento de hemoglobina,
trombocitopenia e elevagao da pressao arterial. A trombocitopenia foi discretamente mais
frequente com sotatercept, mas eventos graves foram semelhantes ao placebo.!5! Os
efeitos hemodinamicos positivos incluem reducdo significativa das pressdes pulmonares,
melhora da complacéncia arterial pulmonar e acoplamento ventriculo-direito/arteria
pulmonar, com impacto positivo na func¢io cardiaca.l®

A qualidade das evidéncias é alta, sustentada por mdltiplos ensaios clinicos
randomizados multicéntricos, duplo-cegos, com desfechos clinicos relevantes e meta-
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andlises que aplicaram metodologia GRADE.[*5! Os resultados sdo consistentes entre
subgrupos, incluindo portadores de mutagdes genéticas associadas &8 HAP, como BMPR2.[”)

Sotatercept representa uma terapia modificadora da doenca para HAP, com evidéncias
de alta qualidade demonstrando beneficios funcionais, hemodinamicos e reducdao de
eventos clinicos graves, ja incorporada a préatica clinica nos EUA.[71 O impacto sobre
mortalidade ainda requer acompanhamento de longo prazo, mas os dados atuais
sustentam seu uso como avanco significativo no manejo da HAP.

Nao ha avaliagao da CONITEC sobre o uso do sotatercept para o tratamento da HAP.
Ha uma solicitacdao de andlise pela CONITEC a respeito do uso do sortatercept para
tratamento de adultos com hipertensdo arterial pulmonar em Classes Funcionais OMS Il e
IV, risco intermedidrio a alto de morte, em uso de terapias dupla (intolerantes as
prostaciclinas) ou terapia tripla ainda em analise. A demanda foi feita pelo laboratério
Merck Sharp & Dohme Farmacéutica em 23/01/2026.

5.2. Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia

Os beneficios esperados do tratamento medicamentoso da HAP s3o a melhora da
capacidade de exercicio, da classe funcional e dos parametros hemodinamicos (reducdo da
pressdo da artéria pulmonar, aumento do indice cardiaco e diminuicdo da resisténcia
vascular pulmonar).

6. Conclusao
6.1. Parecer

( X) Favoravel
() Desfavoravel

6.2. Conclusdo Justificada

Trata-se de paciente do sexo feminino, 36 anos de idade, diagnosticada com
hipertensao arterial pulmonar (provavelmente hereditaria).

O Sistema Unico de Saude (SUS) atualmente dispde de Protocolo Clinico e Diretriz
Terapéutica (PCDT) para o tratamento da HAP publicado em 2014. Para a inclusdao no
Protocolo de HAP é indispensavel a comprovacgao de diagnéstico de HAP (Grupo 1) e das
funcionalidades Il, Ill ou IV (WHO-FC).

A conduta terapéutica da HAP divide-se em tratamento n3dao medicamentoso,
medicamentoso adjuvante dos fendmenos associados (trombose in situ, hipoxemia,
insuficiéncia cardiaca direita) e tratamento especifico. As medidas ndo farmacolégicas
incluem a restricdo de sédio na dieta, a ndo gravidez, realizagao de exercicios fisicos com
acompanhamento especializado (SIGTAP 03.02.04.001-3 e 03.02.04.002-1) e
oxigenoterapia (SIGTAP 03.01.10.014-4).
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A terapia medicamentosa inclui o uso dos bloqueadores de canais de calcio (BCC),
indica-se nifedipino ou anlodipino, sildenafila, iloprosta, ambrisentana e bosentana. Além
disso, estdo disponiveis os tratamentos de suporte com anticoagulantes orais, diuréticos e
digitdlicos, através do Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica (CBAF).

Conforme o PCDT a ordem de escolha para o tratamento da HAP (Grupo 1):

* 1aopgdo: bloqueador do canal de célcio (apenas se HAP | com teste de reatividade

pulmonar positivo);

= 2aopgao: iloprosta ou sildenafila;

= 3a opc¢do: ambrisentana ou bosentana (se houver falha terapéutica ou efeitos

adversos a sildenafila ou iloprosta). Pacientes em nivel instavel e deteriorando,
apesar do tratamento, sdo candidatos a transplante pulmonar, independentemente
do inicio do tratamento; devem ser reavaliados pelo menos trimestralmente em
servico especializado ou em centro de referéncia e mantidos sob acompanhamento
simultaneo com as equipes de transplante pulmonar.

Em 2021 a CONITEC deliberou por unanimidade recomendar a incorpora¢do do
Selexipague para pacientes adultos com Hipertensao arterial pulmonar (HAP —grupo I) em
classe funcional Ill que ndo alcancaram resposta satisfatoria com ERA e/ou PDE5i como
alternativa a iloprosta.

No caso em tela a autora apresenta Hipertensdao Arterial Pulmonar avangada classe
funcional IV com alto risco de mortalidade, mesmo com uso de terapia tripla otimizada
prevista no PCDT da doenca (ambrisentana, sildenafil e iloprosta).

A autora mantém classe funcional IV da OMS com episddios de sincopes recorrentes
ao esforco. Paciente jovem sem outras opcdes terapéuticas viaveis no SUS.

O medicamento sotatercept tem aprovacao na ANVISA com indicacdo para o
tratamento de adultos com hipertensdo arterial pulmonar (HAP, Grupo 1 da Organizagdo
Mundial da Sadde [OMS]) para aumentar a capacidade de exercicio e retardar a progressdo
da doencga. Estudos recentes indicam que, com o uso do sotatercept, houve a redugao de
84% no risco de morte ou eventos de piora clinica ndo fatal em comparacdo ao
placebo.!?! Esses beneficios foram observados mesmo em pacientes sob terapia tripla
maxima, incluindo andlogos de prostaciclina.

O medicamento apresenta um custo extremamente elevado, porém, é um
medicamento modificador da doenga, isto é, efetivamente pode retardar ou estacionar a
progressao até o tratamento definitivo que é o transplante.

Portanto este NATJUS manifesta-se FAVORAVEL a demanda, ressaltando que n3o ha
avaliacdo da CONITEC sobre o uso do sotatercept para o tratamento da HAP,
consequentemente nao houve analise de custo-beneficio e impacto econdmico e nao
foram encaminhados a este nucleo técnico exames ou laudos de exames que corroborem
os relatoérios médicos.
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Justifica-se a alegagao de urgéncia, conforme definigdo de urgéncia e emergéncia do CFM?
() SIM, com potencial risco de vida

(X') SIM, com risco de lesdo de 6rgdo ou comprometimento de fungdo

( )NAO
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8. Outras Informacdes — conceitos

ANS - Agéncia Nacional de Saude Suplementar

A ANS é a agéncia reguladora do setor de planos de satde do Brasil. Tem por finalidade

institucional promover a defesa do interesse publico na assisténcia suplementar a saude,
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regulando as operadoras setoriais, contribuindo para o desenvolvimento das ac¢des de
saude no pais.

ANVISA - Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria

A ANVISA é uma agéncia reguladora vinculada ao Ministério da Saude e sua finalidade é
fiscalizar a produgdo e consumo de produtos submetidos a vigilancia sanitaria como
medicamentos, agrotéxicos e cosméticos. A agéncia também é responsavel pelo controle
sanitdrio de portos, aeroportos e fronteiras.

CONITEC - Comissdo Nacional de Incorporac3o de Tecnologias no Sistema Unico de Saude.
A CONITEC é um ¢érgdo colegiado de carater permanente do Ministério da Saude, que tem
como funcdo essencial assessorar na definicdo das tecnologias do SUS. E responsavel pela
avaliacdo de evidéncias cientificas sobre a avaliagdo econOomica, custo-efetividade, eficacia,
a acurdcia, e a seguran¢a do medicamento, produto ou procedimento, e avaliagdo
econdmica: custo-efetividade.

RENAME - Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais

O RENAME é um importante instrumento orientador do uso de medicamentos e insumos
no SUS. E uma lista de medicamentos que reflete as necessidades prioritarias da populagio
brasileira, contemplando o tratamento da maioria das patologias recorrentes do pais.
https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/relacao_nacional _medicamentos 2024.pdf

REMUME - Relagdo Municipal de Medicamentos Essenciais

A REMUME é uma lista padronizada de medicamentos adquiridos pelo municipio, norteada
pela RENAME (Relagdo Nacional de Medicamentos) que atende as necessidades de saltde
prioritarias da populacdo, sendo um importante instrumento orientador do uso de
medicamentos no municipio.

ANS - Agéncia Nacional de Saude Suplementar

A ANS é a agéncia reguladora do setor de planos de saude do Brasil. Tem por finalidade
institucional promover a defesa do interesse publico na assisténcia suplementar a saude,
regulando as operadoras setoriais, contribuindo para o desenvolvimento das acdes de
saude no pais.

ANVISA - Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria
A ANVISA é uma agéncia reguladora vinculada ao Ministério da Saude e sua finalidade é
fiscalizar a producdo e consumo de produtos submetidos a vigilancia sanitaria como
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medicamentos, agrotéxicos e cosméticos. A agéncia também é responsavel pelo controle
sanitario de portos, aeroportos e fronteiras.

PROTOCOLOS CLINICOS E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT) - regramentos do Ministério
da Saude que estabelecem critérios para o diagndstico da doenca ou do agravo a saude; o
tratamento preconizado, com os medicamentos e demais produtos apropriados, quando
couber; as posologias recomendadas; os mecanismos de controle clinico; e o
acompanhamento e a verificagao dos resultados terapéuticos, a serem seguidos pelos
gestores do SUS. Sao baseados em evidéncia cientifica e consideram critérios de eficacia,
seguranca, efetividade e custo-efetividade das tecnologias recomendadas.

FINANCIAMENTO DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA é de responsabilidade das trés esferas
de gestdo do SUS, conforme estabelecido na Portaria GM/MS n. 204/2007, os recursos
federais sao repassados na forma de blocos de financiamento, entre os quais o Bloco de
Financiamento da Assisténcia Farmacéutica, que é constituido por trés componentes:

» Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica: destina-se a aquisicdo de
medicamentos e insumos no ambito da Atencao Primdaria em saude e aqueles relacionados
a agravos e programas de saude especificos, inseridos na rede de cuidados deste nivel de
atencdo. O Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica (Cbaf) inclui os medicamentos
que tratam os principais problemas e condi¢des de saude da populagdo brasileira na
Atencdo Primaria a Saude. O financiamento desse Componente é responsabilidade dos trés
entes federados. A responsabilidade pela aquisicdo e pelo fornecimento dos itens a
populacdo fica a cargo do ente municipal, ressalvadas as variacdes de organizacdo
pactuadas por estados e regides de saude.

» Componente Estratégico da Assisténcia Farmacéutica: financiamento para o custeio dos
medicamentos destinados ao tratamento de patologias que, por sua natureza, possuem
abordagem terapéutica estabelecida. Este componente é financiado pelo Ministério da
Saude, que adquire e distribui os insumos a ele relacionados. O Componente Estratégico
da Assisténcia Farmacéutica (Cesaf) destina-se ao acesso dos medicamentos e insumos
destinados aos agravos com potencial de impacto endémico e as condi¢cdes de saude
caracterizadas como doengas negligenciadas, que estdao correlacionadas com a
precariedade das condi¢des socioecondmicas de um nicho especifico da sociedade. Os
medicamentos do elenco do Cesaf sdo financiados, adquiridos e distribuidos de forma
centralizada, pelo Ministério da Saude, cabendo aos demais entes da federacdao o
recebimento, o armazenamento e a distribuicio dos medicamentos e insumos dos
programas considerados estratégicos para atendimento do SUS.

» Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica: este componente tem como
principal caracteristica a busca da garantia da integralidade do tratamento
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medicamentoso, em nivel ambulatorial, de agravos cujas abordagens terapéuticas estao
estabelecidas em Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT). Estes PCDT
estabelecem quais sdo os medicamentos disponibilizados para o tratamento das patologias
contempladas e a instancia gestora responsavel pelo seu financiamento. O Componente
Especializado da Assisténcia Farmacéutica (Ceaf) é uma estratégia de acesso a
medicamentos, no ambito do SUS, para doengas cronico-degenerativas, inclusive doengas
raras, e € caracterizado pela busca da garantia da integralidade do tratamento
medicamentoso, em nivel ambulatorial, cujas linhas de cuidado estdao definidas em
Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) publicados pelo Ministério da Saude.
Os medicamentos que constituem as linhas de cuidado para as doencas contempladas
neste Componente estao divididos em trés grupos de financiamento, com caracteristicas,
responsabilidades e formas de organizagao distintas.

A autoria do presente documento nao é divulgada, nos termos do artigo 32, §12, da Resolug¢do n2
479/2022, do Conselho Nacional de Justiga.

@www TISP.JUS.BR vyEhoRPO Ttise



