TRIBUNAL DE JUSTICA DE SAO PAULO
m SECRETARIA DE GESTAO DE PESSOAS
SGP 5 — Diretoria da Saude

NOTA TECNICA N2 1604/2022 - NAT-JUS/SP

1. Identificacdo do solicitante

1.2. Origem: 22 vara Civel Federal de Sao Paulo — TRF3
1.3. Processo n2: 5028614-06.2021.4.03.6100

1.4. Data da Solicitagdo: 21/07/2022

1.5. Data da Resposta: 03/08/2022

2. Paciente

2.1. Data de Nascimento/Idade: 21/06/2021 — 01 ano

2.2. Sexo: M

2.3. Cidade/UF: S3o Paulo/SP

2.4. Histoérico da doenca: Atrofia muscular espinhal tipo | - CID G12.0

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

4. Descricdao da Tecnologia
4.1. Tipo da tecnologia: medicamento

Zolgensma

4.2. Principio Ativo: ONASEMNOGENO ABEPARVOVEQUE

4.3. Registro na ANVISA: 1006811740085

4.4. 0 produto/procedimento/medicamento estd disponivel no SUS: NAO

4.5. Descrever as opgdes disponiveis no SUS/Saude Suplementar:

Atualmente, as opc¢les terapéuticas disponiveis para AME no SUS incluem terapias ndo
medicamentosas multidisciplinares incluindo medidas gerais de suporte com intervencdes
de fisioterapia, cuidados respiratérios, terapia nutricional suplementar, fonoaudiologia
etc.). Em abril de 2019, a Conitec recomendou a incorporacdo do nusinersena para a AME
tipo 1 subtipos B/C, forma mais grave e mais prevalente da doencga, que representa 58%
dos casos diagnosticados no Brasil [Conitec 2019]. Em mar¢o de 2022, pela Portaria
SCTIE/MS N2 19, torna publica a decisdo de incorporar o Risdiplam para o tratamento de
Atrofia Muscular Espinhal (AME) tipo I.

4.6. Em caso de medicamento, descrever se existe Genérico ou Similar: NAO

4.7. Custo da tecnologia:

4.7.1. Denominacdo genérica: ONASEMNOGENO ABEPARVOVEQUE

4.7.2. Laboratério: NOVARTIS BIOCIENCIAS S.A

4.7.3. Marca comercial: ZOLGENSMA
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4.7.3. Apresentacdo: 2,0X10E13 GV/ML SUS INJ CT 2 FA PLAS TRANS X 5,5ML + 3 FA PLAS
TRANS X 8,3ML

4.7.4. Preco maximo de venda ao Governo: RS 9.279.961,88

4.7.5. Preco maximo de venda ao Consumidor: RS 9.279.961,88

4.8: Tratamento mensal:

4.8.1: Dose didria recomendada: Dose Unica

4.9. Fonte do custo da tecnologia: Lista de precos de medicamentos da ANVISA/CMED.
Referéncia julho de 2022. Disponivel em: https://www.gov.br/anvisa/pt-
br/assuntos/medicamentos/cmed/precos/capa-listas-de-precos

4.10. Recomendacdes da CONITEC: Nao avaliado.

5. Discussdo e Conclusao

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia:

Criangas com AME tipo 1 apresentam: paralisia flacida simétrica e grave com
incapacidade de sustentacdo do tronco e cabeca; dificuldade para chorar e sugar;
fasciculagdes da lingua; dificuldade para respirar progressiva; deformidade progressiva da
caixa toracica e dos membros devido a paralisia da musculatura. Essas criangas requisitam
suporte nutricional com sondas e gastrostomia, além de suporte ventilatério com o uso de
ventilagdo mecanica e aspiracao de liquidos e residuos presentes na faringe. Algumas
criangas apresentam uma sobrevida mais longa, mas espera-se que a maioria faleca até os
dois anos de idade por complicagdes respiratdrias.

A medicacdo nusinersena (Spinraza) foi capaz de melhorar atividades motoras
dessas criancas, tais como sustentacdo da cabeca, rolar, engatinhar, ficar em pé e andar.
Além disso, a medicacdao mostrou beneficio para a reducdo da taxa de permanéncia na
ventilacgdo mecanica ou o6bito. Essa medicacdo foi aprovada na Anvisa e teve parecer
favordvel ao seu uso emitido pela CONITEC.

1. Thomas NH, Dubowitz V. The natural history of type | (severe) spinal muscular
atrophy. Neuromuscul Disord. 1994 Sep-Nov;4(5-6):497-502. doi: 10.1016/0960-
8966(94)90090-6. PMID: 7881295.

2. Kolb SJ, Coffey CS, Yankey JW, Krosschell K, Arnold WD, Rutkove SB, Swoboda KJ,
Reyna SP, Sakonju A, Darras BT, Shell R, Kuntz N, Castro D, Parsons J, Connolly AM,
Chiriboga CA, McDonald C, Burnette WB, Werner K, Thangarajh M, Shieh PB,
Finanger E, Cudkowicz ME, McGovern MM, McNeil DE, Finkel R, lannaccone ST,
Kaye E, Kingsley A, Renusch SR, McGovern VL, Wang X, Zaworski PG, Prior TW,
Burghes AHM, Bartlett A, Kissel JT; NeuroNEXT Clinical Trial Network on behalf of
the NN101 SMA Biomarker Investigators. Natural history of infantile-onset spinal

@ www.Tisp.JUs.BR vyEhHOR@PFPB Ttisec AL



; TRIBUNAL DE JUSTICA DE SAO PAULO
m SECRETARIA DE GESTAO DE PESSOAS
. " SGP 5 — Diretoria da Saude

em longo prazo, na perspectiva da avallagao da manutengao do balan¢o beneticio X risco
positivo, como atestado no registro” (retirado do site da Anvisa). A execuc¢do desse termo
de compromisso permitiria melhor compreender a relevancia da medicacao.

1. https://studysmanow.com/

2. http://antigo.anvisa.gov.br/resultado-de-

busca?p p id=101&p p lifecycle=0&p p state=maximized&p p mode=vi
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