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NOTA TECNICA 115/2020 - NAT-JUS/SP

1. Identificagdo do solicitante

1.1. Solicitante: MMJD Dr. Djalma Moreira Gomes
1.2. Origem: 25° Vara Civel Federal de Sao Paulo
1.3. Processo n®: 5015736-83.2020.403.6100

1.4. Data da Solicitacao: 27/08/2020

1.5. Data da Resposta: 01/09/2020

2. Paciente

2.2. Data de Mascimento/ldade: 27/08/2001 — 19 anos
2.3. Sexo: feminino
2.4, Cidadef/UF: Sdo Paulo - SP

2.5. Histdrico da doenca: paciente & portadora de Porfiria Aguda Intermitente
(CID: E 80). Solicita Hematina (Normosang).

3. Quesitos formulados pelo Magistrado

1. 0 medicamento solicitado & o farmaco normalmente utilizado no
tratamento da doenca de que padece o autor? Ha quanto tempo ele foi
incorporado a terapéutica da doenca da autora?

A ANVISA (Agéncia MNacional de Vigilancia Sanitaria) realizou registro da
PanHematin (Hemina) em agosto de 2019 indicando uso para crises de porfiria
aguda intermitente ndo responsivas a infusdo de glicose. Por se ftratar de uma
doenca rara 0s estudos disponiveis sdo poucos, maioria série de casos, mas
favorecem o uso precoce da Hematina para crises graves com maior eficacia
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que a infusdo da glicose, com melhora mais rapida dos sintomas e menor tempo
de hospitalizagao.

2. 0 medicamento solicitado & substituivel por outro ou outros farmacos
fornecidos pelo SUS, com eficiéncia equivalente?

O tratamento pode ser feito com infusdo de glicose, retirada de fatores
precipitantes e suporte clinico, mas nao existe outro tratamento especifico além
de hematina.

3. Havendo outros medicamentos fornecidos pelo SUS com eficiéncia
semelhante, quais as eventuais consequéncias negativas a saude do autor
em razdao do uso do medicamento intercambiavel, que poderiam ser
evitadas pelo uso do farmaco pretendido?

Estudos tém estimado que a mortalidade em pacientes que experimentaram
crises agudas de porfiria & trés vezes maior do que na populagdo geral, com a
maioria de mortes ocorrendo durante as crises agudas. O retardo no tratamento
de crises graves pode levar maior mortalidade e maior sequela neurologica.
Existem casos relatados com melhora com tratamento suporte e infuséo glicose,
parém fratamento especifico com hematina parece reduzir tempo de crise e
melhora mais rapida, reduzindo mortalidade e sequelas.

4. Descricdo da Tecnologia

4 1. Tipo da tecnologia: medicamento

4.2. Principio Ativo: Hematina

4.3. Registro na ANVISA: 1712600020014

4.4, O produto/procedimento/medicamento esta disponivel no SUS: nao

4.5. Descrever as opgdes disponiveis no SUS/Sadde Suplementar: Solugdo
hipertonica de glicose.

4.6. Em caso de medicamento, descrever se existe Genérico ou Similar: ndo
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4.7. Custo da tecnologia:

4.7.1. Denominagao generica: Hemina

4.7.2. Laboratério: Recordati Rare Diseases Com Medicamentos Ltda - ME
4.7.3. Marca comercial: PanHematin

4.7.3. Apresentacao: 350 MG PO LIOF SOL INJ CT FA VD TRANS

4.7.4. Preco maximo de venda ao Governo: R$ 29.985,01

4.7.5. Preco maximo de venda ao Consumidor: R$ 37.523,48

4 8. Fonte do custo da tecnologia: Lista de precos de medicamentos da ANVISA.
Referéncia 08/2020. Disponivel em: hitp:/fportal.anvisa.gov.br/compras-
publicas/lista-de-medicamentos

4.9, Recomendacgbes da CONITEC: Nao existe parecer da CONITEC para a
tecnologia demandada.

5. Discussdo e Conclusdo

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranga da tecnologia:

A porfiria aguda intermitente &€ uma doenga genética rara, decorrente da
deficiéncia da enzima porfobilinogénio desaminase, que leva ao acumulo de
acido delta-aminolevulinico de precursores de porfirina e de porfobilinogénio,
inicialmente no figado. Os sintomas geralmente ocorrem em crises, que podem
ser desencadeadas por alguns fatores como medicamentos, cirurgias,
infe¢des, dieta hipocalorica entre outros. Usualmente, as crises agudas afetam
primariamente o sistema nervoso central, causando dor abdominal, neuropatia
motora, crises convulsivas e disturbios comportamentais. Podem ocorrer
também gquadros disautondmicos cardiovasculares, alteractes hidroeletroliticas,
parada respiratoria e distdrbios psiquiatricos. O tratamento das crises consiste
em internac¢do hospitalar para tratamento dos sintomas, suspensdo de
medicamentos porfirinogénicos e de possiveis agentes precipitantes, dieta
hiperglicidica, infusdo endovenosa de glicose e infusdo de hematina. O
tratamento de crises leves pode ser realizado com infus@o de glicose
endovenosa & monitoramento clinico. Crises graves com sintomas neurolégicos
tem indicagao do uso de Hematina. Estes medicamentos inibem a acgdo da
primeira enzima da via de sintese do heme, bloqueando a produgdo e acumulo
das porfirinas. Hematina (Estados Unidos) ou arginato de heme (Europa) séo
usados para tratamento das crises de porfina desde 1971, aprovada pelo FDA
ha mais de 30 anos
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5.2. Beneficiolefeito/resultado esperado da tecnologia:

Por se fratar de uma doenca rara os estudos disponiveis s&o poucos, maioria
serie de casos, mas favorecem o uso precoce da Hematina para crises graves
com maior eficacia que a infusdo da glicose, com melhora mais rapida dos
sintomas e menor tempo de hospitalizacdo. A hemina & raramente eficaz para o0s
sintomas crinicos que persistem entre as crises

Crises recorrentes ndo ciclicas sdo as vezes impedidas por infustes semanais
ou bissemanais de hemina. O tratamento freqiente com hemina apresenta o
risco tedrico de sobrecarga de ferro (100 mg de hemina contém 8 mg de ferro).
No tratamento agudo & geralmente bem tolerado com risco maior de flebite local
da infusao.

5.3. Conclusao Justificada:

Pela documentacdo médica analisada, a paciente ja apresentou crise grave de
porfiria aguda intermitente, com uso indicado de hematina para fratamento de
novas crises.
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5.5. Qutras Informagdes:

Consideragdoes NAT-Jus/SP: A autoria do presente documento n&o & divulgada
por motivo de preservac&o do sigilo.

Equipe NAT-Jus/SP



