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NOTA TECNICA N° 846/2022 - NAT-JUS/SP

1. Identificacao do solicitante

1.1. Solicitante:_
1.2. Origem: 22 Vara Civel Federal de Sao Paulo

1.3. Processo n°: 5006857-19.2022.4.03.6100

1.4. Data da Solicitagao: 28/04/2022

1.5. Data da Resposta: 03/05/2022

2. Paciente

2.1. Data de Nascimento/ldade: 17/04/1984 — 38 anos

2.2. Sexo: Masculino

2.3. Cidade/UF: Sao Paulo/SP

2.4. Histérico da doenca: Porfiria Aguda Intermitente — CID E80.2

3. Quesitos formulados pelo Magistrado

4. Descricdo da Tecnologia

4.1. Tipo da tecnologia: medicamento - Givosirana Sdodica
4.2. Principio Ativo: Givosirana
4.3. Registro na ANVISA: 1936100020015

4.4. O produto/procedimento/medicamento esta disponivel no SUS: Nao
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4.5. Descrever as opgoes disponiveis no SUS/Saude Suplementar: Tratamento

de suporte (manejo das manifestagdes clinicas das crises e interrupcao de

potenciais desencadeadores das crises)

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

4.7. Custo da tecnologia:
4.7.1. Denominacgao genérica: Givosirana
4.7.2. Laboratorio: SPECIALTY PHARMA GOIAS LTDA
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4.7.3. Marca comercial: Givlaari

4.7.3. Apresentacao: 189 MG/ML SOL INJ SC CT FA VD TRANS X 1ML

4.7.4. Preco maximo de venda ao Governo: R$ 319.554,35

4.7.5. Preco maximo de venda ao Consumidor: R$ 425.337,48

4.8: Tratamento mensal:

4 .8.1: Dose diaria recomendada: 0,97ml 1x més

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

4.10. Recomendacdes da CONITEC: Os membros presentes deliberaram 962
reunido ordinaria, realizada no dia 08 de abril de 2021, por unanimidade, que a
matéria fosse disponibilizada em consulta publica com recomendacao preliminar
nao favoravel a incorporagcao da givosirana para o tratamento de pacientes com
porfirias hepaticas agudas, devido ao elevado valor da razao de custoefetividade

incremental.

5. Discussao e Conclusao

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia:

As porfirias hepaticas agudas sao doencas metabdlicas, raras, transmitidas
de pais para filhos e que afetam cromossomos (estruturas com o conteudo do
material genético) definidores das caracteristicas comuns aos sexos feminino
e masculino.

As classificagdes da doenca podem ocorrer da seguinte forma: porfiria aguda
intermitente, coproporfiria hereditaria, porfiria variegata e porfiria por deficiéncia
de acido delta-aminolevulinico desidratase (ALA-D), sendo essa ultima a mais
rara. Os quatro tipos sao resultantes da deficiéncia de cada uma das enzimas
envolvidas na produgcao de um composto encontrado na hemoglobina, na
mioglobina e nos citocromos hepaticos P450 e importante para transporte de

oxigénio no corpo (heme), o que gera o acumulo de precursores de porfirinas.
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(PCDT) sobre as porfirias hepaticas agudas no SUS. As opc¢does de tratamento
objetivam o manejo das manifestacdes clinicas das crises e a interrupcao de
seus potenciais desencadeadores, uma vez que ha poucos medicamentos
destinados especificamente para esse fim. O transplante hepatico esta destinado
a casos graves e refratarios (Brasil, 2021).

O tratamento especifico de uma crise aguda é indicado apenas em pacientes
com caracteristicas clinicas de um ataque agudo e excre¢ao aumentada de
porfobilinogénio na urina. Em crises leves (dor leve, sem vomito, sem paralisia,
sem hiponatremia), uma dieta rica em carboidratos e medidas de suporte podem
ser usadas por até 48 horas. No entanto, se ocorrerem complicacdes
neurologicas na auséncia de outros indicadores de gravidade, o tratamento com
hemarginato ou hematina deve ser iniciado imediatamente. Os doentes com
crises graves devem ser hospitalizados para avaliagcao, controle dos sintomas e

tratamento imediato das complicagbes. Os sintomas geralmente melhoram















