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NOTA TECNICA 1187/2021 - NAT-JUS/SP

1. Identificacdo do solicitante

1.1. solicitante: ||| | |
1.2. Origem: 22 Vara Federal de Mogi das Cruzes — TRF3
1.3. Processo n°: 5001504-64.2020.4.03.6133

1.4. Data da Solicitacéo: 14/09/2021

1.5. Data da Resposta:21/09/2021

2. Paciente

2.1. Data de Nascimento/ldade: 10/06/1984 — 37 anos

2.2 Sexo: Feminino

2.3. Cidade/UF: Mogi das Cruzes/SP

2.4. Histoérico da doenga: Porfiria Aguda Intermitente - CID E.80.2

3. Quesitos formulados pelo Magistrado

4. Descricdo da Tecnologia

4.1. Tipo da tecnologia: medicamento

Givosirana Sodica

4.2. Principio Ativo: GIVOSIRANA SODICA

4.3. Registro na ANVISA: 1936100020015

4.4. O produto/procedimento/medicamento esta disponivel no SUS: Nao
4.5. Descrever as opg¢oes disponiveis no SUS/Saude Suplementar: Nao ha
4.6. Em caso de medicamento, descrever se existe Genérico ou Similar: Nao
4.7. Custo da tecnologia:

4.7 1. Denominacéo genérica: GIVOSIRANA SODICA

4.7.2. Laboratério: SPECIALTY PHARMA GOIAS LTDA

4.7.3. Marca comercial: GIVLAARI



i PODER JUDICIARIO
mE TRIBUNAL DE JUSTIGA DO ESTADO DE SAO PAULO
ez SECRETARIA~ DE GESTAO DE P!ESSOAS - SGP

. SUPERVISAO DE SERVICO MEDICO - 5.5.1

Rua Bela Cintra, n°® 151 — 10° Andar — Sala 182 - Consolagéo — Sao Paulo — Capital
CEP 01415-001 - Fones: 3256-3394 / 3258-9084

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

4.7.4. Preco maximo de venda ao Governo: R$ 219.766,21

4.7.5. Prego maximo de venda ao Consumidor: R$ 373.131,58

4.8: Tratamento mensal:

4.8.1: Dose diaria recomendada: 189 mg SC uma vez ao més

4.9. Fonte do custo da tecnologia: Lista de precos de medicamentos da
ANVISA/CEMED. Referéncia setembro de 2021. Disponivel em:

https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos/capa-

listas-de-precos

4.10. Recomendacdes da CONITEC: n&o incorporado. 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 ndo favoravel a incorporagdo da givosirana para o
tratamento de pacientes com porfirias hepaticas agudas, devido ao elevado valor

da razao de custo efetividade incremental

5. Discussdo e Conclusao

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia:

A porfiria aguda intermitente € uma doenga genética decorrente de um defeito
enzimatico no metabolismo da heme (uma das partes que compdem a
hemoglobina). O sintoma mais classico é a dor abdominal intermitente, para a qual
ndo se encontra nenhuma causa. Os pacientes também podem ter multiplos
acometimentos neuroldgicos, desde neuropatias periféricas até problemas graves
relacionados ao sistema nervoso central.

O diagnéstico pode ser feito a partir da identificacdo da mutacao associada a um
quadro clinico e laboratorial compativel com a doenca. A paciente em questao tem
a mutacao, tem histéria de dor abdominal com alteracao da coloragao da urina e
sintomas neuroldgicos e, por fim, tem niveis aumentados de porfobilinogénio na

urina (1). Em suma, a paciente definitivamente tem a doenca.
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Ha& poucos tratamentos possiveis. Um deles é com infusdo de grandes
quantidades de glicose. A outra é com o uso de hematina, que pode vir a ser
usada com muita frequéncia e profilaticamente, como na paciente. Por fim, existe
o givosiran, medicamento indicado quando o paciente tem ataques frequentes (ao
menos 3 ou 4 no ano) ou tem necessidade de hematina profilatica (2). A paciente,

ja refrataria aos tratamentos disponiveis, tem indicagéo do givosiran.

5.2. Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia:

Reducéo no numero de ataques da porfiria aguda intermitente.

5.3. Parecer
( x ) Favoravel

() Desfavoravel

5.4. Concluséo Justificada:
A paciente é refrataria aos tratamentos ja disponiveis. A medicagéo solicitada

pode ajudar na diminuigdo do numero de ataques agudos da doenca.

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicdo de urgéncia e emergéncia
do CFM?

() SIM, com potencial risco de vida

( X') SIM, com risco de leséo de 6rgao ou comprometimento de funcéo

( )NAO

5.5. Referéncias bibliograficas:
1. Uptodate: Acute intermittent porphyria: Pathogenesis, clinical features, and
diagnosis

2. Uptodate: Acute intermittent porphyria: Management
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Consideragoes NAT-Jus/SP: A autoria do presente documento n&o é divulgada

por motivo de preservacgao do sigilo.

Equipe NAT-Jus/SP



