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NOTA TECNICA N2 3063/2022 - NAT-JUS/SP

1. Identificacdo do solicitante

1.1. Solicitante: [
1.2. Origem: 12 Vara Federal de Bauru — TRF3

1.3. Processo n2: 5003332-39.2021.4.03.6108

1.4. Data da Solicitagcdo: 25/11/2022

1.5. Data da Resposta: 15/12/2022

2. Paciente

2.1. Data de Nascimento/Idade: 23/04/2004 — 18 anos

2.2. Sexo: Feminino

2.3. Cidade/UF: Bauru/SP

2.4. Histdrico da doenca: Hemangioendotelioma Epitelioide — CID C22.3

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

4. Descricao da Tecnologia

4.1. Tipo da tecnologia: medicamento - Nexavar

4.2. Principio Ativo: Tosilato de sorafenibe

4.3. Registro na ANVISA: 1705600290061. No entanto ndo possui indicacdo de bula

4.4. O produto/procedimento/medicamento esta disponivel no SUS: Nao

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

Por se tratar de uma doenca rara, nao possui PCDT no Brasil.

Tratamento cirdrgico quando possivel, (nodulectomia) ou transplante hepatico
(acometimento difuso).

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

4.7. Custo da tecnologia:

4.7.1. Denominacao genérica: Tosilato de sorafenibe

4.7.2. Laboratério: Bayer S.A.

4.7.3. Marca comercial: nexavar

4.7.4. Apresentacdo: 200 MG COM REV CT BLAL /AL X 60

4.7.5. Preco maximo de venda ao Governo: RS 8.601,21

4.7.6. Preco maximo de venda ao Consumidor: RS 12.187,93

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

4.9. Recomendacdes da CONITEC: Nao avaliado
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5. Discussao e Conclusao

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia:

O hemangioendotelioma epitelioide € um tumor de origem endotelial formado por células
epitelioides eosinofilicas, dendriticas e inflamatdrias, dispersas em um estroma
mixomatoso ou fibroso. Imuno-histoquimicamente, sao identificados pela positividade
para o fator VIII (FVIII-RAg). Macroscopicamente, apresenta-se como nddulos multifocais
de 0,5 a 14 cm. Em até 18% dos casos apresentam-se como um ndédulo Unico, com média
de5,6 cm. S3o mais frequentes no sexo feminino, na proporg¢ao de 1,6:1. Ha associagao com
estrogenos e exposicao ao cloreto de vinila, mas sem dados elucidando a natureza desta
relagdo. O acometimento hepatico pode ser nodular ou difuso. O padrdao nodular é
caracterizado pela presenca de multiplas lesdes, de tamanhos variados, periféricas e
subcapsulares, enquanto o difuso decorre da coalescéncia dos nddulos, formando uma
lesao periférica infiltrativa lobar. A retracao e a lobulacdo hepatica sao caracteristicas. Sao
lesdes hipoecogénicas na US e hipodensas na TC sem contraste. Na RM tém baixo sinal em
T1, sinal alto/intermediario em T2, em que um padrdo em alvo com area central de alto
sinal pode ser identificado. A porcao central com baixo sinal pode ser decorrente de
hemorragia, calcificagao e necrose coagulativa. Tanto na TC quanto na RM os nédulos tém
padrao de realce hipovascular e periférico. Halo perilesional hipocaptante circundando a
lesdo pode ser identificado, correspondendo a zona avascular interposta entre o nddulo e
0 parénquima hepatico. Calcificagdes ocorrem em 23% das lesdes. No nosso caso, o0s
nodulos apresentaram realce em alvo, com homogeneizag¢ao nas fases de contrastacao
tardia. O curso da doenca é variado, havendo casos em que existe, inclusive, regressao
tumoral sem nenhum tipo de tratamento. Pulmao (81%), linfonodos abdominais (39%),
mesentério e omento (31%) sdo os sitios mais comuns de acometimento metastatico.
E consenso optar-se pelo tratamento cirtirgico quando possivel, por meio de nodulectomia
(padrdo nodular) ou transplante hepatico (acometimento difuso). O transplante é aceitavel
mesmo na doeng¢a metastatica, exceto na populagao pediatrica. A sobrevida em cinco anos
é de 43% nos pacientes submetidos a transplante, e a recorréncia ocorre em 33% dos casos.
A quimioterapia, o interferon e a quimioembolizacdo arterial foram utilizados no
tratamento do paciente em estudo. Pela histéria natural da doenca, é dificil avaliar a real
efetividade de cada uma das estratégias terapéuticas empregadas.
Na vigéncia de nddulos hepaticos e extra-hepaticos, devemos inicialmente pensar em
comprometimento sistémico por doenca neopldsica, mais comum do que o
hemangioendotelioma epitelioide, uma neoplasia rara. No presente caso, a investigacao
dos principais sitios primarios (mama, estdbmago, célon) foi negativa. Neste contexto, o
conhecimento dos achados radiolégicos do hemangioendotelioma epitelioide foi util em
inclui-lo no diagndstico diferencial. LesGes hepaticas periféricas associadas a retracao
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capsular, sobretudo em mulheres jovens sem histdrico oncoldgico, sdo sinais de suspeicdo
para o hemangioendotelioma epitelioide.

Em um estudo de fase Il com bevacizumabe em 32 pacientes com angiossarcoma
metastatico ou localmente avancado ou hemangioendotelioma epitelidide, quatro
pacientes (dois com angiossarcoma e dois com hemangioendotelioma epitelidide) tiveram
uma resposta parcial (17 por cento), enquanto 50 por cento tiveram estabilizacdo do
tumor, com um tempo médio para a progressao do tumor de 26 semanas

5.2. Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia:
Vide item anterior

5.3. Parecer
() Favoravel
( X) Desfavoravel

5.4. Conclusao Justificada:

Paciente com hemangioendotelioma epitelidide, com prescricdo de sorafenibe. Em
pesquisa na literatura médica nao foram encontradas evidéncias cientificas concretas para
a indicacdo da medicacgao requisitada na doenga que acomete a autora.

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme defini¢ao de urgéncia e emergéncia do CFM?
() SIM, com potencial risco de vida

() SIM, com risco de lesdo de 6rgao ou comprometimento de funcao

(X)NAO
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5.6. Outras Informacgdes:

Consideragdes NAT-Jus/SP: A autoria do presente documento ndo é divulgada por motivo
de preservacao do sigilo.

Equipe NAT-Jus/SP
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