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RESPOSTA TECNICA 90-2020 - NAT-JUS/SP

1. ldentificacao do solicitante

1.1. Solicitante: TRF-3

1.2. Origem: TRF-3

1.3. Processo n°: 5010121-49.2019.4.03.6100
1.4. Data da Solicitacédo: 30/07/2020

1.5. Data da Resposta: 04/08/2020

2. Paciente

2.1. Nome: | NN

2.2. Data de Nascimento/ldade: 22/02/1980 — 20 anos
2.3. Sexo: masculino

2.4. Cidade/UF: S&o Paulo - SP

2.5. Historico da doenca: paciente portador de Doenga de Fabry (CID E75.2)
com quadro clinico de acroparestesia, alteracao cardiaca, cefaleia, doenca renal
crénica em hemodialise.

Solicita Alfagalactosidase (Repaglal®)

3. Quesitos formulados pelo Magistrado

4. Descricdo da Tecnologia

4.1. Tipo da tecnologia:medicamento

4.2. Principio Ativo: Alfagalactosidase
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4.3. Registro na ANVISA: sim
4.4. O produto/procedimento/medicamento esta disponivel no SUS: nao
4.5. Descrever as opg¢oes disponiveis no SUS/Saude Suplementar: ndo ha

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

4.7. Custo da tecnologia:

4.7.1. Denominacgao genérica: alfagalsidase

4.7.2. Laboratério: Shire

4.7.3. Marca comercial: Replagal

4.7.3. Apresentacao: ampola (1 mg/ml)

4.7.4. Pregco maximo de venda ao Governo: R$4.777,81
4.7.5. Pregco maximo de venda ao Consumidor: R$ 8272, 85

4.8: Tratamento mensal: dose recomendada —08 ampolas mensais — 04 frascos
a cada 15 dias (3,5 mg a cada 15 dias)

4.8.1: Dose diaria recomendada: quinzenal

4.8.2: Custo mensal - preco maximo de venda ao Governo: R$38.222,48
mensais

4.8.3. Custo mensal - preco maximo de venda ao Consumidor: R$ 66.182,80
(tabela para medicamento com ICMS — SP = 18%)

4.9. Fonte do custo da tecnologia: Ministério da Saude. ANVISA. Tabela de
preco maximo de medicamento por principio ativo — CMED. Atualizada em
06/06/2019.

4.10. Recomendacgbes da CONITEC:

A CONITEC nao recomenda a incorporagao do medicamento ao rol do SUS,
principalmente pela falta de dados concretos da literatura médica mostrando
reducédo da mortalidade ou mesmo da progressao da doenga com a medicacgao.

Embora o parecer técnico emitido pela CONITEC (portaria n° 76, 14 de
dezembro de 2018) tenha concluido que a terapia com alfa ou beta-agalsidase
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tenha efeito relevante na melhoria da hipertrofia cardiaca e da dor de origem
neuropatica destes pacientes, optou-se pela ndo incorporagdo do medicamento
no SUS ap6s analise de impacto orcamentario. Cabe destacar que alfa-
agalsidase e beta-agalsidase ja sdo adquiridas pelo Ministério da Saude para
atender demandas judiciais de pacientes com doenca de Fabry. Dados
fornecidos pelo Departamento de Logistica em Saude, Secretaria-Executiva do
Ministério da Saude (DELOG/SE/MS) relatam que, em 2017, foram gastos R$
90.633.037,97 com alfa-agalsidase e R$ 49.448.569,66 com beta-agalsidase.
Essas compras séo referentes somente aos processos de judicializagdo na
Unido e n&do abrangem os valores gastos pelos outros entes da federacao.

Em 2019 a CONITEC elaborou nova PCDT para Doenca de Fabry, mas n&o ha
no site a atualizacao das diretrizes de 2018.

5. Discussao e Conclusao

5.1. Evidéncias sobre a eficacia e seguranga da tecnologia:

A analise da literatura médica mostra que o tratamento de Doenca de Fabry com
0s medicamentos agalsidade alfa e beta propicia uma melhora nos parametros
cardiacos e nefrologicos dos pacientes tratados, com relativa segurancga no seu
uso. Melhora também o quadro de dor neuropatica.

5.2. Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia:

Por ser uma doenca rara, as evidéncias cientificas ndo sao “robustas” e
inegaveis. Em pacientes com doenca estabelecida, ha uma melhora nitida dos
parametros, principalmente os mais agressivos, a saber, disfungéo ventricular e
doencga renal. Ao mesmo tempo, ndo ha na literatura médica dados que
apontassem reducéo na mortalidade com a terapia de reposi¢cédo enzimatica. No
caso especifico, o paciente apresenta sintomas neurolégicos sensitivos,
alteragdes cardiacas e doenga renal terminal em hemodialise. Aparentemente os
dados mostram melhora dos parametros em pacientes com doenca mais
avancada, com melhora principalmente dos parametros cardiacos e de
sensibilidade. Uma unica pesquisa avaliou qualidade de vida (Arends et al.) e
mostrou que com o tratamento ndo houve diferenca.

5.3. Conclusao Justificada:

A anadlise da literatura médica pertinente ao caso justifica, frente ao quadro
mostrado da doenca do paciente, o uso de tal medicacdo, tanto pelas
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manifestagées cardiacas quanto manifestagées sensitivas. Devido ao alto
custo do medicamento, ha que se mostrar inegaveis beneficios que justifiquem a
continuidade da terapia.

Quanto a doencga renal terminal, ndo ha evidéncia na literatura de reversao do
quadro, existindo relatos de retardo da progresséo e até melhora de alguns
parametros em doentes nas fases iniciais da doenca, o que nao € o caso atual.

Pode-se recomendar o uso da medicagéo, condicionada a uma reavaliagao, em
um ano dos parametros neurologicos e cardiacos para justificar a continuidade
da medicacao.
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Consideragées NAT-Jus/SP: A autoria do presente documento ndo € divulgada
por motivo de preservacgao do sigilo.

Equipe NAT-Jus/SP



