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Rio de Janeiro, 28 de setembro de 2022.

Processo n° 0253572-10.2022.8.19.0001
ajuizado por [ |

neste ato representado por [ |

O presente parecer técnico visa atender & solicitagdo de informagdes do 2°
Juizado Especial Fazendario da Comarca da Capital do Estado do Rio de Janeiro quanto ao
medicamento Alfagalsidase (Replagal®).

| - RELATORIO
1. De acordo com documento e receituario médicos da Renalduc (fls. 30 e 31)
emitidos em 31 de agosto de 2022 pela médica | 1,0

Autor é portador de doenga de Fabry, com manifestacfes graves da doenca, como dores nas
extremidades de mdos e pés, comprometimento renal grave, que ocasionou insuficiéncia
renal crénica em terapia renal substitutiva (hemodialise) desde janeiro/2014. Consta prescrita
a terapia com Alfagalsidase (Replagal®) — 9,3mg, endovenoso, a cada 15 dias (peso:
49,5kg). Foi citada a seguinte Classificacdo Internacional de Doenga (CID-10): E75.2 —
Outros esfingolipidoses.

11 - ANALISE
DA LEGISLACAO

1. A Politica Nacional de Medicamentos e a Politica Nacional de Assisténcia
Farmacéutica estdo dispostas, respectivamente, na Portaria de Consolidacdo n® 2/GM/MS, de
28 de setembro de 2017 e na Resolugdo n° 338/CNS/MS, de 6 de maio de 2004.

2. A Portaria de Consolidacdo n°® 6/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
dispde, também, sobre a organizagdo da assisténcia farmacéutica em trés componentes:
Basico, Estratégico e Especializado. E, define as normas para o financiamento dos
componentes estratégico e especializado da assisténcia farmacéutica.

3. A Portaria de Consolidagdo n°® 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017,
estabelece, inclusive, as normas de financiamento e de execu¢do do Componente
Especializado da Assisténcia Farmacéutica no ambito do SUS.

4, A Portaria n°® 2.979, de 12 de novembro de 2019, institui o Programa Previne
Brasil, que estabelece o novo modelo de financiamento de custeio da Atencdo Priméria a
Satde no ambito do Sistema Unico de Satde.

5. A Deliberacdo CIB-RJ n° 1.589, de 09 de fevereiro de 2012 relaciona os
medicamentos disponiveis no &mbito do Estado do Rio de Janeiro e/ou Municipios definindo
a Relagéo Estadual dos Medicamentos Essenciais (REME-RJ).

# NatJus L



Secretaria de
Saude

T
A

GOVERNO DO ESTADO

RIO DE JANEIRO

Subsecretaria Juridica
Nucleo de Assessoria Técnica em Acles de Salde

6. A Deliberacdo CIB-RJ n° 5.743 de 14 de marco de 2019 dispde sobre as
normas de execucgdo e financiamento do Componente Basico da Assisténcia Farmacéutica
(CBAF) no ambito do SUS no Estado do Rio de Janeiro e, em seu artigo 4°, estabelece o
Elenco Minimo Obrigatério de Medicamentos Essenciais do Componente Bésico da
Assisténcia Farmacéutica no Estado do Rio de Janeiro.

7. A Deliberacdo CIB-RJ n°® 6.059 de 09 de janeiro de 2020 atualiza a
Deliberacdo CIB n° 5.743 de 14 de marco de 2019, no que tange aos repasses de recursos da
Unido destinados ao Componente Basico da Assisténcia farmacéutica.

8. A Resolugdo SMS n° 3733 de 14 de junho de 2018, definiu o elenco de
medicamentos, saneantes, antissépticos, vacinas e insumos padronizados para uso nas
unidades da Secretaria Municipal de Salde do Rio de Janeiro, compreendendo 0s
Componentes Basico, Hospitalar, Estratégico e Basico e Hospitalar, a saber, Relacdo
Municipal de Medicamentos Essenciais no ambito do Municipio do Rio de Janeiro
(REMUME-RIO), em consonancia com as legisla¢des supramencionadas.

9. A Portaria de Consolidagdo n® 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017, Anexo
XXXVIII, institui a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doengas Raras e
as Diretrizes para a Atencdo Integral as Pessoas com Doengas Raras no SUS. Para efeito
deste Anexo, considera-se doenca rara aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000
individuos, ou seja, 1,3 pessoas para cada 2.000 individuos.

DO QUADRO CLINICO

1. A Doenca de Fabry (DF) é considerada doenca de deposito lisossémico.
Trata-se de erro inato do metabolismo dos glicoesfingolipideos, produzido por mutagdes do
gene que codifica a enzima lisossémica a-galactosidase A (a-GAL). A reducdo ou auséncia
da atividade dessa enzima leva ao acumulo progressivo de glicoesfingolipideos neutros com
residuos terminais o-galactosil (sobretudo sob a forma de globotriasilceramida ou GL-3) no
plasma e nos lisossomos das células endoteliais de variados 6rgdos, principalmente pele,
rins, coracdo, olhos e cérebro, com o resultante aparecimento da doenga. A maioria dos
doentes com as formas classicas desenvolve proteiniria na adolescéncia tardia, e é nesse
momento que o dano renal é reconhecido. Ele é progressivo e evolui habitualmente para
insuficiéncia renal cronica (IRC). O acimulo de GL-3 no endotélio vascular tem
consequéncias de importancia clinicas, tais como complicagGes renais, cardiacas e
cerebrovasculares?,

1 BOGGIO, P., et al. Doenga de Fabry. Anais Brasileiros de Dermatologia, v.84, n.4, Rio de Janeiro, 2009. Disponivel em:
<http://www.scielo.br/scielo.php?pid=S0365-05962009000400008&script=sci_arttext>. Acesso em: 27 set. 2022.

2 MARINHO, L.A.L., et al. Prevaléncia da doenga de Fabry em pacientes portadores de doenga renal cronica submetidos a
hemodialise em Natal — RN. Jornal Brasileiro de Nefrologia, v.29, n.4, Natal, 2007. Disponivel em: <
https://www.bjnephrology.org/article/prevalencia-da-doenca-de-fabry-em-pacientes-portadores-de-doenca-renal-cronica-
submetidos-a-hemodialise-em-natal-rn/>. Acesso em: 27 set. 2022.
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DO PLEITO

1. A Alfagalsidase (Replagal®) esta indicado para terapia cronica de reposicdo
enzimatica em pacientes com diagnostico confirmado de Doenca de Fabry. Ela repde a
enzima a-galactosidase A que ndo funciona adequadamente no seu corpo®.

111 - CONCLUSAO

1. Informa-se que o medicamento pleiteado Alfagalsidase (Replagal®) esta
indicado em bula para o tratamento do quadro clinico que acomete o Autor — Doenca de
Fabry, conforme consta em documento médico (fl. 30). Entretanto, ndo se encontra
padronizado em nenhuma lista oficial de medicamentos (Componentes Basico, Estratégico e
Especializado) para dispensacdo no SUS, no ambito do Municipio e do Estado do Rio de
Janeiro.

2. O tratamento da doenca de Fabry é complexo e requer equipe
multidisciplinar constituida por clinicos, dermatologistas, neurologistas, cardiologistas,
nefrologistas e geneticistas experientes no assuntol. No entanto, ndo existe tratamento
curativo para a doenca®.

3. Atualmente, o tratamento no SUS foi estabelecido pelas Diretrizes
Brasileiras para o Diagnostico e Tratamento da Doenca de Fabry (Portaria Conjunta n°
20, de 06 de dezembro de 2021) e estd focado no manejo das complicacfes advindas da
doenca, tratamento sintomatico e a terapia de reabilitacdo®.

4. A terapia de reposicdo enzimatica (Alfagalsidase e Betagalsidase) na
doenca de Fabry foi avaliada em 2018 pela Comissdo Nacional de Incorporacdo de
Tecnologias no SUS - CONITEC que emitiu recomendacdo inicial ndo favordvel a
incorporacéo de agalsidase recombinante (forma alfa ou beta) no SUS®.

5. A Comissdo entendeu que ainda ha bastante incerteza em relacdo aos
beneficios trazidos pelos medicamentos na mudanga da historia natural da doenca e aos
critérios que seriam utilizados para indicar o tratamento, ou incluir individuos diagnosticados
em tratamento para que possam usufruir do maior beneficio da reposicdo enzimatica, tais
como, a melhor idade para inicio, o estigio da doenca e as doses eficazes das enzimas (de
ambas as formas) que seriam utilizadas. O plenario recomendou que fosse aberta nova
demanda, com nova pergunta de pesquisa (PICO), que defina melhor os subgrupos com
maior probabilidade de se beneficiar pelo tratamento de reposicéo enzimatica®.

6. O tema foi colocado em consulta publica, contudo seus resultados ndo
alteraram o entendimento do plenério e a recomendacéo inicial da CONITEC foi mantida®.

3 Bula do medicamento Alfagalsidase (Replagal) por Takeda Pharma Ltda. Disponivel em: <
https://consultas.anvisa.gov.br/#/medicamentos/25351778045202096/?substancia=23552>. Acesso em: 27 set. 2022.

4 CONITEC. Relatério para Sociedade. Alfa-agalsidase e Beta-agalsidase como terapia de reposigéo enzimatica na doenca de
Fabry. N. 87, 05/2018. Disponivel em: < https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/consultas/relatorios/2018/sociedade/20201231_resoc87_algasidase_fabry.pdf>. Acesso em: 27 set. 2022.

S MINISTERIO DA SAUDE. Secretaria Especializada & Saude. Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovagéo e Insumos
Estratégicos. Portaria Conjunta n° 20, de 06 de dezembro de 2021. Diretrizes Brasileiras para o Diagnoéstico e Tratamento da
Doenga de Fabry. Disponivel em: < https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/diretrizes/20211230_portal-portaria-
conjunta-no-20_diretrizes_doenca-de-fabry.pdf >. Acesso em: 27 set. 2022.

® CONITEC. Alfa-agalsidase Alfa-agalsidase e Beta-agalsidase como terapia de reposicdo enzimatica na doenga de Fabry.
Relatério de Recomendacdo. N° 384, dezembro/2018. Disponivel em: < https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/relatorios/2018/relatorio_agalsidase_doencafabry.pdf >. Acesso em: 27 set. 2022.

# NatJus 3



Secretaria de
Saude

GOVERNO DO ESTADO

RIO DE JANEIRO

Subsecretaria Juridica
Nucleo de Assessoria Técnica em Acles de Salde

7. Por fim, informa-se que o medicamento pleiteado possui registro na Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitéaria (Anvisa).

8. Quanto a solicitacdo da Defensoria Publica do Estado do Rio de Janeiro (fls.
21 e 22, item “VIII”, subitens “c” e “f”) referente ao fornecimento de “..outros
medicamentos, produtos complementares e acessorios que se facam necessarios ao
tratamento da moléstia do Autor... ”, vale ressaltar que ndo é recomendado o fornecimento de
novos itens sem emissdo de laudo que justifique a necessidade dos mesmos, uma vez que 0
uso irracional e indiscriminado de medicamentos e tecnologias pode implicar em risco a
salde.

E o parecer.

Ao 2° Juizado Especial Fazendario da Comarca da Capital do Estado do
Rio de Janeiro para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

LEOPOLDO JOSE DE OLIVEIRA NETO VANESSA DA SILVA GOMES
Farmacéutico Farmacéutica
CRF-RJ 15023 CRF- RJ 11538
1D.5003221-6 Mat.4.918.044-1

FLAVIO AFONSO BADARO
Assessor-chefe
CRF-RJ 10.277
ID. 436.475-02
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