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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Vitor Luis de Almeida
PROCESSO N°.: 50115639320218130433
CAMARA/VARA: 12 UJ - 3° JD JESP
COMARCA: Montes Claros
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: STDJ
IDADE: 14 anos
PEDIDO DA AGAO: Medicamento — Sirolimo 1 mg
DOENCA(S) INFORMADA(S): D 18,177, Q 27.9
FINALIDADE / INDICAGAO: Como opcdo de terapéutica clinica

farmacoldgica sistémica off label, adjuvante a procedimentos de embolizagdo

da leséo

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMSP - 87514
NUMERO DA SOLICITACAO: 2021.0002351

Il - PERGUNTAS DO JUiZO:

Solicitando informagbes técnicas acerca dos medicamentos/procedimentos

postulados, bem como de sua pertinéncia a patologia apontada, tratamento
prescrito e competéncia administrativa para sua realizacao.
Il —- CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacdo apresentada trata-se de paciente com

diagnostico de malformagao vascular congénita extensa, com predominio
linfatico macro e microcistico, associacdo a malformacao capilar, localizada
na face, cavidade oral envolvendo lingua e cervical bilateral, no momento
sem indicacdo de tratamento cirurgico convencional, pelo risco de sequelas.
Consta que considerando a extensdo, localizagdo e gravidade da
lesdo, foi proposto tratamento clinico através do uso continuo do

medicamento requerido, por periodo indeterminado, visando inibir a
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angiogénese das lesbes microcisticas, associado a embolizagdes das lesdes
de maior volume (macrocistos).

“Anomalias vasculares constituem disturbios de células endoteliais que
podem afetar capilares, artérias, veias e/ou sistema linfatico. S&o
classificadas como “tumores vasculares” ou ‘malformagcbes vasculares’,
baseadas em diferengas clinicas, histologicas e bioquimicas (PERKINS et al.,
2010a; RASTOGI et al., 2020), sendo que tumores séo lesées proliferativas e
malformagbées vasculares sdo devidos a uma anomalia congénita da
morfogénese vascular (WASSEF et al., 2021). Essa classificacdo foi
modificada pela Sociedade Internacional para Estudo de Anomalias

Vasculares (ISSVA, 2018). Essa nova classificacdo tem importantes

implicacoes terapéuticas e progndsticas, pois, para cada cateqoria, existe um

tratamento (RASTOGI et al., 2020). Dessa forma, compreender a historia
natural de uma anomalia vascular é fundamental para que haja correto
diagnostico e terapéutica adequada dessas lesées, pelos profissionais da
saude (BUCKMILLER; RICHTER; SUEN, 2010)”.

As malformacoes vasculares sao subdivididas em: capilares, linfaticas,

venosas, arteriovenosas e mistas de acordo com o tipo dos vasos afetados
(CARQUEJA; SOUZA; MANSILHA, 2018, DEKEULENEER et al., 2020).

Quase sempre benignas, tais anomalias vasculares podem envolver qualquer

estrutura anatémica, sendo mais comum na cabega e no pesco¢o (GREENE,
2011, PUCCIA et al., 2020), estdo presentes ao nascimento e crescem
proporcionalmente com o paciente (SERONT; VIKKULA; BOOM, 2018;
WIEGAND; DIETZ, 2021)".

Os locais mais afetados sdo as bochechas, regido labial, pescogo,
espago parafaringeo, triangulo submandibular e musculos da mastigagdo
(SERONT; VIKKULA; BOOM, 2018; PARK et al., 2019).

Os sintomas dependem das estruturas afetadas, podendo ser

inchagos, obstrugbes das vias aéreas, cegueira, isquemia, dor, trombose e
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sangramentos com riscos de vida (WIEGAND,; DIETZ, 2021). O tratamento
das malformagbes venosas e linfaticas depende do tamanho das lesées, em
que as lesées pequenas e assintomaticas ndo requerem tratamento, apenas
acompanhamento (PUCCIA et al., 2020), mas, quando causam disfungéo ou

desfiguracdo, necessitam de intervengéo, podendo ser o tratamento local ou

sistémico, cada um com seus riscos e beneficios, incluindo escleroterapia,
cirurgia, laser e embolizacao (PUCCIA et al., 2020; WIEGAND;: DIETZ, 2021).

Novas terapias, incluindo Sildenafil, Propranolol, Sirolimus e a transferéncia

de linfonodos vascularizados, estdo surgindo com as novas descobertas
sobre a biologia e a genética dessas malformagées (BAGRODIA; DEFNET;
KANDEL, 2015).

As malformacgbes vasculares sdo um grupo complexo de patologias,
apresentando diversas formas clinicas e opgées de tratamento (CARQUEJA;
SOUZA; MANSILHA, 2018). Dessa forma, para um maior conforto do
paciente, o manejo por uma equipe multidisciplinar € essencial, incluindo
cirurgidées, pediatras, nutricionistas, psicélogos e fonoaudiélogos (BAJAJ et
al., 2011), pois quando a cura ndo for possivel, o tratamento deve ter o
objetivo de controlar os sinfomas e melhorar a qualidade de vida do paciente
(BAJAJ et al., 2011; CARQUEJA; SOUZA; MANSILHA, 2018).

Recentemente o Ministério da Saude ampliou o0 uso do sirolimo no
SUS. A CONITEC, em dezembro/2020 emitiu parecer favoravel para a
incorporagao do Sirolimo, para o tratamento de linfangioleiomiomatose (LAM)
através de protocolo especifico. A proposta de protocolo de uso de Sirolimo
em Linfangioleiomiomatose € uma demanda proveniente da Portaria SCTIE/
MS n° 24, de 4 de agosto de 2020 sobre ampliacdo do uso do Sirolimo para o
tratamento de individuos adultos com linfangioleiomiomatose (LAM), no
ambito do sistema unico de saude - SUS.

“‘Devem ser observados os critérios de inclusdo e excluséo de doentes

neste Protocolo, a duragcdo e a monitorizagdo do tratamento, bem como a

3/5

Nota Técnica N°: 2351/2021 NATJUS-TIMG Processo n°: 50115639320218130433 APV



Tribunal de Justica do Estado de Minas Gerais
Rua Goias, n°® 253, 8° andar, sala 801, Centro
Belo Horizonte — MG CEP 30190-030

verificagdo periddica das doses de Sirolimo prescritas e dispensadas e da
adequacéo de uso e do acompanhamento pés-tratamento. Doentes com LAM
devem ser atendidos em servigos especializados, para seu adequado
diagndstico, inclusdo no protocolo de tratamento e acompanhamento™

Sirolimo: “o sirolimo é um imunossupressor que, diferentemente de
outros imunossupressores, inibe a proliferacdo celular e a producédo de
anticorpos. O sirolimo apos penetrar na célula, se liga a outra proteina
(FKBP12 — FK binding protein), formando um complexo farmaco-proteina que
inibe uma proteina citoplasmatica (mTOR — mamalian target of rapamycin)
envolvida na via de sinalizagdo intracelular que coordena processos de
crescimento, metabolismo, proliferacéo celular, autofagia e angiogénese. A
inibicdo da mTOR promove a redugéo da sintese de proteinas, bloqueando a
proliferacdo e diferenciacdo apos a ativacdo celular, inibindo a proliferacéo
celular e a produgéo de anticorpos™.

O medicamento esta disponivel no SUS, sob protocolos clinicos
especificos para tratamento de linfangioleiomiomatose (LAM), e profilaxia de
rejeicdo de transplante renal, enfermidades distintas da apresentada pela
autora. Medicamentos disponibilizados através de protocolos, séo fornecidos
pelo componente especializado de assisténcia farmacéutica, cuja
competéncia é do Estado.

O medicamento tem indicacdo de bula para uso adulto e pediatrico na
profilaxia da rejeicdo de 6rgdos em pacientes transplantados renais; e para
uso adulto (maiores de 18 anos), para o tratamento de pacientes com
linfangioleiomiomatose (LAM). O pre¢co maximo do sirolimo 01 mg / 60
drageas, para venda ao governo publicada em 06/08/2021, é de R$ 1.386,49.

A escolha da(s) modalidades de tratamento das malformagdes
vasculares deve considerar varios fatores, tais como o tamanho, a
localizagao, risco cirurgico de causar sequelas, se trata-se de recidiva ou nao,

entre outros. O tratamento cirurgico isolado (ressecg¢ao) consiste na maioria
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das vezes na primeira opg¢ao. Outras vezes opta-se pelo tratamento cirurgico
combinado a formas complementares de terapia, ou quando ha limitagdes
para a instituicdo do tratamento cirurgico, emprega-se outras alternativas de
terapia (embolizacdo, laserterapia, escleroterapia, uso do sirolimo, uso do
propranolol, esteroides, interferon e quimioterapia citostatica).

No caso concreto, a paciente acima ndo preenche os critérios
técnicos estabelecidos nos protocolos clinicos, e ndo apresenta as condigdes
clinicas previstas em bula para o uso registrado do medicamento. O uso off-
label ndo é autorizado pela ANVISA, no entanto, ndo significa que néo seja
indicado na pratica assistencial.

N&o foram apresentados elementos técnicos, se foram tentadas ou n&o
outras alternativas prévias, e quais teriam sido os motivos de falha e/ou

contra indicacao.

IV — REFERENCIAS:
1) RENAME 2020.

2) Relatorio de Recomendacéo — Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas,

Uso de Sirolimo em Linfangioleiomiomatose, dezembro/2020. CONITEC.

http://conitec.gov.br/images/Consultas/Relatorios/
2020/20210104_PCDT_Uso_do_Sirolimo_CP_71.pdf

3) Parecer Técnico/SES/SJ/NATJUS-Federal n® 0349/2019. Secretaria de

Estado de Saude, Rio de Janeiro. Nucleo de Assessoria Técnica em Saude.

4) Aspectos Intra e Extrabucais de Malformagao Vascular Mista em Crianca.
UNINGA Journal, v. 58, eUJ3719, 2021 - doi.org/10.46311/2318-0579.58.eUJ3719.

V - DATA:
13/08/2021 NATJUS - TIMG
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