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Trata-se de Autora, ex-tabagista hd 2 anos (fumou de 12-39 anos; 1 mago ao
dia), portadora de deficiéncia de alfa 1 e, secundariamente a essa patologia, rinossinusite,
historico de asma na infancia e doenca pulmonar obstrutiva crénica (DPOC). Em
acompanhamento regular com pneumologista ha 1 ano, em uso continuo de
broncodilatadores e corticoide inalatorios, fisioterapia respiratéria com reabilitacdo pulmonar
regular, mas, mesmo assim, mantém sintomas, com dispneia mMMRC3-4, tosse seca, cansago,
limitando suas atividades diérias por sintomas recorrentes. Assim, foi indicada a reposi¢éo
de alfa 1 antitripsina humana solucéo para infusdo intravenosa por tempo indeterminado
(60mg/kg peso 1 vez por semana) - Num. 103578700.

A deficiéncia de alpha-1 antitripsina (AAT, alfa-1 antitripsina) é um
disturbio genético que tem diversas implicagdes clinicas e que afeta especialmente pulmdes e
figado. Estudos epidemioldgicos realizados ao redor do mundo mostraram que a deficiéncia
de AAT ¢é aproximadamente tdo frequente quanto a fibrose cistica, afetando um em cada
2.000-5.000 individuost.

Informa-se que o medicamento pleiteado alfa 1 antitripsina humana possui
indicacdo, que consta em bula?, para o tratamento da deficiéncia de inibidor de proteinase
alfa-1, e comprovacéo clinica de enfisema, quadro clinico que acomete a Autora, conforme
documentos médicos.

Quanto a disponibilizagdo no ambito do SUS, cumpre dizer que o pleito alfa
1 antitripsina humana ndo_integra uma lista oficial de medicamentos (Componentes
Basico, Estratégico e Especializado) para disponibilizagdo através do SUS, ndo cabendo seu
fornecimento a nenhuma das esferas de gestdo do SUS.

O medicamento pleiteado ndo foi_avaliado pela Comissdo Nacional de
Incorporacéo de Tecnologias no SUS — CONITEC para 0 manejo da referida deficiéncia.

Vale dizer que o National Institute for Health and Care Excellence (NICE)
néo recomendou o uso do medicamento para tratamento de reposicdo de alfa 1 antitripsina®.

O Canada’s Drug and Health Technology Agency (CADTH) realizou uma
revisdo da eficacia clinica, custo-efetividade e de diretrizes relacionadas ao uso de inibidores

! CAMELIER, A A. et al. Deficiéncia de alfa-1 antitripsina: diagnéstico e tratamento. J Bras Pneumol. 2008;34(7):514-527.
Disponivel em: < https://cdn.publisher.gnl.link/jornaldepneumologia.com.br/pdf/2008_34_7_12_portugues.pdf >. Acesso em:
12 dez. 2024.

2Bula do medicamento Alfa 1 Antitripsina Humana solugio para infusio intravenosa (Ventia®) por Panamerican Medical
Supply Suprimentos Médicos Ltda. Disponivel em: < https://consultas.anvisa.gov.br/#/bulario/q/?numeroRegistro=131360005
>, Acesso em: 12 dez. 2024.

3 National Institute for Health and Care Excellence (NICE). Chronic obstructive pulmonar disease in over 16s: diagnosis and
management. Disponivel em: https://www.nice.org.uk/guidance/ng115/chapter/Recommendations >. Acesso em: 12 dez. 2024
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alfa-1 proteinase para o tratamento da deficiéncia de inibidor de proteinase alfa-1. As
principais conclusdes foram as seguintes®:

e Revisbes sistematicas com meta-analise de ensaios clinicos randomizados
descobriram que o declinio anual médio na densidade pulmonar, conforme medido
pela tomografia computadorizada, € significativamente menor com inibidores de
alfal-proteinase em comparacdo com placebo. A taxa de declinio no VEF1 com
alfal- inibidores de proteinase é variavel e achados contraditorios séo relatados na
literatura de estudos com metodologia diferente. Ensaios controlados randomizados
falharam em encontrar uma diferenca significativa no VEF1, enquanto estudos
observacionais demonstraram uma evolucdo mais lenta com o uso de inibidores de
alfal-proteinase. O efeito da alfal-proteinase inibidores nas taxas de exacerbacdes é
contraditério na literatura. Os inibidores de Alfal-proteinase ndo demonstraram
levar a uma melhora na qualidade de vida do paciente comparado ao placebo.

e Diretrizes baseadas em evidéncias recomendam que os inibidores de alfal-proteinase
sejam considerados em ndo fumantes ou que foram previamente fumantes com
deficiéncia de alfal-antitripsina e DPOC e que estdo recebendo tratamento
farmacoldgico e ndo farmacologico ideal. O grau de obstrucdo do fluxo de ar em gque
os inibidores de alfal-proteinase sdo recomendados varia entre as diretrizes.

Os portadores de Doenga Pulmonar Obstrutiva Cronica (DPOC) secundéria a
deficiéncia de alfa 1 antitripsina (AAT) devem receber tratamento usual conforme as
principais diretrizes vigentes, incluindo farmacos broncodilatadores, corticosteroides
inalatérios (quando indicados), reabilitacdo pulmonar e tratamento precoce e adequado de
exacerbacOes. O tratamento especifico atualmente disponivel para a doenca pulmonar
secundaria a deficiéncia de AAT consiste em infusdo intravenosa periddica de concentrados
da proteina purificados a partir de plasma humano; tal reposicdo visa a elevar os niveis
séricos de AAT e, assim, reconstituir a defesa pulmonar contra a elastélise tecidual®.

Destaca-se que para o tratamento da DPOC no SUS, o Ministério da Salde
publicou o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da doenga (Portaria Conjunta
SAES/SCTIE/MS n° 19, de 16 de novembro de 2021). Nele, ndo foi recomendado o
tratamento de reposicdo aqui pleiteado uma vez que ndo houve diferenca na qualidade
de vida comparativamente ao placebo e estudos de fase 111 que avaliaram a reposicao
nos pacientes com deficiéncia de AAT tiveram limitacdes metodoldgicas importantes®.

Os seguintes medicamentos broncodilatadores e corticoides inalatérios
foram listados no PCDT-DPOC e sédo fornecidos por meio do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica (CEAF): beclometasona; budesonida; formoterol + budesonida;
formoterol; fenoterol; salbutamol; salmeterol; brometo de ipratrépio; brometo de umeclidinio
+ trifenatato de vilanterol; e brometo de tiotrépio monoidratado + cloridrato de olodaterol.

4 Canada’s Drug and Health Technology Agency (CADTH). Alphal-Proteinase Inhibitors for the Treatment of Alphal-
Antitrypsin Deficiency: A Review of Clinical Effectiveness, Cost-Effectiveness, and Guidelines. Disponivel em: <
https://www.cadth.ca/alphal-proteinase-inhibitors-treatment-alphal-antitrypsin-deficiency-review-clinical-effectiveness>.
Acesso em: 12 dez. 2024.

5 MINISTERIO DA SAUDE. Secretaria de Atencéo Especializada a Sadde. Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacéo e
Insumos Estratégicos em Salde. Portaria Conjunta n® 19, de 16 de novembro de 2021. Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas da DPOC. Disponivel em: < https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/protocolos/20211123_portal_portaria_conjunta_19_pcdt_dpoc.pdf>. Acesso em: 12 dez. 2024.
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Em consulta realizada ao Sistema Nacional de Gestdo de Assisténcia
Farmacéutica (HORUS) verificou-se que a Autora estd_cadastrada no CEAF para
recebimento do medicamento padronizado para 0 manejo da DPOC — brometo de
umeclidinio 62,5mcg + trifenatato de vilanterol 25mcg (pé para inalagdo), com recente
solicitacdo de troca para brometo de tiotrépio monoidratado 2,5mcg + cloridrato de
olodaterol 2,5 mcg (solugéo para inalagdo) — status: aguardando avaliacao.

13. Ap0s feitos os esclarecimentos, este Nucleo conclui o seguinte:

e O medicamento aqui pleiteado, embora indicado em bula para o tratamento da
condicéo clinica da Autora (deficiéncia de alpha-1 antitrypsin), ndo foi avaliado
pela CONITEC, assim como ndo foi recomendado para terapia de reposicdo da
doenga no momento da elaboragdo do PCDT-DPOC.

e Asdiretrizes do SUS para o tratamento da DPOC ndo preveem a terapia de reposi¢ao
enzimatica no tratamento de pacientes com deficiéncia de AAT, ndo havendo,
portanto, critérios definidos de posologias recomendadas, mecanismos de controle
clinico, acompanhamento e verificagdo dos resultados terapéuticos a serem seguidos
pelos gestores do SUS.

e Contudo, conforme o relato médico, a Requerente mantém sintomas (dispneia
mMRC 3-4, tosse seca e cansago) a despeito do uso de medicamentos inalatorios
(broncodilatadores e corticoides). Dessa forma, a autora ja se encontra em uso do
medicamento previsto no PCDT de DPOC e as demais opc¢des disponibilizadas no
SUS nao se aplicam para o caso clinico em tela.

O medicamento aqui pleiteado possui registro valido na Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria (Anvisa).

E o parecer.

A 72 Vara Civel da Comarca de Sdo Gongalo do Estado do Rio de
Janeiro para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.
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