Nota Técnica 349427

Data de conclusao: 19/05/2025 09:50:23

Paciente

Idade: 9 anos
Sexo: Feminino

Cidade: Cerro Largo/RS

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esta representado por: -

Dados do Processo

Esfera/Orgao: Justica Federal

Vara/Serventia: 12 Vara Federal de Santo Angelo

Tecnologia 349427

CID: D18 - Hemangioma e linfangioma de qualquer localizacao
Diagnéstico: hemangioma e linfangioma de qualquer localizagéo
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Medicamento
Registro na ANVISA? Sim
Situacao do registro: Valido
Nome comercial: -

Principio Ativo: SIROLIMO

Via de administracao: VO
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Posologia: sirolimo 1 mg - 180 comprimidos. Tomar 1 comprimido, VO, de 12/12h por 6
meses.

Uso continuo? -
Duracao do tratamento: dia(s)
Indicacao em conformidade com a aprovada no registro? N&o

Previsto em Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Min. da Saude para a situacao
clinica do demandante? Nao

O medicamento esta inserido no SUS? Nao
Oncolégico? Nao

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: SIROLIMO

Descrever as opcoes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: tratamentos locais
(embolizacéo, cirurgias).

Existe Genérico? Nao

Existe Similar? Nao

Custo da Tecnologia

Tecnologia: SIROLIMO

Laboratério: -

Marca Comercial: -

Apresentacao: -

Preco de Fabrica: -

Preco Maximo de Venda ao Governo: -

Preco Maximo ao Consumidor: -

Custo da Tecnologia - Tratamento Mensal

Tecnologia: SIROLIMO
Dose Diaria Recomendada: -
Preco Maximo de Venda ao Governo: -

Preco Maximo ao Consumidor: -
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Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: SIROLIMO

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: O sirolimo € um imunossupressor
que, diferentemente de outros imunossupressores, inibe a proliferacao celular e a producéo de
anticorpos. O sirolimo apds penetrar na célula, se liga a proteina (FKBP12 — FK binding
protein), formando um complexo farmaco-proteina que inibe uma proteina citoplasméatica
(mTOR — mamalian target of rapamycin) envolvida na via de sinalizagdo intracelular que
coordena processos de crescimento, metabolismo, proliferacao celular, autofagia e
angiogénese. A inibicdo da mTOR promove a reducéo da sintese de proteinas, bloqueando a
proliferacao e diferenciagao ap0s a ativagao celular, inibindo a proliferacédo celular e a producéao
de anticorpos (3,4).

Uma revisdo sistematica publicada em 2018 revisou a literatura em busca de estudos sobre o
tratamento de malformacdes vasculares com sirolimo (5). Foram incluidos 20 estudos, incluindo
71 pacientes. A maioria dos estudos eram séries de casos ou relatos de casos, retrospectivos.
Nao foi localizado nenhum ensaio clinico randomizado. Quarenta e cinco pacientes tiveram
malformacgdes linfaticas, oito pacientes malformacdes venolinfaticas e 19 pacientes
malformacgdes capilar-linfatico-venosas. Todos os pacientes tinham malformacdes extensas, a
idade dos pacientes variava de recém-nascidos a 64 anos; no entanto, a maioria dos pacientes
eram criancas. Todos os pacientes foram tratados antes do uso do medicamento, sem
sucesso. Houve uma grande heterogeneidade na dose do sirolimo, na duracdo do uso, no
monitoramento do tratamento e na definicdo de sucesso terapéutico. Alguma resposta
(remissao parcial) foi relatada em 60 pacientes dos 63 em que esse desfecho foi reportado.
Trés pacientes tiveram uma doenca progressiva e o desfecho de oito pacientes nédo foi
relatado. Os efeitos adversos mais comuns foram hiperlipidemia e neutropenia.

Revisdo mais recente, realizada em 2021, incluiu somente pacientes pediatricos com
linfangiomas em cabeca e pescogo. Vinte e oito estudos, envolvendo 105 criangas e
adolescentes, foram incluidos. Houve grande heterogeneidade entre as doses utilizadas, que
foram de 0,05 a 0,08mg/kg ou 0,4 a 0,8 mg/m2 por dose. Dos 28 estudos, somente 2 eram
estudos prospectivos. A maioria (91,4%) dos pacientes apresentou reducéo do tumor com uso
de sirolimo e somente 1 paciente teve resposta completa. A maioria dos estudos nao relatou de
forma quantitativa a reducdo tumoral e 23 estudos relataram eventos adversos relacionados a
terapia, sendo os mais comuns hiperlipidemia, neutropenia e quadros infecciosos (6).

ltem Descricao Quantidade Valor unitario Valor Total
SIROLIMO 1 MG DRG CT BL6 R$ 2.044,14 R$ 12.264,84
AL PLAS TRANS
X 60

* Valor unitario considerado a partir de consulta de preco da tabela CMED. Pre¢co maximo de
venda ao governo (PMVG) no Rio Grande do Sul (ICMS 17%). O PMVG é o resultado da
aplicacéao do Coeficiente de Adequacao de Precos (CAP) sobre o Preco Fabrica — PF, PMVG =
PF*(1-CAP). O CAP, regulamentado pela Resolugcéao n°. 3, de 2 de margco de 2011, é um
desconto minimo obrigatorio a ser aplicado sempre que forem realizadas vendas de
medicamentos constantes do rol anexo ao Comunicado n° 15, de 31 de agosto de 2017 -
Versao Consolidada ou para atender ordem judicial. Conforme o Comunicado CMED n° 5, de
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21 de dezembro de 2020, o CAP é de 21,53%. Alguns medicamentos possuem isencao de
ICMS para aquisi¢cao por 6rgaos da Administracao Publica Direta Federal, Estadual e
Municipal, conforme Convénio ICMS n° 87/02, sendo aplicado o beneficio quando cabivel.

O sirolimo é produzido pela industria farmacéutica Pfizer em drageas de 1 e 2 mg. De acordo
com consulta a tabela CMED em julho de 2024 e com os dados de prescricdo juntados ao
processo, foi elaborada a tabela acima com o custo estimado para a duragédo pleiteada de
tratamento (6 meses).

N&o encontramos de custo efetividade sobre o uso de sirolimo em malformagdes vasculares.
Da mesma forma, ndo foram localizadas avaliagcbes de agéncia nacional (CONITEC) ou
agéncias internacionais (NICE, CADTH) acerca deste tema.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: indeterminado, em funcdo da baixa
qualidade metodolégica dos estudos disponiveis.

Recomendacoes da CONITEC para a situacao clinica do demandante: N&o avaliada

Conclusao

Tecnologia: SIROLIMO
Conclusao Justificada: Nao favoravel

Conclusao: O uso de sirolimo para tratamento de malformagdes vasculares € embasado em
estudos observacionais, com numero pequenos de individuos, com alta heterogeneidade em
relacdo a dose utilizada, sujeitos a diversos possiveis vieses metodologicos inerentes ao seu
desenho experimental. Dessa forma, ha incerteza do beneficio deste tratamento, bem como da
seguranca do uso deste medicamento neste cenario clinico.

Ha evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicao de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Nao
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NatJus Responsavel: RS - Rio Grande do Sul
Instituicao Responsavel: TelessaudeRS
Nota técnica elaborada com apoio de tutoria? Nao

Outras Informacdes: Trata-se de paciente de 8 anos de idade diagnosticada com linfangioma.
Apresentou linfonodomegalias em axila esquerda, associadas a febre e perda ponderal.
Realizou bidpsia linfonodal excisional; laudo anatomopatoldégico brevissimo descreve
linfangioma. Em um dos laudos, € descrita impossibilidade de resseccédo cirurgica completa,
sem mais detalhes; nao resta claro qual o tamanho atual da lesao, qual a impossibilidade
cirurgica e o quadro clinico da paciente ap6s a bidpsia. Neste contexto, pleiteia sirolimo.

Os linfangiomas séo malformagdes benignas incomuns do sistema linfatico que podem ocorrer
em qualquer parte da pele e nas membranas mucosas. Os linfangiomas podem ser
classificados como profundos ou superficiais com base na profundidade e tamanho dos vasos
linfaticos anormais ou como congénitos ou adquiridos. As formas profundas de linfangioma
incluem duas entidades congénitas bem definidas: linfangiomas cavernosos e higromas
cisticos. As formas superficiais de linfangioma incluem linfangioma circunscrito e linfangioma
adquirido, que também é referido na literatura como linfangiectasia (1).

Os linfangiomas superficiais e profundos podem ser dificeis de tratar. Quando viavel, o
tratamento de escolha para qualquer tipo de linfangioma, entretanto, continua sendo a excisao
cirurgica. A excisao local ampla dos canais linfaticos afetados € necessaria, pois a recorréncia
€ comum. As taxas de sucesso cirurgico sdo mais altas para linfangiomas pequenos e
superficiais (2). Outros tratamentos locais néo cirurgicos também podem ser utilizados,
incluindo embolizacbes (1).
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