Nota Técnica 385085

Data de conclusao: 04/08/2025 18:09:54

Paciente

Idade: 3 anos
Sexo: Masculino

Cidade: Tapejara/RS

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esta representado por: -

Dados do Processo

Esfera/Orgao: Justica Federal

Vara/Serventia: 2° Nicleo de Justica 4.0 - RS

Tecnologia 385085-A

CID: G40.4 - Outras epilepsias e sindromes epilépticas generalizadas
Diagnéstico: G40.4 - Outras epilepsias e sindromes epilépticas generalizadas
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Medicamento
Registro na ANVISA? Nao

Nome comercial: -

Principio Ativo: canabidiol

Via de administracao: VO

Posologia: Canabidiol 200 mg/mL, 1 frasco/més. Extrato de canabidiol - Pratti-Donaduzzi.
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1% semana - 1 gota 3x/dia.

2% semana - 2 gotas 3x/dia.

3% semana - 3 gotas 3x/dia.

4% semana - 4 gotas 3x/dia.

A partir da 5% semana, tomar sempre 5 gotas 3x/dia.

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

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
Oncoldgico? Nao

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: canabidiol

Descrever as opc¢coes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: Estdo disponiveis
outros farmacos antiepilépticos e suas combinacdes, cirurgia e dieta cetogénica, de acordo
com o Protocolo Clinica e Diretrizes Terapéuticas da Epilepsia (7).

Existe Genérico? Nao

Existe Similar? Nao

Custo da Tecnologia

Tecnologia: canabidiol

Laboratério: -

Marca Comercial: -

Apresentacao: -

Preco de Fabrica: -

Preco Maximo de Venda ao Governo: -

Preco Maximo ao Consumidor: -

Custo da Tecnologia - Tratamento Mensal

Tecnologia: canabidiol

Dose Diaria Recomendada: -
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Preco Maximo de Venda ao Governo: -
Preco Maximo ao Consumidor: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: canabidiol

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Efetividade, eficacia e seguranca:
O canabidiol (CBD) é um dos canabinoides mais abundantes presentes nas plantas do género
cannabis e atua como antagonista dos receptores CB1 e CB2 e inibidor da recaptacédo e
metabolismo da anandamida. Nos ultimos anos, estudos in vitro e in vivo sugeriram efeito
antiepiléptico do CBD, por mecanismos de agcao ainda nao bem esclarecidos, possivelmente
nao relacionados com a interacao com receptores canabinoides. Até o momento, o FDA (Food
and Drug Administration), 6rgao dos EUA responsavel pelo registro de medicamentos, aprovou
o uso do CBD apenas para o controle de crises epilépticas na sindrome de Lennox-Gastaut e
epilepsia mioclonica da infancia grave. Nessa linha, atualmente a Unica medicacao derivada da
cannabis com registro na ANVISA e aprovacdo de uso pela CONITEC é o Mevatyl®
(Canabidiol 25 mg + Tetraidrocanabinol 27 mg), autorizado para uso em pacientes com
Esclerose Multipla grave (9).

Em 2016, foi publicado um estudo aberto, ndo controlado, que avaliou o efeito de um
medicamento experimental contendo extrato purificado de CBD (10). Foram incluidos
exclusivamente pacientes com diagnostico de ET e com epilepsia refratdria em uso de
antiepilépticos, dieta cetogénica e estimulacdo do nervo vago. O desfecho foi a frequéncia
semanal de crises epilépticas de qualquer natureza reportadas pelo paciente ou responsaveis
antes e ap6s o0 uso do medicamento. Como resultados, a frequéncia semanal de crises de
todos os tipos apos trés meses de uso do medicamento caiu de 22 (11Q 14,8 a 57,4) para 13,3
(1Q 5,1 a 22,1) crises por semana. Os pais reportaram melhora da cognicdo em 85,7% dos
casos e melhora comportamental em 66,7%. Os efeitos adversos foram leves e transitorios.
Pela propria metodologia utilizada, esse estudo esta sujeito a inUmeros vieses, 0 que 0O
qualifica como evidéncia de muito baixa qualidade.

A primeira fase de um ensaio clinico randomizado, duplo-cego e controlado por placebo
visando avaliar a eficacia e a seguran¢a do canabidiol para o tratamento de epilepsia refrataria
em pacientes com diagnostico de ET foi recentemente apresentada em conferéncia
internacional da Sociedade Americana de Epilepsia; contudo, os dados oficiais ainda nao foram
publicados (11). Nela, 224 pacientes com diagnostico de ET foram randomizados para receber
Epidiolex 25 mg/kg/dia (n= 75), 50 mg/kg/dia (n= 73) ou placebo (n= 76). O desfecho primario
foi mudanca na frequéncia média das crises ao longo de 16 semanas de tratamento. Em
comunicado divulgado pela empresa patrocinadora do estudo, e comercializadora do farmaco,
descreveu-se reducao na frequéncia de convulsées em pacientes manejados com Epidiolex
quando comparados ao grupo placebo (48,6% e 47,5% vs. 26,5%, P= 0,0009 e P= 0,0018
respectivamente).

Com relacéo especificamente ao uso de CBD para manejo de espasmos infantis, foi
encontrado estudo clinico, aberto, sem comparador e seguimento de 14 dias (12). Foram
incluidas nove criangcas de seis a 36 meses com espasmos infantis sem resposta a tratamentos
prévios. O desfecho principal foi a auséncia de espasmos ao final do seguimento. Apenas uma
crianca respondeu ao tratamento com CBD solugao oral 20 mg/Kg/dia.
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Custo:

ltem Descricéao Quantidade Valor unitério Valor Anual
CANABIDIOL Solucdo oral na9 R$ 1.968,50 R$ 17.716,50
concentracdo de
200 mg/mL

Frasco com 30mL
* Conforme orgcamento anexo ao processo (Evento 1, OR&Ccedil;AM12, Pagina 1).

Produto de mesma composicao a pleiteada é registrado na ANVISA sob a categoria “Produto
de Cannabis”, ndo estando sujeito a regulacéo de precos, conforme Lei n° 10.742/2003. Nao
existe, portanto, base oficial de valor que seja possivel estimar o custo.

Nao encontramos estudos de custo-efetividade para o uso de canabidiol na condicdo em
questéo para a realidade brasileira. Condicao proxima a entidade nosologica que acomete a
parte autora, a CONITEC apreciou analise de custo-efetividade considerando uma coorte
hipotética de criangas e adolescentes com sindrome de Lennox-Gastaut ou sindrome de
Dravet com epilepsia refrataria (4). Estimou-se que o uso de CBD como terapia adjuvante
resulta em RCEI por crise evitada e QALY ganho de, respectivamente, R$ 1,6 mil e R$ 3,6
milhdes. Pontuou-se em relatorio que os valores seriam ainda maiores se considerado que "o
beneficio clinico ndo é confirmado tanto para crises evitadas, quanto para QALY ganho".

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: reducao da frequéncia e da severidade
das crises epilépticas.

Recomendacdes da CONITEC para a situacao clinica do demandante: Nao Recomendada

Conclusao

Tecnologia: canabidiol
Conclusao Justificada: Nao favoravel

Conclusao: A eficacia e a seguranca do produto pleiteado néo foi devidamente avaliada para a
condigéo clinica da parte autora. Até o0 momento, o Unico estudo de eficacia publicado é de
baixa qualidade metodolbgica, o que néo permite fazer recomendacéo sélida a partir dele. Ha,
ainda, relatério técnico a CONITEC em que se recomendou a ndo incorporacao do canabidiol
para tratamento de criancas e adolescentes com epilepsias refratarias aos tratamentos
convencionais (13). Embora a Sindrome de West ndo tenha sido especificamente avaliada,
trata-se de condicédo que ocasiona epilepsia refrataria aos tratamentos convencionais. Por fim,
embora a ANVISA autorize a importacao, o produto ndo esta registrado e, por esse motivo, ndo
€ possivel assegurar sua seguranca.

Ha evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicao de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Sim

Justificativa: Com risco de lesdo de 6rgdo ou comprometimento de fungéao
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Referéncias bibliograficas: 1. West WJ. On a peculiar form of infantile convulsions. Lancet.
1841;1:724-5.

2. Curatolo P, Bombardieri R. Tuberous sclerosis. Handb Clin Neurol. 2007;87:129-51.

3. Stephanie Randle. Tuberous sclerosis complex: Genetics, clinical features, and diagnosis.
Uptodate. 2020.

4. Curatolo P, Moavero R, de Vries PJ. Neurological and neuropsychiatric aspects of tuberous
sclerosis complex. Lancet Neurol. 2015;14(7):733—45.
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6. Curatolo P, Nabbout R, Lagae L, Aronica E, Ferreira JC, Feucht M, et al. Management of
epilepsy associated with tuberous sclerosis complex: updated clinical recommendations. Eur J
Paediatr Neurol. 2018;22(5):738—48.

7. Ministério da Saude. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Epilepsia. [Internet].
2018. Disponivel em: https://portalarquivos2.saude.gov.br/images/pdf/2018/junho/28/Portaria-
Conjunta.pdf

8. Comissao Nacional de Incorporagao de Tecnologias no SUS (CONITEC). Gerador de pulso
para nervo vago na terapia adjuvante em pacientes pediatricos com epilepsia resistente a
medicamentos, sem indicacdo para cirurgia ressectiva de epilepsia. [Internet]. 2018. Disponivel
em: http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2018/Relatorio_EletroestimulacaoNervoVago_Epile
psia.pdf

9. Comissao Nacional de Incorporacdo de Tecnologias no SUS (CONITEC). Mevatyl®
(canabidiol + tetraidrocanabinol) para o tratamento da espasticidade moderada a grave
relacionada a esclerose multipla. [Internet]. 2017. Disponivel em:
http://conitec.gov.br/images/Sintese_Evidencias/2017/SE_041_Mevatyl_Espasticidade.pdf

10. Hess EJ, Moody KA, Geffrey AL, Pollack SF, Skirvin LA, Bruno PL, et al. Cannabidiol as a
new treatment for drug-resistant epilepsy in tuberous sclerosis complex. Epilepsia.
2016;57(10):1617-24.

11. van der Poest Clement E, Jansen FE, Braun KP, Peters JM. Update on drug management
of refractory epilepsy in tuberous sclerosis complex. Pediatr Drugs. 2020;1-12.

12. Hussain SA, Dlugos DJ, Cilio MR, Parikh N, Oh A, Sankar R. Synthetic pharmaceutical
grade cannabidiol for treatment of refractory infantile spasms: A multicenter phase-2 study.
Epilepsy Behav. 2020;102:106826.

13. Comissao Nacional de Incorporacdo de Tecnologias no SUS (CONITEC). Canabidiol 200
mg/mL para tratamento de criancas e adolescentes com epilepsia refrataria a medicamentos
antiepilépticos: relatério parcial. [Internet]. 2021. Disponivel em: http://conitec.gov.br/images/Co
nsultas/Relatorios/2021/Sociedade/20210222_ReSoc26_CBD_epilepsia.pdf

NatJus Responsavel: RS - Rio Grande do Sul
Instituicao Responsavel: TelessaudeRS
Nota técnica elaborada com apoio de tutoria? Nao

Outras Informagdes: Segundo documento médico, elaborado em marco de 2024 por
neurologista pediatrico do sistema publico de saude, o paciente possui diagnéstico de epilepsia
de muito dificil controle em decorréncia de Esclerose Tuberosa e de Sindrome de West (Evento
1, OUT7, Pagina 1). Também associado a Esclerose Tuberosa sofre com tuber cerebral,
higromas e rabdomiomas intracardiacos (esclerose tuberosa) (Evento 1, ATESTMEDS9, Pagina
2). Fora previamente tratado com levetiracetam 1.000 mg ao dia, lacosamida 100 mg ao dia,
lamotrigina 75 mg ao dia, clobazam 25 mg ao dia. H4, em processo, extensa documentacao
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comprovando a gravidade e a refratariedade da condicdo que acomete a parte autora. Nesse
contexto, foi-lhe prescrito o medicamento canabidiol para tratamento de epilepsia.

A Sindrome de West consiste na triade de sintomas: espasmos infantis, interrupcéo do
desenvolvimento psicomotor e hipsarritmia (um padrdo caracteristico da doenca que aparece
no exame eletroencefalogréafico) (1). Esclerose Tuberosa (ET), diagndstico principal da parte
autora, € uma sindrome neurocuténea hereditaria causada por mutagdes nos genes TSC1 ou
TSC2 (2), cuja prevaléncia estimada, em crian¢gas menores de 10 anos, varia entre 1:12.000 e
1:14.000 (3). A apresentacdo clinica da ET é deveras heterogénea, podendo ocasionar
tumores em multiplos érgdos, como o encéfalo, pele, coracéo, rins e pulmdes. Quando
acomete o sistema nervoso central, as manifestacdes clinicas incluem epilepsia, dificuldade de
aprendizado e transtornos comportamentais.

A epilepsia afeta cerca de 85% dos pacientes e costuma manifestar-se ja no primeiro ano de
vida, usualmente na forma de crises focais e espasmos epilépticos que posteriormente
evoluem para uma epilepsia refrataria em mais de 75% dos casos (4). As crises epilépticas
precoces estdo associadas usualmente com formas mais graves de retardo mental (5).
Recomenda-se, como primeira linha de tratamento da epilepsia associada a ET, o
medicamento vigabatrina (4,6,7). Como a evolucdo da doenca costuma ser para a
refratariedade da epilepsia, a combinacdo de multiplos farmacos antiepilépticos costuma ser
utilizada, como topiramato, carbamazepina e oxcarbazepina, bem como o uso de inibidores do
mTOR, como o everolimus (6). Outras estratégias terapéuticas descritas na literatura incluem
cirurgia, dieta cetogénica e estimulagcéo do nervo vago (8).

Tecnologia 385085-B

CID: D15.1 - Neoplasia benigna do coragao
Diagnéstico: D15.1 - Neoplasia benigna do coracao
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

Posologia: Sirolimo 1 mg, uso continuo. Dar 1 comprimido (diluido), via oral, 1x/dia.
Uso continuo? -

Duracao do tratamento: dia(s)

Indicacao em conformidade com a aprovada no registro? N&o
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Previsto em Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Min. da Saude para a situacao
clinica do demandante? Nao informado

O medicamento esta inserido no SUS? Sim
O medicamento esta incluido em: RENAME
Oncolégico? Sim

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: SIROLIMO
Descrever as opcdes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: ndo ha.
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: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: SIROLIMO

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Efetividade, eficacia e seguranca:
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O sirolimo € um inibidor da mTOR com propriedade imunossupressora capaz de suprimir a
proliferacdo de linfécitos T mediada por citocinas (2). Por ser agente imunossupressor o risco
de infec¢cbes oportunistas sdo uma preocupacgao. Outros efeitos adversos relacionados ao
medicamento sao dislipidemia, proteinudria, piora da cicatriza¢ao de feridas além do aumento do
risco de neoplasias secundarias (15). E recomendada a monitorizacdo do nivel sérico do
medicamento em intervalos minimos de 7 dias.

N&o existem ensaios clinicos randomizados avaliando a eficacia do tratamento do rabdomioma
cardiaco com sirolimo. Também né&o existem estudos de fase 2 utilizando esse medicamento.
Nessa linha, revisdo sistematica, publicada em 2025, buscou investigar a eficacia do
everolimus e do sirolimus no tratamento de rabdomiomas cardiacos em neonatos (16). Foram
identificados 31 estudos, totalizando 48 participantes. A maioria dos estudos reportou relatos
de casos acerca da utilizagcdo de everolimus, ndo de sirolimus. O tratamento foi de curta
duracéo, com a mediana de 67 dias. Sugeriu-se, em conclus&o, a necessidade de estudos de
maior qualidade de evidéncia e a indicagdo em casos especificos, nos quais se tem
instabilidade hemodinamica e contra-indicacédo cirGrgica. E digno de nota que tais resultados
s&o compativeis com os achados de revisao sisteméatica publicada em 2021 (17).

No entanto, encontramos dois relatos de caso (18,19). O primeiro deles descreve o caso de um
recém-nascido a termo saudavel diagnosticado com rabdomioma cardiaco congénito gigante
ao nascer (18). Evoluiu com sinais clinicos de comprometimento da fung¢ao cardiaca e isquemia
miocardica progressiva, com ecocardiograma mostrando discinesia significativa. Ele iniciou
tratamento com sirolimo e realizou acompanhamento de resposta com realizagcdo de
ecocardiogramas seriados. Uma regressao do tumor foi visivelmente demonstrada quatro
meses apos o inicio do tratamento.

O outro relato de caso trata de uma recém-nascida que apresentava obstrucdo do fluxo do
ventriculo direito e duas massas em ecocardiograma. Em avaliagcdo com quatro meses de
idade existiam evidéncias de piora do grau de obstrucdo ventricular. Foi optado pelo inicio de
sirolimo com melhora clinica ap6s uma semana de tratamento com reducdo do gradiente
transventricular de 90 mmHg para 60 mmHg. Apds quatro semanas de tratamento esse
gradiente era de apenas 15 mmHg com diminuicdo de 50% da circunferéncia tumoral. Ap6s
quatro semanas da tentativa de descontinuar o medicamento houve aumento leve do tumor
com piora dos valores de gradiente intraventricular.

Custo:
ltem Descricao Quantidade Valor Unitario* Valor Anual
SIROLIMO 1 MG DRG CT BL6 R$ 2.097,29 R$ 12.583,74
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 Pre¢o Fabrica — PF, PMVG =
PF*(1-CAP). O CAP, regulamentado pela Resolugcédo 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
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.
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O sirolimo é produzido e comercializado pela farmacéutica Pfizer Brasil LTDA, sob nome
comercial Rapamune®, na forma de drageas disponiveis nas concentra¢des de 1 mg e 2 mg.
Em consulta a tabela CMED, no site da ANVISA, realizada em julho de 2024, e com os dados
de prescricéo juntados ao processo, foi elaborada a tabela acima estimando o custo de um ano
de tratamento.

N&o foram encontradas anélises de custo efetividade avaliando o uso de sirolimo para o
tratamento do rabdomioma cardiaco tanto para o cenario nacional como para o cenario
internacional.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: sem avaliacdo comparativa. Relatos de
caso demonstram resposta anedoética ao tratamento com sirolimo.

Recomendac6es da CONITEC para a situacao clinica do demandante: Nao avaliada

Conclusao

Tecnologia: SIROLIMO
Conclusao Justificada: Favoravel

Conclusao: Ha, na situacao em tela, descricdo de doenca rara e grave acometendo paciente
jovem. Nao existem, portanto, ensaios clinicos avaliando o sirolimo para tratamento de
pacientes com rabdomioma cardiaco, porém cabe considerar que no presente cenario
tampouco existem evidéncias robustas para outra forma de tratamento. Os relatos de caso,
pela sua propria natureza, ndao contemplavam grupo comparador, porém apresentaram
resultados promissores e respostas dramaticas.

Condiciona-se o parecer favoravel a reavaliacdo semestral com exames de imagem
apropriados, tais como ecocardiograma, para que a resposta ao tratamento seja comprovada.
Diante da auséncia de resposta terapéutica, recomenda-se a interrupcdo do provimento
jurisdicional.

Ha evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicao de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Sim

Justificativa: Com risco potencial de vida

Referéncias bibliograficas: 1. Reynen K. Frequency of primary tumors of the heart. Am J
Cardiol. 10 de janeiro de 1996;77(1):107.

2. Salcedo EE, Cohen GlI, White RD, Davison MB. Cardiac tumors: diagnosis and management.
Curr Probl Cardiol. fevereiro de 1992;17(2):73—-137.

3. Silvestri F, Bussani R, Pavletic N, Mannone T. Metastases of the heart and pericardium. G
Ital Cardiol. dezembro de 1997;27(12):1252-5.

4. Vander Salm TJ. Unusual primary tumors of the heart. Semin Thorac Cardiovasc Surg. abril
de 2000;12(2):89-100.

5. Beghetti M, Gow RM, Haney |, Mawson J, Wiliams WG, Freedom RM. Pediatric primary
benign cardiac tumors: a 15-year review. Am Heart J. dezembro de 1997;134(6):1107—-14.

6. Bosi G, Lintermans JP, Pellegrino PA, Svaluto-Moreolo G, Vliers A. The natural history of
cardiac rhabdomyoma with and without tuberous sclerosis. Acta Paediatr Oslo Nor 1992. agosto
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de 1996;85(8):928-31.

7. Kocabas A, Ekici F, Cetin li, Emir S, Demir HA, Ari ME, et al. Cardiac rhabdomyomas
associated with tuberous sclerosis complex in 11 children: presentation to outcome. Pediatr
Hematol Oncol. marco de 2013;30(2):71-9.

8. Stiller B, Hetzer R, Meyer R, Dittrich S, Pees C, Alexi-Meskishvili V, et al. Primary cardiac
tumours: when is surgery necessary? Eur J Cardio-Thorac Surg Off J Eur Assoc Cardio-Thorac
Surg. novembro de 2001;20(5):1002—6.

9. Isaacs H. Fetal and neonatal cardiac tumors. Pediatr Cardiol. 2004;25(3):252—73.

10. Smythe JF, Dyck JD, Smallhorn JF, Freedom RM. Natural history of cardiac rhabdomyoma
in infancy and childhood. Am J Cardiol. 15 de novembro de 1990;66(17):1247-9.

11. Becker AE. Primary heart tumors in the pediatric age group: a review of salient pathologic
features relevant for clinicians. Pediatr Cardiol. 2000;21(4):317-23.

12. Jacobs JP, Konstantakos AK, Holland FW, Herskowitz K, Ferrer PL, Perryman RA. Surgical
treatment for cardiac rhabdomyomas in children. Ann Thorac Surg. novembro de
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Nota técnica elaborada com apoio de tutoria? Nao

Outras Informacoes: Segundo documento médico, elaborado em marco de 2024 por pediatra
do sistema publico de saude, o paciente possui diagnostico de rabdomiomas intracardiacos,
decorrentes de Esclerose Tuberosa (Evento 1, OUT5, Pagina 2). Nao estd claro em
documentos médicos anexos a repercusséo clinica da neoplasia cardiaca (por exemplo,
necessidade de internagcbes frequentes) e nao se identificou em documentos médicos
informagdes quanto a possibilidade de procedimento cirurgico; entretanto, reitera-se, em laudo
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de exames de imagem e de médico, a grande extensdo e carater obstrutivo do tumor,
sugerindo importante impacto clinico. Ha descricdo de que “o paciente necessita inicio de
medicacao sirolimus para tratamento de rabdomiomas obstrutivos, paciente ja fez uso desta
medicagcdo com boa resposta, porém tumores retornaram apds cessar uso medicagéo,
necessitando reiniciar a mesma”. Para tratamento, recomenda-se o medicamento sirolimo,
pleiteado em processo.

Tumores cardiacos primarios sao raros, apresentando uma incidéncia de aproximadamente
0,02% (1). Em contraste, o envolvimento metastatico do coragdo € mais comum e foi relatado
em até um em cada cinco pacientes que morreram de cancer (2—4). Os rabdomiomas
desenvolvem-se quase exclusivamente em criangas, principalmente antes dos um ano de
idade, e aproximadamente 80% a 90% estdo associados a esclerose tuberosa, como ocorrido
com o paciente (5—7). Com o aumento do uso da ultrassonografia e melhorias na técnica e na
ressonancia magnética (RM), esses tumores estéo sendo detectados com frequéncia cada vez
maior, inclusive no periodo pré-natal (5,7-=10). Os rabdomiomas s&o geralmente encontrados
nas paredes ventriculares ou nas valvulas atrioventriculares. A maioria dos rabdomiomas
regride espontaneamente e a ressec¢cao geralmente ndo é necessaria, a menos que a crianga
seja sintomatica (6,10—13).

Os tumores cardiacos podem ser sintomaticos ou encontrados incidentalmente durante a
avaliacéo de um problema aparentemente nédo relacionado. Nos pacientes sintomaticos, quase
sempre € possivel detectar uma massa por meio de ecocardiografia, ressonancia magnética ou
tomografia computadorizada. Devido aos sintomas que podem mimetizar outras condicbes
cardiacas, o desafio clinico & considerar a possibilidade de um tumor cardiaco para que o0s
testes diagnésticos apropriados sejam realizados.

Os sinais e sintomas especificos de tumores cardiacos geralmente sdo determinados pela
localizagdo do tumor no coragdo, e ndo por sua histopatologia (4). Os tumores cardiacos
podem causar sintomas por diversos mecanismos, incluindo embolizacdo (geralmente
sistémica, mas também pode ser pulmonar), obstrucdo da circulagao através do coragcado ou
valvulas cardiacas, interferéncia nas valvulas cardiacas causando regurgitacdo, invasao direta
do miocardio resultando em funcédo ventricular esquerda prejudicada, arritmias, bloqueio
cardiaco ou derrame pericardico com ou sem tamponamento, e invasdo do pulmao adjacente,
que pode causar sintomas pulmonares e simular um carcinoma broncogénico (14).

O diagnéstico de tumores cardiacos envolve avaliar a presenca de um tumor, a localizagdo da
lesdo dentro do coracdo e, na medida do possivel, determinar se o tumor é benigno ou
maligno. Isso é crucial para planejar avaliagces e tratamentos adicionais. As modalidades de
imagem cardiaca, como ecocardiografia, ressonancia magnética cardiaca (CMR), tomografia
computadorizada cardiaca (CCT) e tomografia por emissédo de positrons (PET), fornecem
informagdes complementares para essas perguntas e sdo usadas seletivamente conforme
clinicamente indicado. A ecocardiografia & frequentemente a primeira imagem realizada,
podendo identificar a presenca de uma massa, sua mobilidade e obstrugcdes a circulagao.
Finalmente, a bidpsia cardiaca tem indicacdes especificas e limitadas na avaliagcao diagnostica
de tumores cardiacos. A informagéo obtida por imagem n&o invasiva geralmente é suficiente
para decidir a necessidade de cirurgia, que fornece uma amostra para diagnostico histoldgico
definitivo. Embora a técnica de bidpsia percutanea seja bem estabelecida para investigacao de
cardiomiopatias e monitoramento de rejeicdo de transplante, seu valor para o diagnéstico de
tumores cardiacos é menos claro. Em casos selecionados, uma bidpsia cardiaca percutanea
pode ser util para orientar o tratamento ndo cirurgico subsequente, se os beneficios potenciais
forem considerados suficientes para superar 0s riscos potenciais.
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