Nota Técnica 591040

Data de conclusdo: 26/10/2026 18:08:47

Paciente

Idade: 49 anos
Sexo: Masculino

Cidade: Belém/PB

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esté representado por: Defensoria Publica

Dados do Processo

Esfera/Org&o: Justica Estadual

Vara/Serventia: 1° Nucleo de Justica 4.0 de Saude Publica

Tecnologia 591040

CID: G25.8 - Outras doencas extrapiramidais e transtornos dos movimentos, especificados
Diagnostico: Sindrome da pessoa rigida

Meio(s) confirmatorio(s) do diagndstico ja realizado(s): Conforme laudo médico anexado, o
paciente apresenta diagnostico de Sindrome da Pessoa Rigida, doenca neurolégica autoimune
rara, caracterizada por rigidez muscular progressiva e espasmos dolorosos. O quadro clinico
teve inicio em outubro de 2025, com episodios recorrentes de rigidez muscular intensa,
descritos como travamentos, inicialmente envolvendo a musculatura abdominal, associados a
dificuldade para deambular e realizar atividades cotidianas, ocasionando importante
comprometimento funcional e reducdo da qualidade de vida. A investigacdo diagnéstica
identificou anticorpos anti-GAD fortemente positivos (superiores a 2.000 Ul/mL) e
eletroneuromiografia compativel com a sindrome, evidenciando atividade muscular continua e
predominio axial.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Medicamento
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Registro na ANVISA? Sim

Situacédo do registro: Valido

Nome comercial: -

Principio Ativo: IMUNOGLOBULINA HUMANA
Via de administracéo: Via endovenosa

Posologia: 2 g/kg por ciclo (6 ampolas mensais de 5g), administrada durante dois a cinco dias
consecutivos, com manutencao a cada quatro semanas.

Uso continuo? Sim
Duracéao do tratamento: (Indeterminado)
Indicacdo em conformidade com a aprovada no registro? Nao

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

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

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: IMUNOGLOBULINA HUMANA

Descrever as opc¢des disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: No &mbito do Sistema
Unico de Saude (SUS), encontram-se disponiveis medicamentos destinados ao controle
sintomético da Sindrome da Pessoa Rigida, incluindo farmacos utilizados no manejo da rigidez
muscular e dos espasmos, contemplados na Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais
(RENAME). Entretanto, ndo existe Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)
especifico para essa enfermidade, tampouco previsdo de disponibilizacdo da imunoglobulina
humana ou de outro tratamento imunomodulador especificamente para essa indicacdo. Dessa
forma, embora o SUS disponha de alternativas para o alivio dos sintomas, permanece uma
lacuna assistencial quanto ao tratamento imunomodulador da doenca.

Existe Genérico? Nao
Existe Similar? Sim

Descrever as opcdes disponiveis de Genérico ou Similar: Conforme a tabela CMED, ha
uma ampla disponibilidade de biossimilares da imunoglobulina humana no mercado
farmacéutico brasileiro.

Custo da Tecnologia
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Tecnologia: IMUNOGLOBULINA HUMANA

Laboratorio: GRIFOLS BRASIL LTDA

Marca Comercial: PENTAGLOBIN

Apresentacao: 50 MG/ML SOL INJ CT 1 FA VD TRANS X 10 ML
Preco de Fabrica: -

Preco Maximo de Venda ao Governo: 119,86

Preco Maximo ao Consumidor: -

Custo da Tecnologia - Tratamento Mensal

Tecnologia: IMUNOGLOBULINA HUMANA
Dose Diaria Recomendada: -

Preco Maximo de Venda ao Governo: 719,16
Preco Maximo ao Consumidor: -

Fonte do custo da tecnologia: TABELA CMED

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: IMUNOGLOBULINA HUMANA

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: A Sindrome da Pessoa Rigida (Stiff-
Person Syndrome — SPS) é uma doenca neuroldgica autoimune rara, caracterizada por rigidez
muscular progressiva, espasmos dolorosos e hipersensibilidade a estimulos externos, que
podem desencadear contracdes musculares involuntarias. A doengca acomete
predominantemente a musculatura axial e proximal dos membros, podendo provocar alteracdes
da marcha, quedas recorrentes, limitacdes funcionais importantes e comprometimento da
gualidade de vida. Sua prevaléncia € estimada em aproximadamente um a dois casos por
milhdo de habitantes, sendo considerada uma enfermidade de elevada raridade. Sua
fisiopatologia esta relacionada a disfuncdo dos mecanismos inibitérios do sistema nervoso
central, particularmente das vias mediadas pelo acido gama-aminobutirico (GABA). Em grande
parte dos pacientes, sédo identificados anticorpos contra a descarboxilase do acido glutamico
(anti-GADG65), enzima envolvida na sintese do GABA, constituindo importante marcador
diagnostico de autoimunidade. Entretanto, embora esses anticorpos estejam frequentemente
associados a doenca, seu papel diretamente patogénico ainda ndo esta completamente
esclarecido (DALAKAS, 2005; LUNEMANN; QUAST; DALAKAS, 2016).

O tratamento da Sindrome da Pessoa Rigida tem como objetivos reduzir a rigidez muscular e
0S espasmos, preservar a capacidade funcional e prevenir complicacdes decorrentes da
progressdo da doenca. As abordagens terapéuticas iniciais sado predominantemente
sintomaticas, incluindo medicamentos que potencializam a neurotransmissao gabaérgica,
especialmente benzodiazepinicos, como diazepam e clonazepam, além do baclofeno, utilizado
como relaxante muscular de acéo central. Em determinadas situacfes, podem ser empregados
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outros medicamentos para controle dos sintomas, associados a medidas de reabilitagéo e
fisioterapia. Nos pacientes com manifestacdes graves, incapacitantes ou resposta insuficiente
as terapias sintométicas, considera-se a introducdo de tratamentos imunomoduladores,
especialmente a imunoglobulina humana intravenosa (IVIG). A plasmaférese terapéutica
também representa uma alternativa em casos selecionados, particularmente diante de resposta
inadequada as intervencdes anteriores, embora suas evidéncias sejam mais limitadas. Em
estudo retrospectivo associado a uma revisdo sistematica, Pagano et al. (2014) identificaram
melhora sintomatica significativa em parte dos pacientes submetidos a plasmaférese, mas
destacaram as limitacdes decorrentes do pequeno numero de participantes e da auséncia de
ensaios clinicos controlados.

A principal evidéncia experimental sobre a eficacia da imunoglobulina humana intravenosa na
Sindrome da Pessoa Rigida provém do ensaio clinico randomizado, duplo-cego, controlado por
placebo e com desenho cruzado, conduzido por Dalakas et al. (2001), que incluiu 16 pacientes
com diagnostico confirmado e anticorpos anti-GAD65 positivos. Os participantes receberam
imunoglobulina intravenosa ou placebo durante trés meses, com posterior inversdo dos
tratamentos. Os resultados demonstraram reducdo estatisticamente significativa da rigidez
muscular e da hipersensibilidade durante a administracdo da imunoglobulina, com diferencas
significativas em relacdo ao placebo. Além disso, 11 pacientes apresentaram melhora funcional
relevante, incluindo maior facilidade para caminhar, reducdo das quedas e recuperagdo da
capacidade de realizar atividades domésticas e profissionais. Os beneficios clinicos persistiram
por periodos variaveis, entre seis semanas e um ano, sendo observada recorréncia dos
sintomas em determinados pacientes apdés a suspensdo do tratamento. Publicacdes
posteriores de Dalakas (2005) aprofundaram a discussdo desses resultados e dos possiveis
mecanismos imunomoduladores da IVIG, mas utilizaram os dados do mesmo ensaio clinico,
ndo constituindo estudos independentes. Embora o numero reduzido de participantes limite a
precisdo das estimativas de efeito, o delineamento randomizado e controlado confere elevada
relevancia metodoldgica aos resultados.

As revisOes sistematicas e diretrizes internacionais reforcam a eficacia da imunoglobulina
intravenosa nessa condi¢cdo. Fergusson et al. (2005), em revisdo sistematica de 37 ensaios
clinicos envolvendo 14 doencas neuroldgicas, identificaram potencial beneficio da IVIG na
Sindrome da Pessoa Rigida. Posteriormente, as diretrizes apresentadas por BaSi?-Kes et al.
(2012), fundamentadas nas recomendacdes da European Federation of Neurological Societies
(EFNS), reconheceram a eficacia da imunoglobulina intravenosa para essa enfermidade,
classificando a recomendacéo como nivel A de evidéncia. De maneira semelhante, Linemann,
Quast e Dalakas (2016) reconheceram a IVIG como tratamento eficaz de segunda linha. Mais
recentemente, o consenso atualizado da American Association of Neuromuscular &
Electrodiagnostic Medicine (AANEM), publicado por Tavee et al. (2023), recomendou
expressamente a imunoglobulina intravenosa para a Sindrome da Pessoa Rigida,
fundamentando essa indicacdo em evidéncias de Classe |, correspondente a categoria
metodoldgica mais elevada na classificacdo adotada. Essas recomendacdes demonstram
convergéncia cientifica quanto ao beneficio terapéutico da IVIG, embora seja importante
reconhecer que parte substancial dessa fundamentacdo deriva de um Unico ensaio clinico
randomizado especifico para a doenca.

Por fim, a revisédo de Keller, Dalakas e Linemann (2026) reafirma a eficacia da imunoglobulina
intravenosa na Sindrome da Pessoa Rigida, mas ressalta uma distingdo importante entre a
comprovacao do beneficio clinico e as evidéncias disponiveis para utilizacdo prolongada como
terapia de manutencdo. Segundo os autores, os estudos controlados que demonstraram
eficacia da imunoglobulina intravenosa ou subcutanea especificamente como tratamento de
manutencdo estdo restritos a polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria cronica e a
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neuropatia motora multifocal, ndo existindo o mesmo nivel de comprovacao para a Sindrome
da Pessoa Rigida. Dessa forma, o conjunto das evidéncias cientificas sustenta a eficacia da
imunoglobulina humana intravenosa no tratamento da Sindrome da Pessoa Rigida, com
respaldo de ensaio clinico randomizado e recomendacdes internacionais classificadas como
nivel A e Classe |. Entretanto, a certeza quanto ao esquema ideal de manutencéo, a duragédo
do tratamento e aos intervalos entre as infusdes permanece limitada. Assim, a indicacdo da
IVIG encontra fundamentagdo cientifica consistente, especialmente em pacientes com
manifestacfes incapacitantes e resposta insuficiente as abordagens iniciais, enquanto sua
continuidade deve ser individualizada e fundamentada na demonstracdo objetiva de beneficios
clinicos e funcionais, com reavaliacdo periddica da necessidade terapéutica.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: Os beneficios esperados com o
tratamento com imunoglobulina humana intravenosa incluem a reducao da rigidez muscular e
dos espasmos dolorosos, melhora da capacidade de deambulag&o, diminuigdo do risco de
guedas e recuperacdo da autonomia funcional. Espera-se, ainda, maior capacidade para
realizacdo das atividades cotidianas, reducéo das limitacdes fisicas e melhora da qualidade de
vida, além do controle das manifestacdes clinicas da Sindrome da Pessoa Rigida, contribuindo
para a estabilizacdo do quadro e a prevencao do agravamento da incapacidade funcional.

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

Conclusao

Tecnologia: IMUNOGLOBULINA HUMANA
Conclusao Justificada: Favoravel

Conclusao: CONSIDERANDO que o paciente apresenta diagnostico de Sindrome da Pessoa
Rigida (Stiff-Person Syndrome — SPS), doenca neurolégica autoimune rara, de carater
progressivo e potencialmente incapacitante;

CONSIDERANDO que o quadro clinico apresentado compromete significativamente a
capacidade de deambulacdo e a realizagdo das atividades cotidianas, com risco de
agravamento das limitacdes motoras, quedas recorrentes e perda progressiva da autonomia,
justificando a necessidade de intervencéo terapéutica capaz de controlar as manifestacoes da
doenca e preservar a funcionalidade do paciente;

CONSIDERANDO que as abordagens terapéuticas iniciais para a Sindrome da Pessoa Rigida
incluem medicamentos sintoméaticos, especialmente benzodiazepinicos e baclofeno, destinados
ao controle da rigidez muscular e dos espasmos, mas que nao atuam diretamente sobre o0s
mecanismos autoimunes envolvidos na doenca; e que, embora existam alternativas para o
manejo sintomatico, ndo ha tratamento imunomodulador especifico incorporado ao SUS para
essa condicao;

CONSIDERANDO que a consolidacao das evidéncias cientificas disponiveis, incluindo ensaios
clinicos randomizados, revisbes sistematicas e diretrizes internacionais, demonstra que a
imunoglobulina humana intravenosa constitui uma alternativa terapéutica eficaz para a
Sindrome da Pessoa Rigida, com beneficios significativos na reducao da rigidez muscular, dos
espasmos e da hipersensibilidade, além de melhora da capacidade de deambulac¢éo, reducéo
das quedas e recuperacdo da autonomia funcional, sendo sua utilizacdo respaldada por
recomendacdes internacionais fundamentadas em evidéncias de nivel A e Classe |;
CONSIDERANDO que, embora a documentacao médica ndo apresente descricdo detalhada
dos tratamentos anteriormente realizados, essa limitacdo ndo afasta a existéncia de evidéncias
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cientificas consistentes quanto a efichcia da imunoglobulina intravenosa na doenca
apresentada, especialmente diante da confirmacéao diagnostica, do comprometimento funcional
e da auséncia de alternativa imunomoduladora especifica incorporada ao SUS;
CONSIDERANDO, por fim, que as evidéncias cientificas sustentam o beneficio clinico da
imunoglobulina intravenosa, embora ainda existam limitagdes quanto & duracdo ideal do
tratamento e a necessidade de manutencdo periddica por tempo indeterminado, sendo
recomendavel o acompanhamento especializado, com avalia¢gbes regulares da resposta clinica
e funcional, a fim de fundamentar a continuidade terapéutica e eventuais ajustes de dose e
periodicidade;

CONCLUI-SE FAVORAVELMENTE a solicitacdo de tratamento do paciente com
imunoglobulina humana intravenosa, considerando a gravidade e o carater incapacitante da
enfermidade, a fundamentacdo diagnostica apresentada, a auséncia de tratamento
imunomodulador especifico incorporado ao SUS e, principalmente, a existéncia de evidéncias
cientificas consistentes que demonstram beneficios clinicos e funcionais da tecnologia
solicitada. Ressalta-se, entretanto, que a manutencao do tratamento devera ser fundamentada
na avaliacdo periddica da resposta terapéutica, com documentacao objetiva dos beneficios
obtidos, visando assegurar sua efetividade, seguranca e adequacao as necessidades clinicas
do paciente.

H& evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicdo de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Néao
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