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RELATORIO PARA
SOCIEDADE

Informagoes sobre recomendacoes de incorporacao
de medicamentos e outras tecnologias no SUS

RIOCIGUATE PARA O TRATAMENTO DA
HIPERTENSAO PULMONAR TROMBOEMBOLICA

CRONICA (HPTEC) INOPERAVEL PERSISTENTE OU
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Este documento é uma versao resumida do relatorio
tecnico da Comissao Nacional de Incorporacao de Tec-
nologias no Sistema Unico de Satide — Conitec e foi ela-
borado numa linguagem simples, de facil compreensao,
para estimular a participacao da sociedade no processo
de Avaliacao de Tecnologias em Saude (ATS) que antece-
de a Incorporagao, exclusao ou alteragao de medicamen-
tos, produtos e procedimentos utilizados no SUS.

As recomendacoes da Comissao sao submetidas
a consulta publica pelo prazo de 20 dias. Apos anali-
sar as contribuicoes recebidas na consulta publica, a
Conitec emite a recomendacao final, que pode ser a
favor ou contra a incorporacao, exclusao ou alteragao
da tecnologia analisada.

A recomendacao final ¢, entao, encaminhada ao
Secretario de Ciencia, Tecnologia, Inovacao e Insu-
mos Estratégicos em Satdde do Ministério da Saude -
SCTIE/MS, que decide sobre quais tecnologias em sau-
de serao disponibilizadas no SUS.

Para saber mais sobre a Conitec, acesse:

conitec.gov.br



http://conitec.gov.br

0 que e a hipertensao pulmonar
tromboembolica cronica (HPTEC)?

A hipertensao pulmonar (HP) corresponde a um grupo
de condicoes clinicas que se apresentam como aumentos
anormais da pressao na circulacao pulmonar. A Organiza-
cao Mundial da Saude (OMS) define quatro classes funcio-
nais (CF) para a HP: 1) CF1 (o paciente nao possui limita-
¢ao de atividade fisica habitual, a atividade fisica normal
nao causa falta de ar, fadiga, dor no peito ou pré-desmaio);
2) CF2 (0 paciente possui limitacao leve de atividade fisi-
ca, nenhum desconforto em repouso, mas atividade nor-
mal causa aumento da falta de ar, fadiga, dor no peito ou
pré-desmaio); CF3 (limitacao marcada de atividade, sem
desconforto em repouso, mas menos atividade fisica que
0 normal causa aumento de falta de ar, fadiga, dor no pei-
to ou pré-desmaio); CF4 (o paciente pode ter sinais de fa-
Iha do ventriculo direito e sintomas aumentados por quase
qualquer atividade fisica).

A hipertensao pulmonar tromboembdlica cronica (HP-
TEC) é um subtipo de HP pertencente ao grupo 4 da clas-
sificacao de HP, conforme o que destaca tambem o IV
Simposio Internacional de Hipertensao Pulmonar. Todos os
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grupos etarios sao vulneraveis a essa condi¢ao, incluindo
criancas, 1dosos e adultos jovens em fase apta ao tra-
balho. Trata-se de uma doenca debilitante independente-
mente da faixa etaria dos pacientes. Dada a ocorréncia de
casos novos, essa doenca também é classificada como
rara, atualmente definida como doengas que atingem até
65 pessoas em cada 100.000 individuos.

F sabido que alguns fatores de risco estdo associados
ao desenvolvimento da HPTEC como tendéencia a trombose
e realizagao de cirurgia para retirada do baco, que ocor-
rem em 31.9% e 34% dos pacientes, respectivamente. E
possivel que a HPTEC inicialmente evolua sem sintomas vi-
sivels ou com sintomas leves e discretos até os estagios
avancados da doenca. O sintoma mais comum da HPTEC
em fase inicial é a falta de ar, mas os pacientes também
podem apresentar dor no peito, fadiga, intolerancia a exerci-
cios, baixo nivel de oxigenio no sangue, tontura (em esforgo
ou ao Se Inclinar para frente). O desmaio, embora possa ser
observado na fase inicial da doenca, também pode ocorrer
em estagios avancados, sendo um indicador  insatisfatorio
de prognostico. Pacientes que tem desmaio também costu-
mam mostrar sinais de insuficiéncia cardiaca direita, como
inchaco, acumulo de liquido abdominal e coloragao azulada
na ponta dos dedos das maos e dos pés.

Devido as possiveis complicagoes apresentadas, as inter-
nacoes dos pacientes com HPTEC costumam ser frequentes
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e de longa permanencia. Alem disso, a doenga compromete
significativamente a capacidade de realizar pequenos esfor-
¢os, como caminhar, tomar banho sem auxilio, entre outras
atividades essenciais cotidianas, diminuindo murto a quali-
dade de vida. Nao raramente, os pacientes adultos sao obri-
gados a encerrar suas atividades profissionais por invalidez.

0 diagnostico da HPTEC pode ser demorado e, em al-
guns casos, 0 tempo medio pode variar de um a tres anos.
Recomenda-se que o diagndstico seja feito a partir da re-
alizacao de exames, tais como ecocardiograma, cintilogra-
fia pulmonar de ventilacao e perfusao (V/Q), cateterismo
cardiaco direito, angiotomografia computadorizada de t0-
rax e angiografia pulmonar por subtracao digital, que é
considerado o padrao ouro para a confirmagao de doenca
tromboembolica e a avaliacao da viabilidade cirtrgica.

Como os pacientes com HPTEC
sao tratados no SUS?

No SUS, o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapeuticas
(PCDT) da Hipertensao Arterial Pulmonar (HP) contempla
0 tratamento dos pacientes classificados no grupo 1 da HP
sendo excluidos os pacientes com HPTEC, que pertencem
a0 grupo 4. No momento de elaboracao do PCDT, nao ha-
via no Brasil nenhuma terapia medicamentosa especifica
para HPTEC inoperavel ou persistente/recorrente aprovada
pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa).

£¥ Conitec
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Para o tratamento de hipertensao tromboembalica no
SUS, esta disponivel a tromboendarterectomia pulmonar,
que & um procedimento cirdrgico para remocao de coa-
gulos, considerando como padrao ouro terapéutico. Entre-
tanto, existem casos nos quais pacientes com HPTEC nao
podem realizar essa cirurgia em fungao da localizacao dos
coagulos, da presenca de comorbidades significativas (pa-
cientes inoperaveis), da desproporcionalidade entre a resis-
tencia vascular pulmonar e o grau de obstrucao observado,
de falha no tratamento ou apresentacao de hipertensao
pulmonar persistente. Nessas situacoes, deve-se avaliar 0
uso de medicamentos vasodilatadores pulmonares, além
de outras medidas ja oferecidas ao paciente pelo SUS, no
contexto ambulatorial ou hospitalar, a depender da gravi-
dade do caso.

A conduta terapeutica medicamentosa pode ser com-
plementar ou especifica. Geralmente, & acompanhada por
medidas nao medicamentosas como restricao de sal na
dieta e realizacao de exercicios fisicos supervisionados.
Além de ser recomendado também o uso de oxigeniotera-
pia para a corre¢ao do baixo nivel de oxigenio no sangue.

Medicamento analisado: riociguate

A solicitacao de incorporacao do riociguate para trata-
mento da hipertensao pulmonar tromboembdlica cronica
(grupo 4) para melhorar a capacidade para o exercicio e a
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classe funcional de pacientes adultos com HPTEC inope-
ravel ou HPTEC persistente/recorrente apos tratamento

cirirgico no SUS é uma demanda da Federagao Brasileira
das Associacoes de Doencas Raras (FEBRARARAY).

O riociguate pertence a uma nova classe de terapias
modificadoras da doenca e 0 Seu mecanismo de agao es-
timula uma enzima (a guanilato ciclase sol(vel). Assim,
ocorre um alargamento das artérias pulmonares, tornando
mais facil o bombeamento do sangue por meio dos pul-
moes. O medicamento é apresentado na forma de com-
primidos e administrado por via oral. Possul registro na
Anvisa com indicacao aprovada para HPTEC inoperavel ou
persistente/recorrente.

Os estudos apresentados pelo demandante sugerem
que 0 riociguate pode ser seguro e eficaz no tratamento
de pacientes com HPTEC inoperavel e persistente/recor-
rente, apontando que o uso da tecnologia pode contribuir
para a melhora significativa da capacidade de exercicio
medida pela distancia percorrida em seis minutos, bem
como para 0 aumento da proporcao de pacientes nas
classes 1 ou 2. No entanto, ressalta-se que ha incertezas
quanto a capacidade de mensuracao dos desfechos ana-
lIsados nesses estudos e o tempo de acompanhamento
(16 semanas), considerado muito pequeno para Se ava-
liar, por exemplo, a progressao de doencas cronicas. A
maloria dos efeitos adversos foi classificada como leve
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ou moderada, sendo dor de cabeca e tontura identifica-
dos como 0s mais comuns.

A avaliacao economica do demandante indicou que
0 uso de riociguate, somado aos melhores cuidados de
suporte para HPTEC, resultou em ganho aproximado de
dois a trés anos de vida a partir de um acréscimo de R$
365.12700 por ano de vida ganho ajustado pela qualidade
de vida.

A estimativa das consequéencias financeiras da incor-
poracao do riociguate para tratamento de HPTEC inope-
ravel ou resistente/persistente no SUS apresentada pelo
demandante é de R$ 518.074.469,00 em cinco anos ou R$
103.614.894,00 ao ano, em média.

Perspectiva do Paciente

Foi aberta chamada publica para Perspectiva do Pa-
ciente sobre esse tema durante o periodo de 16/07/2021
a 30/0//2021 e 12 inscrigoes foram contabilizadas. A
definicao dos representantes titular e suplente ocorreu
por decisao do grupo de participantes, dando preferéncia
aos Inscritos como pacientes. Durante a apreciacao ini-
cial do tema na 1022 Reuniao da Conitec, realizada no dia
7/10/2021, na condicao de paciente com HPTEC inopera-
vel, a representante titular relatou que se manteve sau-
davel ate meados de 2014, tendo comecado a apresentar
cansaco e dificuldade progressiva para realizacao de ati-
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vidades rotineiras em 2015. Nesse mesmo ano, segundo
ela, com a Intensificacao dos sinais e sintomas e maior
comprometimento das tarefas diarias, buscou acompanha-
mento medico especializado com pneumologista, foi diag-
nosticada com a doenca e passou a utilizar medicamentos
diuréticos e a fazer restricao de ingestao de sodio. A pa-
ciente afirmou ainda que, em 2016, o seu estado de saude
piorou consideravelmente, havendo agravamento de sinais
e sintomas como cansaco, fraqueza e fadiga aos minimos
esforcos, falta de apetite, nauseas, perda de peso, 0 que
acarretou limitacao da funcionalidade, periodo em que foi
preciso ficar acamada e receber cuidados de terceiros no
cotidiano. Ela ressaltou que esse fo um momento carac-
terizado por fragilidade fisica, emocional e financeira, per-
da de autonomia pessoal, dependencia de cuidador, inter-
rupcao de atividade laboral e impactos negativos tambem
sobre 0 grupo familiar. A participante também informou
que o riociguate Ihe for prescrito em 2016 e 0 acesso ao
medicamento ocorreu por via judicial, sendo fornecido pelo
sistema publico de saude. Ela destacou como principais
beneficios do uso da tecnologia recuperacao lenta e pro-
gressiva do estado de saude, sobrevida, melhora geral da
funcionalidade, estabilidade do quadro clinico e melhora
da qualidade de vida. Entretanto, a paciente pontuou que,
por vezes, tem enfrentado problemas com o fornecimento
do medicamento pelo sistema de saide, o que acarreta
piora do seu quadro clinico e da sua qualidade de vida.
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0 video da 1022 Reuniao pode ser acessado em: hi-
tps://youtu.be/EjFx1xeLHIQ?t=4827

Recomendacao inicial da Conitec

A Conitec recomendou Inicialmente a nao incorpora-
¢ao no SUS do riociguate para o tratamento da hiperten-
sao pulmonar tromboembdlica cronica (HPTEC) inopera-
vel, persistente ou recorrente apds tratamento cirdrgico.
Esse tema foi discutido durante a 1022 Reuniao Ordinaria
da Comissao, realizada nos dias 6 e 7 de outubro de 2021.
Na ocasiao, o Plenario considerou a ausencia de evidén-
clas quanto ao uso do riociguate a longo prazo, o custo da
tecnologia em relacao aos seus beneficios, as possiveis
consequencias financeiras para o sistema de saude e a
escassez de fatos que pudessem modificar as recomen-
dacoes feitas em apreciacoes anteriores.

0 assunto esta disponivel na Consulta Piblica n® 90,
durante 20 dias, no periodo de 04/11/2021 a 23/11/2021,
para receber contribuigoes da sociedade (opinioes, suges-
t0es e criticas) sobre o0 tema.

Para participar com experiéncias ou opinioes e com
contribuicoes tecnico-cientificas, acesse aqui.

0 relatorio técnico completo de recomendacao da
Conitec esta disponivel em aqui.
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https://youtu.be/EjFx1xeLH9Q?t=4827
https://youtu.be/EjFx1xeLH9Q?t=4827
 https://forms.office.com/r/AwmpcJ7qUw
http://conitec.gov.br/images/Consultas/Relatorios/2021/20211103_Relatorio_riociguate_HPTEC_inoperavel_persistente_recorrente_CP90.pdf

