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NOTA TECNICA 8958
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 22 Vara Civel da Infancia e Juventude
COMARCA: Belo Horizonte/MG

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2025.0008958

IDADE: 03 anos SEXO: Feminino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID C64

PEDIDO DA ACAO: Fornecimento dos medicamentos vincristina e

actinomicina para tratamento de nefroblastematose.

FINALIDADE / INDICACAO: Fornecimento pelo plano de salde dos
medicamentos vincristina e actinomicina prescritos para tratamento de paciente
portadora de nefroblastematose.

Il — PERGUNTAS DO JUIiZO:

“solicitando a elaboracdo de Nota Técnica especifica sobre o0 caso dos autos,

com base nos relatorios médicos acostados, quanto a eficacia, efetividade,
seguranca e custo-efetividade do tratamento requerido.”
lIl = CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacao apresentada, trata-se de paciente de 03 anos
de idade, portadora de lesBes renais bilaterais consideradas pré-malignas
(nefroblastematose). Proposto tratamento quimioterapico com a associacao
Vincristina + Actinomicina com o objetivo de se evitar a progressao das lesoes,
disfuncéo renal secundaria e malignizacdo (nefroblastoma). O tratamento foi
autorizado parcialmente pelo plano de saude, com a autorizacdo para a
Vincristina e indeferido o fornecimento da Actinomicina sem constar em
relatorio o argumento da operadora.

A deteccao de lesdes renais multiplas ou difusas em exames de imagem
em criangas apresenta desafios significativos no diagnéstico e tratamento.
Essas lesdes quase sempre representam, do ponto de vista patoldgico, tecido

renal anormal, variando entre o tumor de Wilms (TW) e os restos nefrogénicos
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(RN), mas a capacidade de determinar em que ponto desse espectro as lesdes

se enquadram € bastante limitada com as tecnologias atuais. A importancia de
um diagnostico preciso para distinguir lesdes malignas de benignas ou
precursoras de cancer é fundamental, porém nao existe uma metodologia
“padrao-ouro” para isso.

A nefrogénese é um fenbmeno ainda nao totalmente compreendido, pelo
gual o blastema nefrogénico se desenvolve em néfrons maduros. A
persisténcia do blastema nefrogénico apds a 362 semana de gestacao resulta
no que tem sido denominado Nefrogénese Renal (NR). Isso pode ocorrer em
todo o rim, com caracteristicas histologicas e radiograficas variaveis. As lesdes
podem ser isoladas, multiplas ou difusas, e podem se apresentar com lesées
radiolégicas claramente compativeis com o tumor de Wilms (TW). O termo
nefroblastomatose foi originalmente definido por Beckwith como NRs
multifocais/multiplos ou difusos. Ao longo do tempo, o termo tem sido aplicado
com menos rigor, € 0s ensaios clinicos para estudar essa entidade tém sido
desafiados pela raridade do diagndstico e pela variabilidade das caracteristicas
patoldgicas, de imagem e clinicas das lesfes renais incluidas sob esse termo
abrangente. A complexidade da literatura disponivel, relativamente escassa,
sobre a entidade nefroblastomatose foi agravada pelo uso de terminologia vaga
ou conflitante, descrevendo entidades patoldgicas, radiolégicas e clinicas
distintas, porém sobrepostas.

E importante ressaltar que ndo existem caracteristicas histoldgicas,
imuno-histoquimicas ou moleculares totalmente confidveis para distinguir
definitivamente os nefrdcitos renais hiperplasicos de um tumor de Wilms por
exame patologico. Portanto, a bidpsia é desencorajada como estratégia
diagnostica de rotina devido as limitacdes conhecidas para essa distincdo em
tecido obtido por biopsia. Mesmo quando uma lesdo € completamente
ressecada cirurgicamente, o patologista enfrenta desafios significativos para
chegar a um diagndstico definitivo.*

A nefroblastomatose perilobar hiperplasica difusa (NPHD) representa

uma categoria Unica de nefroblastomatose caracterizada por uma espessa
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camada de nefroblastomatose ao redor do rim. Sem tratamento, todos 0s
pacientes com NPHD desenvolvem tumores de Wilms. Embora na maioria
dos pacientes a NPHD seja bilateral, existem casos raros de NPHD unilateral.
Até recentemente, a NPHD néo havia sido estudada prospectivamente por
nenhum dos consorcios de oncologia pediatrica. Consequentemente, 0s
pacientes foram tratados de diversas maneiras, incluindo observacéo ou
tratamento com multiplos agentes quimioterapicos por diferentes periodos e
radioterapia no flanco. A dificuldade na aplicacdo clinica desses relatos €&
agravada pelo fato de que uma definicdo consistente de NPHD néo foi aplicada
uniformemente a todos os casos. Existem cinco relatos de pacientes com
NPHD que néo receberam tratamento inicial. Em todos os casos, um tumor de
Wilms subsequente desenvolveu-se aos 4, 10, 11 e 13 meses e aos 4 anos de
idade. Assim, existe um consenso geral de que uma crianga com
nefroblastomatose necessita de terapia adjuvante. A maioria dos relatos
de pacientes tratados com quimioterapia utilizou principalmente

dactinomicina e vincristina, mas a duracdo da quimioterapia é variavel...?

A vincristina possui registro ativo na ANVISA sob os nomes comerciais
Cytovinex ®, Dabaz ®, Fauldvincri ®. E indicado em bula como quimioterapia
combinada na leucemia linfoide aguda, Doenca de Hodgkin, linfomas malignos
ndo Hodgkin (tipos linfociticos, de células mistas, histiociticos, n&o
diferenciados, nodulares e difusos), rabdomiossarcoma, neuroblastoma, tumor
de Wilms, sarcoma osteogénico, micose fungdide, sarcoma de Ewing,
carcinoma de cervix uterino, cancer de mama, melanoma maligno, carcinoma
“oat cell” de pulmao e tumores ginecolégicos de infancia. Também pode ser
utilizado em conjunto com outros medicamentos para o tratamento de algumas
neoplasias pediatricas, tais como: neuroblastoma, sarcoma osteogénico,
sarcoma de Ewing, rabdomiossarcoma, tumor de Wilms, doenca de Hodgkin,
linfoma ndo Hodgkin, carcinoma embrionario de ovario e rabdomiossarcoma
de Gtero.3

Atualmente, ndo existem marcas de actinomicina com registro ativo na
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ANVISA. De acordo com os relatorios da Geréncia-Geral de Medicamentos

(GGMED), todos os registros histdricos da substancia no Brasil foram
permanentemente cancelados ou se encontram inativos devido ao
desinteresse comercial dos laboratérios em manter o produto no mercado
nacional. Porém, a ANVISA incluiu a substancia na lista de medicamentos que
podem ser importados sem regularizacdo nacional em carater excepcional por
unidades de saude por meio da edicdo da Instrugdo Normativa n° 352/2025.4
As duas marcas internacionais mais comumente importadas por hospitais
brasileiros e clinicas de oncologia sdao Cosmegen® (fabricado
internacionalmente pela Recordati Rare Diseases / Merck) e Dacilon®
(fabricado pela Celon Laboratories na india).

As principais evidéncias cientificas baseiam-se em dois ensaios clinicos:
Estudo AREN0534 (NCT00945009) e protocolo UMBRELLA SIOP-RTSG 2016.
O ARENO0534 estudou 180 pacientes com tumor de wilms benigno que re-
ceberam tratamento com vincristina, dactinomicina e doxorrubicina por 6
ou 12 semanas, seguido de cirurgia. Os resultados mostraram: 100% de so-
brevida com seguimento mediano de 6,6 anos (variacédo 4,5-9,1 anos), 87,5%
de preservacao renal (14 de 16 rins funcionantes),nenhum paciente anéfrico,03
pacientes (37,5%) nao desenvolveram tumor de Wilms durante o acompanha-
mento e 1 paciente teve resposta completa na imagem sem necessidade de
intervencao cirdrgica.®

O protocolo UMBRELLA SIOP-RTSG 2016 representa o padrédo atual
de tratamento desenvolvido pelo Renal Tumour Study Group da International
Society of Paediatric Oncology para tumores renais pediatricos, incluindo ne-
froblastomatose e tumor de Wilms bilateral. Foi desenvolvido por um painel
multidisciplinar de especialistas para promover colaboracao internacional e
pesquisa integrada de biomarcadores e imagem. O protocolo inclui diretrizes
para doenca localizada, metastatica, bilateral e recidivada, abrangendo todas
as faixas etéarias. Para nefroblastomatose, o algoritmo UMBRELLA atual re-

comenda quimioterapia inicial de 6 semanas de vincristina e actinomi-
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cina D (VA) e reavaliacdo por imagem apo6s 6 semanas de terapia. Crian-
cas com doenca estavel ou progressiva devem ser avaliadas para cirurgia se
houver suspeita de tumor de Wilms. Se a cirurgia ndo for indicada, a quimio-

terapia é continuada.®

IV — CONCLUSAO:

Considerando o caso concreto do presente auto, trata-se paciente de 03
anos de idade, portadora de lesdes renais bilaterais consideradas pré-malignas
(nefroblastematose) e com alta probabilidade de transformac&o maligna
guando nao tratadas;

Considerando haver evidéncias cientificas que se mostraram favoraveis
guanto a eficacia, efetividade, seguranca e custo-efetividade do tratamento
proposto;

Considerando que a vincristina possui registro ativo na ANVISA e que a
agéncia incluiu a actinomicina na lista de medicamentos que podem ser
importados sem regularizacdo nacional em carater excepcional por unidades
de saude;

Este NATJUS considera a presente demanda como justificada.
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