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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAQO

CAMARA/VARA: 22 Vara Civel
COMARCA: Pocos de Caldas
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2023.0004450
IDADE: 69 anos Sexo: masculino
DOENCA(S) INFORMADA(S): 178.0, D50, K92.2
PEDIDO DA ACAOQ: Sandostatin Lar® (Acetato de Octreotida 30 mg)
FINALIDADE / INDICACAO: Como opgéo de terapéutica off-label para o

tratamento farmacolégico da telangiectasia hemorragica hereditaria (THH),

objetivando a redug¢do do sangramento gastrintestinal com melhora do perfil
de ferro, melhora da anemia e reducédo das hemotransfusdes.

Il - PERGUNTAS DO JUiZO:

Proceda a Secretaria do Juizo, através do servidor habilitado, consulta técnica
ao NATJUS nos termos do Oficio Circular da Saude n° 01/2023.

lIl - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentagdo apresentada trata-se de paciente com

diagndstico telangiectasia hemorragica hereditaria, evoluindo com hemorragia
digestiva meédia intermitente, ocasionando anemia ferropriva refrataria a
suplementacdo de ferro oral e parenteral, além de transfusbes sanguineas.
Consta que foi estabelecido diagnéstico de angiectasia de delgado, DDC,
artrodese de coluna, histérico de tabagismo ha 37 anos.

Faz uso continuo de Selozok®, Enalapril, Noripurum® via oral e
endovenosa (reposi¢des intermitentes).

‘A telangiectasia hemorragica hereditaria (doenca de Rendu-Osler-
Weber) é uma displasia fibrovascular sistémica, de heranga autossémica
dominante, caracterizada pela triade classica: telangiectasias, epistaxes
recorrentes e historia familiar. Malformacdes arteriovenosas, aneurismas e
telangiectasias podem ocorrer distribuidas pela vasculatura corporal

apresentando degeneracdo da célula endotelial, defeitos nas jungdes
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endoteliais e fraqueza do tecido conjuntivo perivascular. E de progndstico
essencialmente benigno, embora complicagbes hepaticas, gastrointestinais,
pulmonares, cardiacas e neuroldgicas possam ocorrer. A epistaxe € a forma
mais comum de sangramento (80% dos afetados); e, geralmente, o primeiro
evento hemorragico. O diagnostico exige histéria e exame fisico minucioso,
exames hematologicos, endoscopias, angiografias, raio-X de térax e
fluoroscopia. A terapia é de suporte, com suplementacdo de ferro e
transfusbes sanguineas, mas tratamentos hormonal e cirurgico tém
propiciado resultados relativos no controle dos disturbios hemorragicos. O
diagndstico da doenca e a relacdo dos 6rgdos acometidos sdo importantes na
prevencao e no tratamento adequado das complicagcbes, assim como para
orientacdo genética. Apresentamos 9 casos da doenca e as consideragdes
quanto a seu quadro clinico, fazendo uma revisdo atualizada de sua
fisiopatologia, manifestacgdes clinicas e terapéutica clinico-cirurgica.” (1

“Entre as manifestagdes clinicas gerais da doenca, a mais comum ¢é a
epistaxe. Ocorrem também telangiectasias cutaneas. Além dessas
caracteristicas clinicas, ha a ocorréncia de sangramentos de varias mucosas
do organismo, entre os quais estdo: epistaxe (80%), gastrointestinal (10 a
40%), geniturinario (menos de 10%), pulmonar (menos de 10%) e
intracerebral (menos de 10%). A hemorragia intraocular é rara.
Aproximadamente, 10% dos pacientes nunca apresentaram quadros de
sangramentos”. (1)

‘A THH €& uma doencga autossémica dominante, com penetréncia e
fendtipo variavel. A telangiectasia hemorragica hereditaria (THH) pode ser
diagnosticada através da historia clinica e do exame objectivo, utilizando os
critérios de Curacao. O diagndstico pode também ser confirmado através da
identificacdo de mutacdes genéticas em ENG, ACVRL1 ou no gene SMAD4
(mothers against decapentaplegic homolog 4). No entanto, o estudo genético
nao € necessario para realizar o diagnostico”.(s)

Os sintomas apresentam-se em torno da terceira ou quarta décadas.

Aproximadamente, metade desses pacientes sao assintomaticos. O
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tratamento de telangiectasia hemorragica hereditaria tem por objetivo
interromper ou prevenir sangramentos, mitigando suas consequéncias.

“O tratamento eficaz das angiodisplasias ainda constitui muitas vezes
um desafio clinico. Estdo disponiveis varias modalidades terapéuticas no
tratamento das angiodisplasias, dependendo a sua escolha da forma de
apresentacdo da hemorragia, do numero e localizagao das lesdes, condicao
clinica, patologias associadas e medicagcdao do doente, e da resposta a
tratamentos prévios. A abordagem de tratamento pode ser dividida em
endoscopica, cirurgica e farmacologica’. ()

O Acetado de Octreotida ¢é medicamento aprovado no Brasil para
tratamento de outras patologias diversas a do autor do processo. Esta
disponivel no SUS através do componente especializado de assisténcia
farmacéutica, sob protocolo, para o tratamento farmacoldgico da acromegalia,
vide RENAME 2022, Paginas 41 e 106. E um analogo sintético da
somatostatina do grupo farmacoterapéutico (anti-horménio do crescimento).

O acetato de octreotida € um derivado sintético octapeptideo da
somatostatina de ocorréncia natural com efeitos farmacologicos similares,
mas com duracdo de acido consideravelmente prolongada. Assim como a
somatostatina, a octreotida suprime a secregao do horménio do crescimento
e da tireotropina pela hipofise anterior, além de diminuir a liberacdo de certos
horménios das células das ilhotas pancreaticas, como insulina, glucagon e
peptideo vasoativo (VIP). Um dos principais usos da octreotida € o tratamento
e controle de tumores carcinoides.

No entanto, a octreotida tem funcdes adicionais: reducao do fluxo
sanguineo esplancnico, secregao de acido gastrico, motilidade gastrintestinal,
funcdo pancreatica exdcrina e alteracao da absorcao de agua, nutrientes e
eletrélitos do trato gastrintestinal. O uso clinico de octreotida é observado em
disturbios do sistema gastrointestinal e enddcrino.

A octreotida Lar € a formulac&o de longa duragéo € uma suspenséo de
microesferas para injecdo, que propicia niveis plasmaticos efetivos por

aproximadamente 28 dias apods injecao intramuscular unica.
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Possui indicagdo de bula registrada na ANVISA, para o tratamento de
pacientes com acromegalia:

* que sao adequadamente controlados através do tratamento com octreotida
por via subcutanea;

* para 0s quais a cirurgia ou radioterapia forem inadequadas, ineficazes ou
indisponiveis, ou no periodo interino até a cirurgia poder ser realizada, ou,
durante o intervalo de tempo até que a radioterapia se torne completamente
efetiva;

* para os pacientes que nao estdo dispostos a se submeter a cirurgia.

Para tratamento de pacientes com sintomas associados a tumores
funcionais enddcrinos gastroenteropancreaticos, para os quais os sintomas
sao controlados adequadamente através do tratamento com octreotida por
via subcutanea:
 tumores carcinoides com caracteristicas da sindrome carcinoide.

* VIPomas.

* Glucagonomas.

* Gastrinomas/sindrome de Zollinger-Ellison.

* Insulinomas, para controle pré-operatorio de hipoglicemia e para terapia de
manutencao.

* GHRHomas.

O tratamento com octreotida Lar resulta na melhora dos sintomas
relacionados aos tumores neuroenddcrinos gastroenteropancreaticos
funcionais. Octreotida Lar estabiliza o crescimento tumoral e aumenta o
tempo livre de progressao tumoral em pacientes com tumores carcinoides de
midgut.

A octreotida vem apresentando um papel promissor como terapia no
tratamento de sangramento gastrointestinal em pacientes com respostas
insatisfatorias a tratamentos anteriores. A justificativa para o uso da
octreotida, € que foi demonstrado que ela inibe a secrecdo de varios
horménios gastrointestinais, incluindo gastrina e secretina, que podem

contribuir para o desenvolvimento de sangramento gastrointestinal nao
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varicoso (NVGIB). Descobriu-se também que a somatostatina reduz o fluxo
sanguineo esplancnico, o que pode diminuir o risco de ressangramento em
pacientes com NVGIB.

Quando utilizada no tratamento da hemorragia digestiva alta devido a
hipertensao porta, estudos randomizados controlados demonstraram eficacia
do uso do acetato de octreotida no controle da hemorragia, mas n&o na
reducado da mortalidade.

O tratamento farmacolégico adjuvante com o uso do acetato de
octreotida para o manejo do sangramento do trato gastrointestinal secundario
a angiodisplasias, incluindo a (THH) n&do € descrito na bula e, por isso, é
considerado off-label.

O SUS néao disponibiliza alternativa farmacoldgica adjuvante para o
tratamento do sangramento secundario a telangiectasia hemorragica
hereditaria (THH). Nao ha avaliagdo da CONITEC, nem das agéncias
internacionais CADTH e NICE, para o uso do acetato de octreotida no manejo
do sangramento gastrointestinal secundario a angiodisplasia ou
teleangiectasias.

Ainda sdo necessarios mais estudos prospectivos, randomizados e
controlados, em um numero suficiente de pacientes, de forma a melhor
elucidar a eficacia do uso adjuvante do acetato de octreotida no manejo do
sangramento em pacientes com telangiectasia hemorragica hereditaria. As

evidéncias cientificas existentes sao de baixa qualidade metodoldgica.
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