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NOTA TECNICA: 9288

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO
CAMARA/VARA: 22 Vara Civel da Infancia e Juventude
COMARCA: Belo Horizonte/MG
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2026.0009288
IDADE: 09 anos SEXO: Feminino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID D89.84
PEDIDO DA AGAO: Fornecimento do medicamento Rituximabe 500mg

endovenoso.

FINALIDADE / INDICACAO: Fornecimento de medicacdo prescrita para
paciente portadora de doenca relacionada ao IgG4 atendida pelo SUS.

Il - PERGUNTAS DO JUizO:

Nota Técnica especifica sobre o caso dos autos, com base nos

relatérios médicos acostados, quanto a eficacia, efetividade, seguranca e
custo-efetividade do tratamento requerido, a luz das diretrizes das politicas
publicas do SUS.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacdo apresentada trata-se de paciente de 09

anos, portadora de doencga relacionada ao IgG4, em acompanhamento
especializado e diagndstico de esclerotenonite (pseudotumor orbitario) a
direita, com quadro clinico compativel com processo infamatério orbitario
crbnico e recidivante, cursando com edema periorbitario, dor ocular e
restricdo da mobilidade ocular. Em fevereiro de 2023 foi submetida a exames
que demonstraram elevagdo do IgG4, o que levou a hipotese de doenca
relacionada ao 1gG4. Outros exames laboratoriais alterados foram VHS; PCR
e FAN, e ECA, complementos e eletroforese de proteinas normais. Foi contra
indicada a bidpsia orbitaria por dificuldade técnica e baixa tolerancia ao
exame pela paciente. Foi submetida a pulsoterapia com metilprednisolona em
fevereiro de 2023, com resposta inicial

satisfatoria mantendo-se a corticoterapia até dezembro de 2023 quando foi
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descontinuada devido a intolerancia gastrointestinal e persisténcia da
dependéncia de corticoide. Optou-se, entdo, por troca para azatioprina,
posteriormente substituida por micofenolato de mofetila, este atualmente em
uso. A tentativa de desmame do corticoide levou a nova recorréncia dos
sintomas de uveite esclerosante, sendo indicado entdo o uso de rituximabe. A
Secretaria Estadual de Saude apresentou negativa de fornecimento do
rituximabe em setembro de 2025 com a alegagao de que o medicamento nao
consta nas indicacdes previstas no Componente Especializado de Assisténcia
Farmacéutica, este baseado em Protocolos de Diretrizes Terapéuticas
especificos.

A doencga relacionada a imunoglobulina G4 (DR-IgG4) é um disturbio
fibroinflamatério crénico imuno-mediado, caracterizado por respostas imunes
desreguladas que muitas vezes se manifesta com massas tumorais e/ou
aumento indolor de multiplos 6rgéos. Essa complexidade frequentemente
leva a desafios diagndésticos devido a sobreposi¢cao clinica com cancer,
infecgdes e outras doengas autoimunes.

O diagnéstico da doencga relacionada a IgG4 (DR-IgG4) exige uma
abordagem abrangente que envolve exames laboratoriais, exames de
imagem e avaliagcbes clinicas. Os sintomas podem variar, desde
linfadenopatia até ictericia, afetando multiplos 6érgdos. Embora niveis
elevados de IgG4 no sangue e achados de envolvimento tecidual e fibrose
em exames de imagem possam ser sugestivos, eles ndo possuem
especificidade suficiente para um diagndstico definitivo. Niveis sanguineos
elevados de IgG4 sdo sugestivos, mas nao definitivos. Geralmente s6 se
confirma através de biopsia .

Os objetivos do tratamento sao reduzir a inflamacéao e induzir a remis-
sdo da doenga, com o intuito de preservar a fungcado do 6rgao acometido e,
ao mesmo tempo, minimizar os efeitos adversos da terapia com glicocorti-
coides e outros agentes. A terapia inicial é feita com glicocorticoides. Embo-
ra quase todos os pacientes respondam aos glicocorticoides, aproximada-

mente 40% deles falham em atingir a remissdo completa ou recaem em um
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ano, mesmo se os glicocorticoides forem mantidos. Imunossupressores, tais
como o micofenolato de mofetila, ciclofosfamida e azatioprina, podem ser
utilizados no tratamento da DR-IgG4 dependente de corticoides, embora as
evidéncias cientificas que embasem o seu uso sejam muito fracas.

O rituximabe é um anticorpo monoclonal (um tipo de proteina) que se
liga aos receptores dos linfocitos B, levando-os a sua destruicdo, sendo
usado assim no tratamento de diversos tipos de cancer e indicagdes
imunolégicas. Em bula do medicamento registrada na ANVISA, tem-se que
esta indicado para tratamento de linfomas, leucemia, artrite reumatoide,
granulomatose com poliangiite e pénfigo vulgar 2.

Embora a primeira linha de tratamento padrdo seja feita com
glicocorticoides e embora com indicagao off-label, o uso do rituximabe para o
tratamento da Doenga Relacionada a IgG4 tem representado uma alternativa
terapéutica de resgate e poupadora de corticoide.

Por se tratar de uma doenga rara, faltam ensaios clinicos
randomizados e de acompanhamento em longo prazo para embasar as
evidéncias dos resultados terapéuticos.

Uma revisao sistematica realizada em 2019 apresentou uma analise
abrangente da seguranga e eficacia do rituximab no tratamento de doencas
imunomediadas, como a DR-lgG4. Foram incluidos cinco estudos n&o
randomizados, totalizando 52 pacientes. Um numero significativo destes
pacientes apresentou remissdo apdés o tratamento com rituximab, com
reducao significativa da atividade da doenca 3.

Uma revisdo sistematica publicada em 2023 analisou o0s usos
terapéuticos do rituximab e caracteristicas clinicas em doencas relacionadas
a imunoglobulina G4. Um total de 14 publicacdes foram utilizadas para
produzir os resultados do estudo: trés revisdes sistematicas, trés estudos
observacionais, quatro revisbes narrativas e quatro relatos de caso. Os
resultados dos estudos incluidos demonstram que o rituximab apresentou
resultados promissores no tratamento das doencas relacionadas a 1gG4. Foi

associado a melhores desfechos clinicos, incluindo indugdo de remisséo,
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prevencao de recidivas e reducdo da atividade da doenca. Além disso, o
rituximab foi geralmente bem tolerado, com poucos eventos adversos
relatados®.

De acordo com o International Consensus Guidance Statement on the
Management and Treatment of IgG4-Related Disease, o uso do rituximabe
esta formalmente indicado para pacientes refratarios ou dependentes de
corticoides®.

Com relagao ao quadro de uveite esclerosante, foi publicada em 2021
a maior analise retrospectiva disponivel, que avaliou dados individuais de 229
pacientes. O sucesso clinico foi documentado em 83,5% dos casos de uveite
e em 93,3% dos casos de esclerite ©.

Foi publicado em 2024 um artigo de revisdo que analisou os
parametros de eficacia em pacientes com uveite ndo infecciosa. Esse
compilado demonstrou que 88,6% dos 78 pacientes apresentaram resposta
terapéutica positiva, com 79,5% atingindo resolugédo completa da inflamagéao
ocular e 81,1% conseguindo reduzir as doses de corticoides ”.

O Consenso Brasileiro de Uveites, alinhado ao PCDT do Ministério da
Saude, estabelece o adalimumabe como o unico bioldgico incorporado no
SUS para uveites néo infecciosas, indicado apés falha com corticoides e
imunossupressores convencionais. O rituximabe nao é padronizado para esta
indicagcdo no PCDT, nado integra nenhuma lista oficial de medicamentos
(Componentes Basico, Estratégico e Especializado) para dispensacdo no
SUS e nado foi, até o momento, avaliado pela Comissdo Nacional de
Incorporagéo de Tecnologias no SUS — CONITEC para esta indicagao &°.

O medicamento rituximabe ndo é licenciado pela agéncia nacional de
saude do Reino Unido NICE para essa finalidade, que recomenda o uso de
agente biolégico anti-TNF (como adalimumab e corticoide (dexametasona)
para tratar a uveite nao infecciosa. A agéncia admite, porém, o uso off-label
uveites refratarias (Qque ndo respondem a outros tratamentos), com o mesmo

acontecendo no Canada 1011,
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IV- CONCLUSAO:

Considerando o caso concreto do presente auto, trata-se de paciente
de 09 anos, portadora de doenga relacionada ao IgG4 e diagndstico de
esclerotenonite (pseudotumor orbitario) a direita, com quadro clinico
compativel com processo infamatdério orbitario crénico e recidivante, refratario
as terapias com azatioprina e micofenolato de mofetila e cortico-dependente;

Considerando que o medicamento solicitado possui registro ativo na
Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA), porém nao esta indicado
em bula para o0 manejo do quadro clinico apresentado, conforme relato
médico;

Considerando que existem evidéncias cientificas de baixa qualidade
metodoldgica que sustentem a indicagdo do tratamento proposto para o
quadro clinico descrito com eficacia e seguranga aceitaveis;

Considerando que as evidéncias sugerem que o rituximabe pode ser
eficaz no tratamento da doenca relacionada ao IgG4, embora o0 seu uso
nessa enfermidade ainda seja off label e recomendado em caso de
refratariedade ao tratamento previamente instituido ou dependéncia a
corticoterapia;

Considerando que, apesar deste medicamento ndo integrar nenhuma
lista oficial de medicamentos, nem estar disponivel para dispensacao no
SUS, nem ter sido, até o momento, avaliado pela Comissao Nacional de
Incorporagéo de Tecnologias no SUS — CONITEC, nao existirem tratamentos
padronizados no SUS, especificamente para a doencga relacionada ao 1gG4,
nem alternativas para a situagao clinica da paciente, que ja teria esgotado as
opc¢oes terapéuticas disponiveis no SUS,

Este NATJUS considera a presente demanda como justificada com
ressalvas, devendo a paciente ser acompanhada em sua resposta ao
tratamento caso o pleito seja deferido.
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