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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 22 Vara Empresarial, de Fazenda Publica e Registros
Pudblicos
COMARCA: Contagem

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2026.0010704

IDADE: 20 anos Sexo: Feminino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10: L10.1

PEDIDO DA ACAO: Medicamento Rituximabe 500 mg, uma ampola no dia 0
e no dia 14 e, apos, 1000mg a cada seis meses

FINALIDADE / INDICACAOQO: Lesdes pele - pénfigo vulgar

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 85.522

Il - PERGUNTAS DO JUIiZO:

i) o cumprimento, pela Conitec, dos prazos e critérios estabelecidos nos arts.
19-Q e 19-R da Lei n® 8.080/1990 e no Decreto n° 7.646/2011, no que tange

a decisdo de ndo incorporacdo do medicamento em questdo ao rol do SUS;

i) a inexisténcia de possibilidade de substituicdo do medicamento requerido
por outro ja incorporado as listas oficiais do SUS ou contemplado pelos
protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas vigentes;

iii) a comprovacdo, com base na medicina fundada em evidéncias, da
efichcia, acuracia, efetividade e seguranca do medicamento pleiteado,
respaldada, obrigatoriamente, por evidéncias cientificas de elevado grau de
confiabilidade, tais como ensaios clinicos randomizados, revisdes
sistematicas ou meta-analises; e

iv) a demonstragéo da imprescindibilidade clinica do tratamento, por meio de
laudo meédico fundamentado, que deverad especificar, inclusive, o0s
tratamentos ja realizados pela parte autora.

lIl = CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacdo médica datada de 17/01/2024, trata-se de

paciente de 23 anos, com diagndéstico pénfigo vulgar, em tratamento no
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HC da UFMG. Cursa com lesdes cutaneas principalmente de face e tronco a
despeito do tratamento com corticoterapia oral e tépica (prednisona),
azatioprina e dapsona, sendo refrataria as terapias. Como doenca
cutanea grave, refrataria a outras terapéuticas, necessita de de
rituximabe 500mg 1 ampola nos dias DO 1 D14 e apds 1000 mg a cada 6
meses por 2 anos, para evitar lesfes cutaneas intensas com
possibilidade de de infecgéo.

O pénfigo € uma doenca autoimune rara, grave e potencialmente
fatal, caracterizadas pela presenca de bolhas e feridas frageis na pele e
na mucosa. E consenso que o mesmo representa um grupo de doencas
autoimunes, ja que € notada nos pacientes de pénfigo a presenca de
anticorpos contra as ligacdes intercelulares epiteliais pavimentosas.
Esses anticorpos sdo predominantemente do tipo IgG1 e IgG4 e se ligam
principalmente em proteinas de superficie dos queratinécitos. Reagem
contra componentes dos complexos desmossomotonofilamento
epiteliais, nos sitios moleculares especificos de glicoproteinas de
superficie da desmogleina 3 e desmogleina 1 (Dsgl e Dsg3). Nesses
locais o anticorpo destréi as proteinas, provocam a desintegracdo ou
perda da aderéncia celular e produzindo assim a separacdo das células
epiteliais conhecida como acantdélise, com passagem de liquido e formacéao
das bolhas de tamanhos variados na pele e nas mucosas: boca,
garganta, olhos, nariz e regiao genital. As bolhas acabam por romperem
apos algum tempo (horas a dias, dependendo do local e do tipo de pénfigo)
deixando feridas, que demoram bastante para fechar, ou ndo se fecham.
Ha 5 tipos de pénfigo, mas 2 sdo os tipos principais: pénfigo vulgar (PV)
e pénfigo foliaceo (PF). Clinicamente o PV € a forma mais comum e mais
grave, que acomete adultos de meia-idade, especialmente entre
mulheres entre 40 e 60 anos, sendo rara em criangas. E comum em
determinados grupos étnicos, como judeus, individuos do norte da india,
povos do mediterraneo, ou em pessoas com alguns antigenos de

histocompatibilidade fenotipicos (HLA), o que leva a pensar em

2/17

Nota Tecnica N° 10704/2026 NATJUS-TIMG PM



# NatJus

Estadual

hereditariedade.

Apresenta-se como bolhas que geralmente comegcam nas nas
mucosas claras, moles em 70% dos pacientes na boca (gengiva, lado de
dentro das bochechas, lingua, céu-da-boca, até a garganta), mas também
podem surgir dentro do nariz e naregiao genital em 20% dos casos. Sao
dolorosas de varios tamanhos. O paciente pode passar alguns meses
tendo bolhas e feridas somente nessas mucosas. As bolhas orais ou de
mucosa Sao as primeiras a aparecerem e as ultimas a desaparecerem e
podem afetar continuamente toda a mucosa incluindo orofaringe,
dificultando a degluticdo e a alimentacao. Em cerca de 60% dos casos,
0S primeiros sinais ocorrem na mucosa bucal que podem preceder as
lesdes de pele por periodos de até um ano. As bolhas mucosas oral, por
se encontrarem em ambiente Umido e por sofrerem traumatismos
constantemente, se rompem, e transformando em erosdes e ulceracdes
superficiais, persistentes e dolorosas, de fundo hemorragico e bordas
irregulares. Em alguns casos, as ulcera¢cdes podem ser cobertas por
pseudomembrana acinzentada, distribuindo-se ao acaso na mucosa bucal,
principalmente palato, mucosa labial, face inferior da lingua e gengiva.
A sialorreia, saliva sanguinolenta e halitose podem ocorrer. Rouquidao
aguda é o principal sintoma quando as lesfes afetam a laringe e faringe.
Apoés alguns meses, tendo bolhas e feridas somente nessas mucosas,
surgem as bolhas flacidas na pele, principalmente no tronco,
preferencialmente em areas seborreicas da pele como éareas flexurais,
face, couro cabeludo e extremidades, que evoluem para erosdées com
crostas de cicatrizacdo lenta, com tendéncia a progressao. A mucosa
genital em 20% é envolvida e raramente ha acometimento das
conjuntivas ou es6fago. JA o acometimento da regido periungueal pode
resultar em perioniquia crénica e, mais raramente, em alteragdes
ungueais diversas, incluindo onicomadese, onicosquizia e onicolise.
Diante do acometimento da pele a pessoa se sente indisposta no geral.

As bolhas podem se espalhar, a pele danificada exsuda grandes
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guantidades de liquido, e podem infectar devido a acdo de diversas
bactérias, assemelhando-se as queimaduras graves. A gravidade da
doenca refere-se ao seu curso progressivo, quase sempre, acompanhado
de alto estado catabdlico pela perda de fluidos corporais e proteinas, e
guadros de infec¢cdes bacterianas e virais secundarias que podem levar
a septicemia.

Deve ser tratado por dermatologistas, médicos mais bem equipados
para diagnostica-la e trata-la, ja uma doenca pouco frequente. Para
confirmar o diagndstico, é necessario fazer abiopsiade pele e em alguns
casos, pode ser necessario exame de imunofluorescéncia direta e
indireta, além de testes laboratoriais que identificam anticorpos
relacionados a doenca, como deteccdo soroldgica de anticorpos IgG
contra antigenos especificos por ELISA e imunoblot. Seu diagndstico
diferencial inclui reacdes alérgicas a drogas, Ulceras traumaticas,
sialometaplasia necrotizante, liquen plano erosivo, eritema multiforme,
estomatite aftosa, sindrome de Behcet, herpes simples, penfigbéide bolhoso e
benigno das mucosas e liquen plano bolhoso.

O PV é caracterizado pela diversidade clinica, assim cada paciente
€ um desafio Unico, jA que os pacientes podem apresentar lesdes apenas
nas membranas mucosas e ter envolvimento mucocutaneo, cutaneo ou
extensivo limitado. Sendo doenca cronica, ndo tém cura e seu
tratamento deve ser continuo, baseado em controle clinico, podendo
ocorrer recaidas no futuro. Apesar dos avancos no tratamento, o PV ainda
pode causar impactos significativos na qualidade de vida, tanto pela
doenca em si quanto pelos eventos adversos do tratamento prolongado.
A base do tratamento é a utilizacdo de drogas que suprimem o sistema
imunolégico. O objetivo inicial do tratamento € suprimir a forma
promover a cicatrizacdo das lesdes. Em seguida, busca-se alcancar a
remissdo da doenca, evitar recaidas e reduzir ao maximo os efeitos
adversos associados ao uso prolongado dos medicamentos. Os

tratamentos devem ser escolhidos apés uma consideracédo cuidadosa
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dos beneficios potenciais e efeitos colaterais, no contexto de outras
condi¢cbes médicas do individuo. Muitas vezes, a doenca ja quase controlada,
apresenta recaidas e a dose dos medicamentos precisa ser aumentada
novamente.

A estratégia terapéutica ideal ndo é conhecida. Ha muitas
intervencgdes terapéuticas em uso que ndo foram avaliadas em ensaios
clinicos randomizados bem planejados (ECRs) e existe uma falta de
padronizacdo nos ja efetuados. Multiplas modalidades terapéuticas
potenciais estdo disponiveis e varios regimes estao em uso, tornando a
escolha do esquema de tratamento complexo. Nao se sabe qual é a opcéao
de tratamento mais eficaz ou mais segura, ou qual é a melhor
combinacéo. Por sua vez, a resposta ao tratamento pode variar entre 0s
individuos. LesGes na boca sao lentas para curar e podem fazer com que
a escovacao dos dentes se torne dolorosa, facilitando doencas da gengiva
e perda dentaria. Ao afetar os labios, palato, bochechas e gengivas a
doenca ndo € reconhecida por um prolongado periodo, sendo
consideradas outras hipoteses diagndésticas, como estomatite herpética, aftas
recorrentes ou mesmo candidiase oral, o que leva a tentativas terapéuticas
frustradas ao longo do tempo. Um dentista pode oferecer tratamentos a
fim de manter os dentes e as gengivas saudaveis. Escovas dentais macias,
evitar alimentos condimentados, duros e acidos também ajuda, uma vez que
esses alimentos podem irritar ou provocar a formacdo de bolhas.
Comorbidades como diabetes mellitus, hipertensdo, neoplasias,
infecgBes crbénicas e complicacdes associadas podem limitar as opcdes
de tratamento disponiveis. Além disso, tratar pacientes durante o inicio
da doenca é bem diferente do que tratar pacientes com doenca
recalcitrantes ou apo0s multiplas remissdes, com comprometimento da
gualidade de vida relacionada a saude e adeséo ao tratamento. Foi feito
esforco para introduzir definicdes e pontos finais comuns no tratamento
do PV pelo Forum Europeu de Dermatologia (EDF), Consenso

Internacional e British Association of Dermatologists (BAD), porém ainda
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ha controversas. A remisséo clinicamente corresponde a cessacao de
formacdo de novas vesiculas, a cicatrizagdo de antigas erosfes da fase
de consolidacado e a conclusédo do tratamento que se reduz a doses de
manutencao, permitindo minimizar o comprometimento funcional e
alcancar uma remissdao tao rapida quanto possivel, com poucos surtos
e minima morbidade associada ao tratamento. O verdadeiro desafio &
evitar as recaidas a longo prazo e evitar os eventos adversos
associados ao uso prolongado de esteroides e imunossupressores. Tal
intencdo requer monitoramento clinico rigoroso da eficacia e seguranca do
tratamento. O envolvimento de locais criticos, como superficies mucosas
ou olhos, pode exigir uma terapia mais agressiva. Os corticosteroides
sdo os medicamentos mais utilizados e considerados a principal opgao
de tratamento inicial, especialmente a prednisolona, geralmente
administrada por via oral. Para melhorar a resposta ao tratamento e
reduzir a necessidade de doses elevadas de corticoides, podem ser
associados medicamentos que diminuem a agdo do sistema
imunolégico, como azatioprina (AZA), micofenolato de mofetila e
micofenolato de sédio (MFM e MFS). Nos casos em que ndo ha melhora
adequadaou quando hadependéncia prolongadade corticoides, podem
ser utilizadas outras alternativas terapéuticas, como rituximabe (RTX),
imunoglobulina intravenosa (1VIg), ciclofosfamida, dapsona e metotrexato
(MTX), objetivando ampliar o controle dadoenca e reduzir complicacdes
relacionadas ao tratamento continuo.

Conforme recomendacgfes nas diretrizes do EDF e da BAD, o
tratamento para o PV pode ser estruturado da seguinte forma:
- Tratamento de Primeira Linha (Indugdo): Os corticosteroides sé&o
recomendados como terapia de primeira linha para pacientes com
formas leves a moderadas e moderadas a graves da doenca, pilar
fundamental para o controle inicial dadoenca. Prednisona e prednisolona
sdo, em geral, administradas por via oral, enquanto a metilprednisolona

(MP) e a dexametasona (DXM) sao empregadas predominantemente em
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esquemas de pulsoterapia). A BAD defende o uso precoce de RTX, AZA e
micofenolato como adjuvantes de primeira linha. O RTX,
especificamente, ganhou destaque como primeira linha apds estudos
demonstrarem sua eficacia em combinagcdo com ciclos curtos de
prednisona.

- Fase de consolidacdo e desmame: atingido o controle da doenca é
atingido (paciente permanece sem novas bolhas por 2 semanas e
aproximadamente 80% das lesfes previamente estabelecidas apresentam
cicatrizacao), inicia-se a reducao gradual da dose de corticosteroides.
Recomenda-se uma reducdo escalonada de 25% da dose a cada duas
semanas. Para o manejo de recidivas durante o desmame, se surgirem
mais de 3 lesdes, deve-se retornar a ultima dose eficaz.

- Fase de manutencao: os objetivos sao alcancar remissdo completa,
prevenir recaidas durante a reducdo da prednisolona e minimizar ao
maximo os potenciais efeitos adversos. No entanto, recaidas ocorrem
em até 50% dos pacientes, eventos adversos graves relacionados aos
imunossupressores em até 65%, e apenas cerca de metade dos
pacientes consegue suspender completamente o corticosteroide apoés
3 anos de tratamento.

- Adjuvantes e Segunda linha: s&o utilizados para permitir a reducao da
dose acumulada de corticosteroides e minimizar efeitos adversos a
longo prazo. Segundo a EDF recomenda-se uma combinacao de
prednisona (ou prednisolona) com AZA ou micofenolato de mofetila. Para
a BAD se um adjuvante de primeira linha falhar, recomenda-se trocar
por outro agente de primeira linha alternativo.

- Terceira linha e casos refratarios: nos pacientes que permanecem
dependentes de doses de prednisona superiores a 10 mg/diaou que nao
respondem aos tratamentos anteriores. Opcbes Terapéuticas: RTX
indicado pela EDF para casos dependentes de corticoide; IVIg nos casos
recalcitrantes ou quando ha contraindicacdo a outros

imunossupressores; imunoadsor¢cdo com procedimento extracorpéreo
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para remocdo rapida de autoanticorpos (superior a plasmaferese);
ciclofosfamida: restrita a casos ndo responsivos devido ao seu perfil de
efeitos adversos graves e dapsona ou metotrexato podem ser
considerados como op¢des poupadoras de corticoide de segunda linha
pela EDF, embora com evidéncias limitadas.

O rituximabe (anti-TNF-alfa) € um anticorpo quimérico monoclonal
anti-CD20 do linfécito B que tem sido administrado semanalmente, por
guatro semanas, nos moderados a graves e casos refratarios de PV e PF.
Também tem indicagdo em bula Anvisa no PV forma moderada a grave e
para a inducdo da remissdo em pacientes pediatricos (de 2 2 até < 18
anos de idade) com granulomatose com poliangiite (GPA) e poliangiite
microscopica (PAM) ativas e graves em combinacdo com
glicocorticoides. Atua agindo na deplecdo de células seletiva dos
linfécitos B, mas ndo em células-tronco ou plasmaticos (produtores de
anticorpos de longa duracao) e reduzindo autoanticorpos. Ao diminuir a
imunidade humoral (componente da resposta imune adaptativa mediado
pela producdo de anticorpos, imunoglobulinas, pelos linfécitos B
plasmadcitos), o medicamento interrompe a inflamatoria, induzindo a
remissdo clinica e permitindo a reepitelizacdo das lesGes. A acdo do
RTX permite um controle eficaz da doenca, frequentemente
possibilitando a reducdo ou interrupcdo do uso de corticosteroides
sistémicos, com resultados de remissdo em 90% dos casos. Apresenta
perfil de seguranca j& estabelecido em doenca imunes com principais
reacdes: infeccdo do trato respiratorio superior, conjuntivite, nasofaringite,
candidiase oral e infec¢ao do trato urinario; transtorno depressivo persistente;
cefaleia; alopecia; e reacgOes relacionadas a infusdo. Segundo o Consenso
Para o Tratamento de Dermatoses Bolhosas Autoimunes da Sociedade
Brasileira de Dermatologia, RTX pode ser utilizado no tratamento de
casos moderados a graves de PV, em especial nos pacientes
corticodependentes. Varios estudos demonstram que é um tratamento

altamente eficaz e geralmente bem tolerado, poupador de esterdides
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para PV moderado a grave. Embora o prognéstico do PV e do PF seja
de uma doenca potencialmente fatal, felizmente o nUmero de 6bitos foi
reduzido para 10% apoés introducéo dos corticoides sistémicos. No geral
0 Obito ocorre devido a quadro infeccioso ou complicacdes do
tratamento, o que chama atencdo para a importancia de cuidados de
enfermagem visando a sua prevencao. O RTX foi superior ao micofenolato
na producdo de remissdo completa sustentada em 52 semanas em
pacientes com PV em ECR. Também resultou em uma maior reducao no
uso de glicocorticdides do que micofenolato e AZA. As agéncias
internacionais All Wales Therapeutics & Toxicology Centre - (AWTTC) no
Pais de Gales recomenda RTX para PV moderado a grave desde 2022, a
Haute Autorité de Santé - (HAS) na Franca é favoravel ao reembolso de
RTX para PV moderado a grave em adultos como tratamento de primeira
linha, em associagdo com corticoterapia sistémica breve; o Instituto de
Evaluacion de Tecnologias en Salud e Investigacion — (IETSI) do Peru
fornece o RTX + corticoides sistémicos em adultos com PV moderado a
grave, refratario ou ndo responsivo ao tratamento convencional,
durante apenas um ano e o Ministério da Saude de Ontério financia
Rituxan (RTX) para PV por meio do Ontario Public Drug Programs —
Exceptional Access Program. A CONITEC em maio de 2026, avaliou o
rituximabe para as formas moderadas e graves do PV, deliberando
incialmente pela sua incorporacgdo. No relatério preliminar considerou
gue o PV é uma doenca crénica com alto impacto na qualidade de vida
e o Brasil ainda ndo dispde de um Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) especifico para a condi¢cdo. Assim concluiu que as
evidéncias sustentam que o regime de RXT associado a prednisona
proporcionaremissdo completa e sustentada por longos periodos, com
certeza moderada apesar do estudo original ter alto risco de vies,
reduzindo anecessidade de uso crénico de corticoides. O estudo clinico
RITUX 3 demonstrou que aremissdo completa sem terapia ativa aos 24

meses foi atingida por 89% dos pacientes no grupo RTX. A eficacia
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mostrou-se duradoura, com o acompanhamento de sete anos revelando
uma sobrevida livre de doenca sem corticoides de 72,1% para 0 grupo
RTX. Em termos de seguranca, o regime combinado apresentou metade
dos eventos adversos graves (0,59 vs. 1,20 por paciente) em
comparacdo a monoterapia com corticoides. Essa reducao é atribuida
ao efeito poupador de corticoide do RTX, que permitiu o uso de um terco
da dose cumulativa de prednisona em relagdo ao grupo controle.

No SUS nédo ha PCDT de PV, entretanto o uso do rituximabe nas

formas moderadas a grave do PV foi avaliado pela CONITEC em
maio/2026, e na versao preliminar do relatério a Conitec reconhecendo
a necessidade nao atendida no PV, deliberou por unanimidade sua
incorporacdo ao SUS. Vale ressaltar que este medicamento é disponivel
por meio do Componente especializado da Assitencai Terapéutica (CEAF)
para varias outras condi¢cdes e inscrito na RENAME.
Concluséo: o caso em tela trata-se de pacientede 20 anos, com diagndstico
pénfigo vulgar, em tratamento no HC da UFMG.Cursa com lesdes
cutaneas principalmente de face e tronco a despeito do tratamento com
corticoterapia oral e tépica (prednisona), azatioprina e dapsona, sendo
refrataria as terapias. Como doenca cutanea grave, refrataria a outras
terapéuticas, necessitade rituximabe 500mg 1 ampolanos dias DO 1 D14
e ap6s 1000 mg a cada 6 meses por 2 anos, para evitar lesdes cutaneas
intensas com possibilidade de de infecc¢ao.

O pénfigo € uma doenca autoimune rara, grave e potencialmente
fatal, caracterizadas pela presenca de bolhas e feridas frageis na pele e
na mucosa. E consenso que o mesmo representa um grupo de doencas
autoimunes, ja que € notada nos pacientes de pénfigo a presenca de
anticorpos contra as ligacdes intercelulares epiteliais pavimentadas.
Sua forma mais comum e grave € o PV que acomete adultos de meia-
idade, especialmente entre mulheres entre 40 e 60 anos, sendo rara em
criancas.Apresenta-se como bolhas que geralmente comegcam nas nas

mucosas claras, moles em 70% dos pacientes na boca, mas também
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podem surgir dentro do nariz e na regiao genital em 20% dos casos. A
partir dai, surgem as bolhas na pele, principalmente no couro cabeludo,
costas, peito e depois no corpo todo. As bolhas constantemente, se
rompem, e transformando em erosfes e ulceragcbes superficiais,
persistentes e dolorosas, de fundo hemorragico e bordas irregulares.
Podem se espalhar, a pele danificada exsuda grandes quantidades de
liquido, e podem infectar devido a acdo de diversas bactérias,
assemelhando-se as queimaduras graves. A gravidade da doenca
refere-se ao seu curso progressivo, quase sempre, acompanhado de alto
estado catabolico pela perda de fluidos corporais e proteinas, e quadros
de infeccdes bacterianas e virais secundarias que podem levar a
septicemia.

O PV é caracterizado pela diversidade clinica, assim cada paciente
€ um desafio Unico. A base do tratamento € uso de drogas que
suprimem o sistema imunoldgico. O objetivo inicial do tratamento é
suprimir a forma promover a cicatrizagcdo das lesbes. Em seguida,
busca-se alcancar a remissdo da doenca, evitar recaidas e reduzir ao
maximo os efeitos adversos associados ao uso prolongado dos
medicamentos. Os tratamentos devem ser escolhidos apdés uma
consideracdo cuidadosa dos beneficios potenciais e efeitos colaterais,
no contexto de outras condi¢cdes médicas do individuo. O verdadeiro desafio
€ evitar as recaidas a longo prazo e evitar 0s eventos adversos
associados ao uso prolongado de esteroides e imunossupressores. Os
corticosteroides sdo os medicamentos mais utilizados e considerados a
principal opcao de tratamento inicial. Para melhorar a resposta ao tratamento e
reduzir a necessidade de doses elevadas de corticoides, podem ser
associados medicamentos que diminuem a acédo do sistema imunologico,
como AZA, micofenolato. Nos casos em que ndo ha melhora adequada ou
guando ha dependéncia prolongada de corticoides, podem ser utilizadas
outras alternativas terapéuticas, como RTX, IVIg, ciclofosfamida, dapsona e
MTX, objetivando ampliar o controle da doencga e reduzir complicagdes

relacionadas ao tratamento continuo.
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Conforme recomendacdes nas diretrizes do EDF e da BAD, o
tratamento para o PV pode ser estruturado da seguinte forma:
- Tratamento de Primeira Linha (Inducéo): Os corticosteroides sao a
terapia de primeira linha nas formas leves a moderadas e moderadas a
graves. ABAD defende o uso precoce de RTX, AZA e micofenolato como
adjuvantes de primeira linha. O RTX, especificamente, ganhou destaque
como primeira linha ap6s estudos demonstrarem sua eficacia em
combinacédo com ciclos curtos de prednisona.
- Fase de consolidagcdo e desmame: atingido o controle da doenca,
inicia-se a reducao gradual da dose de corticosteroides, com reducéo
escalonada de 25% da dose a cada duas semanas.
- Fase de manutencao: os objetivos sdo alcancar remissdo completa,
prevenir recaidas durante a reducdo da prednisolona e minimizar ao
maximo os potenciais efeitos adversos. No entanto, recaidas ocorrem
em até 50% dos pacientes, eventos adversos graves relacionados aos
imunossupressores em até 65%, e apenas cerca de metade dos
pacientes consegue suspender completamente o corticosteroide apos -
Adjuvantes e Segunda linha: utilizados para permitir a reducao da dose
acumulada de corticosteroides e minimizar efeitos adversos a longo
prazo. Segundo a EDF recomenda-se uma combinacao de prednisona
(ou prednisolona) com AZA ou micofenolato.
Terceira linha e casos refratarios: nos que permanecem dependentes de
doses de prednisona superiores a 10 mg/dia ou que ndo respondem aos
tratamentos anteriores opg¢bes sao: RTX indicado pela EDF para
dependentes de corticoide; IVIg nos casos recalcitrantes ou quando ha
contraindicacdo a outros imunossupressores; imunoadsorcao para
remocdo rapida de autoanticorpos (superior a plasmaferese);
ciclofosfamida: restrita a casos néo responsivos devido ao seu perfil de
efeitos adversos graves e dapsona ou metotrexato podem ser
considerados como op¢des poupadoras de corticoide de segunda linha

pela EDF, embora com evidéncias limitadas.

12/17

Nota Tecnica N° 10704/2026 NATJUS-TIMG PM



# NatJus

Estadual

O RTX (anti-TNF-alfa) € um anticorpo quimérico monoclonal anti-
CD20 do linfécito B que tem sido administrado semanalmente, por quatro
semanas, nos moderados a graves casos refratarios de PV e PF, como o
descrito em tela. Também tem indicacdo em bula Anvisa nainducao da
remissdo em pacientes pediatricos (de 2 2 até < 18 anos de idade) com
granulomatose com poliangiite (GPA) e poliangiite microscépica (PAM)
ativas e graves em combinagcdo com glicocorticoides. Atua agindo na
deplecédo de células B e reduzindo autoanticorpos, com resultados de
remissao em 90% dos casos. Segundo o Consenso Para o Tratamento
de Dermatoses Bolhosas Autoimunes da Sociedade Brasileira de
Dermatologia, refere que o rituximabe pode ser utilizado no tratamento
de casos moderados a graves de PV, em especial nos pacientes
corticodependentes, como no caso em tela. Varios estudos demonstram
gue é um tratamento altamente eficaz e geralmente bem tolerado,
poupador de esteroides para PV moderado a grave. Embora o
prognodstico do PV e do PF seja de uma doenca potencialmente fatal,
felizmente o numero de 6bitos foi reduzido para 10% apds introducao
dos corticéides sistémicos. No geral o Obito ocorre devido a quadro
infeccioso ou complicagdes do tratamento, o que chama atencao para aa
importancia de cuidados de enfermagem visando a sua prevencdo. O RTX
foi superior ao micofenolato na producdo de remissdo completa
sustentada em 52 semanas em pacientes com PV em ECR e em maior
reducdo no uso de glicocorticoides do que o micofenolato e AZA de
mofetila, podendo ser usado nestes casos. As agéncias internacionais
AWTTC no Pais de Gales recomenda RTX para PV moderado a grave
desde 2022, a HAS na Franca é favoravel ao reembolso de RTX para PV
moderado a grave em adultos como tratamento de primeira linha, em
associacao com corticoterapia sistémica breve; o IETSI do Peru fornece
0 RTX + corticoides sistémicos em adultos com PV moderado a grave,
refratario ou néo responsivo ao tratamento convencional, durante

apenas um ano e o Ministério da Saude de Ontério financia Rituxan (RTX)
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para PV por meio do Ontario Public Drug Programs — Exceptional
Access Program. A CONITEC em maio de 2026, avaliou o rituximabe
paraas formas moderadas e graves do PV, deliberando incialmente pela
sua incorporacdo. No relatério preliminar considerou que o PV é uma
doenca cronica com alto impacto na qualidade de vida e o Brasil ainda
néo dispde de PCDT especifico para a condi¢do. Assim concluiu que as
evidéncias sustentam que o regime de RXT associado a prednisona
proporcionaremissdo completa e sustentada por longos periodos, com
certeza moderada apesar do estudo original ter alto risco de viés,
reduzindo anecessidade de uso cronico de corticoides. O estudo clinico
RITUX 3 demonstrou que a remissao completa sem terapia ativa aos 24
meses foi atingida por 89% dos pacientes no grupo RTX. A eficacia
mostrou-se duradoura, com o acompanhamento de sete anos revelando
uma sobrevida livre de doenga sem corticoides de 72,1% para 0 grupo
RTX. Em termos de seguranca, o regime combinado apresentou metade
dos eventos adversos graves (0,59 vs. 1,20 por paciente) em
comparacdo a monoterapia com corticoides. Essa reducao € atribuida
ao efeito poupador de corticoide do RTX, que permitiu o uso de um terco
da dose cumulativa de prednisona em relagdo ao grupo controle. Este
medicamento € disponivel por meio do CEAF para varias outras
condicdes e inscrito na RENAME.

No SUS nao ha PCDT de PV, entretanto o uso do rituximabe nas
formas moderadas a grave do PV foi avaliado pela CONITEC em
maio/2026, e na versao preliminar do relatério a Conitec reconhecendo
a necessidade nao atendida no PV, deliberou por unanimidade sua
incorporagéo ao SUS.

Vale ressaltar que o caso em tela preenche os critérios
estabelecidos pela Conitec para uso de RTX estando esta medicacao
recomendada.
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