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Ata da 1282 Reuniao Ordindria da Conitec

Comité de PCDT

12 de abril de 2024

Membros do Comité Presentes: AMB, ANS, CNS, CONASEMS, CONASS, NATS, SAES/MS, SE/MS, SECTICS/MS
e SGTES/MS
Ausentes: ANVISA, CFM, SAPS/MS, SESAI/MS e SVSA/MS

As reunides da Conitec tém ocorrido, desde a 1072 Reunido Ordinaria, em formato hibrido. Essa reunido foi

gravada em video e esta disponibilizada no sitio eletrénico da Comissao.

INFORME SOBRE A PRIORIZAGAO DAS DIRETRIZES CLINICAS A SEREM ATUALIZADAS EM 2024.

A Coordenadora-Geral de Gestao de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (CGPCDT) apresentou os
resultados do processo de priorizagdo dos documentos a serem atualizados ao longo de 2024. Foi informado
gue o método de priorizagdo consistiu em quatro etapas: a primeira foi um levantamento dos documentos
publicados e selecdo para priorizagdo dos Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) e Diretrizes
Diagnésticas e Terapéuticas publicados até 2019, excluindo-se aqueles atualizados por dreas técnicas do
Ministério da Saude e aqueles que ja estavam em atualizacdo. A segunda etapa foi a pontuacdo de cada
documento conforme trés critérios - periodo de publicacdo e Monitoramento do Horizonte Tecnoldgico. A
terceira etapa foi a definicdo de prioridade na perspectiva de dreas técnicas e gestores. Foi pontuado que nao
foram recebidas respostas dos gestores municipais. Por fim, a pontuacao final para cada diretriz foi calculada,
classificando-as em ordem decrescente. Ao fim do processo, foram priorizados para atualizagdo 27
documentos, em dois grupos: 05 documentos referentes as condigdes clinicas do ambito da Politica Nacional
para a Prevencdo e Controle do Cancer na Rede de Atencao a Saude das Pessoas com Doencas Cronicas, e 22
diretrizes clinicas para as demais condi¢des. Foi pontuado que o Protocolo de Uso Palivizumabe para a
Prevencdo da Infeccdo pelo Virus Sincicial Respiratério foi priorizado devido a expectativa de ampliacdo de uso
para criancas com menor idade gestacional mas que, conforme Portaria SECTICS/MS n2 64/2023, isso ndo
ocorreu. Assim, uma vez que esta diretriz ndo poderia ser atualizada com esse escopo, ela foi excluida da lista
de priorizacdo. Apds a apresentacao, o representante do Conselho Nacional de Secretarios de Saude
questionou aceca da expectativa de publicacdao das diretrizes clinicas ja aprovadas pelo Comité de PCDT.
Relatou que, em consulta a CGPCDT, foi informado que a maioria das diretrizes aguardava a manifestacdo da

Secretaria de Atencdo Especializada a Saude (SAES). O representante da SAES respondeu que algumas
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diretrizes ja haviam sido encaminhadas para assinatura e ressaltou a necessidade de alinhar a publicacdo das
diretrizes e dos procedimentos. A representante do Conselho Nacional de Justica manifestou a importancia
desse alinhamento e sugeriu avaliar a necessidade de revisitar as diretrizes clinicas mesmo quando ndo haja
incorporacdo de novas tecnologias no Sistema Unico de Satde. O representante do Conselho Nacional de
Secretarias Municipais de Saude sugeriu que seja realizada uma conversa para alinhamento prévio, para evitar

a auséncia de resposta dos gestores em priorizacdes futuras.

INFORME DE PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT)

Titulo do tema: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Dor Crdnica

O informe foi apresentado pela técnica do Departamento de Gestdo e Incorporacdo de Tecnologias e Inovagao
em Saude (DGITIS) que contextualizou a demanda do PCDT da Dor Cronica, cuja atualizacdo foi aprovada em
dezembro de 2022, pela Comissdo Nacional de Incorporacdo de Tecnologias no Sistema Unico de Saude
(Conitec). Apds recomendacdo da Conitec, a Coordenacdo-Geral de Protocolos Clinicos e Diretrizes
Terapéuticas (CGPCDT) manteve didlogo com as Areas Técnicas do Ministério da Salde responsaveis pela
politica publica relacionada a matéria, para publicacdo do referido documento. Conforme demanda da
Secretaria de Atenc¢do Primaria a Saude (SAPS), ao item 6.1.2 “Atividade fisica, condicionamento fisico e
exercicios terapéuticos” e item 9 “Regulacdo, Controle e Avaliagdo pelo Gestor” foram acrescidas informacgdes
sobre as Praticas Integrativas e Complementares em Saude (PICS). As alteracdes estdo consonantes as
evidéncias cientificas disponiveis e seguem o texto adotado no PCDT de Diabete Melito tipo 2, recentemente
avaliado pela Conitec. O representante do Conselho Nacional de Secretarias Municipais de Saude (CONASEMS)
parabenizou a Secretaria de Atenc¢do Primaria a Saude (SAPS), Secretaria de Atencdo Especializada a Saude
(SAES) e o Ministério da Saude por rediscutir esse aspecto no Protocolo. Além disso, discorreu que o Protocolo
determina o acesso a saude, o que confere grande responsabilidade, e a orientacdo do campo de pratica, e
ndo é possivel desconsiderar as politicas publicas no contexto do Sistema Unico de Salude (SUS) nesse
Protocolos e demais, visando também a promocdo da salde e prevencdo de doencas. A representante do
Conselho Nacional de Justica parabenizou o trabalho e pontuou a importancia de abordar esses aspectos no
Protocolo. Relatou que pacientes com doencas cronicas que necessitam de reabilitacdo podem se beneficiar
dessas praticas. Do seu ponto de vista, a reabilitacdo dos pacientes deverd ser cada vez mais explorada nos
documentos. Os membros presentes concordaram com a inclusdo do trecho proposto no PCDT da Dor Crénica.

Nenhum membro declarou possuir conflito de interesses.
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RETORNO DE CONSULTA PUBLICA DO PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT) PARA
DELIBERAGAO FINAL

Titulo do tema: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Vasculite Associada aos Anticorpos Anti-
citoplasma de Neutroéfilos (ANCA)

Solicitagao: Elaboragao

Demandante: Secretaria de Ciéncia, Tecnologia e Inovagao e do Complexo Econdmico-Industrial da Saude
(SECTICS/MS).

Apresentacdo inicial do PCDT: Apresentado por técnica do Departamento de Gestdo e Incorporacdo de
Tecnologias em Saude - DGITS e pela pesquisadora do Grupo Elaborador - Centro Cochrane Brasil.

Consulta Publica (CP) n2 05/2024, disponibilizada no periodo de 20/02/2024 a 11/03/2024

Apresentacgdo das contribui¢cdes recebidas na Consulta Publica (CP) n2 05/2024:

Apresentado por técnica do Departamento de Gestdo e Incorporacdo de Tecnologias em Saude - DGITS e pela
pesquisadora do Grupo Elaborador - Centro Cochrane Brasil.

Ata: A técnica do Departamento de Gestdo e Incorporacao de Tecnologias em Saude (DGITS) contextualizou o
processo de elaboracdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Vasculite Associada aos
Anticorpos Anti-citoplasma de Neutréfilos (ANCA). A origem da demanda foi a publicagdo da Portaria
SECTICS/MS n2 44, de 27 de julho de 2023, a qual incorporou rituximabe para terapia de indugdo de remissdo
dos pacientes com diagndstico recente em idade fértil e para os casos de recidiva de vasculites associadas aos
anticorpos anti-citoplasma de neutrdfilos (VAA), classificados como granulomatose com poliangeite (GPA) ou
poliangeite microscépica (MPA), ativa e grave. Destacou-se que na Reunido de Escopo, ocorrida em agosto de
2023, discutiu-se a necessidade de avaliacdo de outras tecnologias para a condicdo clinica, mas que, devido a
necessidade e importancia da disponibilizacdo de rituximabe, conforme decisdo de incorporacao, definiu-se
gue esta versdao do PCDT ndo contemplaria avaliagdo de tecnologias. Informou-se que a Consulta Publica n2?
05/2024 ficou disponivel entre os dias 20/02/2024 a 11/03/2024. Em seguida, a pesquisadora do Grupo
Elaborador apresentou as contribuicGes da consulta publica. Foram recebidas 95 contribui¢Ges, provenientes
de profissional de saude, familiar amigo ou cuidador de paciente, paciente, interessado no tema e Organizacao
de Sociedade Civil. A maioria das contribuicGes avaliou a proposta como muito boa (85%). Os principais pontos
levantados na consulta publica foram acerca do critério de inclusdo e tratamento. Foi solicitado modificar o
critério de inclusdo para ampliacdo da indicacdo do rituximabe para pacientes com GPA/PAM, recém-
diagnosticados e forma grave, com risco a vida ou a funcdo de 2 érgdos, para pacientes além da idade fértil,
pois isso exclui homens e mulheres fora dessa condi¢ao que poderiam se beneficiar do uso de rituximabe. Foi
informado que o critério de inclusdo do rituximabe estd em acordo com a Portaria de incorporacao. Acerca do
tratamento farmacolégico, as contribuicdes solicitaram a inclusao do rituxumabe como tratamento na fase de
manutencao apontando as diretrizes internacionais e estudos que corroboravam a solicitagao. Informou-se

que a sugestao nao foi acatada porque a incorporag¢ao ao SUS do rituximabe foi apenas para a inducao da
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remissdo em pacientes recém-diagnosticados em idade reprodutiva e para tratar recidivas de vasculites
associadas a anticorpos anti-citoplasma de neutréfilos (VAA), especificamente casos graves e ativos de
granulomatose com poliangeite (GPA) e poliangeite microscépica (MPA). Informou-se também que, para uma
atualizacdo do PCDT, uma avaliacdo da eficdcia, seguranca, avaliacdo econémica e impacto orcamentdrio da
ampliacdo do uso do rituximabe podera ser demandada. Foi solicitado incluir o mepolizumabe para tratamento
de granulomatose eosinofilica com poliangeite (GEPA). Informou-se que os pacientes com diagndstico de
granulomatose eosinofilica com poliangite (GEPA) ndo estdo incluidos no Protocolo, uma vez que a
fisiopatologia e o tratamento desta doenca sdo distintos. Foi solicitada a inclusdo da azatioprina ao PCDT
considerando as recentes recomendacdes do guideline EULAR que colocam a azatioprina como uma
alternativa ao rituximabe nos esquemas de manutencdo. Esclareceu-se que a recomendacdo de um
medicamento no PCDT requer uma analise detalhada de sua eficdcia, seguranca e relacdo custo-beneficio, um
processo que demanda tempo consideravel. Essa necessidade de analise detalhada poderia atrasar a inclusdo
do rituximabe no PCDT para terapia de remissao, possivelmente afetando pacientes que se beneficiariam dessa
indicacdo. Adicionalmente, para uma atualizacdo, uma avalia¢do da eficacia, seguranca e avaliagdo economica
e impacto orgamentario da azatioprina podera ser considerada. Foi solicitado incluir o medicamento no SUS e
no rol da (Agéncia Nacional de Saude Suplementar (ANS) para que os planos de saude fornecam o tratamento.
Informou-se que o processo de incorporagao de tecnologias na ANS é uma atribuicdo exclusiva da prépria
agéncia. Apds a apresentacgdo as representantes do Conselho Nacional de Justica (CNJ) e da ANS informaram
que, de acordo com a Lei n2 14.307, de margo de 2022, as tecnologias avaliadas e com recomendacao favordvel
a incorporagdo pela Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no Sistema Unico de Saude (Conitec),
cuja decisdo de incorporagdo ao SUS ja tenha sido publicada, serdo incluidas no Rol de Procedimentos e
Eventos em Saude Suplementar no prazo de até 60 (sessenta) dias. Todos os participantes declararam nao
possuir conflitos de interesse com a matéria.

Recomendagao: Os membros presentes deliberaram, por unanimidade, recomendar a aprovacdo da

elaboracdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Vasculite Associada aos Anticorpos Anti-

citoplasma de Neutréfilos (ANCA). Foi assinado o Registro de Deliberacdo n2 892/2024. O tema sera

encaminhado para a decisdo do Secretario da SECTICS.

RETORNO DE CONSULTA PUBLICA DO PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT) PARA
DELIBERAGAO FINAL

Titulo do tema: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Cancer de Mama.
Solicitagdao: Mudanca do formato das Diretrizes Diagndsticas e Terapéuticas de Carcinoma de Mama.
Demandante: Secretaria de Atenc3do Especializada a Saude (SAES/MS)

Origem da demanda: Secretaria de Atencdo Especializada a Satde (SAES/MS)


http://legislacao.planalto.gov.br/legisla/legislacao.nsf/Viw_Identificacao/lei%2014.307-2022?OpenDocument
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Apresentacao inicial do PCDT:

Ata: A representante da Coordenacdo Geral de Gestdo de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas
(CGPCDT) contextualizou que se trata de demanda interna oriunda da Secretaria de Atenc¢do Especializada a
Saude (SAES/MS), a partir da mudanca de formato das Diretrizes Diagndsticas e Terapéuticas de Carcinoma de
Mama, aprovadas por meio do Relatdrio de Recomendacdo n2 789, de novembro de 2022. Foi informado que
a apreciacgdo inicial da proposta pela Conitec ocorreu a sua 1262 Reunido Ordindria, realizada em fevereiro de
2024 foi realizada e que a Consulta Publica ficou disponivel no periodo de 19 de fevereiro a 11 de marco de
2024. Foram recebidas 92 contribuicdes, oriundas profissionais da saude (70%), pacientes (14%), interessados
no tema (11%) e familiar, amigo ou cuidador de paciente (5%). A maioria das contribuicdes (66%) avaliou como
muito boa a recomendacdo preliminar da Conitec. Das sugestGes trazidas, muitas foram acatadas na sua
totalidade, como atualizacdo de dados, de referéncias, inclusdo e reescrita de trechos para deixar as
orientagdes mais claras. Nao foram acatadas as solicitages de inclusdo aconselhamento genético e a testagem
genética e de recomendacgdo de outros medicamentos por ainda ndo terem sido avaliados pela Conitec. Sobre
a sugestdo de alteragdo dos cddigos da CID-10 em alguns procedimentos da Tabela do SUS, foi informado que
o tema foge ao escopo da diretriz. Apds a apresentagao, o representante do Conasems questionou se a SAES
jd estava monitorando o painel genético como possivel avaliacdo no futuro. O representante da SAES
esclareceu que o movimento de alteragao do formato das diretrizes clinicas oncoldgicas é desafiador, e que
esses questionamentos vém surgindo ao longo do processo. Acrescentou que a Coordenacdo-Geral da Politica
Nacional de Prevencgdo e Controle do Cancer (CGCAN/SAES/MS) esta registrando essas discussdes e avaliando
essas lacunas diagnosticas e terapéuticas para que, em momentos oportunos, algumas a¢des sejam tomadas,
envolvendo o apoio do Instituto Nacional de Cancer e atualizagdo de procedimentos disponiveis na Tabela do
SUS. Elogiou as contribuicbes da Consulta Publica, por terem sugerido melhorias na redacdo final deste
Protocolo e agradeceu aos especialistas que compuseram o painel para elaboragdo do documento. Pontuou
gue, embora muitas questdes estejam no radar no momento, este documento ja auxilia nas possiveis respostas
as duvidas mais frequentes. Lembrou que as alternativas terapéuticas ndo consideradas neste momento
poderdo ser analisadas pela SAES tdo logo possivel, em funcdo do orcamento. Ressaltou que a alteracdo do
formato das diretrizes reforca a preocupacdo do SUS na melhoria e ampliacdo da assisténcia e que, por meio
da elaboracdo do PCDT de Cancer de Mama, a CGCAN detectou lacunas e projetou corregdes, proporcionando
uma evolugcdo como um todo. Reforcou que o painel genético estd no radar, mas que tanto medicamentos
quanto procedimentos precisam ser avaliadas pela Conitec, sob responsabilidade da SAES, como a
neoadjuvancia. Informou que algumas lacunas ja foram preenchidas, tornando o PCDT um instrumento de
harmonizac¢ao na oncologia. O representante do Conasems parabenizou o trabalho e destacou que essa nova
organizacao dos tratamentos oncolégicos é avanco enorme. A representante do Conselho Nacional de Justica
sugeriu que fossem elaborados indicadores de qualidade, que poderdo ajudar na equidade do tratamento e
na prevencdo de fraudes. O representante da SAES agradeceu os comentdrios do Comité de PCDT e informou

que a Area estd trabalhando para minimizar as inequidades e melhorar os Protocolos dentro das



{¥ Conitec

possibilidades. A representante da SECTICS também parabenizou a equipe pelo trabalho desenvolvido. Os
membros do Comité de PCDT presentes aprovaram o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de Cancer de
mama.

Recomendagdo: Os membros presentes recomendaram a aprovacdo do Protocolo Clinico e Diretrizes

Terapéuticas de Cancer de mama. Foi assinado o Registro de Deliberacio n? 893/2024.

DELIBERAGAO INICIAL PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT)/DIRETRIZES
DIAGNOSTICAS E TERAPEUTICAS (DDT) — ENCAMINHAMENTO PARA CONSULTA PUBLICA

Titulo do tema: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) de Mieloma Multiplo

Demandante: Secretaria de Atencdo Especializada a Saude (SAES/MS).

Origem da demanda: Portaria SECTICS/MS N2 65/2023, a qual tornou publica a decisdo de incorporar o
carfilzomibe no tratamento de pacientes com mieloma multiplo recidivado ou refratario que receberam uma
terapia prévia e da Secretaria de Atencdo Especializada a Saude.

Apresentagdo inicial do PCDT:

Ata: A representante do Grupo Elaborador contextualizou que a proposta de elaboragao do Protocolo Clinico
e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) de Mieloma Multiplo é uma demanda proveniente da atualizacdo das
Diretrizes Diagndsticas e Terapéuticas (DDT) do Mieloma Multiplo devido a incorporac¢do do carfilzomibe no
tratamento de pacientes com mieloma multiplo recidivado ou refratdrio que receberam uma terapia prévia e
também da Coordenacdo-Geral da Politica Nacional de Prevencdao e Controle do Cancer da Secretaria de
Atencdo Especializada a Satde (CGCAN/SAES/MS) para alteragdo do formato do documento. Foi informado
qgue o PCDT unifica as DDT e o Protocolo de Uso de Talidomida no Mieloma Multiplo. Foram apresentados o
conceito e os dados epidemioldgicos de Mieloma Multiplo; o diagndstico (clinico e laboratorial); os critérios de
inclusdo e de exclusdo; a pergunta clinica relacionada a incorporacdo do carfilzomibe; o monitoramento, a
gestdo e o controle do PCDT. Logo apds, a técnica da Coordenacdo-Geral de Gestdo de Protocolos Clinicos e
Diretrizes Terapéuticas (CGPCDT) apresentou o processo de mudanca do formato da diretriz de DDT para PCDT.
Foi realizado um levantamento envolvendo trés diretrizes clinicas e dois protocolos de unidades prestadoras
de servigo ao SUS, a saber: Diretrizes da Associacao Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e Terapia Celular
(ABHH) 2021; Diretrizes da European Society for Medical Oncology (ESMO) 2021; Diretriz da National
Comprehensive Cancer Network (NCCN) 2022; Hospital de Amor (Barretos); e Instituto Nacional do Cancer
(INCA). Apds discussdao com um painel de especialistas, foram definidos os possiveis esquemas terapéuticos
para os seguintes grupos de pacientes: (i) elegiveis ao TCTH, que envolve as fases de inducdo,
condicionamento, consolidacdo e manutencdo; (ii) inelegiveis ao TCTH; e (iii) refratarios ou em recidiva, no
qual se incluiu o carfilzomibe. Foi inserido o apéndice intitulado “Protocolos de quimioterapia” para detalhar

as siglas e descri¢cdes dos esquemas medicamentosos com as respectivas doses, frequéncia e periodo de uso.
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E, por fim foi inserido o apéndice intitulado “histdrico de alteracdes” com a descri¢do das principais alteracdes
realizadas no documento. Os representantes da SAES e do NATS parabenizaram o trabalho desenvolvido pelo
grupo e enfatizou-se a importancia desta revisdo. Apés a discussao, os membros do Comité concordaram em
encaminhar o Protocolo para consulta publica.

Recomendagdo: Os membros presentes deliberaram por encaminhar o tema para consulta publica com

recomendacdo preliminar favoravel a aprovacdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Protocolo

Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) de Mieloma Multiplo.

DELIBERACAO INICIAL PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS (PCDT)/DIRETRIZES
DIAGNOSTICAS E TERAPEUTICAS (DDT) — ENCAMINHAMENTO PARA CONSULTA PUBLICA

Titulo do tema: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Doenca de Fabry.

Solicitacdo: Atualizagdo das Diretrizes vigentes (Portaria Conjunta SAES-SCTIE/MS n2 20, de 06 de dezembro
de 2021)

Demandante: Secretaria de Ciéncia, Tecnologia e Inovacdo e do Complexo Econdmico-Industrial da Saude
(SECTICS/MS).

Origem da demanda: Portaria SECTICS/MS n2 26, de 18 de maio de 2023 —incorporacdo da alfagalsidase para
o tratamento da doenca de Fabry classica em pacientes a partir dos sete anos de idade e Portaria SECTICS/MS
n2 73, de 28 de dezembro de 2023 — incorporacdo da beta-agalsidase para o tratamento da doenca de Fabry
classica.

A técnica da CGPCDT iniciou a apresentagao informando que a atualizacdao do PCDT da Doenca de Fabry (DF)
ocorreu devido a incorporacdo da alfagalsidase para o tratamento da DF cldssica em pacientes a partir dos sete
anos de idade, conforme Portaria SECTICS/MS n2 26, de 18 de maio de 2023, e a incorporagdo da incorporagdo
da beta-agalsidase para o tratamento da doenga de Fabry classica, conforme Portaria SECTICS/MS n2 73, de
28 de dezembro de 2023. Foi informado que o Grupo Elaborador responsdvel pela elaborag¢ao do Protocolo foi
o Nuclimed/HCPA e que a reunido de escopo ocorreu em 16 de junho de 2023. Foi informado, ainda, que o
PCDT foi apreciado a 1092 Reunido da Subcomissdo Técnica de Avaliacdo de PCDT, realizada em 21 de
novembro de 2023, contemplando orienta¢des sobre a alfagalsidase para o tratamento da doenca de Fabry
classica em pacientes a partir dos sete anos de idade e, posteriormente, foi apreciado novamente a 1132
Reunido da Subcomissdo Técnica de Avaliacdo de PCDT, realizada em 19 de marco de 2024, apds a
incorporacdo da beta-agalsidase para o tratamento da doenca de Fabry cldssica. Em seguida, a representante
do Grupo Elaborador apresentou a doenga de Fabry como sistémica e que inclui diversos sintomas como
insuficiéncia renal, doenca cardiaca, doenca cerebrovascular, neuropatia periférica, perda auditiva,
angioqueratomas, distUrbios gastrointestinais, cdrnea verticilada e neuropatia dolorosa. Foi informado que a

DF é dividida nas formas classica e tardia, sendo a forma cldssica mais frequente, cujos sinais e sintomas se
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iniciam na infancia/adolescéncia e evoluem progressivamente até a vida adulta. Foi apresentado o algoritmo
de diagnéstico da doenga, com condutas de diagndstico diferente para o sexo masculino e feminino, a partir
da definicdo de exames laboratoriais ou moleculares. Também foram apresentados os critérios clinicos,
laboratoriais e moleculares para diagndstico definitivo de DF. Serao incluidos no PCDT todos os pacientes com
diagndstico confirmado de DF de acordo com os seguintes critérios: Sexo masculino — (a) atividade da enzima
aGAL-A inferior a 5% dos valores normais ou (b) analise do DNA que demonstre mutagao patogénica do gene
que codifica a enzima aGAL-A; Sexo feminino — (a) analise do DNA que demonstre mutacdo patogénica do
gene que codifica a enzima aGAL-A ou (b) situacdo de heterozigota portadora de mutacdo patogénica no gene
da aGAL-A, confirmada por histéria familiar (por exemplo: paciente que apresente filho e irmdo, ambos do
sexo masculino, com diagndstico confirmado de DF) ou (c) ao menos uma destas alteracdes bioquimicas
extremamente sugestivas do diagndstico de DF: aumento na excregao urinaria de GL-3 ou evidéncia histolégica
de acumulo de GL-3, associada a, ao menos, uma das manifestacdes clinicas altamente sugestivas de DF
(angioqueratoma confirmado por bidpsia ou cdrnea verticilata). Quanto ao tratamento, foram apresentadas
as recomendacdes para o tratamento sintomatico e a terapia de reposicdo enzimatica (TRE) com alfagalsidase
ou beta-agalsidase para a DF cldssica em pacientes com idade igual ou superior a sete anos de idade. Serdo
elegiveis para a TRE pacientes que apresentem pelo menos um dos seguintes critérios: (A) Homens adultos —
fendtipo cldssico; albumindria ou proteinuria, alteragdo histolégica renal (apagamento dos pedicelos ou sinais
moderados ou graves de inclusdes de GL-3 e sinais de glomeruloesclerose no tecido renal), TFG entre 60 a 90
mL/min/1,73m? ou TFG < 60 mL/min/1,73m?, mesmo que outros sintomas estejam ausentes; (B) mulheres
adultas — fendtipo cldssico, albuminuria ou proteindria, alteracdo histolégica renal (apagamento dos pedicelos
ou sinais moderados ou graves de inclusdes de GL-3 e sinais de glomeruloesclerose no tecido renal), TFG entre
60 a 90 mL/min/1,73m? ou TFG < 60 mL/min/1,73m? e (C) criancas (= 7 anos)— sintomaticos
(independentemente do sexo), mesmo na presenca de sintomas leves; lesdo podocitaria em bidpsia renal. A
TRE é contraindicada para pacientes com DRC avancada (estagios 4 e 5), que tenham contraindicacdo ao
transplante renal; pacientes com insuficiéncia cardiaca avancada (classe IV da NYHA); declinio cognitivo grave
por qualquer causa; DF avancada ou outras comorbidades que indiguem uma expectativa de vida inferior a
um ano; reag¢des infusionais graves prévias a alfagalsidase/beta-agalsidase ou reacdo anafilatica prévia a TRE
com presenca de IgE. Apds a apresentacao, os representantes do Conass e do NATS apontaram a necessidade
de ajuste do critério de inclusdo, de modo a constar que o paciente deve apresentar dois critérios: atividade
da enzima e identificacdo de mutacdo genética no paciente ou em familiar. A representante do NATS também
sugeriu o detalhamento das fontes de evidéncias cientificas consultadas e ajustes no Apéndice Metodoldgico,
esclarecendo se a busca realizada incluiu apenas diretrizes clinicas ou estudos primarios e quais foram os
desfechos avaliados em cada pergunta de pesquisa. Apds a discussao, os membros presentes aprovaram a

disponibilizacao da proposta em consulta publica.



Recomendagao: Os membros presentes deliberaram encaminhar o tema para consulta publica com

recomendacdo preliminar favoravel a aprovacdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Doenca de

Fabry.
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