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1. PACIENTE 

1.1. Nome 

R. C. F. B.  

1.2. Resumo da história clínica 

Segundo relatório médico anexo ao processo tratado por esta nota técnica e emitido em 

27/03/2020, pela médica pneumologista Verônica Amado (CRM-DF 9173); a Sra. R. C. 

F. B., 43 anos, é portadora de hipertensão arterial pulmonar associada à cardiopatia 

congênita (comunicação interatrial corrigida cirurgicamente em 2001), grupo I da 

classificação de NICE. Vinha usando sildenafila, porém apresentou piora dos sintomas, 

evoluindo para classe funcional III (NYHA). Diante dessa progressão dos sintomas, foi 

iniciado a medicação bosentana no final do ano passado. No entanto, paciente acabou 

evoluindo com hepatite aguda medicamentosa secundária a esse fármaco, que, 

portanto, teve de ser suspenso.  

Assim, médica assistente indicou o uso da medicação ambrisentana em substituição à 

bosentana, tendo em vista risco de toxicidade hepática grave com esta. 

Segundo receituário médico também anexo a este processo, ambrisentana deverá ser 

usada na dose de 10mg/dia por tempo indefinido (uso contínuo).  

 



 

2. DESCRIÇÃO DA TECNOLOGIA 

2.1. Tipo da Tecnologia 

Medicamento 

2.2. Princípio Ativo 

Ambrisentana. 

2.3. Registro na ANVISA? 

Sim. 

2.4. O produto/procedimento/medicamento está disponível no SUS?  

Sim, sendo inclusive já padronizado pelo SUS via Protocolo Clínico e Diretrizes 

Terapêuticas (PCDT) para o tratamento de hipertensão arterial pulmonar do grupo I. 

2.5. Outras tecnologias disponíveis no SUS 

Outros medicamentos são padronizados pelo SUS para o tratamento da hipertensão 

arterial pulmonar, incluindo o bosentana, sildenafila (ambos já usados pela paciente) e 

iloprost (não fornecido pela Secretaria de Saúde do DF). 

2.6. Existe genérico ou similar? 

Não. 

2.7. Custo da tecnologia (DF) 

Denominação 

genérica 

Laboratóri

o 

Marca 

comercial 

Apresentação PMVG* 

Ambrisentana GSK Volibris 10 mg – 30 

comprimidos 

R$3.071,32 

*PMVG: Preço Máximo de Venda ao Governo 

2.8. Preço total de um ano de tratamento com a ambrisentana (Volibris) baseado 

no PMVG e na posologia prescrita por médico assistente  

Segundo receituário médico emitido por médica assistente, a Sra. R. C. F. B. deverá 

usar a ambrisentana na seguinte dose: 1 comprimido de 10mg, diariamente. Assim, 

estima-se que um ano de tratamento como a ambrisentana custará R$ 36.855,84. 

2.9. Fonte de custo da tecnologia 



PMVG encontram-se disponíveis no portal da ANVISA (Resolução CMED nº 02, 

atualizada em 18/06/2020). 

 

3. EVIDÊNCIAS SOBRE A EFICÁCIA E SEGURANÇA DA TECNOLOGIA 

3.1. Sobre a hipertensão arterial pulmonar  

A hipertensão pulmonar (HP) é uma condição clínica e hemodinâmica causada pelo 

aumento da resistência vascular nos vasos da circulação dos pulmões. Pode ter 

inúmeras causas, incluindo doenças autoimunes do tecido conjuntivo, cardiopatias 

congênitas e adquiridas, doenças do parênquima pulmonar, medicações, infecção pelo 

vírus HIV, esquistossomose, doenças genéticas e embolia pulmonar crônica. No 

entanto, não se encontra uma causa óbvia para a HP em uma parcela significativa dos 

casos, sendo estes classificados então como sendo portadores de hipertensão arterial 

pulmonar idiopática. 

A HP, de acordo com as decisões do V Simpósio Mundial de Hipertensão Pulmonar, 

realizado em NICE (2013), pode ser classificada em cinco grupos. A do grupo I é 

denominada de hipertensão arterial pulmonar (HAP). A HP do grupo I pode ser idiopática 

ou secundária a outras doenças (doenças autoimunes reumatológicas, cardiopatias 

congênitas) ou medicações (anorexígenos). A paciente autora do processo tratado por 

esta nota técnica apresenta HP do grupo I (HAP) secundária à cardiopatia congênita 

(comunicação interatrial). 

A principal manifestação da HAP é dispneia (falta de ar) progressiva, com intolerância 

aos esforços. À medida que a doença progride, as câmaras cardíacas direitas acabam 

entrando em falência e o indivíduo por isso desenvolve insuficiência cardíaca direita, 

evoluindo com edema periférico, hipotensão, síncope, tonturas e dor torácica. 

A HAP é uma doença grave e potencialmente fatal. Estudos realizados em uma época 

em que não havia tratamentos para a HAP mostraram uma sobrevida média de 2,8 anos 

entre os portadores de HAP idiopática. 

O diagnóstico da HAP é confirmado pela realização do cateterismo cardíaco, que deve 

mostrar aumento da pressão média de artéria pulmonar (> 25mmHg). Último 

cateterismo cardíaco da paciente autora desse processo mostrou pressão média de 

artéria pulmonar de 46mmHg. 

3.2. Sobre a classificação funcional dos pacientes com HAP 



De acordo com a classificação NYHA/OMS, os pacientes com HAP podem ser 

classificados do ponto de vista funcional em: 

Classe I: Sem limitações das atividades físicas. 

Classe II: Atividades físicas habituais causam dispneia, fadiga excessiva, dor torácica 

ou pré-síncope. 

Classe III: Esforços físicos menores do que os despendidos em atividades físicas 

habituais causas dispneia, fadiga excessiva, dor torácica ou pré-síncope, sendo que o 

paciente se encontra confortável em repouso. 

Classe IV: Incapacidade para realizar qualquer atividade física sem sintomas, que 

podem estar presentes mesmo em repouso; sinais de falência ventricular direita. 

Quanto maior a classe funcional do paciente, pior o prognóstico, sendo que a sobrevida 

média de um paciente classe funcional IV é de 6 meses2. A autora desse processo 

apresenta, segundo relatório médico, classe funcional III. 

3.3. Tratamento não farmacológico da HAP 

O tratamento não farmacológico da HAP consiste principalmente na restrição de sódio 

naqueles pacientes com sinais de insuficiência cardíaca direita, exercícios físicos 

supervisionados na forma de reabilitação cardiopulmonar e suplementação com O2 

naqueles casos em que há hipóxia (baixa do O2 sanguíneo) em repouso ou com o 

exercício. 

3.4. Tratamento farmacológico da HAP 

O tratamento farmacológico dos pacientes com hipertensão pulmonar do grupo I (HAP) 

evoluiu de maneira significativa nas últimas duas décadas. Ele é baseado no uso de 

medicações que dilatam os vasos sanguíneos pulmonares (vasodilatadores 

pulmonares), reduzindo assim a pressão na artéria pulmonar e a sobrecarga sobre as 

câmaras cardíacas direitas. Diferentemente do que ocorre nos pacientes com HP do 

grupo I, não há evidências de que o uso de vasodilatadores pulmonares seja benéfico 

no tratamento dos doentes portadores de HP dos demais grupos (II, III, IV e V). 

Os principais vasodilatadores pulmonares utilizados no tratamento da HAP são os 

bloqueadores de canais de cálcio (nifedipina ou amlodipina), os inibidores da 

fosfodiesterase-5 (sildenafila e tadalafila), os análogos de prostaciclina (iloprost), e os 

antagonistas dos receptores da endotelina (ambrisentana e bosentana). 

3.5. Sobre a medicação ambrisentana 



A ambrisentana é uma medicação da classe dos antagonistas dos receptores da 

endotelina. Tem efeito vasodilatador e por isso pode ser usada no tratamento de 

pacientes com HAP (HP do grupo I). Nesta situação, sua eficácia foi comprovada pelos 

seguintes trabalhos: 

Galiè et al. (2008), analisando os dados de dois estudos clínicos multicêntricos 

randomizados (ARIES-1 e ARIES-2), que compararam a ambrisentana versus placebo 

no tratamento de pacientes com HAP. Mostraram que ambos os estudos evidenciaram 

superioridade estatisticamente significativa do ambrisentana em relação ao placebo, 

com ganhos em termos de melhora da capacidade física (aumento na distância 

caminhada no teste de 6 minutos), da dispneia e de classe funcional1. Além disso, tais 

estudos mostraram também boa tolerabilidade e segurança do ambrisentana, sendo 

que em nenhum deles houve relatos de pacientes que desenvolveram hepatite 

medicamentosa significativa. 

Revisão sistemática da Cochrane (Liu et al., 2013) sobre o uso de antagonistas de 

receptores da endotelina no tratamento de pacientes com HAP que incluiu 12 estudos 

randomizados e controlados, envolvendo um total de 1471 pacientes, mostrou que os 

antagonistas dos receptores da endotelina podem aumentar a capacidade de 

exercícios, melhorar  ou prevenir piora da classe funcional OMS/NYHA, reduzir a 

dispneia e melhorar as variáveis hemodinâmicas em pacientes com hipertensão arterial 

pulmonar classe funcional OMS/NYHA II e III. Este mesmo trabalho mostrou uma 

tendência dessa classe de medicação em reduzir a mortalidade nos pacientes com 

hipertensão arterial pulmonar em relação ao placebo, porém sem alcançar uma 

diferença estatisticamente significativa2. 

 

4. RECOMENDAÇÕES DA COMISSÃO NACIONAL DE INCORPORAÇÃO DE 

TECNOLOGIAS DO SUS (CONITEC) 

O Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas para hipertensão arterial pulmonar 

publicado pelo Ministério da Saúde em 2014 recomenda o uso da bosentana ou da 

ambrisentana no tratamento de pacientes como HP do grupo I em classe funcional II, III 

ou IV, que não tenham apresentado resposta no teste de reatividade pulmonar e que 

tenham apresentado falha terapêutica ou intolerância ao iloprost ou à sildenafila3.   

 

5. CONCLUSÕES 



5.1. Conclusão justificada 

Considerando diagnóstico de Hipertensão Arterial Pulmonar de etiologia idiopática 

(Grupo I – Nice), evoluindo para classe funcional III, pela classificação NYHA/OMS; 

Considerando a reação de toxicidade apresentada pela demandante ao uso da 

bosentana; 

Considerando que há evidências científicas de que a ambrisentana é eficaz no 

tratamento de pacientes com HP do grupo I (HAP); 

Considerando que a ambrisentana é padronizada pelo SUS, via PCDT específico, para 

o tratamento da HAP, em especial nos casos sintomáticos que não apresentaram 

resposta adequada ao uso do iloprost ou da sildenafila em monoterapia, situação que 

vai ao encontro a da paciente tratada por esta nota técnica. 

Este NATJUS conclui que a demanda pela medicação ambrisentana é JUSTIFICADA. 
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