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FLUXO DE ACESSO — DEFICIENCIA DE BIOTINIDASE
PORTARIA CONJUNTA N° 13, DE 4 DE MAIO DE 2018

MEDICAMENTOS

e BIOTINA 2,5 MG (CAPSULA)

DOCUMENTOS NECESSARIOS

o Cobpia de documento de identidade e CPF do paciente;

e Copia do comprovante de residéncia; (em nome do paciente ou do responsavel
pelo paciente).

e Laudo para Solicitagdo de Medicamentos do Componente Especializado (LME),
adequadamente preenchido, assinado e carimbado pelo médico (renovar
SEMESTRALMENTE);

e Prescricdo médica devidamente preenchida, assinada e carimbada pelo médico.
(As prescricbes médicas devem obedecer as normas sanitarias vigentes para
cada tipo de medicamento solicitado.(LElI N° 13.732, DE 8 DE NOVEMBRO DE
2018;PORTARIA 344, de 1998;RESOLUCAO - RDC N° 20, DE 5 DE MAIO DE
2011 e outros).

e Termo de Esclarecimento e Responsabilidade -TER; assinado pelo médico e
paciente.

e Relatério médico com CID-10, informando os seguintes dados: Manifestagoes
clinicas e sintomas apresentados pelo paciente.

2. Auséncia de critério de exclusao para uso do medicamento, conforme PCDT de
Deficiéncia de Biotinidase.

EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Exames obrigatérios:
Para abertura do processo:
DB Leve ou Grave: -

e Exame laboratorial: Determinacao quantitativa plasmatica da Atividade Enzimatica

da Biotinidase por método colorimétrico ou fluorimétrico. (validade indeterminada)
Casos suspeitos:

e (Copia de 2 resultados de exame do Teste do Pezinho com alteragdo da enzima
Biotinidase (parcial ou total). (validade indeterminada)

e Analise de DNA (pesquisa de mutagdes) — restrito a casos especiais quando ha
necessidade de elucidagao diagndstica em resultados enzimaticos contraditorios
ou diagnéstico pré-natal, por exemplo. Triagem Neonatal (para diagndstico
neonatal). Quando indicativos de DB, devem ser posteriormente confirmados por
medida da atividade Enziméatica da Biotinidase em plasma.

Observacao: A 1?2 renovagao de casos suspeitos, na qual deve ser anexado copia de
exame laboratorial de determinac&o quantitativa plasmatica da atividade enzimatica da
biotinidase por método colorimétrico ou fluorimétrico, devera ser encaminhada a COAFE
para avaliacao.
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EXAMES DE MONITORAMENTO

e Exame laboratorial: determinagdo quantitativa plasmatica da atividade enzimatica
da biotinidase por método colorimétrico ou fluorimétrico e Acompanhamento
clinico ambulatorial. Periodicidade: mensal até que haja remissdo completa do
quadro clinico, sendo feito apds o controle total dos sintomas trimestralmente
durante o primeiro ano de vida, semestralmente entre 1-5 anos e anualmente
apos os 5 anos.

e Os pacientes diagnosticados ainda assintomaticos devem fazer avaliagbes
audiologica e oftalmoldgica a cada 2 anos até os 16 anos de vida.

UNIDADES DE REFERENCIA

Capital e Regiao Metropolitana:

CIMEB - Centro de Infusdes e Medicamentos Especializados da Bahia
Parque Solar Boa vista

End: Av. Laurindo Régis, s/n° - Engenho Velho de Brotas, Salvador - BA, CEP
40.240-550

Tel: da Farmacia: 3116-4935/ 31171645

Horario: 8h as 18h

E-mail: cimeb@saude.ba.gov.br

Interior
Bases Regionais de Saude e Nucleos Regionais de Saude (antigas DIRES)

CLASSIFICAGAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENCAS E PROBLEMAS
RELACIONADOS A SAUDE (CID-10)

- E88.9 Disturbio metabdlico ndo especificado

Atencgao: Para consultar as atualizagbes dos medicamentos e CID-10 desta patologia,
acessar o0 SISTEMA DE GERENCIAMENTO DA TABELA UNIFICADA DE
PROCEDIMENTOS (SIGTAP): http://sigtap.datasus.gov.br/
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OBSERVAGOES
DB Leve:
e Dose inicial 5 mg/dia (independentemente do peso corporal);
DB Grave:

o Dose inicial 10 mg/dia (independentemente do peso corporal);
Caso suspeito:

e Dose inicial 10 mg/dia (independentemente do peso corporal).
AUMENTO DE DOSE:

e Para casos sem resposta com a dose-padrdo ou com exacerbacgdes da doenca, o
que raramente ocorre, doses maiores (até 20 mg/dia) podem ser utilizadas em
servigos de referéncia, entre eles o de triagem neonatal. As solicitacbes de
aumento de dose (até 20 mg/dia) deverao ser encaminhados para avaliacédo da
COAFE.

Outras observacoes:

e A atencdo aos pacientes com DB deve estar articulada com o Programa Nacional
de Triagem Neonatal.

¢ Os pacientes com DB devem ser monitorizados por uma equipe multidisciplinar,
de acordo com as manifestagdes multissistémicas da doenca.

¢ O aconselhamento genético e o atendimento dos casos devem ser realizados
conforme o estabelecido pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal do
Ministério da Saude.

¢ Na analise dos resultados, é importante atentar para fatores responsaveis por
resultados de testes falso-positivos (como prematuridade, doenca hepatica,
ictericia e fatores ambientais e técnicos — sendo necessarios cuidados com a
coleta, a conservagao da amostra, o tempo de processamento, o transporte, etc.)
e falso-negativos (como uso de sulfonamidas e transfusdo de hemoderivados).
Gestantes com DB parecem ndo apresentar aumento de risco significativo de
malformagdes fetais, sendo indicado o tratamento com biotina em gestantes com
DB.
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DESCRIGAO DO FLUXO PARA SALVADOR

Paciente comparece o CIMEB juntamente com os documentos e exames
necessarios para solicitacdo de medicamento para Deficiéncia de Biotinidase

O CIMEB cadastra o paciente no AFSESAB, envia o processo para avaliagao
da COAFE

O paciente atende aos critérios de inclusao do Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT)?

I |
SIM NAO

| |

O paciente & informado do O paciente recebe a justificativa
deferimento do processo quanto ao indeferimento/ou

| devolugéo do processo.

O paciente recebe o medicamento
mensalmente no CIMEB.

Para continuidade do tratamento,o
paciente renova semestralmente
os documentos (exames, LME)
com seu médico assistente.
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FLUXO DOS PROCEDIMENTOS PARA NUQLEOS REGIONAIS DE SAUDE- NRS E/OU BASES
REGIONAIS DE SAUDE- BRS (Antigas DIRES)

Paciente comparece a BRS/NRS juntamente com os documentos e exames
necessarios para solicitagcdo de medicamento para Deficiéncia de Biotinidase

O NRS/BRS cadastra o paciente no AFSESAB e envia o processo avaliagao da
COAFE

O paciente atende aos critérios de inclusdo do Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT)?

| |
SIM NAO
| |
O paciente é informado do O paciente recebe a justificativa
deferimento do processo quanto ao indeferimento/ou
| devolugao do processo.

O paciente recebe o0 medicamento
mensalmente no NRSBRS

Para continuidade do tratamento,o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME e
receita) com seu médico assistente.
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