GOVERNO DO ESTADO DA BAHIA
Secretaria da Saude do Estado da Bahia - SESAB
Superintendéncia de Assisténcia Farmacéutica, Ciéncia e Tecnologia em Saude - SAFTEC

Diretoria de Assisténcia Farmacéutica — DASF
Coordenagéo de Assisténcia Farmacéutica na Atengdo Especializada - COAFE

FLUXO DE ACESSO - DOENCA DE POMPE
PORTARIA CONJUNTA N° 12, DE 03 DE AGOSTO DE 2020

MEDICAMENTOS

ALFA- ALGLICOSIDASE ACIDA FRASCO- AMPOLA COM 50 MG DE PO LIOFILIZADO

DOCUMENTOS NECESSARIOS

Copia do documento de identidade e CPF do paciente;

Copia do comprovante de residéncia do paciente ou de seu responsavel legal. Se em
nome de terceiros, preencher formulario especifico;

Laudo para Solicitagdo de Medicamentos do Componente Especializado (LME)
adequadamente preenchido (renovar SEMESTRALMENTE);

Prescricao médica adequadamente preenchida, em conformidade com a legislacao
sanitaria aplicavel (Lei n° 13.732/2018, Portaria SVS/MS n° 344/1998 e demais
normativas vigentes);

Termo de Esclarecimento e Responsabilidade (TER) da patologia adequadamente
preenchido;

Formulario de acesso aos medicamentos para Doenga de Pompe adequadamente
preenchido OU

Relatério médico com CID-10, informando a histéria clinica do paciente, tratamento
medicamentoso realizado, os critérios de inclusdo e auséncia dos critérios de exclusdo e
contraindicacdo ao medicamento solicitado, conforme PCDT da patologia.

EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Exames obrigatérios:

Atividade da enzima alfa glicosidase acida (em casos positivos medida deve ser
confirmada com exame de cultura de fibroblastos de tecido) OU Pesquisa do Gendtipo
GAA (casos de atividade enzimatica préxima ao normal e quadro clinico suspeito)
(validade indeterminada).

Niveis de Creatinoquinase (CK) para DP precoce e forma juvenil (validade
indeterminada).

Exames complementares (ndo_obrigatérios), que poderao ser solicitados conforme a
situacao clinica do(a) paciente, de acordo com o PCDT:

Biopsia Muscular (validade indeterminada).
Ecocardiograma (validade 12 meses).

Exame Neuroldgico (validade 12 meses).
Audiometria (validade indeterminada).

Avaliacao de disfagia (validade indeterminada).
Radiografia de térax e coluna (validade 12 meses).
Eletrocardiograma (validade 12 meses).
Polissonografia (validade indeterminada).
Avaliacado com Pneumologista (validade 12 meses).
Eletromiografia (EMG) (validade 24 meses).
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EXAMES DE MONITORAMENTO

Programa minimo de avaliagdes para seguimento clinico dos pacientes com DP Precoce,
em tratamento especifico ou nao. Paginas 18 e 19 do PCDT.

Exames com periodicidade semestral:
« Histéria médica (Historia Clinica do paciente).
« Revisao do numero de infusdes realizadas no periodo.
o Determinagao da adesao ao acompanhamento/tratamento.
« Avaliagao Nutricional: Peso / Altura / Estado nutricional.
o Pressao Arterial (pacientes a partir de 3 anos de idade).
« Exame Neuroldgico (A forga deve ser avaliada por dinamometria).
« Avaliacdo de disfagia.
e Ecocardiograma.
e Avaliacdo com Pneumologista. Periodicidade: anual.

Pacientes a partir de 3 anos de idade:
« Afericdo da pressao arterial. Periodicidade: semestral
o *Para pacientes em TRE. As demais avaliagbes devem ser realizadas em periodos
determinados pelo médico assistente. A partir de 3 anos.
« Aforca deve ser avaliada por dinamometria.

Programa minimo de avaliagées para seguimento clinico dos pacientes com DP Tardia,
em tratamento de suporte.

Exames com Periodicidade semestral:
o Histéria médica .
o Determinagao da adesao ao acompanhamento/tratamento.
o Peso/Altura / Estado nutricional .
« Exame Neuroldgico (a forga deve ser avaliada por dinamometria).
o Pacientes a partir de 3 anos de idade, também: Afericdo da pressao arterial.

Exames com periodicidade anual:
« Avaliacdo de disfagia.
o Eletrocardiograma.
« Avaliacdo com pneumologista.

RENOVAGAO DA CONTINUIDADE DO TRATAMENTO

e Em caso de aumento da dose: a avaliacdo devera ser realizada na unidade responsavel
pela avaliagao inicial.

e Em caso de continuidade do tratamento, sem aumento da dose: a avaliagdo devera
ser realizada na unidade de cadastro.

Atencgao: quando houver troca de medicamento ou aumento da dose, a solicitacdo devera ser
realizada por meédico especialista, se previsto para a patologia em questao.
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UNIDADES DE CADASTRO

Capital e Regido Metropolitana

CIMEB - Centro de Infus6es e Medicamentos Especializados da Bahia

End: Av. Laurindo Régis, s/n - Parque Solar Boa Vista, Engenho Velho de Brotas - Salvador - BA.
Tel.: (71) 3117-1645 (Whatsapp).

Horario: 7h as 19h (fechamento dos portdes 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)

E74.0 - Doenca de deposito de glicogénio

Atencao: Para consultar as atualizacbes dos medicamentos e CID-10 desta patologia, acessar o
SISTEMA DE GERENCIAMENTO DA TABELA UNIFICADA DE PROCEDIMENTOS (SIGTAP):
http://sigtap.datasus.gov.br/.

OBSERVACOES

« O tratamento da DP deve ser feito por equipe em servicos especializados, para fins de
diagnéstico e de acompanhamento dos pacientes e de suas familias.

« Como o controle da doenga exige experiéncia e familiaridade com manifestacdes clinicas
associadas, convém que o0 medico responsavel tenha experiéncia e seja devidamente
qualificado.

« Para a administragdo de medicamentos bioldgicos intravenosos, € essencial o
atendimento centralizado, para maior racionalidade do seu uso e avaliagdo da sua
efetividade. A infusdo deve ser feita em ambiente hospitalar ou ambulatorial, infusbes
domiciliares podem ser consideradas apds seis meses de tratamento sem verificagao de
intercorréncias.
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DESCRIGAO DO FLUXO PARA SALVADOR

O paciente ou o seu responsavel legal comparece ao CIMEB com os documentos
necessarios para solicitagdo do medicamento para Doenca de Pompe.

O CIMEB cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliacdo da COAFE.

O paciente atende aos critérios de inclusao do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas

(PCDT)?
| |
SIM NAO
| |
O CIMEB informa o paciente sobre o O CIMEB informa o paciente sobre o
deferimento do processo. indeferimento ou devolugdo do
| processo.

CIMEB solicita a COAFE, via SEl, local
para infusdo.

Para continuidade do tratamento, o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, prescri¢ao)
com seu médico assistente.
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DESCRIGAO DO FLUXO PARA NUCLEOS REGIONAIS DE SAUDE (NRS) OU BASES
REGIONAIS DE SAUDE (BRS) (antigas DIRES)

O paciente ou o seu responsavel legal comparece ao NRS/BRS com os documentos
necessarios para solicitacdo do medicamento para Doenca de Pompe.

O NRS/BRS cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliagdo da COAFE.

O paciente atende aos critérios de inclusao do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas

(PCDT)?

SIM

NAO

O NRS/BRS informa o paciente sobre o
deferimento do processo.

O NRS/BRS informa o paciente sobre o
indeferimento ou devolugao do
processo.

O NRS/BRS solicita a COAFE, via SElI,
local para infusao.

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