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 - FIBROSE CISTICA
PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N° 5, DE 30 DE ABRIL DE 2024

MEDICAMENTOS

e ALFADORNASE 2,5 MG (POR AMPOLA)

e ELEXACAFTOR 50 MG/TEZACAFTOR 25MG/IVACAFTOR 37,5 MG+IVACAFTOR 75 MG
(POR COMPRIMIDO REVESTIDO)

e ELEXACAFTOR 100 MG/TEZACAFTOR 50 MG/IVACAFTOR 75 MG + IVACAFTOR 150 MG

(POR COMPRIMIDO REVESTIDO)

IVACAFTOR 150 MG (POR COMPRIMIDO REVESTIDO)

PANCREATINA 10.000 Ul (POR CAPSULA)

PANCREATINA 25000 Ul (POR CAPSULA)

TOBRAMICINA 300 MG/5ML (POR AMPOLA)

DOCUMENTOS NECESSARIOS

e (Copia do documento de identidade e CPF do paciente;

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

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

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

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

e Formulario de acesso aos medicamentos para Fibrose Cistica adequadamente preenchido
ou

¢ Relatério médico com CID-10 informando a histéria clinica do paciente, manifestacoes e
achados clinicos da Fibrose, 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

Para todos os medicamentos:
e Exame laboratorial de Dosagem Quantitativa de Cloretos no Suor (Sddio e Potassio)
(validade indeterminada).
o Estudo genético (com a identificagdo de mutagdes relacionadas a doenca em dois alelos)
(validade indeterminada).

Para Pancreatina, também:
e Relatério médico com evidéncias Clinicas de Insuficiéncia Pancreatica OU
¢ Exame Laboratorial de Dosagem de Elastase Fecal OU
e Triagem neonatal bioquimica alterada (tripsinogénio imunorreativo — TIR elevada), em
periodos de investigacao diagndstica da FC até a sua confirmacao.

Para Tobramicina, também:
e Cultura de Secrecao Respiratdria identificando a presenca de Pseudomonas. No primeiro
tratamento e apos falha do tratamento inicial (validade 3 meses).
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Para lvacaftor, também:

ALT/TGP (validade 3 meses).

AST/TGO (validade 3 meses).

Espirometria ou pletismografia (validade indeterminada).

Paciente com idade maior de 6 anos, e pelo menos 25 kg, que apresentem uma das
seguintes mutacoes de gating (classe Ill) no gene regulador da condutancia
transmembrana da fibrose cistica (CFTR): G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S,
S$1251N, S1255P, S549N ou S549R.

Para Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, também:

Os pacientes também devem apresentar idade igual ou maior do que 6 anos de idade e
pelo menos, uma mutaciao F508del no gene CFTR.

Hemograma (validade 3 meses).

Exames de Fungao Hepatica: AST/TGO, ALT/TGP, Bilirrubina e Gama- Glutamiltransferase
(validade 3 meses).

Creatina-Fosfoquinase (validade 3 meses).

Determinagao de Tempo e Atividade da Protrombina (validade 3 meses).

Espirometria (validade 12 meses).

Cultura de Material Respiratério (validade 3 meses).

Medida do peso, estatura e pressao arterial antes do inicio do tratamento.

EXAMES MONITORAMENTO

Preconiza-se monitorizar a resposta terapéutica com controle clinico periddico a cada dois ou
trés meses, com avaliacdo a cada consulta das doses dos medicamentos em uso,
nebulizador utilizado, horario de administragdo dos medicamentos, efeitos adversos,
transporte e armazenamento adequado dos medicamentos e realizacdo de terapias nao
medicamentosas.

A coleta de secrecao respiratoria para cultura pode ser feita por ocasidao das consultas, com
intervalo maximo de trés meses, nas exacerbagdes pulmonares agudas e apos tratamento de
erradicacdo de patdgenos. Preconiza-se triagem anual para micobactérias e fungos nos
casos de paciente que expectora ou quando a evolugao clinica é desfavoravel.

Para moduladores de CFTR: Ivacaftor e Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor:

Hemograma, Exames de fungcdo hepatica (transaminases, bilirrubina e gama-
glutamiltransferase), Creatina-Fosfoquinase, Determinacdo de tempo e Atividade da
Protrombina, Espirometria, Cultura de material respiratério, Medida do peso, estatura e
pressao arterial. Periodicidade: Apos 30 dias do inicio do tratamento, para avaliacdo da
seguranca (especialmente, na presencga de alteragdes das provas de fung¢ao hepatica).

Para pacientes com histérico de doenca hepatica ou elevacbes de transaminase, deve-se
considerar monitoramento mais frequente e ajustes de dose, se necessario.
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RENOVAGAO DA CONTINUIDADE DO TRATAMENTO

e Em caso de troca de medicamento, aumento da dose ou mudan¢a de peso
(elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor): a avaliacido devera ser realizada na unidade responsavel
pela avaliagao inicial.

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

Atencao: quando houver troca de medicamento ou aumento da dose, a solicitagdo devera ser
realizada por meédico especialista, se previsto para a patologia em questao.

UNIDADES DE REFERENCIA

Capital e Regido Metropolitana

FAMAR - Farmacia Ambulatorial de Medicamentos do Aparelho Respiratério

End: Praca Conselheiro Joao Alfredo, S/N - Pau Miudo, Salvador - BA, CEP: 40.320-350. Em frente ao
Hospital Geral Ernesto Simbes Filho.

Tel.: (71) 3117-1711 | (71) 98218-3780 (ambos Whatsapp).

Horario: 7h as 17h.

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

HUPES - Hospital Universitario Professor Edgard Santos (apenas para os pacientes cadastrados
no ambulatério do HUPES)

End: Rua Dr Augusto Viana, s/n, Canela, Salvador - BA, CEP: 40.110-060.
Tel.: (71) 3646-3833.

Horario: 7h as 17h.

E-mail: farmamn.hupes@ebserh.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)

E84.0 Fibrose cistica com manifestagcées pulmonares

E84.1 Fibrose cistica com manifestagées intestinais

E84.8 Fibrose cistica com outras manifestagcées

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

OBSERVAGOES

e Os moduladores da proteina CFTR ivacaftor e elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor possuem
interacdes medicamentosas importantes com medicamentos indutores do CYP3A (rifampicina,
fenobarbital, carbamazepina, fenitoina e erva de Sao Joao), inibidores do CYP3A (cetoconazol,
itraconazol, voriconazol, fluconazol, eritromicina, claritromicina), entre outros medicamentos.
Ajustes de doses dos medicamentos podem ser necessarios. Portanto, todos os pacientes
devem ser cuidadosamente avaliados para possiveis interagdes medicamentosas antes de
iniciar a terapia. Além disso, os pacientes devem ser alertados para evitar ao longo do
tratamento o uso de automedicacgao.
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DESCRIGAO DO FLUXO PARA SALVADOR

Alfadornase, lvacaftor, Pancreatina e Tobramicina

O paciente ou o seu responsavel legal comparece a FAMAR ou HUPES (pacientes cadastrados
no ambulatério da unidade) com os documentos necessarios para solicitagcdo do medicamento
para Fibrose Cistica.

A FAMAR ou HUPES cadastra o paciente no AFSESAB e avalia a solicitagao de inclusdo no

CEAF.

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

(PCDT)?

SIM

A FAMAR ou HUPES informa o paciente
sobre o deferimento do processo.

NAO

A FAMAR ou HUPES informa o paciente
sobre o indeferimento ou devolucio do
processo.

O paciente recebe 0 medicamento na
FAMAR ou HUPES.

Para continuidade do tratamento, o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, prescri¢ao)
com seu meédico assistente.
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Elexacaftor/Tezacaftor/lvacaftor

O paciente ou o seu responsavel legal comparece a FAMAR ou HUPES (pacientes cadastrados
no ambulatério da unidade) com os documentos necessarios para solicitagdo do medicamento
para Fibrose Cistica.

A FAMAR ou HUPES cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliacido da COAFE.

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

(PCDT)?

A FAMAR ou HUPES informa o paciente
sobre o deferimento do processo.

O paciente recebe o medicamento na
FAMAR ou HUPES.

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

Alfadornase, lvacaftor, Pancreatina e Tobramicina

O paciente ou o seu responsavel legal comparece a FARMAR com os documentos necessarios
para solicitacdo do medicamento para Fibrose Cistica.

A FAMAR cadastra o paciente no AFSESAB e avalia a solicitagao de inclusdo no CEAF.

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

A FAMAR informa ao paciente sobre o

A FAMAR informa ao paciente sobre o
indeferimento ou devolugao do processo.

deferimento do processo.

O 1° atendimento do paciente acontece
na FAMAR, para orientacdes de uso do
medicamento, apds, o paciente podera
receber o medicamento mensalmente no
NRS/BRS.

Para continuidade do tratamento, o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, prescri¢ao)
com seu médico assistente.
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Elexacaftor/Tezacaftor/lvacaftor

O paciente ou o seu responsavel legal comparece a FARMAR com os documentos necessarios
para solicitacdo do medicamento para Fibrose Cistica.

A FAMAR cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliagcdo da COAFE.

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

SIM

A FAMAR informa ao paciente sobre o
deferimento do processo.

A FAMAR informa ao paciente sobre o
indeferimento ou devolugao do processo.

O 1° atendimento do paciente acontece na
FAMAR, para orientagdes de uso do
medicamento, apds, o paciente podera
receber o medicamento mensalmente no
NRS/BRS.

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