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 - MUCOPOLISSACARIDOSE (MPS) TIPO IV A
PORTARIA CONJUNTA SCTIE/SAES/MS N° 19, DE 04 DEZEMBRO DE 2019

MEDICAMENTOS

e ALFAELOSULFASE 1 MG/ML SOLUGCAO INJETAVEL (POR FRASCO AMPOLA DE 5 ML)

DOCUMENTOS NECESSARIOS

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

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

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

e Prescricdo médica adequadamente preenchida, em conformidade com a legislagédo
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;

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

EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Exames obrigatérios:
o Atividade da GALNS (validade indeterminada).
¢ Atividade, pelo menos uma, outra sulfatase, (arilsulfatase A, arilsulfatase B, heparan N-
sulfatase ou iduronato-sulfatase) avaliada na mesma amostra e pelo mesmo método
(validade indeterminada).

Exames complementares:
Pacientes que receberdao o primeiro atendimento via CEAF devem disponibilizar todos os
relatérios médicos de avaliagao inicial.

Avaliagcao neurolégica:
e Exame neuroldgico (validade indeterminada).
RNM do cranio (validade indeterminada).
RNM da coluna (validade indeterminada).
Velocidade de condugdo do nervo mediano (validade indeterminada).
Avaliacdo do neurodesenvolvimento (validade indeterminada).

Avaliacao oftalmolégica:
e Acuidade visual, exame de Retina e da Cornea (validade indeterminada).

Audiometria (validade indeterminada).
Avaliagao funcional:

e Ecocardiograma (validade indeterminada).
e Eletrocardiograma (validade indeterminada).
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e TC12M (validade indeterminada).
e CVF/VEF1 (Espirometria) (validade indeterminada).
e Polissonografia (validade indeterminada).

Avaliagao da mobilidade articular:
e Raio-X ésseo (laudo) (validade indeterminada).

EXAMES DE MONITORAMENTO

e Atividade enzimatica (para pacientes que fizeram transplante de células-tronco
hematopoéticas).

e Espirometria (CVF/VEF1) e Ecocardiograma (para pacientes em terapia de reposicao

enzimatica, nos primeiros seis meses de monitorizacao).

TC6M (teste da caminhada de 6 minutos).

Niveis urinarios de GAGs.

Relatoério Médico com CID-10 incluindo:

Histéria médica (descricdo clinica detalhada dos sinais e sintomas, informando se o

paciente apresenta regressao neurologica, conforme PCDT de Mucopolissacaridose Tipo

IV);

Aconselhamento genético;

Determinagao da adesao ao acompanhamento/tratamento;

Peso/altura;

Pressao arterial;

Informagdes sobre a Hepatimetria (exame fisico);

Questionario de qualidade de vida validado;

Informagdes de adesao ao tratamento e niumero de infusées durante o periodo.

Periodicidade: a cada seis meses.

e o o

¢ XN WN

RENOVAGCAO DA CONTINUIDADE DO TRATAMENTO

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

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

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

UNIDADES DE REFERENCIA

Capital e Regido Metropolitana
CIMEB - Centro de Infusoes 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)
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CLASSIFICAGAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENCAS E PROBLEMAS
RELACIONADOS A SAUDE (CID-10)

E76.2 outras mucopolissacaridose

Atencdo: 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/

OBSERVAGOES

o Aunidade de infusdo sera definida apds a avaliagao inicial dos documentos e exames do
paciente.

e De acordo com o PCDT/PORTARIA CONJUNTA N° 19, DE 04 DE DEZEMBRO DE 2019,
a infusao deve ser feita em ambiente hospitalar.

e O tratamento da MPS IV A deve ser feito por equipe em servigos especializados, para fins
de diagnéstico e de acompanhamento dos pacientes e de suas familias. Como o controle
da doencga exige experiéncia e familiaridade com manifestagées clinicas associadas, é
recomendado, se possivel, que o médico responsavel tenha experiéncia e seja treinado
nessa atividade.

e Para a administracdo de medicamentos bioldgico intravenoso e para maior racionalidade
do uso e avaliagao da efetividade do medicamento, a infusdo deve ser feita em ambiente
hospitalar ou servigo especializado.
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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 Mucopolissacaridose tipo IV A.

O CIMEB cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliagdo da APAE.

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 devolugéo do
I processo.

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

Para continuidade do tratamento, o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, prescri¢cao)
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 Mucopolissacaridose tipo IV A.

O NRS/BRS cadastra o paciente no AFSESAB e encaminha para avaliagao da APAE

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

SIM NAO

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

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

Para continuidade do tratamento, o
paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, prescri¢ao)
com seu medico assistente.
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