GOVERNO DO ESTADO DA BAHIA

Secretaria da Saude do Estado da Bahia

Diretoria de Assisténcia Farmacéutica

Coordenacéo de Assisténcia Farmacéutica na Atengéo Especializada

Fluxo de Acesso

Doenca de Gaucher
PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N° 10, DE 02 DE JULHO DE 2025

MEDICAMENTOS

ALFATALIGLICERASE 200 U INJETAVEL (POR FRASCO AMPOLA)
ALFAVELAGLICERASE 400 U INJETAVEL ( POR FRASCO AMPOLA )
IMIGLUCERASE 400 U INJETAVEL (POR FRASCO-AMPOLA)
MIGLUSTATE 100 MG (POR CAPSULA)

DOCUMENTOS NECESSARIOS

Copia do Cartao Nacional de Saude (CNS) do paciente;

Copia de documento de identidade e CPF do paciente;

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

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

Prescricdo médica devidamente preenchida, assinada e carimbada pelo médico. (As prescrigdes
médicas devem obedecer as normas sanitarias vigentes para cada tipo de medicamento
solicitado.(LEI _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).

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

Relatério médico com CID-10, informando os seguintes dados:

1. Detalhar os sinais e sintomas da doenca, a evolucgao clinica e as terapias prévias;

2. Auséncia de critério de exclusao para uso do medicamento, conforme PCDT de Doenca de
Gaucher.
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http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/svs/1998/prt0344_12_05_1998_rep.html
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http://legislacao.planalto.gov.br/legisla/legislacao.nsf/Viw_Identificacao/lei%2013.732-2018?OpenDocument
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EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Todos os medicamentos:

Medida da atividade da enzima betaglicocerebrosidase, em leucécitos do sangue periférico,
Medida da atividade da betaglicocerebrosidase em fibroblastos( casos duvidosos), ou
Analise do gene GBA1

Hemograma com plaquetas (validade 3 meses)

Ferritina (validade 3 meses)

AST/TGO (validade 3 meses)

ALT/TGP (validade 3 meses)

Gama GT (validade 3 meses)

Tempo de Protrombina (validade 3 meses)

Densitometria 6ssea (a partir de 19 anos) (validade 12 meses)

US ou ressonancia magnética do abdémen (validade 12 meses)

Radiografia de coluna vertebral em perfil, quadril em anteroposterior e de ossos longos
(validade 12 meses)

Eletroforese de proteinas (validade 12 meses)

Para Miglustate, ainda:

B-HCG (para individuos com potencial gestacional, excetuando-se aqueles com histérico de his-
terectomia ou esterilidade comprovada). (validade 1 més)

Exames especificos conforme situagao clinica do paciente:

Dosagem de Vitamina B-12 (na presenga de qualquer tipo de anemia ou de manifestagdes clini-
cas sugestivas de deficiéncia)

Radiografia para determinagao da idade dssea (em criangas ou adolescentes com atraso ou pa-
rada de crescimento ou com desenvolvimento puberal atrasado)

Radiografia simples de Térax ou Espirometria, (para demonstrar a presencga de critério de gravi-
dade acometimento pulmonar).

Ecocardiograma (para demonstrar a presenca de critério de gravidade- acometimento cardiaco).

Atencao: outros exames complementares poderao ser solicitados conforme a situagao clinica do paciente.
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EXAMES DE MONITORAMENTO

Para Todos os medicamentos:

e Hemograma com contagem de plaquetas. Periodicidade: a cada 6 meses, apos normalizagao,
anualmente.

e Ferritina; AST/TGO, ALT/TGP, Gama GT; TP. Periodicidade: a cada 12 meses

e Eletroforese de Proteinas. Periodicidade: a cada 3-5 anos em pacientes adultos

Exames especificos conforme situagao clinica do paciente:

e Dosagem de Vitamina B-12 (em qualquer tipo de anemia ou manifestagdes clinicas sugestivas
de deficiéncia) Periodicidade: a critério médico

e Ultrassonografia ou ressonancia magnética do abdémen com medida do tamanho ou do volume
do figado e do bago (para o ajuste de dose da enzima por piora da hepatoesplenomegalia
detectada ao exame fisico). Periodicidade: a critério médico

o Densitometria 6ssea (se houver suspeita ou necessidade de monitorizagao de osteoporose
preexistente). Periodicidade: a critério médico

o Radiografia de coluna vertebral em perfil, quadril em anteroposterior e de ossos longos (se
houver piora de sintomatologia 6ssea). Periodicidade: a critério médico

o Radiografia para determinacao da idade 6ssea (em criangas ou adolescentes com atraso ou
parada de crescimento, ou com desenvolvimento puberal atrasado, ou para confirmar que
adolescente estd em fase de crescimento). Periodicidade: a critério médico

o Exame Neuroldgico, incluido no exame fisico para pacientes em uso de miglustate e pacientes
com DG tipo 3. Periodicidade: a critério médico

UNIDADES DE REFERENCIA

Capital e Regiio M l .
HEMOBA - Fundacgao de Hematologia e Hemoterapia da Bahia

End: Ladeira do Hospital Geral, s/n° — Vasco da gama, Salvador/BA; CEP: 40240-090
Tel da Farmacia:3116-5671 /5606

Horario: 7h as 19h

E-mail: farmacia.hemoba@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)

- E75.2 Outras esfingolipidoses — doenc¢a de Gaucher

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

OBSERVACOES

Recomenda-se que os pacientes sejam atendidos nos Centro de Referéncia que disponha de
equipe multidisciplinar da qual fagcam parte: hematologistas, geneticistas,
gastroenterologistas, pediatras e neurologistas, entre outros profissionais da area da saude, e
que esteja capacitada para desempenhar as seguintes fungdes:

* Avaliar todas as solicitagcdes de inicio de tratamento;

» administrar os medicamentos de TRE, pelo menos durante os primeiros 6 meses de
tratamento - apds esse periodo, pode ser considerada a possibilidade de transferéncia das
infusbes para um local mais proximo da residéncia do paciente e que apresente as condigoes
minimas necessarias para o armazenamento do medicamento, realizacio de infusdes e
atendimento de intercorréncias; * Avaliar todos os casos de mudancas de doses, de
estratégia de tratamento (TRE ou ISS) e de tipo de enzima;

* Realizar a monitorizagdo e o acompanhamento dos pacientes; e

« avaliar todos os casos especiais.
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DESCRIGAO DO FLUXO PARA SALVADOR

ALTALIGLICERASE, ALFAVELAGLICERASE, IMIGLUCERASE E MIGLUSTATE

O médico encaminha o paciente para o HEMOBA juntamente com os documentos e exames
necessarios para solicitagcdo de medicamentos para DOENCA DE GAUCHER

A Comissao Técnica do HEMOBA avalia a solicitagdo de inclusdo do paciente no CEAF.

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

(PCDT)?
[ [
SIM NAO
| [
O paciente é informado do deferimento do O paciente recebe a justificativa quanto
processo ao indeferimento/ou devolugao do
| processo

O paciente recebe o medicamento
mensalmente no HEMOBA

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)

ALTALIGLICERASE, ALFAVELAGLICERASE, IMIGLUCERASE E MIGLUSTATE

O paciente apds consulta com o médico, dirige-se ao NRS/BRS juntamente com os documentos
€ exames necessarios para solicitagdo de medicamentos para DOENCA DE GAUCHER

A farméacia da NRS/BRS cadastra o paciente no AFSESAB encaminha para o HEMOBA para
avaliacdo da solicitacao de inclusdo do paciente no CEAF

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

I [
SIM NAO

. L . O paciente recebe a justificativa quanto ao
O paciente ¢ mfo;:;zig:s%o deferimento do indeferimento/ou devolugao do processo

O paciente recebe o medicamento
mensalmente no HEMOBA

|
Para continuidade do tratamento,o
paciente renova semestralmente os

documentos (exames, LME) com seu
médico assistente.
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