GOVERNO DO ESTADO Superintendéncia de Assisténcia Farmacéutica, Ciéncia e Tecnologias em
Saude (SAFTEC)
Diretoria de Assisténcia Farmacéutica (DASF)
SECRETARIA DA SAUDE Coordenacgdo de Assisténcia Farmacéutica na Atencdo Especializada (COAFE)

Fluxo de acesso
Mucopolissacaridose Tipo Il
PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N° 11, DE 09 DE JULHO DE 2025.

MEDICAMENTOS

e IDURSULFASE ALFA 2 MG/ML SOLUGAO INJETAVEL (FRASCO DE 3 ML)

DOCUMENTOS NECESSARIOS

e Copia do documento de Identificacdo RG, CPF,

e Comprovante de Residéncia, (em nome do paciente ou responsavel legal pelo paciente, se o
documento estiver em nome do responsavel, anexar também documentos de Identificacdo do
mesmo);

e Cartdo Nacional de Saude (CNS) do paciente;

e Termo de Consentimento e Responsabilidade (TER) preenchido e assinado pelo médico e
paciente;

e Laudo de Solicitacdo de Medicamentos do Componente Especializado (LME), devidamente
preenchido todos os campos obrigatérios* (renovar SEMESTRALMENTE);

e Prescricdo médica devidamente preenchida, assinada e carimbada pelo médico. (As prescricdes
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).

e Relatorio Médico com CID e descricdo clinica detalhada dos sinais e sintomas, informando se o
paciente apresenta regressao neuroldgica, conforme PCDT de Mucopolissacaridose Tipo |l.
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http://legislacao.planalto.gov.br/legisla/legislacao.nsf/Viw_Identificacao/lei%2013.732-2018?OpenDocument
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/svs/1998/prt0344_12_05_1998_rep.html
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EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Exames Obrigatérios:

Atividade da enzima IDS,

Atividade de outra sulfatase (medida na mesma amostra na qual determinada a atividade da IDS),
Niveis de glicosaminoglicanos- GAGs totais na urina ou niveis de excrecao urinaria de sulfatos de
dermatan e heparan.

Andlise do gene IDS (com presenca de mutagdo reconhecidamente patogénica). Este exame
substitui os 3 exames acima.

Exames Complementares:

Radiografias do créanio (perfil) (Laudo) (validade indeterminada)

RX de Coluna vertebral (perfil, incluindo regido cervical),(Laudo)

(validade indeterminada)

Radiografia do Térax (péstero- anterior), (Laudo)

Radiografia Coxofemoral (postero- anterior) (Laudo) (validade indeterminada)
Radiografia de ambas as maos (Laudo) (validade indeterminada)

Avaliagédo Oftalmoldgica :

e Acuidade visual, exame da retina e cérnea

Exames condicionados a doenca (solicitados a critério médico):
Audiometria
Avaliagédo Funcional

Eletrocardiograma (validade indeterminada)
Ecocardiograma (validade indeterminada)
Espirometria (validade indeterminada)

EXAMES DE MONITORAMENTO

GAGs urinérios. Periodicidade: a cada 6 meses

Radiografias do Cranio (perfil),

Laudo do RX da Coluna Vertebral (perfil, incluindo regi&o cervical),

Laudo do RX de Térax (péstero- anterior),

Laudo do Coxofemoral (p6stero- anterior)

Laudo do RX de Ambas as méos devem ser realizadas. Periodicidade: a critério médico.

Relatério Médico com:

CID-10;

Historia médica(descricdo clinica detalhada dos sinais e sintomas, informando se o paciente
apresenta regressado neuroldgica, conforme PCDT de Mucopolissacaridose Tipo ll;
Aconselhamento Genético ;

Determinagéo da adesdo ao acompanhamento/tratamento;

Peso/altura ;

Presséo arterial

Informacdes sobre a Hepatimetria (exame fisico);

Questionario de qualidade de vida validado;

Informacdes de adeséo ao tratamento, e revisdo do niumero de infusdes.
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UNIDADES DE REFERENICA
CAPITAL e Reqgido Metropolitana:

CIMEB - Centro de Medicamentos Especializados da Bahia

End: Av. Laurindo Régis, s/n° - Engenho Velho de Brotas, Salvador - BA, CEP 40240-550.
Parque Solar Boa vista.

Tel: da Farmacia: 3116-4935/31171645

Horario: 8h as 17h

INTERIOR:

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

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

E76.1 Mucopolissacaridose do tipo Il
Atencdo: Para consultar as atualizagbes dos medicamentos e CID-10 desta patologia, acessar o
SISTEMA DE GERENCIAMENTO DA TABELA UNIFICADA DE PROCEDIMENTOS (SIGTAP)

OBSERVACOES

e Qutros exames complementares poderéo ser solicitados pela Unidade de Referéncia, dependendo
da situacdo clinica do paciente.

e AplGs 3 meses e apoés avaliacao clinica do médico do CIMEB, o paciente pode ser transferido para
as Regionais cadastradas (NRS Barreiras, BRS Jequié, NRS Feira de Santana, BRS Irecé,
NRS Vitoria da Conquista) para recebimento do medicamento na unidade de infusdo
credenciada.

e Pacientes j4 em uso da IDURSULFASE ALFA 2 MG/ML SOLUCAO INJETAVEL deveréo
encaminhar-se para cadastro no CEAF nas regionais cadastradas ou CIMEB (deverao apresentar
0 exame de GAGs totais na urina com validade de até seis meses).
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FLUXO DE ACESSO PARA SALVADOR

O paciente ou cuidador, apos consulta médica, encaminha-se para o CIMEB,com 0s documentos e
exames de solicitacdo de medicamentos para
Mucopolissacaridose Tipo |l

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

A APAE avalia a solicitacdo de incluséo do paciente no CEAF

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

SIM NAO
| [
O CIMEB informa o paciente sobre o O paciente € informado sobre o
deferimento do processo. indeferimento ou devolug&o do processo na
| unidade onde solicitou o cadastro (CIMEB)

O paciente adulto recebe a aplicagéo do
medicamento mensalmente no CIMEB,
no caso de criangas recebera a aplicacado
no local da rede designado pela SAIS.

O paciente € monitorado de acordo com
os critérios do PCDT.
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FLUXO DE ACESSO TEMPORA’RIO PARA NUCLEOS REGIONAIS DE SAUDE- NRS E/OU
BASES REGIONAIS DE SAUDE- BRS (antigas DIRES) - 12 avaliacdo do processo

O paciente ou cuidador, apés consulta médica, encaminha-se para o NRS/BRS, com os documentos
e exames de solicitacdo de medicamentos para Mucopolissacaridose Tipo Il.

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

A APAE avalia a solicitacdo de incluséo do paciente no CEAF

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

SIM NAO
| |
O NRS/BRS informa ao paciente sobre o O CIMEB informa ao paciente o
deferimento do processo. indeferimento ou devolucéo do processo.

O paciente recebe a infusdo do
medicamento nos primeiros 3 meses no
CIMEB, depois de avaliados poderdo
ser transferidos para as regionais
credenciadas designadas pela SAIS.

O paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME) com seu
médico assistente.
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FLUXO DE ACESSO TEMPORA}RIO PARA NUCLEOS REGIONAIS DE SAUDE- NRS E/OU
BASES REGIONAIS DE SAUDE- BRS (antigas DIRES) — Avaliacdes subseguentes

O paciente portador de Mucopolissacaridose Tipo Il que, apds recebimento das 3 primeiras
infusdes no CIMEB, passar por avaliacao clinica do médico do CIMEB, se for liberado para
recebimento das préximas infusées no interior, pode ser transferido para as Regionais cadastradas
(NRS Barreiras, BRS Jequié, NRS Feira de Santana, BRS Irecé, NRS Vitdria da Conquista) para
recebimento do medicamento na unidade de infusdo credenciada.

O paciente encaminha-se para as regionais cadastradas com exames e documentos de
monitoramento

A Regional realiza as avaliactes subsequentes.

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

I l

SIM NAO
[ I
O paciente recebe a infusdo do A Regional informa ao paciente o
medicamento na unidade de infusdo da indeferimento ou devolugéo do processo.
Regional credenciada deliberada pela
SAIS.

O paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME) com seu
médico assistente.
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