Superintendéncia de Assisténcia Farmacéutica, Ciéncia e Tecnologias em Saude(SAFTEC)
Diretoria de Assisténcia Farmacéutica (DASF)
Coordenacdo de Assisténcia Farmacéutica na Atengdo Especializada (COAFE)

FLUXO DE ACESSO - DOENCA DE FABRY

PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N° 2, DE 15 DE JANEIRO DE 2025

MEDICAMENTOS

e ALFAGALSIDASE 1MG/ML (FRASCO AMPOLA DE 3,5 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 (clique aqui);

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

e Prescrigdo médica adequadamente preenchida, em conformidade com a legislagao
sanitaria aplicavel (Lei n® 13.732/2018, Portaria SVS/MS n° 344/1998, RDC n°
20/2011 e demais normativas vigentes);

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

e Formulario de acesso aos medicamentos para Doenca de Fabry adequadamente
preenchido (clique aqui) OU

o Relatério médico com CID-10 com descricao clinica detalhada das manifestacdes
clinicas associadas a Doenga de Fabry apresentando os critérios de inclusdo e
afastando os critérios de exclusdo ou contraindicacbes absolutas ao uso da
alfagalsidase, tais como paciente com doenga renal cronica (DRC) estagios 4 ou 5,
inelegiveis para transplante renal, com IC classe IV da NYHA, qualquer doenca
avancada que leve a uma expectativa de vida inferior a um ano, declinio cognitivo
grave por qualquer causa, reagoes infusionais graves ou reacao anafilatica prévia a
TRE com presenca de IgE.

EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO

Exames genéticos obrigatérios para todos:

Paciente do sexo masculino:
« Andlise do DNA que demonstre mutacdo patogénica ou provavelmente
patogénica do gene que codifica a enzima aGAL-A OU
o Dosagem da atividade da enzima aGAL-A em plasma, leucécitos ou cultura de
fibroblastos.
Paciente feminino:
« Analise do DNA que demonstre mutagéo patogénica ou provavelmente
patogénica do gene que codifica a enzima aGAL-A.
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EXAMES DE MONITORAMENTO

o Hemograma com plaquetas, eletrdlitos, creatinina, ureia, HDL, colesterol total,
triglicerideos, LDL-C, glicemia de jejum; Eletrocardiograma (ECG); Questionarios
para avaliacdo de qualidade de vida e dor. Periodicidade: anual

UNIDADES DE REFERENCIA

Capital e Regido 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 DOENCAS E PROBLEMAS
RELACIONADOS A SAUDE (CID-10)

E75.2 Outras Esfingolipidoses

Atencao: para consultar as atualizagcbes dos medicamentos e CID-10 desta patologia,
acessar o SISTEMA DE GERENCIAMENTO DA TABELA UNIFICADA DE
PROCEDIMENTOS (SIGTAP).

OBSERVAGOES

Regionais cadastradas para recebimento do medicamento de infusao e enviar para Unidade
credenciada (NRS Barreiras, BRS Jequié, NRS Feira de Santana, BRS Irecé, NRS Vitoria da
Conquista).
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FLUXO DE ACESSO PARA SALVADOR

O paciente ou responsavel legal, apés consulta médica, encaminha-se ao CIMEB com os
documentos e exames de solicitagdo do medicamento para Doenga de Fabry.

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

A COAFE avalia a solicitagcao de inclusao do paciente no CEAF.

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 ao paciente sobre o
deferimento do processo. indeferimento ou devolugao do processo.

O paciente recebe a aplicagao do
medicamento mensalmente no
local da rede designado pela

SAIS.

O paciente renova semestralmente
os documentos (exames, LME,
receita e questionario de avaliagao
de qualidade de vida e dor) com seu
meédico assistente.
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FLUXO DE ACESSO PARA NUCLEOS’ REGIONAIS DE SAUDE- NRS E/OU BASES
REGIONAIS DE SAUDE- BRS (antigas DIRES)

O paciente ou responsavel legal, apds consulta médica, encaminha-se ao NRS/BRS com
os documentos e exames de solicitacdo do medicamento para Doenca de Fabry.

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

A COAFE avalia a solicitagcao de inclusdo do paciente no CEAF.

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

Terapéuticas(PCDT)?
| [
SIM NAO
[ [
O NRS/BRS informa ao paciente sobre o O NRS/BRS informa ao paciente o
deferimento do processo. indeferimento ou devolugao do
| processo.

O paciente recebe a aplicacido do
medicamento mensalmente no local
da rede designado pela SAIS.

O paciente renova semestralmente os
documentos (exames, LME, receita e
questionario de avaliacédo de
qualidade de vida e dor) com seu
meédico assistente.
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