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Central Estadual de Medicamentos de Alto Custo A %
CEMAC ? ) +SU

Juarez Barbosa

— Doenga/Agravo:

. DOENCA DE POMPE

— Codigo internacional de doengas (CID-10) contemplado(s):
« E 74.0 — Doenga de deposito de glicogénio

— Medicamento(s) disponivel(is):
« ALFA-ALGLICOSIDASE 50 mg po para solucio injetavel;

— Regulamentagdo fundamentada para obtengdo do(s) medicamento(s) do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica (CEAF):

o Titulo IV, do Anexo XXVIII da Portaria de Consolidac¢do n° 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017.

» Portaria Conjunta n° 12 de 03 de agosto de 2020 — Aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT).

— Procedimentos e demais informagoes:

e Todas as orientagdes quanto a abertura e renovacdo de processos, bem como, dispensacdo de
medicamentos podem ser verificadas no documento intitulado “ORIENTACOES GERAIS” que encontra
no site da CEMAC Juarez Barbosa acessando o link abaixo:

ORIENTACOES GERAIS

RELAGCAO DE DOCUMENTOS E EXAMES NECESSARIOS PARA ABERTURA DE PROCESSO

ATENCAO: Os documentos e exames aqui solicitados deverdo ser encaminhados por meio
eletronico para a CEMAC Juarez Barbosa, sendo o armazenamento dos originais
responsabilidade do Usudrio SUS, exceto prescri¢oes de medicamentos sob controle
especial. A documentagdo original podera ser solicitada a qualquer tempo pela Unidade.

A apresentagdo de informagoes ou documentos falsos, em todo ou parte, configura crime
sujeito as penalidades legais.

1 — Prescricio médica devidamente preenchida: O medicamento deve ser prescrito pela Denomina¢do Comum
Brasileira, considerando o Art. 3° da Lei Federal n® 9.787 de 10/02/1999. Todas as prescri¢oes médicas (originais)
devem estar disponiveis no ato da dispensacdo do(s) medicamento(s).

e PRESCRICAO MEDICA (sem controle especial). O documento original devera ser apresentado no ato da
dispensagdo do(s) medicamento(s).
(Validade maxima de 180 dias corridos a contar da data da emissio)

2 — Formuléario para Doenca de POMPE — Anexo I — devidamente preenchido pelo médico solicitante.

3 — Relacio do(s) Exame(s) Obrigatorio(s) para inclusao no Programa:
v' Observacdes:
- O Laudo Laboratorial deve ser datado e assinado pelo responsavel técnico, conforme a resolugdo RDC n° 302/2005 (ANVISA/MS).

- Posteriormente, OUTROS exames complementares poderdo ser exigidos por esta Unidade de Satde, para que a avaliagdo dessa solicitagdo
seja concluida
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e Laudo do exame de atividade da enzima Alfa-Glicosidase acida (GAA4) em comparagdo com a enzima de
referéncia (Alfa-Galactosidade A ou outra) na mesma amostra ¢ método de analise.

ouU

e X¢rox do Laudo do exame de Sequenciamento Genético do Gene GAA.

4 — Documentos pessoais do paciente:

Carteira de Identidade ou Certiddo de Nascimento;

CPF;

Comprovante de Endereco com CEP (agua, luz ou telefone);

Cartdo SUS. Caso o usudrio ndo possua Cartdo SUS, este cartdo podera ser feito na CEMAC Juarez
Barbosa.

5 — Termo de Esclarecimento e Responsabilidade com todos os campos corretamente preenchidos sem emenda
e/ou rasura. Atencdo: esse documento ¢ assinado pelo paciente (ou responsavel legal) e pelo médico. O
reconhecimento da incapacidade do paciente ¢ confirmado mediante a apresentacdo de documentos comprobatérios
(Tutela, Curatela, Interdicdo ou equivalente) ou, ainda, por meio do preenchimento do “campo 13” do LME pelo
médico assistente.

6 — LME (Laudo para Solicitagdo, Avaliacdo ¢ Autorizagdo de Medicamentos do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica) adequadamente preenchido. As instrugdes de preenchimento e o arquivo do LME, para

preenchimento manual, estdo disponiveis para serem baixados (download) mno sitio eletronico
http://www.saude.go.gov.br. Seguem abaixo os links para acesso aos documentos:

ORIENTACOES SOBRE O PREENCHIMENTO DA LME
LME

Cabe ainda salientar que o LME tera noventa (90) DIAS DE VALIDADE, a partir de sua data de preenchimento
pelo médico solicitante, para a solicitagdo de medicamentos na Unidade.
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Anexo I — FORMULARIO PARA DOENCA DE POMPE
Questionario para ser preenchido pelo Médico Solicitante

1. Nome do(a) paciente:

2. Idade do(a) paciente: 3. Peso (em Kg):

3. O paciente se enquadra na DP precoce de qual tipo? A ( ) B ( )

4. Os sintomas assinalados abaixo foram detectados no paciente com qual IDADE:

4. Assinalar abaixo as manifestacdes que se fizeram presente no paciente:

( ) Hipotonia muscular importante, especialmente fraqueza muscular proximal em membros superiores e
inferiores e em tronco;

() atraso do desenvolvimento motor;

() insuficiéncia respiratoria grave, avaliada clinicamente;
() cardiomiopatia hipertréfica;

() cardiomegalia;

() disfagia e disturbios de degluti¢ao;

() macroglossia;

() hepatomegalia;

() irmao de qualquer sexo com DP;

() niveis elevados de creatinoquinase (CK); (Apresentar exames comprobatérios).

( ) biopsia muscular com presenga de vacuolos citoplasmaticos mostrando aumento da atividade lisossomal a
reacdo pela fosfatase acida e aumento do contetdo de glicogénio pela coloracdo de acido periddico de Schiff (PAS-

positivo). (Apresentar exames comprobatorios).

6. Outras informagdes pertinentes:

Data: / /

Assinatura e carimbo do médico solicitante
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TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE
ALFA-ALGLICOSIDASE

Eu, (nome do(a) paciente ou seu
responsavel), declaro ter sido informado(a) claramente sobre beneficios, riscos, contraindicagdes e principais
efeitos adversos relacionados ao uso de alfa-alglicosidase, indicados para o tratamento da doenca de Pompe
precoce.

Os termos médicos foram explicados e todas as minhas duvidas foram resolvidas pelo médico

(nome do médico que prescreve).

Assim, declaro que fui claramente informado(a) de que os medicamentos que passo a receber podem trazer
os seguintes beneficios:

- melhora dos sintomas da doenga, como tempo para inicio de ventilagdo mecanica, cardiomiopatia e sobrevida;

Fui também claramente informado (a) a respeito das seguintes contraindicagdes, potenciais efeitos adversos
€ TiScos:

- medicamento classificado na gestagdo como fator de risco C (estudos em animais ndo mostraram anormalidades;
o medicamento deve ser prescrito com cautela);

- efeitos adversos da alfa-alglicosidase: aqueles relatados em dois ou mais estudos foram calafrios, hipertermia,
sintomas gripais, prurido generalizado, broncoespasmo, reagdes urticariformes e dessaturacao.

- contraindicac¢ao em casos de hipersensibilidade (alergia) ao farmaco ou aos componentes da formula.

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me a devolvé-
lo caso ndo queira ou ndo possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei também que continuarei a ser
atendido(a), inclusive em caso de desistir de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Satide a fazerem uso de informagoes relativas ao meu
tratamento, desde que assegurado o anonimato. () Sim () Nao

Local: Data:

Nome do paciente:

Cartdo Nacional de Saude:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificacdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal:

Meédico responsavel:

Assinatura e Carimbo do Médico: CRM: UF:

Observacao:

- Este Termo ¢ obrigatorio ao se solicitar o fornecimento de medicamento do Componente Especializado de Assisténcia
Farmacéutica (CEAF) e devera ser preenchido em duas vias: uma serd arquivada na farmacia e a outra, entregue ao usudrio ou
a seu responsavel legal.

- Verificar na Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia
Farmacéutica se encontram os medicamentos preconizados neste Protocolo.

Rua 16 esq. ¢/ Rua 12, n° 97, Centro, Goiania-GO, 74015-020. Telefone: (62) 3201-7439 / 3201-7449
Data da revisao: 11/05/2021 — Revisao n°: 00 — pagina 4 de 4



