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Governo do Estado de Goias
. i Secretaria de Estado da Saude

— Doenga/Agravo:

v MUCOPOLISSACARIDOSE TIPO VII
(Sindrome de Sly)

— Caodigo internacional de doengas (CID-10) contemplado(s):
. E 76.2 — Outras Mucopolissacaridoses

— Medicamento(s) disponivel(is):
« ALFAVESTRONIDASE 2mg/mL solucéo injetavel (frasco ampola de 5mL)

— Regulamentacdo fundamentada para obtencdo do(s) medicamento(s) do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica (CEAF):

« Titulo IV, do Anexo XXVIII da Portaria de Consolidacdo n° 2/GM/MS, de 28 de setembro de 2017.

« Portaria Conjunta n° 08, de 21 de maio de 2021 — Aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT).

— Procedimentos e demais informacdes:

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

ORIENTACOES GERAIS

RELACAO DE DOCUMENTOS E EXAMES NECESSARIOS PARA ABERTURA DE PROCESSO

ATENCAO: Os documentos e exames aqui solicitados dever&o ser encaminhados por meio
eletrobnico para a CEMAC Juarez Barbosa, sendo o armazenamento dos originais
responsabilidade do Usuério SUS, exceto prescri¢cdes de medicamentos sob controle especial.
A documentacdo original poderé ser solicitada a qualquer tempo pela Unidade.

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

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

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

2 — Preenchimento do Formulario para MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO VII pelo médico solicitante
— Anexo I.

3 — Relagdo do(s) Exame(s) Obrigatorio(s) para inclusdo no Programa:

e Observagdes:
- 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 Salde, para que a avaliacéo dessa solicitagdo
seja concluida
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e Laudo do exame de atividade da enzima Beta-glicuronidase (GUSB) em compara¢édo com a enzima de
referéncia na mesma amostra e método de analise em Fibroblastos ou Leucdcitos.

e Laudo do exame de andlise guantitativa de excrecdo urinaria de Glisoaminoglicanos (GAG) totais OU do
Laudo do exame de analise quantitativa de Dermatan Sulfato (DS) OU Laudo do exame de analise
guantitativa de Sulfato Heparan (SH)

e Laudo do exame de andlise de atividade da IDUA (alfa-I-iduronidase) e da IDS (iduronato-sulfatase),
avaliadas na mesma amostra que a GUSB (Beta-glicuronidase) deficiente.

Oou

e Laudo do exame genético com presenca de mutagcdes patogénicas em homozigose ou heterozigose
composta no gene da enzima Beta-glicuronidase (GUSB)

4 — Documentos pessoais do paciente:

Carteira de ldentidade ou Certidao de Nascimento;

CPF;

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

Cartdo SUS. Caso 0 usuario ndao possua Cartdo SUS, este cartdo poderd ser feito na CEMAC Juarez
Barbosa.

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

6 — LME (Laudo para Solicitacdo, Avaliagdo e Autorizacdo de Medicamentos do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica) adequadamente preenchido. As instrucdes de preenchimento e o arquivo do LME, para
preenchimento manual, estdo disponiveis para serem baixados (download) no 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 solicitacdo de medicamentos na Unidade.
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Anexo | — FORMULARIO PARA INICIO DE TRATAMENTO
MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO VIl (Sindrome de Sly)

Questionario para ser preenchido pelo Médico Solicitante

. Nome do(a) paciente:

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

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

() Caracteristicas faciais sugestivas de doenca lisossdmica (face de “deposito”).

() Otite média e infecgcdes respiratorias superiores precoces e de repeti¢do, excluidas outras causas mais
frequentes.

() Perda auditiva

() Heérnias

() Hepatoesplenomegalia, excluidas outras causas mais frequentes.

() Alteragdes esqueléticas ou articulares tipicas (disostose maltipla, giba, limitacdo da amplitude de movimento
das articulagdes).

() Maos em garra.

() Alteragbes oculares caracteristicas (opacificagdo bilateral da cornea) - (Apresentar exames

comprobatorios).

() Irméo de qualquer sexo com MPS VII.

5. Outras informagdes pertinentes:

Data: / /

Assinatura e carimbo do médico solicitante
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Anexo Il — FORMULARIO PARA INICIO E MONITORAMENTO DE TRATAMENTO
MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO VII (Sindrome de Sly)

Questionario para ser preenchido pelo Médico Solicitante

1. Nome do(a) paciente:

2. Data de nascimento: / / 3. Peso (em Kg):

3. Quanto ao teste de caminhada de 6 minutos (TC6M)

Resultado obtido:

4. Quanto a Capacidade Vital Forgcada (CVF) (%)

Resultado obtido:

4. Quanto a Amplitude de flexdao de ombro

Resultado obtido:

5. Acuidade visual

Resultado obtido:

6. PedsQL - Fadiga

Resultado obtido:

7. Quanto a hepatomegalia ou esplenomegalia, apresentar os valores obtidos atualmente e método
empregado para tal.

() exame fisico: () ecografia abdominal:

() ressonancia abdominal:

8. Quanto a adesao ao tratamento. O paciente encontra-se regular nas avaliagdes e/ou em programa especifico
para adesdo ao tratamento, ou seja, compareceram a pelo menos 50% do numero de eventos agendados?

( )SIM () NAO. Esclarecer os motivos:

Data: / /

Assinatura e carimbo do médico solicitante
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TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE
ALFAVESTRONIDASE
Eu, (nome  do(a)

paciente), declaro ter sido informado(a) claramente sobre beneficios, riscos, contraindicacfes e principais efeitos
adversos relacionados ao uso de alfavestronidase, indicada para o tratamento da mucopolissacaridose tipo VII.

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 o medicamento que passo a receber podem trazer
0s seguintes beneficios:
- Melhora dos sintomas da doenca, como melhora no teste de caminhada de 6 minutos e reducdo dos
glicosaminoglicanos (GAG) urinarios, diminuicdo da frequéncia de uso de suporte respiratério, aumento de
frequéncia escolar, normalizacdo de habitos alimentares e estabilizacdo de tamanho de baco e figado.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicagdes, potenciais efeitos adversos
€ riscos:
- Medicamento sem experiéncia de uso na gestacéo e lactacao;
- Efeitos adversos da alfavestronidase mais comuns: reacdo anafilactoide (13%), urticaria (13%), inchaco no local
da infusdo (13%), extravasamento no local da infuséo (8,7%), prurido (8,7%), diarreia (8,7%) e erupgdo cutanea
(8,7%);
- Contraindicacéo 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 se desistir de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Salde a fazerem uso de informacdes relativas ao meu
tratamento, desde que assegurado o anonimato. () Sim () N&o

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:

Médico responsavel:

Assinatura e Carimbo do Médico: CRM: UF:

Observagéo:
- Este Termo é obrigatério 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 usuério ou a seu responsavel legal.
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