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SUS GUIA DE ORIENTAGAO AO USUARIO .

MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO i
PCDT/CID 10: E76.1

1. Medicamentos
Idursulfase alfa: 2 mg/mL solugdo injetavel (frasco com 3 mL).

2. Documentos a serem apresentados (original e copia)
2.1. Documentos pessoais

Solicitacao inicial

() Carteira de Identidade — RG;

() Cadastro de Pessoa Fisica — CPF;

() Cartdo Nacional de Satude — CNS;

( ) Comprovante de Residéncia (Conta de Agua, Luz Telefone ou Declaragio de Residéncia);
() Declaracdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos.

2.2. Documentos a serem emitidos pelo Médico

Solicitacao inicial Renovacéo a cada 6 (seis) meses
( ) LME - Laudo para Solicitacdo/Avaliacdo e Autorizacdo de ( ) LME - Laudo para Solicitacdo/Avaliacdo e Autorizacdo de
Medicamentos do Componente Especializado da Assisténcia Medicamentos do Componente Especializado da Assisténcia

Farmacéutica; Farmacéutica;
() Receita Médica, com posologia para 6 (seis) meses de ( ) Receita Médica, com posologia para 6 (seis) meses de
tratamento; tratamento;
() Relatorio Médico, descricéo clinica detalhada dos sinais e ( ) Relatério Médico, descrevendo historico clinico do paciente
sintomas; e diagndstico;
() Termo de Esclarecimento e Responsabilidade.
2.3. Exames
Solicitacao inicial Renovacéo a cada 6 (seis) meses
() Atividade enzimética da enzima IDS; () Dosagem de GAG urinério;
( ) Dosagem de GAG urinério; () Questionario de Qualidade de Vida SF-36(anualmente);

( ) Genotipagem patogénica do gene IDS;
( ) Dosagem Sulfatase;
() Questionario de Qualidade de Vida SF-36;

O Usuario ou seu Representante deve comparecer, na data agendada, a Farmacia de Macei6 munido de documento de
identificacdo com foto e Cartdo do Usudrio.

3. Observacdes:

» Tempo do tratamento preconizado para seis meses;

» O diagndstico deve ser realizado pelo especialista correspondente a esta patologia;

» No minimo a cada 6 (seis) meses 0 paciente devera ser avaliado por especialista;

> Os exames sdo aceitos com validade de até 90 dias de sua emisséo.

» A-resposta a solicitacdo seré emitida em até 30 (trinta) dias;

» Os documentos para renovacao do tratamento devem ser apresentados com antecedéncia de 30 (trinta) dias;

» Os documentos (LME, Receita Médica e Relatério Médico), devem ser emitidos com todos os campos preenchidos de
forma legivel em acordo com a legislacdo vigente;

» O resultado de exames garante uma correta avaliacdo sobre o que o medicamento esta fazendo no seu organismo. Em
alguns casos pode ser necessario ajustar a dose ou até interromper o tratamento. Dependendo da situacédo clinica do
usuario, exames ou documentos adicionais poderdo ser solicitados pelo avaliador técnico, de acordo com o Protocolo
Clinico e Diretriz Terapéutica do Ministério da Salde da respectiva doenca;

» Em caso de dividas que ndo esteja esclarecida nesse guia, antes de tomar qualquer atitude, procure orientacdo com o

Meédico ou farmacéutico;

> Regras estabelecidas pelas Portarias GM/MS n°. 1554, de 07/2013 e SAS/MS Portaria n° 16 de 24 de Maio de 2018 que
aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para tratamento de Mucopolissacaridose do tipo I1;

» O CEAF ndo abre para atendimento ao publico no ultimo dia Gtil do més, fechado para balanco.

HORARIOS DE FUNCIONAMENTO CENTRAL TELEFONICA PORTAL SESAU/LINK CEAF
07:30 has 16:30 h 3315-6109 e 3315-6110 https://www.saude.al.gov.br/component
e-especializado-da-assistencia-
farmaceutica/
(fechado no dltimo dia Gtil do més) (todas as letras devem ser minusculas)

Segunda a sexta

Atualizado em: 9 de Maio de 2023.
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SUS X

TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE
IDURSULFASE ALFA

Eu, (nome do(a) paciente), declaro ter sido informado(a)
claramente sobre os beneficios, riscos, contraindicacfes e principais efeitos adversos relacionados ao uso de idursulfase alfa,
indicados para o tratamento da Mucopolissacaridose Tipo II.

Os termos médicos foram explicados e todas as minhas dividas foram esclarecidas pelo médico
(nome do médico que prescreve).

Assim, declaro que fui claramente informado(a) de que o medicamento que passo a receber pode trazer os seguintes
beneficios:
¢ melhora dos sintomas da doencga, como da hepatomegalia e da rigidez articular.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicacdes, potenciais efeitos adversos e riscos:
e desenvolvimento de regressdo neuroldgica (perda de fungbes adquiridas) durante a vigéncia do tratamento, uma
e vez que ndo ha beneficio comprovado da TRE nos pacientes que ja possuem regressao neuroldgica;
e 0 uso da TRE com idursulfase em mulheres gravidas ou que estejam amamentando néo é recomendado;
e 0s eventos adversos da idursulfase alfa relacionados a infusdo mais comuns sdo cefaleia, febre, reacfes cutaneas
(urticaria e eritema);
e contraindicacdo 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 o0 medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Salde a fazer uso de informagdes relativas ao meu tratamento desde que
assegurado o anonimato.

( )Sim () Ndo

Local: Data:
Nome do paciente:

Cartao Nacional de Saude:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificacdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal
Médico Responsavel: | CRM: | UF:

Assinatura e carimbo do médico Data

Observagao: Este termo é obrigatério ao se solicitar o fornecimento de medicamento do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica e devera
serpreenchido em duas vias, ficando uma arquivada na farmécia e a outra entregue ao usuario ou seu responsavel legal.

Atualizado em: 9 de Maio de 2023.
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RELATORIO MEDICO PADRONIZADO
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para tratamento da
Mucopolissacaridose do tipo I

Paciente:
Data de nascimento: __ / / Tempo de diagnostico:
CNS: Peso: Altura:

Sexo: ( )F ()M

Paciente diagnosticado com Mucopolissacaridose do tipo:

()1 ()Y ()IVA  ()VIE ()

Marque os sinais e sintomas abaixo, que o paciente apresentar:

() Caracteristicas faciais sugestivas de doenca lisossomica (face de “dep6sito”);

() Otite média e infeccdes respiratdrias superiores precoces e de repeti¢do, excluidas outras
causas mais frequentes;

() Hérnia inguinal ou umbilical, especialmente se ambas e em criangas, excluidas outras causas
mais frequentes;

() Hepatoesplenomegalia, excluidas outras causas mais frequentes;

() Alteracdes esqueléticas ou articulares tipicas (disostose multipla, giba, limitacdo da amplitude
de movimento das articulagdes);

( ) Méos em garra;

() Alteracdes oculares caracteristicas (opacificacdo bilateral da cornea);

( ) Sindrome do tanel do carpo em criangas;

() Irméo (sexo masculino) com MPS II;

() Primo (sexo masculino) ou tio, pelo lado materno, com MPS Il;

() Histéria familial de MPS compativel com heranca recessiva ligada ao X;

O paciente encontra-se regular nas avaliacdes e/ou em programa especifico para adesao ao
tratamento, ou seja, compareceram a pelo menos 50% do nimero de eventos agendados no
periodo de 12 meses?

() SIM () NAO. Esclarecer os motivos:

Pacientes tem historico de falha de adesédo ao tratamento? () Sim ( ) Néo

Paciente possui outras doencas diagnosticadas? ( ) Sim ( ) Néo

Se sim, Qual?

Ja apresentou reacGes alérgicas a medicamentos? () Sim () N&o

Se sim, Qual?

O paciente possui alguma complicacdo clinica? ( ) Sim ( ) Néo

Se sim, Qual?

Paciente estd em inicio de tratamento? () Sim ( ) N&o

Atualizado em: 9 de Maio de 2023.
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O paciente ja fez uso de medicamentos para tratar esta condicao clinica? ( ) Sim () Néo
Se sim, Qual?
Dose:
Tempo:

O paciente faz uso de outros medicamentos?

Se sim, Qual?

Outros dados clinicos relevantes:

O diagnostico de entrada é compativel com Mucopolissacaridose do tipo 1l CID 10:
necessitando dar inicio ou manter o tratamento preventivo iniciado nessa Unidade, segundo o
Protocolo Padronizado de Medicamentos para Mucopolissacaridose do tipo Il necessitando fazer
uso de (Frequéncia ao dia (S) ou na semana (s)).

Carimbo e assinatura do médico e CRM/RQE
Data / [/

Atualizado em: 9 de Maio de 2023.



Versao Brasileira do Questionario de Qualidade de Vida -SF-36

Paciente:

1- Em geral vocé diria que sua saude é:

Excelente Muito Boa Boa Ruim Muito Ruim
1 2 3 4 5
2- Comparada had um ano atrds, como vocé se classificaria sua idade em geral, agora?
Muito Melhor | Um Pouco Melhor | Quase a Mesma | Um Pouco Pior | Muito Pior
1 2 3 4 5
3- Os seguintes itens séo sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente durante um dia
comum. Devido a sua saude, vocé teria dificuldade para fazer estas atividades? Neste caso,

quando?
. - : - Né&o, ndo
Atividades Sim, d|_f|culta Sim, dificulta dificulta de
muito um pouco
modo algum
a) Atividades Rigorosas, que exigem
muito esforgo, tais como correr, 1 9 3

levantar objetos pesados, participar em
esportes arduos.

b) Atividades moderadas, tais como
mover uma mesa, passar aspirador de 1 2 3
po, jogar bola, varrer a casa.

c) Levantar ou carregar mantimentos 1 2 3
d) Subir varios lances de escada 1 2 3
e) Subir um lance de escada 1 2 3
f) Curvar-se, ajoelhar-se ou dobrar- 1 2 3
se

g) Andar mais de 1 quildmetro 1 2 3
h) Andar varios quarteirGes 1 2 3
i) Andar um quarteiréo 1 2 3

j) Tomar banho ou vestir-se 1 2 3
4- Durante as Gltimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu trabalho
ou com alguma atividade regular, como conseqiiéncia de sua saude fisica?

Sim Né&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu 1 2
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
c) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras atividades. 1 2
d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades (p. 1 2
ex. necessitou de um esforgo extra).

5- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu trabalho
ou outra atividade regular diaria, como consequéncia de algum problema emocional (como
se sentir deprimido ou ansioso)?

Sim Né&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu 1 2
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
¢) Néo realizou ou fez qualquer das atividades com tanto cuidado 1 2
como geralmente faz.




6- Durante as Ultimas 4 semanas, de que maneira sua saude fisica ou problemas emocionais
interferiram nas suas atividades sociais normais, em relacéo a familia, amigos ou em grupo?

De forma nenhuma Ligeiramente | Moderadamente | Bastante | Extremamente
1 2 3 4 5
7- Quanta dor no corpo vocé teve durante as ultimas 4 semanas?
Nenhuma Muito leve Leve Moderada Grave Muito grave
1 2 3 4 5 6

8- Durante as Ultimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal (incluindo
o trabalho dentro de casa)?

De maneira alguma

Um pouco

Moderadamente

Bastante

Extremamente

1

2 3

5

9- Estas questBes sdo sobre como vocé se sente e como tudo tem acontecido com vocé
durante as ultimas 4 semanas. Para cada questdo, por favor dé uma resposta que mais se
aproxime de maneira como vocé se sente, em relacdo as Ultimas 4 semanas.

Todo A maior | Umaboa | Alguma peL:]runeia
parte do parte do | parte do Nunca
Tempo parte do
tempo tempo tempo
tempo

a) Quanto tempo vocé
tem se sentindo cheio de 1 3 4 5 6
vigor, de vontade, de
forgca?
b) Quanto tempo vocé
tem se sentido uma 1 3 4 5 6
pessoa muito nervosa?
c) Quanto tempo vocé
tem se sentido tdo 1 3 4 5 5
deprimido que nada
pode anima-lo?
d) Quanto tempo vocé
tem se sentido calmo ou 1 3 4 5 6
tranquilo?
e) Quanto tempo vocé
tem se sentido com 1 3 4 5 6
muita energia?
f) Quanto tempo vocé
tem se sentido 1 3 4 5 6
desanimado ou abatido?
g) Quanto tempo vocé
tem se sentido 1 3 4 5 6
esgotado?
h) Quanto tempo vocé
tem se sentido uma 1 3 4 5 6
pessoa feliz?
i) Quanto tempo vocé
tem se sentido cansado? 1 3 4 5 6




10- Durante as ultimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua saude fisica ou problemas
emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar amigos, parentes, etc)?

Todo A maior parte do Alguma parte do Uma pequena Nenhuma parte
Tempo tempo tempo parte do tempo do tempo
1 2 3 4 5
11- O quanto verdadeiro ou falso é cada uma das afirmacdes para vocé?
Definitivamente A maloria Né&o A maioria Definitiva-
. das vezes ) das vezes
verdadeiro . sei mente falso
verdadeiro falso
a) Eu costumo obedecer
um pouco mais 1 5 3 5
facilmente que as outras
pessoas
b) Eu sou tdo saudavel
quanto qualquer pessoa 1 2 3 5
que eu conhego
c) Eu acho que a minha
saude vai piorar 1 2 3 S
d) Minha salde ¢€
excelente 1 2 3 S
Resultado:

Carimbo e assinatura do médico e CRM/RQE

Data [/ [
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alvar como 0S campos do paciente Diretrizes Terapéuticas Ve

Melhor visualizado no programa "Acrobat Reader 8" ou Sistema Unico de Saude
versao posterior. Clique aqui para fazer o download. Bistaiia
SUS “ Unico 1 Ministério da Saude
- Secretaria de Estado da Saude
COMPONENTE ESPECIALIZADO DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA
LAUDO DE SOLICITACAO, AVALIACAO E AUTORIZACAO DE MEDICAMENTO(S) ﬂl
SOLICITACAO DE MEDICAMENTO(S)
CAMPOS DE PREENCHIMENTO EXCLUSIVO PELO MEDICO SOLICITANTE
[— 1-Nimero do CNES* 2- Nome do estabelecimento de salde solicitante ]
~ 3-Nome completo do Paciente® 5-Peso do paciente®
L ] kg
~ 4-Nome da M&e do Paciente* ] 6-Altura do_paciente*
. cm
| _ s- Quantidade solicitada* RN
Rigitagmantal | (ESiaimedicamentcs 7-Medicamento(s)* 1°més| 2° més | 3° més [4° més | 5° més| 6° més
1
2
5
6
~ o CID-10* T 10- Diagnostico N
o Anamnese* ~N
- _/
(— 12- Paciente realizou tratamento prévio ou esta em tratamento da doenca?* A
OnNAo  [JSIM. Relatar:
& J
13- Atestado de capacidade* )
A solicitacdo do medicamento devera ser realizada pelo paciente. Entretanto, fica dispensada a obrigatoriedade da presenca fisica do
paciente considerado incapaz de acordo com os artigos 3° e 4° do Cédigo Civil. O paciente é considerado incapaz?
DNAO |:| SIM. Indicar o nome do responsavel pelo paciente, o qual
podera realizar a solicitagdo do medicamento "
Nome do responséavel /
-N do médi licitante*
( - Tome do medico solicitante ] 17- Assinatura e carimbo do médico*
15- NGmero do Cartéio Nacional de Sadde (CNS) do médico solicitante*, . 16- Data da solicitacdo* N
[ J [ Hoje
J

18-CAMPOS ABAIXO PREENCHIDOS POR*: [JPaciente []Mae do paciente [ JResponsavel (descrito noitem 13)  []Médico solicitante
outro, informar nome: e CPF[ ]

19- Raga/Cor/Etnia informado pelo paciente ou responsavel* 20- Telefone(s) para contato do paciente
Osranca [JAmarela [ j
(Preta [Jindigena. Informar Etnia:
[JParda [dsem informagao [ ]

[ 21- Nimero do documento do paciente 23- Assinatura do responsavel pelo preenchimento®

OcpPF ou [JcNs L

( 22- Correio eletrdnico do paciente

* CAMPOS DE PREENCHIMENTO OBRIGATORIO

Para suporte, entre em contato pelo: ceaf.daf@saude.gov.br


http://conitec.gov.br/index.php/protocolos-e-diretrizes
http://cnes.datasus.gov.br/
http://get.adobe.com/br/reader/

Limpar todos O Sistema Unico de Saude
0s campos SUS I =", vinistério da Saide
=

Secretaria de Estado da Saude

COMPONENTE ESPECIALIZADO DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA

DECLARACAO AUTORIZADORA ‘

Pelo presente instrumento particular de ,
Nome do paciente

portador do documento de identidade n° emitido pela e do
N° identidade Orgéo emissor/UF

Cartdo Nacional de Saude (CNS) n° AUTORIZO
N° CNS

, portador do documento de identidade

Nome completo do representante

n° emitido pela , domiciliado no endereco
Ne identidade Orgao emissor/UF
, n° , bairro , N0 municipio
Nome do logradouro
de , CEP , telefone como meu
Municipio/UF CEP da residéncia Telefone de contato

REPRESENTANTE para retirada de medicamento(s) do Componente Especializado da Assisténcia

Farmacéutica.

e Grau de parentesco entre o representante e o paciente:

e Motivo da necessidade de representante:

U Impossibilidade fisica LI Municipio de residéncia diverso ao da farmacia

U Incompatibilidade de horéario [ Outro. Especifique:

e Declaro serem verdadeiras as informagfes acima descritas e manifesto ciéncia de que a falsidade de
informacdes configura falsificagdo de documento publico, capitulada no artigo 297 do Cédigo Penal

Brasileiro, sendo passivel de puni¢do na forma da Lei.

Data: / /
Assinatura do paciente ou responsavel
Eu, , tendo sido instituido como REPRESENTANTE
Nome do representante
do paciente , conforme descricdo acima referida,

Nome do paciente

comprometo-me a entregar todo o medicamento fornecido pela farmacia para utilizacdo do paciente em questéo,

nas mesmas condicdes fisicas, de temperatura e de uso a que me foram responsabilizadas, além de repassar

todas as informacg6es que me foram apresentadas durante a dispensacao do(s) medicamento(s).

Data: / /

Assinatura do representante

* Para cadastro do representante, devera ser apresentada a cépia do documento de identidade do representante.
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