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Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS — n2 6, DE 15 DE MAIO DE 2023

Informagdes Gerais

Este é um guia que contém orientagcGes sobre o medicamento do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica — CEAF
gue vocé esta recebendo gratuitamente pelo SUS. Seguindo orientagdes, vocé tera mais chance de se beneficiar com o
tratamento.

Medicamentos CEAF

Nusinersena: 2,4 mg/ml solugdo injetavel — Frasco ampola (5ml)
Risdiplam: pé para solugio oral de 0,75 mg/mL — Frasco (80ml)

Documentos Pessoais a serem apresentados (original e copia)

( ) Carteira de identidade com foto (RG)

( ) Cadastro de Pessoa Fisica (CPF)

( ) Comprovante de residéncia com CEP (conta de agua, luz, telefone ou declaragdo de residéncia)
( ) Cartdo Nacional de Saude (CNS)

( ) Declaragdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos

Documentos a serem emitidos pelo Médico (original e cépia)
v' Solicita¢do inicial

v' Renovac3o a cada 6 (seis) meses

() LME - Laudo para Solicitacdo/Avaliacdo e Autorizacdo de
Medicamentos do CEAF (no campo anamnese, preencher com
a historia clinica do (a) paciente e se o espago ndo for
suficiente utilizar laudo complementar);

( ) Receita Médica, com posologia para 6 (seis) meses de
tratamento;

() Laudo médico, descrevendo histérico clinico do paciente e
diagndstico;

( ) Questionario para avaliagdo clinica de pacientes com AME
5q tipo | e Il (anexo I).

() Termo de Esclarecimento e Responsabilidade.

() LME - Laudo para Solicitagdo/Avaliacdo e Autoriza¢do de
Medicamentos do CEAF (em qualquer mudanga na terapéutica
informar no campo (anamnese) e se o espagco ndo for
suficiente utilizar laudo complementar);

( ) Receita Médica, com posologia para 6 (seis) meses de
tratamento.

( ) Questionario para avaliagdo clinica de pacientes com AME

5q tipo | e Il (anexo I).

Exames e documentacdo especifica (copias)

v' Solicitagdo inicial

v' Renovagdo a cada 6 (seis)

v' Adequagdo

meses
( ) Cépia do exame genético confirmatério (QPCR ou| ( ) Cartdo de vacina Em caso de alteracio de|
MLPA) - teste de variagdo de numero de copias do SMN1 | atualizado (em caso de |posologia:
e SMN2 atraso em ralagdo ao| ) Laudo médico, descrevendo

() Cartdo de vacina atualizado (em caso de atraso em
ralacido ao calenddrio vacinal, deverd apresentar
justificativa médica)

Obs: Em alguns casos, podera ser exigido pelo avaliador,
cépia do exame de identificagdo de mutagao por
sequenciamento por amplicon. Caso o paciente ja tenha
realizado o exame, podera anexda-lo previamente para
viabilizar o processo de avaliagao.

calendario vacinal, devera
apresentar justificativa
médica)

Adcionalmente para
mulheres em idade fértil:
() Cépia de exame B-hCG
realizado até 5 dias antes
da solicitacao

historico clinico do paciente e
justificativa para mudanca de
posologia
Em

medicamento:
() Relatorio médico padrédo para
troca de mediamentos (Anexo Il
ou Ill)

( )Questionario para avaliagao
clinica de pacientes com AME
5q tipo | e Il (anexo I).

caso de troca de

O resultado de exames garante uma correta avaliagdo sobre o que o medicamento esta fazendo no seu organismo.

Em alguns casos pode ser necessario ajustar a dose ou até interromper o tratamento. Em casos de resultado fora do especificado ou auséncia de algum exame o

médico devera justificar para ser analisado.

Dependendo da situagdo clinica do usudrio, exames ou documentos adicionais poderdo ser solicitados pelo avaliador técnico, de acordo com o Protocolo Clinico €

Diretriz Terapéutica do Ministério da Saude da respectiva doenca.
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Servigos de Referéncia

Unidades de Saude do SUS que atendam Doengas Raras, regularizadas no CNES — Cadastro Nacional de
Estabelecimentos de Saude e credenciadas a Farmdacia de Pernambuco.

Para receber os medicamentos

O paciente ou seu representante deve ser atendido em algum servico de Doencas Raras que vai solicitar toda
documentacdo necessdria e encaminhar para avaliacdo. Apds autorizado, o medicamento sera enviado 4 Unidade de
Saude solicitante (servigo credenciado que acompanha o paciente), devendo o paciente ou representante se dirigir a esta
para recebimento e devidas orientagdes.

Observagoes

e A resposta a Solicitacdo serd emitida em até 30 (trinta) dias;

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

e Em caso de duvidas que ndo esteja esclarecida nesse guia, antes de tomar qualquer atitude, procure orientacdo
com o médico ou farmacéutico.

e Para o remédio em casa, o paciente recebe a ligacdo e concorda em receber o medicamento. Nesse caso ele deve
permanecer no programa no minimo 6 meses e aguardar o medicamento no periodo acordado (manha ou tarde).

e Para acesso a Portaria integral acesse: http://conitec.gov.br/index.php/protocolos-e-diretrizes

e Paraacesso a Normas Técnicas Estaduais acesse: http://www.farmacia.pe.gov.br/normas-tecnicas

| Termo de Consentimento para tratamento de dados pessoais - Lei LGPD n2 13.709, de 14 de agosto de 2018 |

Este documento visa registrar a manifestacdao livre, informada e inequivoca pela qual o proprietario dos dados
concorda com o tratamento de seus dados pessoais para finalidade especifica, em conformidade com a Lei n?
13.709/2018 — Lei Geral de Protecdo de Dados Pessoais (LGPD).

Ao aceitar o presente termo, o proprietdrio do dado consente e concorda que seus dados serdo usados pela
Secretaria Estadual de Saude de Pernambuco para alimentar o Sistema Hoérus do Ministério da Saude para ter acesso
ao seu tratamento.

Assinatura do paciente ou responsavel legal
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QUESTIONARIO PARA AVALIAGAO CLINICA DE PACIENTES COM AME 5Q TIPO | E Il (Anexo I)

Nome do paciente: Data de nascimento: / /
Sexo: ( )Feminino ( ) Masculino Data da Avaliagdo: / /
Idade do inicio da manifesta¢es dos sintomas: ( )dias( ) meses( )anos () Pré-sintomatico*

*Em caso de pré-sintomaticos: Possui histdrico familiar positivo para AME? ( ) sim ( ) ndo

Descreva:

Nusinersena () Risdiplam ()
Fungao respiratoria:

1) Uso de ventilagdo mecanica nos trés meses de acompanhamento (pode assinalar mais de uma opc¢ao):

( ) Nao
() Sim, ventilagdo ndo invasiva, por horas/dia durante dias
() Sim, ventilagdo invasiva, por horas/dia durante dias

Observagdes quanto ao uso de ventilagdo:
2) Saturagdo de 02 %
Cuidado nutricional:
3) Via de alimenta¢do majoritdria nos trés meses de acompanhamento:
() Oral
( ) Nutrigdo enteral por tubo (nasoentérica, nasogastrica, entre outras)
4) Consisténcia da dieta majoritaria nos trés meses de acompanhamento:
() Sdlido
( ) Pastoso
( ) Liquido

Observagdes:

Medidas antropométricas:

5) Idade meses Perimetro cefélico cm
Peso kg Perimetro braquial cm
Estatura cm Perimetro toracico cm

Estado Nutricional:

6) Escore Z (Organizagdo Mundial da Saude) Altura por idade
Peso por idade Indice de Massa Corporal

Fung¢ao motora:
7) Classificagdo AME: Tipo1( )a ( )b( )c Tipo2( ) Tipo3e4d( )

Resultado escala HFMSE pontos
Resultado escala CHOP-INTEND pontos

Notas: (1) Escolha a escala que mais adequada a condigdo clinica do paciente; scala CHOP-INTEND http://columbiasma.org/docs/cme-
2010/CHOP%20INTEND%20for%20SMA%20Type%201%20-%20Score%20Sheet.pdf

Orientagcbes para a escala CHOP-INTEND: https://iname.org.br/wp-content/uploads/2020/09/UTF-8Avaliac%CC%A7a%CC%830-Chop-Intend-
Traduc%CC%A7a%CC%83oLivre-2.pdf Escala HFMSE e orientagdes: http://columbiasma.org/docs/HFMSE 2019 Manual.pdf
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http://columbiasma.org/docs/cme-2010/CHOP%20INTEND%20for%20SMA%20Type%20I%20-%20Score%20Sheet.pdf
http://columbiasma.org/docs/cme-2010/CHOP%20INTEND%20for%20SMA%20Type%20I%20-%20Score%20Sheet.pdf
https://iname.org.br/wp-content/uploads/2020/09/UTF-8Avaliac%CC%A7a%CC%83o-Chop-Intend-Traduc%CC%A7a%CC%83oLivre-2.pdf
https://iname.org.br/wp-content/uploads/2020/09/UTF-8Avaliac%CC%A7a%CC%83o-Chop-Intend-Traduc%CC%A7a%CC%83oLivre-2.pdf
http://columbiasma.org/docs/HFMSE_2019_Manual.pdf

8)

Relatério médico com descri¢cdo da situagdao motora do paciente e justificativa para escolha da escala que melhor
se adequa a condicdo do paciente (utilize o espago em branco caso necessario):

Carimbo e assinatura do médico

P
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Anexo Il
RELATORIO MEDICO PARA MUDANCA DO
TRATAMENTO DE NUSINERSENA PARA RISDIPLAM

(paciente devera apresentar pelo menos 1 dos eventos abaixo relacionados)

Nome do paciente: Data: / /

Solicito troca do medicamento Nusinersena para Risdiplam, pois o paciente apresentou:

( ) Ocorréncia de eventos adversos graves ao nusinersena que demandem a suspensdo do tratamento*;

( ) Evolucdo para contraturas graves ou de escoliose grave que, de acordo com o médico assistente, possam interferir na
administracdo do nusinersena, trazendo riscos para o paciente, evidenciados por radiografia ou outros exames de
imagem;

( ) Surgimento de doenca cerebral ou da medula espinhal que impeca a administracao intratecal de medicamento ou a
circulacao do liquido cefalorraquidiano;

( ) Necessidade de uso de derivacdo implantada para drenagem do liquido cefalorraquidiano ou de cateter de sistema
nervoso central implantado;

( ) Inefetividade do tratamento caracterizada pela regressao nos indicadores de mobilidade (escalas: CHOPINTEND -
Children’s Hospital Of Philadelphia Infant Test Of Neuromuscular Disorders; ou HFMSE - Hammersmith Functional Motor
Scale — Expanded) apds 12 meses de tratamento ou antes deste prazo, a critério médico, considerando
necessariamente o resultado apds duas avaliagdes consecutivas.

Sera considerada regressdo na escala de mobilidade quando o valor obtido é inferior ao medido na linha de base, ou seja, antes do inicio do uso do
medicamento.

* Os eventos adversos graves incluem infecgGes graves, alteragdes da coagulagdo sanguinea, alteragdes da fungdo renal, sintomas de hipertensdo intracraniana,
cefaleia, ndusea, vomitos, letargia e edema de papila, dor e febre, lesdo do parénquima nervoso, hemorragia e outros sinais de acometimento do SNC, como
vertigem, sonoléncia, irritabilidade e convulsdes. Outras reagGes ndo previstas impedem a administragdo continuada do medicamento.

Descrigao de outros eventos:

Carimbo e assinatura do médico

Observagao: Em todas as situagdes para a substituicdo do tratamento medicamentoso, além do relatério médico, deve ser
anexado e preenchido o questionario previsto no Anexo | (Questionario para Avaliacdo Clinica de Paciente com AME 5q
tipo 1 ou 2)
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Anexo Il
RELATORIO MEDICO PARA MUDANCA DO
TRATAMENTO DE RISDIPLAM PARA NUSINERSENA

(paciente devera apresentar pelo menos 1 dos eventos abaixo relacionados)

Nome do paciente: Data: / /

Solicito troca do medicamento Risdiplam para Nusinersena, pois o paciente apresentou:

( ) Ocorréncia de eventos adversos que demandem a suspensdo do tratamento;

( ) Ocorréncia de gravidez ou lactacdo, pois o0 medicamento demonstrou ser embriofetotdxico, teratogénico, sendo
excretado no leite em estudos com modelos animais*®;

( ) Inefetividade do tratamento caracterizada pela regressao nos indicadores de mobilidade (escalas: CHOPINTEND ou
HFMSE) apds 12 meses de tratamento ou antes deste prazo, a critério médico, considerando necessariamente o
resultado apds duas avaliagBes consecutivas.

Sera considerada regressdo na escala de mobilidade quando o valor obtido é inferior ao medido na linha de base, ou seja, antes do inicio do uso do
medicamento.

*Inexistem dados de estudos clinicos sobre o tratamento com nusinersena durante a gravidez (periodo gestacional) em seres humanos. O beneficio do tratamento
versus risco potencial deve ser discutido com mulheres em idade fértil ou gravidas, pois o nusinersena se inclui na categoria de risco C para gravidez. Caso opte pelo
tratamento, médico deve dar ciéncia do estado gestacional da paciente e justificar o risco beneficio no campo descrigdo de outros eventos.

Descricao de outros eventos:

Carimbo e assinatura do médico

Observagao: Em todas as situagdes para a substituicdo do tratamento medicamentoso, além do relatério médico, deve ser
anexado e preenchido o questionario previsto no Apéndice 1 (Questionario para Avaliagdo Clinica de Paciente com AME 5q

tipo 1 ou 2)
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TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE
NUSINERSENA E RISDIPLAM

Eu, (nome do (a) paciente), declaro ter sido informado(a)
claramente sobre os beneficios, riscos, contraindicagbes e principais efeitos adversos relacionados ao uso do
nursinersena, indicado para o tratamento medicamentoso da Atrofia Muscular Espinhal 5q tipo I. Os termos médicos
foram explicados e todas as duvidas foram esclarecidas pelo

médico (nome do médico que prescreve). Assim, declaro quefui
claramente informado (a) de que o medicamento que passo a receber pode trazer os seguintes beneficios:

e Independéncia de ventilagdo mecanica invasiva permanente, definida como < 24 horas de ventilagdo por dia,
continuamente, durante o periodo do tratamento medicamentoso, exceto por uso em caso de insuficiéncia
respiratdria aguda gerada por outras causas que ndao a AME 5q tipo 1;

e Independéncia de suporte nutricional invasivo durante o periodo de tratamento;

e Melhora ou estabilizagdo de fungdo motora, definida por critérios estabelecidos em escalas apropriadas.Fui
também claramente informado (a) a respeito das seguintes contraindicagdes, potenciais efeitos adversos e riscos
pelo uso do medicamento:

Nusinersena

Relacionados a pungao lombar e administragao intratecal

e Dor de cabeca, ndusea, vomitos, dor lombar e infec¢do. A maioria destes eventos foi relatada no periodo de 72

horas apds o procedimento.

e Sintomas e sinais de hipertensao intracraniana (cefaleia, ndusea, vomitos, letargia e edema de papila) e outras

complicagBes a punc¢do lombar e a administragdo intratecal, como lesdo do parénquima nervoso (dor lombar,

rigidez de nuca, fraqueza ou mesmo paralisia muscular), dor e febre devidas a infec¢do, hemorragia e outros
sinais de acometimento do sistema nervoso central, como vertigem, sonoléncia, irritabilidade e convulsdes.

Relacionadas a agao do medicamento:

® Baixa do numero de plaquetas no sangue e alteragdo da coagulagdo sanguinea, apods a administracdo de

nursinersena;

e Alteragdo da fungao renal foi observada apds administragao de nursinersena por vias subcutanea e

intravenosa, dai ser preconizada a realizacdo do teste de presenca de proteina em urina e, em caso de

persisténcia de proteinas urindrias presentes em concentragao elevada, deve-se proceder a uma melhor
avaliacdo.;

® Nos estudos de toxicidade realizados em modelos animais (in vivo), ndo foram observados efeitos relacionados

aos orgaos reprodutivos, na fertilidade masculina ou feminina ou no desenvolvimento do embriao ou fetal;

® Os efeitos do tratamento com nusinersena sobre o parto e o trabalho de parto sdo desconhecidos;

e Inexistem dados de estudos clinicos sobre o tratamento com nusinersena durante a gravidez (periodo

gestacional) em seres humanos. O beneficio do tratamento versus risco potencial deve ser discutido com

mulheres em idade fértil ou gravidas, pois o nusinersena se inclui na categoria de risco C para gravidez;

e Insuficiéncia renal e alteragdes hepaticas ndo foram estudadas em pacientes em uso de nursinersena.

Risdiplam

Relacionadas a agao do medicamento:

® Nos estudos de toxicidade realizados em modelos animais (in vivo), foram observados efeitos relacionados aos

drgados reprodutivos, na fertilidade masculina ou feminina ou no desenvolvimento do embrido ou fetal. Os

pacientes com potencial reprodutivo devem ser informados dos riscos e devem utilizar contracepc¢do altamente

eficaz durante o tratamento e até pelo menos 1 més apds a ultima dose para pacientes do sexo feminino e 4

meses apods a Ultima dose para pacientes do sexo masculino;

® Os efeitos do tratamento com risdiplam sobre o parto e o trabalho de parto sdo desconhecidos;

e O uso durante a gestagao ou lactagdo é contraindicado, uma vez que se inclui na categoria de risco C para

gravidez. O risdiplam demonstrou ser embriofetotdxico, teratogénico, sendo excretado no leite em estudos com

modelos animais;

e Em pacientes com insuficiéncia hepatica leve ou moderada ndo houve impacto na farmacocinética, seguranca e

tolerabilidade de uma dose Unica de 5 mg de risdiplam, ndo sendo necessario realizar o ajuste de doses;

e Insuficiéncia renal, insuficiéncia hepatica grave e idade superior a 60 anos ndo foram situagées estudadas em

pacientes em uso de risdiplam.
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Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me a devolvé-lo caso ndo
gueira ou ndo possa utilizd-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 Salde a fazerem uso de informagdes relativas ao meu tratamento,
desde que assegurado o anonimato. ( ) Sim ( ) Ndo

Local: Data:

Nome do Paciente:

Cartdo Nacional de Saude:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificagcdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou responsavel legal

Nome do Médico: CRM:
UF:

Assinatura e carimbo médico
Data:

Este termo é obrigatdrio ao se solicitar o fornecimento de medicamento do componente especializado da Assisténcia Farmacéutica e devera
ser preenchido em duas vias: uma ficara arquivada na farmdcia e a outra sera entregue ao usuario ou a seu responsavel legal.
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- Sistema Unico de Saude soeoaos
Socreter £ ASSISTENCIA
SUS IR i Ministérioda Saude Soide §©§ PERNAMBUCO ’rARMAccwCA

Secretariade Estado da Saude

COMPONENTE ESPECIALIZADO DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA
hl LAUDO DE SOLICITACAO, AVALIACAO E AUTORIZAGCAO DE MEDICAME W

SOLICITACAO DE MEDICAMENTO(S)

CAMPOS DE PREENCHIMENTO EXCLUSIVO PELO MEDICO SOLICITANTE

1- Numero do CNES* 2-Nome do estabelecimento de saude solicitante
[_ I I | I ]
(— . *
3 Nome completo do Paciente® J 5-Peso do paciente
- Kg
= = *
(— 4 Nome da Mae doPaciente* ] Altura do paciente
cm

=-Quantidade solicitada* N
1°més 2°més 3°més 4°meés 5°meés 6°més

7- Medicamento(s)*

,
Y lalalale] w]=] )

CID-IO* 10- Diagnéstico

[ 11- Anarmese

12- Paciente realizou tratamento prévio ou estaem tratamento dadoenca?*

L I

[ sm. Relatar:
[ONAo

13- Atestado de capacidade* \
A solicitagéo do medicamento deveraser realizada pelo paciente. Entretanto, fica dispensadaa obrigatoriedade da presenca fisicado
paciente considerado incapaz de acordo comos artigos 3° e 4° do Codigo Civil. O paciente é considerado incapaz?

[:| NAO D SIM. Indicar o nome do responsavel pelo paciente, o qual
podera realizar a solicitag&o do medicamento

Nome do responsavel /
o T *
f #=home domedicoseickania J 17- Assinatura e carimbo domédico* N
15- Numero do Cartéo Nacional de Saude (CNS) do médico solicitante*l 16- Data da solicitagéo*
RN )
a )
18- CAMPOS ABAIXO PREENCHIDOS POR*: [Paciente [Mée do paciente 0 Responsavel (descrito no item 13) [ védico solicitante
Houtro, informar nome: e CPF
/
4 19- Raga/Cor/Etnia informado pelo paciente ou responsavel* 20- Telefone(s) para contato do paciente
OBranca [ Amarela ( g
(Preta [indigena. Informar Etnia:
_ DParda D Sem informacé&o [ ]
— 2+ Namero do documento do paciente 23- Assinatura do responsav el pelo preenchimento*
[JCPF ou [JCNS L I | | J
( 22- Correio eletrénico do paciente J

* CAMPOS DE PREENCHIMENTO OBRIGATORIO




o GERAL DE

ISTENCIA

secretriade :‘; PERNAMBUCO

DECLARACAO AUTORIZADORA

(Portaria de Consolidacdo n® 2, de 28 de setembro de 2017)

Nome Paciente:

CNS:

Autorizo os representantes abaixo relacionados a me representarem na Farmécia de Medicamentos Especializados
da Secretaria de Saude do Estado de Pernambuco para formalizacéo da solicitacdo de medicamentos, renovacéo da

continuidade de tratamento e recebimento de medicamentos.

REPRESENTANTE 1*

Nome Completo:

N° Doc. de Identidade (RG): UF: Orgéo Emissor:
N° CPF:

Parentesco:

Logradouro: N° Complemento:
Bairro: UF: Municipio: CEP:

Telefones para contato:

Email:

REPRESENTANTE 2*

Nome Completo:

N° Doc. De Identidade (RG): UF: Orgéo Emissor:
N° CPF:

Parentesco:

Logradouro: Ne° Complemento:
Bairro: UF: Municipio: CEP:

Telefones para contato:.

Email:

REPRESENTANTE 3*

Nome Completo:

N° Doc. de Identidade (RG): UF: Orgéo Emissor:
N° CPF:

Parentesco:

Logradouro: N° Complemento:
Bairro: UF: Municipio: CEP:

Telefones para contato:

Email:

*Anexar copia do RG dos representantes autorizados.

Data.__/ /20 Assinatura do paciente:

Campo para digital




