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1. INTRODUGCAO

A doenca de Fabry é uma doenca genética, de carater hereditario, que causa a deficiéncia ou a auséncia da
enzima alfa-galactosidase (a-Gal A) no organismo de seus portadores. E uma das 45 doencas de depdsito
lisossdmico. A deficiéncia enzimatica interfere na capacidade de decomposicao de uma substancia adiposa
especifica, denominada globotriaosilceramida, também chamado de Gb3. A doenca de Fabry é cronica,
progressiva e atinge varios érgdos e sistemas do organismo. No Brasil foram identificados até o momento
cerca de 220 pacientes. Estima-se que, no mundo, existam mais de 25 mil pessoas atingidas pela doenga. A
doenca de Fabry é um erro inato do metabolismo, isto significa que a crianca jd nasce com a alteracao
genética, sendo possivel diagnosticar precocemente, mesmo que os sintomas clinicas, em geral, tendam a
aparecer apenas anos depois.

2. CODIGO INTERNACIONAL DA DOENGCA (CID-10)

E75. 2 - Outras Esfingolipidoses (Doenca de Fabry)

3. MEDICAMENTOS

Agalsidase beta frasco-ampola 5mg/Ml

4. CRITERIOS DE INCLUSAO

Ser atendido em Centros de Doencas Raras saude vinculados as unidades publicas ou credenciados pelo
SUS;

Residir no estado de Pernambuco;

Diagndstico realizado por médico especialista;

Ter idade superior a 7 anos e inferior a 65 anos.

5. CRITERIOS DE EXCLUSAO

ReacOes de hipersensibilidade conhecida aos componentes do medicamento;
Na vigéncia de gestacdo ou periodo de amamentacao, salvo nos casos em que o beneficio para a mae supere
0s riscos potenciais para a crianga.
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6. DOCUMENTOS A SEREM APRESENTADOS
a) Documentos Pessoais (Copias)

Solicitagao inicial
e C(Carteira de Identidade — RG
e (Cadastro de Pessoa Fisica — CPF
e (Cartdo Nacional de Saude — CNS
e Comprovante de Residéncia (Conta de Agua, Luz Telefone ou Declaragdo de Residéncia)
o Declaracdo Autorizadora, caso deseje credenciar representante para receber os medicamentos

b) Documentos Emitidos pelo Médico (Originais)

Solicitagao inicial

LME - Laudo para Solicitagcdo/Avaliacdo e Autorizagdo de Medicamentos do CEAF (no campo anamnese,
preencher com a histéria clinica do (a) paciente e se o espaco nao for suficiente utilizar laudo
complementar);

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

Renovagdo a cada 6 (seis) meses

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

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

Em qualquer mudanca na terapéutica do (a) paciente, informar no campo (anamnese) no LME e se 0

espaco nao for suficiente utilizar laudo complementar.
c¢) Exames (Copias)

Solicitagao inicial

Avaliacdo clinica;

Ultrassonografia do rim ou bidpsia renal;
Anticorpo IGg;

Creatinina sérica;

Ecocardiograma ou RMN cardiaco

ECG ou Holter 24 horas

Rela¢do albumina/creatinina em urina
RMN cerebral (exceto para doentes renais cronicos)

Facultativos:
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Exame oftalmoldgico para confirmar diagndstico em mulheres (acuidade visual, motilidade ocular,
ectoscopia, biomicroscopia, tonometria e oftalmoscopia binocular indireta).
Dosagem sérica/urinaria de GB3 ou Lyso GB3

Renovacao a cada 6 meses

Creatinina sérica.

Rela¢do albumina/creatinina em urina
Ecocardiograma ou RMN cardiaco (anualmente)

Facultativos:

Anticorpo IgG

Bidpsia renal

7. REVISOES
Data Rev Atualizacao Revisores
10/2021 | 04 Sem alteragGes pelo comité CEFT
Mudanga de layout para publicagdo em DOE
09/2018 | 03 AlteragOes de exames CEFT e CAFT
Alteracdo de locais de atendimento
11/2016 | 02 Atualizagdo periodicidade de exames
12/2014 | 01 Atualizacdo CEFT e CAFT
12/2013 | 00 Aprovagio CEFT
11/2013 | 00 Criacdo da Norma e Aprovacdo - TAC. Ref. Inquérito Civil n201/07 CAFT
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