SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE
GERENCIA ESTADUAL DE ASSISTENCIA FARMACEUTICA
FARMACIA CIDADA ESTADUAL

SUS

Documentacdo necessaria para abertura de processos para medicamentos do
Componente Especializado — Atrofia Medular Espinhal 5q Tipo 1

Codpia da carteira de identidade ou certiddao de nascimento

Cépia do CPF (obrigatorio)

Cdpia do comprovante de residéncia atual em nome do PACIENTE. Quando o endereco estiver em nome de
familiares (conjuge, pais, filhos), trazer comprovante de parentesco (cépia da certiddo de casamento,
nascimento, etc). Em caso de aluguel, trazer copia do contrato de aluguel ou, na auséncia deste, trazer
declaracdo do proprietario do imdvel, com copia de RG e CPF, informando que o interessado reside no local.
Cépia do Cartdo Nacional de Saude - Cartdao SUS (solicitar na rede municipal de saude)

Procuragdo para representantes de usuarios. Levar documento de identificagdo com a mesma assinatura da
procuracdo e copia do documento de identidade do representante.

Receita Médica - em duas vias, contendo o nome genérico do medicamento, concentragdo, posologia, tempo
de tratamento, quantitativo mensal, carimbo, assinatura e data.

LME - Laudo para Solicitacdo/Autorizacdo de Medicamentos de Dispensacdo Excepcional. E obrigatério o
preenchimento de todos os campos pelo médico com o (C.N.S) cartdo nacional de saude do mesmo.

Termo de Consentimento Informado datado, carimbado e assinado pelo médico e pelo paciente.

Exames comprobatdrios do diagndstico da doenca de acordo com os Protocolos Clinicos e Diretrizes

Terapéuticas.

Exames necessarios para abertura e continuidade de processo para:

SITUACAO CLINICA
Medicamentos

ABERTURA PROCESSO
(12 vez)

MONITORIZACAO
(Renovacao de Exames)

CID-10

- Para abertura de processo:
Resultado laboratorial genético confirmando AME 5q
(gPCR ou MLPA ou NGS) e presenca de até trés

Médico Especialista

Atrofia Muscular
Espinhal 5q tipos 1 e 11
(Protocolo MS)

Nusinersena 2,4 mg/mL
- injetavel

Risdiplam 0,75 mg/mL —
p6 para solugéo oral

Atrofia Muscular Espinhal
Tipo |

*atualizado em
18/07/2023

cépias de SMN2 (sem validade);

Laudo médico informando a evolugéo clinica, as
condigdes de nutricdo e hidratagdo atuais do paciente
e se paciente for:

pré-sintomatico: informar histérico familiar de AME;

sintomaticos: informar a data de inicio dos sintomas
(validade 90 dias);

Cartao de vacinacgao ou declaracéo de vacinagao
atualizada (validade 30 dias);

Questionario de avaliagao clinica de pacientes com
ame 5q tipos | e Il (validade 90 dias) (link questionario
— apéndice 1 do PCDT-MS)

- Para substituicdo de medicamentos, necessario
apenas:

Relatério médico descrevendo os motivos para
substituicdo do medicamento, conforme os critérios do
PCDT-MS (validade 90 dias)

Questionario de avaliagao clinica de pacientes com
ame 5q tipos | e Il (validade 90 dias)

- Questionario de avaliagéo clinica de
pacientes com AME 5q tipos | e Il.
Peridodicidade: trimestral.

- Cartdo de vacinagao ou declaracédo
de vacinagao atualizada;
Peridodicidade: trimestral.

G12.0
G121

Equipe médicado
Centro de Referéncia
Estadual — Hospital
Infantil Nossa Senhora
da Gléria (HINSG)

Atrofia Muscular

Espinhal 59 Tipo 1
PCDT



http://200.165.59.196/farmaciacidada/_midias/pdf/353-4bfadfc364006.pdf
http://200.165.59.196/farmaciacidada/index.php?id=/termo/index.php
http://200.165.59.196/farmaciacidada/_midias/pdf/253-4a12f1fea83e3.pdf
https://farmaciacidada.es.gov.br/Media/farmaciacidada/Arquivos/Atrofia%20Muscular%20Espinhal%205q%20tipos%20I%20e%20II-1.pdf
https://farmaciacidada.es.gov.br/Media/farmaciacidada/Arquivos/Atrofia%20Muscular%20Espinhal%205q%20tipos%20I%20e%20II-1.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/protocolos-clinicos-e-diretrizes-terapeuticas-pcdt/arquivos/2023/portaria-conjunta-no-6.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/protocolos-clinicos-e-diretrizes-terapeuticas-pcdt/arquivos/2023/portaria-conjunta-no-6.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/protocolos-clinicos-e-diretrizes-terapeuticas-pcdt/arquivos/2023/portaria-conjunta-no-6.pdf

SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE
SUS GERENCIA ESTADUAL DE ASSISTENCIA FARMACEUTICA
FARMACIA CIDADA ESTADUAL

TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE
NUSINERSENA E RISDIPLAM

Eu, (nome do(a) paciente), declaro ter sido

informado(a) claramente sobre os beneficios, riscos, contraindicagdes e principais eventos adversos relacionados ao uso do

nursinersena e risdiplam, indicado para o tratamento medicamentoso da Atrofia Muscular Espinhal 5q tipos 1 e 2.

Os termos médicos foram explicados e todas as duvidas foram esclarecidas pelo médico(a)

(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:

- 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 respiratéria aguda gerada por outras
causas que ndao a AME 5q tipos 1 ou 2;

- independéncia de suporte nutricional invasivo durante o periodo de tratamento; e

- melhora ou estabilizagdo de funcdo motora, definida por critérios estabelecidos em escalas apropriadas.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicagGes, potenciais eventos adversos e riscos pelo uso do
medicamento:

Nusinersena

- Relacionados a pungdo lombar e administragdo intratecal

e Dor de cabega, ndusea, vomitos, dor lombar e infeccdo. A maioria destes eventos foi relatada no periodo de 72 horas apds o
procedimento.

e Sintomas e sinais de hipertensdo intracraniana (cefaleia, ndusea, vomitos, letargia e edema de papila) e outras complica¢des a
puncdo 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 infeccdo, 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 alteracdo da coagulagdo sanguinea, apds a administracdo de nursinersena;

® Alteracdo da funcgdo renal foi observada apds administracdo de nursinersena por vias subcutanea e intravenosa, dai ser preconizada
a realizagdo do teste de presenca de proteina em urina e, em caso de persisténcia de proteinas urinarias presentes em concentragdo
elevada, deve-se proceder a uma melhor avalia¢do.

® Nos estudos de toxicidade realizados em modelos animais (in vivo), ndo foram observados efeitos relacionados aos drgdos
reprodutivos, na fertilidade masculina ou feminina ou no desenvolvimento do embrido ou fetal;

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

e |nexistem 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 altera¢Ges hepaticas ndo foram estudadas em pacientes em uso de nursinersena.

Risdiplam

Relacionadas a agdo do medicamento:

® Nos estudos de toxicidade realizados em modelos animais (in vivo), foram observados efeitos relacionados aos érgaos 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 contracepg¢do altamente eficaz durante o tratamento e até pelo menos 1 més apds a ultima
dose para pacientes do sexo feminino e 4 meses apos a Ultima dose para pacientes do sexo masculino;

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

e O uso durante a gestagdo 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, seguranga 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 situagOes estudadas em pacientes em uso de

risdiplam.

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 Saude a fazerem uso de informagdes 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 identificagcdo do responsavel legal:

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

Assinatura e carimbo do médico

Data:_ / /

Nota: Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se
encontra o medicamento preconizado neste Protocolo.



s s _ SECRETARIA DE ESTADO DA SAUQE
U GERENCIA DE ASSISTENCIA FARMACEUTICA

APENDICE 1
QUESTIONARIO - AVALIACAO CLINICA DE PACIENTES COM AME 5Q TIPOS 1 E 2

Nusinersena () Risdiplam ( )

Funcao respiratéria
01 - Uso de ventilagdo mecdnica nos trés meses de acompanhamento

(caso necessdrio pode ser assinalada mais de uma op¢@o):

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

Observacoes quanto ao uso de ventilacao:

02 - Saturagdo de 02: %

Cuidado nutricional

03 - Via de alimentacdo majoritdria nos trés meses de acompanhamento:

() Oral

() Nutricao enteral por tubo (nasoentérica, nasogastrica, entre outras ostomias)
04 - Consisténcia da dieta majoritdaria nos trés meses de acompanhamento:

() Sélida () Pastosa

() Liquida

Observacoes:

Medidas antropométricas

05 —Idade:  meses 06 — Peso: kg

07-Sexo: ()M ()F 08 — Estatura: __ cm

09 - Perimetro cefdlico: _ cm 10 - Perimetro braquial: __ cm
11 - Perimetro tordcico: _____ cm

Estado nutricional
12 - Escore Z (OMS): 13 - Peso por idade:
14 - Altura por idade: 15 - Indice de Massa Corporal:

Funcio motora’

16 - Classificagdo da AME — ( ) Tipo 1 ( ) Tipo 2 ( ) Tipo 3 ou 4

17 - Resultado escale CHOP-INTEND:  pontos — Data da avaliagio: / /
18 - Resultado escala HFMSE:  pontos — Data da avaliagdo: /1 /

Relatorio médico com descricdo da situacdo motora do paciente e justificativa para escolha da escala que melhor se adequa

a condigdo do paciente (utilize o verso caso necessdrio):

Local e data Meédico Responsdvel (CRM)

Notas: (1) Escolha a escala que mais adequada a condigdo clinica do iente; scala CHOP-INTEND: http://columbiasma.org/docs /cme-2010/CHOP%20INTEND%20for220SMA%20Type%201%20-
%20Score%20Sheet.pdf. Orientagbes para a escala CHOP-INTEND: https://iname.or-




s s _ SECRETARIA DE ESTADO DA SAUQE
U GERENCIA DE ASSISTENCIA FARMACEUTICA

MONITORAMENTO DE APLICAGOES DE NUSINERSENA

Paciente:
NUMERO DA |DATA PREVISTA LOTE DO DATA DA
DOSE MEDICAMENTO | APLICAGCAO OBSERVACAO

DATA: ASSINATURA DO RESPONSAVEL:




H Sal Limpar todos Limpar dados Protocolos Clinicos e B CNES
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 |:|Ind|'gena. Informar Etnia:
[Jrarda [ ]

[ 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/
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