c r- COORDENADORIA DE ASSISTENCIA FARMACEUTICA

Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica

DOENCA DE GAUCHER
Portaria SAS/MS/SCTIE n° 04, de 22 de junho de 2017 (Protocolo na integra)

Medicamentos

e Imiglucerase 400 Ul injetavel — frasco-ampola

e Miglustate 100 mg — capsula

e Taliglucerase alfa 200 Ul injetavel — frasco

e Alfavelaglicerase 400 Ul injetavel — frasco ampola

CID’s contemplados

E75.2

Relacdo de exames necessarios para dispensagao dos medicamentos nos locais de dispensacéo

do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica no Estado de Sao Paulo

12 solicitacao

PARA IMIGLUCERASE, TALIGLUCERASE ALFA:

Descrigdo no campo “11 — Anamnese” do LME:

— As manifestacdes hematoldgicas, dsseas e neuroldgicas da doenga;

— Tipos da doenca: Tipo 01 (presenca apenas de manifestacdes hematoldgicas e 6sseas) ou Tipo 03
(presenca de manifestacdes neuroldgicas).

Hemograma com contagem de plaquetas;

Dosagem sérica — ferritina;

Laudo/relatério médico de Ultrassonografia ou Ressonancia Magnética de abdémen;

Laudo/relatério médico de Densitometria Ossea a partir dos 19 anos;

Laudo/relatorio médico de Radiografia ou ressonancia magnética de coluna vertebral e fémur;
Laudo/relatério médico de Radiografia para a determinacdo da idade Ossea (em criangcas ou
adolescentes com atraso ou parada de crescimento ou puberal atrasado);

Dosagem sérica — beta glicosidase acida, realizada em qualquer data;

Sequenciamento do gene da beta glicosidase acida, caso os resultados bioquimicos de dosagem

sérica — beta glicosidase acida e dosagem sérica — quitotriosidase, forem duvidosos.


http://portal.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/144_imiglucerase_doencagaucherv16.pdf
http://portal.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/144_imiglucerase_doencagaucherv16.pdf
https://www.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/196_miglustate_doencagaucherv18.pdf
https://www.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/196_miglustate_doencagaucherv18.pdf
https://www.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/245_taliglucerasealfa_doencagaucherv19.pdf
https://www.saude.sp.gov.br/resources/ses/perfil/cidadao/acesso-rapido/medicamentos/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento/cartilhas-medicamentos/524__alfavelaglicerase__doencagaucherv1.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/pcdt/arquivos/2022/portaria-conjunta-no-04-2017-pcdt-gaucher.pdf
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A critério do médico prescritor:

Dosagem sérica - vitamina B12;
Dosagem sérica — quitotriosidase, realizada em qualquer data;
Eletroforese de proteinas;

indice de saturacéo de transferrina;

PARA MIGLUSTATE:

Descricao no campo “11 — Anamnese” do LME:

— As manifestac6es hematoldgicas, 6sseas e neuroldgicas da doenca;

—Tipos da doenca: Tipo 01 (presenca apenas de manifestacées hematoldgicas e 6sseas) ou Tipo 03
(presencga de manifestacdes neurolégicas).

Hemograma com contagem de plaquetas;

Dosagem sérica — ferritina;

Laudo/relatério médico de Ultrassonografia ou Ressonancia Magnética de abdémen;

Laudo/relatério médico de Densitometria Ossea a partir dos 19 anos;

Laudo/relatério médico de Radiografia ou ressonancia magnética de coluna vertebral e fémur;
Laudo/relatério médico de Radiografia para a determinacdo da idade Ossea (em criangas ou
adolescentes com atraso ou parada de crescimento ou puberal atrasado);

Dosagem sérica — beta glicosidase &cida, realizada em qualquer data;

Sequenciamento do gene da beta glicosidase acida, caso os resultados bioquimicos de dosagem
sérica — beta glicosidase acida e dosagem sérica — quitotriosidase, forem duvidosos.

3-HCG (Beta-Gonadotrofina Coridnica Humana) ou documento de esterilizag&o (apenas para mulheres

em idade fértil).

A critério do médico prescritor:

Dosagem sérica - vitamina B12;
Dosagem sérica — quitotriosidase, realizada em qualquer data;
Eletroforese de proteinas;

indice de saturacao de transferrina.

PARA ALFAVELAGLICERASE:

Descrigao no campo “11 — Anamnese” do LME:

— As manifestacbes hematoldgicas, 6sseas e neuroldgicas da doenca;

Tipos da doenca: Tipo 01 (presenca apenas de manifestacbes hematolégicas e 6sseas) ou Tipo 03

(presenca de manifestagdes neurolégicas).
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Relato médico detalhado dos sinais e sintomas da doenca, da evolucao clinica e das terapias prévias;
Exame fisico, incluindo medida do tamanho do figado e do baco com fita métrica;
Dosagem da atividade da enzima betaglicocerebrosidase em leucdcitos ou fibroblastos e, conforme o
critério menor associado, comprovado com exame especificos*
Hemograma com plaquetas; Ferritina; AST/TGO E ALT/TGP; GGT; tempo de protrombina;
Radiografia de coluna vertebral em perfil, quadril em anteroposterior e de ossos longos;
Laudo/relatério médico de Ultrassonografia ou Ressonancia Magnética de abddémen;
Laudo/relatério médico de Densitometria Ossea a partir dos 19 anos;
Laudo/relatério médico de Radiografia ou ressonancia magnética de coluna vertebral e fémur;
Laudo/relatério médico de Radiografia para a determinacdo da idade 6ssea (em criancas ou
adolescentes com atraso ou parada de crescimento ou puberal atrasado);
Sequenciamento do gene da beta glicosidase acida, caso os resultados bioquimicos de dosagem
sérica — beta glicosidase acida e dosagem sérica — quitotriosidase, forem duvidosos.
*A reducdo significativa da atividade da beta-glicerebrosidade em papel filtro somente sera
considerada diagnostica de DG se estiver acompanhada de diagnostico molecular ou de aumento

significativo de quitotriosidase. O diagnéstico genético € feito por meio de analise do gene GBAL.

A critério do médico prescritor:

Dosagem sérica - vitamina B12;
Eletroforese de proteinas;

indice de saturacao de transferrina.

ATENCAO: A avaliagéo se dara de forma centralizada pelo Comité de Gaucher

Renovagéo da Continuidade

PARA IMIGLUCERASE, TALIGLUCERASE ALFA, MIGLUSTATE E ALFAVELAGLICERASE:

Para pacientes em uso do medicamento, sem a alteracédo de dose:

Laudo de Solicitacdo, Avaliacdo e Autorizacdo de Medicamentos do Componente Especializado da

Assisténcia Farmacéutica original, preenchido de forma completa e legivel pelo médico responséavel

pelo atendimento ao paciente (semestralmente).

Prescricdo de medicamento original, em duas vias, elaborada de forma completa e legivel pelo médico

responsavel pelo atendimento ao paciente, contendo a dose prescrita em Ul/kg/infusdo

(semestralmente).


https://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/laudo-de-solicitacao-avaliacao-e-autorizacao-de-medicamento-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica-lme
https://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/laudo-de-solicitacao-avaliacao-e-autorizacao-de-medicamento-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica-lme
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Para pacientes em uso do medicamento, com alteracdo de dose e/ou tratamento:

Semestralmente:

¢ Hemograma com contagem de plaquetas.

Anualmente:

e Dosagem sérica — ferritina.

Anualmente (a critério do médico prescritor):
¢ Eletroforese de proteinas;

e indice de saturacéo de transferrina.

A cada dois anos:
e Laudo/relatério médico de Desintometria Ossea a partir de 19 anos;

A cada dois anos (a critério do médico prescritor):

¢ Laudo/relatério médico de Radiografia ou ressonancia magnética de coluna vertebral e fémur;

A critério do médico prescritor:
e Dosagem sérica — TGO (Transaminase Glutamico Oxalacética);
e Dosagem sérica - TGP (Transaminase Glutamico Pirlvica);
e TP (Tempo de Protombina);

e Dosagem sérica - GGT (Gama Glutamiltransferase).

Para orientacdes sobre como obter os medicamentos, clique aqui.


http://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/links-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento
http://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/links-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/consulta-por-medicamento

