ESTADO DE SANTA CATARINA

Secretaria de Estado da Satde

Superintendéncia de Atencio a Satide — SAS

Diretoria de Atenciao Especializada — DAES

Geréncia de Habilitacoes e Redes de Atencio — GEHAR

Servico Estadual de Atencao a Satide das Pessoas com Doencas Raras

NOTA TECNICA N° 01/2024 RARAS/GEHAR/DAES/SAS/SES retificada em 13
de agosto de 2025

Assunto: Fluxo de acesso as consultas
dermatoldgicas para o diagnostico e
tratamento de Epidermodlise Bolhosa via
Sistema de Regulagdo (SISREG) no Estado
de Santa Catarina e abertura de processo para
recebimento de curativos e adjuvantes.
Orientacdo aos Municipios e Maternidades.

Considerando a Lei n°® 8.080, de 19 de setembro de 1990, que dispde sobre as
condi¢des para a promog¢do, protecdo e recuperacdo da saude, a organizacdo € o

funcionamento dos servigos correspondentes e da outras providéncias;

Considerando a Lei n°® 8.142, de 28 de dezembro de 1990, que dispde sobre a
participagdo da comunidade na gestio do Sistema Unico de Satide (SUS) e sobre as

transferéncias intergovernamentais de recursos financeiros na area da saude;

Considerando o Decreto n® 7.508, de 28 de junho de 2011, que regulamenta a Lei n°
8.080, de 1990, para dispor sobre a organizacdo do SUS, o planejamento da satde, a

assisténcia a saude e a articulagdo interfederativa, e da outras providéncias;

Considerando a Portaria de Consolidagao N° 3, de 03 de outubro de 2017, Capitulo

I, Anexo III, que institui a Rede de Atencao as Urgéncias e Emergéncia;

Considerando a Portaria de Consolidagcdao N° 2, de 03 de outubro de 2017, Anexo
XXXVIII, Da Politica Nacional de Atengao Integral as Pessoas com Doengas Raras;

Considerando a Portaria de Consolidacdao N° 6, de 28 de setembro de 2017, Secao
XIV, Dos incentivos Financeiros de Custeio a Politica Nacional de Atencao Integral as

Pessoas com Doengas Raras;

Considerando a Portaria GM/MS N° 1.526, DE 11 DE OUTUBRO DE 2023 Altera
as Portarias de Consolidagdo GM/MS n°s 2, 3 e 6, de 28 de setembro de 2017, para dispor
sobre a Politica Nacional de Aten¢do Integral a Satde da Pessoa com Deficiéncia
(PNAISPD) e Rede de Cuidados a Pessoa com Deficiéncia (RCPD) no ambito do Sistema
Unico de Saade (SUS);
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Considerando Portaria Conjunta n°® 24, de 23 de dezembro de 2021, que aprova as

Diretrizes Brasileiras para os Cuidados de Pacientes com Epidermolise Bolhosa;

Considerando Deliberacao CIB n° 121, de 06 de outubro de 2022, que aprova as
Diretrizes para Atencao a Saude das Pessoas com Doengas Raras na Rede de Cuidados a

Saude da Pessoa com Deficiéncia em Santa Catarina;

Considerando o Oficio N° 577/2023/SAES/GAB/SAES/MS referente a

Padronizagao de curativos para pacientes com epidermolise bolhosa;

Considerando que a incidéncia da Epidermolise Bolhosa ¢ de 20 casos por
1.000.000 nascidos vivos, onde temos aproximadamente 2.300 pessoas no Brasil e que

temos mapeados 93 pacientes com diagnodstico em Santa Catarina até novembro de 2023;

Considerando a importancia de se estabelecerem parametros sobre a epidermolise
bolhosa para o diagnostico, tratamento e acompanhamento dos individuos o mais precoce

possivel, com esta doenca no Estado de Santa Catarina,;

Considerando Deliberagdao CIB n° 721, de 07 de dezembro de 2023, que aprova a
Linha de Cuidado para Aten¢do a Satde das Pessoas com Epidermoélise Bolhosa na Rede

de Cuidados a Saude da Pessoa com Deficiéncia em Santa Catarina.

Informamos:

A Epidermoélise Bolhosa (EB) compreende um grupo de doengas
multissistémicas, caracterizadas pela presenga de bolhas e erosdes na pele, e muitas vezes
nas mucosas, geralmente apds minimos traumas, isso se da por apresentar alteragdoes de
proteinas estruturais que podem estar presentes na epiderme, na jun¢do dermoepidérmica
ou na derme papilar superior. As bolhas podem estar de forma localizada, nas
extremidades ou generalizada, afetar diferentes locais do corpo e acomete ambos os
sexos. A EB pode ter causa genética ou autoimune, e, por conseguinte, ¢ dividida entre as
formas epidermolise bolhosa hereditaria (EBH) de transmissdo autossémica dominante
(AD) e autossomica recessiva (AR) ou, entdo, epidermoélise bolhosa adquirida (EBA),
porém nao ha transmissao genética nesta forma (BRASIL, 2021).

Conforme classificacao das Epidermolises Bolhosas trazida no Protocolo Clinico

e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) a EBH ¢ classificada em 4 tipos: EB simples (EBS:
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onde a formagdo das bolhas iniciam-se na camada intraepidérmica), EB juncional (EBJ:
ocorre a formacao de bolhas dentro da ldmina lucida da membrana basal), EB distréfica
(EBD: formando as bolhas abaixo da membrana basal) e EB de Kindler (EBK: ocorre um
padrao misto de clivagem da pele). Com manifestagdes clinicas heterogéneas, a EB
compreende fendtipos que envolvem cerca de 16 genes, codificando a laminina, o
colageno, a kindlina e outras proteinas podem estar envolvidas na etiologia da EB
(BRASIL, 2021).

Desta forma, ¢ importante que o individuo com EB seja avaliado por uma equipe
multiprofissional, contendo: médicos de diferentes especialidades, enfermeiro,
fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, nutricionista, odontélogo, fonoaudidlogo e
psicologo, pois em algumas condi¢des podem levar a necessidade de avaliacao de equipe

especializada.

Os seguintes documentos serio necessarios para a concessdo dos curativos e
adjuvantes:

Para realizar o cadastramento, a pessoa com Epidermoélise Bolhosa ou seu
representante legal, deverd apresentar a seguinte documentagdo junto a Secretaria
Municipal de Satde de seu municipio de residéncia:

- Ficha de Avaliagdo de Epidermolise Bolhosa original, impresso padronizado pela
SES/SC contendo identificacdo do usudrio, especificagao do diagnostico e Classificagao
Internacional de Doengas (CID 10), devidamente preenchido, assinado/carimbado pelo

médico e/ou enfermeira responséavel pelo usuario no Municipio;

IMPORTANTE: A primeira avaliagdo e preenchimento da ficha de avaliacdo devera ser
feita, em Servico Hospitalar de Referéncia ou Atencdo Primaria em Saude com
Meédico Clinico. As proximas solicitagdes (alteracdes) poderdo ser feitas pelo Enfermeiro
que fara seu acompanhamento mensal e concessdo dos insumos, no Municipio de origem
do Paciente.

- Fotocopias (legiveis e sem rasuras, frente e verso) dos seguintes documentos: Carteira
de Identidade (RG); Cadastro de Pessoa Fisica (CPF), Comprovante de Residéncia,
Cartao Nacional de Saude (CNS).
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Diante do exposto, orientamos:

Paciente com suspeita de EB ao nascimento

- Maternidade realiza contato com o Servigo de Referéncia em Doencas Raras (Hospital
Infantil Joana de Gusmao) para orientagdes referentes a solicitacdo de exame e contato
com a DEBRA Brasil;

- Médico solicita o Sequenciamento Genético, coleta material e envia para Hospital
Infantil Joana de Gusmao para confirmagao sobre o tipo de Epidermolise Bolhosa;

- Médico/Enfermeiro preenche a Ficha de avaliacao do Servigo Estadual com os curativos
necessarios e entrega para familia;

- Familia abre processo na Secretaria Municipal de Saude (SMS) com os seguintes
documentos: RG, CPF, CNS, Comprovante de Residéncia e Ficha de Avaliagdo
preenchida;

- Secretaria Municipal de Satde encaminha para Regional de Saude, que envia por SGPE
para o Servigo Estadual,

- Servigo Estadual cadastra, faz a regulagdo e passa a fornecer mensalmente os insumos
via Centro de Custo das Regionais que envia para SMS;

- Familiar/ paciente recebe os insumos e realiza acompanhamento no Municipio, no
Servigo que hoje ja entrega os insumos de estomia e curativos (conforme a logistica de
cada Municipio pode ou ndo estar descentralizado);

- Semestralmente o Paciente deverd retornar ao servigo de referéncia para

acompanhamento.

Paciente com suspeita ou diagndstico que nao recebe curativos e adjuvantes

- O Hospital Infantil Joana de Gusmao atende todas as criancas (14 anos, 11 meses e 29
dias) com Epidermolise Bolhosa; A partir desta idade, o acompanhamento passa a ser nos
Servicos de referéncia adulto;

- Médico solicita o sequenciamento genético caso nao tenha, avalia/reavalia a cada 6
meses com médico dermatologista;

- Médico/Enfermeiro preenche a Ficha de avaliagdo, faz as alteracdes necessarias caso

houver e entrega para familia do paciente;
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- Hospital Santa Tereza e Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago, atende
os adultos (acima de 15 anos) com Epidermdlise Bolhosa;

- Médico solicita sequenciamento genético se biopsia inconclusiva, avalia/reavalia a cada
6 meses com médico dermatologista;

- Duas vagas mensais de sequenciamento genético serdo ofertadas para pacientes acima
de 15 anos. As amostras de sangue (8ml em tubo EDTA) deverdo ser encaminhadas ao
Hospital Infantil Joana de Gusmao para confirmag¢do ou nao do diagndstico laboratorial,

- Médico/Enfermeiro preenche a Ficha de avaliacdo, faz as alteragdes necessarias caso
houver e entrega para o paciente, no caso de o paciente ou familiar optarem por

permanecer na sua regiao.

Ambos os casos

- Familia/paciente abre processo na Secretaria Municipal de Saude com: RG, CPF, CNS,
Comprovante de Residéncia e Ficha de Avaliagdo preenchida.

Processo Deferido => Cadastra no sistema Excel/ATPCD => Emite Guia mensal por
centro de custo => Envia para Regional => Encaminha para SMS => Enfermeiro entrega
ao paciente mensalmente, e a cada 6 meses reavalia as lesdes para controle dos curativos
=> Se necessario encaminha Ficha com as alteragdes para o Servigo Estadual.

Quando Indeferido => Retorna para SMS e faz as alteragdes necessarias se caso for falta

de documentos.

Esta Nota Técnica entra em vigor a partir da data de sua publicagao.

Florianopolis, 26 de margo de 2024.
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