GOVERNO DE SANTA CATARINA
Secretaria de Estado da Saide
Comisséo Intergestores Bipartite

DELIBERACAO 446/CIB/2024

Aprova a Linha de Cuidados para pessoas com Atrofia
Muscular Espinhal — AME, no Estado de Santa Catarina.

A Comisséao Intergestores Bipartite, no uso de suas atribuicdes, em sua 2872 reuniao
ordinaria da CIB de 05 de dezembro de 2024.

Considerando a Portaria n°® 199, de 30 de janeiro de 2014, que institui a Politica
Nacional de Atencéo Integral as Pessoas com Doencas Raras, aprova as Diretrizes
para Atencio Integral as Pessoas com Doencas Raras no ambito do Sistema Unico
de Saude (SUS) e institui incentivos financeiros de custeio;

Considerando Deliberacdo CIB n° 121, de 06 de outubro de 2022, que aprova as
Diretrizes para Atencdo a Saude das Pessoas com Doencas Raras na Rede de
Cuidados a Saude da Pessoa com Deficiéncia em Santa Catarina,;

Considerando a Portaria Conjunta n° 6, de 15 de maio de 2023, que aprova o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Atrofia Muscular Espinhal 5q tipos 1 e
2,

Considerando que a prevaléncia da Atrofia Muscular Espinhal € 1-2 em 100.000 e a
incidéncia é de 1 caso por 6.000 até 1 a cada 11.000 nascidos vivos, onde temos
mapeados 94 pacientes com diagnostico em Santa Catarina até novembro de 2024;

Considerando a Lei n°® 19.095, de 21 de novembro de 2024, que dispbe sobre a
realizacdo em recém-nascidos, do “Teste Molecular de DNA” para a detecgao da
Atrofia Muscular Espinhal (AME), pelos hospitais e maternidades da rede publica
estadual de saude de Santa Catarina.

Considerando a importancia de se estabelecerem parametros sobre a Atrofia
Muscular Espinhal 59 Tipos 1 e 2, para o diagnéstico, tratamento e
acompanhamento dos individuos o mais precoce possivel, com esta doencga no
Estado de Santa Catarina.

APROVA

Art. 1° A Linha de Cuidados para pessoas com Atrofia Muscular Espinhal — AME, no
Estado de Santa Catarina.
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Art. 2° A Linha de Cuidado estard em anexo a esta Deliberacao.
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1. INTRODUCAO

As Doengas Raras compreendem um diverso conjunto de condigdes patologicas,
geralmente cronicas, de baixa frequéncia na populagdo em geral que, quando agrupadas,
tornam-se expressivas em numeros de pessoas afetadas. Resultam em um importante
problema de saude no Brasil ¢ no mundo e, estimativas apontam que 13 milhdes de pessoas
vivem com essas enfermidades em nosso pais. Desta forma, no ano de 2022, julgou-se
essencial a construgdo das Diretrizes para Atencao as Pessoas com Doencas Raras em Santa
Catarina (SC), considerando a necessidade de estabelecer servicos de atencdo especializada e
de referéncia, visando a melhoria no acesso dos pacientes com estas enfermidades no Estado
Santa Catarina.

Até o ano de 2014 nao existiam politicas publicas direcionadas as Doencas Raras,
porém, com a atuacdo das organizacdes de pacientes e movimentos sociais foi criada e
publicada, em 30 de janeiro de 2014, a Portaria n® 199 - Politica Nacional de Atengao Integral
as Pessoas com Doengas Raras (PNAIPDR), a qual consolidou as Diretrizes para Atengdo
Integral as Pessoas com Doengas Raras no ambito do Sistema Unico de Saude (SUS) e institui
incentivos financeiros de custeio (BRASIL, 2014).

As atrofias musculares espinhais constituem um grupo diverso de desordens genéticas
que afetam o neurdnio motor espinhal. Elas estdo associadas a numerosas mutagdes genéticas
e significativa variabilidade fenotipica. A atrofia muscular espinhal (AME) 5q ¢ a forma mais
comum nesse grupo de doencas neuromusculares hereditdrias autossomicas recessivas
caracterizadas pela degeneragdo progressiva dos neurdnios motores na medula espinhal e no
tronco encefalico. A AME 5q acomete ambos os sexos e, ¢ a causa mais frequente de morte
infantil que afeta um unico gene, apresentando uma prevaléncia de 1-2 em 100.000 pessoas e
incidéncias de 1 a cada 6.000 até¢ 1 a cada 11.000 nascidos vivos, conforme verificado em
estudos realizados fora do Brasil (BRASIL, 2023).

Sendo assim, a Secretaria de Estado da Satde de Santa Catarina, por meio da
Coordenacao Estadual do Servigo de Doencas Raras, da Geréncia de Habilitagdes e Redes de
Atengao, apresenta a Linha de Cuidado as Pessoas com Atrofia Muscular Espinhal (AME) em
Santa Catarina. Este instrumento se constitui de objetivos, fluxos e metas, configurando-se
como um instrumento para execu¢do, monitoramento e¢ avaliagdo das acdes da Saude da
Pessoa com Atrofia Muscular Espinhal no SUS em Santa Catarina, com base nas legislacdes

atualmente vigentes, garantindo a atengdo integral dessa parcela da populagao.
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2. JUSTIFICATIVA

As atrofias musculares espinhais compreendem um grupo de alteragdes genéticas que
afetam o neurdnio motor espinhal. A AME 5q ¢ causada por alteragdes no local do gene de
sobrevivéncia do neurénio motor, no cromossomo 5. Este local especifico ¢ constituido por
dois genes da mesma espécie: o gene de sobrevivéncia do neur6nio motor 1 (SMNI),
localizado na regido telomérica do cromossomo, e o gene de sobrevivéncia do neurdénio motor
2 (SMN2), localizado na regido centromérica. Os genes SMNI e SMN2 sao responsaveis pela
sintese da proteina de sobrevivéncia do neuronio motor (SMN), fundamental para a
manuten¢do dos neurdnios motores. A ocorréncia de delegdes, duplicacdes e conversoes que
acontecem nesses genes, constitui o principal mecanismo molecular associado a AME
(INAME, 2020).

No sistema nervoso central (SNC), os neur6nios motores inferiores, localizados na
medula espinhal, sdo os principais alvos da doenga. A falta da proteina SMN resulta em
degeneragdo e perda progressiva da funcdo desses neurdnios motores inferiores, deixando os
neurdnios sensoriais intactos. Essa alteracdo celular resulta em fraqueza, hiporreflexia e
atrofia simétrica progressiva com predominio dos musculos voluntdrios proximais de
membros inferiores, superiores, e, durante a progressdo da doenca, pode afetar os musculos
axiais, da respiragdo e bulbares que, por sua vez, pode gerar falha respiratéria ¢ morte. A
doenca apresenta maior acometimento dos musculos proximais do que nos distais, dos
membros inferiores do que os superiores, ¢ estes ultimos sao mais afetados que os musculos
da face e diafragma (BRASIL, 2023).

A AME 5q ¢ uma doenga genética de heranca autossoOmica recessiva, onde
corresponde que para apresentar os sintomas da doenga, o paciente deve possuir dois alelos
SMNI1 alterados, um proveniente do pai e outro da mae, na maioria dos casos. O pai ¢ a mae
que possuem uma cépia do alelo alterado e ndo apresentam a doenca, tem 25% de chance de
ter um filho afetado em cada gravidez.

Diante disso, a classificagdo da AME ¢ dividida em 5 tipos, que sdo definidos pela
idade de inicio dos sintomas e pelas habilidades motoras alcancadas: a AME tipo 0, tem inicio
no pré-natal, ¢ a forma mais grave e uma das mais raras, podendo apresentar hipotonia e
insuficiéncia respiratéria imediatamente apds o nascimento, necessitando de suporte
ventilatorio nos primeiros minutos ou hora. Além da hipotonia profunda, contraturas
articulares e fraqueza grave, também apresenta disfagia e incapacidade de succ¢do. Sendo

assim, a grande maioria dos pacientes acabam evoluindo para o 6bito neonatal precoce.
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Os individuos com AME 5q tipo 1, onde os sinais e sintomas tém inicio antes dos 6
meses de vida, ¢ também a mais comum, correspondendo a cerca de 60% dos casos.
Apresentam assincronia entre a respiracdo abdominal e toracica, insuficiéncia respiratoria que
¢ a principal causa de morbidade e mortalidade, ndo desenvolvem a capacidade de sentar sem
suporte e apresenta perda da maioria dos movimentos ainda no primeiro ano de vida.
Apresentam ainda, incapacidade de suc¢do ao mamar e disfagia, podendo levar a deficiéncia
nutricional e broncoaspiragdo. A expectativa de vida, caso ndo sejam tomadas agdes para o
tratamento precoce, ¢ de que cerca de 68% dos pacientes vao a dbito antes dos dois anos e de
84% antes dos quatro anos de idade (INAME, 2020; BRASIL, 2023).

Ja a AME 5q tipo 2 ¢ caracterizada pela manifestacdo dos sintomas entre 6 ¢ 18 meses
de idade e estima-se que representa 29% dos casos. A capacidade de sentar ¢ geralmente
alcangada por volta dos nove meses, sem necessidade de suporte, porém esse marco pode ser
atrasado, podendo perder esta habilidade com a evolugdo da doenga. Alguns pacientes ficam
em pé, mas nao conseguem andar independente. Apresentam deformidades articulares e
escoliose grave ocorrendo universalmente neste grupo. Embora a expectativa de vida seja
reduzida, a maioria destes individuos podem chegar a vida adulta (INAME, 2020).

Os tipos 3 ¢ 4 da AME 5q afetam cerca de 13% dos casos ¢ menos de 5% dos
portadores da mutagdo, respectivamente. De forma geral, os pacientes com a AME tipo 3 tém
inicio dos sintomas apds os 18 meses de vida, onde a maioria dos pacientes alcanga a vida
adulta. Alguns pacientes com AME tipo 3, apresentam dificuldade respiratoria mais
tardiamente, podem desenvolver dificuldades na degluticdo e conseguem andar independente,
podendo perder esta habilidade em algum momento da vida dependendo do qudo precoce o
inicio dos sintomas. J4 a AME tipo 4 ¢ a forma mais branda e também uma das mais raras. O
paciente consegue andar sem ajuda até aproximadamente os 60 anos de idade, porém,
apresenta dificuldades motoras como hipotonia e reflexos musculares diminuidos,
dificultando para subir e descer escadas, no entanto, ndo apresentam dificuldades respiratdrias
ou de alimentagao (INAME, 2020; BRASIL, 2023).

Posto isso, foi publicada a lei n° 19.095, de 21 de novembro de 2024, que “Dispde
sobre a realizacdo, em recém-nascidos, do “Teste Molecular de DNA” para a detec¢do da
Atrofia Muscular Espinhal (AME), pelos hospitais e maternidades da rede publica estadual de

saude de Santa Catarina”.

Sendo assim, a constru¢ao da Linha de Cuidado para as pessoas com atrofia muscular
espinhal em Santa Catarina (SC) se faz necessaria, visando a identificacdo da doenca em seu

estagio inicial e o encaminhamento 4gil e adequado para o atendimento especializado e de
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referéncia, melhorando o acesso aos servigos habilitados em Santa Catarina para um melhor

resultado terapéutico e prognostico dos casos.
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3. COMPONENTES DA REDE DE ATENCAO

3.1 Atencao Primaria em Saude (APS)

A porta de entrada do atendimento de saude ¢ na Atencdo Primaria. Ela desempenha
papel estratégico na identificagdo precoce de todos os conjuntos de doengas, inclusive as
neuromusculares. A atengao primaria a saude (APS) desempenha um papel crucial na linha de
cuidado para pessoas com Atrofia Muscular Espinhal (AME), apresentando alguns pontos
importantes como:

Coordenacio do Cuidado: A APS atua como o ponto central de coordenacao,
garantindo que os pacientes recebam cuidados continuos e integrados. Isso inclui a
coordenacdo com especialistas, fisioterapeutas e outros profissionais de saude.

Acesso e Acompanhamento: A APS facilita o acesso inicial ao sistema de saude e
oferece acompanhamento regular, monitorando a progressao da doenga e ajustando os planos
de tratamento conforme necessario.

Educacio e Apoio: Profissionais da APS fornecem educag¢ao e apoio tanto para os
pacientes quanto para suas familias, ajudando-os a entender a doenga, os tratamentos
disponiveis e como manejar os sintomas no dia a dia.

Prevenciao e Promocao da Saude: A APS também foca na prevencao de
complicacdes e na promocao da satide geral dos pacientes, através de orientagdes sobre
nutri¢do, exercicios e cuidados respiratorios.

Essas agdes sdo fundamentais para garantir que as pessoas com AME recebam o
cuidado de qualidade e abrangente, melhorando assim a sua qualidade de vida e integrando os
diferentes niveis de aten¢do a satde (MENDES, 2011).

E na APS que pediatras, clinicos, médicos da familia, entre outros profissionais da
equipe multidisciplinar, tém o primeiro contato com os sinais e sintomas apresentados pelos
pacientes e também fazem o referenciamento/encaminhamento para os servigos de referéncia.
Para que desempenhem seu papel estratégico, os profissionais da APS, bem como as
estruturas da regulagdo setorial, devem estar empoderadas e capacitadas para trabalhar com
doencas raras e, nesse caso em particular, com as doencas neuromusculares — que apresentam
especificidades quando comparadas a doencas mais prevalentes. O diagndstico precoce nesse
contexto, passa necessariamente, por reconhecer prontamente os atrasos no desenvolvimento
motor dos bebés e criangas com Atrofia Muscular Espinhal (AME), e encaminhda-los ao
servigo especializado.

A Triagem Neonatal, conhecida popularmente como Teste do Pezinho, ¢ um exame

feito nos primeiros dias de vida dos bebés (preferencialmente do 3° ao 5° dia), para identificar

=
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doencas graves que possuem tratamento. Essas doengas podem afetar consideravelmente a
saude dos individuos, principalmente em casos em que ha perda cognitiva e motora, portanto,
a triagem neonatal permite o diagnodstico precoce e, consequentemente, o inicio rapido do
tratamento individualizado, garantindo mais qualidade de vida para os pacientes (BRASIL,
2016; ARAUJO et al, 2019; BRASIL, 2021).

Em 2021, por meio da Lei Federal n° 14.154, de 26 de maio, a PNTN ampliou as
doencas rastreadas e a etapa V deste politica, prevendo a inclusdo da investigacdo da AME
neste exame. A inclusdo da AME ¢ um marco transformador na vida da crianga com a doenga,
principalmente se a politica for implementada com celeridade. A AME pode ser diagnosticada
de forma genética, mas ainda existe um intervalo de tempo entre o inicio dos sintomas e a
descoberta da doenga, por isso esse avanco ¢ tdo importante. A APS uma vez notificada pelo
laboratério que faz andlise das amostras, a Fundacdo Ecuménica de Prote¢ao ao Excepcional
de um caso positivo, realiza a busca ativa do paciente e coleta uma nova amostra de sangue, ¢
ja insere o paciente no Sistema Nacional de Regulacdo (SISREG), para que tenha uma
interconsulta com Neurologista o mais breve possivel. Desta forma, propicia um potencial de
transformagdo sem igual na qualidade de vida desses pacientes e seus familiares (BRASIL,

2016; ARAUJO et al, 2019; BRASIL, 2021).

3.2 Média e Alta Complexidade

A Atrofia Muscular Espinhal ¢ uma condicdo complexa e quando realizada sua
identificagdo e encaminhamento pela Atencdo Primaria a Saude, ¢ importante que esse
paciente e sua familia tenham acesso ao especialista com capacidade para concluir o
diagnostico e iniciar o tratamento com a equipe multidisciplinar. O cuidado multidisciplinar é
essencial para pacientes com AME. Em geral, médicos neurologistas, neuropediatras,
geneticistas, ortopedistas, odont6logos, fonoaudidlogos, terapeutas ocupacionais,
nutricionistas, fisioterapeutas, entre outros, sdo aqueles envolvidos no cuidado dos pacientes
com a AME. Aqui j4 se identificam dois desafios: o nimero reduzido desses profissionais e
sua concentracdo em termos regionais e urbanos, e além disso, o grande nimero de pessoas
aguardando por uma consulta com esses especialistas. Em geral, esses especialistas
encontram-se dentro dos centros e servigos de referéncia, onde deve ocorrer todo o
planejamento e coordenagdo das intervengdes multidisciplinares (INAME, 2020; BRASIL,
2023).

=
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Fonte: Guia de Discussdo sobre Atrofia Muscular Espinhal no Brasil, 2019.

Por se tratar de uma condigdo clinica neurodegenerativa progressiva, os cuidados de
suporte e tratamentos médicos especializados sdo fundamentais, levando ao aumento da
expectativa e da qualidade de vida dos pacientes com AME. Estudos da historia natural da
doenga comprovam que houve um aumento significativo da expectativa ¢ da qualidade de
vida de individuos com AME 5q, a partir da disponibilidade de cuidados de suporte e
terapéuticos, sendo que os tratamentos ndo medicamentosos para estes pacientes envolvendo
essencialmente os cuidados respiratorios, ortopédicos e nutricionais (BRASIL, 2023).

Cuidados Respiratérios: As principais manifestagdes respiratorias nos pacientes com
AME ocorrem pela fraqueza dos musculos respiratérios e dos musculos bulbares, que sao os
musculos responsaveis pela degluticao, fala e respiracdo que, somados a dificuldade de tossir
e eliminar o muco, podendo resultar em hipoventilagdo que se agrava durante o sono,
atelectasia e infec¢des recorrentes, ademais, apresentam dificuldade de expandir a caixa
toracica tornando a respiragdo muito mais dificil. Desta forma, a fisioterapia respiratéria é
essencial no cuidado dos pacientes de AME tipo 1 e tipo 2, recomendando-se o uso de
medidas para a remocao de muco e de secregdes aéreas. Em alguns casos, ¢ indicado o uso de
ventilagdo mecanica ndo invasiva (VNI) ou mesmo a ventilagdo mecanica invasiva. A VNI ¢
recomendada para todas as criangas com AME com sintomas respiratorios, com insuficiéncia

respiratdria aguda ou cronica agudizada, visando prevenir e minimizar a distor¢do da parede

=
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toracica, melhorando o funcionamento e desenvolvimento pulmonar e diminuindo a dispneia.
Porém, o uso de VNI apresenta algumas limitagdes, como encontrar uma interface adequada e
com bom ajuste para criangas e as complicacdes do uso por periodos longos (acima de 16
horas por dia), podendo ocasionar lesdes de pele, distensdo gastrica, vomitos, entre outros. Ja
a ventilagdo invasiva, com uso de canula de traqueostomia, ¢ uma opgao para os pacientes em
que a VNI nao ¢ efetiva. Essa decisao deve ser tomada considerando-se o estado clinico,
progndstico e qualidade de vida do paciente, junto a familia (INAME, 2020; BRASIL, 2023).

Cuidados Ortopédicos: As condutas ortopédicas sdo destinadas a manutenc¢do do
movimento, prevengdo e tratamento de fraturas, contraturas e deformidades pélvicas,
toracicas, da coluna vertebral e dos membros inferiores. A escoliose ¢ muito prevalente em
pacientes com AME, assim como a luxacdo do quadril, fraturas, cifose toracica e
deformidades do toérax, podendo levar a dor e dificuldades para andar e sentar. Além disso, a
degeneracao dos nervos causam fraqueza muscular no paciente com AME. Esta fraqueza faz
com que a pessoa se movimente menos, facilitando os encurtamentos musculares e tendendo a
gerar limitagdes na amplitude dos movimentos de membros superiores e inferiores, perdendo
a sua funcionalidade. Sendo assim, a fisioterapia ¢ um importante aliado do paciente e da
familia, pois através de técnicas e conhecimentos especificos pode prevenir e melhorar o
quadro motor do paciente (INAME, 2020; BRASIL, 2023).

Cuidados Nutricionais: A nutricdo adequada ¢ essencial para a satde, crescimento e
desenvolvimento, especialmente no caso da AME. O suporte nutricional ¢ indispensavel, uma
vez que as criancas com AME perdem ou ndo desenvolvem a capacidade de se alimentarem
por via oral. Os pacientes com AME tipo 1 podem apresentar fraqueza muscular mastigatoria,
dificuldades de abrir a boca, pouco controle da cabeca, disfagia e problemas respiratorios que
podem culminar na ingestdo calorica reduzida e aspiragdo de alimentos. Cuidados devem ser
tomados evitando potenciais complicagdes: problemas gastrointestinais, incluindo constipagao
intestinal, mé& absor¢do de nutrientes, esvaziamento gastrico retardado e refluxo
gastroesofagico que estad diretamente relacionado a morbimortalidade, por estar associado a
aspiragdo silenciosa e, consequentemente, pneumonia. Para todos os tipos de AME,
recomenda-se monitorar ndo apenas o0 peso, mas também a ingestdo de liquidos,
macronutrientes € micronutrientes, especialmente a ingestdo de calcio e vitamina D para

fortalecimento Osseo.

3.3 Centro Especializado em Reabilitacao

No Estado de Santa Catarina, temos habilitados 05 Centros Especializados em

[ —
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Reabilitagdo do tipo CER II - fisica e Intelectual e 01 Centro Especializado em Reabilitacao
do tipo CER III - Fisica, intelectual e auditiva. Os pacientes com AME, sdo atendidos quando
demandam de reabilitagdo com equipe multidisciplinar, nos servigos de modalidade fisica. O
encaminhamento se d4, através da Aten¢do Priméria em Saude, e o agendamento € através do
SISREG, vaga regulada pelo municipio Gestor do Servigo.

Atualmente das 08 Macrorregioes do Estado, temos servigos nas seguintes Macros:

Grande Floriandpolis, Sul, Vale e Foz do Itajai, Serra e Meio Oeste.

3.4 Assisténcia Farmacéutica

Conforme a Portaria Conjunta SAS/SCTICS n° 06, de 15 de maio de 2023, que aprova
o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Atrofia Muscular Espinhal 5q tipos 1 e 2, os
medicamentos disponibilizados sdo Nusinersena 2,4 mg/mL e Risdiplam 0,75 mg/mL. Estes
medicamentos sao adquiridos pelo Ministério da Saude e distribuidos aos estados para o
atendimento de pessoas com diagnéstico genético confirmado de AME 5q tipos 1 ¢ 2 no
ambito do SUS.

Em Santa Catarina, a assisténcia farmacéutica ¢ totalmente descentralizada aos
municipios, possibilitando a abertura do processo administrativo do Componente
Especializado no municipio de residéncia do paciente, facilitando o acesso e adesdao do

tratamento.

Considerando que o paciente portador de AME 5q tipo I ou tipo II ja realizou consulta
médica no servigo de referéncia em doengas raras do Hospital Infantil Joana de Gusmao
(HIJG), e o diagnodstico foi confirmatério para a doenca e indicagdo dos medicamentos do
Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica (CEAF), apos a consulta o paciente
ou responsavel deverd entrar em contato com a Unidade de Assisténcia Farmacéutica (UAF)
do seu municipio de residéncia para a abertura de processo de solicitacdo de medicamentos no

CEAF e obter as informagdes de documentos ¢ exames a serem apresentados.

Apds a abertura, o processo ¢ encaminhado a Diretoria de Assisténcia Farmacéutica
(DIAF) para analise e de acordo com os critérios estabelecidos no PCDT, o processo pode ser
deferido (paciente atende aos critérios de inclusdo), devolvido (o processo estd incompleto,
auséncia de documentos ou exames) ou indeferido (paciente ndo atende os critérios de

inclusdo ou apresenta critérios de exclusao).

O processo de solicitacio de medicamento deferido e autorizado pela DIAF sera

encaminhado ao municipio de residéncia ou a Unidade Descentralizada de Assisténcia

=

U1 P4g. 14 de 55 - Documento assinado digitalmente. Para conferéncia, acesse o site https://portal.sgpe.sea.sc.gov.br/portal-externo e informe o processo SES 00302685/2024 e o cédigo ZPYU6682.



Farmacéutica (UDAF) da Regional de Satde. O processo indeferido e/ou devolvido sera
encaminhado a UAF municipal do paciente para arquivamento (indeferidos) ou para inclusao

de documentos, ajustes necessarios (devolugdo).

O tramite do processo de solicitagdo estara descrito em Notas Técnicas da Diretoria de
Assisténcia Farmacéutica (DIAF), bem como os resumos, protocolos ¢ demais documentos
relacionados serdo atualizados sempre que necessario e estardo disponiveis no sitio eletronico
da Secretaria Estadual de Saude: www.saude.sc.gov.br — Profissionais de Satude —

Assisténcia Farmacéutica - DIAF — Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica

— CEAF
Nusinersena

O medicamento Nusinersena ¢ um oligonucleotideo que atua na producdo da proteina
SMN (chamada de proteina de sobrevivéncia do neurénio motor), que € ausente nos pacientes
com AME. O medicamento reduz a perda das células nervosas motoras, melhorando a forga e
o tonus muscular. Apresenta-se em solu¢do injetavel de 2,4 mg/mL e deve ser administrado
por profissional médico habilitado para realizar o procedimento por via intratecal por pun¢do
lombar. O medicamento deve ser mantido sob refrigeracdo (2 °C a 8 °C), dentro da
embalagem original, protegido da luz at¢ o momento do uso. O esquema terapéutico
recomendado e que deve ser utilizado ¢ composto por uma fase inicial e uma fase de

manutencao:

Fase inicial: Nas trés primeiras doses sdo administrados 12 mg de Nusinersena, por
via intratecal, a cada 14 dias (nos dias 0, 14 e 28). A quarta dose deve ser administrada 30
dias apos a terceira dose, desde que o paciente apresente condigdes clinicas de receber o
medicamento.

Fase de manutencio: 12 mg de Nusinersena administrado por via intratecal a cada
quatro meses.

Consta em bula do medicamento Nusinersena (Spinraza®) que o tratamento deve ser
administrado por profissionais da satde com experiéncia em pungdes lombares (como, por

exemplo, anestesista, oncologista ou neurocirurgiao).
Risdiplam

O medicamento Risdiplam ¢ um modificador do splicing (maturacdo) do RNA pré-
mensageiro do gene de sobrevivéncia do neurdnio motor 2 (SMN2) desenvolvido para tratar a

AME presente no cromossomo 5q, que levam a deficiéncia na sintese da proteina SMN,

=
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promovendo um aumento na produgdo da proteina SMN funcional e estavel. E
comercializado na apresentacdo p6 para solucao oral em frasco de vidro ambar de 100 mL, e
deve ser armazenado sob refrigeragdo (entre 2 °C e 8 °C), mesmo apds a sua reconstitui¢do. O
medicamento quando reconstituido tem o prazo de validade de 64 dias e deve ser utilizado por

via oral e em ambiente domiciliar.

Demais informagdes sobre ambos os medicamentos podem ser acessadas no Bulario
Eletronico da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA), disponivel em:

https://consultas.anvisa.gov.br/#/bulario/.

Visando o acesso do paciente ao tratamento de forma mais humanizada e minimizando
distancias a percorrer, foram estabelecidos hospitais de referéncia para a aplicagdo do

medicamento Nusinersena e para o preparo do medicamento Risdiplam (ANEXO II)

=
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4. OBJETIVOS

4.1 Objetivo Geral

Estabelecer a Linha de Cuidado de Atencao a Saude da Pessoa com Atrofia Muscular
Espinhal (AME) na Rede de Cuidados a Saude da Pessoa com Doencas Raras em Santa
Catarina, contribuindo no aumento da sobrevida e da qualidade de vida para pacientes

diagnosticados.

4.2 Objetivos Especificos

1. Orientar quanto aos critérios para autoriza¢do de fornecimento de insumos para
pessoas com Atrofia Muscular Espinhal no Servigo Estadual de Doencgas Raras;

2. Definir as atribui¢des técnico-administrativas em cada ponto de Atengdo a
Satude da Pessoa com Atrofia Muscular Espinhal;

3. Orientar os profissionais e equipes de saide dos municipios, de acordo com a
demanda e necessidades especificas de cada nivel de atencdo, para o atendimento e/ou

encaminhamento deste publico ao servigo de referéncia.

=
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5. FUNDAMENTACAO LEGAL

A seguir estdo descritas as legislagdes publicadas no ambito Federal e Estadual
referentes ao Servico de Doencas Raras e Rede de Cuidados a Saude da Pessoa com

Deficiéncia:

CONSTITUICAO ESTADUAL DE 1989, DE 05 DE OUTUBRO DE 1989; CAPITULO II;
SECAO II; DA SAUDE: Define que a saude ¢ direito de todos e dever do Estado, garantida
por meio de politicas sociais e econdmicas que visam a reducdo do risco de doenca e de
outros agravos € o acesso universal e igualitario as acdes e servigos para sua promogao,

protecao e recuperacao;

LEI N° 8080, DE 19 DE SETEMBRO DE 1990: Dispde sobre as condi¢gdes para a promogao,

protecao e recuperacao da saude;

PORTARIA N° 793 GM/MS, DE 24 DE ABRIL DE 2012: Institui a Rede de Cuidados a

Pessoa com Deficiéncia no ambito do SUS;

PORTARIA N° 835 GM/MS, DE 25 DE ABRIL DE 2012: Institui incentivos financeiros de
investimento e de custeio para o Componente Atencao Especializada da Rede de Cuidados a

Pessoa com Deficiéncia no ambito do Sistema Unico de Saude;

PORTARIA N° 252 GM/MS, DE 19 DE FEVEREIRO DE 2013: Institui a Rede de Atencao a

Saude das Pessoa com Doencas Cronicas no ambito do SUS;

PORTARIA N° 199 GM/MS, DE 30 DE JANEIRO DE 2014: Institui a Politica Nacional de
aten¢do Integral as Pessoas com Doencgas Raras, aprova as Diretrizes para Atengdo integral as
Pessoas com Doencas Raras no ambito do Sistema Unico de Satide (SUS) e institui incentivos

financeiros de custeio;

PORTARIA DE CONSOLIDACAO N° 2, DE 03 DE OUTUBRO DE 2017, Anexo
XXXVIII: Da Politica Nacional de Atengao Integral as Pessoas com Doengas Raras;

PORTARIA DE CONSOLIDACAO N° 6, DE 28 DE SETEMBRO DE 2017, Se¢io XVI:
Dos Incentivos Financeiros de Custeio a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas

com Doencas Raras;
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DELIBERACAO 291/CIB/2018, RETIFICADA 05 DE DEZEMBRO DE 2024: Aprova os
fluxogramas de agendamento de consultas ambulatoriais ap6s atendimento em servigo de

emergéncia, ambulatdrio e alta hospitalar.

DELIBERACAO 121/CIB/2022, DE 06 DE OUTUBRO DE 2022: Aprova as Diretrizes para
a Atengao a Saude das Pessoas com Doencas Raras na Rede de Cuidados a Satide da Pessoa

com Deficiéncia em Santa Catarina.

PORTARIA CONJUNTA N° 6, DE 15 DE MAIO de 2023: Aprova o Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas da Atrofia Muscular Espinhal 5q tipos 1 e 2.

PORTARIA GM/MS N° 1.526, DE 11 DE OUTUBRO DE 2023: Altera as Portarias de
Consolidacado GM/MS n°s 2, 3 e 6, de 28 de setembro de 2017, para dispor sobre a Politica
Nacional de Atencdo Integral a Saude da Pessoa com Deficiéncia (PNAISPD) e Rede de
Cuidados a Pessoa com Deficiéncia (RCPD) no ambito do Sistema Unico de Satde (SUS).

PORTARIA GM/MS N° 1.602, DE 18 DE OUTUBRO DE 2023: Estabelece recurso
financeiro do Bloco de Manuten¢do das Acdes e Servigos Publicos de Satide — Grupo de
Atengao Especializada, a ser incorporado ao limite financeiro de Média e Alta Complexidade
(MAC) dos Estados, Municipios e Distrito Federal referente ao reajuste dos valores de custeio
dos Centros Especializados em Reabilitagao e Oficinas Ortopédicas habilitados no ambito da

Rede de Cuidados a Pessoa com Deficiéncia.

LEI N° 19.095, DE 21 DE NOVEMBRO DE 2024: Dispoe sobre a realizacdo, em recém-
nascidos, do “Teste Molecular de DNA” para a deteccdo da Atrofia Muscular Espinhal

(AME), pelos hospitais € maternidades da rede publica estadual de satde de Santa Catarina.

N
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6. POPULACAO ALVO
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O publico-alvo inclui todas as pessoas residentes no Estado de Santa Catarina, com

suspeita ou diagnostico de Atrofia Muscular Espinhal (AME) 5q tipos 1 e 2.



7. RECURSOS FINANCEIROS

O recurso do incentivo financeiro para o financiamento das ag¢des necessarias ao
funcionamento dos Servigos de Doengas Raras ¢ repassado pelo Fundo Nacional de Satude e o
custeio dos procedimentos para fins de diagnosticos ¢ efetuado por meio do Fundo de Agdes
Estratégicas e Compensagao (FAEC).

O Ministério da Satde por meio do Componente Especializado da Assisténcia
Farmacéutica (CEAF) ¢ responsavel pela aquisicdo e distribui¢do aos Estados dos
medicamentos previstos no Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da AME.

As despesas do Servico e do Programa de Oxigenoterapia e Ventilagdo Domiciliar
serdo pagas pelo Fundo Estadual de Satide de acordo com o estabelecido na programacao
orgamentaria € no contrato com a empresa licitada mediante o Planejamento Anual do
Servigo.

O financiamento para concessao das Orteses e proteses ortopédicas e meios auxiliares
de locomogao se dara através dos recursos da Média e Alta Complexidade (MAC) alocados
na Programacao Pactuada e Integrada (PPI) para este fim e Portarias posteriores, com vistas
as necessidades deste Estado, com complementagao de valores pelo Fundo Estadual de Satude,
conforme planejamento Anual do Servico.

Quanto aos Centros Especializados em Reabilitagdo, habilitados no Estado, na
modalidade fisica, poderdo vir a ser referéncia destes pacientes, e sdo custeados mensalmente

por recursos repassados pelo Fundo Nacional de Saude.

N
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8. FLUXOGRAMAS

8.1 Fluxogramas da Atencao a Saude da Pessoa com Atrofia Muscular Espinhal
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8.1.1 Fluxograma de Atrofia Muscular Espinhal
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8.1.2 Fluxograma de Insercio de Solicitacio Ambulatorial no SISREG (Consultas,

Exames e outros Procedimentos)
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Fonte: Fluxogramas SISREG Ambulatdrio (Deliberagdo 42/CIB/2018).
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oes de Procedimentos Ambulatoriais no SISREG

(Consultas, Exames e outros Procedimentos)

8.1.3 Fluxograma de Autorizag

"2899NAdZ 06Ip0d 0 8 $202/58920S00 SIS 0sS800id 0 awlojUI 3 OulaIXa-[elod/iq Ach os eas adbs [enod/:sdny aus 0 8ssage ‘BIOUIBIUOD Bied

"ajuawielBip opeuIsse 0jusWNI0( - §S 8P Sz ‘Bed ©
AN

O

T,

¥

APLICAR 2 avaliarnova solidtagho,

—Q

Acescaro shitema SRS
& 3slEchorar o meanug
AUTOREZAR
AMEBLILATORIA -
profizsional mm peetl
REGLULADICA,

._ __. L F s

Eicolhervags dis,
naora, local (desomds
om o prestador]

Feealizars pescuia e
sollcitachss smbiddsist
por PROCEDMENTO
pedh o ool desorbo)

I

SEE i BT O LS Rt
¢ avaliar oiaude

—

Bgendar com
waga dispaniel

Pendeite Crewalwer

COMELLTAS, EXAMES & OUTROS PROCEDBAPMTOS
Cenbral de Regulacao Estaduall Munidpsd X SISREG

Autosizar

Autadizacnes de Procedimentas Ambudatoriais no SERES

{ lﬁ FILA REGLILADA
Conforme Delibeagio """ .

e QTG &
protocolos de adesog

Faoa

| Fila cranaligics - | |
Fila reguisd 8- agendaneno : _
ol

aqendamento ratmcks ; i Hi vagi
7T aubo maticemente via For il "1 diaponiveli?
sisteina STSREG Fgiador

Idfsrber nn
Regulegic desr
pendente

Fonte: Fluxogramas SISREG Ambulatorio (Deliberagao 42/CIB/2018).



8.1.4 Fluxograma de Oxigenoterapia e Ventilacdo Nao Invasiva (VNI)
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8.1.5 Fluxogramas de Orteses, Préteses e Meios Auxiliares de Locomogio (OPME )
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Fonte: Manual Operativo para concessao de oOrteses e proteses ortopédicas ndo relacionadas ao ato cirurgico e
meios auxiliares de locomocdo da Secretaria de Estado da Saude de Santa Catarina, 2014.
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meios auxiliares de locomogao da Secretaria de Estado da Saude de Santa Catarina, 2014.
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8.1.6 Fluxograma de Acesso aos medicamentos Risdiplam e Nusinersena pelo CEAF
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9. ATRIBUICOES DE CADA PONTO DE ATENCAO

9.1 SECRETARIA ESTADUAL DE SAUDE (SES)

Implantar a Linha de Cuidado para pessoas com Atrofia Muscular Espinhal no Servigo
Estadual de Doencas Raras em Santa Catarina, nos diferentes niveis de atencao,
segundo o grau de complexidade, organizadas em um sistema de referéncia local e
regional;

Normatizar as agdes do Servigo Estadual de Doengas Raras na Aten¢ao a Saude da
pessoa com Atrofia Muscular Espinhal com base nos principios do SUS;

Planejar, coordenar, supervisionar por meio da Coordenagdo Estadual de Doengas
Raras e da Diretoria de Assisténcia Farmacéutica as agdes realizadas pelo nivel
regional garantindo o cumprimento da Linha de Cuidado do Servigo;

Articular com os niveis de referéncia e primario visando a integragdo da rede, a
atualizacdo as informacdes e orientagdes técnicas as equipes;

Agrupar as informacdes dos relatorios visando gerar o perfil epidemiologico;

Orientar os Profissionais de Satide da Rede no Estado quanto a Linha de Cuidado.
Coordenar junto as equipes técnicas regionais € municipais, o fluxo de acesso aos

medicamentos.

9.2 GERENCIAS REGIONAIS DE SAUDE (GERSA)

Planejar, coordenar e supervisionar as agdes na Atengdo a Saude da Pessoa com
Atrofia Muscular Espinhal, junto aos municipios de sua area de abrangéncia;
Contribuir com o processo de regionalizacao e hierarquizacdo das agdes que deverd
ser executado por todos os niveis da rede de atengdo, segundo o grau de
complexidade, respeitando a logica do sistema de referéncia local e Regional;
Articular com o Nivel Primario e o Nivel de Referéncia de Atengao a Pessoa com
Atrofia Muscular Espinhal, visando a integragdo da rede, a atualizagdo das
informagdes e orientagdes técnicas as equipes;

Encaminhar paciente infantil com suspeita de AME tipo 1 ou 2 para atendimento no
HIJG via SISREG conforme agenda de consulta em neurologia pediétrica presente em
APENDICE E;

Orientar os profissionais da rede basica e hospitalar quanto a Linha de Cuidado;
Analisar e avaliar o desempenho dos municipios de sua abrangéncia garantindo o

cumprimento da Linha de Cuidado da Atrofia Muscular Espinhal;
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10.

10.

11.

Articular e apoiar tecnicamente os servigos envolvidos no acesso aos medicamentos,
conforme fluxo estabelecido pela Assisténcia Farmaceéutica;

Informar a Coordenagdo Estadual sempre que houver dificuldades de fluxos ou
atendimento inadequado na regido de sua abrangéncia;

Fiscalizar se os municipios estdo realizando a reabilitacdo dos usudrios de OPME
encaminhados pela sua referéncia;

Agendar os usuarios de sua referéncia e informar os Municipios de origem do usuario,
bem como encaminhar os processos e agendamentos ao gestor do servigo, conforme a

cota de avaliacao inicial.

9.3 SECRETARIAS MUNICIPAIS DE SAUDE (SMS)
Garantir o atendimento aos usuarios cadastrados no municipio, designando unidades
de saude que estejam capacitadas;
Avaliar todos os usudrios, solicitar avaliacdo de outros especialistas, caso seja
necessario;
Divulgar entre os profissionais e institui¢des de saude do seu municipio que prestam
atendimento a pessoa com Atrofia Muscular Espinhal, a estrutura do servico
existente no municipio e no Estado;
Promover e participar de capacitagdo de profissionais que atuam com pessoas com
Atrofia Muscular Espinhal, na rede basica do seu municipio;
Garantir a visita domiciliar para orientagdo e acompanhamento do usudrio;
Articular com o nivel de referéncia sempre que necessario, o acompanhamento ao
usuario em tratamento, atendendo sempre que solicitado, para fornecer orientagdes
técnicas aos demais servigos que compoem a rede;
Criar politica de educagdo em saude para treinar familiares e pacientes no
autocuidado;
Abrir o processo de OPME dos usuérios de sua referéncia, encaminhados: da Rede
Hospitalar, CER ou dos Servicos de Reabilitagao/fisioterapia locais, rede regular de
ensino, instituicdes que atendem pessoas com deficiéncia e Rede SUAS;
Encaminhar os processos para a regional de Saude de sua referéncia, para o
agendamento de avaliacdo inicial, conforme cota, para os servicos de referéncia;
Atender e orientar o paciente ou responsavel na abertura de processo de
medicamentos do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica - CEAF
conforme normativas da Assisténcia Farmacéuticas.

Informar os usuarios sobre os agendamentos e providenciar o transporte quando
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necessario;
Respeitar a fila de espera para encaminhamento, conforme data de entrada do

processo no municipio.

9.4 SERVICO HOSPITALAR DE REFERENCIA EM DOENCAS RARAS -
HIJG

Responsabilizar-se, sob coordenacdo do gestor Estadual, pela organizagcdao da
demanda e do atendimento as pessoas com Atrofia Muscular Espinhal no ambito de
seu territorio, realizando e mantendo atualizado o cadastramento dos pacientes

atendidos no servicgo;
Realizar a primeira consulta de avaliacao e retornos semestralmente;
Realizar avaliacdo, prevencao e tratamento das complicacoes;

Realizar o preparo e aplicacdo dos medicamentos do Componente Especializado da

Assisténcia Farmacéutica quando necessario, conforme a referéncia;

As trés primeiras doses de Nusinersena serdo administradas a cada 14 dias (nos dias
0, 14 e 28) no HIJG, a partir da quarta dose o paciente serd direcionado ao hospital

de sua referéncia conforme APENDICE C e D;
Orientar sobre a importancia do acompanhamento médico no servigo de origem,;
Realizar encaminhamento necessario quando detectadas intercorréncias;

Encaminhar usuarios da rede que necessitem de OPME para SMS para abertura de
processo para recebimento de OPME, a prescri¢ao (de acordo com o tipo de OPME)

pode ser feita pelo médico, fisioterapeuta e/ou terapeuta ocupacional;

Realizar a perimetria pré protetizagdo e reabilitacdo dos usudrios apos receber a
OPME (salvo os que possuem deficiéncia fisica atendidos no CER de referéncia) e
receber os usuarios contra referenciados do CER de referéncia para

acompanhamento.

9.5 DEMAIS SERVICOS HOSPITALARES

Sdo os servigos hospitalares de referéncia que realizardo a dilui¢ao e/ou aplicagao dos
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medicamentos para Atrofia Muscular espinhal (AME);

Apos a realizagdo da terceira dose do Nusinersena realizada no Hospital Infantil Joana
de Gusmao o paciente serd direcionado para aplicagdo no hospital de sua referéncia
mediante encaminhamento médico conforme APENDICE C;

Realizar avaliagdo do paciente, se este estd em condicdes de receber a aplicacao da
medicacao Nusinersena;

Realizar o preparo e aplicagdo dos medicamentos do Componente Especializado da
Assisténcia Farmacéutica quando necessario, conforme a referéncia;

Encaminhar o paciente em caso de intercorréncia para o hospital de referéncia em
urgéncia e emergéncia da Regido;

Articular com a Regional de Saude envolvida no acesso aos medicamentos, conforme
fluxo estabelecido pela Assisténcia Farmacéutica;

Cada Hospital apoiador devera preencher novamente o Termo de Compromisso do
Programa de Valorizacdo Hospitalar com os novos quantitativos para o referido

Processo.

9.6 CENTROS ESPECIALIZADOS EM REABILITACAO (CER) — que atende

modalidade de deficiéncia fisica

Realizar a perimetria pré protetizacdo e reabilitacdo dos usuarios de sua referéncia
apés receber a OPME e receber os usudrios contra referenciados da Oficina
ortopédica de referéncia para acompanhamento, quando estes usudrios sdo aqueles
atendidos no CER, para deficiéncia fisica, os demais sd3o contra-referenciados aos
servicos de fisioterapia / reabilitagdo de referéncia do municipio de origem;
Prescrever OPME e encaminhar os usuarios com deficiéncia fisica em tratamento no
CER, que necessitam de OPME, para recebimento da OPME na sua referéncia,
encaminhando o processo de solicitagdo de OPME conforme o fluxo deste manual,
para agendamento na Geréncia Regional da Saude.

Atender somente pacientes agendados conforme as cotas para avaliagdo inicial, nao
recebendo processos de agendamento e agendando pacientes diretamente no Centro
Especializado em reabilitacio (CER), sendo um servico regulado, com entrada
através do SISREG;

Atender conforme protocolo e critérios estabelecidos de cada Servigo e suas
referéncias de acesso;

Orientar pacientes, familiares e cuidadores quanto a continuidade do cuidado;
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o

10.

11.

Cumprir com os objetivos estabelecidos no Plano Terapéutico Singular (PTS).

9.7 SERVICO DE OXIGENOTERAPIA DOMICILIAR E VENTILACAO NAO
INVASIVA

Normatizar as a¢des do Servico de Oxigenoterapia e Ventilagdo Domiciliar (SOVD)
com base nas diretrizes aprovada na CIB;

Programar os recursos financeiros para a aquisi¢cdo dos servigos de oxigenoterapia e
ventilagdo domiciliar;

Licitar e contratar empresa prestadora do servigo;

Planejar, coordenar, implantar e supervisionar as a¢des realizadas em nivel regional e
municipal nas agdes pertinentes ao servico;

Estabelecer e manter equipe minima (médico e equipe de enfermagem) para execucao
das atividades administrativas e técnicas;

Analisar/avaliar processos de solicitagdes de oxigenoterapia e ventilagdo domiciliar
provenientes das Coordenadorias Macrorregionais de Satde/ Supervisdo Regional de
Saude para a concessao do servigo;

Emitir a Guia de Autorizacao do Servigo (GAS);

Monitorar o tratamento do usudrio através dos relatdrios enviados pela Coordenadorias
Macrorregionais de Saude/ Supervisao Regional de Satude/SMS;

Avaliar as renovagdes do processo do usudrio para a manutencao do servigo;

Indicar a suspensao do atendimento quando nao forem preenchidos os critérios clinicos
e/ou administrativos pelo usuario ou Coordenadorias Macrorregionais de Saude/
Supervisao Regional de Saude/SMS;

Determinar e atualizar as diretrizes visando adequar recursos disponiveis e

qualidade/eficacia no tratamento.

9.8 SERVICO DE CONCESSA,O DE OPME ORTQPEDICAS NAO
RELACIONADAS AO ATO CIRURGICO (PROTESE, ORTESE E MEIOS
AUXILIARES DE LOCOMOCAO)

Determinar e atualizar as diretrizes visando adequar recursos disponiveis e
qualidade/eficacia no tratamento.

Atender somente pacientes agendados conforme as cotas para avalia¢do inicial, ndo
recebendo processos de agendamento e agendando pacientes diretamente no CCR,
sendo um servigo regulado, com entrada através do SISREG;

Conceder a demanda de orteses e proteses ortopédicas nao relacionadas ao ato cirtirgico
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10.

11.

12.

13.

e meios auxiliares de locomog¢ao (OPME), conforme a Programacao Pactuada Integrada
— PPI, dos 295 municipios do Estado, como prevé o Plano de Acdo da Rede de
Cuidados a Saude da pessoa com deficiéncia, e conforme cotas estabelecidas neste
manual;

Avaliar os usudrios que necessitam de Orteses e proteses ortopédicas ndo relacionadas
ao ato cirurgico através de equipe técnica especializada;

Fornecer os dados necessarios para o preenchimento do Relatério Anual encaminhado a
Coordenagdo Estadual bem como garantir o acesso aos municipios quanto a lista de
espera interna no Servico (a lista de espera devera ser fornecida ao municipio e/ou
Regional de Satde sempre que solicitado);

Sempre que necessario, a equipe da Oficina Ortopédica podera participar de reunides
com as equipes dos CER e Servicos Especializados em Reabilitagdo para discussao de
Projetos Terapéuticos Singulares;

Toda ortese, protese e meio auxiliar de locomog¢do devem ser concedidos,
confeccionados e adaptados a partir de prescrigdo de profissional de saide devidamente
habilitado para este fim (Médico, Fisioterapeuta e/ou Terapeuta ocupacional) e devem
ser indicadas buscando favorecer o desenvolvimento da autonomia pessoal, familiar e a
inclusdo escolar, social e/ou profissional;

Confeccionar Orteses e proteses ortopédicas ndo relacionadas ao ato cirurgico e
conceder aos usuarios do SUS, prestando atendimento quanto as avaliagdes de proteses
e Orteses em uso com intuito de preservar a saide do usuario do SUS;

Garantir ao usudrio do SUS atendimento individualizado, com equipe altamente
habilitada e treinada. Acompanhamento durante o processo de confeccdo (medida,
ajuste e entrega) do aparelho assegurando a continuidade e qualidade do tratamento
proposto;

Realizar revisdes das proteses e orteses concedidas dentro do prazo de garantia do
Servigo;

Realizar reparos nas proteses, orteses € meios auxiliares de locomogao;

Orientar pacientes, cuidadores e familiares quanto aos cuidados de manutengdo com a
OPME;

Capacitar a Atengao Basica e servigos de Reabilitacdo quanto a prescri¢ao e utilizagao

de OPME.
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APENDICE A — Protocolo de Acesso para Atrofia Muscular Espinhal - AME (Agenda
Especifica)

- ESTADODIIE SANTA CATARINA
m SECRETAREA DE ESTADO DA SALDE
SUPERINTENDENCIA DE SERVICODS ESPECIALIZADDS E REGLULACAD
T GERENCIA DE REGULAC A AMIMLILATORIAL

INDIEAGDES:

& Suspaita ou dagndathon confimatio de Alrofia Musowar Espinhal [AMEL

CONTERBO DESCRITIVE MINme0:

+  Confirrads Atrpha MEculse Espnbsl por tesie peeeticn (MLFA mmtrando deiegio
dogene SMNEE

« Suspaita dagndstica peks Pediatrs {Hpobonia; Srofkeda; Alress nas habilisades mo -
fofak; Fragquida prograkies o simidnca; Regdracko abdominal; Delomidade Torbica
[toras e sinol [0 dede de deglubgiio; Dthouldede de genha de pess; Peards de
Pabiidades moboras; Cilose oo escelose];

* SupaiTa disgndinos peks mibdE oo fauncl ogosa de referiaoa do Municein;

" DeEsorever ludo de expmes com dsta guando o pacenis @B tenfe realizadn.

PROFSSICN AL SOLCITANTES:

* WIEDNDOSE DA ATENCAD PRIMARLA, MEMCOS PEMATRAS E MEDHCDE ESPECIALISTAS

- Arotia Moo lad Espiahad Tipo § confirsaida.
- Atrgtia Mo e Espinhad Tipo 2 confinmada.

w SiHpaiTa Sagnosnica paks Pesaara;

. Sugasita diagnostica pais midioo fauniog ki di
Floriieaia o MUy,

- Brrafia Mukoalar Expnhal Tipo 3,
. #trorhia Musoaler Espinhal Tipo 4
| = Oilras situagies nho especiicadas:
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APENDICE B — Mapa das Referéncias Hospitalares para Manipulacio do Risdiplam e

Aplicacio do Nusinersena no Estado de Santa Catarina.

MACRO REGIONAL HOSPITAL RISDIPLAM | NUSINERSENA ADULTO
INFANTIL
Grande Sdo José Hospital Infantil Joana de X X Infantil
Florianopolis Gusmao
Grande Sao José Hospital Governador Celso X Adulto
Florianopolis Ramos
Serra Lages Hospital e Maternidade Adulto
Tereza Ramos X
Serra Lages Hospital Seara do Bem Infantil
Meio Oeste Concordia Hospital Sao Francisco Infantil
Meio Oeste Joagaba Hospital Sao Miguel Infantil
Adulto
Meio Oeste Videira Hospital Maice X X Infantil
Adulto
Grande Oeste Xanxeré Hospital Sao Paulo Assec X Infantil

N
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Adulto

Grande Oeste | Sao Miguel Hospital Terezinha Gaio Infantil
do Oeste Basso Adulto
Grande Oeste Chapeco Hospital da Crianga Infantil
Grande Oeste Chapeco Hospital Regional do Oeste Adulto
Infantil

Planalto Norte Joinville Hospital Dr. Jeser
e Nordeste . Infantil

Amarante Faria
Planalto Norte Joinville Hospital Santo Antonio Adulto
e Nordeste . Infantil
(Guaramirim)
Planalto Norte Mafra Hospital Rio Negrinho Adulto
e Nordeste Infantil
Planalto Norte | Jaragua do Hospital Santo Antonio Adulto
e Nordeste Sul (Guaramirim) Infantil
Sul Criciima Hospital Materno Infantil Infantil
Santa Catarina
Sul Ararangua Hospital Dom Joaquim Adulto
(Sombrio) Infantil
Sul Tubardo Hospital Nossa Senhora da Adulto
Conceicdo

Vale do Itajai Rio do Sul Hospital Regional do Alto Adulto
Vale Infantil
Vale do Itajai Blumenau Hospital Santo Antonio Infantil
Adulto
Vale do Itajai Brusque Imigrantes Hospital e Adulto
Maternidade Infantil
Foz do Itajai Itajai Pequeno Anjo Infantil

N
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APENDICE C - Referéncias Hospitalares para Aplicacio de Nusinersena por Municipios no Estado de Santa Catarina.

SERVICO HOSPITALAR

APLICACAO DE NUSINERSENA NOME BASE NUMERO DE MUNICIPIOS - 295 POPULACAO DE ACORDO COM O FILTRO REGIONAL DE SAUDE
Macrorregido de Saide 7 Regido de Saude 17 Regional de Saude 17
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Ararangua 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Balnedrio Arroio do Silva 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Balnedrio Gaivota 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Ermo 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Jacinto Machado 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Maracaja 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Meleiro 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Morro Grande 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Passo de Torres 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Praia Grande 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Santa Rosa do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Sdo Jodo do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Sombrio 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Timbé do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim- Sombrio Turvo 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Cocal do Sul 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Criciuma 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Forquilhinha 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Icara 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Lauro Muller 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Morro da Fumacga 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Nova Veneza 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Orleans 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Siderdpolis 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina [Treviso 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Urussanga 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Balneario Rincdo 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Armazém 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Brago do Norte 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo [Capivari de Baixo 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do [Grdo Pard 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do |Gravatal 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Imarui 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Imbituba 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do |Jaguaruna 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Laguna 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Pedras Grandes 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Pescaria Brava 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Rio Fortuna 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |Sangdo 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do [Santa Rosa de Lima 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo |S3o Ludgero 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do |S&o Martinho 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo [Treze de Maio 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Hospital e Maternidade Santa Catarina/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo [Tubardo 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
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APENDICE D - Referéncias Hospitalares para Dilui¢io de Risdiplam por Municipios no Estado de Santa Catarina.

SERVICO HOSPITALAR
DILUICAO DE RIDISPLAN NOME BASE NUMERO DE MUNICIPIOS - 295 POPULACAO DE ACORDO COM O FILTRO REGIONAL DE SAUDE
Macrorregido de Saude 7 Regido de Saude 17 Regional de Saude 17
Hospital Dom Joaquim Ararangud 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Balneario Arroio do Silva 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Balneario Gaivota 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Ermo 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Jacinto Machado 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Maracaja 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Meleiro 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Morro Grande 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Passo de Torres 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Praia Grande 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Santa Rosa do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Sdo Jodo do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Sombrio 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Timbé do Sul 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital Dom Joaquim Turvo 4210 Sul 42014 Extremo Sul Catarinense ARARANGUA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Cocal do Sul 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Criciima 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Forquilhinha 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Icara 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Lauro Muller 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Morro da Fumaca 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Nova Veneza 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Orleans 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Siderdpolis 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Treviso 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Urussanga 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Hospital e Maternidade Santa Catarina Balneario Rincdo 4210 Sul 42015 Carbonifera CRICIUMA
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo  |Armazém 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo  |Brago do Norte 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  |Capivari de Baixo 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |Grdo Para 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |Gravatal 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagio Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  [Imarui 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |Imbituba 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo  |Jaguaruna 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundag3o Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  |Laguna 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundag3o Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |Pedras Grandes 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAOQ
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  |Pescaria Brava 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo  [Rio Fortuna 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  [Sangdo 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceigdo  [Santa Rosa de Lima 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |S3o Ludgero 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Concei¢do  |S3o Martinho 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  [Treze de Maio 4210 Sul 42016 Laguna TUBARAO
Fundagdo Médico Social de Rio Fortuna/Hospital Nossa Senhora da Conceicdo  [Tubardo 4210 Sul 42016 Laguna [TUBARAO
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APENDICE E — Agenda de Consulta em Neurologia Pediatrica - Atrofia Muscular Espinhal (AME) via Sistema Nacional de Regulacao

(SISREG)

Hospital Infantil Joana de Gusmao

2300299

0 a 14 anos, 11 meses e 29 dias.
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sgpe Assinaturas do documento

Cadigo para verificacdo: ZPYU6682

Este documento foi assinado digitalmente pelos seguintes signatarios nas datas indicadas:

GEYZA REGINA DOMINGOS MELLO (CPF: 033.XXX.869-XX) em 09/12/2024 as 10:07:29
Emitido por: "SGP-e", emitido em 10/12/2020 - 12:28:54 e vélido até 10/12/2120 - 12:28:54.
(Assinatura do sistema)

JAQUELINE REGINATTO (CPF: 026.XXX.079-XX) em 09/12/2024 as 10:10:32
Emitido por: "SGP-e", emitido em 13/07/2018 - 14:07:52 e vélido até 13/07/2118 - 14:07:52.
(Assinatura do sistema)

Para verificar a autenticidade desta coOpia, acesse o link https://portal.sgpe.sea.sc.gov.br/portal-externo/conferencia-
documento/UOVTXzcwNTIfMDAzMDI20DVIMzA10TUwWXzIwMjRfWIBZVTY20DI= ou o site
https://portal.sgpe.sea.sc.gov.br/portal-externo e informe o processo SES 00302685/2024 € 0 cOdigo ZPYU6682
ou aponte a camera para o0 QR Code presente nesta pagina para realizar a conferéncia.




