NOTURNA

FORMULARIO MEDICO PARA SOLICITAGAO DE MEDICAMENTO
POR MEIO DO CEAF/SC PARA O TRATAMENTO HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA ,

DIAF

Portaria SAES/SCTIE/MS n° 18, de 20 de novembro de 2019 Biretaria e AssisEncia

Declaro, para os devidos fins de solicitacdo de Eculizumabe, que a(o) usuaria(o)

, preenche os

critérios abaixo:

Assinalar o Hemocentro de atendimento do paciente (OBRIGATORIO)
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1. *** PACIENTES NOVOS (nunca tratados anteriormente com Eculizumabe)

1.1 O paciente (>14 anos) deve apresentar lactato desidrogrenase (LDH) 2 1,5 vez o limite superior e tamanho
do clone > 10% (anexar exames comprobatdrios), além de pelo menos um dos critérios abaixo (favor assinalar):

() Histérico de evento tromboembdlico com necessidade de anticoagulacdo terapéutica (anexar exame de
imagem), apds afastadas outras causas de trombofilia adquiridas mais comuns, como sindrome de anticorpo
antifosfolipide (SAAF) e neoplasia; (ANEXAR EXAME COMPROBATORIO)

() Anemia cronica demonstrada por mais de uma medida de hemoglobina < 7 mg/dL ou por mais de uma
medida de hemoglobina < 10 mg/dL com sintomas concomitantes de anemia, em que outras causas além da
HPN foram excluidas (anexar exame); (ANEXAR EXAME COMPROBATORIO)

() Hipertensao arterial pulmonar, evidenciada por ecocardiograma com PSAP > 35, em que outras causas além
da HPN foram excluidas; (ANEXAR EXAME COMPROBATORIO)

() Histdria de insuficiéncia renal, demonstrada por uma taxa de filtragdo glomerular <60 mL/min/1,73 m?, em
que outras causas além da HPN foram excluidas (anexar exame); (ANEXAR EXAME COMPROBATORIO), OU

( ) Gestacdo em curso, evidenciada por beta-HCG > 6 mUI/mL, com histéria prévia de intercorréncia
gestacional (ANEXAR EXAME COMPROBATORIO e RELATO MI-fDICO).

1.2 Assinalar se o paciente apresenta algum critério de exclusao ao tratamento:

() Diagnédstico de HPN subclinica; OU

() diagnéstico de HPN concomitante a sindrome de faléncia medular grave ativa (anemia aplastica com dois ou
mais dos seguintes marcadores: contagem de neutrdfilos abaixo de 0,5x109/L, contagem de plaquetas abaixo de
20 x 109/L, reticulécitos abaixo de 25 x 109/L);

() NENHUM DOS ANTERIORES
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2. *** PACIENTES EM USO DE ECULIZUMABE:
( ) Asseguro que o(a) usudrio(a) ja faz uso do Eculizumabe (anexar documentacdo que comprove a condicdo

clinica anterior ao uso do medicamento, incluindo o laudo diagndstico por citometria de fluxo).

2.1 Assinalar se o paciente apresenta algum critério de exclusdo e/ou interrupcdo ao tratamento:

() Diagndstico de HPN subclinica; OU

() diagnéstico de HPN concomitante a sindrome de faléncia medular grave ativa (anemia aplastica com dois ou
mais dos seguintes marcadores: contagem de neutrdfilos abaixo de 0,5x109/L, contagem de plaquetas abaixo de
20 x 109/L, reticuldcitos abaixo de 25 x 109/L); OU

( )Hemdlise, evidenciada por LDH > 1,5 vezes o limite superior de referéncia 3 meses a partir da primeira dose
do medicamento; OU

() Evento tromboembdlico 3 meses a partir da primeira dose do medicamento; OU

() O(a) usuario(a) necessitou de transfusdo sanguinea nos primeiros seis meses apds a primeira dose do
medicamento; OU

() O(a) usudrio(a) necessitou de mais do que trés transfusGes em um ano;

() NENHUM DOS ANTERIORES

3. *** REAVALIACAO SEMESTRAL DE PACIENTES EM TRATAMENTO (encaminhar o formulario preenchido pelo

médico e os exames obrigatdrios para reavaliacdo central da DIAF):

3.1 Assinalar se o paciente apresenta algum critério de exclusdo e/ou interrupcdo ao tratamento:
() Diagndstico de HPN subclinica; OU
() diagndstico de HPN concomitante a sindrome de faléncia medular grave ativa (anemia aplastica com dois ou

mais dos seguintes marcadores: contagem de neutrdfilos abaixo de 0,5x109/L, contagem de plaquetas abaixo de
20 x 109/L, reticulécitos abaixo de 25 x 109/L); OU

( )Hemodlise, evidenciada por LDH > 1,5 vezes o limite superior de referéncia 3 meses a partir da primeira dose
do medicamento; OU

() Evento tromboembdlico 3 meses a partir da primeira dose do medicamento; OU

() O(a) usuario(a) necessitou de transfusdo sanguinea nos primeiros seis meses apds a primeira dose do
medicamento; OU

() O(a) usudrio(a) necessitou de mais do que trés transfusGes em um ano;

() NENHUM DOS ANTERIORES
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PREENCHIMENTO MEDICO OBRIGATORIO PARA AVALIACAO DE TODOS OS PACIENTES (NOVOS, JA EM USO E
REAVALIACAO SEMESTRAL):

Questionario de Avalia¢do da Histdria Clinica

QUESTIONARIO DE AVALIACAO DA HISTORIA CLINICA

Informar se o(a) usuario(a) apresenta ou apresentou:

Populagdo de pacientes com maior risco de HPN:

Teste Coombs negativo, especialmente em pacientes com deficiéncia de ions; SIM NAO
Hemoglobinuria (ou hematuria); SIM NAO
Anemia aplastica; SIM NAO
Anemia refrataria — Sindromes mielodisplasicas; SIM NAO
Trombose nao explicada; SIM NAO
Citopenia ndo explicada. SIM NAO

Preencher itens abaixo com os dados das ultimas dosagens laboratoriais do(a) usuario(a). (Anexar
exames se possivel)

Avaliagao de evidéncia de hemolise: (intervalos de referéncia incluidos nos parénteses)

EXAMES Resultado Data de realizagdo
LDH = 1,5 vezes o limite superior (105-133 1U/L) IU/L
Baixos niveis de haptoglobina (41-165 mg/dL) mg/dL
Contagem elevada de reticuldcitos (0,5-1,5%) %
Bilirrubina elevada (0-0,3 mg/dL) mg/dL
Avaliagao de sinais de disfung¢do renal: (intervalos de referéncia incluidos nos parénteses)

EXAMES Resultado Data de

realizacao
Proteinuria (< 30 mg albumina/g creatinina) mg/g
Baixa TFGe (90-120 mL/min/1,73 m?) mL/min/1,73
mZ

Creatinina sérica elevada (mulheres: 0,6-1,1 mg/dL
mg/dL; homens: 0,7-1,3 mg/dL)

Avaliacdo de evidéncia de comorbidades de HPN: (intervalos de referéncia incluidos nos parénteses)

EXAMES Resultado Data de realizagao
Baixa contagem de plaquetas Jul
(100mil-400mil/uL)
D-dimero elevado (< 250 ng/mL) ng/mL
NT-PréBNP elevado pg/mL
Pressdo arterial pulmonar elevada (> 25mmHg) mm/Hg

Informar se o(a) usudrio(a) apresenta ou apresentou:
Outros sintomas associados com HPN que devem elevar o grau de suspeita

Dor abdominal SIM NAO
Dor no peito SIM NAO
Dispinéia SIM NAO
Cansago SIM NAO
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Qualidade de vida prejudicada SIM NAO
Anemia SIM NAO
Disfagia SIM NAO

Questiondrio de Avaliagdo da Qualidade de Vida

Fagca um circulo ou marque um nimero por linha para indicar a sua resposta no que se refere aos ultimos 7

dias.

Preocupagodes adicionais Nem Um Mais Mui Muitis
um pouc ou to simo
pouc o men
0 0s

HI7 Sinto-me fatigado(a). 0 1 2 3 4
HI1 Sinto fraqueza generalizada. 0 1 2 3 4
2
Anl | Sinto-me sem forcas (sem vontade para nada). 0 1 2 3 4
An2 | Sinto-me cansado(a). 0 1 2 3 4
An3 [ Tenho dificuldade em comecar as coisas porque estou 0 1 2 3 4
cansado(a).
An4d | Tenho dificuldade em acabar as coisas porque estou 0 1 2 3 4
cansado(a).
An5 [ Tenho energia. 0 1 2 3 4
An7 | Sou capaz de fazer minhas atividades habituais. 0 1 2 3 4
An8 | Preciso (de) dormir durante o dia. 0 1 2 3 4
Anl | Estou cansado(a) demais para comer. 0 1 2 3 4
2
Anl Preciso de ajuda para fazer minhas atividades habituais. 0 1 2 3 4
4
Anl | Estou frustrado(a) por estar cansado(a) demais para 0 1 2 3 4
5 fazer as coisas que quero.
Anl [ Tenho que limitar as minhas atividades sociais por estar 0 1 2 3 4
6 cansado(a)
Assinatura e carimbo do(a) médico(a) Local e data
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