PAF - POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR

Portaria SAS/MS/SCTIE n° 22 —02/10/2018

Medicamento TAFAMIDIS MEGLUMINA

CiD 10 E85.1

Apresentagao 20 mg (capsulas)

Inclusdo - Pacientes maiores de 18 anos de idade;

- Diagndstico confirmado de amiloidose associada a transtirretina em pacientes
adultos com polineuropatia sintomatica em estagio inicial (estagio 1) e ndo
submetidos a transplante hepatico;

- DNA com a presenca de mutagdo no gene TTR e sintomatologia compativel*.

Anexos Obrigatoérios |- Formuldrio Médico completamente preenchido, assinado e carimbado pelo
médico assistente;

- Exames laboratoriais: proteinuria e funcdo renal (ureia, creatinina, acido urico,
taxa de filtragdo glomerular, proteina em urina de 24 horas).

- Exame genético: comprovando a mutagdo em TTR.

Administracao 20 mg por via oral, uma vez ao dia, com ou sem alimentos.
Prescricdo Maxima |31 cdpsulas
Mensal
Monitoramento - Proteinuria e funcdo renal (ureia, creatinina, acido urico, taxa de filtracdo
glomerular, proteina em urina de 24 horas).
Exclusao - Pacientes previamente submetidos a transplante hepdatico por amiloidose
associada a TTR;
- Pacientes com hipersensibilidade conhecida ao tafamidis meglumina ou a
qualguer outro componente da férmula;
- Gestante e lactentes;
- Pacientes em estagio intermediario e avangado da doenca (estagio Il e ll1).
Tempo de | - Gestantes devem descontinuar o tratamento, podendo retomar o tratamento
Tratamento ap6s a gestagdo e periodo de lactacdo.

Validade dos Exames | - Exames laboratoriais: ureia, creatinina, acido Urico, taxa de filtracao glomerular,
proteina em urina de 24 horas: 6 meses;
- Exame genético: indeterminado.

Especialidade Médica | Novas Solicitagdes e Adequagdes | Neurologista ou cardiologista

Renovagdes Sem Alteracoes Neurologista ou cardiologista

* Ocorréncia de polineuropatia sensitivo-motora progressiva periférica e pelo menos um dos sintomas
a seguir é sugestiva de PAF-TTR: historico familiar de neuropatia, disfun¢do autonémica precoce (por
exemplo: disfuncdo erétil ou hipotensao postural), envolvimento cardiaco (hipertrofia cardiaca, arritmia,
bloqueio atrioventricular ou cardiomiopatia), diarreia, constipacdo, episédios alternados de constipacdo
e diarreia, perda de peso inexplicada, sindrome do tunel do carpo bilateral (especialmente se também
estd presente em membros da familia), anormalidades renais (por exemplo: albumindria ou azotemia
leve) ou opacidade do vitreo. Rapida progressdo da doenga e falha a resposta ao tratamento com
imunomoduladores também s3do sinais adicionais.

CID-10:
E85.1 Amiloidose heredofamiliar neuropatica
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