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RELACAO DE DOCUMENTOS E EXAMES PARA ABERTURA DE PROCESSO
DOENCA DE WILSON - CID: E83.0

MEDICAMENTOS CID ATENDIDO
PENICILAMINA 250 MG - CAPSULA E83.0
TRIENTINA 250 MG - CAPSULA E83.0
DOCUMENTOS

71 LAUDO DE SOLICITACAO/AVALIACAO E AUTORIZAGAO DE MEDICAMENTOS (LME);
71 COPIA DO CARTAO NACIONAL DE SAUDE (CNS);

71 COPIA DO CPF E CARTEIRADE DE IDENTIDADE (RG);

71 COPIA DO COMPROVANTE DERESIDENCIA;

"1 PRESCRICAO MEDICA;

[1 TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE PREENCHIDO (NO CASO DE ASSINATURA POR RESPONSAVEL APRESENTAR
IDENTIDADE E CPF DO MESMO);

[JNO CASO DE RETIRADA POR PORTADOR: DECLARAGAO AUTORIZADORA DE RETIRADA POR TERCEIROS COM COPIA DE RG, CPF,
COMPROVANTE DE RESIDENCIA DO PORTADOR E COPIA DO RG DO PACIENTE.

INFORMACOES E EXAMES

LAUDO :

71 LAUDO MEDICO DETALHANDO OS ACHADOS CLINICOS E BIOQUIMICOS PONTUADOS NO SISTEMA DE LEIPZIG MODIFICADO (VIDE
SECAO N2 3 [DIAGNOSTICO] DO PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS DA DOENCA DE WILSON), BEM COMO O
HISTORICO DE TRATAMENTOS REALIZADOS.

EXAMES (APRESENTAR EXAMES QUE CONFORME OS ITENS PONTUADOS NO SISTEMA DE LEIPZIG MODIFICADO):

[1 COPIA DO EXAME GENETICO PARA ANALISE DE MUTACOES CROMOSSOMICAS (QUALQUER DATA);

[ COPIA DE EXAME DE CONCENTRAGAO HEPATICA DE COBRE (QUALQUER DATA);

[ COPIA DO EXAME DE DOSAGEM DE CERULOPLASMINA (QUALQUER DATA);

[ COPIA DE EXAME DE DOSAGEM DE COBRE URINARIO (QUALQUER DATA);

[J COPIA DO LAUDO DE BIOPSIA HEPATICA CORADO COM RODANINA (QUALQUER DATA);

[ COPIA DO TESTE DE COOMBS DIRETO (TCD) (QUALQUER DATA);

U COPIA DO LAUDO OFTAMOLOGICA DESCREVENDO PRESENCA DE ANEIS DE KAYSER-FLEISHER NA CORNEA (QUALQUER DATA);
[ COPIA DO LAUDO DO EXAME DE TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA OU RESSONANCIA MAGNETICA DO CRANIO (QUALQUER
DATA);

[ COPIA DE LAUDO DE AVALIAGAO NEUROPSIQUIATRICA.

INFORMAGOES IMPORTANTES

NOTAS:

E IMPRESCINDIVEL A APRESENTAGAO DOS DOCUMENTOS (LAUDOS E EXAMES) CORRESPONDENTES AOS ACHADOS CLINICOS E
BIOQUIMICOS INFORMADOS, PARA QUE FINS DE VERIFICAGAO DOS CRITERIOS DE INCLUSAO E VALIDAGAO DOS ITENS PONTUADOS NO
ESCORE DE LEIPZIG MODIFICADO.
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OUTROS EXAMES/DOCUMENTOS

A ENTREGA DOS EXAMES/DOCUMENTOS LISTADOS ABAIXO DEPENDE DA SITUAGCAO CLINICA DO PACIENTE. ESSES PODEM SER
EXIGIDOS POR ESTA UNIDADE DE SAUDE PARA QUE A AVALIAGAO DA SUA SOLICITAGAO SEJA CONCLUIDA. VERIFIQUE COM SEU

MEDICO A NECESSIDADE DE ENTREGA DESSES EXAMES/DOCUMENTOS CONFORME O PROTOCOLO CLiNICO E DIRETRIZES
TERAPEUTICAS DO MINISTERIO DA SAUDE, ESPECIFICO PARA SUA SITUACAO CLIiNICA.

PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N2 15, DE 01 DE NOVEMBRO DE 2024 R2025-01-06
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Coordenacdo do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica

QUESTIONARIO PARA INCLUSAO DOS PACIENTES COM DIAGNOSTICO DE DOENGA DE WILSON (facultativo)

1. NOME DO(A) PACIENTE:

2. IDADE: 3. SEXO:

[ FEMININO [ MASCULINO

4. ESCORE DE LEIPZIG PARA DIAGNOSTICO DA DOENCA DE WILSON

SINTOMAS E SINAIS PONTOS

ANEL DE KAYSER-FLEISHER (BIOMICROSCOPIA POR LAMPADA DE FENDA)

PRESENTE ()2

AUSENTE ()o

SINTOMAS NEUROPSIQUIATRICOS SUGESTIVOS (OU RESSONANCIA MAGNETICA CEREBRAL TiPICA)

PRESENTE ()2

AUSENTE ()o

ANEMIA HEMOLITICA - TESTE DE COOMBS NEGATIVE

PRESENTE ()1
AUSENTE ()o
EXAMES LABORATORIAIS PONTOS

COBRE URINARIO (NA AUSENCIA DE HEPATITE AGUDA)

NORMAL (3-40 MCG/24H) ()o
1-2X O LSN ()1
MAIS DE 2X LSN* ()2
NORMAL, MAS MAIS DE 5X LSN APOS ESTIMULO COM 2 X 0,5 G DE D-PENICILAMINA ()2

COBRE HEPATICO QUANTITATIVE

NORMAL (20-50 MCG/G) () -1
ATE 5X O LIMITE SUPERIOR DA NORMALIDADE ()1
MAIS DE 5X O LIMITE SUPERIOR DA NORMALIDADE ()2
RODANINA POSITIVA NOS HEPATOCITOS (QUANDO O COBRE QUANTITATIVO NAO ESTIVER DISPONIVEL)

AUSENTE ()0

PRESENTE ()1




CERULOPLASMINA SERICA (POR NEFELOMETRIA)

NORMAL (ACIMA DE 20 MG/DL) ()0
10-20 MG/ DL ()1
ABAIXO DE 10 MG/DL ()2
ANALISE DE VARIANTES PATOGENICAS

DETECTADA EM AMBOS CROMOSSOMOS ()4
DETECTADA EM UM CROMOSSOMO ()1
NAO DETECTADA ()o

INTERPRETAGAO DO ESCORE TOTAL

24 3 <2
DIAGNOSTICO PARA DOENGA DE WILSON POSSIVEL DIAGNOSTICO PARA DOENGA DE DIAGNOSTICO IMPROVAVEL DE DOENGA DE
ALTAMENTE PROVAVEL WILSON - MAIS EXAMES SAO NECESSARIOS WILSON

FONTE: ADAPTADO DE FERENCI, 2003 E FERENCI, 2012

5. ASSINALE OS ITENS CORRESPONDENTES SE O PACIENTE APRESENTAR ALGUM DOS CRITERIOS DE INTERRUPGAO DO TRATAMENTO COM

PENICILAMINA:

[1 AUSENCIA DE BENEFICIO COM O TRATAMENTO

[1 SINDROME DE GOODPASTURE

[1PROTEINURIA

[1 SINDROME MIASTENICA

[1 REDUCAO DA DEPURAGAO DA CREATININA ENDOGENA

[1 SINDROME SEMELHANTE AO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

[] CILINDROS COM HEMACIAS OU LEUCOCITOS AO EXAME QUALITATIVO

DE URINA

DESENVOLVIMENTO DE REAGAO FEBRIL, COM RASH CUTANEO E
PROTEINURIA NOS PRIMEIROS 7 A 10 DIAS DE TRATAMENTO

[ LEUCOPENIA

[1 REACOES ALERGICAS COM FEBRE

LJTROMBOCITOPENIA

L] ARTRALGIAS

[] ANEMIA APLASICA

] LINFADENOPATIA GENERALIZADA

[] SINDROME NEFROTICA

DATA DE PREENCHIMENTO: /

ASSINATURA E CARIMBO:

MEDICO

PORTARIA CONJUNTA SAES/SECTICS N2 15, DE 01 DE NOVEMBRO DE 2024
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COMPONENTE ESPECIALIZADO DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA
LAUDO DE SOLICITAGAO, AVALIAGAO E AUTORIZAGAO DE MEDICAMENTBE! I
SOLICITAGAO DE MEDICAMENTO(S)

CAMPOS DE PREENCHIMENTO EXCLUSIVO PELO MEDICO SOLICITANTE

1-NUmero do CNES™ 2- MUITIE U0 ESIEDEIECHTIENL UE SAude SUNCIEINIE
F | | | | J ]
—
z- Nome completo do Paciente™ &-Peso do paciente
kg
~ - Nome da Mée do Paciente* e-Altura do_paciente”
| Icm
/‘ . . e- Quantidade solicitada™
7-Medicamento(s) 1° més| 2° més | 3° més |4° més | 5° més| 6° més
1
2
4
5
N8
~ ¢ CID-10" T 10- Diagnéstico
- Anamnese™
r‘/ 11 w\l
J
— 12-Paciente realizou fratamento prévio ou esta em tratamento da doenca?® a
[0 NAO []SIM. Relatar:
4 12- Atestado de capacidade” N
A solicitacdo do medicamento devera ser realizada pelo paciente. Entretanto, fica dispensada a obrigatoriedade da presenca fisica do
paciente considerado incapaz de acordo com os artigos 3° e 4° do Cadigo Civil. O paciente & considerado incapaz?
[JNAO [J SIM. Indicar o nome do responsavel pelo paciente, o qual
podera realizar a solicitagdo do medicamento -
Nome do responsavel
\ J
5 i - *
14— Nome do medico saolicitante 17- Assinatura e carimbo do médico® N\

O [

12-CAMPOS ABAIXO PREENCHIDOS POR*: []Paciente []M3e do paciente []Responsavel (descrito no item 13) [ Médico solicitante
[]Outro, informar nome: eCPF[ ‘ ‘ | ‘ | | \ ‘ | | ]

vy

13- Raga/Cor/Etnia informado pelo paciente ou responsavel™ z0- Telefone(s) para contato do paciente  _
[Branca  [Jamarela [ B ]
[JPreta []Indigena. Informar Etnia:
[JParda [ _ J

( 21- Numero do documento do paciente ‘ ’ 23- Assinatura do responsavel pelo preenchimento™

[JCPF ou [JCNS { | ‘ |
[. 22- Cormreio elefronico do paciente

S N—

" CAMPOS DE PREENCHIMENTO OBRIGATORIO



TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE PENICILAMINA, PIRIDOXINA,

TRIENTINA E SULFATO DE ZINCO

Eu, nome do(a) paciente), declaro

ter sido informado(a) claramente sobre beneficios, riscos, contraindicacBes e principais eventos adversos relacionados ao uso de
penicilamina, piridoxina, trientina e sulfato de zinco indicadas para o tratamento da doenga de Wilson.

Os termos médicos foram explicados e todas as dividas foram resolvidas pelo médico

(nome do(a) médico(a) que
prescreve).

Assim, declaro que fui claramente informado(a) de que o medicamento que passo a receber pode trazer as seguintes melhoras:

- aumento da expectativa de vida;

- diminuic&o dos sintomas, com melhora da qualidade de vida.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicacdes, potenciais eventos adversos e riscos do uso dos
medicamentos:

- eventos adversos da penicilamina: principais: reacoes alérgicas (coceira, vermelhiddo na pele), nausea, vomitos, diarreia, dor
no estbmago, diminuicdo ou perda do paladar, diminuicdo das células brancas e vermelhas do sangue (que devem ser muito
controladas), fraqueza nos musculos, zumbidos, agitacdo, ansiedade, queda de cabelo, visdo borrada; mais raros: inflamacdo do
pancreas, inflamacédo dos pulmoes, sindromes miasténicas (dificuldade para respirar, falar, mastigar, engolir, visdo dupla e fraqueza nos
musculos) e sindromes lapicas (bolhas na pele, dor no peito e dor nas juntas), proteindria e sindrome nefrética;

- eventos adversos da piridoxina: eventos adversos atribuiveis isoladamente a piridoxina sdo raramente relatados; podem
ocorrer queixas de acidez estomacal, indigestdo e ndusea (geralmente com doses elevadas), além de casos raros de problemas com os
nervos nas extremidades;

- eventos adversos do sulfato de zinco: a ingestdo excessiva de zinco pode causar ndusea, vémitos, dor no estbmago, diarreia,
lentiddo e fadiga;

- eventos adversos da trientina: principalmente cansaco, fraqueza, dor no estdbmago, azia, alteracbes na pele, cdibras,
deficiéncia de ferro; casos mais graves incluem llpus eritematoso sistémico e distonias;

Destaca-se ainda que:

- todos esses medicamentos sdo contraindicados em casos de hipersensibilidade (alergia) ao farmaco ou a qualquer componente
da formulacéo;

- o risco da ocorréncia de eventos adversos aumenta com a superdosagem;

- caso tenha intencdo de engravidar, devo informar imediatamente ao médico;

- devido aos potenciais riscos relacionados ao tratamento da doenca, tanto para o feto, quanto para mim, caso engravide
enquanto fago uso de penicilamina e trientina, devo informar imediatamente ao médico, sem interromper o tratamento;

- mesmo com o menor risco de danos ao feto, caso engravide enquanto faco uso de sulfato de zinco e piridoxina, devo informar
imediatamente ao médico, sem interromper o tratamento.



Estou ciente de que o medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me a devolvé-lo caso ndo queira ou nao
possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei também que continuarei a ser atendido(a), inclusive se desistir de usar o

medicamento.

Autorizo o Ministério da Salde e as Secretarias de Salde a fazerem uso de informacoes relativas ao meu tratamento, desde que
assegurado o anonimato, conforme Lei Geral de Protecio de Dados Pessoais (LGPD):
() Sim () Néo
Meu tratamento constara do (s) seguinte (s) medicamento (5):
() penicilamina () piridoxina () sulfato de zinco () trientina

Local: Data:

Nome do paciente:

Cartdo Nacional de Saude:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificacdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal
Meédico responsavel: CRM: UF:

Assinatura e carimbo do médico

Data:

Nota: Verificar na Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se encontram os

medicamentos preconizados neste Protocolo.



' coverno Do EsTADO Subsecretaria de Atencdo a Satide
U RIO DE JANEIRO Superintendéncia de Assisténcia Farmacéutica e Insumos Estratégicos
Coordenacdo do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica

. .
SUS ? g:cl:jr:;ana de

AUTORIZACAO PARA RETIRADA DE MEDICAMENTOS

Eu, , portador (a) do CNS

(nome do paciente ou responséavel)

n° , inscrito (a) no CPF sob o n° ,

autorizo o (a) Sr(a). ,

(nome do procurador ou portador)

portador (a) da carteira de identidade n° expedida pelo ,

inscrito(a) no CPF sob o] n° : residente na

, telefone de

contato () , a retirar meu(s) medicamento(s) na unidade do

Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica.

Data:

Assinatura Paciente/Responsavel:

Assinatura do Procurador/Portador (a):

Autenticacdo do (a) Farmacéutico (a)/CEAF

Observacoes:

e Este documento devera ser apresentado no momento da dispensacéo, juntamente com 0s seguintes documentos:
¢ Identidade, CPF e Comprovante de Residéncia do PROCURADOR/PORTADOR (a) (original e copia);

e Identidade do PACIENTE (copia);

e Cartdo Original de Dispensac¢éo da unidade (caso a unidade possua);

o Receituario Médico e LME atualizados (se solicitados);



