ANEXO | A MINUTA DE NORMA

ANEXO Il DA RESOLUGAO NORMATIVA N2 465/2021

2. ACILCARNITINAS, PERFIL QUALITATIVO E/OU QUANTITATIVO COM ESPECTROMETRIA DE MASSA
EM TANDEM (COM DIRETRIZ DE UTILIZACAO)

1. Cobertura obrigatdria quando preenchido pelo menos um dos seguintes critérios:

criancas de qualquer idade que apresentem um episddio ou episddios recorrentes de hipoglicemia
hipocetdtica ou deterioracdo neuroldgica rapida (letargia, ataxia, convulsGes ou coma), precipitada
por jejum prolongado, ou baixa ingesta, como por exemplo, por vomitos, ou por aumento das

necessidades energéticas (exercicio prolongado, febre, infec¢des);

criancas de qualguer idade com sindrome de Reye ou “Reye-like” (encefalopatia aguda ndo
inflamatoria com hiperamonemia e disfuncao hepatica);

pacientes de qualquer idade com cardiomiopatia dilatada ou hipertréfica sem diagndstico
etioldgico;

pacientes de qualquer idade com miopatia esquelética (fraqueza e dor muscular, episddios de
rabdomidlise) ou doencgas neuromusculares.

2. Cobertura obrigatdria para pacientes assintomaticos, de qualquer idade, quando preenchido pelo
menos um dos seguintes critérios abaixo:

a) Histdria de irma(o) afetado por defeito de beta-oxidagao dos acidos graxos ou acilcarnitinas;
b) Histdria de irma(o) com morte subita de etiologia nao definida;
c) Histéria de mae ter apresentado, durante a gestacdo do paciente, sindrome HELLP (hemdlise,

enzimas hepdticas aumentadas e baixa contagem de plaquetas) ou Figado Gorduroso Agudo da
Gravidez.

3. Cobertura obrigatdria na triagem neonatal para detec¢do precoce da deficiéncia de acilCoA
desidrogenase de cadeia média (MCADD).

Método de analise espectrometria de massas em tandem qualitativo e quantitativo.



158. TERAPIA MEDICAMENTOSA INJETAVEL AMBULATORIAL (COM DIRETRIZ DE UTILIZAGAO)

SUBSTANCIA | INDICAGAO

Tratamento em primeira linha de pacientes adultos com Sindrome Mielodisplasica
Alfaepoetina | de Baixo Risco com anemia sintomatica (Hb menor ou igual a 10 g/L) e antes da
dependéncia transfusional estabelecida.



