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50000586 a 50000632 — Fonoaudiologia

1.

Cobertura de 24 sessdes por ano civil, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes

critérios:

2.

a
b

taquifemia [linguagem precipitada] (CID F.98.6);
pacientes com fenda palatina, labial ou labio palatina (CID Q35, Q36 e Q37);

o O

)

)

) pacientes portadores de anomalias dentofaciais (CID K07);

)  pacientes com transtornos hipercinéticos — TDAH (CID F90);
)

)

dislexia e outras disfun¢des simbdlicas, ndo classificadas em outra parte (CID R48);
f) pacientes com apneia de sono (G47.3);

g) pacientes com queimadura e corrosdo da cabega e pescogo (T-20);

h)  pacientes com queimadura e corrosao do trato respiratorio (T-27);

i) pacientes com queimadura de boca e da faringe (T-28.0);

i) pacientes com disfonia ndo crénica (CID R49.0).

Cobertura de 48 sessdes por ano civil, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes

critérios:

3.

a) pacientes com gagueira [tartamudez] (CID F.98.5);

b)  pacientes com transtornos especificos do desenvolvimento da fala e da linguagem e
transtorno n&o especificado do desenvolvimento da fala ou da linguagem (CID F80); CID
F80.1; CID F80.2; CID F80.9);

c) pacientes com disfagia nos casos em que haja dificuldade na degluticdo
comprometendo e/ou impedindo a alimentagao por via oral do paciente (CID R13);

d) pacientes portadores de um dos seguintes diagndsticos: disartria e anartria; apraxia e
dislexia (CID R47.1; R48.2 e R48.0);

e) pacientes com disfonia causada por paralisia das cordas vocais e da laringe, pdlipo das
corda vocais e da laringe, edema na laringe, presenca de laringe artificial, neoplasia benigna
da laringe, carcinoma in situ da laringe, doengas das cordas vocais e da laringe e outras
doencgas de corda vocal (CID J38.0; CID J38.1; CID J38.4; CID Z96.3; CID D14.1; CID D02.0;
CID J.38; CID J38.3);

f) pacientes com perda de audicdo (CID H90 e H91) nos quais seja caracterizada
deficiéncia auditiva como perda auditiva bilateral, parcial ou total, de quarenta e um decibéis
(dB) ou mais, aferida por audiograma nas frequéncias de 500 Hz, 1.000 Hz, 2.000 Hz e 3.000
Hz mediante o disposto no capitulo Il do Decreto n°® 5.296 de 2 de dezembro de 2004;

g) pacientes portadores de retardo mental leve com transtorno de fala (CID F70) e retardo
mental ndo especificado com transtorno de fala (CID F79).

Cobertura de 96 sessdes por ano civil, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes

critérios:

a) pacientes portadores de Implante Coclear;
b)  pacientes portadores de Protese Auditiva Ancorada no Osso;

c) pacientes com transtornos especificos do desenvolvimento da fala e da linguagem e
transtornos globais do desenvolvimento - Autismo (CID F84.0; CID F84.1; CID F84.3; F84.5;
CID F84.9);

d) pacientes portadores do diagnéstico de disfasia e afasia (CID R47.0).




4. Para os casos n&o enquadrados nos critérios acima, a cobertura é de 12 sessbes por ano
civil.

50000462 a 50000500 — Psicologia

1. Cobertura de 12 sessdes por ano civil, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:
a) pacientes candidatos a cirurgia de esterilizagdo definitiva feminina ou masculina e que
se enquadrem nos critérios estabelecidos na Diretriz de Utilizacdo do procedimento;

b)  pacientes candidatos a gastroplastia e que se enquadram nos critérios estabelecidos na
Diretriz de Utilizacdo do procedimento;

c) pacientes candidatos a cirurgia de implante coclear e que se enquadram nos critérios
estabelecidos na Diretriz de Utilizagdo do procedimento;

d) pacientes ostomizados e estomizados e que se enquadram nos critérios estabelecidos
no protocolo de Fornecimento de Equipamentos Coletores e Adjuvantes para Colostomia,
lleostomia e Urostomia, Sonda Vesical de Demora e Coletor de Urina.

2. Cobertura de 40 sessdes por ano civil, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:

a) pacientes com diagnéstico primario ou secundario de esquizofrenia, transtornos
esquizotipicos e transtornos delirantes (CID F20 a F29);

b) pacientes com diagnéstico primario ou secundario de transtornos globais do
desenvolvimento (CID F84);

c) pacientes com diagndéstico primario ou secundario de transtornos da alimentagéo (CID
F50);

d) pacientes com diagndstico primario ou secundario de transtornos do humor (CID F31,
F33).
3. Cobertura de 18 sessbes por ano civil, quando preenchido pelo menos um dos seguintes
critérios:
a) pacientes com diagnéstico primario ou secundario de transtornos neuroéticos,
transtornos relacionados com o "stress" e transtornos somatoformes (CID F40 a F48);

b) pacientes com diagnéstico primario ou secundario de sindromes comportamentais
associadas a disfungbes fisioldgicas e a fatores fisicos (CID F51 a F59);

c) pacientes com diagnédstico primario ou secundario de transtornos do comportamento e
emocionais da infancia e adolescéncia (CID F90 a F98);

d) pacientes com diagnéstico primario ou secundario de transtornos do desenvolvimento
psicoldgico (CID F80, F81, F83, F88, F89);

e) pacientes com diagndstico primario ou secundario de transtornos do humor (CID F30 a
F39);

f) pacientes com diagnostico primario ou secundario de transtornos mentais e
comportamentais devido ao uso de substancias psicoativas (CID F10 a F19);

g) pacientes com diagndstico primario ou secundario de transtornos especificos de
personalidade. (CID F60 a F69).




31005330 — 31005640 — 40813029 — Ablacao de tumor hepatico

1. Cobertura para pacientes Child A ou B com carcinoma hepatico primario quando a doenca for
restrita ao figado e as lesdes forem menores que 4 cm.

40301206 — 40301214 — 40502201— Acilcarnitina, Espectrometria de massa em
TANDEM

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) criangas de qualquer idade que apresentem um episédio ou episddios recorrentes de
hipoglicemia hipocetotica ou deterioragdo neuroldgica rapida (letargia, ataxia, convulsdes ou
coma), precipitada por jejum prolongado, ou baixa ingesta, como por exemplo, por vomitos,
ou por aumento das necessidades energéticas (exercicio prolongado, febre, infecgdes);

b) criangas de qualquer idade com sindrome de Reye ou “Reye-like” (encefalopatia aguda
nao inflamatéria com hiperamonemia e disfungéo hepatica);

c) pacientes de qualquer idade com cardiomiopatia dilatada ou hipertrofica sem
diagndstico etioldgico;

d) pacientes de qualquer idade com miopatia esquelética (fraqueza e dor muscular,
episodios de rabdomidlise) ou doengas neuromusculares.

2. Cobertura obrigatéria para pacientes assintomaticos, de qualquer idade, quando preenchido
PELO MENOS UM dos seguintes critérios abaixo:

a) Histéria de irma(o) afetado por defeito de beta-oxidagcdo 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 hepaticas aumentadas e baixa contagem de plaquetas) ou Figado
Gorduroso Agudo da Gravidez.

41001230 — Angiotomografia coronariana

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios (realizagdo apenas
em aparelhos multislice com 64 colunas de detectores ou mais):

a) avaliagao inicial de pacientes sintomaticos com probabilidade pré-teste de 10 a 70%
calculada segundo os critérios de Diamond Forrester revisado, como uma opg¢éo aos outros
métodos diagndsticos de doenga arterial coronariana, conforme tabela a seguir:

Probabilidade pré-teste em pacientes com dor toracica (%)

Angina Tipica Angina Atipica Dor ndo anginosa
Homem Mulher Homem Mulher Homem Mulher
30-39 59,1 22,5 28,9 9,6 17,7 53
40-49 68,9 36,7 38,4 14 24,8 8
50-59 77,3 471 48,9 20 33,6 11,7
60-69 83,9 57,7 59,4 27,7 43,7 16,9
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70-79 88,9 67,7 69,2 37 54,4 23,8

>80 92,5 76,3 77,5 47,4 64,6 32,3

b)  dor toracica aguda, em pacientes com TIMI RISK 1 e 2, com sintomas compativeis com
sindrome coronariana aguda ou equivalente anginoso e sem alteragbes isquémicas ao ECG
e marcadores de necrose miocardica;

c) para descartar doenga coronariana isquémica, em pacientes com diagndstico
estabelecido de insuficiéncia cardiaca (IC) recente, onde permanecga duvida sobre a etiologia
da IC mesmo apods a realizacdo de outros exames complementares;

d) em pacientes com quadro clinico e exames complementares conflitantes, quando
permanece duvida diagndstica mesmo apoés a realizagao de exames funcionais para avaliagao
de isquemia;

e) pacientes com suspeita de coronarias andmalas.

40103110 - 40103889 - 40103897 - Audiometria vocal com mensagem
competitiva, avaliagao do processamento auditivo central

1. Cobertura para pacientes a partir de 3 anos de idade quando preenchido PELO MENOS UM
dos critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo II:
Grupo | — pelo menos 1

a dificuldades de aprendizagem;

O

dificuldade de compreensdo em ambientes ruidosos;

o O

)
)
)  dificuldade de comunicagé&o oral e/ou escrita;
)  agitados, hiperativos ou muito quietos;

)

)

alteragado de comportamento e/ou de atencgao;

—h

) dificuldades auditivas ndo orgénicas (resultado de audiometria tonal normal).

Grupo Il = nenhum

a) pacientes com habilidades de linguagem receptiva e emissiva insuficientes para
compreender as tarefas verbais solicitadas ou que apresentem problemas cognitivos;

b)  auséncia de avaliagdo audioldgica basica prévia.

40306461 — Avidez de IGG para toxoplasmose
1. Cobertura para gestantes com sorologia IgM positiva para toxoplasmose, quando preenchido
PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) quando o resultado do IgM for maior que 2;

b) quando o resultado do IgM estiver entre 1 e 2 na primeira testagem e aumentar na
segunda testagem, realizada apds intervalo de 3 a 4 semanas.

40808289 — 40808297 — 40808300 — Mamotomia

1. Cobertura quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) estudo histopatolégico de lesdes nao palpaveis;
11




b)  ndédulos mamarios menores que 2 cm;

c) noédulos mamarios nas categorias 4 e 5 de BI-RADS.

20103140 — 30206103 — Bloqueio com toxina botulinica para tratamento de
distonias ficais, espasmo hemifacial e espasticidade

1. Cobertura para o tratamento das distonias focais e segmentares quando preenchido PELO
MENOS UM dos critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo II:
Grupo | — pelo menos 1

a blefaroespasmo;

O

distonia laringea;

o O

)

)

) espasmo hemifacial;
) distonia cervical;

)

distonia oromandibular;

)

f) céimbra do escrivao.

Grupo Il — nenhum

a gravidez ou amamentacao;

C doenca neuromuscular associada (por exemplo: doengas do neurdnio motor, miastenia

)
b)  hipersensibilidade a toxina botulinica ou a um de seus componentes;
)
gravis);

d) uso concomitante de potencializadores do bloqueio neuromuscular (por exemplo:
aminoglicosideos);

e) presencga provavel de anticorpos contra a toxina botulinica, definida por perda de
resposta terapéutica, apés um determinado numero de aplicagdes, em paciente com melhora
inicial;

f) perda definitiva de amplitude articular por anquilose ou retracao tendinea.

2. Cobertura para portadores de espasticidade que apresentarem comprometimento funcional,
ou dor ou risco de estabelecimento de deformidades osteomusculares, desde que esteja garantida
a seguranga do paciente (pelos seus familiares ou cuidadores no seguimento do tratamento,
monitorizagdo dos efeitos adversos e adesdo as medidas instituidas) quando preenchido PELO
MENOS UM dos critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo Il:

Grupo | — pelo menos 1

a paraplegia espastica tropical (CID G04.1);

O

)

)  paralisia cerebral espastica (CID G80.0);
)  diplegia espastica (CID G80.1);
)
)

o O

hemiplegia infantil (CID G80.2);
hemiplegia espastica (CID G81.1);

= 0

) paraplegia espastica (CID G82.1);
g) tetraplegia espastica (CID G82.4);

h)  sequelas de hemorragia subaracnoéidea (CID 169.0);
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i) sequelas de hemorragia intracerebral (CID 169.1);
i) sequelas de outras hemorragias intracranianas nao traumaticas (CID 169.2);
k)  sequelas de infarto cerebral (CID 169.3);

) sequelas de acidente vascular cerebral ndo especificado como hemorragico ou
isquémico (CID 169.4);

m) sequelas de outras doengas cerebrovasculares e das nao especificadas (CID 169.8);
n)  sequelas de traumatismo intracraniano (CID T90.5);

0) sequelas de outros traumatismos especificados da cabecga (CID T90.8).

Grupo Il — nenhum

a) hipersensibilidade a um ou mais componentes da formulagdo das apresentacbes de
TBA;

b)  perda definitiva da mobilidade articular por contratura fixa ou anquilose com EAM grau
4 (Escala de Ashworth Modificada);

c) doencgas da jungdo neuromuscular (miastenia gravis, sindrome de Eaton-Lambert);
d) desenvolvimento de anticorpos contra TBA;

e) infeccado no local de aplicagéao;

f) gravidez ou amamentacéo;

g) uso concomitante de potencializadores do bloqueio neuromuscular (por exemplo,
aminoglicosideos ou espectiomicina);

h)  impossibilidade de seguimento do acompanhamento médico e de manutencado dos
cuidados de reabilitagdo propostos.

40314286 — BRAF — EGFR - N-RAS - ALK

1. Cobertura para o diagnéstico de elegibilidade de pacientes com indicagdo de uso de
medicacdo em que a bula determine a analise de presenga/mutagdo dos genes para o inicio do
tratamento.

40701034 - 40701042 - 40701050 — 40701069 — 40701131 — 40701140 -
Cintilografia do miocardio

1. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica em repouso na suspeita de Sindrome
Coronariana Aguda quando ECG nao diagndstico (normal ou inconclusivo) e marcador de necrose
miocardica negativo, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) suspeita de infarto de ventriculo direito;
b)  suspeita de infarto com reperfusdo, ndo diagnosticado por exames convencionais;
c) na investigacao de dor toracica em emergéncia.

2. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica em repouso em pacientes com dor toracica
aguda na suspeita de inflamacao ou infiltragdo miocardica.

3. Cobertura da cintilografia de perfusdo miocardica de repouso e de estresse na avaliacéo e
estratificacdo de risco de paciente com Sindrome Coronariana Aguda confirmada para:

a) avaliagdo de isquemia miocardica residual, avaliagdo de miocardio viavel e para
avaliagao funcional de lesées coronarianas detectadas no estudo anatémico das coronarias;
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b) Identificagdo da gravidade e extensdo da area de isquemia induzida em pacientes com
estabilizacdo clinica com terapia medicamentosa.

4. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica de estresse e repouso na identificagao do
vaso relacionado a isquemia quando preenchido pelo menos um dos seguintes critérios:

a) doenca arterial coronaria (DAC) comprovada quando ha necessidade de localizagéo
e/ou quantificagdo da area isquémica a ser revascularizada;

b) avaliacdo de isquemia em lesao intermediaria (de 50 a 80% de estenose) identificada
na coronariografia diagnostica ou angiotomografia.

5. Cobertura para deteccéo de viabilidade miocardica em pacientes com disfungdo ventricular
grave (fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo < 40%) com DAC suspeita ou confirmada.

6. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica de estresse e repouso para estratificacéo
de risco, quando ha suspeita de DAC e quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:
a) na estratificacdo pré-operatéria de cirurgia vascular arterial em pacientes com pelo
menos 1 dos seguintes fatores de risco clinicos: histéria prévia de DAC, histéria de
insuficiéncia cardiaca, historia de doenca cerebrovascular, diabetes melitus, e/ou creatinina
sérica maior que 2 mg/dl;

b) estratificacdo pré-operatdria de cirurgia geral em pacientes com diagnéstico confirmado
de pelo menos uma das seguintes cardiopatias: infarto agudo do miocardio ocorrido nos
ultimos 6 meses, angina instavel, insuficiéncia cardiaca descompensada ou doenga valvar
grave;

c) estratificagdo pré-operatéria antes de cirurgia geral de risco intermediario ou alto em
pacientes com capacidade funcional menor ou igual a 4 METS ou que seja impossivel avaliar
a capacidade funcional quando preenchido pelo menos 1 dos seguintes fatores de risco:
histéria prévia de DAC, histéria de insuficiéncia cardiaca, histéria de doenca cerebrovascular,
diabetes melitus, e/ou creatinina sérica maior que 2 mg/dl.

7. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica de estresse e repouso para estratificacéo
de risco, quando ha suspeita de DAC ou DAC confirmada e quando preenchido PELO MENOS UM
dos seguintes critérios:

a) paciente sintomatico com probabilidade pré-teste de 10 a 90% segundo Diamond
Forrester e com incapacidade de realizagc&o de teste ergométrico ou contraindicagao;

b)  paciente com teste ergométrico inconclusivo ou positivo, escore de DUKE intermediario
ou alto, quando houver suspeita de ser falso positivo ou quando houver necessidade de
quantificar o grau e extensao da isquemia para definicdo de tratamento;

c) probabilidade pré-teste maior ou igual a 10%, pelos critérios de Diamond e Forrester,
mas incapazes de realizar o teste de esforgo ou com ECG basal alterado e de dificil
interpretagdo devido a ritmo de marcapasso, sindrome de Wolf Parkinson White, infra de ST
> 1 mm ou BRE completo;

d) paciente sintomatico com lesdo coronaria com estenose inferior a 50%, documentada
por métodos anatémicos, para definicdo da presencga de isquemia miocardica funcional.

8. Cobertura de cintilografia de perfusao miocardica de estresse e repouso para pacientes com
suspeita de DAC submetidos a exames prévios para avaliagcdo de isquemia com resultados
inconclusivos ou conflitantes:

a) pacientes com diabetes mellitus quando preenchido pelo menos um dos seguintes
critérios: com doenga ha pelo menos dez anos ou microangiopatia diabética ou fatores de
risco para DAC (HAS, Tabagismo, dislipidemia ou histdria familiar de DAC precoce);
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b)  pacientes com evidéncia de aterosclerose documentada por exames complementares;
c) Escore de Framingham indicando risco maior ou igual a 20% de eventos em 10 anos.
9. Cobertura de cintilografia de perfusdo miocardica de estresse e repouso na investigagédo de

pacientes com revascularizagdo miocardica prévia (cirdrgica ou percutanea) quando preenchido
PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) presencga de resultados sub-6timos ou complicagdes durante o procedimento, para
definicdo de isquemia residual;

b) recorréncia dos sintomas ou equivalentes isquémicos como dispneia, sincope ou
arritmia ventricular apos revascularizagao;

c) estratificagdo de risco do paciente apds revascularizacao.
10. Cobertura da cintilografia miocardica de repouso e de estresse na avaliagdo e estratificagédo

de risco de paciente com DAC conhecida submetido a terapia medicamentosa apds 6 meses de
inicio e/ou alteragao do tratamento.

31304010 — 31304052 — Esterilizagao feminina

1. Cobertura em casos de risco a vida ou a saude da mulher ou do concepto caso
ocorra gestacgao futura, testemunhado em relatério escrito e assinado por dois médicos
2. Cobertura quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) capacidade civil plena;

b) maiores de vinte e um anos de idade OU com, pelo menos, dois filhos vivos;

c) prazo minimo de sessenta dias entre a manifestagdo da vontade e o ato cirurgico para
os devidos aconselhamentos e informagdes;

d) apresentacdo de documento escrito e firmado, com a expressa manifestagao da vontade da
pessoa, apods receber informagdes a respeito dos riscos da cirurgia, possiveis
efeitos colaterais, dificuldades de sua reverséo e op¢des de contracepgao reversiveis
existentes;

e) seja realizado por profissional habilitado para proceder a sua reversao;

f) avaliagao psicoldgica prévia da condicao emocional e psicoloégica da paciente.
3. E VEDADA a realizacdo de laqueadura tubaria quando preenchidos pelo menos um
dos seguintes critérios:

a) durante os periodos de parto ou aborto, exceto nos casos de comprovada necessidade,
por cesarianas sucessivas anteriores, nos termos do item 1 acima;

b)  através de cesarea indicada para fim exclusivo de esterilizagao;

c) quando a manifestagdo de vontade expressa para fins de esterilizagcado
cirurgica (laqueadura) ocorrer durante alteragdes na capacidade de discernimento por
influéncia de alcool, drogas, estados emocionais alterados ou incapacidade
mental temporaria ou permanente;

d) em pessoas absolutamente incapazes, exceto mediante autorizagao
judicial, regulamentada na forma da Lei;

e) por qualquer outra técnica ou intervengdo que nao a laqueadura tubaria, como
por exemplo a histerectomia ou a ooforectomia indicada exclusivamente para esse fim.
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31205070 — Esterilizagao masculina

1.

Cobertura quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:
a) capacidade civil plena;
b)  maiores de vinte e um anos de idade OU com, pelo menos, dois filhos vivos;

c) prazo minimo de sessenta dias entre a manifestacdo da vontade e o ato cirurgico
para os devidos aconselhamentos e informacgoes;

d) apresentagidode documento escrito e firmado, com aexpressa manifestagdodavontade
da pessoa, apos receber informacdes a respeito dos riscos da cirurgia, possiveis
efeitos colaterais, dificuldades de sua reversao e op¢des de contracepgao reversiveis
existentes;

e) sejarealizado por profissional habilitado para proceder a sua reversao;

f) avaliagdo psicoldgica prévia da condigdo emocional e psicolégica da paciente.
E VEDADA a realizacdo de vasectomia quando preenchidos pelo menos um dos
seguintes critérios:

a) quando a manifestagdo de vontade expressa para fins de esterilizagao
cirurgica (vasectomia) ocorrer durante alteragdes na capacidade de discernimento por
influéncia de alcool, drogas, estados emocionais alterados ou incapacidade

mental temporaria ou permanente;

b) em pessoas absolutamente incapazes, exceto mediante autorizagao
judicial, regulamentada na forma da Lei;

Cc)  por qualquer outra técnica ou intervengao que nao a vasectomia, como por exemplo
a orquiectomia indicada exclusivamente para esse fim.

30304032 - 30304105 — Cirurgia refrativa

1.

Cobertura para pacientes com mais de 18 anos e grau estavel ha pelo menos 1 ano, quando

preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

2.

a) miopia moderada e grave, de graus entre - 5,0 a — 10,0 DE, com ou sem astigmatismo
associado com grau até —4,0 DC com a refragdo medida através de cilindro negativo;

b)  hipermetropia até grau 6,0 DE, com ou sem astigmatismo associado com grau até 4,0
DC, com a refragdo medida através de cilindro negativo.

Sera coberta a cirurgia refrativa em ambos os olhos, nos casos em que apenas um olho

possua o grau de miopia ou hipermetropia dentro dos limites estabelecidos na DUT, desde que o
limite de segurancga superior seja respeitado para ambos os olhos.

40314022 - Citomegalovirus qualitativo por PCR

1.

Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) pacientes imunocomprometidos (condigao clinica que interfira na resposta imunolégica
detectavel por método sorolégico);

b)  pacientes com infecgbes congénitas.
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30301076 — 30402034 — Coloboma

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:
a) exposigao corneana;

b)  risco de ulcera e perfuragao de coérnea.

31002013 — 31002285 — Colocacao de banda gastrica

1. Cobertura para pacientes com idade entre 18 e 65 anos, com falha no tratamento clinico
realizado por pelo menos 2 anos e obesidade moérbida instalada ha mais de cinco anos, quando
preenchido PELO MENOS UM dos critérios listados no grupo | e NENHUM dos critérios listados no
grupo I

Grupo | — pelo menos 1

a) Indice de Massa Corpdrea (IMC) entre 35 Kg/m? e 39,9 Kg/m?, com comorbidades
(doengas agravadas pela obesidade e que melhoram quando a mesma é tratada de forma
eficaz) que ameacem a vida (diabetes, ou apneia do sono, ou hipertensido arterial, ou
dislipidemia, ou doenga coronariana, ou osteoartrites, entre outras);

b)  IMC entre 40 Kg/m? e 50 Kg/m?, com ou sem comorbidade.

Grupo Il = nenhum
a) pacientes com IMC superior a 50 kg/m?;

b) pacientes psiquiatricos descompensados, especialmente aqueles com quadros
psicoticos ou demenciais graves ou moderados (risco de suicidio);

c) uso de alcool ou drogas ilicitas nos ultimos 5 anos;
d) habito excessivo de comer doces.

30715067 — 31402011 — Cordotomia / mielotomia

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:
a) dor de origem neoplasica;

b) espasticidade em pacientes paraplégicos ndo deambuladores, para o tratamento da dor
nociceptiva (dor aguda ou tipo choque).

30101271 — Dermolipectomia abdominal

1. Cobertura para pacientes que apresentem abdome em avental decorrente de grande perda
ponderal (em consequéncia de tratamento clinico para obesidade mérbida ou apds cirurgia de
reducdo de estdbmago) e apresentem uma ou mais das seguintes complicagbes: candidiase de
repeticao, infecgdes bacterianas devido as escoriagdes pelo atrito, odor fétido, hérnias etc.

30101190 - Lipodistrofia braquial ou crural

2. Cobertura para pacientes que apresentem importante excesso de pele que prejudique as
atividades da vida diaria decorrente de grande perda ponderal (em consequéncia de tratamento
clinico para obesidade moérbida ou apds cirurgia de reducao de estdbmago) e apresentem uma ou
mais das seguintes complicagdes: candidiase de repeticdo, infecgdes bacterianas devido as
escoriagoes pelo atrito, odor fétido, hérnias etc.
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40304906 — Dimero D

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) avaliagado de pacientes adultos com sinais e sintomas de trombose venosa profunda dos
membros inferiores;

b) avaliacdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes adultos com sinais e
sintomas de embolia pulmonar;

c) avaliacdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes com pneumonia ou
sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de infec¢do pelo
SARS-CoV-2 (COVID 19).

40901084 — Ecodopplercardiograma fetal

1. Cobertura para gestantes com idade gestacional a partir de 18 semanas.

40302717 — Eletroforese de proteinas de alta resolugao

1. Cobertura em casos de investigacdo do mieloma multiplo, plasmocitoma, gamopatia
monoclonal e outras doengas imunoproliferativas.

40813746 — Embolizacao de artéria uterina

1. Cobertura obrigatéria para mulheres portadoras de leiomiomas uterinos intramurais
sintomaticos ou miomas multiplos sintomaticos na presenca do intramural quando preenchidos
TODOS os critérios do Grupo | e nenhum dos critérios do Grupo Il:

Grupo | — todos

a) queixa de menorragia/metrorragia, dismenorreia, dor pélvica, sensagdo de pressao
suprapubica e/ou compressao de 6rgaos adjacentes;

b) alteracao significativa da qualidade de vida ou capacidade laboral.

Grupo Il - nenhum

a) mulheres assintomaticas;

b) adenomiose isolada;

c)  mioma subseroso pediculado;

d) leiomioma submucoso (50% do diametro na cavidade uterina);
e) leiomioma intraligamentar;

f) didmetro maior que 10 cm;

g) extensdo do mioma acima da cicatriz umbilical;
h)  neoplasia ou hiperplasia endometriais;

i) presencga de malignidade;

i) gravidez/amamentacao;

k)  doenca inflamatdria pélvica aguda;
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vasculite ativa;

histéria de irradiacao pélvica;
coagulopatias incontrolaveis;
insuficiéncia renal;

uso concomitante de analogos de GnRH,;

desejo de gravidez.

31602185 — Estimulagao elétrica transcutanea

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos critérios listados no grupo | e NENHUM
dos critérios do grupo Il:

Grupo | — pelo menos 1

a) dor neurogénica;

b)  dor musculoesquelética;

c)  dor visceral,

d) dor simpaticamente mediada;

e) dor pés-traumatica;

f) dor leve a moderada pés-operatoria;

g) espasticidade da lesdo medular e hemiplegia decorrente de acidente vascular
encefalico.

Grupo Il = nenhum

paciente no primeiro trimestre da gestacéo;
para melhora do equilibrio dos pacientes com sequela de AVE em fase croénica;
pacientes portadores de:

e marcapassos cardiacos;
e arritmias cardiacas, a menos que tenha sido recomendada pelo médico assistente;

¢ dor de etiologia desconhecida;
e epilepsia, a menos que tenha sido recomendada pelo médico assistente.

quando a estimulacéo ocorrer nas seguintes regides:

¢ na parte anterior do pescoco;

e na regiao da cabecga, quando posicionado de forma transcerebral;
e pele com solugéo de continuidade;

e pele com parestesia ou anestesia (sensibilidade anormal);

e abdbmen durante a gestagao;

e regides com implantes metalicos;

e areas recentemente irradiadas;

e préximo a boca e sobre os olhos;

e sobre o seio carotideo.
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40314057 — Fator V de leiden

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios do grupo | e
NENHUM dos critérios do grupo II:
Grupo | — pelo menos 1

a) Pacientes com evento trombético ou tromboembdlico nao provocado (idiopatico);

b)  Pacientes com histéria familiar documentada (mutagéo identificada na familia ou exame
de imagem que comprove o evento trombdtico ou tromboembdlico) para trombofilia hereditaria
em parentes de primeiro grau (mae, pai, filha, filho, irma, irmao);

c) Pacientes com ou sem histéria familiar e com trombose venosa, idiopatica, em sitios ndo
usuais: mesentérica, esplancnicas e porta;

d) Pacientes com ou sem historia familiar positiva para trombofilia hereditaria com
trombose venosa idiopatica, em sitios ndo usuais: veias cerebrais, renais e abdominais;

e) Pacientes com ou sem histéria familiar e com trombose venosa abdominal em uso de
anticoncepcional,

f) Pacientes com trombose de veias retinianas, na auséncia de fatores de risco classicos
para aterosclerose (hipertensao, diabetes, hipercolesterolemia, tabagismo e idade acima de
65 anos);

Grupo Il — nenhum

a) Paciente com antecedente de DHEG/pré-eclampsia desde que nao preencham nenhum
dos critérios do grupo I;

b)  Paciente com 3 ou mais abortamentos espontaneos, sem causa definida, consecutivos,
antes da 10% semana de gestacao desde que ndo preencham nenhum dos critérios do grupo
l;

c) Paciente com uma ou mais mortes fetais inexplicaveis, cujo feto ou placenta sejam
morfologicamente normais e que ndo preencham nenhum dos critérios do grupo |;

d) Trombose relacionada a procedimento cirurgico.

40301982 — Galactose-1-fosfato uridiltransferase

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) recém-nascidos com teste de triagem neonatal positivo para galactosemia
(concentracdo sanguinea de galactose aumentada);

b) pacientes com suspeita de doengas do metabolismo da galactose, especialmente
galactosemia classica.

31002218 — 31002390 — Cirurgia bariatrica

1. Cobertura para pacientes com idade entre 18 e 65 anos, com falha no tratamento clinico
realizado por pelo menos 2 anos e obesidade moérbida instalada ha mais de cinco anos, quando
preenchido PELO MENOS UM dos critérios listados no Grupo | e NENHUM dos critérios listados no
Grupo Il

Grupo | — pelo menos 1

a) Indice de Massa Corpdrea (IMC) entre 35 Kg/m? e 39,9 Kg/m?, com comorbidades
(doengas agravadas pela obesidade e que melhoram quando a mesma é tratada de forma
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eficaz) que ameacem a vida (diabetes, ou apneia do sono, ou hipertensido arterial, ou
dislipidemia, ou doenga coronariana, ou osteoartrites, entre outras);

b)  IMC igual ou maior do que 40 Kg/m?, com ou sem comorbidades.

Grupo Il — nenhum

a) pacientes psiquiatricos descompensados, especialmente aqueles com quadros
psicoticos ou demenciais graves ou moderados (risco de suicidio);

b)  uso de alcool ou drogas ilicitas nos ultimos 5 anos.

40314081 — Hepatite B quantitativo

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) para a caracterizagdo da fase replicativa da infecgao pelo virus da hepatite B (HBV),
quando o HBeAg for negativo, nos pacientes cirréticos ou com coagulopatias em avaliagéo
para inicio de tratamento para a hepatite B;

b) na avaliagao inicial pré-tratamento para a hepatite B de qualquer paciente portador de
hepatite B, quando este apresentar HBsAg positivo, ALT elevada e HBeAg negativo;

c) na monitorizacdo apds o tratamento medicamentoso de pacientes com provaveis cepas
mutantes pre-core, a cada seis meses no 1° ano de acompanhamento e, apds este periodo,
uma vez por ano.

40314111 — Hepatite C genotipagem

1. Cobertura na avaliacado para inicio de tratamento da hepatite C, na presenca de atividade
necroinflamatéria e fibrose moderada a intensa evidenciada em bidpsia hepatica realizada nos
ultimos 2 anos*, quando preenchidos PELO MENOS UM dos critérios listados no Grupo | e
NENHUM dos critérios listados no Grupo Il:
Grupo | — pelo menos 1
a) pacientes com hepatite viral aguda C;
b)  pacientes com hepatite viral crénica C com idade entre 12 e 70 anos, contagem de
plaquetas acima de 50.000/mm? e contagem de neutréfilos superior a 1.500/mm?®).
Grupo Il — nenhum

a tratamento prévio com interferon peguilado associado ou nao a ribavirina;

O

consumo abusivo de alcool nos ultimos 6 meses;

o O

)
)
) hepatopatia descompensada;
)  cardiopatia grave;

)

)

doenca da tireoide descompensada;

f) neoplasias;

g) diabetes mellitus tipo | de dificil controle ou descompensada;
h)  convulsdes ndo controladas;

i) imunodeficiéncias primarias;

i) controle contraceptivo inadequado;

k)  gravidez (beta-HCG positivo).

21




* Exceto nos casos de pacientes com hepatite viral aguda C com diagndstico bem estabelecido,
hemofilia ou cirrose compensada com varizes de es6fago e indicios ecograficos dessa situagao, por
ser a bidpsia hepatica contraindicada nestas situacdes.

40308235 - HER-2

1. Cobertura para o diagnéstico de elegibilidade de pacientes com indicagdo de uso de
medicacdo em que a bula determine a analise de presenga/mutagdo dos genes para o inicio do
tratamento.

40314146 — HIV genotipagem

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e NENHUM dos
critérios do Grupo II:
Grupo | — pelo menos 1

a) pacientes em uso regular de TARV (terapia antirretroviral) ha pelo menos 6 meses e
com carga viral (CV) detectavel acima de 5.000 cépias/ml;

b)  gestantes em uso regular de TARV ha pelo menos 3 meses e com CV acima de 5.000
copias/mi;
Grupo Il = nenhum

a) genotipagem anterior indicando multirresisténcia (presenga de "R" a todas as drogas
segundo algoritmo da Rede Nacional de Genotipagem — RENAGENO); e/ou

b)  pacientes com carga viral inferior a 5.000 cépias/ml; e/ou

€c) nao adeséo ao tratamento.

30404061 — Implante coclear

1. Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagao do médico assistente, em criancas com até 4
anos de idade incompletos, que apresentem perda auditiva neurossensorial, de grau severo e ou
profundo bilateral, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) experiéncia com uso de aparelhos de amplificacdo sonora individual (AASI) por um
periodo minimo de trés meses. Em casos de meningite e/ou surdez profunda de etiologia
genética comprovada, n&o € obrigatdria a experiéncia com AASI;

b) idade minima de 6 meses na perda auditiva profunda e idade minima de 18 meses na
perda auditiva severa;

c) falta de acesso aos sons de fala em ambas as orelhas com AASI, ou seja, limiares em
campo livre com AASI piores que 50 dBNA nas frequéncias da fala (500 Hz a 4 KHz);

d) adequacéo psicolégica, motivagdo e expectativa adequada da familia para o uso do
implante coclear e para o processo de reabilitagdo fonoaudiolégica.

2. Cobertura uni ou bilateral, conforme indicacdo do médico assistente, em criancgas a partir de
4 até 7 anos de idade incompletos, que apresentem perda auditiva neurossensorial, de grau severo
e ou profundo bilateral, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) resultado igual ou menor que 50% de reconhecimento de sentengas em conjunto aberto
com uso de AASI na orelha a ser implantada;

b)  presenca de indicadores favoraveis para o desenvolvimento de linguagem oral;
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3.

c) adequacéao psicolégica, motivacdo e expectativa adequada da familia para o uso do
implante coclear e para o processo de reabilitagdo fonoaudiolégica.

Cobertura uni ou bilateral, conforme indicacdo do médico assistente, em criancas a partir de

7 até 12 anos de idade incompletos, que apresentem perda auditiva neurossensorial, de grau severo
e ou profundo bilateral, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

4.

a) resultado igual ou menor que 50% de reconhecimento de sentengas em conjunto aberto
com uso de AASI na orelha a ser implantada, com percepcgao de fala diferente de zero em
conjunto fechado;

b) presenca de cddigo linguistico oral em desenvolvimento. Devem apresentar
comportamento linguistico predominantemente oral. Podem apresentar atraso no
desenvolvimento da linguagem oral considerando a sua idade cronolégica, manifestado por
simplificagdes fonoldgicas, alteragbes sintaticas (uso de frases simples compostas por trés a
quatro palavras), alteragcdes semanticas (uso de vocabulario com significado em menor
numero e em menor complexidade, podendo ser restrito para as situagdes domiciliares,
escolares e outras situagdes do seu cotidiano) e alteragdes no desenvolvimento pragmatico,
com habilidades de narrativa e argumentacéao ainda incipientes;

c) adequacéo psicolégica, motivagéo e expectativa adequada do paciente e da familia para
0 uso do implante coclear e para o processo de reabilitagdo fonoaudioldgica;

d) uso de AASI continuo e efetivo desde no minimo 2 (dois) anos de idade sugerindo a
estimulacao das vias auditivas centrais desde a infancia.

Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagédo do médico assistente, em adolescentes (a partir

de 12 anos de idade), adultos e idosos, que apresentem perda auditiva neurossensorial pré-lingual
de grau severo e ou profundo bilateral, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

5.

a) resultado igual ou menor que 50% de reconhecimento de sentengas em conjunto aberto
com uso de AASI na orelha a ser implantada, com percepcao de fala diferente de zero em
conjunto fechado;

b) presenca de cddigo linguistico oral estabelecido e adequadamente reabilitado pelo
meétodo oral;

c) adequacéo psicolégica, motivagéo e expectativa adequada do paciente e da familia para
0 uso do implante coclear e para o processo de reabilitagdo fonoaudioldgica;

d) uso de AASI efetivo desde o diagndstico da perda auditiva severa a profunda.

Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagédo do médico assistente, em adolescentes (a partir

de 12 anos de idade), adultos e idosos, que apresentem perda auditiva neurossensorial pés-lingual
de grau severo e ou profundo bilateral, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

6.

a) resultado igual ou menor que 50% de reconhecimento de sentengas em conjunto aberto
com uso de AASI na orelha a ser implantada;

b) adequacao psicologica, motivacéo e expectativa adequada do paciente e da familia para
0 uso do implante coclear e para o processo de reabilitagdo fonoaudioldgica.

Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagdo do médico assistente, em criangas com perda

auditiva pré-lingual, com diagnostico de Espectro da Neuropatia Auditiva, quando preenchidos
TODOS os seguintes critérios:

a) uso obrigatério de AASI por um tempo minimo de 12 meses em prova terapéutica
fonoaudioldgica;

b) o desempenho nos testes de percepc¢éo auditiva da fala deve ser soberano ao grau da
perda auditiva;
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c) idade minima de 30 meses para as perdas moderadas e 18 meses para as perdas
severas a profunda. A idade minima n&o é exigéncia nos casos com etiologia genética do
espectro da neuropatia auditiva comprovada;

d) os demais critérios de indicagdo do implante coclear seguem de acordo com os itens
anteriores relacionados a faixa etaria e época de instalacdo da surdez.

7. Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagao do médico assistente, em pacientes com perda
auditiva pos-lingual, com diagnostico de Espectro da Neuropatia Auditiva, quando preenchidos
TODOS os seguintes critérios:

a) o desempenho nos testes de percepgao auditiva da fala deve ser soberano ao grau da
perda auditiva;

b)  os demais critérios de indicagdo do implante coclear seguem de acordo com os itens
anteriores relacionados a faixa etaria e época de instalacdo da surdez.

8. Cobertura uni ou bilateral, conforme indicagdo do médico assistente, em pacientes com
cegueira associada a surdez, independentemente da idade e época da instalagdo da surdez,
quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) resultado de reconhecimento de sentengcas em conjunto aberto com uso de AASI for
igual ou menor que 50% na orelha a ser implantada;

b) adequacado psicolégica, motivacdo e expectativa adequada do paciente e para o
processo de reabilitagdo fonoaudiolégica.
Esta vedado o Implante Coclear quando preenchidos PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) Surdez pré-lingual em adolescentes e adultos nao reabilitados por método oral (exceto
nos casos de cegueira associada);

b)  Pacientes com agenesia coclear ou do nervo coclear bilateral;

c) Contraindicagdes clinicas.

30304083 — Implante de anel intraestromal

1. Cobertura para pacientes portadores de ceratocone que apresentem visao insatisfatéria com
uso de oculos e lentes de contato ou que apresentem intolerancia a lentes de contato, nos quais
todas as modalidades de tratamento clinico tenham sido tentadas, quando preenchidos TODOS os
critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo Il:
Grupo | — todos

a) ceratometria anterior maxima K > 53 Dioptrias e < 75 Dioptrias;

b)  auséncia de cicatriz central,

C)  espessura corneana (paquimetria) >300 pm.

Grupo Il = nenhum

a) ceratocone com opacidade severa da cornea;

b)  hidropsia da cérnea;

c) associagao com processo infeccioso local ou sistémico em atividade;
d) sindrome de erosao recorrente da cérnea.
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30904021 — Implante de desfibrilador — CDI

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) sobreviventes de parada cardiaca documentada devido a taquicardia ventricular
espontdnea hemodinamicamente instavel ou fibrilacdo ventricular, de causa nao reversivel;

b)  taquicardia ventricular sustentada, hemodinamicamente instavel, esponténea, de causa
nao reversivel, com cardiopatia estrutural;

c) sincope de origem indeterminada com indugéo ao estudo eletrofisiolégico de taquicardia
ventricular sustentada, hemodinamicamente instavel ou fibrilagdo ventricular;

d) prevencdo primaria na cardiopatia isquémica, em sobreviventes de infarto agudo do
miocardio ha pelo menos 40 dias, sob tratamento farmacoldgico 6timo, sem isquemia
miocardica passivel de revascularizagao cirdrgica ou percutanea quando preenchido PELO
MENOS UM dos seguintes critérios:

e FEVE menor ou igual a 35% e classe funcional lI-Ill;

e fragdo de ejecdo menor ou igual a 30% e classe funcional I;

e fragdo de ejecdo menor ou igual a 40%, TV nao sustentada espontédnea e TV / FV
sustentada indutivel ao estudo eletrofisiologico.

e) prevencgdo primaria na cardiopatia ndo isquémica, em pacientes com cardiomiopatia
dilatada nao isquémica, com FEVE menor ou igual a 35% e classe funcional II-1ll;

f) prevencdo primaria em pacientes portadores de canalopatias (ou cardiopatia
geneticamente determinada com 1 ou mais fatores de risco de morte arritmica.

30904021 — Implante de cardiodesfibrilador multissitio — TRC-D

1. Cobertura para prevengéo secundaria quando preenchido PELO MENOS UM dos critérios do
Grupo | e TODOS os critérios do Grupo |Il.

2. Cobertura para prevengao primaria em pacientes com cardiopatia isquémica ou em
sobreviventes de infarto agudo do miocardio ha pelo menos 40 dias, sob tratamento farmacolégico
otimo, sem isquemia miocardica passivel de revascularizagdo cirurgica ou percutanea quando
preenchidos TODOS os critérios do Grupo Il

3. Cobertura para prevencado primaria na cardiopatia ndo isquémica, em pacientes com
cardiomiopatia dilatada nao isquémica quando preenchidos TODOS os critérios do Grupo Il.
Grupo | — pelo menos 1

a) sobreviventes de parada cardiaca documentada devido a taquicardia ventricular
espontdnea hemodinamicamente instavel ou fibrilacdo ventricular, de causa nao reversivel;

b)  taquicardia ventricular sustentada, hemodinamicamente instavel, esponténea, de causa
nao reversivel, com cardiopatia estrutural;

c) sincope de origem indeterminada com indugéo ao estudo eletrofisiolégico de taquicardia
ventricular sustentada, hemodinamicamente instavel ou fibrilagdo ventricular;

Grupo Il — todos
d) fracdo de ejecéo de ventriculo esquerdo menor ou igual a 35%;

e) ritmo sinusal;
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f) classe funcional Il ou Ill (pacientes ambulatoriais) apesar de terapia médica
recomendada 6tima (incluindo betabloqueadores, sempre que possivel), em
acompanhamento em ambulatério por pelo menos 3 (trés) meses;

g) dissincronia cardiaca, evidenciada por QRS de duragéo entre 120-149 milissegundos e
bloqueio completo de ramo esquerdo ou dissincronia cardiaca, evidenciada por QRS de
duragdo maior que 150 milissegundos com ou sem bloqueio completo de ramo esquerdo.

31401104 - Implante de eletrodo e/ou gerador medular

1. Cobertura para pacientes adultos com sindrome de dor cronica de origem neuropatica quando
haja relatério médico e fisioterapico atestando auséncia de melhora da dor, ou redugao inferior a
50% no escore VAS, com tratamento medicamentoso e fisioterapico realizado continuamente por
um minimo de 6 meses.

31401104 - 31401090 — Implante de eletrodo e/ou gerador cerebral profundo

1. Cobertura para pacientes portadores de doencga de Parkinson idiopatica, quando haja relatério
medico descrevendo a evolugdo do paciente nos ultimos 12 meses e atestando o preenchimento
de TODOS os seguintes critérios:

a) diagnéstico firmado ha pelo menos 5 anos;

b) resposta a levodopa em algum momento da evolugéo da doenga;

c) refratariedade atual ao tratamento clinico (conservador);

d) existéncia de fungdo motora preservada ou residual no segmento superior;

e) auséncia de comorbidade com outra doenga neuroldgica ou psiquiatrica incapacitante

primaria (ndo causada pela doenga de Parkinson).
2. Cobertura para pacientes com tremor essencial, ndo parkinsoniano, quando atestado pelo
médico o preenchimento de TODOS os seguintes critérios:

a) o tremor seja intenso e incapacitante, causando desabilitacdo funcional que interfira nas
atividades diarias;

b)  tenha havido tratamento conservador prévio por no minimo dois anos;
c) haja refratariedade ao tratamento medicamentoso;
d) exista fungdo motora preservada ou residual no segmento superior.

3. Cobertura para pacientes maiores de 8 anos com distonia primaria, quando atestado pelo
meédico a refratariedade ao tratamento medicamentoso.

4. Cobertura para pacientes com epilepsia quando atestado pelo médico o preenchimento de
TODOS os seguintes critérios:
a) haja refratariedade ao tratamento medicamentoso;

b) n&o haja indicagdo de ressecgbes corticais ou o paciente ja tenha sido submetido a
procedimentos ressectivos, sem sucesso;

c) o paciente ja tenha sido submetido a estimulagao do nervo vago sem sucesso.

31401228 - 31403140 — Implante de gerador para neuroestimulagao

1. Cobertura para estimulagdo do nervo vago em pacientes portadores de epilepsia, quando
atestado pelo médico o preenchimento de TODOS os seguintes critérios:
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a) haja refratariedade ao tratamento medicamentoso;
b) n&o haja indicagdo de ressecgbes corticais ou o paciente ja tenha sido submetido a
procedimentos ressectivos, sem sucesso.

2. Cobertura para estimulagdo do plexo sacral em pacientes com incontinéncia fecal ou com
incontinéncia urinaria por hiperatividade do detrusor, quando atestado pelo médico o preenchimento
de TODOS os seguintes critérios:

a) haja refratariedade ao tratamento conservador (tratamento medicamentoso, mudancga
de dieta alimentar, treinamento da musculatura pélvica e vesical, biofeedback);

b) teste prévio demonstrando eficacia do dispositivo para neuromodulagéo sacral.
3. Cobertura para estimulagdo de plexos ou nervos periféricos para tratamento de dor crbénica
quando atestado pelo médico o preenchimento de TODOS os seguintes critérios:

a) adorinterfere significativamente nas atividades diarias e na qualidade de vida em geral;

b)  n&o haja resposta aos tratamentos farmacolégico e fisioterapico ou fisiatrico, realizados
por no minimo 6 meses;

c) teste prévio demonstrando reducédo da dor com a estimulagéo elétrica percutanea.

30904145 - Implante de marcapasso bicameral

1. Doencga do né sinusal — cobertura quando houver documentagao de um dos itens abaixo:

a) presenca de bradicardia espontanea, irreversivel ou induzida por farmacos necessarios
e indispensaveis ao tratamento, na presengca de manifestacbes documentadas de pré-
sincopes, sincopes, tonturas ou insuficiéncia cardiaca ou intolerancia aos esforgos,
claramente relacionados ao quadro de bradicardia;

b) presenca de intolerdncia aos esforgos, claramente relacionada a incompeténcia
cronotropica;

c) bradicardia espontanea, irreversivel ou induzida por farmacos necessarios e
insubstituiveis, com manifestagdes de sincopes pré-sincopes ou tonturas relacionadas com a
bradicardia, mas ndo documentadas;

d) sincope de etiologia indefinida, na presencga de Doenga do N6 Sinusal documentada ao
Estudo Eletrofisioldgico.
2. Sindrome do Seio Carotideo — cobertura quando houver documentagdo de um dos itens
abaixo:

a) quando houver sincope recorrente em situagbes que envolvam a estimulagdo mecénica
do seio carotideo, provocando assistolia> 3 segundos documentada;

b) sincope recorrente, ndo documentada, em situagbes cotidianas que envolvem a
estimulacdo mecanica do seio carotideo e com resposta cardioinibitéria a massagem do seio
carotideo;

c) sincope recorrente de etiologia indefinida reprodutivel por massagem do seio carotideo.

3. BAV de primeiro grau — cobertura quando houver documentagcdo de um dos itens abaixo:

a) irreversivel, com sincopes ou pré-sincopes e estudo eletrofisiolégico que demonstre
uma localizagéo intra ou infra-His e com agravamento por estimulagdo atrial ou teste
farmacolégico;

b)  com sintomas consequentes ao acoplamento AV anormal.
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4. BAV de segundo grau — cobertura quando houver documentagdo de um dos itens abaixo:

a) permanente ou intermitente, ou causado pelo uso de farmacos indispensaveis ao
tratamento, com sintomatologia de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionada
a bradicardia, independentemente do tipo e localizagao;

b) tipo Il, com QRS largo e localizagéo abaixo do feixe de HIS, permanente ou intermitente,
e irreversivel, mesmo sem presenca de sintomatologia relacionada ao bloqueio;

c) com flutter/fibrilagdo atrial com documentacdo de resposta ventricular baixa em
pacientes com sintomas de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionados a
bradicardia;

d) tipo avangado, assintomatico, permanente ou intermitente e irreversivel ou persistente
apo6s 15 dias de cirurgia cardiaca ou infarto agudo do miocardio (IAM);

e) tipoll, QRS estreito, assintomatico, permanente ou intermitente e irreversivel;
f) com flutter atrial ou FA, assintomatico, com frequéncia ventricular média abaixo de 40
bpm em vigilia, irreversivel ou por uso de farmaco necessario e insubstituivel.

5. BAV de terceiro grau — cobertura quando houver documentacdo de um dos itens abaixo:

a) permanente ou intermitente, irreversivel, de qualquer etiologia ou local, com
sintomatologia de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionados a bradicardia;

b) persistente apés 15 dias de episédio de Infarto Agudo do Miocardio ou Cirurgia
Cardiaca, independente de presenca de sintomatologia;

c) assintomatico, irreversivel, com QRS largo ou intra/infra-His, ou ritmo de escape infra-
His;

d) assintomatico, irreversivel, QRS estreito, com indicacédo de antiarritmicos depressores
do ritmo de escape;

e) adquirido, irreversivel, assintomatico, com FC média < 40 bpm na vigilia, com pausas >
3 segundos e sem resposta adequada ao exercicio;

f) irreversivel, assintomatico, com assistolia > 3 segundos na vigilia;
g) irreversivel, assintomatico, com cardiomegalia progressiva;

h)  congénito, assintomatico, com ritmo de escape de QRS largo, com cardiomegalia
progressiva ou com FC inadequada para a idade;

i) adquirido, assintomatico, de etiologia chagasica ou degenerativa;

i) irreversivel, permanente ou intermitente, consequente a ablagdo da jungdo do né AV.
6. Bloqueios Intraventriculares — cobertura quando houver documentacdo de um dos itens
abaixo:

a) bloqueio de ramo bilateral alternante documentado com sincopes, pré-sincopes ou
tonturas recorrentes;

b) intervalo HV > 70 ms espontdneo ou com bloqueio intra ou infra-His induzido por
estimulagédo atrial ou teste farmacolégico, em pacientes com sincopes, pré-sincopes ou
tonturas sem causa determinada;

c) pacientes assintomaticos com intervalo HV > 100 ms espontaneo;

d) bloqueios de ramo ou bifascicular, associados ou ndo a BAV de 1° grau, com episédios
sincopais sem documentagao de BAVT paroxistico, em que foram afastadas outras causas;

7. Sincopes Neuro-Mediadas — cobertura quando houver documentagcado de um dos itens abaixo:
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a) marcapasso definitivo (Rate Drop Response) para sincopes recorrentes por
hipersensibilidade do seio carotideo (forma cardioinibitéria);

b) marcapasso definitivo na sincope associada a um importante componente
cardioinibitério, de preferéncia detectado durante condigdo clinica espontanea, claramente
refrataria ao tratamento com medidas gerais e farmacolégicas.

30904137 — Implante de marcapasso unicameral

Doencga do né sinusal — cobertura quando houver documentagao de um dos itens abaixo:

a) presenca de bradicardia espontanea, irreversivel ou induzida por farmacos necessarios
e indispensaveis ao tratamento, na presengca de manifestacbes documentadas de pré-
sincopes, sincopes, tonturas ou insuficiéncia cardiaca ou intolerancia aos esforcos,
claramente relacionados ao quadro de bradicardia;

b) presenca de intolerdncia aos esforgos, claramente relacionada a incompeténcia
cronotropica;

c) bradicardia espontanea, irreversivel ou induzida por farmacos necessarios e
insubstituiveis, com manifestagdes de sincopes pré-sincopes ou tonturas relacionadas com a
bradicardia, mas ndo documentadas;

d) sincope de etiologia indefinida, na presenc¢a de Doenga do N6 Sinusal documentada ao
Estudo Eletrofisioldgico.

2. Sindrome do Seio Carotideo — cobertura quando houver documentagdo de um dos itens
abaixo:
a) quando houver sincope recorrente em situagdes que envolvam a estimulagdo mecénica
do seio carotideo, provocando assistolia> 3 segundos documentada;
b) sincope recorrente, ndo documentada, em situagbes cotidianas que envolvem a
estimulacdo mecéanica do seio carotideo e com resposta cardioinibitéria a massagem do seio
carotideo;
c) sincope recorrente de etiologia indefinida reprodutivel por massagem do seio carotideo.
3. BAV de primeiro grau — cobertura quando houver documentac&o de um dos itens abaixo:
a) irreversivel, com sincopes ou pré-sincopes e com estudo -eletrofisiolégico que
demonstre uma localizagdo intra ou infra-His e com agravamento por estimulagéo atrial ou
teste farmacoldégico;
b) com sintomas consequentes ao acoplamento AV anormal.
4. BAV de segundo grau — cobertura quando houver documentagédo de um dos itens abaixo:

a) permanente ou intermitente, ou causado pelo uso de farmacos indispensaveis ao
tratamento, com sintomatologia de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionada
a bradicardia, independentemente do tipo e localizagao;

b) tipo Il, com QRS largo e localizagao abaixo do feixe de HIS, permanente ou intermitente,
e irreversivel, mesmo sem presenca de sintomatologia relacionada ao bloqueio;

c) com flutter/fibrilagdo atrial com documentacdo de resposta ventricular baixa em
pacientes com sintomas de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionados a
bradicardia;

d) tipo avangado, assintomatico, permanente ou intermitente e irreversivel ou persistente
apo6s 15 dias de cirurgia cardiaca ou infarto agudo do miocardio (IAM);

e) tipo ll, QRS estreito, assintomatico, permanente ou intermitente e irreversivel;
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f) com flutter atrial ou FA, assintomatico, com frequéncia ventricular média abaixo de 40
bpm em vigilia, irreversivel ou por uso de farmaco necessario e insubstituivel.

5. BAV de terceiro grau — cobertura quando houver documentacdo de um dos itens abaixo:
a) permanente ou intermitente, irreversivel, de qualquer etiologia ou local, com
sintomatologia de baixo fluxo cerebral ou insuficiéncia cardiaca relacionados a bradicardia;
b) persistente apés 15 dias de episédio de Infarto Agudo do Miocardio ou Cirurgia
Cardiaca, independente de presenca de sintomatologia;
c) assintomético, irreversivel, com QRS largo ou intra/infra-His, ou ritmo de escape infra-
His;
d) assintomatico, irreversivel, QRS estreito, com indicacédo de antiarritmicos depressores
do ritmo de escape;
e) adquirido, irreversivel, assintomatico, com FC média < 40 bpm na vigilia, com pausas >
3 segundos e sem resposta adequada ao exercicio;
f) irreversivel, assintomatico, com assistolia > 3 segundos na vigilia;
g) irreversivel, assintomatico, com cardiomegalia progressiva;
h)  congénito, assintomatico, com ritmo de escape de QRS largo, com cardiomegalia
progressiva ou com FC inadequada para a idade;
i) adquirido, assintomatico, de etiologia chagasica ou degenerativa;
i) irreversivel, permanente ou intermitente, consequente a ablacdo da jungdo do né AV.
6. Bloqueios Intraventriculares — cobertura quando houver documentacdo de um dos itens
abaixo:
a) blogqueio de ramo bilateral alternante documentado com sincopes, pré-sincopes ou
tonturas recorrentes;
b) intervalo HV > 70 ms espontdneo ou com bloqueio intra ou infra-His induzido por
estimulagédo atrial ou teste farmacolégico, em pacientes com sincopes, pré-sincopes ou
tonturas sem causa determinada;
c) pacientes assintomaticos com intervalo HV > 100 ms espontéaneo;
d) blogqueios de ramo ou bifascicular, associados ou ndo a BAV de 1° grau, com episédios
sincopais sem documentagao de BAVT paroxistico, em que foram afastadas outras causas;
7. Sincope Neuro-Mediadas — cobertura quando houver documentagao de um dos itens abaixo:

a) marcapasso definitivo, (Rate Drop Response) para sincopes recorrentes por
hipersensibilidade do seio carotideo (forma cardioinibitéria);

b) marcapasso definitivo na sincope associada a um importante componente
cardioinibitério, de preferéncia detectado durante condigdo clinica espontanea, claramente
refrataria ao tratamento com medidas gerais e farmacoldgicas

30904137 — Implante de marcapasso multissitio

1.

Cobertura para pacientes com FEVE <35%, ritmo sinusal, com expectativa de vida de pelo

menos 1 ano, em tratamento clinico otimizado, quando preenchido PELO MENOS UM dos
seguintes critérios:

a) CF I, lll ou IV ambulatorial, com BRE completo e QRS=120 ms;
b)  CF lll ou IV ambulatorial, sem padrdo de BRE, mas com QRS=150 ms.

30




2. Cobertura para pacientes com FA permanente, FEVE <35%, CF Ill ou IV ambulatorial, em
tratamento clinico otimizado, com expectativa de vida de pelo menos 1 ano, dependentes de
marcapasso convencional (controle do ritmo = 95%) por ablacdo do nodo AV ou controle
farmacologico do ritmo.

3. Cobertura para pacientes com FEVE <35%, com indicagado formal de implante ou troca de
marcapasso para controle de pelo menos 40% do ritmo, com expectativa de vida de pelo menos 1
ano e Classe Funcional lll ou IV em tratamento clinico otimizado.

20102062 — Monitor de eventos (looper)

1. Cobertura para pacientes com histéria de pelo menos 3 sincopes (perda completa e transitéria
da consciéncia e do tbnus postural) de origem indeterminada nos ultimos 2 anos e que nao
preencham nenhum dos seguintes critérios:

a) histdria Clinica que indique sincope de origem neuromediada ou causas metabdlicas,
excetuando-se a hipersensibilidade do seio carotideo;

b) ECG prévio que apresente achados que justifiquem a sincope;
c) ecocardiograma que demonstre doencga cardiaca estrutural.

31401120 - Implante intratecal de bomba para infusao de farmacos
1. Cobertura para pacientes portadores de dor crdnica, quando atestado pelo médico o
preenchimento de TODOS os seguintes critérios:

a) dor interfere significativamente nas atividades diarias e na qualidade de vida em geral;

b) n&o houve resposta aos tratamentos farmacolégicos e fisioterapicos ou fisiatricos,
realizados por no minimo 6 meses, exceto tratamento de neoplasias malignas;

c) houve melhora com o uso prolongado de opioides administrados por via sistémica em
tratamento prévio;

d) existe intolerancia intensa aos opioides orais;

e) verifica-se melhora com a infusdo de opioides no compartimento epidural raquidiano
realizada durante pelo menos 3 dias;

f) 0 paciente ndo esteja imunocomprometido.
2. Cobertura para pacientes portadores de espasticidade quando atestado pelo médico o
preenchimento de TODOS os seguintes critérios:

a) a espasticidade seja intensa, afetando, no minimo, dois membros;

b) presenca de sintomas incapacitantes, mesmo apdés a realizagdo de tratamento
medicamentoso e fisioterapico;

c) tenha havido resposta satisfatéria a aplicacao intratecal de baclofeno.

30312132 - Implante intravitreo de polimero farmacolégico de liberagao
controlada

1. Cobertura obrigatéria para pacientes que apresentem um dos seguintes critérios:
a) uveite crénica ndo infecciosa intermediaria ou posterior;

b) edema macular nas oclusées venosas de ramo e central da retina;
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c) edema macular diabético.

40302725 — Imunofixagao para proteinas

1. Cobertura em casos de investigacdo do mieloma mudltiplo, plasmocitoma, gamopatia
monoclonal e outras doengas imunoproliferativas.

31104274 - Incontinéncia urinaria masculina — tratamento cirurgico com sling
ou esfincter artificial

1. Cobertura para pacientes com incontinéncia urinaria grave (confirmada por exame de
urodindmica) apds prostatectomia para tratamento de cancer de préstata, quando o paciente
preencher TODOS os critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo II:
Grupo | — todos

a) prostatectomia realizada ha pelo menos 12 meses;

b)  niveis séricos de PSA <0,01 ng/ml nos ultimos 12 meses ou <0,5 ng/ml para os casos
em que o paciente foi submetido a radioterapia;

c) estado nutricional adequado (Albumina 23,5 g/dl e IMC > 22 kg/m?);

d) possua habilidade motora e cognitiva sendo capaz de realizar as atividades da vida
diaria;

e) tenha sido tentado tratamento conservador prévio, sem resultados.

Grupo Il — nenhum

a) recidiva local da neoplasia;
b)  baixa expectativa de vida;

c) histéria de alergia ao silicone;
d) doengas uretrais crénicas.

40304760 — Inibidor dos fatores da hemostasia

1. Cobertura obrigatdria em casos de pacientes com tempo de tromboplastina parcial ativada
(aPTT) ou Tempo de protrombina (PT) prolongados, quando necessario determinar se a causa do
prolongamento é a deficiéncia de um ou mais fatores ou a presenga de um inibidor.

40503771 — K-RAS

1. Cobertura para o diagnéstico de elegibilidade de pacientes com indicagdo de uso de
medicagcdo em que a bula determine a analise de presenga/mutagdo dos genes para o inicio do
tratamento.

30202159 - Laserterapia para tratamento da mucosite oral / orofaringe

1. Cobertura de laserterapia de baixa intensidade para prevencéao e tratamento de mucosite oral
em pacientes com diagnodstico de cancer em regido de cabecga e pescogo.
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2. Cobertura de laserterapia de baixa intensidade para prevencéao e tratamento de mucosite oral
em pacientes com diagndstico de cancer hematopoiético quando a proposta terapéutica for o
transplante de medula éssea.

3. Cobertura de laserterapia de baixa intensidade para tratamento de mucosite oral em pacientes
com diagndstico de cancer hematopoiético.

40808041 — Mamografia digital

1. Cobertura para mulheres na faixa etaria entre 40 e 69 anos.

30918030 — Mapeamento eletroanatomico cardiaco tridimensional

1. Cobertura quando o paciente apresentar PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) fibrilagao atrial;

b)  taquicardia ventricular sustentada na presenga de cardiopatia estrutural;
c) taquicardia atrial reentrante na presenca de doenca atrial;

d) insucesso da ablagao prévia ou recorréncia de arritmia apds ablagao.

31402020 — Lesao de substancia gelatinosa medular (DREZ) por radiofrequéncia

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:
a) espasticidade em pacientes paraplégicos;

b espasticidade em pacientes hemiplégicos;

)

)
) espasticidade assimétrica em criangas;
)

d dor neuropatica — leséo periférica (deaferentacdo, membro fantasma, causalgia ou
sindrome complexa da dor regional).

20102038 — Monitorizagcao ambulatorial da pressao arterial - MAPA (24 horas)

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:
a) suspeita de hipertensédo do avental branco;

b) avaliagcdo de normotensos no consultério com lesdo de 6rgaos-alvo e suspeita de
hipertensdo mascarada;

c) avaliagcado da eficacia terapéutica anti-hipertensiva;

d) quando a presséo arterial permanecer elevada apesar da otimizagao do tratamento anti-
hipertensivo;

e) quando a pressao arterial estiver controlada e houver indicios da persisténcia, ou
progressao de les&o de 6rgaos—alvos.

20104189 — Oxigenoterapia hiperbarica

1. Cobertura quando PELO MENOS UM dos seguintes critérios for preenchido:
a) pacientes com doenga descompressiva;

b)  pacientes com embolia traumatica pelo ar;
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c) pacientes com embolia gasosa;

d)  pacientes com envenenamento por CO ou inalagao de fumaca;
e) pacientes com envenenamento por gas cianidrico/sulfidrico;

f) pacientes com gangrena gasosa,;

g) pacientes com sindrome de Fournier;

h) pacientes com fascites, celulites ou miosites necrotizantes (inclui infeccdo de sitio

cirurgico), com classificagédo de gravidade I, Ill ou IV, de acordo com a Escala USP de
Gravidade:
PONTOS
ITENS
1 ponto 2 pontos 3 pontos

Idade < 25 anos 26 a 50 anos >50 anos
Tabagismo Leve / moderado Intenso
Diabetes Sim
Hipertensdo Art. Sist. Sim

, < 30% da >30% da
Queimadura superficie corporal superficie corporal
Osteomielite Sim ¢/ exposicao 6ssea
Toxemia Moderada Intensa
Choque Estabilizado Instavel
Infecgao / Secrecao Pouca Moderada Acentuada
> Diametro DA > Lesao <5cm 5a10cm >10cm
Crepitagao Subcutanea <2cm 2a6cm >6cm
Celulite <5cm 5a10cm >10cm
Insuf. Arterial Aguda Sim
Insuf. Arterial Crdnica Sim
Lesédo Aguda Sim
Leséo Cronica Sim
FQ Alteracao Linfatica Sim
Amputagédo/Desbridamento Em risco Planejada Realizada
Dreno de Térax Sim
Ventilagado Mecanica Sim
Perineo / Mama / Face Sim

Classificacédo da gravidade (G) em 4 grupos (I a IV) pela somatéria dos pontos:
G I <10 pontos; G Il — 11 a 20 pontos; G lll — 21 a 30 pontos; G IV > 31 pontos.

i) pacientes com isquemias agudas traumaticas, lesdo por esmagamento, sindrome
compartimental ou reimplantagdo de extremidades amputadas, com classificacdo de
gravidade Il, Ill ou IV, de acordo com a Escala USP de Gravidade descrita abaixo;

i) pacientes em sepse, choque séptico ou insuficiéncias organicas devido a vasculites
agudas de etiologia alérgica, medicamentosa ou por toxinas bioldgicas;
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k) pacientes diabéticos com ulceracdes infectadas profundas da extremidade inferior
(comprometendo ossos ou tenddes) quando ndo houver resposta ao tratamento convencional
realizado por pelo menos um més, o qual deve incluir, obrigatoriamente, antibioticoterapia em
doses maximas, controle estrito da glicemia, desbridamento completo da lesdo e tratamento
da insuficiéncia arterial (incluindo revasculariza¢do, quando indicada).

2. Cobertura para pacientes com osteorradionecrose de mandibula avangada ou refrataria ao
tratamento clinico quando o paciente preencher PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e
NENHUM dos critérios do Grupo Il. O tratamento deve ser descontinuado caso o beneficiario
preencha o critério do Grupo Il

Grupo | — pelo menos 1

a) Osteorradionecrose avangada (classificacdo Ill de Notani) com envolvimento da
mandibula abaixo do canal dental inferior ou com fratura patolégica ou com fistula oro-
cutanea;

b)  Osteorradionecrose refrataria ao tratamento clinico e/ou cirargico, ou seja, persisténcia
por tempo superior a 3 meses de exposicdo dssea e/ou necrose 0ssea e/ou necrose das
partes moles apoés tratamento clinico e/ou cirdrgico.

Grupo Il — nenhum
a) Contraindicagao ao tratamento cirurgico para remog¢éo do 0sso necrosado;

b)  Uso vigente dos seguintes quimioterapicos: Acetato de Mafenide, Bleomicina, Cisplatina
e Doxorrubicina;

c)  Ocorréncia de efeitos colaterais ou complicagbes associadas ao tratamento hiperbarico.

Grupo Il = nenhum

a) Consolidacao da fratura éssea e cicatrizagao completa de partes moles.
3. Cobertura para pacientes com cistite actinica avangada ou refrataria ao tratamento clinico
quando o paciente preencher PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e ndo preencher o critério
do Grupo Il. O tratamento deve ser descontinuado caso o beneficiario preencha pelo menos um dos
critérios do Grupo Il
Grupo | — pelo menos 1

a) Cistite actinica RTOG (Esquema de Graduacgido de Morbidade Tardia por Radiagao —
RTOG/EORTC) grau 3 e 4;

b)  Cistite actinica RTOG grau 2 refrataria ao tratamento clinico-urolégico;
c) Cistite actinica hemorragica.

Grupo Il — nenhum
a) Uso vigente dos seguintes quimioterapicos: Acetato de Mafenide, Bleomicina, Cisplatina
e Doxorrubicina.

Grupo lll — nenhum
a) Apos melhora clinica e/ou cistoscopica;
b)  Ocorréncia de efeitos colaterais ou complicagées associadas ao tratamento hiperbarico;
c) Interromper o tratamento se ndo houver resposta apos a 30? sessao.

35




4. Cobertura para pacientes com Retite/Proctite Actinica avangada ou refrataria ao tratamento
clinico quando o paciente preencher PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e ndo preencher o
critério do Grupo Il. O tratamento deve ser descontinuado caso o beneficiario preencha pelo menos
um dos critérios do Grupo Il
Grupo | — pelo menos 1

a) Retite/proctite actinica RTOG grau 3 e 4;

b)  Retite/proctite actinica RTOG grau 2 refrataria ao tratamento clinico proctolégico.

Grupo Il — nenhum
a) Uso vigente dos seguintes quimioterapicos: Acetato de Mafenide, Bleomicina, Cisplatina
e Doxorrubicina.
Grupo lll = nenhum
a) Apos melhora clinica e/ou colonoscdpica;
b)  Ocorréncia de efeitos colaterais ou complicagées associadas ao tratamento hiperbarico;

c) Interromper o tratamento se ndo houver resposta apos a 30? sessao.

30312124 - Panfotocoagulacao na retinopatia da prematuridade

1. Cobertura para pacientes que apresentem retinopatia da prematuridade no estagio 3
diagnosticada através de oftalmoscopia indireta.

40708128 — 41001222 - PET-CT oncolégico

1. Cobertura para pacientes portadores de cancer pulmonar de células ndo pequenas
comprovado por biépsia, quando PELO MENOS UM dos seguintes critérios for preenchido:

a) para caracterizagao das lesdes;

b)  no estadiamento do comprometimento mediastinal e a distancia;

c) na deteccéo de recorréncias.
2. Cobertura para pacientes portadores de linfoma, quando PELO MENOS UM dos seguintes
critérios for preenchido:

a) no estadiamento primario;

b) na avaliagdo da resposta terapéutica;

c) no monitoramento da recidiva da doenga nos linfomas Hodgkin e ndo-Hodgkin.
3. Cobertura para pacientes portadores de cancer colorretal, quando PELO MENOS UM dos
seguintes critérios for preenchido:

a) cancer recidivado potencialmente ressecavel,

b) CEA elevado sem evidéncia de lesdo por métodos de imagem convencional;

c) recidivas com achados radioldgicos inconclusivos com ou sem CEA aumentado.
4.  Cobertura para avaliagdo de nodulo pulmonar solitario quando preenchido TODOS os
seguintes critérios:

a) ressonancia magnética ou tomografia computadorizada inconclusivas;
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b)  ndédulo maior que um centimetro;
c) nao espiculados;

d) sem calcificagdes.

5. Cobertura para o diagndstico do cancer de mama metastatico quando os exames de imagem
convencionais apresentarem achados inconclusivos.

6. Cobertura para pacientes portadores de cancer de cabeca e pescogo, quando PELO MENOS
UM dos critérios for preenchido:

a) presencga de imagem pulmonar ou hepatica ou em outro 6érgao que seja suspeita de
metastase quando outros exames de imagem nao forem suficientemente esclarecedores
quanto a natureza da lesao;

b) quando a bidpsia por agulha de uma lesdo ou linfonodo cervical apresentar como
resultado “carcinoma de células escamosas, adenocarcinoma ou carcinoma epitelial
anaplasico” cujo tumor primario for desconhecido e se outro exame de imagem néo for
suficientemente esclarecedor.

7.  Cobertura para pacientes portadores de melanoma, quando PELO MENOS UM dos seguintes
critérios for preenchido:

a) no estadiamento do melanoma de alto risco (tumor 21,5 mm de espessura, ou com
linfonodo sentinela positivo, ou com linfonodo clinicamente positivo) sem evidéncia de
metastases e quando os exames convencionais nao forem suficientemente esclarecedores;

b) para avaliagdo de recidiva detectada por outro método diagndstico em pacientes
candidatos a metastectomia (exceto para lesdes de SNC ou lesdes muito pequenas < 3 mm
de espessura).

8. Cobertura para pacientes portadores de cancer de eséfago “localmente avangado” para a
deteccdo de metastase a distancia, quando outros exames de imagem nao foram suficientemente
esclarecedores (TC de térax e USG ou TC de abdome).

9. Cobertura de PET-CT oncolégico com analogos de somatostatina para pacientes portadores
de Tumores Neuroenddcrinos que potencialmente expressem receptores de somatostatina quando
PELO MENOS UM dos seguintes critérios for preenchido:

a) localizagdo do tumor primario

b) detecgcado de metastases
c) deteccdo de doenca residual, recorrente ou progressiva,
d) determinacdo da presenca de receptores da somatostatina

40319326 — Protrombina, pesquisa de mutagao

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios do grupo | e
NENHUM dos critérios do grupo II:
Grupo | — pelo menos 1

a) Pacientes com evento trombético ou tromboembdlico nao provocado (idiopatico);

b)  Pacientes com histéria familiar documentada (mutagéo identificada na familia ou exame
de imagem que comprove o evento trombaético ou tromboembdlico) para trombofilia hereditaria
em parentes de primeiro grau (mae, pai, filha, filho, irma, irmao);
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c) Pacientes com ou sem histéria familiar e com trombose venosa, idiopatica, em sitios ndo
usuais: mesentérica, esplancnicas e porta;

d) Pacientes com ou sem historia familiar positiva para trombofilia hereditaria com
trombose venosa idiopatica, em sitios ndo usuais: veias cerebrais, renais e abdominais;

e) Pacientes com ou sem histéria familiar e com trombose venosa abdominal em uso de
anticoncepcional,;

f) Pacientes com trombose de veias retinianas, na auséncia de fatores de risco classicos
para aterosclerose (hipertensao, diabetes, hipercolesterolemia, tabagismo e idade acima de
65 anos);

Grupo Il = nenhum

a) Paciente com antecedente de DHEG/pré-eclampsia desde que nao preencham nenhum
dos critérios do grupo |,

b)  Paciente com 3 ou mais abortamentos espontaneos, sem causa definida, consecutivos,
antes da 10% semana de gestacao desde que ndo preencham nenhum dos critérios do grupo
l;

c) Paciente com uma ou mais mortes fetais inexplicaveis, cujo feto ou placenta sejam
morfologicamente normais e que nao preencham nenhum dos critérios do grupo |;

d) Trombose relacionada a procedimento cirurgico.

31403336 — Rizotomia percutanea

1. Cobertura para pacientes com dor facetaria (lombalgia, dorsalgia ou cervicalgia), quando
forem preenchidos TODOS os critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo ll:
Grupo | — todos

a) limitagdo das Atividades da Vida Diaria (AVDs) por pelo menos seis semanas;

b) reducédo >50% da dor referida medida pela VAS apods infiltragdo facetéaria utilizando
anestésico local;

c) falha no tratamento conservador adequado.

Grupo Il = nenhum
a) cirurgia espinhal prévia no segmento analisado;
b)  hérnia discal no segmento analisado;

c) sinais de estenose ou instabilidade potencialmente cirurgicas;

2. Cobertura para pacientes com espasticidade focal, intensa e com sintomas incapacitantes,
mesmo apos a realizacao de tratamento medicamentoso e fisioterapico.

3. Cobertura para pacientes portadores de nevralgia de nervo trigémio, glossofaringeo, occipital
ou intermédio, refratarios ou intolerantes ao tratamento clinico continuo por no minimo 3 meses.

40302431 — Succinil-acetona

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) recém-nascidos com teste de triagem neonatal positivo para tirosinemia (concentragao
sanguinea de tirosina aumentada);
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b) pacientes com suspeita de doengas do metabolismo da tirosina, especialmente
tirosinemia hereditaria tipo I.

20104391 — 20204167 — Terapia imunobiolégica endovenosa

1. Artrite Reumatoide: pacientes com indice de atividade da doenga maior que 10 pelo CDAI
(indice Clinico de Atividade da Doenca), maior que 20 pelo SDAI (indice Simplificado de Atividade
da Doenca) ou maior que 3,2 pelo DAS 28 (indice de Atividade da Doenga - 28 articulagdes),
refratarios ao tratamento convencional por um periodo minimo de trés meses com pelo menos dois
esquemas utilizando drogas modificadoras do curso da doenga (DMCDs) de primeira linha, de forma
sequencial ou combinada;

2. Artrite Psoriasica: pacientes com comprometimento periférico, indice de atividade da doenca
maior que 3,2 pelo DAS 28 (indice de Atividade da Doenga - 28 articulagdes) ou igual ou maior que
5 pela EVA (Escala Visual Analdgica) na presenga de no minimo trés articulagbes dolorosas ou
edemaciadas, refratarios ao tratamento convencional por um periodo minimo de seis meses com
pelo menos duas drogas modificadoras do curso da doenca (DMCDs) e, nos pacientes com
comprometimento axial associado ao periférico, indice de atividade da doencga igual ou maior do
que 4 pelo BASDAI (indice Bath de Atividade da Doenga para Espondilite Anquilosante), refratarios
ao tratamento convencional por um periodo minimo de trés meses com doses plenas de pelo menos
dois anti-inflamatérios ndo hormonais (AINHs);

3. Doenca de Crohn: pacientes com indice de atividade da doenca igual ou maior a 220 pelo
IADC (Indice de Atividade da Doenga de Crohn), refratarios ao uso de drogas imunossupressoras
ou imunomoduladoras por um periodo minimo de trés meses;

4. Espondilite Anquilosante: pacientes com indice de atividade da doencga igual ou maior do que
4 pelo BASDAI (indice Bath de Atividade da Doenga para Espondilite Anquilosante) ou igual ou
maior do que 4,5 pelo ASDAS (Escore de Atividade da Doencga para Espondilite Anquilosante),
refratarios ao tratamento convencional por um periodo minimo de trés meses com doses plenas de
pelo menos dois anti-inflamatérios ndo hormonais (AINHs) e, nos pacientes com doenca
predominantemente periférica com auséncia de resposta a sufassalazina ou ao metotrexato, por
periodo adicional de 3 meses.

5. Esclerose Multipla: Cobertura do imunobiolégico Natalizumabe quando preenchidos TODOS
os critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do grupo Il. Apés o inicio do tratamento a cobertura
nao sera mais obrigatéria caso o paciente apresente um dos critérios do Grupo Il

Grupo | — todos

a) Diagnostico de Esclerose Multipla (EM) pelos Critérios de McDonald revisados e
adaptados;

b)  Esclerose Multipla Recorrente Remitente (EM-RR) ou Esclerose Mdltipla
)  Secundariamente progressiva (EM-RR);
d) Lesdes desmielinizantes a Ressonancia Magnética;
)  Diagnéstico diferencial com exclusédo de outras causas;
f) Falha terapéutica com a utilizagédo de glatirdmer e betainterferona anteriormente;
g) Estar sem receber imunomodulador por pelo menos 45 dias ou azatioprina por 3 meses;

h)  Ser encaminhados a infectologista ou pneumologista para afastar tuberculose se
apresentarem lesdes suspeitas a radiografia de torax;

i) Valores de neutréfilos acima de 1.500/mm3 e linfécitos acima de 1.000/mm3 ao
hemograma.

39




Grupo Il — nenhum

a) Diagnostico de Esclerose Multipla Remitente Recorrente (EM-RR) ou

b)  Esclerose Multipla Secundariamente Progressiva (EM-PP) com surto;

c) Incapacidade de adeséao ao tratamento e impossibilidade de monitorizagao dos efeitos
adversos;

d) Intolerancia ou hipersensibilidade ao medicamento;

e) Diagndstico de leucoencefalopatia multifocal progressiva (LEMP);

f) Pacientes que apresentem maior risco de infecgbes oportunistas;

g) Pacientes com cancer, exceto se carcinoma basocelular de pele.

Grupo lll = nenhum

a) Surgimento de efeitos adversos intoleraveis apds considerar todas as medidas
atenuantes;

b) Falha terapéutica definida como dois ou mais surtos no periodo de 12 meses, de carater
moderado ou grave (com sequelas ou limitagbes significantes, pouco responsivas a
pulsoterapia) ou evolugdo em 1 ponto na escala Expanded Disability Status Scale (EDSS) ou
progressao significativa de lesbes em atividade da doenca

20102070 — Tilt test

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) sincope recorrente na auséncia de doenga cardiaca conhecida ou suspeita, para
avaliacdo do componente neurocardiogénico;

b) sincope recorrente na presengca de doenga cardiaca, apds exclusdo de causas
cardiogénicas de sincope;

c) quando a demonstracédo da susceptibilidade a sincope neuromediada e o diagnostico
diferencial entre reflexo neurocardiogénico e insuficiéncia autondmica possam trazer
implicagcdes no tratamento;

d) sincope de origem indeterminada ocorrida em situagao de alto risco de trauma fisico ou
com implicagdes ocupacionais.

40101037 — 40101045 — Teste ergométrico

1. Cobertura para avaliagdo do comportamento da pressao arterial em individuos com histéria
familiar de hipertenséo e sindrome metabdlica ou diabetes.

2. Cobertura como teste de screening em pacientes assintomaticos, quando preenchido PELO
MENOS UM dos seguintes critérios:

a)  histdria familiar de DAC precoce ou morte subita;

b)  paciente de alto risco pelo escore de Framingham;

c) pré-operatério de cirurgias ndo cardiacas em pacientes com risco intermediario a alto
pelo escore de Framingham;

d) avaliagdo de mulheres com mais de 50 anos ou homens com mais de 40 anos
candidatos a programas de exercicio;

e) adultos com arritmias ventriculares que apresentam uma probabilidade intermediaria ou
alta de doenca coronariana pelos critérios de Diamond e Forrester.
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3. Cobertura para investigacdo da doenca coronariana ambulatorial em pacientes com
probabilidade pré-teste intermediaria pelo escore de Diamond e Forrester.

4. Cobertura para investigacao de pacientes de baixo risco, com suspeita de sindrome
coronariana aguda.

5. Cobertura para avaliacdo de pacientes com doenga coronariana comprovada por
coronariografia ou pés-infarto agudo do miocardio diagnosticado pelos critérios da OMS, para
avaliacao de risco antes da alta hospitalar e prescricao de atividade fisica.

6. Cobertura para investigagdo das arritmias induzidas pelo esforgo ou sintomas que possam
ser dependentes de arritmia.

7. Cobertura para estratificagcdo de risco para morte subita cardiaca nas sindromes
arritmogénicas e sindromes elétricas primarias.

8.  Cobertura para diagnostico diferencial de pacientes admitidos em unidade de dor toracica com
sintomas atipicos e com possibilidade de doenga coronaria.

9. Cobertura para avaliacdo do progndstico em pacientes com doenga cardiovascular estavel.
10. Cobertura em caso de suspeita de angina vasoespastica.

11. Cobertura para tomada de decisdo em lesdes intermediarias apds a realizacdo de
cineangiocoronariografia.

12. Cobertura para avaliagdo seriada em pacientes com DAC em programas de reabilitacdo
cardiovascular.

41501144 — Tomografia de coeréncia optica

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) acompanhamento de pacientes em tratamento ocular quimioterapico — pacientes com
edema macular secundario a degeneracdo macular relacionada a idade (DMRI), retinopatia
diabética, oclusao de veia central da retina (OVC) e oclusao de ramo de veia central da retina
(ORVC), incluindo o exame inicial realizado antes do inicio do tratamento antiangiogénico;

b) acompanhamento e confirmagao diagndstica das seguintes patologias retinianas:

e edema macular cistéide (relacionado ou ndo a obstrugéo venosa);

e edema macular diabético;

e buraco macular;

e membrana neovascular sub-retiniana (que pode estar presente em degeneragéo
macular relacionada a idade, estrias angidides, alta miopia, tumores oculares,
coroidopatia serosa central);

e membrana epirretiniana;

e distrofias retinianas.

31401252 - Tratamento cirurgico da epilepsia

1. Cobertura quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) pacientes portadores de epilepsia com comprovada refratariedade ao tratamento
medicamentoso, estabelecida pela comprovagao da persisténcia das crises ou de efeitos

41




colaterais intoleraveis apds o uso de, no minimo, trés antiepilépticos em dose maxima tolerada
por no minimo dois anos de epilepsia;

b) pacientes portadores de epilepsias catastroficas da infancia, quando comprovada a
deterioracdo do desenvolvimento psicomotor, independente da duragéo da epilepsia.

41501144 — Tratamento ocular quimioterapico com antiangiogénico

1. Cobertura para pacientes com diagnéstico de degeneracdo macular relacionada a idade
(DMRI) quando o olho tratado no inicio do tratamento preencher TODOS os critérios do Grupo | e
NENHUM dos critérios do Grupo Il. Apds o inicio do tratamento a cobertura ndo sera mais
obrigatoria caso o olho tratado apresente um dos critérios do Grupo lll:
Grupo | — todos

a melhor acuidade visual corrigida entre 20/20 e 20/400;

C crescimento de novos vasos sanguineos, constatado por tomografia de coeréncia éptica

b)  auséncia de dano estrutural permanente da fovea central;
ou angiografia com fluoresceina ou piora da acuidade visual.

Grupo Il — nenhum

a) dano estrutural permanente da févea, quando n&o € mais possivel a prevengao de mais
perda visual;

b)  evidéncia ou suspeita de hipersensibilidade a um dos agentes antiangiogénicos.

Grupo Il — descontinuidade
a) reacao de hipersensibilidade a um agente anti-VEGF comprovada ou presumida;

b) reducédo da acuidade visual no olho tratado para menos de 20/400, diagnosticado e
confirmado através de uma segunda avaliacdo, atribuiveis a DMRI na auséncia de outra
doenca;

c) aumento progressivo do tamanho da lesdo confirmada por tomografia de coeréncia
Optica ou angiografia com fluoresceina, apesar de terapia otimizada por mais de trés
aplicagcbes consecutivas;

2. Cobertura para pacientes com diagndstico de edema macular diabético secundario a
retinopatia diabética quando o olho tratado no inicio do tratamento preencher PELO MENOS UM
dos critérios do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo Il. Apds o inicio do tratamento a cobertura
ndo sera mais obrigatéria caso o olho tratado apresente um dos critérios do Grupo llI:
Grupo | — pelo menos 1

a) espessura foveal igual ou maior do que 400y;

b)  acuidade Visual entre 20/40 e 20/400 (Snellen);

c) acuidade Visual de 20/25 e 20/30 nos casos em que for observada piora progressiva do
edema macular comprometendo a area central da macula, conforme definicdo, comprovada
por 2 OCTs consecutivos com intervalo de trinta dias.

Grupo Il — nenhum

a) dano estrutural permanente da févea, quando n&o € mais possivel a preveng¢ao de mais
perda visual;

b)  evidéncia ou suspeita de hipersensibilidade a um dos agentes antiangiogénicos.
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Grupo Il — descontinuidade

a) quando a acuidade visual se tornar <20/400 (Snellen) por causa retiniana;

b) em casos de hipersensibilidade comprovada ao medicamento.
3. Cobertura para pacientes com diagnostico de edema macular secundario a oclusédo de veia
central da retina (OVC) quando preencher PELO MENOS UM dos critérios do grupo | e NENHUM
dos critérios do Grupo Il. Apés o inicio do tratamento a cobertura ndo sera mais obrigatdria caso o
olho tratado apresente pelo menos um dos critérios do Grupo lll:
Grupo | — pelo menos 1

a) acuidade visual entre 20/40 e 20/400 (escala Snellen);

b)  acuidade visual pior que 20/400 quando a Angiofluoresceinografia (AFG), com imagens
de todos os tempos do olho acometido, afastar a possibilidade de que haja ruptura extensa
da arcada perifoveolar;

c) acuidade visual igual ou melhor que 20/40, mas com aumento da espessura foveal
comprovada por Tomografia de coeréncia 6ptica (OCT);

d) houver recidiva do edema apds cessagao do tratamento e pelo menos um dos itens
anteriores.
Grupo Il — nenhum

a) presenca de isquemia macular que inviabilize a melhora visual comprovada pela medida
de acuidade visual e AFG;

b)  evidéncia ou suspeita de hipersensibilidade a um dos agentes antiangiogénicos.

Grupo Il — descontinuidade

a) quando atingida a maxima acuidade visual, ou seja, acuidade visual estavel por trés
meses consecutivos;

b) quando a espessura foveal ndo houver diminuido (medido pela OCT) apds trés
aplicagbes mensais consecutivas.

4. Cobertura para pacientes com diagnéstico de edema macular secundario a oclusao de ramo
de veia central da retina (ORVC) e preencher PELO MENOS UM dos critérios do grupo | e NENHUM
dos critérios do Grupo Il. Apés o inicio do tratamento a cobertura ndo sera mais obrigatéria caso o
olho tratado apresente pelo menos um dos critérios do Grupo lll:

Grupo | — pelo menos 1

a) acuidade visual pior que 20/40 com aumento de espessura foveal comprovado por
Tomografia de coeréncia 6ptica (OCT);

b) acuidade visual igual ou melhor que 20/40, mas com posterior diminuigcdo da acuidade
visual durante o acompanhamento clinico e aumento da espessura foveal comprovada por
OCT;

c) houver recidiva do edema apos cessacdo do tratamento e pelo menos um dos itens
anteriores.
Grupo Il — nenhum

a) presenca de isquemia macular que inviabilize a melhora visual comprovada pela medida
de acuidade visual e AFG;

b)  evidéncia ou suspeita de hipersensibilidade a um dos agentes antiangiogénicos.
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Grupo Il — descontinuidade

a) quando atingida a maxima acuidade visual, ou seja, acuidade visual estavel por trés
meses consecutivos;

b) quando a espessura foveal ndo houver diminuido (medido pela OCT) apos trés
aplicagoes.

Em qualquer dos casos, a cobertura se limita a 24 (vinte e quatro) meses, com no maximo uma
sessao mensal.

40901262 — US obstétrica morfolégica

1. Cobertura para gestantes com idade gestacional entre 18 semanas e 24 semanas.

40901254 — US obstétrica com transluscéncia nucal

1. Cobertura para gestantes com idade gestacional entre 11 semanas e 13 semanas.

40302610 - Vitamina E

1. Cobertura para pacientes sintomaticos que apresentem quadro clinico de ataxia cerebelar.

50000144 — 50000349 — Consulta com fisioterapeuta

1. Cobertura de uma consulta de fisioterapia por ano civil, para cada novo CID apresentado pelo
paciente, e consequente necessidade de construgdo de novo diagnéstico fisioterapéutico.

50000560 — Consulta com nutricionista

1. Cobertura de 12 consultas por ano civil, quando preenchidos PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:
a) criangas com até 10 anos em risco nutricional (< percentil 10 ou > percentil 97 do peso
[ altura);

b) jovens entre 10 e 16 anos em risco nutricional (< percentil 5 ou > percentil 85 do peso/
altura);

c) idosos (maiores de 60 anos) em risco nutricional (indice de Massa Corpédrea (IMC) <22
kg/m?3);

d) pacientes com diagnoéstico de Insuficiéncia Renal Crbnica;

e) pacientes com diagnéstico de obesidade ou sobrepeso (IMC = 25 kg/m2) com mais de
16 anos;

f) pacientes ostomizados;
g) apos cirurgia gastrointestinal,
h)  para gestantes, puérperas e mulheres em amamentacéo até 6 meses apds o parto.

2. Cobertura obrigatéria de 18 consultas por ano civil, para pacientes com diagnéstico de
Diabetes Mellitus em uso de insulina ou no primeiro ano de diagndstico.
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3. Para todos os casos ndo enquadrados nos critérios acima, a cobertura é de 6 consultas por
ano civil.

30602149 - 30602157 — 30602165 — 31305016 — 31305032 — Mastectomia e
ooforectomia profilaticas

1. Nas pacientes em que forem encontradas mutagdes genéticas patogénicas ou provavelmente
patogénicas, mesmo que assintomaticas, a mastectomia bilateral e a salpingo-ooforectomia bilateral
profilaticas redutoras de risco s&o cobertas da mesma forma que a cobertura prevista para pacientes
com diagndstico de cancer, quando indicado pelo médico assistente.

30602173 — 30602254 — 30602262 — Reconstrugao de mama

1. Cobertura para pacientes apés mastectomia total ou parcial:

a) Em virtude de cancer de mama comprovado;

b) Para pacientes em que forem encontradas mutacbes genéticas patogénicas ou
provavelmente patogénicas, mesmo que assintomaticas, submetidas a mastectomia bilateral
e a salpingo-ooforectomia bilateral profilaticas redutoras de risco.

40324561 — Virus Zika, PCR

1. Cobertura para gestantes com quadro sugestivo de infecgéo pelo virus Zika até o quinto dia
do inicio dos sintomas. Considera-se quadro sugestivo de Infeccéo pelo virus Zika pacientes que
apresentem exantema maculopapular pruriginoso acompanhado de DOIS OU MAIS dos seguintes
sinais e sintomas:

a) Febre;

b) Hiperemia conjuntival sem secrec¢ao e prurido;
c) Poliartralgia;

d) Edema periarticular.

40324605 — Virus Zika, IgM

1. Cobertura para:

a) Gestantes com quadro sugestivo de Infecgéo pelo virus Zika que realizaram teste de
PCR cujo resultado foi negativo, a partir do sexto dia dos sintomas;

b)  Gestantes com quadro sugestivo de Infecgao pelo virus Zika cujos sintomas se iniciaram
ha mais de cinco dias;

c) Gestantes com quadro sugestivo de Infecgéo pelo virus Zika cujo resultado da primeira
pesquisa de IgM foi negativa;

d) Gestantes assintomaticas no inicio do pré-natal e no segundo trimestre de gestagao;

e) Gestantes em que foi detectada a presenga de microcefalia fetal ou de calcificagdes
intracranianas em qualquer etapa da gestacao;

f) Recém-nascidos cujas maes tenham apresentado teste diagndstico (PCR ou pesquisa
de anticorpos IgM) com resultado positivo para infecgao pelo virus Zika durante a gestagao;
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g) Recém-nascidos com microcefalia e/ou outras alteragbes do SNC possivelmente
relacionadas a infecgao pelo virus Zika durante a gestacgéo.

Considera-se quadro sugestivo de Infeccdo pelo virus Zika pacientes que apresentem exantema
maculopapular pruriginoso acompanhado de DOIS OU MAIS dos seguintes sinais e sintomas:

a) Febre;

b) Hiperemia conjuntival sem secrec¢io e prurido;
c) Poliartralgia;

d) Edema periarticular.

40324591 - Virus Zika, IgG

1. Cobertura para gestantes ou recém-nascidos que realizaram pesquisa de anticorpos IgM cujo
resultado foi positivo. Considera-se quadro sugestivo de Infecgdo pelo virus Zika pacientes que
apresentem exantema maculopapular pruriginoso acompanhado de DOIS OU MAIS dos seguintes
sinais e sintomas:

a) Febre;

b) Hiperemia conjuntival sem secrec¢io e prurido;
c) Poliartralgia;

d) Edema periarticular.

41101553 — Angiorressonancia arterial de membro inferior

1. Cobertura para pacientes com doenca arterial periférica de membros inferiores candidatos a
revascularizagéo, quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) Permanece duvida diagndstica apos a realizagdo do doppler colorido arterial de
membros inferiores;

b)  Existéncia de contraindicacao para a realizagdo de angiotomografia arterial de membros
inferiores.

41001478 — Angiotomografia arterial de membro inferior

1. Cobertura para pacientes com doenca arterial periférica de membros inferiores candidatos a
revascularizacdo, quando permanece duvida diagnédstica apds a realizagdo do doppler colorido
arterial de membros inferiores.

40707032 - Cintilografia de perfusao cerebral para avaliagao de transportadores
de dopamina

1. A cintilografia cerebral, quando utilizada para avaliacdo de transportadores de dopamina, tera
cobertura para pacientes adultos com tremores quando o Parkinsonismo n&o puder ser clinicamente
diferenciado de tremor essencial apds avaliagdo por profissional médico especializado em
neurologia.
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40901793 — Elastografia hepatica ultrassonica

1. Cobertura para pacientes com diagnéstico de Hepatite B, Hepatite C, HIV e doencga de figado
nao alcoolica, com suspeita ou diagndstico de cirrose hepatica, em pelo menos uma das seguintes
condicdes:

a) diagndstico inicial;

b)  estadiamento;

c) acompanhamento.

41101235 — RM - fluxo liquérico

1. Cobertura para pacientes com derivacdo ventriculo peritoneal para avaliagdo do fluxo
liqudrico.

40324788 e 40324796 — Coronavirus SARS-COV2 - Pesquisa de Anticorpos IgG ou
anticorpos totais.

1. Cobertura obrigatdria, conforme solicitagdo do médico assistente, quando preenchido um dos
critérios do Grupo | e nenhum dos critérios do Grupo Il.

Grupo | (critérios de inclusao):

a) Pacientes com Sindrome Gripal (SG) ou Sindrome Respiratéria Aguda Grave (SRAG) a
partir do 8° dia do inicio dos sintomas.

SINDROME GRIPAL (SG): Individuo com quadro respiratério agudo,
caracterizado por pelo menos dois (2) dos seguintes sinais e sintomas: febre
(mesmo que referida), calafrios, dor de garganta, dor de cabeca, tosse, coriza,
disturbios olfativos ou disturbios gustativos. Em criangas: além dos itens
anteriores considera-se também obstrugdo nasal, na auséncia de outro
diagnéstico especifico. Em idosos: deve-se considerar também critérios
especificos de agravamento como sincope, confusdo mental, sonoléncia
excessiva, irritabilidade e inapeténcia.

SINDROME RESPIRATORIA AGUDA GRAVE (SRAG): Individuo com SG que
apresente: dispneia/desconforto respiratério OU pressao persistente no térax
OU saturacdo de O2 menor que 95% em ar ambiente OU coloracido azulada

dos labios ou rosto. Em criangas: além dos itens anteriores, observar os

batimentos de asa de nariz, cianose, tiragem intercostal, desidratacdo e
inapeténcia;

b) Criangas ou adolescentes com quadro suspeito de Sindrome Multissistémica
Inflamatdria pos-infecgao pelo SARS-Cov2.

Grupo Il (Critérios de exclusao):
a) RT-PCR prévio positivo para Sars-Cov-2.

b)  Pacientes que ja tenham realizado o teste soroldgico, com resultado positivo.
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c) Pacientes que tenham realizado o teste soroldgico, com resultado negativo, ha menos
de 1 semana (exceto para os pacientes que se enquadrem no item b do Grupo |)

d) Testes rapidos

e) Pacientes cuja prescricdo tem finalidade de screening, retorno ao trabalho, pré-
operatério, controle de cura ou contato préoximo/domiciliar com caso confirmado.

f) Verificagdo de imunidade p6s vacinal.

40314618 — Coronavirus SARS-COV2 - teste molecular

2. Cobertura quando o paciente se enquadrar na definicdo de caso suspeito ou provavel de
doenca pelo Coronavirus 2019 (COVID-19) definido pelo Ministério da Saude.

Caso suspeito:

a) Viajante: pessoa com histérico de viagem para pais com transmisséo sustentada OU
area com transmissao local nos ultimos 14 dias, que apresente febre E pelo menos um dos
sinais ou sintomas respiratérios (tosse, dificuldade para respirar, produgdo de escarro,
congestdo nasal ou conjuntival, dificuldade para deglutir, dor de garganta, coriza, saturacéo
de O2 < 95%, sinais de cianose, batimento de asa de nariz, tiragem intercostal e dispneia);

b)  Contato préximo: pessoa com histérico de contato com caso suspeito ou confirmado nos
ultimos 14 dias, que apresente febre OU pelo menos um sinal ou sintoma respiratério (tosse,
dificuldade para respirar, producao de escarro, congestao nasal ou conjuntival, dificuldade
para deglutir, dor de garganta, coriza, saturagdo de O2 < 95%, sinais de cianose, batimento
de asa de nariz, tiragem intercostal e dispneia).

Caso provavel:

a) Contato domiciliar: pessoa que manteve contato domiciliar com caso confirmado nos
ultimos 14 dias E que apresente febre OU pelo menos um sinal ou sintoma respiratorio (tosse,
dificuldade para respirar, produgdo de escarro, congestdo nasal ou conjuntival, dificuldade
para deglutir, dor de garganta, coriza, saturagdo de O, < 95%, sinais de cianose, batimento
de asa de nariz, tiragem intercostal e dispneia).

40302687 — Procalcitonina
1. Cobertura para avaliagdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes com

pneumonia ou sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de infecgédo
pelo SARS-CoV-2 (COVID-19).

40323676 — Pesquisa rapida para influenza Ae B
1. Cobertura para avaliagdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes com

pneumonia ou sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de infecgédo
pelo SARS-CoV-2 (COVID-19).

40404153 — PCR em tempo real para influenza A e B
1. Cobertura para avaliagdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes com

pneumonia ou sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de infecgéo
pelo SARS-CoV-2 (COVID-19).
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40323684 — Pesquisa rapida para virus sincicial respiratério

1. Cobertura obrigatéria para avaliagdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes
com pneumonia ou sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de
infeccéo pelo SARS-CoV-2 (COVID-19).

40404161 — PCR em tempo real para virus sincicial respiratério

1. Cobertura para avaliagdo hospitalar ou em unidades de emergéncia de pacientes com
pneumonia ou sindrome respiratéria aguda grave, com quadro suspeito ou confirmado de infecgédo
pelo SARS-CoV-2 (COVID-19).

Exames genéticos

1. Cobertura quando for solicitado por um geneticista clinico, puder ser realizado em territorio
nacional e for preenchido PELO MENOS UM dos critérios do grupo | e NENHUM dos critérios do
Grupo Il

Grupo | — pelo menos 1

a) na assisténcia/tratamento/aconselhamento das condi¢des genéticas contempladas nos
subitens desta Diretriz de Utilizagdo, quando seguidos os parametros definidos em cada
subitem para as patologias ou sindromes listadas.

b) para as patologias ou sindromes listadas a seguir a cobertura de analise molecular de
DNA n&o é obrigatdria: ostecondromas hereditarios multiplos (exostoses hereditarias
multiplas); Neurofibromatose 1; Fenilcetonuria, hipercolesterolemia familiar, MTHFR e PAI-1.

c) na assisténcia/tratamento/aconselhamento das condigbes genéticas nao contempladas
nas Diretrizes dos itens a e b, quando o paciente apresentar sinais clinicos indicativos da
doencga atual ou histéria familiar, e permanecerem duvidas acerca do diagnéstico definitivo
apos a anamnese, o exame fisico, a andlise de heredograma e exames diagnoésticos
convencionais.

Grupo Il — nenhum

a) exames realizados por técnicas de pesquisas em painel, tais como PCR Multiplex, CGH-
Array (Hibridizagdo Gendmica Comparativa), MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe
Amplification), Sequenciamento de Nova Geragao (NGS), Sequenciamento completo de todos
os éxons do Genoma Humano (Exoma) e Sequenciamento do Genoma (Genoma) humano;

b)  exame nutricional, esportivo, tumoral ou mitocondrial;

c) screening de risco pessoal ou screening de planejamento familiar em paciente
assintomatico.

OBS:

1. Nas diretrizes de utilizagdo abaixo sdo considerados:

Grau de parentesco Denominagao

parentes de primeiro grau mae, pai, filha, filho, irm3a, irmao.
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parentes de segundo grau avo, avd, neta, neto, tia, tio, sobrinha, sobrinho, meia-irm3,
meio-irm3o.

parentes de terceiro grau bisavo, bisavo, tia-avo, tio-avd, prima de primeiro grau, primo
de primeiro grau, bisneta, bisneto, sobrinha-neta, sobrinho-
neto.

2. Para as diretrizes de oncogenética em que existam multiplos individuos afetados na mesma
familia, testar inicialmente e preferencialmente o individuo mais jovem afetado pelo tumor tipico do
espectro avaliado. Quando houver uma mutacéo identificada na familia, familiares nao afetados por
cancer também poderao ser testados, conforme definido em cada uma das diretrizes especificas.
No entanto, em todas as situacdes de teste genético em familiares, a cobertura sera obrigatéria
somente quando o familiar a ser testado for beneficiario do plano de saude.

3. Testes genéticos preditivos em menores de idade (analise molecular para doenga genética
em individuo sem evidéncia fenotipica da doenga) devem ser realizados apenas quando forem
contemplados todos os seguintes itens:

a) arazao principal de realizar um teste preditivo em menor de idade deve ser em beneficio
direto de saude do menor. Nao estao justificados testes preditivos quando nao houver
intervencéo justificavel que modifique a histéria natural da doenga ou situagdes de risco,
enquanto este for ainda menor de idade;

b) na medida do possivel, e considerando a idade do menor, deve ser feita uma tentativa
de envolvé-lo na decisdo sobre a realizacdo do teste, e quando possivel obter seu
consentimento ou assentimento;

C) os pais ou responsaveis legais pelo menor devem participar tanto quanto possivel no
processo de tomada de decisdo acerca da realizagdo do teste genético. Cabe aos pais ou
responsaveis fornecer ao menor, na medida do possivel, informagdes sobre a condigao
genética a ser testada e o risco genético, podendo haver auxilio e suporte de profissionais
especializados em aconselhamento genético no processo. Se a decisdo dos pais ou
responsaveis nao for no sentido de beneficiar diretamente o menor, entdo os profissionais da
saude tém a responsabilidade de defender os interesses do menor no processo;

d) Aconselhamento genético pré e pos-teste deve ser sempre realizado quando for
indicado teste genético preditivo em menores assintomaticos.

ACONDROPLASIA/HIPOCONDROPLASIA

1. Cobertura obrigatéria para pacientes que apresentem baixa estatura desproporcionada
guando restarem duvidas diagndsticas acerca da doencga apresentada apds a investigacéo clinica
e radiolégica e for preenchido pelo menos um dos seguintes critérios:

a) achados clinicos e radiolégicos sugestivos de Acondroplasia (macrocrania com fronte
ampla e/ou rizomelia e/ou limitagdo da extensdo dos cotovelos e/ou braquidactilia e/ou
configuragdo das méos em tridente e/ou genovaro e/ ou ossos tubulares curtos e/ou
estreitamento da distancia interpedicular da coluna espinhal e/ou hiperlordose lombar e/ou
iliacos arredondados e acetabulos horizontalizados e/ou incisura sacro isquiatica pequena
e/ou radioluscéncia femoral proximal e/ou leves alteracées metafisarias);

b) achados clinicos e radioldgicos sugestivos de Hipocondroplasia (macrocrania com face
relativamente normal e/ou rizomelia e/ou mesomelia e/ou limitagao da extensao dos cotovelos
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elou leve frouxidao ligamentar e/ou méaos e dedos curtos e/ou genovaro e/ou hiperlordose
lombar e/ou deficiéncia intelectual e/ou acantose nigricans e/ou epilepsia do lobo temporal
e/ou osteoartrite em adultos e/ou encurtamento dos ossos longos com leve alteragao
metafisaria e/ou braquidactilia e/ou estreitamento da distancia interpedicular da coluna
espinhal e/ou iliacos encurtados e quadrados e/ou encurtamento do segmento distal da ulna,
alongamento do segmento distal da fibula e/ou teto do acetabulo raso).

Método de analise:

o Em caso de achados clinicos e radiolégicos sugestivos de Acondroplasia, realizar analise
apenas das mutagbes especificas para Acondroplasia ¢.1138G>A e ¢.1138G>C no gene
FGFR3.

e Em caso de achados clinicos e radiologicos sugestivos de Hipocondroplasia, realizar
analise apenas das mutacgbes especificas para Hipocondroplasia ¢.1620C>A e ¢.1620C>G no
gene FGFR3.

ADRENOLEUCODISTROFIA

1. Cobertura para pacientes do sexo masculino com manifestagdes clinicas (forma cerebral
infantil, adolescente e do adulto, adrenomieloneuropatia e doengca de Addison) e diagnéstico
bioquimico (dosagem de acidos graxos de cadeia muito longa).

2. Cobertura para pacientes do sexo feminino com manifestagbes clinicas de
adrenomieloneuropatia com diagndstico bioquimico (dosagem de acidos graxos de cadeia muito
longa) inconclusivo.

3. Cobertura em criangas do sexo masculino assintomaticas, cuja mae possua diagndstico
molecular confirmado de heterozigota para adrenoleucodistrofia.

4.  Cobertura para o aconselhamento genético de mulheres assintomaticas (parentes de 1°, 2°e
3° graus do caso indice na familia), com o diagndstico molecular de adrenoleucodistrofia no caso
indice na familia.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacao especifica.

e Para os casos n&o enquadrados no item anterior, realizar Sequenciamento de Nova
Geragao ou Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger dos éxons do gene
ABCD1.

AMILOIDOSE FAMILIAR (TTR)

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos que apresentem neuropatia autondmica ou
sensério-motora lentamente progressiva com biépsia de tecido demonstrando depdsito de
substancia amiloide, especificamente marcados com anticorpos anti-TTR e quando preenchido
PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) bloqueio da condugéo cardiaca;

b)  cardiomiopatia;
Cc)  neuropatia;
d) opacidade do corpo vitreo.
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2. Cobertura para familiar assintomatico de 1° grau ou 2° graus de caso confirmado através de
diagndstico molecular de amiloidose familiar (TTR) no caso indice na familia.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagado genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacao especifica.

e Analise da mutagdo VAL30OMET no gene TTR.

e Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger dos éxons 2, 3 e 4 do gene
TTR.

ATAXIA DE FRIEDREICH

1. Cobertura para o diagndstico de pacientes de ambos os sexos com ataxia progressiva e sem
padrao de heranga familiar autossdmica dominante, quando preenchidos PELO MENOS DOIS dos
seguintes critérios:

a perda de propriocepgao;

O

arreflexia;

o O

)

)

)  disartria;
)  liberacao piramidal (Babinski);
)

)

miocardiopatia;

—h

) alteragdes eletroneuromiogréficas;
g) resisténcia a insulina ou diabetes;

h)  atrofia cerebelar em ressonancia nuclear magnética.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Pesquisa de mutagao dindmica por expansao de trinucleotideos GAA no intron 1 do gene
FXN por Reagcdo em Cadeia da Polimerase (PCR) em gel de agarose ou por eletroforese
capilar.

ATAXIAS ESPINOCEREBELARES (SCA)

1. Cobertura para individuos sintomaticos com ataxia de marcha associada ou ndo a outros
sinais neuroldgicos (distonia, neuropatia periférica, parkinsonismo e alteragdes da movimentacéo
ocular) independentemente da idade e com histdria familiar de heranga autossémica dominante.

2. Cobertura para individuos sintomaticos com ataxia de marcha associada ou nao a outros
sinais neurolégicos (distonia, neuropatia periférica, parkinsonismo e alteragdes da movimentacéo
ocular) independentemente da idade e sem histéria familiar desde que preencha TODOS os
seguintes critérios:

a) doenca de inicio insidioso e curso progressivo;
b)  inicio dos sintomas ha mais de 6 meses;

c) ressonancia magnética de encéfalo que ndo sugira outra causa para a ataxia (esclerose
multipla, infeccdo de sistema nervoso central, tumores, mal formagdes cerebrais e/ou
cerebelares, siderose superficial).
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3.  Cobertura para o aconselhamento genético dos familiares de 1°, 2° ou 3° graus assintomaticos
maiores de 18 anos quando o diagndstico molecular do tipo de SCA tiver sido confirmado na familia.
No caso em que o diagnéstico molecular confirmar SCA do tipo 10 a cobertura para individuos
assintomaticos n&o € obrigatoria.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da expansao no gene especifico.

e Pesquisa de expansdo CAG no gene ATXN3 (SCA3 ou Doenga de Machado Joseph) por
Reacdo em Cadeia da Polimerase (PCR) com analise de fragmentos por eletroforese capilar
ou por PCR multiplex fluorescente.

e Se item anterior for normal, pesquisar simultaneamente expansao de nucleotideos CAG
nos genes ATXN1, ATXN2, CACNA1A, ATXN7, e expansao de pentanucleotideos ATTCT no
gene ATXN10 (SCA1, SCA2, SCA6, SCA7 e SCA10, respectivamente) por Reacdo em
Cadeia da Polimerase (PCR) com analise de fragmentos por eletroforese capilar ou por PCR
multiplex fluorescente.

ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL - AME

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos que apresentem as formas congénitas de Atrofia
Muscular Espinhal (artrogripose multipla congénita ou neuropatia axonal congénita) com hipotonia
grave e dependéncia de suporte respiratorio.

2. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com quadro clinico de atrofia muscular espinhal
do tipo | com inicio dos sintomas antes dos 6 meses de idade, apresentando hipotonia grave,
quando preenchidos PELO MENOS DOIS dos seguintes critérios:

a) atraso grave do desenvolvimento motor;

b) fasciculagao da lingua;

c)  tremor postural dos dedos;

d) auséncia de reflexos tendineos;
e) auséncia de perda sensoria.

3. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com quadro clinico de atrofia muscular espinhal
do tipo Il com inicio dos sintomas entre 6 e 18 meses de idade, com hipotonia ou fraqueza muscular
progressiva e quando presentes PELO MENOS DOIS dos seguintes critérios:

a) fasciculacdo da lingua;

b tremor postural dos dedos;

)

)
)  auséncia de reflexos tendineos;
)

d auséncia de perda sensobria.

4. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com quadro clinico de atrofia muscular espinhal
do tipo Ill com inicio dos sintomas apdés 18 meses de idade com fraqueza muscular progressiva,
quando presentes PELO MENOS DOIS dos seguintes critérios:

a) fraqueza muscular simétrica proximal;
b) fasciculagdo da lingua ou outros grupos musculares;

c)  tremor postural dos dedos;
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5.

d) hiporreflexia;
e) caibras.

Cobertura para pacientes de ambos os sexos com quadro clinico de atrofia muscular espinhal

tipo IV com inicio dos sintomas na vida adulta e que apresentem eletroneuromiografia com
denervacao e reducao da amplitude do potencial de agdo motor, quando presentes PELO MENOS
DOIS dos seguintes critérios:

6.

a fraqueza muscular simétrica proximal,

O

fasciculagéo da lingua ou outros grupos musculares;

o O

hiporreflexia;

caibras.

)
)
)  tremor postural dos dedos;
)
e)

Cobertura para o aconselhamento genético de individuos assintomaticos, com parentes de 1°

ou 2° graus com diagndstico molecular confirmado.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

Para pacientes enquadrados nos itens 1, 2, 3, 4 ou 5:

o Realizar andlise da delegéo ou conversao do éxon 7 de ambas as copias do gene SMN1
por Reagcdo em Cadeia da Polimerase (PCR) em gel de agarose ou por eletroforese capilar.
o Realizar pesquisa de mutacao por Sequenciamento de Nova Gerag¢ao ou Sanger de toda
regido codificadora do gene SMN1 quando for diagnosticada heterozigose do éxon 7 do gene
SMN1 e o paciente preencher PELO MENOS DOIS dos seguintes critérios:
eletroneuromiografia revelando denervacédo e redugdo da amplitude do potencial de acgéo
motor; bidpsia muscular com atrofia de fibras do grupo 1 e 2; creatinoquinase em valores
normais.

Para pacientes enquadrados no item 6:

e Realizar nos pais do paciente reacdo em Cadeia da Polimerase (PCR) em gel de agarose
ou por eletroforese capilar para testar a delegdo ou conversao do éxon 7 do gene SMN1 para
a delecao do éxon 7 do gene SMN1

¢ Quando o resultado for negativo para a delegdo do éxon 7, testar para a mutagao familiar
do gene SMN1 ja detectada.

CANCER DE MAMA E OVARIO HEREDITARIOS — GENES BRCA1 e BRCA2

1.

Cobertura para mulheres com diagndstico atual ou prévio de cancer de mama quando

preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) Diagnostico de cancer de mama em idade < 35 anos;
b)  Diagndstico de cancer de mama em idade < 50 anos e mais um dos seguintes critérios:

e um segundo tumor primario da mama (*);
e pelo menos 1 familiar de 1°, 2° e 3° graus com cancer de mama e/ou ovario;

c) Diagndstico de cancer de mama em idade < 60 anos se cancer de mama triplo negativo
(Receptor de estrogénio (RE), Receptor de progesterona (RP) e receptor HER2 negativos);

d) Diagnostico de cancer de mama em qualquer idade e mais um dos seguintes:

e pelo menos 1 familiar de 1°, 2° e 3° graus com cancer de mama feminino em idade <
50 anos;

54




e pelo menos 1 familiar de 1°, 2° e 3° graus com cancer de mama masculino em
qualquer idade;

e pelo menos 1 familiar de 1°, 2° e 3° graus com cancer de ovario em qualquer idade;
e pelo menos 2 familiares de 1°, 2° e 3° graus do mesmo lado da familia com cancer
de mama em qualquer idade;

e pelo menos 2 familiares de 1°, 2° e 3° graus do mesmo lado da familia com cancer
de pancreas ou prostata (escore de Gleason > 7) em qualquer idade.

2. Cobertura para mulheres com diagnéstico atual ou prévio de cancer de ovario (tumor epitelial)
em qualquer idade e independente da histéria familiar.

3. Cobertura para homens com diagndstico atual ou prévio de cancer de mama em qualquer
idade e independente da histéria familiar.

4. Cobertura para pacientes com cancer de pancreas e pelo menos 2 familiares de 1°, 2° e 3°
graus do mesmo lado da familia com cancer de mama e/ou ovario e/ou pancreas ou prostata (escore
de Gleason 2 7) em qualquer idade.

5. Cobertura para pacientes com cancer de prostata (escore de Gleason = 7) e pelo menos 2
familiares de 1°, 2° e 3° graus do mesmo lado da familia com céncer de mama e/ou ovario e/ou
pancreas ou prostata (escore de Gleason = 7) em qualquer idade.

6. Cobertura para teste das 3 mutagdes fundadoras Ashkenazi nos genes BRCA1 e BRCA2 em
pacientes de origem judaica Ashkenazi quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:

a) cancer de mama em qualquer idade e independente da histéria familiar;

b)  cancer de ovario em qualquer idade e independente da histéria familiar;

c) cancer de pancreas em qualquer idade com pelo menos 1 familiar de 1°, 2° e 3° graus
com cancer de mama, ovario, pancreas ou prostata (escore Gleason = 7).

7. Cobertura para pacientes maiores de 18 anos, diagnosticados ou ndo com cancer,
independente do sexo, quando houver mutacao deletéria em BRCA1 ou BRCA2 em familiar de 1°,
2° e 3° graus.

8. Cobertura para individuos com cancer de mama isolado, que tenham estrutura familiar
limitada. Estrutura familiar limitada é a auséncia, em pelo menos um dos ramos (materno ou
paterno) da familia, de pelo menos 2 mulheres familiares de 1°, 2° ou 3° graus que tenha vivido além
dos 45 anos de idade no momento da avaliagdo. Incluem-se nesta descrigdo individuos que
desconhecem dados de sua familia bioldgica.

9.  Cobertura paraindividuos com cancer de mama, mas com estrutura familiar limitada (auséncia
de 2 familiares de 1°, 2° ou 3° graus do sexo feminino em uma das linhagens — materna ou paterna
- que tenha vivido além dos 45 anos de idade).

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutagéo especifica. Para pacientes de origem judaica Ashkenazi nos quais a
mutacao familiar for uma mutagao fundadora, esta justificada a realizagcdo da analise das 3
mutacgdes fundadoras Ashkenazi ao invés da analise somente da mutacio familiar pela
possibilidade da ocorréncia de mais de uma mutagdo em genes BRCA em familias Ashkenazi.
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Se a familia for de origem judaica Ashkenazi e a mutagéo familiar ndo for uma das 3 mutagoes
fundadoras, ainda assim justifica-se

OBS:

1. Pacientes enquadradas nesta diretriz e com sequenciamento e MLPA para BRCA1 e BRCA2
negativos, devem ser referenciadas para Diretriz de Painel de cancer de mama e/ou ovario.

2. Pacientes enquadradas nesta diretriz e que simultaneamente preencham os critérios da
Diretriz de Painel de cancer de mama e/ou ovario podem ser referenciadas diretamente para a
Diretriz de Painel de cancer de mama e/ou ovario.

3. Quando da realizagéo de salpingo-ooforectomia redutora de risco em portadoras de mutacéo
de BRCA1 e/lou BRCA2, a analise patolégica dos anexos excisados deve ser realizada
minuciosamente seguindo protocolo especifico.

4. Para fins desta DUT, tumores invasivos e in situ da mama serdo considerados
igualmente na definicdo “cancer de mama”. Para fins desta DUT, serdo incluidos na
definicdo “cancer de ovario” os tumores epiteliais de ovario, trompas de falépio e tumores
primarios de peritonio.

PAINEL DE GENES PARA CANCER DE MAMA E/OU OVARIO

1. Cobertura para mulheres com diagndstico atual ou prévio de cancer de ovario epitelial quando
preencherem critérios para PELO MENOS 2 das seguintes sindromes: Sindrome de Cancer de
Mama e Ovario Hereditarios, Sindrome de Lynch e/ou Sindrome de Peutz-Jeghers.

2. Cobertura para mulheres com diagndstico atual ou prévio de cancer de mama quando
preencherem critérios para PELO MENOS 2 das seguintes sindromes: Sindrome de Cancer de
Mama e Ovério Hereditarios, Sindrome de Cowden, Sindrome de Li-Fraumeni, Sindrome de Cancer
Gastrico Difuso Hereditario e/ou Sindrome de Peutz-Jeghers.

3. Cobertura para mulheres com diagnéstico atual ou prévio de cancer de mama e/ou ovario
epitelial com critérios para cancer de mama e ovario hereditarios e que tenham resultado negativo
na analise de mutagdes germinativas de BRCA1 e BRCA2 por sequenciamento e MLPA.

Método de analise:

o Analise de DNA gendmico com painel NGS incluindo os genes: ATM, BRCA1, BRCA2,
BRIP1, CDH1, CHEK2, MLH1, MSH2, MSH6, PALB2, PMS2, PTEN, RAD51C, RAD51D,
STK11, TP53.

e Em caso de resultado negativo, se o painel NGS nao estiver validado para andlise de
CNVs, realizar analise com MLPA dos genes: BRCA1, BRCA2, CDH1, EPCAM, MLH1, MSH2,
MSH6, PALB2, STK11.

COMPLEXO DA ESCLEROSE TUBEROSA

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos que apresentem Esclerose Tuberosa Possivel
e preencham APENAS UM critério do Grupo | ou PELO MENOS DOIS critérios do Grupo Il (para
pacientes que apresentem Esclerose Tuberosa Definitiva e que preencham dois critérios do Grupo
| ou um critério do Grupo | e dois critérios do Grupo Il, o diagndstico molecular ndo é coberto).
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Grupo | (Sinais maiores) — apenas 1:

a Angiofibromas (trés ou mais) ou placas fibréticas cefalicas (face ou couro cabeludo);

O

Fibromas ungueais (dois ou mais);

o O

)
)
) Manchas hipomelandticas (trés ou mais; 2 5 mm de didmetro);
)  Nevo de tecido conjuntivo (Shagreen patch);

)

)

Multiplos hamartomas nodulares de retina;

—h

) Displasia cortical, incluindo tuberosidades e linhas de migrac&o radial na substancia
branca cerebral;

g) Nodulo subependimario;

h)  Astrocitoma subependimario de células gigantes;
i) Rabdomioma cardiaco;

i) Linfangiomiomatose;

k)  Angiomiolipoma renal.

Grupo Il (Sinais menores) — pelo menos 2

a Multiplas fossetas espalhadas no esmalte dentario (trés ou mais);

O

Fibromas intraorais (2 ou mais);

o O

)

)

)  Hamartoma né&o renal;

)  Mancha acrémica na retina;
)

)

Lesbes de pele em "confete";

—h

) Cistos renais multiplos;

OBS: Quando Linfangiomiomatose e angiomiolipomas renais forem concomitantes eles serdo
considerados sinal clinico unico.

2. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagao familiar de individuos de
ambos os sexos com parentes de 1°, 2° ou 3° graus com diagndstico molecular confirmado.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Realizar o Sequenciamento por Sanger do gene TSC2. Se nao for diagnosticada mutagéo
patogénica através do Sequenciamento do gene TSC2, realizar o Sequenciamento por
Sanger gene TSCH1.

o Nos casos em que o diagnéstico nao for estabelecido através dos itens acima, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para o gene TSC2.

o Nos casos em que o diagnédstico nao for estabelecido através do item anterior, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para o gene TSC1.

DEFICIENCIA DE ALFA 1 — ANTITRIPSINA

1. Cobertura para pacientes com diagnoéstico de doenga pulmonar obstrutiva crénica (DPOC) ou
doenca hepatica crénica ou paniculite necrosante ou vasculite com anticorpo anti-citoplasma de
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neutréfilos positivo (ANCA) ou bronquiectasia, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:
a) niveis plasmaticos diminuidos de Alfa-1 Antitripsina;
b)  presenca de inclusbes intra-hepaticas positivas para acido periédico-schiff (PAS);
c) presenga de enfisema localizado em lobos inferiores em radiografia ou tomografia de
térax em pacientes com menos de 45 anos.

Método de analise:

e Pesquisa das variantes S e Z por Reagdo em Cadeia da Polimerase (PCR) em gel de
agarose ou por eletroforese capilar do gene SERPINA1.

DISPLASIA CAMPOMELICA

1. Cobertura para recém-nascidos e criangcas que apresentem displasia 6ssea e encurtamento
de membros, quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

a) alteragbes nos achados clinicos e radioldgicos sugestivos (macrocrania com fronte
ampla e/ou arqueamento do fémur ou tibia e/ou hipoplasia de escapula e/ou hipoplasia de
pubis e/ou asas iliacas estreitas e verticalizadas e/ ou deformidades de maos e pés e/ou
platispondilia cervical e/ou térax estreito e/ou hipomineralizagéo do esterno e/ou braquidactilia
e/ou sequéncia de Pierre Robin);

b)  sexo reverso ou genitalia ambigua.

Método de analise:

e Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger dos trés éxons e das
regides de transicado éxon/intron do gene SOX9.

DISTROFIA MIOTONICA TIPO I E I

1. Cobertura para pacientes com fraqueza muscular ou miotonia que apresente a forma classica
ou tardia, com ou sem histéria familiar quando preenchido PELO MENOS UM dos seguintes
critérios:
a
b

Alteracdes eletroneuromiograficas;
Alteracdes eletrocardiogréficas;

o O

)

)

)  Alteragdes nos niveis de CK sérica;
) Intolerancia a glicose ou diabetes;

)

)

Hipogonadismo;

—h

) Catarata.

2. Cobertura para pacientes com fraqueza muscular ou hipotonia grave sugestivos da forma
infantil ou congénita, com histéria materna de Distrofia Miotdnica.

3.  Cobertura para familiar assintomatico de 1° grau ou 2° grau de caso confirmado através de
diagnostico molecular.

Método de analise utilizado de forma escalonada:
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e Pesquisa de mutagao dindmica por expansao de trinucleotideos CTG no intron 1 do gene
DMPK por Reagédo em Cadeia da Polimerase (PCR) em gel de agarose ou eletroforese capilar
ou Método de Southern Blot.

e No caso de pacientes com a forma classica ou tardia em que o diagnéstico ndo tenha
sido confirmado através do item acima, realizar pesquisa de mutagao dinamica por expansao
de repeticbes CCTG no intron 1 do gene ZNF9 por Reagédo em Cadeia da Polimerase (PCR)
em gel de agarose ou eletroforese capilar ou Método de Southern Blot.

DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE/BECKER

1. Cobertura obrigatéria para individuos do sexo masculino, sintomaticos (fraqueza muscular
proximal com CK total elevada e/ou ENMG [eletroneuromiografia] alterada, com ou sem bidpsia
muscular), para pesquisar o gene distrofina.

2.  Para o aconselhamento genético dos familiares de 1°, 2° ou 3° graus do lado materno e do
sexo feminino em risco (possibilidade de ser portadora — doenga recessiva ligada ao X), quando
preenchido pelo menos um dos seguintes critérios:

a) Quando o caso indice tiver diagndstico molecular estabelecido;

b) Quando o caso indice for falecido, mas tiver diagnéstico clinico e laboratorial
estabelecido, mesmo sem diagndéstico molecular.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

Para o item 1:

e Para pesquisa de delegdes ou duplicagdes: PCR multiplex ou MLPA para éxons do gene
DMD. Delecbées de um éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento
independente.

e Apenas se nao esclarecido pelos anteriores, Sequenciamento de Nova Geracdo ou
Sequenciamento Completo bidirecional por Sanger das regides codificantes de todo o gene
DMD.

Para o item 2:

e No caso de a mutacdo ter sido identificada na familia, realizar somente a analise
especifica desta mutacao (delegéo, duplicacdo ou analise do éxon especifico).

e No caso de parente falecido com Distrofia Muscular de Duchenne ou Becker sem analise
molecular, a investigagdo deve ser escalonada conforme descrito a seguir:

I. Pesquisa da mae portadora obrigatdria (mée do caso indice):

o Para pesquisa de delegdes ou duplicagdes: PCR multiplex ou MLPA para éxons do gene
DMD. Delecbées de um éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento
independente.

e Apenas se nao esclarecido pelos anteriores, Sequenciamento de Nova Geracdo ou
Sequenciamento Completo bidirecional por Sanger das regides codificantes de todo o gene
DMD.

Il. Caso a mae portadora obrigatdria (mae do caso indice) for falecida, realizar a pesquisa na
mulher em risco:
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e Para pesquisa de delegdes ou duplicagdes: PCR multiplex ou MLPA para éxons do gene
DMD. Delecbées de um éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento
independente.

e Apenas se nao esclarecido pelos anteriores, Sequenciamento de Nova Geracdo ou
Sequenciamento Completo bidirecional por Sanger das regides codificantes de todo o gene
DMD.

DOENCA DE HUNTINGTON

1. Cobertura para individuos sintomaticos com presengca de PELO MENOS 2 dos seguintes
critérios:

a) Coreia progressiva ou distonia;

b) Disturbios psiquiatricos (mudangcas na personalidade ou declinio cognitivo ou
depresséao) independente da faixa etaria;

c) Historia familiar de coreia progressiva sugestiva de heranga autossémica dominante.

2. Cobertura para o aconselhamento genético de individuos sintomaticos que apresentem
familiares de 1°, 2° ou 3° graus com diagndstico de doenga de Huntington confirmados por analise
molecular.

3. Cobertura para o aconselhamento genético de individuos assintomaticos acima de 18 anos,
em risco, que apresentem familiares de 1°, 2° ou 3° graus confirmados por analise molecular.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Pesquisa de expansoes de trinucleotideos CAG por Reacdo em Cadeia da Polimerase
(PCR) com analise de fragmentos por eletroforese capilar do gene HTT.

DOENGAS RELACIONADAS AO COLAGENO DO TIPO 2 (COL2A1), INCLUINDO
DISPLASIA ESPONDILO-EPIFISARIA CONGENITA, DISPLASIA DE KNIEST,
DISPLASIA ESPONDILO-EPI-METAFISARIA DO TIPO STRUDWICK, DISPLASIA
PLATISPONDILICA DO TIPO TORRANCE, SINDROME DE STICKLER TIPO |

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos que apresentem caracteristicas clinico-
radiologicas sugestivas de displasia esquelética por colagenopatia do tipo 2 e baixa estatura
desproporcionada (abaixo do percentil 5) com tronco curto quando preenchidos PELO MENOS 2
critérios do Grupo | e PELO MENOS 3 critérios do Grupo Il

Grupo | (Critérios clinicos) — pelo menos 2

a) Alta miopia, acima de 6 DP;

b)  Olhos grandes com face aplainada;
c) Fenda palatina ou Uvula bifida;

d) Perda auditiva.

Grupo Il (Critérios radioldgicos) — pelo menos 3
a) Atraso de ossificagdo da epifise proximal da cabega femoral e do pubis nos lactentes;
b)  Platispondilia com defeitos de ossificacéo anterior;

60




c) Hipoplasia de processo odontoéide de C2;

d) Graus variados de irregularidade epifisaria ou metafisaria e de encurtamento dos ossos
longos;

e) Atraso de ossificagcao da pélvis, com tetos acetabulares horizontalizados, achatamento
da cabega femoral e coxa vara;

f) Atraso de ossificagao dos ossos do carpo e tarso.

2. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com até 28 dias de vida que apresentem baixa
estatura desproporcionada (abaixo do percentil 5) com tronco curto quando preenchidos PELO
MENOS 4 critérios abaixo.

a) Atraso de ossificagdo da epifise proximal da cabega femoral e do pubis nos lactentes;
b)  Platispondilia com defeitos de ossificacéo anterior;
c) Hipoplasia de processo odontoéide de C2;

d) Graus variados de irregularidade epifisaria ou metafisaria e de encurtamento dos ossos
longos;

e) Atraso de ossificagcao da pélvis, com tetos acetabulares horizontalizados, achatamento
da cabega femoral e coxa vara;

f) Atraso de ossificagado dos ossos do carpo e tarso.

3. Cobertura para o aconselhamento genético de individuos de ambos os sexos com parentes
de 1°, 2° ou 3° graus com diagndéstico molecular confirmado.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja tiver sido identificada na familia, realizar apenas
a pesquisa da mutacgao especifica.

e Realizar Sequenciamento de Nova Geragao ou Sanger de toda regiao codificante do gene
COL2A1.

DOENGAS RELACIONADAS AO COLAGENO DO TIPO 3 (COL3A1),
EHLERSDANLOS TIPO IV E ANEURISMA AORTICO ABDOMINAL FAMILIAL
(AAA)

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos que apresentem caracteristicas sugestivas de
sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) tipo IV, sem deformidades esqueléticas quando preenchido UM
critério do Grupo | e PELO MENOS 2 critérios do Grupo Il. Para pacientes que preencham 2 ou
mais critérios do Grupo | 0 exame é dispensavel.

Grupo | — 1
a) Rotura arterial;
b) Rotura intestinal;
¢)  Rotura uterina durante gravidez;
d) Histéria familial de EDS tipo IV.

Grupo Il — pelo menos 2

a) Pelefina e translucente;
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b)  Dimorfismos faciais caracteristicos (labios e filtro nasogeniano finos, queixo pequeno,
nariz afilado, olhos grandes);

c)  Acrogeria;

d) Fistula arteriovenosa em carétida;

e) Hiperextensibilidade de pequenas articulagdes;

f) Rotura muscular ou tendinea;

g) Varizes precoces;

h)  Pneumotdérax ou pneumohemotorax;

i) Hematomas espontdneos ou apds trauma minimo;
i) Luxagdes ou subluxagdes articulares crbnicas;

k)  Pés equinovaros;

) Recesséo gengival;

2. Cobertura para parentes de 1°, 2°, e 3° graus de ambos os sexos sem necessidade de quadro
clinico, quando ja tiver sido identificada mutagédo no caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

DOENGAS RELACIONADAS AO GENE FMR1 (SINDROME DO X FRAGIL,
SINDROME DE ATAXIA/TREMOR ASSOCIADOS AO X FRAGIL - FXTAS E
FALENCIA OVARIANA PREMATURA - FOP)

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com deficiéncia intelectual ou atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor ou autismo apresentando pelo menos um dos seguintes critérios:

a) Histéria familial positiva de deficiéncia intelectual na linhagem materna;
b)  Caracteristicas fisicas ou comportamentais sugestivas da sindrome do X fragil.

2. Cobertura para pacientes do sexo feminino com faléncia ovariana antes dos 40 anos
(prematura) sem causa definida e ap6s realizagao de cariotipo, dosagem de LH e FSH.

3. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com mais de 50 anos de idade com quadro de
ataxia cerebelar progressiva e tremor de intengdo com histéria familiar positiva de doencgas
relacionadas ao FMR1 e cujas causas comuns ndo genéticas de ataxia tenham sido excluidas.

4.  Cobertura para familiar assintomatico de 1°, 2° ou 3° graus de caso confirmado através de
diagnostico molecular.

5.  Cobertura para familiar assintomatico de 1°, 2° ou 3° graus de caso confirmado clinicamente,
quando o caso indice for falecido sem confirmagao molecular.
Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Pesquisa de mutacao dindmica por expansao de trinucleotideos CGG no gene FMR1 por
Reacdo em Cadeia da Polimerase (PCR) por polimorfismo de comprimento dos fragmentos
de restricdo em gel de agarose ou por eletroforese capilar.
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e Em caso de Reagdo em Cadeia da Polimerase (PCR) sugestivo de mutagdo completa ou
pré-mutacao grande, confirmar por Método de Southern blot ou eletroforese capilar.

FEBRE FAMILIAR DO MEDITERRANEO

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos, independentemente da idade, que preencham
pelo menos um critério maior e um critério menor, ou dois critérios maiores.

Critérios Maiores:
a) Episddios de febre recorrente com serosite (peritonite, sinovite e pleurite)
b)  Amiloidose do tipo AA sem doenca predisponente
c) Resposta favoravel a colchicina

Critérios Menores:
a) Episodios de febre recorrente sem serosite
b)  Eritema similar a erisipela

c)  Familiar de primeiro grau com diagnéstico clinico de febre familiar do mediterraneo

2. Cobertura para pacientes de ambos os sexos na ocorréncia de amiloidose renal secundaria
(AA) apéds os 15 anos de vida.

3. Cobertura para pacientes sintomaticos de ambos os sexos, independentemente da idade,
quando houver mutacao detectada em familiar de 1°, 2° ou 3° graus.

4. Cobertura para individuo assintomatico de ambos os sexos, independentemente da idade,
quando for detectada a mutacao p.Met694Val, em familiar de 1°, 2° ou 3° graus.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Paraosindividuos enquadrados nas situagdes 1 e 2 — Sequenciamento completo do gene
MEFV, por Sanger ou sequenciamento de nova geragao.

e Para os individuos enquadrados na situagdo 3 — realizar primeiro pesquisa de mutacéo
familiar conhecida do gene MEFV; caso negativa, e apresente critérios para as situagdes 1 ou
2, proceder com o Sequenciamento completo do gene MEFV, por Sanger ou sequenciamento
de nova geragao

e Para os individuos enquadrados na situagao 4 — realizar somente a pesquisa da mutacéo
p.-Met694Val

FIBROSE CiSTICA E DOENGAS RELACIONADAS AO GENE CFTR

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com manifestagdes clinicas de Fibrose Cistica
e pelo menos dois testes bioquimicos duvidosos ou normais realizados em dias diferentes (dosagem
de Cloro no suor normais ou limitrofes <60 meq/l).

2. Cobertura para recém-nascido com teste de triagem neonatal alterado para fibrose cistica
(hipertripsinemia - IRT) em pelo menos duas dosagens realizadas em dias diferentes.
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3. Cobertura para pacientes do sexo masculino com cariétipo normal e azoospermia obstrutiva
confirmada através de pelo menos dois espermogramas realizados em dias diferentes e exame de
imagem que demonstre agenesia de ductos deferentes.

4. Cobertura para o aconselhamento genético de individuos assintomaticos e sem histéria de pai
ou mae com Fibrose Cistica, quando o parceiro/cOnjuge tiver diagndstico bioquimico ou molecular
de Fibrose Cistica.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Nos casos em que as mutagdes nos dois alelos do gene CFTR ja tiverem sido
identificadas na familia, realizar apenas a pesquisa destas mutagdes especificas.

e Nos casos em que a mutagao genética ainda nao foi identificada na familia, realizar
analise da mutacao DF508 no gene CFTR.

e Para os pacientes enquadrados no item 2, caso tenham uma ou nenhuma mutacéo
DF508 realizar Sequenciamento bidirecional pelo método de Sanger ou Sequenciamento de
Nova Geragao dos éxons do gene CFTR.

e Para os pacientes enquadrados nos itens 1, 3 ou 4, caso tenham uma ou nenhuma
mutacdo DF508 realizar painel para fibrose cistica com pelo menos as seguintes mutagoes
G542X, S549R, G551D, Q552X G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P,
S549N, no gene CFTR. No caso de o exame anterior ser negativo, realizar painel de pelo
menos 32 mutagdes para o sexo feminino e 32 mutagdes e pesquisa variantes poliT no intron
8 para o sexo masculino.

HEMOCROMATOSE

1. Cobertura para confirmacao diagnéstica em pacientes nos quais as causas secundarias de
sobrecarga de ferro tiverem sido excluidas e haja persisténcia de indice de saturacao de transferrina
maior que 45% em pelo menos duas dosagens.

Método de analise:

o Deteccado de mutagdes nos alelos C282Y e H63D do gene HFE por Reagdo em Cadeia
da Polimerase (PCR) com ou sem polimorfismo do comprimento dos fragmentos de restricdo
(RFLP) ou PCR multiplex.

HEMOFILIA A

1. Cobertura para o aconselhamento genético, de pacientes do sexo masculino e com
diagnéstico bioquimico de hemofilia no caso em que parentes de 1° e 2° graus do sexo feminino da
linhagem materna tenham desejo de engravidar.

2. Cobertura para o aconselhamento genético dos familiares do sexo feminino em risco
(possibilidade de ser portadora assintomatica — doencga recessiva ligada ao X), apenas a partir do
diagnostico molecular do caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e No caso da forma grave de hemofilia, realizar PCR longa (Long-range PCR) ou PCR
inversa (Inverse-shifting IS-PCR) para a detecgéo da inverséo do intron 22.
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¢ No caso da forma leve ou moderada de hemofilia, realizar o Sequenciamento bidirecional
por Sanger ou Sequenciamento de Nova Geragéo dos 26 éxons do gene F8.

HEMOFILIA B

1. Cobertura para o aconselhamento genético, de pacientes do sexo masculino e com
diagnéstico bioquimico de hemofilia, no caso em que parentes de 1° e 2° graus do sexo feminino da
linhagem materna tenham desejo de engravidar.

2. Cobertura para o aconselhamento genético dos familiares do sexo feminino em risco
(possibilidade de ser portadora assintomatica de doenga recessiva ligada ao X), apenas a partir do
diagnostico molecular do caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagcao genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Nos casos em que a mutagao genética ainda nao foi identificada na familia, realizar
Sequenciamento de Nova Geragao ou Sequenciamento bidirecional por Sanger dos 8 éxons
do gene F9.

MUCOPOLISSACARIDOSE

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagnostico enzimatico de
mucopolissacaridose | (alfa-L-iduronidase- gene IDUA) para aconselhamento genético de parentes
de 1° e 2° graus com desejo de engravidar com finalidade de diagndstico pré-natal.

2. Cobertura para pacientes do sexo masculino com diagnéstico enzimatico de
mucopolissacaridose Il (iduronato-2- sulfatase/gene IDS) para aconselhamento genético de
parentes da linhagem materna de 1°, 2° e 3° graus com desejo de engravidar.

3. Cobertura para aconselhamento genético de mulheres assintomaticas com histéria familiar de
parentes de 1°, 2° e 3° graus do sexo masculino com mucopolissacaridose Il e mutagao patogénica
identificada.

4. Cobertura de feto de ambos os sexos em risco para mucopolissacaridose tipo I, quando a
mutac¢ao do caso indice for conhecida.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o No caso em que a mutagéo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar apenas
a pesquisa de mutacgao especifica.

e Para os casos do item 1 dos critérios de elegibilidade, realizar o Sequenciamento
bidirecional por Sanger ou Sequenciamento de Nova Geragdo dos éxons do gene
correspondente a mucopolissacaridose de acordo com analise enzimatica identificada.

e Para MPS Il, caso o Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger ou
Sequenciamento de Nova Geracao dos éxons do gene IDS nao detecte alteragdes, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) ou Hibridizagdo Comparativa para
pesquisa de delegcbes do cromossomo X.

e Para mulheres em risco de serem portadoras de MPS Il, com Sequenciamento
bidirecional pelo método analitico de Sanger, Sequenciamento de Nova Geragao e MLPA
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(Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) normais, realizar pesquisa de rearranjo
entre o gene IDS e o pseudogene IDS2.

NEOPLASIA ENDOCRINA MULTIPLA TIPO I-MEN1

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos, que apresentem PELO MENOS 2 critérios do
Grupo | com ou sem historia familiar de MEN1:

Grupo | — pelo menos 2
a) Tumores das glandulas paratireoides;
b)  Tumores da glandula pituitaria;
c) Tumores endécrinos bem diferenciados do trato gastroenteropancreatico.

2. Cobertura para aconselhamento genético e teste da mutacdo familiar de pacientes
assintomaticos, familiares de 1°, 2° ou 3° graus de caso indice com diagnéstico molecular de MEN1

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagcdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Nos casos em que a mutagao genética ainda nao foi identificada na familia, realizar
Sequenciamento por Nova Geragao do gene MEN1.

e Se nao for possivel o item 2, realizar o Sequenciamento bidirecional por Sanger dos
éxons do gene MEN1.

e Para os casos em que os itens 2 ou 3 ndo forem conclusivos, realizar MLPA.

NEOPLASIA ENDOCRINA MULTIPLA TIPO 2A — MEN2A

1. Cobertura para pacientes com diagnoéstico de cancer medular de tireoide com ou sem historia
familiar.

2. Cobertura para pacientes que preencham PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e PELO
MENOS UM do Grupo Il, exceto em pacientes que apresentem apenas habito marfanoide
isoladamente nos Grupos | e Il

Grupo | — Paciente com diagndstico firmado de (pelo menos 1)

a Pacientes com diagndstico de:

O

Feocromocitoma;

o O

Hiperparatireoidismo;

)
)
)  Neuromas de mucosas;
)
)  Habito marfanoide.

e

Grupo Il — Parentes de 1° e 2° graus com diagnéstico firmado de (pelo menos 1)
a) Carcinoma medular de tireoide;
b)  Feocromocitoma;

c) Neuromas de mucosas;
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d) Hiperparatireoidismo;
e) Habito marfanoide.

3. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagéo familiar de familiares de 1°, 2°
e 3° graus apos o diagnéstico molecular do caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger dos éxons 5, 8, 10, 11, 13,
14, 15 e 16 do gene RET ou Sequenciamento de Nova Geragao do gene RET.

OBS: Nos pacientes assintomaticos em que forem encontradas mutagbes patogénicas ou
provavelmente patogénicas no gene RET a tireoidectomia profilatica € coberta, quando indicada
pelo médico assistente.

OSTEOGENESE IMPERFEITA

1. Cobertura para pacientes sintomaticos com quadro clinico e radiolégico sugestivo de alguma
das formas de apresentacdo da doenga com ou sem histérico familiar, com dosagem sérica de
calcio e fésforo normais e fosfatase alcalina normal ou aumentada quando os seus genitores ou o
individuo sintomatico tenham desejo de engravidar.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Pesquisa da mutagao unica c-14C-T por Sequenciamento bidirecional pelo método
analitico de Sanger da regido 5’UTR do gene IFITM5, apenas nos casos em que houver
calcificagdo da membrana interéssea do antebraco ou perna, deslocamento da cabega do
radio ou calo 6sseo hiperplasico.

o Realizar Sequenciamento de Nova Geragdo envolvendo os genes COL1A1, COL1A2,
CRTAP, LEPR1 e PPIB.

e No caso de ndo estar disponivel o Sequenciamento de Nova Geracao, realizar
Sequenciamento por Sanger de maneira escalonada: Sequenciamento por Sanger do gene
COL1A1; caso nao seja encontrada alteragdo patogénica no item I, realizar Sequenciamento
por Sanger do gene COL1A2.

POLIPOSE COLONICA

1. Cobertura para pacientes com a forma classica (mais de 100 pélipos) ou atenuada (10 a 100
polipos) de polipose colénica.

2. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagéo familiar de familiares de 1°, 2°
e 3° graus apos o diagnostico molecular de mutagao patogénica no gene APC no caso indice.

3. Cobertura para o aconselhamento genético de irmaos e irmas de pacientes que ja tenham
mutacao patogénica identificada no gene MUTYH.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Nos casos em que a mutagao ja tenha sido identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacao especifica.

67




e Nos casos nao enquadrados no item acima, realizar o Sequenciamento de Nova Geragao
dos éxons dos genes APC e MUTYH.

o Nos casos em que o diagnéstico nao for estabelecido através do item anterior, realizar
MLPA (Multiplex Ligation dependent Probe Amplification) do gene APC.

OBS: Nos pacientes com polipose adenomatosa profusa (>100 pdlipos) ou poélipos ndo rastreaveis
por colonoscopia e naqueles com mutagao patogénica ou provavelmente patogénica identificada
em APC, a colectomia total € de cobertura obrigatéria, quando indicada pelo médico assistente.

SINDROME CHARGE

1. Cobertura pacientes de ambos os sexos com cariétipo normal e com PELO MENOS 2
caracteristicas maiores e PELO MENOS 2 caracteristicas menores da sindrome CHARGE.

Caracteristicas maiores — pelo menos 2
a) Microftalmia ou coloboma ocular (coloboma de iris e/ou retina e/ou coroide e/ou disco);
b)  Atresia ou estenose de coana (uni ou bilateral);

c) Disfungcdo de nervo craniano (hiposmia e/ou anosmia e/ou paralisia facial e/ou
hipoplasia do nervo auditivo e/ou dificuldade de degluticdo com aspiragao);

d) Alteragbes de orelha caracteristica de charge (orelha displasica, malformagdes
ossiculares em orelha média, malformacdo de mondini, anormalidades do osso temporal,
auséncia ou hipoplasia de canais semicirculares).

Caracteristicas menores — pelo menos 2

a) Hipoplasia genital ou hipogonadismo hipogonadotréfico;

b)  Atraso do desenvolvimento neuropsicomotor;
c) Malformagéo cardiovascular;

d) Déficit de crescimento;

e) Fenda orofacial;

f) Fistula traqueoesofagica;

g) Dimorfismos faciais.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e  Excluir anomalias cromossémicas no cariétipo
e Pesquisa de mutagdo no gene CHD7 por Sequenciamento bidirecional por Sanger ou
Sequenciamento de Nova Geracgéao

SINDROME DE ANGELMAN E SINDROME DE PRADER-WILLI

1. Cobertura para pacientes de ambos o0s sexos com atraso do desenvolvimento e
manifestag¢des clinicas sugestivas da doenga (fenétipo) de Sindrome de Angelman ou Sindrome de
Prader-Willi.

2. Cobertura para o aconselhamento genético de familiar de 1° grau assintomatico do caso indice
com diagndstico molecular de mutagéo no gene UBE3A (para Sindrome de Angelman).

Método de analise utilizado de forma escalonada:
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e Nos casos de Sindrome de Angelman em que a mutagdo genética ja tenha sido
identificada na familia, realizar apenas a pesquisa da mutagao especifica no gene UBE3A.

e Para confirmacgao diagndstica em pacientes sintomaticos com suspeita de Sindrome de
Angelman ou Sindrome de Prader-Willi, realizar teste de metilacdo da regido cromossbémica
do gene SNRPN (15q11.2): Se metilagdo alterada, realizar FISH (Hibridagdo In Situ
Fluorescente) ou MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para pesquisa de
delecado da regidao 15q11.2; Se FISH (Hibridacdo In Situ Fluorescente) ou MLPA (Multiplex
Ligation-dependent Probe Amplification) forem normais, realizar Andlise de Microssatélites
para pesquisa de dissomia uniparental da regido 15q11.2.

e Para confirmacgao diagnéstica em pacientes sintomaticos com suspeita de Sindrome de
Angelman e teste de metilagdo normal, realizar a pesquisa de mutagdes nos éxons do UBE3A
por Sequenciamento bidirecional pelo método analitico de Sanger ou Sequenciamento de
Nova Geragao dos éxons do gene UBE3A.

SINDROME DE COWDEN

1.

Cobertura para pacientes de ambos os sexos com macrocefalia e PELO MENOS UM dos

seguintes critérios:

2.

a) Pelo menos um cancer do espectro da Sindrome de Cowden (cancer de mama, cancer
de endomeétrio, cancer de tireoide folicular);

b) Pelo menos uma lesdo benigna tipica da Sindrome de Cowden entendida como
presencga de pelo menos um dos itens abaixo:

o multiplos hamartomas gastrointestinais;

e ganglioneuromas;

e pigmentacdo macular da glande do pénis;

e um triquilemoma comprovado por bidpsia;

e multiplas queratoses palmo-plantares;

e papilomatose multifocal ou extensa de mucosa oral;
e inumeras papulas faciais.

c) Com diagndstico de transtorno do espectro autista.

Cobertura para pacientes de ambos os sexos sem macrocefalia com diagnéstico atual ou

prévio de PELO MENOS TRES lesdes benignas ou malignas da Sindrome de Cowden entendida
como presenca de PELO MENOS TRES dos itens abaixo:

Cancer de mama;

O

Cancer de endomeétrio;

o O

)

)

)  Cancer de tireoide folicular;

)  Mudltiplos hamartomas gastrointestinais;
)

)

Ganglioneuromas;

f) Pigmentag&o macular da glande do pénis;

g) Triquilemoma comprovado por biépsia;

h)  Multiplas queratoses palmo-plantares;

i) Papilomatose multifocal ou extensa de mucosa oral;

i) Inumeras papulas faciais.
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3. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagnéstico atual ou prévio de PELO
MENOS QUATRO dos critérios menores da Sindrome de Cowden (Carcinoma de células renais,
Céancer de colon, Cancer de tireoide papilifero, 23 Acantoses esofagicas glicogénicas, lipomas,
lipomatose testicular, adenoma de tireoide, nddulo de tireoide ou bocio multinodular de tireoide,
anomalias vasculares incluindo multiplas anomalias venosas intracranianas de desenvolvimento,
Déficit cognitivo com QI £75, transtorno do espectro autista).

4. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com um cancer do espectro da Sindrome de
Cowden (cancer de mama, cancer de endométrio, cancer de tireoide folicular) e mais trés das lesdes
menores da Sindrome de Cowden (Carcinoma de células renais, Cancer de célon, Cancer de
tireoide papilifero, 23 Acantoses esofagicas glicogénicas, lipomas, lipomatose testicular, adenoma
de tireoide, nédulo de tireoide ou bocio multinodular de tireoide, anomalias vasculares incluindo
multiplas anomalias venosas intracranianas de desenvolvimento, Déficit cognitivo com QI < 75,
transtorno do espectro autista).

5. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagndstico atual ou prévio de uma lesao
benigna tipica da Sindrome de Cowden (multiplos hamartomas gastrointestinais, ganglioneuromas,
pigmentacdo macular da glande do pénis, triquilemomas, multiplas queratoses palmo-plantares,
papilomatose de mucosa oral, inumeras papulas faciais) e mais trés das lesdes menores da
Sindrome de Cowden (Carcinoma de células renais, Cancer de colon, Cancer de tireoide papilifero,
= 3 Acantoses esofagicas glicogénicas, lipomas, lipomatose testicular, adenoma de tireoide, ndédulo
de tireoide ou bécio multinodular de tireoide, anomalias vasculares incluindo multiplas anomalias
venosas intracranianas de desenvolvimento, Déficit cognitivo com QI < 75, transtorno do espectro
autista).

6. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagndstico de Bannayan-Riley-Ruvalcaba
ou doencga de Lhermitte-Duclos no adulto.

7. Cobertura para pacientes de ambos os sexos sem macrocefalia com diagnéstico atual ou
prévio de pelo menos dois triquilemomas comprovados por bidpsia.

8. Cobertura para individuos maiores de 18 anos, diagnosticados ou n&do com céncer, com ou
sem achados clinicos da Sindrome de Cowden, independente do sexo, quando houver mutacao
deletéria em PTEN em familiar de 1°, 2° ou 3° graus.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Sequenciamento bidirecional pelo método de Sanger ou Sequenciamento de Nova
Geracéo dos éxons do gene PTEN.

e Se o item anterior for negativo, realizar MLPA.

e Se os itens anteriores forem negativos, investigar mutagdes na regido promotora do gene
por Sequenciamento bidirecional pelo método de Sanger ou outro método.

OBS: Nas pacientes em que forem encontradas mutagdes patogénicas ou provavelmente
patogénicas no gene PTEN, mesmo que assintomaticas, a mastectomia e a histerectomia redutoras
de risco, bem como a reconstrugdo das mamas sao cobertas da mesma forma que a cobertura
prevista para pacientes com diagndstico de cancer, quando indicado pelo médico assistente.

SINDROME DE HIPOFOSFATASIA

1. Cobertura para o aconselhamento genético de pacientes sintomaticos com quadro clinico e
radioldgico compativel com alguma das formas de apresentacdo da doenga com ou sem historico
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familiar, com dosagem sérica de fosfatase alcalina diminuida, quando os seus genitores ou o
individuo sintomatico desejarem uma gestacéao.

Método analitico:

e Sequenciamento bidirecional por Sanger ou Sequenciamento de Nova Geragdo dos
éxons do gene TNSAP.

SINDROME DE LI-FRAUMENI

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagnéstico atual ou prévio de sarcoma
antes dos 45 anos e historia familiar de cancer em um familiar de 1° grau antes dos 45 anos e mais
um caso de cancer em um familiar de 1° ou 2° graus do mesmo lado da familia com cancer antes
dos 45 anos ou sarcoma em qualquer idade.

2. Cobertura para pacientes com diagnoéstico atual ou prévio de tumor caracteristico da Sindrome
de Li-Fraumeni (Sarcoma de partes moles, osteossarcoma, tumor de Sistema Nervoso Central,
cancer de mama, carcinoma adrenocortical, leucemia, adenocarcinoma de pulmé&o) antes dos 46
anos quando preenchido um dos seguintes critérios:

a) Diagnostico de outro tumor primario no mesmo individuo tipico da Sindrome de
LiFraumeni (Sarcoma de partes moles, osteossarcoma, tumor de SNC, cancer de mama,
carcinoma adrenocortical, leucemia, adenocarcinoma de pulmao);

b)  Um familiar de 1° ou 2° graus com cancer antes dos 56 anos;

c) Um familiar de 1° ou 2° graus com multiplos tumores primarios caracteristicos da
Sindrome de Li-Fraumeni (Sarcoma de partes moles, osteossarcoma, tumor de Sistema
Nervoso Central, cAncer de mama, carcinoma adrenocortical, leucemia, adenocarcinoma de
pulm&o). Se o caso indice tiver sido diagnosticado com cancer de mama, o familiar devera ter
desenvolvido outro tumor do espectro Li-Fraumeni diferente de cancer de mama.

3. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagnostico atual ou prévio de carcinoma
adrenocortical em qualquer idade e independente da histéria familiar de cancer.

4. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com diagnostico atual ou prévio de carcinoma
de plexo coroide em qualquer idade e independente da histéria familiar de cancer.

5. Cobertura para pacientes de ambos o0s sexos com diagnostico atual ou prévio de
rabdomiossarcoma anaplasico em qualquer idade e independente da histéria familiar de cancer.

6. Cobertura para pacientes com diagnostico de cancer de mama < 35 anos de idade.

7. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagao familiar dos familiares de 1°,
2° ou 3° graus assintomaticos quando o diagndstico molecular de Sindrome de Li-Fraumeni tiver
sido confirmado na familia.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

Para pacientes enquadrados nos itens 1, 2, 3,4 e 5:

¢ Analise da mutagéo especifica p.Arg337His no gene TP53.

e Se o item anterior for negativo, realizar Sequenciamento bidirecional por Sanger ou
Sequenciamento de Nova Geragéo dos éxons do gene TP53.

¢ Se o item anterior for negativo, realizar pesquisa de rearranjos por MLPA.
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Para pacientes enquadrados no item 6:

e Realizar inicialmente a pesquisa de mutacdo dos genes BRCA1 e BRCA2 conforme
meétodo escalonado descrito na diretriz especifica de BRCA1 e BRCAZ2.

o Nao sendo identificadas mutagdes nos genes BRCA1 e/ou BRCAZ2, realizar a mutagéo
especifica Arg337His no gene TP53.

e Se a analise da mutagao p.Arg337His for negativa, realizar Sequenciamento bidirecional
por Sanger ou Sequenciamento de Nova Geragao dos éxons do gene TP53.

¢ Se o item anterior for negativo, realizar pesquisa de rearranjos por MLPA.

Para pacientes enquadrados no item 7:

e Nos casos de Sindrome de Li-Fraumeni em que a mutagdo genética ja tenha sido
identificada na familia, realizar apenas a pesquisa da mutagao especifica ja identificada.

OBS: Nas pacientes em que forem encontradas mutagdes patogénicas ou provavelmente
patogénicas do dominio de ligagdo do gene TP53 (mutagdes classicas), mesmo que assintomaticos,
a mastectomia redutora de risco, bem como a reconstru¢gdo das mamas séo de cobertura obrigatéria
da mesma forma que a cobertura prevista para pacientes com diagnéstico de cancer, quando
indicado pelo médico assistente.

SINDROME DE LYNCH - CANCER COLORRETAL NAO POLIPOSO
HEREDITARIO (HNPCC)

1. Cobertura para pacientes com cancer colorretal que preencham um dos Critérios de Bethesda
listados abaixo:

a) Paciente diagnosticado com cancer colorretal com menos de 50 anos;

b)  Presenca de pelo menos 2 tumores colorretais sincronicos, metacrénicos ou pelo menos
2 outras neoplasias extracolénicas associadas a Sindrome de Lynch (HNPCC) diagnosticadas
em qualquer idade;

c) Paciente diagnosticado com cancer colorretal com instabilidade de microssatélites de
alto grau (MSI-H) diagnosticado com menos de 60 anos;

d) Paciente diagnosticado com cancer colorretal com um ou mais parentes de 1° grau
acometidos por neoplasias associadas a Sindrome de Lynch (HNPCC), sendo uma destas
diagnosticada antes dos 50 anos;

e) Paciente diagnosticado com cancer colorretal com dois ou mais parentes de 1° grau
acometidos por neoplasias associadas a Sindrome de Lynch (HNPCC) independentemente
da idade.

2. Cobertura para pacientes com diagnéstico de tumores do espectro da Sindrome de Lynch
(adenocarcinoma colorretal, adenocarcinoma de endométrio, carcinoma urotelial [ureter e de pelve-
renal], adenocarcinoma de ovario, adenocarcinoma gastrico; cancer de intestino delgado;
glioblastoma; adenocarcinoma sebaceo; cancer do trato biliar e cancer de pancreas) desde que
preenchidos TODOS os critérios de Amsterdam Il para a histéria familiar.

Critérios de Amsterdam Il — todos

a) Trés membros do mesmo lado da familia, dois dos quais sejam parentes de 1° grau,
com cancer do espectro da S. Lynch (conforme descrito acima);

b)  Duas geracdes sucessivas acometidas;
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c) Um desses familiares com cancer diagnosticado com menos de 50 anos;
d) Excluido o diagnéstico de polipose adenomatosa familiar.

3. Cobertura para mulheres com adenocarcinoma de endométrio diagnosticado com 50 anos ou
menos, mesmo que isoladamente e independente de historia familiar.

4. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagéo familiar de familiares de 1°, 2°
e 3° graus apods o diagnéstico molecular de mutagéo patogénica ou provavelmente patogénica no
caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao ja foi identificada na familia, realizar apenas a pesquisa da
mutacao especifica.
¢ No caso de pacientes enquadrados nos critérios 1 e 3 realizar imunohistoquimica (IHQ)
para MLH1, MSH2, MSH6 e PMS2;
o No caso de imunohistoquimica proficiente (todos os quatro marcadores presentes
no tumor), realizar instabilidade de microssatélites.
o Se nao houver instabilidade de microssatélite em nenhum dos cinco marcadores
encerra-se a investigagéo.
o Se instabilidade alta (2 em 5 marcadores instaveis), realizar sequenciamento de
nova geracao NGS para MLH1, MSH2, MSH6 € PMS2*.
o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MLH1 e

o MSH2
o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MSH6 e
EPCAM

¢ No caso de pacientes enquadrados nos critérios 1 e 3, se houver perda de expressao da
proteina MLH1 ou MLH1 + PMS2 na IHQ, realizar pesquisa da mutagdo V600OE do gene BRAF
ou metilagao do promotor do gene MLH1 no tumor para diferenciar instabilidade de origem
somatica ou hereditaria
o Na auséncia de mutagdo V600E do gene BRAF ou na auséncia de metilacdo do
promotor do gene MLH1, realizar sequenciamento de nova geragdo NGS para MLH1,
MSH2, MSH6 e PMS2*.
o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MLH1 e
MSH2
o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MSH6 e
EPCAM
¢ No caso de pacientes enquadrados nos critérios 1 e 3, se houver perda de expressao da
proteina MSH2 ou MSH6 ou PMS2 ou dos quatro marcadores na IHQ, realizar
Sequenciamento de Nova Geragao para MLH1, MSH2, MSH6 e PMS2.

o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MLH1 e
o MSH2

o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MSH6 e
o EPCAM

o Se resultado da investigacdo do item anterior for negativo, realizar MLPA para
MLH1;

¢ No caso de pacientes enquadrados no critério 2:
o Realizar Sequenciamento de Nova Geragao envolvendo os genes MLH1, MSH2,
MSH6, PMS2 e EPCAM.
o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MLH1 e
MSH2
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o Se o item anterior for negativo realizar MLPA para pesquisa de rearranjos MSH6 e
EPCAM

OBS: Nos pacientes em que forem encontradas mutagdes patogénicas ou provavelmente
patogénicas nos genes acima, mesmo que assintomaticos, a histerectomia e a salpigo-ooforectomia
redutoras de risco, devem ser cobertas da mesma forma que a cobertura prevista para pacientes
com diagnéstico de cancer. Pacientes com mutagdo patogénica nos genes MLH1 ou MSH2 ou
EPCAM devem realizar colonoscopia a cada 1 ou 2 anos a partir dos 20 a 25 anos ou 2 a 5 anos
antes do caso mais jovem identificado na familia. Pacientes com mutagdo patogénica nos genes
MSH6 ou PMS2 devem realizar colonoscopia a cada 1 ou 2 anos a partir dos 25 a 30 anos ou 2 a
5 anos antes do caso mais jovem identificado na familia.

SINDROME DE MARFAN

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com escore sistémico <7 quando preenchido
APENAS UM dos critérios abaixo (caso o paciente preencha ambos os critérios abaixo, a cobertura
do diagnéstico molecular ndo é obrigatdria):

a) Ectopia Lentis: Subluxag¢do ou Luxagéo de cristalino;

b) Dilatagdo da raiz da aorta com ecocardiograma que demonstre escore Z = 2 em
pacientes acima de 20 anos ou Z = 3 em pacientes abaixo de 20 anos.

Calculo do Escore Sistémico — Total = 20 pontos; escore = 7 indica envolvimento sistémico

e Sinal do punho e do polegar — 3 (punho ou polegar — 1)

o Peito carenado — 2 (peito escavado ou assimetria de térax — 1)

e Deformidade dos pés — 2 (pés planos — 1)

e Pneumotérax — 2

e Ectasia dural — 2

e Protrusdo acetabular — 2

o Relagdo Segmento Superior/Segmento Inferior reduzida e Relagdo Envergadura/Estatura
aumentada e escoliose leve — 1

e Escoliose ou cifose toracolombar — 1

o Extenséo reduzida do cotovelo — 1

o Caracteristicas faciais (3/5) — 1 (dolicocefalia, enoftalmia, fendas palpebrais com
inclinagdo para baixo, hipoplasia malar, retrognatia)

o Estrias na pele — 1

e Miopia> 3 dpt-1

e Prolapso de valva mitral (todos os tipos) — 1

2. Cobertura para individuos assintomaticos em risco de herdarem a mutagdo e de
desenvolverem a Sindrome Marfan que apresentem familiares de 1°, 2° ou 3° graus confirmados
por analise molecular.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Pesquisa de mutagédo no gene FBN1 por Sequenciamento de Nova Geragéo

e Se nao for possivel realizar o Sequenciamento de Nova Geracdo, realizar o
Sequenciamento bidirecional por Sanger
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e Nos casos em que o diagnédstico nao for estabelecido através do item anterior, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para o gene FBN1.

SINDROME DE NOONAN

1. Cobertura para pacientes do sexo feminino com ou sem histérico familiar da doenga, quando
0 paciente apresentar manifestagdes clinicas sugestivas da doenga e excluida a Sindrome de
Turner.

2. Cobertura para pacientes do sexo masculino com ou sem histérico familiar da doenga, quando
0 paciente apresentar manifestagdes clinicas sugestivas da doenca.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e Realizar Sequenciamento de Nova Geragao envolvendo os genes PTPN1, SOS1, RAF1,
RIT1 e KRAS.

e No caso de ndo estar disponivel o Sequenciamento de Nova Geracio, realizar
Sequenciamento por Sanger de maneira escalonada: o abaixo: éxons do gene PTPN11,
éxons do gene SOS1, éxons do gene RAF1, éxons do gene RIT1, éxons do gene KRAS.

SINDROME DE RETT

1. Cobertura para pacientes do sexo feminino e que apresentem inicialmente um periodo de
desenvolvimento normal e um periodo de regressdo do desenvolvimento neuropsicomotor seguido
por recuperagao parcial ou estabilizagdo e que se enquadrem em um dos itens abaixo:

e Para as pacientes com Sindrome de Rett Classica que preencham TODOS os critérios
do Grupo | e NENHUM dos critérios do Grupo |l;

e Para as pacientes com Sindrome de Rett Atipica que preencham PELO MENOS 2
critérios do Grupo | e 5 do Grupo Il

Grupo | (Critérios principais):

a) Perda total ou parcial de habilidades manuais intencionais adquiridas ao longo do
desenvolvimento;

b) Perda total ou parcial de fala ou habilidades de comunicagdo adquiridas ao longo do
desenvolvimento, como a lalacio;

c) Alteracdes de marcha: dispraxia ou auséncia da habilidade;

d) Movimentos estereotipados de méao.

Grupo |l (Critérios de excluséo):

a) Diagnostico prévio de lesdo cerebral secundaria a trauma perinatal ou pdés-natal,
doencgas neurometabdlicas ou infecgbes com sequelas neuroldgicas;

b) Desenvolvimento neuropsicomotor com atraso importante nos primeiros 6 meses de
vida, sem aquisicdo de marcos de desenvolvimento.
Grupo Il (Critérios de apoio):

a) Disturbios respiratorios (apneia e/ou hiperpneia) quando a paciente se encontra
acordada;

b)  Bruxismo quando a paciente se encontra acordada;
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c) Disturbios de padrao de sono;

d) Ténus muscular alterado;

e) Disturbios vasomotores periféricos;

f) Cifose e/ou escoliose;

g) Déficit de crescimento;

h)  Ma&os e pés pequenos e frios;

i) Risos ou gritos sem motivag&o aparente;
i) Pouca resposta a estimulos dolorosos;

k)  Comunicacao intensa com o olhar.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Realizar Sequenciamento de Nova Geragao ou Sanger de toda regido codificante do gene
MECP2,;

e Caso nao tenha sido identificada mutacao patogénica no item anterior, realizar analise de
delecdes e duplicagdes no gene MECP2 por MLPA.

SINDROME DE WILLIAMS-BEUREN

1. Cobertura para pacientes com suspeita de Williams-Beuren (del7q11) que apresentem
manifestagdes clinicas sugestivas da doenga (fenétipo).

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Preferencialmente por MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification), ou FISH
(Hibridagdo In Situ Fluorescente) quando o MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe
Amplification) ndo estiver disponivel.

e No caso em que o diagnéstico nao tenha sido confirmado através da Hibridagdo in situ
fluorescente (FISH), realizar MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification).

SINDROME DO CANCER GASTRICO DIFUSO HEREDITARIO

1. Cobertura para individuos de ambos 0s sexos com diagnéstico de cancer gastrico difuso e
com pelo menos um familiar de 1°, 2° ou 3° graus com cancer gastrico difuso, sendo um deles com
diagnostico em idade < 50 anos.

2. Cobertura para individuos de ambos os sexos com diagnéstico de cancer gastrico difuso com
pelo menos dois familiares de 1° ou 2° graus com cancer gastrico difuso em qualquer idade.

3. Cobertura para individuos de ambos os sexos com diagndstico de cancer gastrico difuso em
idade < 40 anos.

4. Cobertura para individuos de ambos os sexos com diagnéstico de cancer gastrico difuso e um
caso de carcinoma de mama do tipo lobular sendo pelo menos um deles diagnosticado em idade <
50 anos.

5. Cobertura para o aconselhamento genético e teste da mutagao familiar dos familiares de 1°,
2° ou 3° graus assintomaticos quando o diagndstico molecular de Sindrome do Cancer Gastrico
Difuso Hereditario tiver sido confirmado na familia.
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Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao ja foi identificada na familia, realizar apenas a pesquisa da
mutagao especifica.

¢ Sequenciamento de Nova Geragao dos éxons do gene CDH1.

e Nos casos em que o Sequenciamento de Nova Geragao nao estiver disponivel, realizar
o Sequenciamento bidirecional por Sanger do gene CDH1.

e Nos casos em que o diagndstico ndo for estabelecido através dos itens anteriores, realizar
MLPA (Multiple Ligation Dependent Probe Amplification) do gene CDH1.

OBS: Nos pacientes em que forem encontradas mutagbes patogénicas ou provavelmente
patogénicas no gene CDH1, mesmo que assintomaticos, a mastectomia redutora de risco e a
gastrectomia total, bem como a reconstru¢do das mamas sdo cobertas da mesma forma que a
cobertura prevista para pacientes com diagndstico de cancer, quando indicado pelo médico
assistente.

SINDROMES DE ANOMALIAS CROMOSSOMICAS SUBMICROSCOPICAS NAO
RECONHECIVEIS CLINICAMENTE (ARRAY)

1. Cobertura para pacientes de ambos 0s sexos com caridtipo normal e suspeita clinica de
anomalias cromossémicas submicroscépicas quando preenchidos pelo menos dois dos seguintes
critérios:

a) Deficiéncia intelectual ou atraso neuropsicomotor;

b) Presencga de pelo menos uma anomalia congénita maior ou pelo menos trés menores;

c) Baixa estatura ou déficit ponderoestatural.
2. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com cariétipo alterado quando preenchidos um
dos seguintes critérios:

a) Cromossomo marcador;

b)  Translocagbes ou inversdes cromossdmicas aparentemente balanceadas identificadas
pelo cariétipo com fenétipo anormal;

c) Presencga de material cromossémico adicional de origem indeterminada;
d) Presenca de alteragdo cromossdmica estrutural (para determinar tamanho e auxiliar na
correlagado gendtipo-fendtipo).

3. Cobertura para aconselhamento genético dos pais em que tenha sido identificada uma
variante de significado incerto no CGH-Array (Hibridizagdo Gendmica Comparativa) ou SNP-array
(Polimorfismo de um unico nucleotideo) no caso indice.

4. Cobertura para aconselhamento genético dos pais em que tenha sido identificada uma
variagdo no CGH-Array (Hibridizacdo Gendmica Comparativa) por provavel microrrearranjo
(translocacgéao equilibrada ou inversdes) no caso indice.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

Nos pacientes enquadrados nos itens 1 e 2 e 3:

o Realizar CGH- Array (Hibridizagdo Gendmica Comparativa) ou SNP-array (Polimorfismo
de um unico nucleotideo) do caso indice.
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e Em caso de se identificar uma variante de significado incerto, a cobertura sera obrigatéria
de CGH- Array (Hibridizagcdo Genémica Comparativa) ou SNP-array (Polimorfismo de um
unico nucleotideo) dos pais do caso indice.

Nos pacientes (pais do caso indice) enquadrados no item 4:

e Realizar cariétipo.
o Nos casos em que o diagnéstico ndo for confirmado através do item anterior, realizar
FISH (Hibridagao In Situ Fluorescente).

SINDROMES DE DELEGOES SUBMICROSCOPICAS RECONHECIVEIS
CLINICAMENTE

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com suspeita clinica de WolfHirschhorn (del4p)
ou Cri du Chat (del5p) ou Delegao 1p36 ou Smith-Magenis (del17p11) ou Delegédo 22q11 ou Miller-
Dieker (del17p13) ou WAGR (del11p13), quando preenchidos TODOS os seguintes critérios:

a) apresente cariotipo normal;

b)  manifestagdes clinicas sugestivas da doencga (fenétipo).

2. Cobertura para o aconselhamento genético de familiar com cariétipo normal e que possuam
parentes de 1° e 2° graus com diagnéstico molecular ou citogenético (Cariétipo ou FISH - Hibridag&o
In Situ Fluorescente) de Wolf-Hirschhorn (del4p) ou Cri du Chat (del5p) ou Dele¢édo 1p36 ou Smith-
Magenis (del17p11) ou Delecao 22q11 ou Miller-Dieker (del17p13) ou WAGR (del11p13).

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e A tecnologia utilizada para o teste deve ser projetada para detectar a delegcédo da regido
critica para a doenca por FISH (Hibridagao In Situ Fluorescente) ou MLPA (Multiplex Ligation-
dependent Probe Amplification).

e Nos casos em que o diagndstico ndo tenha sido confirmado através dos métodos
analiticos anteriores, realizar CGH- Array (Hibridizagdo Genémica Comparativa) ou SNParray
(Polimorfismo de um unico nucleotideo).

TRANSTORNO DO ESPECTRO AUTISTA

1. Cobertura para pacientes de ambos os sexos com manifestagdes clinicas sugestivas de
Transtorno do Espectro Autista, quando presentes PELO MENOS UM dos critérios do Grupo | e
NENHUM dos critérios do Grupo Il:

Grupo |
a) Deficiéncia intelectual;
b)  Crises convulsivas;
c¢) Malformacéo do Sistema Nervoso Central;
d) Dismorfias;
e)  Microcefalia ou macrocefalia.
Grupo Il

a) Autismo isolado;

78




b)  Alteracdes identificadas no cariétipo;
c)  Sindrome do X-Fragil.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

e  Excluir anomalias cromossdmicas no cariétipo e Sindrome do X Fragil

e Se nao forem encontradas alteragdes no item anterior realizar CGH- Array (Hibridizagao
Gendmica Comparativa) ou SNP-array do caso indice.

e Em caso de se identificar uma variante de significado incerto, a cobertura sera obrigatéria
de CGH-Array (Hibridizagdo Gendmica Comparativa) ou SNP-array dos pais do caso indice.

SINDROME DE PEUTZ-JEGHERS

1. Cobertura da analise genética para pacientes com pelo menos duas das seguintes
caracteristicas:

a) lesdes peri-orais, orais, genitais e/ou digitais hiperpigmentadas

b) 2 ou mais pdlipos gastrointestinais hamartomatosos de Peutz-Jeghers confirmados por
histologia
c) familiar de 1°, 2°, ou 3° grau com diagndstico clinico de Sindrome de Peutz-Jeghers. 2.
Cobertura obrigatéria para familiares de 1°, 2°, ou 3° grau de um individuo com mutacéo
germinativa patogénica identificada no gene STK11.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacao especifica.

e Nos casos de pacientes com suspeita clinica ou diagnéstico clinico conforme critérios
acima: Sequenciamento de Nova Geragao (NGS) de toda regiao codificadora e das jungdes
intron-exon do gene STK11 e, se NGS néo estiver disponivel, realizar sequenciamento
bidirecional de toda regido codificadora e das jungbes intronexon por Sanger. Em caso de
resultado negativo, realizar MLPA do gene STK11. Dele¢des de um éxon simples devem ser
confirmadas por um procedimento independente.

OBS: Nas pacientes femininas em que forem encontradas mutagbes patogénicas no gene STK11,
mesmo que assintomaticas, a salpingo-ooforectomia redutora de risco € coberta da mesma forma
que a cobertura prevista para pacientes com diagnéstico de cancer, quando indicado pelo médico
assistente. Da mesma forma, em todos os pacientes de ambos os sexos portadores de mutagao
patogénica de STK11, mesmo que assintomaticos, a colonoscopia e esofagoduodenoscopia
periédicas sdo cobertas e devem ser realizadas conforme indicado pelo médico assistente.

SINDROME DE POLIPOSE JUVENIL

1. Cobertura de realizagdo da analise genética para pacientes com PELO MENOS UMA das
seguintes caracteristicas:

a) pelo menos 5 pdlipos juvenis do colon e/ou reto confirmados por histologia;

b) qualquer numero de pdlipos juvenis quando localizados no trato gastrointestinal
excluindo-se colon e/ou reto confirmados por histologia;

c) qualquer numero de polipos juvenis quando localizados no trato gastrointestinal
confirmados por histologia em individuo com histéria familiar de sindrome de polipose juvenil.
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2.  Cobertura para familiares de 1°, 2°, ou 3° grau de um individuo com mutagao germinativa
patogénica identificada nos genes BMPR1A ou SMAD4 (MADH4).

Método de anadlise genética utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacéo especifica. Se houver na familia uma mutagdo em SMAD4 o teste de
um individuo em risco deve idealmente ser realizado nos primeiros 6 meses de vida devido
ao risco de telangiectasia hemorragica hereditaria.

e Nos casos de pacientes com suspeita clinica ou diagnéstico clinico conforme critérios
acima, realizar Sequenciamento de Nova Geragao do promotor, de toda regido codificadora
e das jungdes intron-exon dos genes BMPR1A e SMAD4. Se o Sequenciamento de Nova
Geragao nao estiver disponivel realizar Sequenciamento bidirecional do promotor, de toda
regido codificadora e das jungdes intron-exon por Sanger destes genes. Em caso de resultado
negativo no NGS, realizar MLPA de BMPR1A e SMAD4. Dele¢bes de um éxon simples devem
ser confirmadas por um procedimento independente.

RETINOBLASTOMA

1. Cobertura da analise genética para pacientes de ambos os sexos com diagndstico de
retinoblastoma unilateral ou bilateral.

2. Cobertura para pacientes de ambos o0s sexos com retinoblastoma e ao menos uma das
seguintes caracteristicas fenotipicas: atraso de desenvolvimento, retardo mental, microcefalia,
coloboma, microftalmia, hipoplasia de polegar.

3.  Cobertura para aconselhamento genético e analise molecular de familiares de 1°, 2° e 3° graus
de individuos com mutagdes identificadas em RB1.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

Pacientes enquadrados no item 3 realizar apenas a analise da mutagao especifica identificada na
familia.

Pacientes enquadrados no item 1

e Sequenciamento de nova geracdo (NGS) no DNA constitutivo de toda a sequéncia
codificadora e jungbes intron-éxon do gene RB1 ou alternativamente sequenciamento
bidirecional de toda a sequéncia codificadora e jungdes intron-exon pelo método de Sanger
em caso de indisponibilidade de NGS.

e Em caso de resultado negativo em “a” realizar MLPA (Multiplex Ligation-dependent
ProbeAmplification) para pesquisa de rearranjos génicos em DNA constitutivo do gene RB1.
Delecbes de um éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento independente,

e Em caso de resultado negativo no item “a@” ou “b” realizar sequenciamento de nova
geracao (NGS) no DNA tumoral (caso disponivel) de toda a sequéncia codificadora e jungoes
intron-exon do gene RB1 ou alternativamente sequenciamento bidirecional de toda a
sequéncia codificadora e jungdes intron-exon pelo método de Sanger em caso de
indisponibilidade de NGS.

Pacientes enquadrados no item 2

e Realizar o cari6tipo com bandas GTG de alta resolugéo
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e Caso o paciente tenha caridtipo normal realizar o FISH ou aCGH para detecgao de
microdele¢des submicroscopicas.

e Caso o diagnéstico nao tenha sido estabelecido através dos itens a e b realizar analise
molecular conforme descrito no item Il dos métodos diagndsticos escalonados deste subitem.

SINDROME DE VON-HIPPEL-LINDAU

1.

Cobertura da analise genética para pacientes de ambos os sexos, que apresentem pelo

menos duas das seguintes caracteristicas:

2.

a Um ou mais hemangioblastomas da retina ou de cérebro

O

Diagnostico de carcinoma de células claras renais

)

Tumores de saco endolinfatico

o

)
)
) Feocromocitomas adrenais ou extra-adrenais
)
)

Tumores neuroenddécrinos do pancreas.

> O

) Familiar de primeiro grau com historia sugestiva de VHL

Cobertura para o aconselhamento genético e analise molecular dos familiares de 1°, 2° ou 3°

graus assintomaticos de um individuo com mutac&o do gene VHL.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagcdo genética ja tenha sido identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica.

e Nos casos que preenchem os critérios 1 e 2, realizar sequenciamento de Nova Geragéao
de toda regido codificante e jungdes intron-exon do gene VHL.

e Quando nado for possivel realizar o Sequenciamento de Nova Geragao, realizar o
Sequenciamento por Sanger de toda regido codificante e jungdes intron-exon do gene VHL.
o Nos casos em que o diagnédstico nao for estabelecido através dos itens acima, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para o gene VHL. Delegbes de um
éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento independente.

SINDROME DE GORLIN (SINDROME DE CARCINOMAS BASOCELULARES
NEVOIDES)

1.

Cobertura para pacientes que preenchem pelo menos:
a) dois (2) dos critérios maiores € um (1) dos critérios menores ou

b)  um (1) dos critérios maiores e trés (3) dos critérios menores.

Critérios Maiores:

a) Calcificagao lamelar da foice
b)  Ceratocistos odontogénicos (com confirmagéao histopatolégica)
c) Pits Palmares e/ou plantares (dois ou mais)

d) Carcinoma basocelular unico diagnosticado antes dos 30 anos ou multiplos carcinomas
basocelulares (>5 ao longo da vida)

e) Familiar de 1° grau com de Sindrome de Gorlin
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Critérios Menores:

2.

Meduloblastoma na infancia (tumor primitivo do neuroectoderma - PNET);

O

Cistos pleurais ou linfomesentéricos;

o O

)
)
)  Macrocefalia (perimetro cefélico acima do percentil 97 para idade);
)  Fenda labial e/ou palatina;

)

)

Anormalidade em costelas ou vertebras (costela extra ou bifida, vertebra bifida);

—h

) Polidactilia pré- ou pés-axial;

g) Fibromas cardiacos ou ovarianos;

h)  Anomalias oculares (catarata, alteragdes pigmentares do epitélio da retina, defeitos de
desenvolvimento como estrabismo, cisto orbital, microftalmia, hipertelorismo).

Cobertura para realizagao do teste genético e aconselhamento genético para familiares de 1°,

2°, ou 3° grau de um individuo com mutagédo germinativa patogénica identificada no gene PTCH1.

Método de analise utilizado de forma escalonada:

o Nos casos em que a mutagao genética ja foi identificada na familia, realizar apenas a
pesquisa da mutacao especifica.

e Nos casos de pacientes com suspeita clinica ou diagnéstico clinico conforme critérios
acima, realizar sequenciamento de Nova Geragado (NGS) de toda regido codificadora e
juncgdes intron-exon de PTCH1.

e Quando nado for possivel realizar o Sequenciamento de Nova Geragao, realizar o
Sequenciamento por Sanger de toda regido codificante e jungdes intron-exon do gene PTCH1.
o Nos casos em que o diagnéstico nao for estabelecido através dos itens acima, realizar
MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe Amplification) para o gene PTCH1. Delegbes de
um éxon simples devem ser confirmadas por um procedimento independente.

ANEMIA DE FANCONI — SINDROME COM INSTABILIDADE CROMOSSOMICA
ASSOCIADA A APLASIA MEDULAR, DEFEITOS CONGENITOS E CANCER

1.

Cobertura da analise molecular para pacientes com suspeita de Anemia de Fanconi (AF)

definida pela presengca de PELO MENOS UM dos seguintes critérios:

2.

a) Defeitos congénitos, especialmente do sistema esquelético predominantemente do eixo
radial associado ou ndo a manchas do tipo “café-com-leite” e déficit ponderoestatural;

b) Hipoplasia e/ou Aplasia da Medula Ossea envolvendo as trés linhagens: hemacias,
plaquetas e leucécitos; na presenga ou nao dos defeitos congénitos;

c) Sindrome Mielodisplasica associada aos defeitos congénitos;

d) Cancer embrionario infantil (meduloblastoma, neuroblastoma, tumor de Wilms) e/ou
leucemia mieloide aguda associado aos defeitos congénitos;

e) Carcinoma de células escamosas de cabega, pescogo e regido genital associado aos
defeitos congénitos;

Cobertura para realizagao do teste genético e aconselhamento genético para familiares de 1°,

2°, ou 3° grau de um individuo com mutacédo germinativa patogénica identificada em um dos genes
relacionados a anemia de Fanconi.

Método de analise molecular de forma escalonada e conforme cenarios clinicos especificos:
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¢ Nos casos enquadrados no item 2 em que a mutacgao ja foi identificada na familia, realizar
apenas a pesquisa da mutagao especifica

o Realizar teste citogenético utilizando as drogas Mitomicina C (MMC) ou Diepoxibutano
(DEB) em culturas de linfocitos testando presencga de instabilidade cromossémica DEB- ou
MMC-induzida.
e Se o item anterior for positivo e for necessaria a definicdo do gene envolvido para fins de
aconselhamento genético, realizar o Sequenciamento de Nova Geragao envolvendo os genes
FANCA, FANCG, FANCC, FACND2, FANCB, FACD1 (BRCA2), FANCN (PALB2), FANCO
(RAD51C) e FANCP (SLX4).

TERAPIA ANTINEOPLASICA ORAL PARA TRATAMENTO DO CANCER

SUBSTANCIA

LOCALIZAGAO

INDICAGAO

Metastatico resistente a castragdo que sdo assintomaticos ou

. Prostata levemente sintomaticos, apos falha a terapia de privagao
Abiraterona, androgénica.
Acetato de
Prostata Avangado metastatico resistente a castracdo e que receberam
quimioterapia prévia com docetaxel.
Primeira linha, para pacientes adultos, com cancer de pulmao
ndo pequenas células (CPNPC), com histologia de
Afatinibe Pulméo células nao| adenocarcinoma, localmente avangado ou metastatico, com
pequenas mutagdes no receptor do fator de crescimento epidermoide
(EGFR), nao tratados previamente com inibidores da tirosina
quinase do EGFR.
Mama Adjuvante na pds-menopausa em mulheres com tumor receptor
hormonal positivo
Primeira linha de tratamento em mulheres na pdés-menopausa
Mama com cancer de mama metastatico receptor hormonal positivo
Anastrozol
Cancer de mama metastatico em mulheres na pés-menopausa
Mama com progressao da doenga em uso de tamoxifeno
. Avangado em combinag¢do com o tratamento com analogos do
Prostata oL
] . LHRH ou castracgédo cirurgica
Bicalutamida — - - .
Préstata Metastatico em pacientes nos quais a castragdo cirurgica ou
medicamentosa nao esta indicada ou ndo é aceitavel.
LMC - Leucemia Mielocitica
Bussulfano (mieloide, mielégena,| Sem especificacdo de fase da doenga
granulocitica) cronica
Colorretal Primeira Linha em cancer metastatico
Adjuvante para pacientes em estagio Il com critério de alto risco
Colorretal ou Dukes C (estagio lll), submetidos a ressecgédo completa do
. tumor primario
Capecitabina — — -
Gastrico Cancer em estagio avangado, desde que associado com
compostos de platina, como a cisplatina ou oxaliplatina
Mama Metastatico, apos falha de antraciclina ou taxano, ou em face

de contraindicagao para estas medicagoes
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Ciclofosfamida

Leucemias

Sem especificagao de fase da doenca

Linfomas

Sem especificagao de fase da doenca

Mama

Sem especificagao de fase da doenca

Micose Fungoide

Estagios avancados

Mieloma Multiplo

Sem especificagao de fase da doenca

Neuroblastomas

Em pacientes com disseminacéo

Ovario

Sem especificagao de fase da doenca

Retinoblastomas

Sem especificagao de fase da doenca

Clorambucila

Linfoma de Hodgkin

Sem especificagao de fase da doenca

Linfoma N&o-Hodgkin

Sem especificagao de fase da doenca

LLC - Leucemia Linfocitica
Crobnica

Sem especificagao de fase da doenca

Tratamento de cancer de pulmao ndo pequenas células

Crizotinibe P’ulmao nao pequenas (CPNPC) avangado que seja positivo para quinase de
células , e
linfoma anaplasico (ALK).
LLA - Leucemia Linfocitical| Cromossomo Ph+ com resisténcia ou intolerancia a
(Linfoblastica) Aguda terapia anterior
Dasatinibe LMC - Leucemia Mielocitica| Fases cronica, acelerada ou blastica mieloide/linfoide

(mieloide, mieldgena,
granulocitica) cronica

com resisténcia ou intolerancia ao tratamento anterior
incluindo imatinibe

Melanoma metastatico ou irressecavel com mutagéo do

rafeni Melanom
Dabrafenibe elanoma gene BRAF V600E
Mama casos paliativos
Dietiletilbestrol - .
Prostata casos paliativos
Prostata Metastatico resistente a castracdo em homens que
receberam quimioterapia prévia com Docetaxel
Enzalutamida Metastatico resistente & castracdo em adultos que sdo
Prostata assintomaticos ou ligeiramente sintomaticos apos falha
de terapia de privagdo androgénica
cancer de pulmdo de nado pequenas células nao
Erlotinibe, Pulméo nao pequenas| escamoso; indicado em primeira linha nos pacientes com
Cloridrato de células doenga metastatica ou irressecavel com mutagado nos

éxons 19 ou 21

Leucemias agudas

Nao linfociticas

Linfoma de Hodgkin

Sem especificagao de fase da doenca

Linfoma N&o-Hodgkin

Sem especificagao de fase da doenca

Etoposideo
Pulmao pequenas células Em combinacdo com outros agentes quimioterapicos
Testiculo Tumores refratarios que ja receberam tratamento
u cirargico, quimioterapico e radioterapico apropriados
cancer de mama metastatico receptor hormonal positivo
) apo6s falha de primeira linha hormonal, em associagao
Everolimus Mama

com exemestano
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Pacientes com tumores neuroenddécrinos avangados

Pancreas . N
(TNE) localizados no pancreas
N Pacientes com tumores neuroenddécrinos avangados
Estdémago . A
(NET) localizados no estdbmago.
. Pacientes com tumores neuroenddécrinos avangados
Intestino . . .
(NET) localizados no intestino.
~ Pacientes com tumores neuroenddécrinos avangados
Pulméo . =
(NET) localizados no pulmao.
Adjuvante em mulheres na pds-menopausa com tumor
Mama receptor hormonal positivo, seja de inicio imediato ou
apos 2-3 anos de tratamento com tamoxifeno
Exemestano - .
Cancer de mama metastatico em mulheres na
Mama menopausa, com tumores receptor hormonal positivo,
seja em primeira
linha, seja apos falha de moduladores de receptor de
estrogeno
Terapia pré-operatéria em mulheres na pos-
Mama menopausa com cancer de mama localmente
avancado receptor hormonal positivo, com a intengéo
de permitir cirurgia conservadora da mama
. LLC - Leucemia Linfocitica .
Fludarabina N Tumores de células B
Cronica
Indicado como monoterapia (com ou sem orquiectomia)
ou em combinagdo com um agonista LHRH ("luteinizing
hormone-releasing hormone"), no tratamento do cancer
. i avancado em pacientes nao-tratados previamente ou
Flutamida Prostata em pacientes que ndo responderam ou se tornaram
refratarios a castragao
Cancer de pulmado de nao pequenas células nao
Gefitinib Pulmdo nido pequenas|escamoso; indicado em primeira linha nos pacientes com
etitinibe células doenga metastatica ou irressecavel com mutagado nos
éxons 19 ou 21
LMC - Leucemia Mielocitica
Hidroxiuréia (mieloide, mielégena,| Fase crdnica
granulocitica) cronica
o iy . Pacientes que apresentam Leucemia linfocitica cronica
- Leucemia linfocitica crénica ~ .
Ibrutinibe (LLC) com delegédo de 17p, que receberam no minimo

(LLC)

um tratamento anterior
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LLA - Leucemia Linfocitica

Cromossomo Ph+ recaida ou refrataria

(Linfoblastica) Aguda
LMC - Leucemia Mielocitica| Recém diagnosticada LMC Cromossomo Ph+ fase
(mieloide, mieldgena,| cronica; crise blastica; fase acelerada; fase crénica apds
Imatinibe granulocitica) crénica falha de interferon
Tumor estromal Irressecavel ou metastatico
gastrintestinal (GIST)
Tumor estromal| Adjuvante do tratamento de casos ressecados de alto
gastrintestinal (GIST) risco
- Tratamento do tumor metastatico HER2+ , apds falha de
Lapatinibe, . -
o Mama trastuzumabe, em associagdo com capecitabina ou
Ditosilato de
letrozol
Neoadjuvante, adjuvante ou metastatico em mulheres na
Letrozol Mama . .
pos-menopausa com tumores receptor hormonal positivo
" Como paliativo do carcinoma avangado (doenga
Endomeétrio . . e
Megestrol, Acetato recorrente, inoperavel ou metastatica)
de Como paliativo do carcinoma avangado (doenga
Mama

recorrente, inoperavel ou metastatica)

Melfalano

Mieloma Multiplo

Sem especificagao de fase da doenca

Ovario

Cancer Avancado

Mercaptopurina

LLA - Leucemia Linfocitica
(Linfoblastica) Aguda

Inducéo da remissdo e manutencéo

LMA - Leucemia Mieldide
(mielocitica, mieldgena,
mieloblastica,
mielomonocitica) Aguda

Inducéo da remissdo e manutencéo

LMC - Leucemia Mielocitica
(mieloide, mieldgena,
granulocitica) cronica

Sem especificagao de fase da doenca

Cabeca e pescogo

Sem especificagao de fase da doenca

Linfoma n&o-Hodgkin

Sem especificagao de fase da doenca

LLA - Leucemia Linfocitica

Sem especificagao de fase da doenca

(Linfoblastica) Aguda

Metotrexato e
Mama Sem especificagao de fase da doenca
Sarcoma osteogénico Sem especificagao de fase da doenca
Tumor . trofloblastico Sem especificacao de fase da doenca

gestacional
Mitotano Cortex suprarrenal Carcinoma inoperavel
oo LMC . Leucemia M.Ielf)C'tlca Fase cronica, acelerada, Ph+ resistentes ou intolerantes
Nilotinibe (mieloide, mielégena, . A . T
o . a terapia prévia incluindo imatinibe

granulocitica) cronica

Pazopanibe Rim Irressecavel ou metastatico em primeira linha
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Pacientes com mielofibrose de risco intermediario ou
alto, incluindo mielofibrose primaria, mielofibrose pods

Temozolamida

Ruxolitinibe Mielofibrose . o . o
policitemia vera ou mielofibrose pdés trombocitemia
essencial.

Sorafenibe Hepatocarcinoma Hepatocarcinoma avangado em pacientes Child A
Tumor estromal| Tumor estromal gastrintestinal (GIST) apds progressao
gastrintestinal (GIST) da doenca em uso de imatinibe ou intolerédncia ao

Sunitinibe, Malato imatinibe

de Rim irressecavel ou metastatico em primeira linha

. Pacientes com tumores neuroenddécrinos avangados
Pancreas . N
(NET) localizados no pancreas
Tamoxifeno, Neoadjuvante, adjuvante ou metastatico em carcinoma
. Mama "

Citrato de de mama com tumores receptor hormonal positivo
SNC - Sistema Nervoso|Glioblastoma multiforme em adjuvancia ou doenca
Central recidivada

SNC -
Central

Sistema Nervoso

Glioma maligno, tal como glioblastoma multiforme ou
astrocitoma anaplasico, recidivante ou progressivo apos
terapia padrao

Tioguanina

LLA - Leucemia Linfocitica
(Linfoblastica) Aguda

Sem especificagao de fase da doenca

LMA - Leucemia Mieldide
(mielocitica, mieldgena,
mieloblastica,
mielomonocitica) Aguda

Sem especificagao de fase da doenca

LMC - Leucemia Mielocitica
(mieloide, mieldgena,
granulocitica) cronica

Sem especificagao de fase da doenca

Topotecana,
Cloridrato de

Pulmao pequenas células

Casos de recaida apos falha de quimioterapico de 12
linha

Trametinibe

Melanoma

Em combinagdo com dabrafenibe é indicado para o
tratamento de pacientes com melanoma nao ressecavel
ou metastatico com mutagdo BRAF V600

Tretinoina (ATRA)

Leucemia Promielocitica

Inducéo de remisséo

Metastatico com mutacao V600 do gene BRAF, primeira

Vemurafenibe Melanoma .
linha
Pulméo Carcinoma de pulm&o nao pequenas células
Vinorelbina .
Mama Carcinoma de mama

MEDICAMENTOS PARA O CONTROLE DE EFEITOS ADVERSOS E
ADJUVANTES RELACIONADOS A TRATAMENTOS ANTINEOPLASICOS

ANEMIA RELACIONADA AO

ESTIMULADORES DA ERITROPOIESE

usSo

DE ANTINEOPLASICOS COM

1. Cobertura de Agentes Estimuladores da Eritropoiese para os casos de sintomas decorrentes
de anemia relacionada a tratamento de quimioterapia, nos casos de concentracdes decrescentes
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de hemoglobina e niveis inferiores a 10 g/dl, quando a transfusao for contraindicada. Se o paciente
nao apresentar resposta apds 12 semanas do uso do medicamento, este devera ser descontinuado.

PROFILAXIA E TRATAMENTO DE INFECGOES RELACIONADAS AO USO DE
ANTINEOPLASICOS

1.  Cobertura de antibidticos (medicamentos antibacterianos, antifungicos e antivirais) na
profilaxia primaria (visa evitar o desenvolvimento de doengas em pacientes com exposigao prévia
ao agente infeccioso) ou secundaria (visa evitar a recidiva) de infecgdes relacionadas ao uso de
antineoplasico, em pacientes de risco intermediario ou alto.

2.  Cobertura de antibidticos (medicamentos antibacterianos, antifingicos e antivirais) no
tratamento de infecgdes relacionadas ao uso de antineoplasico.

DIARREIA RELACIONADA AO USO DE ANTINEOPLASICOS

1. Cobertura de antidiarreico para pacientes com diarreia relacionada ao uso de antineoplasicos
que tenham este efeito colateral previsto em bula.

DOR RELACIONADA AO USO DE ANTINEOPLASICOS

1. Cobertura de analgésicos, opiaceos e derivados, de acordo com prescricdo médica, para
pacientes com dor relacionada ao uso do antineoplasico que tenham este efeito colateral previsto
em bula.

PROFILAXIA E TRATAMENTO DA NEUTROPENIA RELACIONADA AO USO DE
ANTINEOPLASICOS COM FATORES DE CRESCIMENTO DE COLONIAS DE
GRANULOCITOS

1. Cobertura da profilaxia da neutropenia febril relacionada ao uso de antineoplasico, em
pacientes que estejam utilizando quimioterapia citotdxica ou terapia mieloablativa, quando
preenchido pelo menos um dos seguintes critérios:

a) profilaxia primaria da neutropenia febril de pacientes com alto risco (> 20% de risco para
neutropenia febril);

b)  profilaxia primaria da neutropenia febril de pacientes com risco intermediario (> 10% e
< 20% de risco para neutropenia febril) em que este risco seja determinado por fatores
inerentes ao paciente e que sejam inalteraveis e que a intencdo do tratamento seja curativa;

c) profilaxia secundaria da neutropenia febril de pacientes que ja apresentaram episddio
anterior de neutropenia febril e que a intengéo do tratamento seja curativa.

2. Cobertura para os casos de neutropenia febril relacionados ao uso de antineoplasico, quando
0 paciente ja estiver em uso de Fatores de Crescimento de Coldnia de Granuldcitos e forem
preenchidos TODOS os critérios do grupo | e um dos critérios do grupo IlI:
Grupo | (Definigdo) — todos

a) uma medida de temperatura = 38,30° C ou 238,0° C por mais de 1h;

b)  neutropenia < 500 neutrdéfilos/mcL ou < 1000 neutréfilos/mcL com probabilidade de
queda até < 500 neutrdéfilos/mcL ao longo das 48h seguintes.
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Grupo Il

a) paciente ja estiver em uso de Fatores de Crescimento de Colbénia de Granuldcitos;

b) paciente ainda ndo fez uso de Fatores de Crescimento de Colbnia de Granulécitos e
apresenta fatores de risco para complicagcdes associadas a infecgao.

OBS: O uso de Fatores de Crescimento de Colbnia de Granulécitos é contraindicado para pacientes
em tratamento concomitante com quimioterapicos e radioterapia.

PROFILAXIA E TRATAMENTO DA NAUSEA E VOMITO RELACIONADOS AO USO
DE ANTINEOPLASICOS

Profilaxia/Prevencéo de nauseas, vOmitos relacionados a agentes antineoplasicos

1. Cobertura para a prevengao de nauseas ou vomitos relacionados ao uso de antineoplasicos,
conforme o risco emetogénico calculado e como descrito na tabela a seguir:
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Alto Potencial Emetogénico (>
90%)

Moderado Potencial Emetogénico
(30 - 90%)

Baixo Potencial Emetogénico (10
- 30%)

Adulto
1. Antagonista
receptores NK1

dos|

2. Corticosteroides

3. Antagonista do receptor SHT3
Opcional
Benzodiazepinico; Inibidor da
bomba de prétons ou
antagonista do receptor H2

Esquema Pediatrico 1
Antagonista do receptor
5-HT3

Corticosteroides

2.

[{Esquema

Adulto
1. Antagonista dos receptores
NK1

2. Corticosteroides

3. Antagonista do receptor 5-HT3

Opcional
Benzodiazepinico;
bomba de prétons ou

antagonista do receptor H2

Inibidor da

Pediatrico
1. Antagonista do receptor 5-

HT3
2. Corticosteroides

Adulto 1.
Corticoide ou cloridrato de
metoclopramida

Opcional
Benzodiazepinico; Inibidor da
bomba de prétons ou
antagonista do receptor H2
Esquema Pediatrico
Nenhuma recomendacao

devido a falta de estudos. Adotar
protocolo similar ao dos adultos,
sendo a dose passivel de ajuste.

Nauseas e vomitos antecipatorios

1.
uso de antineoplasicos.

Tratamento de Nauseas e vomitos

1.

Cobertura de alprazolan e/ou lorazepan para nauseas e vomitos antecipatorios associado ao

Cobertura para o tratamento de nauseas ou vdmitos relacionados ao uso de antineoplasicos,

conforme o risco emetogénico calculado e como descrito de modo escalonado a seguir:

a)

caso a profilaxia para nauseas e vomitos ndo tenha sido efetiva e o paciente apresente

sintomas, deve-se incluir mais uma droga ao esquema anterior, preferencialmente de uma
classe diferente das ja utilizadas;

b)

se permanecerem os sintomas apds a inclusdo de mais uma droga, ajustar as doses

dos medicamentos, substituir as drogas ja utilizadas ou incluir mais uma droga;

c)

se permanecerem os sintomas apos o ajuste das doses, substituicdo das drogas ou a

inclusao de mais uma droga, avaliar a utilizagao de terapia antiemética profilatica de alto risco
de emetogenicidade para o proximo ciclo.

Antiemético

Corticosteroides

Antagonistas 5HT3

Bezodiazepinico

Haloperidol

Metoclopramida
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Olanzapina

Escopolamina

Fenotiazina

Tratamento de resgate para nauseas e vomitos

1. Cobertura de metoclopramida e/ou dolasetrona e/ou ondansetrona e/ou granisetrona e/ou
haloperidol e/ou dexametosana e/ou prometazina e/ou olanzapina para o tratamento de resgate de
nauseas e vOmitos associado ao uso de antineoplasicos.

Tabela de Risco Emetogénico para Antineoplasico

Minimo: Menos de 10% Baixo: 10% - 30% Moderado: 30% - 90% Alto: 90% ou mais
Medicamento Forma apresentam vomitos apresentam apresentam vomitos| apresentam
vomitos vomitos
AC, com doxorrubicina ou epirrubicina mais INJETAVEL 5
ciclofosfamida
Aldesleucina (>12MUI/m2) INJETAVEL 4
Aldesleucina (=2MUI/ m2) INJETAVEL 2
Alemtuzumabe INJETAVEL 4
Alfainterferona (<5MUI/ m2) INJETAVEL|1
Alfainterferona (>5<10MUI/ m2) INJETAVEL 2
Alfainterferona (=10MUI/ m2) INJETAVEL 4
Altretamina INJETAVEL 4
Amifostina (> 300mg/ m2) INJETAVEL 4
Amifostina (< ou = 300mg/m2) INJETAVEL 2
Asparginase INJETAVEL|1
Azacitidina INJETAVEL 3
Bendamustina INJETAVEL 3
Bevacizumabe INJETAVEL 1
Bleomicina INJETAVEL|1
Bortezomibe INJETAVEL 2
Bussulfano INJETAVEL 4
Cabazitaxel INJETAVEL 2
Capecitabina ORAL 2
Carbazitaxel INJETAVEL 2
Carboplatina INJETAVEL| 4
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Carmustina (> 250mg/m2) INJETAVEL
Carmustina (=250mg/ m2) INJETAVEL
Catumaxumabe INJETAVEL
Cetuximabe INJETAVEL 1
Ciclofosfamida ORAL
Ciclofosfamida (> 1500mg/m2) INJETAVEL
Ciclofosfamida (=750mg=1500mg/ m2) INJETAVEL
Cisplatina (< 50mg/ m2) INJETAVEL
Cisplatina (=50mg/m2) INJETAVEL
Citarabina (< 100mg/m2) INJETAVEL|1
Citarabina (> 200mg/ m2) INJETAVEL
Citarabina (100 -200mg/ m2) INJETAVEL
Cladribina (2-Clorodeoxiadenosina) INJETAVEL|1
Clofarabina INJETAVEL
Clorambucila ORAL |1
Dacarbazina INJETAVEL
Dactinomicina INJETAVEL
Dasatinibe ORAL |1
Daunorrubicina INJETAVEL
Decitabina INJETAVEL|1
Denileukin diftitox INJETAVEL|1
Dexrazoxano INJETAVEL|1
Docetaxel INJETAVEL
Doxorrubicina lipossomal INJETAVEL|
Doxorrubicina (=60mg/ m2) INJETAVEL
Doxorubicina (> 60mg/ m2) INJETAVEL
Epirrubicina (=90mg/ m2) INJETAVEL
Epirrubicina (< ou = 90mg/m2) INJETAVEL
Eribulina INJETAVEL
Erlotinibe, Cloridrato de ORAL |1
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Estreptozocina INJETAVEL|
Etoposideo INJETAVEL|
Floxuridina INJETAVEL
Fludarabina ORAL/INJ |1
Fluorouracila INJETAVEL
Fotemustina (150 -200mg/ m2) INJETAVEL
Gefitinibe ORAL |1
Gencitabina INJETAVEL
Hidroxiuréia ORAL |1
Idarrubicina INJETAVEL
Ifosfamida (< 10mg/ m2) INJETAVEL
Ifosfamida (=10g/ m2) INJETAVEL
Ipilimumabe INJETAVEL|1
Irinotecano INJETAVEL
Ixabepilone INJETAVEL|
Lapatinibe, Ditosilato de ORAL 1
Lomustina INJETAVEL
Mecloretamina INJETAVEL

Melfalano ORAL/INJ

Metotrexate (=50 g/ m2) INJETAVEL1

Metotrexato ORAL

Metotrexato (> 250mg/ m2) INJETAVEL

Metotrexato (> 50mg até 250mg/ m2) |INJETAVEL 2

Mitomicina INJETAVEL 2

Mitoxantrona INJETAVEL 2

Nelarabina INJETAVEL1

Ofatumumabe INJETAVEL1

Oxaliplatina INJETAVEL

Paclitaxel INJETAVEL 2
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Panitumumabe INJETAVEL 2

Pegaspargase INJETAVEL1

Peginterferon INJETAVEL1

Pemetrexede INJETAVEL 2

Pentostatina INJETAVEL 2

Pralatrexate INJETAVEL 2

Rituximabe INJETAVEL1

Romidepsina INJETAVEL 2

Sorafenibe ORAL 2

Sunitinibe, Malato de ORAL 2

Temozolamida ORAL/INJ 3
Tensirolimo INJETAVEL 2

Tioguanina ORAL [1

Tiotepa INJETAVEL 2

Topotecana, Cloridrato de ORAL/INJ 2

Trabectedina INJETAVEL 4
Trastuzumabe INJETAVEL 2

Tretinoina ORAL 1

Trioxido de arsénio INJETAVEL 3
Valrubicina INJETAVEL1

Vinblastina INJETAVEL1

Vincristina INJETAVEL1

Vinorelbina INJETAVEL1

Calculo de risco para associagdes de antineoplasicos

1. Para os pacientes que estejam em uso de outros antineoplasicos associados, sejam eles orais

ou venosos o calculo de risco deve ser realizado como descrito abaixo:

a)
b)
c)

identificar e pontuar o antineoplasico mais emetogénico
somar 1 ponto para cada outro de nivel 3 ou 4

somar 1 ponto para um ou mais de nivel 2
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PROFILAXIA E TRATAMENTO DO RASH CUTANEO RELACIONADO AO USO DE
ANTINEOPLASICOS

1. Cobertura de antibidticos (topicos e/ou via oral) e/ou corticoide topico com ou sem antibiético
para pacientes com rash cutaneo relacionado ao uso de antineoplasicos.

54.8- TERAPIA PARA PROFILAXIA E TRATAMENTO DO TROMBOEMBOLISMO
RELACIONADO AO USO DE ANTINEOPLASICOS

1.  Cobertura de heparina fracionada, ndo fracionada ou de baixo peso molecular e/ou
antagonistas de vitamina K e/ou aspirina na profilaxia do tromboembolismo, em pacientes
ambulatoriais, com diagnostico de mieloma multiplo, em uso de agentes antiangiogénicos e
quimioterapia.

2. Cobertura de heparina fracionada, nao fracionada ou de baixo peso molecular e/ou
antagonistas de vitamina K na profilaxia secundaria ou tratamento do tromboembolismo com
diagnostico prévio de tromboembolismo venoso ou tromboembolismo pulmonar.

3. Cobertura de inibidores de trombina e/ou inibidor indireto de trombina para pacientes incluidos
nos itens 1 e/ou 2 e que apresentem trombocitopenia induzida por heparina.
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