ANEXO |

SERVIGO ESPECIALIZADO 167 - ATENGAO AS PESSOAS COM DOENGAS RARAS

COD. SERV | DESCRICAO DO SER\/ICO COD. CLASS DESCRICAO DA CLASSIFICACAO GRUPO CBO DESCRICAO
167 ATENCAO AS PESSOA 001 ATEN(;AO ESPECIALIZADA 1 2251* Médicos clinicos
COM DOENCAS RARAS M DOENCAS RARAS
2252* Médicos em especialidade cirdrgica
2253* Médicos em medicina diagndstica terapéutica
2235-05 Enfermeiro
_ 3222-05 Técnico de enfermagem
002 REFERENCIA EM 1 2251* Médicos clinicos
DOENCAS RARAS
2252* Médicos em especialidade cirdrgica
2253* Médicos em medicina diagndstica terapéutica
2235-05 Enfermeiro
3222-05 Técnico de enfermagem
2251-24 Médico pediatra
2251-12 Médico neurologista
2251-25 Médico clinico gera
2215-10 Psicélogo clinico
2216-05 Assistente social
2 2251* Médicos clinicos
2252* Médicos em especialidade cirlrgica
2253* Médicos em medicina diagndstica terapéutica
2235-05 Enfermeiro
3222-05 Técnico de enfermagem
2251-24 Médico pediatra
2251-12 Médico neurologista
2251-25 Médico clinico geral
2215-10 Psicélogo clinico
2216-05 Assistente social
2237-10 Nutricionista

Os CBOs indicados com asterisco (*) referem-se a possibilidade de inclusdo de qualquer codigo referente a estas familias de CBO que tenham comprovada experiéncia na area.




ANEXO Il

TABELA DE HABILITACOES PARA A ATENCAO AS PESSOAS COM DOENCAS RARAS

CODIGO DESCRICAO RESPONSABILIDADE
35.01 Servico de Atencdo Espeuallzada em Doengas Raras - Eixo | Doenga Rara de Origem Genética: 1 - Anomalias Congénitas Centralizada
ou de manifestacdo tardia i
35.02 Servico de Atencdo Espe(:lallzada em Doencas Raras - Eixo | - Doenca Rara de Origem Genética: 2- Deficiéncia Intelectual Centralizada
Associada a Doenca R i
35.03 l\S/Ie&v at%ol de At(eél%ao Espwallzada em Doencas Raras - Eixo | - Doenca Rara de Origem Genética: 3- Erro Inato do Centralizada
0lismo
35.04 Seﬁm(;ca)I de Atencdo Especializada em Doencas Raras - Eixo Il - Doenca Rara de Origem ndo Genética: 1- Doengas raras Centralizada
inflamatorias
35.05 S?rvu;o de Atencdo Especializada em Doengas Raras - Eixo Il - Doenca Rara de Origem ndo Genética: 2- Doengas raras Centralizada
infecciosas
35.06 Setrwgo de Atencdo Especializada em Doencgas Raras - Eixo Il - Doenca Rara de Origem n8o Genética: 3- Doengas raras Centralizada
autoimunes
35.07 Servico de Referéncia em Doengas Raras - Eixo | - Doenga Rara de Origem Genética: 1- Anomalias Congénitas ou de Centralizada
manifestacéo tardia
35.08 Bervu;o ds Referéncia em Doengas Raras - Eixo | - Doenga Rara de Origem Genética: 2- Deficiéncia intelectual associada a Centralizada
oencas Raras
35.09 Servico de Referéncia em Doengas Raras - Eixo | - Doenca Rara de Origem Genética: 3- Erro Inato de Metabolismo (EIM) Centralizada
35.10 Servico de Referéncia em Doencas Raras - Eixo |l - Doenca Rara de Origem ndo Genética: 3- Doengas raras autoimunes Centralizada
35.11 Servigo de Referéncia em Doengas Raras - Eixo |l - Doenca Rara de Origem ndo Genética: 2- Doengas raras inflamatérias Centralizada
35.12 Servico de Referéncia em Doencas Raras - Eixo |l - Doenca Rara de Origem ndo Genética: 1- Doengas raras infecciosas Centralizada

Obs: Quando existir a habilitagdo em Erros Inatos do Metabolismo - EIM devera ser indicado a vinculagdo do profissional

nutricionista (CBO: 2237-10) no estabelecimento o qual ira compor a equipe.
ANEXO 111

PROCEDIMENTOS RELATIVOS A ATENGAO A PESSOA COM DOENGA RARA NO SUS

grocedlmento 03.01.01.019-6 - Avadliacdo clinica para diagnéstico de doencas raras - Eixo I: 1 - Anomalias Congénitas ou de manifestacdo tardia

rigem Novo

Descricao Consiste na Avaliacdo Clinica por médico especialista e investigagdo laboratorial, referentes ao Eixo Doengas Raras Genéticas que cursam com Ano-
malias Congénitas ou de Manifestagbes Tardias.

Complexidade: AC - Alta Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial,

Instrumento de Registro: 06 - APAC (Proc. Principal),

Tipo de Financiamento: Fundo de Acles Estratégicas e Compensacoes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 800,00

Valor Ambulatorial Total R$ 800,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méaxima: 50 Ano(s)

Quantidade Méaxima
CBO:

2251* Médicos clinicos, 2252* Médicos em especialidade cirlrgica, 2253*, Médicos em medicina diagndstica terapéutica

CID:

D82.0, D82.1, E77.8, F70, F71, F72, F73, F78, F79, F84.0, G12.0, G12.1, G12.2, G71.0, G71.1, G71.2, QO00.0, Q00.1,

00.2 ,
Q87.0, Q87.1, Q87.2, Q87.3, Q87.4, Q87.5, Q87.8, 085.9, Q92.2,'Q92.3,'Q92.6, 'Q92.8, 'Q92.9, 'Q93.3,'QY3.9, 'QB6, G99,

Q99.

85.0,

85.1
. Q99.7,

2. g85.8,

Servicolclassificaggo:

167/001,167/002

Habilitacdo: 35/01.35/07

grgcedimento: ’(3]3.01.01.02(}0 - Avaliag8o clinica para diagndstico de doengas raras - Eixo I: 2 - Deficiéncia Intelectual
rigem ovo

Descricao Consiste na avallﬁao clinica por médico especialista e investigagdo laboratorial referente ao Eixo de Doengas Raras Genéticas que cursam com de-

ficiéncia intelect

Complexidade: AC - Alta Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial,

Instrumento de Registro: 06 - APAC (Proc. Principal),

Tipo de Financiamento: Fundo de AcOes Estratégicas e Compensacoes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 800,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 800,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Maxima: 130 Ano(s)

Quantidade Méxima

01

CBO:

2251* Médicos clinicos, 2252* Médicos em especialidade cirlrgica, 2253*, Médicos em medicina diagndstica terapéutica

CID: D820 D82.1 E700 E701 E702 E703 E708 E709 E700 E701 E70.2. E70.3, E70.8, E70.9, E75.0, E75.1, E76 E77 E77.8, F70, F71, F72 F73
851Ii FSA 85. 92 870 G G8 QgG% Qggs Q9§%7 Qg%l %9%1 %5933 6999 Qggo Qggl Qggz
89638 96.8, 096.9, 8990 91%992 0998 oég

Servicolclassificagdo:

167/001, 167/ 002

Habilitacgo: 35/02, 35/08

grgcedimento: ’(3]3.01.01.021—8 - Avaliag8o clinica para diagndstico de doengas raras - Eixo I: 3 - Erros Inatos do Metabolismo
rigem ovo

Descricao I(qu(ggstgonﬂaﬂ gtvaabl :) a;ao clinica por médico especialista e investigagdo laboratorial referente ao Eixo de Doengas Raras Genéticas que cursam com Erros

S

Complexidade: AC - Alta Compl@(l dade

Modalidade: 01 - Ambulatorial,

Instrumento de Registro: 06 - APAC (Proc. Principal), 04 - AIH (Proc. Especial)

Tipo de Financiamento: Fundo de AcOes Estratégicas e Compensacoes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 600,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 600,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Maxima: 130 Ano(s)

Quantidade Maxima

01

CBO:

2251* Médicos clinicos, 2252* Médicos em especialidade cirlrgica, 2253*, Médicos em medicina diagndstica terapéutica

CID:

E16.1, EZ0.0, EZ0.1, E70.2, E70.3, E70.8, E70.9, E71, E720 E/2.1 E722 E723 E72.4 , E725 , E/2.8 , E72.9, E75.0, E75.1, E75.2, E75.3, E/5.4
E755 E756 Er6.0, E/6.1, E/62  Er6.3, E/6.8  E6, E/7.0 , E/7.l , E77.8 , E77.9 |f70 F71, F72, Fr3, F78, F79, F84.0, 637.0, G37.1, G37.2,
G37.3_G37.4, G37.5, G37.8,'G37.9, G71.3, G720 G721 G722 G723 G724 G728 G

Servico/classificagéo:

167/ 001 167/ 002

Habilitacdo:

35/03, 35/09




Procedimento:

03.01.01.022-6 - Aconselhamento genético

Origem Novo

Descricao Procedimento realizado por médico geneticista que inclui o estabelecimento do diagnéstico especifico, a transmissao das informagdes relativas a etio-
logia, a evolugdo, ao prognostico, ao risco de recorréncia, as estratégias de tratamento e prevencao, além de recomendagdes para acompanhamento e
elaboracéo de relatério final a ser entregue ao consulente.

Complexidade: AC - Alta Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: BPA - |

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacdes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 100,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 100,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima: 130 Ano(s)

Quantidade Méaxima: 01

CBO: 2251-75 Médico geneticista

CID: Z315

Servigo/classificagdo: 167/001, 167/002

Habilitagdo: 35/01, 35/02, 35/03, 35/07, 35.08, 35/09

Procedimento: 02.02.10.005-7 - Focalizacdo isoelétrica da transferrina

Origem Novo

Descricao Consiste em teste pelo método de isoeletrofocalizacdo, para deteccdo de todos 0s subtipos de defeitos congénitos da glicosilacdo tipo |. O agravo é
decorrente da deficiéncia, ou auséncia, de carboidratos, secundaria a secrecéo de glicoproteinas, especialmente transferrina serica, devido a alividade
enzimatica anormal da fosfomanomutase.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacdes (FAEC)

Valor Ambulatorial : R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima:

130 Ano(s)
01

Quantidade Maxima:
CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servicolclassificacio:

145/011 Exames de genética (Servico de diagnostico por laboratério clinico)

(P)rc_;cedi mento: ’(3]2.02.10.006-5 - Andlise de DNA pela técnica de Southern Blot

rigem ovo

Descricao Consiste na extracdg de DNA, digestdo com enzimas de restri¢ao eg)ecl’jicas separagdo dos fragmentos em gel de agarose, transferéncia para membrana
seguida de hibridagdo com uma ou mais sondas especificas, para deteccdo de uma determinada Sequéncia e Seu tamanho, ou determinacao de sua
ausencia.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensagdes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méaxima:

Quantidade Maxima

130 Ano(s)
01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificagao:

145/011 Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)

Procedimento: 02.02.10.007-3 - Andlise de DNA por MLPA

Origem Novo

Descricdo Consiste na extracdo de DNA, seguida da hibridizacdo do DNA gendmico a uma mistura de sondas especificas para cada uma de diversas regides
estudadas simultaneamente, com amplificacdo dos produtos de ligac@o pela técnica de reacdp em cadeia de plimerase, utilizando um par de primers
universal. A visuaizagao dessas amplificacoes pode ser feita por eletroforese capilar e a analise por programas especificos de genotipagem. A técnica
permite detectar delecoes e duplicacOes de genes.

Complexidade: MC - Média Complexidade

M odalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acbes Estratégicas e Compensagoes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méaxima

130 Ano(s)
01

Quantidade Méaxima
CBO:

Servico/classificacio:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial
145/011 Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)

grc_)oedi mento: &2.02.10.008—1 - Identificacdo de mutag&o/rearranjos por PCR, PCR sensivel a metilagdo, gPCR e qPCR sensivel a metilacéo
rigem ovo
Descricao Consiste na extragéio de DNA, uida da amplificacdo da sequencia de DNA de interesse por primers especificos, através da acdo da enzima DNA
¢ polimerase, com visualizacdo er%e%t;el apos eletrgforese PCIgegléssc_o), ou diretamente pela%l n_§mga dae?p 80 de PCR (QPCR), podendo ser antecedida
por tratamentos prévios que permitam verificacdo do estado de metilacéo (PCR sensivel a metilacdo e QPCR sensivel a mietilacao).
Complexidade: MC - Média Complexidade
Modalidade: 01 - Ambulatoria

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento:

Fundo de Acdes Estratégicas e Compensaces (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00
Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00
Valor Hospitalar SP: R$ 00,00
Valor Hospitalar SH: R$ 00,00




Valor Hospitalar Total:

R$ 00,00

Sexo: ) Ambos
Idade Minima: 0 Ano(s)
Idade Maxima:

Quantidade Méaxima:

130 Ano(s)
01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificaco:

145/011 Exames de genética (Servico de diagnéstico por laboratério clinico)

grc_)cedimento: ’(\)12.02.10.009-0 FISH em metéfase ou ndcleo interfésico, por doenca

rigem ovo

Descricao Técnica usada para verificar a presenca gu auséncia, 0 nimero de copias e a localizacdo cromossdmica de uma sequéncia de DNA especifica tanto nos
i Cromossomos em metafase quanto nas celulas em interfase.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acles Estratégicas e Compensactes (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

dade Minima: 0 Ano(s)

dade Maxima:

130 Ano(s)
01

Quantidade Méxima:
CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificaco:

145/011- Exames de genética (Servico de diagnéstico por laboratério clinico)

grqcedimento: 02.02.10.010-3 - Identificacéo de Alteracdo Cromossdmica Submicroscopica por Array-CGH
rigem novo
Descricao Consiste na extragdo de DNA, seguida da hibridacdo gendmica comparativa com milhares de sequéncias de DNA arranjadas em uma base (array) para
deteccao de variagdo no numero de copias de sequéncias de DNA (perdas ou ganhos de material cromossomico).
Complexidade: MC - Média Complexidade
Modalidade: 01 - Ambulatorial
Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundario)
Tipo de Financiamento: Fundo de Acles Estratégicas e Compensactes (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00
Valor Ambulatorial Total R$ 00,00
Valor Hospitalar SP: R$ 00,00
Valor Hospitalar SH: R$ 00,00
Valor Hospitalar Total: R$ 00,00
Sexo: Ambos
dade Minima: 0 Ano(s)
dade Méaxima: 630 Ano(s)
1

Quantidade Méxima:
CBO:

2211-05 Biologo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico andlista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servicolclassificaco:

145/011 Exames de genética (Servico de diagnéstico por laboratério clinico)

grc_)cedimento: 02.02.10.011-1 - Identificagdio de mutacdo por sequenciamento por amplicon até 500 pares de bases

rigem novo

Descricao Consiste na extracdo de DNA seguido do sequenciamento bidirecional_pelo método de Sanger de uma sequencia de até 500 pares de bases. O método €
utilizado para identificacdo de mutacGes pontuais, delegOes e duplicacGes de bases.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacoes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méaxima:

Quantidade Méxima:

130 Ano(s)
01

CBO:

Servico/classificacdo:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial
145/011 Exames de genética (Servico de diagnéstico por laboratério clinico)

gr(_)cedimento: 02.02.10.012-0 - Identificagdo de glicosaminoglicanos urindrios por cromatografia em camada delgada, eletroforese e dosagem quantitativa

rigem novo

Descricao Consiste na detecgdo de glicosaminoglicanos na urina de pacientes suspeitos de mucgpolissacaridoses, um erro inato do metabolismo, qualitativamente
através de cromatografia de camada delgada, eletroforese ou quantitativamente, atraves de espectrofotometria.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acles Estratégicas e CompensacOes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

dade Minima 0 Ano(s)

dade Maxima: (1)?0 Ano(s)

Quantidade Méxima:
CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servicolclassificacao;

145/011 Exames de genética (Servico de diagnostico por laboratério clinico)

CP)r(_)cedimento: 02.02.10.013-8 - Identificacdo de oligossacarideos e sialossacarideos por cromatografia (camada delgada)

rigem novo

Descricao Consiste na separacéo de oligossacarideos e sialossaridegs em cromatografia de camada delgada, com identificacdo de suas bandas para diagndstico de
] erros inatos do metabolismo ‘que acumulam esses metabolitos.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de AcGes Estratégicas e CompensacOes (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima 0 Ano(s)




Idade Méxima:

Quantidade Méaxima:

130 Ano(s)
01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificacdo:

145/011 Exames de genética (Servico de laboratério clinico)

grocedimento: 02.02.10.014-6- Dosagem quantitativa de carnitina, perfil de acilcarnitinas

rigem novo

Descricao Consiste na identificacdo e quantificacdo, atraves da espectrometria de massa, de carnitina e acilcarnitinas em sangue para auxilio diagndstico em
] acidemias organicas, defeitos de beta-oxidagdo de acidos graxos e doengas do metabolismo energético em geral.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de AcOes Estratégicas e Compensacles (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: ] Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima:

Quan_ti dade Méaxima:

130 Ano(s)
01

CBO

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servicolclassificacho:

145/011 Exames de genética (Servico de diagnostico por laboratério clinico)

Procedimento: 02.02.010.015-4 - Dosagem quantitativa de aminoacidos

Descricao Consiste na identificacao e quantificagdo dos aminoacidos em sangue ou urina, através de cromatografia gasosa, cromatografia liquida de alta per-
ormance (HPLC) ou espectrometria de massa para diagndstico de aminoéacidopatias.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Regisiro:

07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacdes (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: $ 00,
Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00
Valor Hospitalar SP: R$ 00,00
Valor Hospitalar SH: R$ 00,00
Valor Hospitalar Total: R$ 00,00
Sexo: ] Ambos
dade Minima 0 Ano(s)
dade Maxima: %30 Ano(s)
1

Quantidade Maxima:
CBO:

Servico/classificacso:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial
145/011 Exames de genetica (Servigo de diagnostico por laboratorio clinico)

Procedimento: 02.02.10.016-2 - Dosagem quantitativa de acidos organicos

Descricéo Cogsist_e na identificacao e quantificacdo de &cidos organicos, por cromatografia gasosa acoplada a espectrometria de massa para auxilio diagnéstico em
acidemias organicas.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro: 07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacles (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima:

130 Ano(s)
01

Quantidade Méaxima:
CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificaco:

145/011 Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)

grqcedi mento: 02.02.10.017-0. - Ensaios enziméticos no plasma e leucocitos para diagndstico de erros inatos do metabolismo

rigem novo

Descricao Consiste de andlise bioguimica realizada em coleta em sangue total para medida da atividade enzimatica em plasma, leucdcitos ou tecido (fibroblasto,
ecido hepatico, medula 0sseg, etc.) A ser cultivado, em meigs especificos para 0 seu crescimento. As técnicas utilizadas sdo geralmente bioquimicas,
luorimetricas, espectrofotométricas, colorimétricas e outras técnicas usualmente utilizadas em analises bioquimicas usuais.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatoria

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacdes (FAEC
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: $ 00,00

Sexo: Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima: 130 Ano(s)

Quantidade Maxima: 01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomedico; 2234-15 Farmacéutico andista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificaco:

145/011 Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)

grqcedi mento: 02.02.10.018-9 - Ensaios enziméticos em eritrécitos para diagnéstico de erros inatos do metabolismo

rigem novo

Descricao Consiste de andlise bioquimica redlizada em coleta em wngue total, separando-se os eritrécitos. A técnica utilizada €, geralmente, fluorimétrica, podendo
ainda ser espectrofotometrica ou colorimétrica. Auxilia no diagnostico de galactosemi 2[ podendo-se dosar tanto a galactose-1-fosfato, quanto a galactose
otal, além de se fazer 0 ensaio bioquimico para andlise da atividade enzimatica da galactose-1-fosfato uridil transferase.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundario)

Tipo de Financiamento: Fundo de Aces Estratégicas e Compensacdes (FAEC)
Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00

Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00

Valor Hospitalar SP: R$ 00,00

Valor Hospitalar SH: R$ 00,00

Valor Hospitalar Total: R$ 00,00

Sexo: ] Ambos

Idade Minima: 0 Ano(s)

Idade Méxima:

Quantidade Maxima:

130 Ano(s)
01

CBO

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servicolclassificacio:

145/011 Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)




Procedimento:

02.02.10.019-7 - Ensaios enziméticos em tecido cultivado para diagnéstico de erros inatos do metabolismo

Origem novo

Descricdo Consiste de uma andlise biogquimica realizada em tecido cultivado, preferenciamente fibroblasto, coletado através de uma bidpsia de pele e cultivado em
melos especificos para 0 seu crescimentq. As tecnicas utilizadas sao geral mente flugrimeétricas, espectrofotometricas ou outras tecnicas usualmente uti-
lizadas em andlises bioquimicas usuais. E Util para o diagndstico de doencas |isossomicas.

Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento:

Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacdes (FAEC)

Valor Ambulatorial SA: R$ 00,00
Valor Ambulatorial Total: R$ 00,00
Valor Hospitalar SP: R$ 00,00
Valor Hospitalar SH: R$ 00,00
Valor Hospitalar Total: R$ 00,00
Sexo: Ambos
Idade Minima: 0 Ano(s)
Idade Méxima: 130 Ano(s)
Quantidade Méaxima: 01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificacdo:

145/011 Exames de genética (Servico de diagnéstico por laboratério clinico)

Procedimento: 02.02.05.007-6 - Identificacdo de glicidios urinarios por cromatografia (camada delgada)
Descricdo Consiste na andlise de glicidios urinarios por cromatrografia (camada delgada)
Complexidade: MC - Média Complexidade

Modalidade: 01 - Ambulatorial

Instrumento de Registro:

02 - BPA (individualizado), 07 - APAC (Proc. Secundério)

Tipo de Financiamento: MAC
Vaor Ambulatorial SA: R$ 3,70
Vaor Ambulatorial Total: R$ 3,70
Valor Hospitalar SP: R$ 00,00
Valor Hospitalar SH: R$ 00,00
Valor Hospitalar Total: R$ 00,00
Sexo: Ambos
Idade Minima: 0 Ano(s)
Idade Méaxima: 130 Ano(s)
Quantidade Méxima: 01

CBO:

2211-05 Bidlogo; 2212-05 Biomédico; 2234-15 Farmacéutico analista clinico; 2253-35 Médico patologista clinico / medicina laboratorial

Servico/classificagdo:

145 005 Exames de uroandlise (Servico de Diagnéstico por Laboratério Clinico)

Regra Condicionada

008- Sem valor quando apresentado como APAC secundario tem valor zerado

ANEXO IV

COMPATIBILIDADE DOS PROCEDIMENTOS RELATIVOS A ASSISTENCIA A PESSOA COM DOENGA RARA NO SUS

CODIGO DO PROCEDIMENTO
PRINCIPAL

DESCRIGCAO DO PRF())A(IZ_EDIMENTO PRINCI- CODIGOSDEOCS EROCEDIMENTOS

DESCRICAO DOS PROCEDIMENTOS SECUNDARIOS
UNDARIOS

03.0101.019-6

Avaliacdo para diagnoéstico de doencas raras - Ei-|02.02.10.005-7
X0 | - anomalias con(I;erg_tas ou de manifestagao
ardia

Focalizacdo isoelétrica da transferrina

02.02.10.006-5 Andlise de DNA pela técnica de Southern Blot

02.02.10.007-3 Andlise de DNA por MLPA

02.02.10.008-1 Identificacdo de muta_\(I;~ ) ou rearranjos por PCR, PCR sensivel a metilagdo, gPCR e

gPCR sensivel a metilacdo

02.02.10.009-0 FISH em metéfase ou nucleo interfasico, por doenca

02.02.10.010-3 Identificacdo de Alteracdo Cromossdmica Submicroscopica por Array-CGH

02.02.10.011-1 Identificagdo de mutagdo por sequenciamento por amplicon até 500 pares de bases
03.01.01.020-0 Avdiagdo para diag;n,c')s,tico_ de doencas raras - Ei-|02.02.10.012-0 Identificagdo de glicosaminoglicanos urinarios por cromatografia em camada delgada,

xo Il - deficiéncia intelectual eletroforese e doSagem quantitativa

02.02.10.013-8 Identificagcdo de oligossacarideos e sialossacarideos por cromatografia (camada delgada)

02.02.10.005-7 Focalizacdo isoelétrica da transferrina

02.02.10.014-6 Dosagem quantitativa de carnitinas, perfil de acilcarnitinas

02.02.10.015-4 Dosagem guantitativa de aminoécidos para diagndstico de erros inatos do metabolismo

02.02.10.016-2 kIZ))(?%gem quantitativa de &cidos organicos para diagnéstico de erros inatos do meta-

olismo

02.02.10.006-3 Andlise de DNA pela técnica de Southern Blot

02.02.10.007-3 Andlise de DNA por MLPA

02.02.10.011-1 Identificacdo de muta?" ) ou rearranjos por PCR, PCR sensivel a metilagdo, qPCR e

gPCR sensivel a metilacéo

02.02.10.009-0 FISH em metéfase ou nacleo interfasico, por doenca

02.02.10.010-3 Identificagdo de Alteragdo Cromossdmica Submicroscopica por Array-CGH

02.02.10.011-1 Identificagdo de mutagdo por sequenciamento por amplicon até 500 pares de bases

03.01.01.021-8

ara diagndstico de doengas raras - Ei-|02.02.05.007-6
- erros inatos do metabolismo

Identificagdo de glicidios urinarios por cromatografia (camada delgada)

02.02.10.012-0 Identificagdo de glicosaminoglicanos urindrios por cromatografia em camada delgada,
eletroforese e doSagem quantitativa
02.02.10.013-8 Identificagdo de oligossacarideos e sialossacarideos por cromatografia (camada delgada)
02.02.10.005-7 Focalizacao isoelétrica da transferrina
02.02.10.014-6 Dosagem quantitativa de carnitinas, perfil de acilcarnitinas
02.02.10.015-4 Dosagem quantitativa de aminoacidos para diagnéstico de erros inatos do metabolismo
02.02.10.016-2 Eél)_sg%%n quantitativa de acidos orgénicos para diagnostico de erros inatos do meta
i
02.02.10.017-0 Ensajos enziméticos no plasma, leucécitos e tecidos para diagnéstico de erros inatos do
metabolismo
02.02.10.018-9 Ensaios enziméticos em eritrécitos para diagndstico de erros inatos do metabolismo
02.02.10.019-7 Fg%ios enziméticos em tecido cultivado para diagnéstico de erros inatos do metabo-
i
02.02.10.007-3 Andlise de DNA por MLPA
02.02.10.008-1 Identificacdo de muta_\(lg~ ) ou rearranjos por PCR, PCR sensivel a metilagdo, gPCR e
gPCR sensivel a metilacdol
02.02.10.010-3 Identificacdo de Alteracdo Cromossdmica Submicroscopica por Array-CGH

02.02.10.011-1 Identificacdo de mutacdo por sequenciamento por amplicon até 500 pares de bases




ANEXO V

FORMULARIQ DE VISTORIA DO GESTOR PARA SO-
LICITAR HABILITACAO DE SERVICOS DE ATENCAO ESPE-
CIALIZADA E SERVICOS DE REFERENCIA EM DOENCAS RA-
RAS

Nome da Unidade:

CNPJ:
CNES:

Endereco:

Municipio:
UF:

CEP:
E-mail:
Diretor

Telefones: ( )

Técnico:

Telefones: ()
E-mail:

Fax: ()

Gestor:
Fax: ()
E-mail:

Telefones: ()

NORMAS ESPECIFICAS PARA HABILITACAO DE SER-
VICOS DE ATENQAO ESPECIALIZADA E SERVICOS DE RE-
FERENCIA EM DOENCAS RARAS

A) EXIGENCIAS GERAIS:

1. Parecer conclusivo do respectivo Gestor (Municipal e/ou
Estadual) do SUS - manifestagdo expressa, firmada pelo Secretario da
Salide, em relagéo a0 credenciamento:

2. Enviou a Resolugdo da Comisséo Intergestores Regional
(CIR) e da Comissdo Intergestores Bipartite (CIB) ou, no caso do
Distrito Federal, do Colegiado de Gestdo da Secretaria de Salde
(CGSES/DF) contendo a relagdo dos estabelecimentos de salide que
realizardo a atencdo especializada como Servico de Atencdo Espe-
cializada ou Servico de Referéncia em Doencas Raras, no ambito do
SUS, conforme descrito nesta Portaria () Sim () Nao

Informar CIB N°:

Data: de de

3. Relatério de vistoria da VISA Iocal com parecer con-
clusivo sobre a habilitagdo em pauta

() Sm () Néo

4.. Enviou a atualizagdo dos dados do Sistema Cadastro
Naciona de Estabelecimento de Salde (SCNES) () Sim () Nao

5. Enviou a copia da publicaggo em diério oficia do extrato
de contrato com o servigo de salide, quando este ndo for da rede
prépria da respectiva secretaria de salde.

() Sm () Néo

B) EXIGENCIAS ESPECIFICAS:

1. TIPO DE SERVICO:

A. () SERVIGCOS DE ATENGAO ESPECIALIZADA EM
DOENGCAS RARAS

Eixo | - Doengas Raras de Origem genética:

() 1- Doencas Raras de Origem genética caracterizada por
Anomalias Congénitas ou de manifestagdo tardia

Doenca (9):

() 2 - Doengas Raras de Origem genética caracterizada por
Deficiéncia Intelectual
Doenca (9):

() 3 - Doencas Raras de Origem genética caracterizada por
Erros Inatos do Metabolismo
Doenca (s

Eixo Il - Doengas Raras de Origem ndo genética:

() 1 - Doencas Raras de Origem n&o genética de causas
Infecciosas

Doenca (9):

() 2 - Doengas Raras de Origem ndo genética de causas
Inflamatérias
Doenca (9):

() 3 - Doengas Raras de Origem ndo genética de causas
Autoimunes
Doenca (9):

B. () SERVICOS DE REFERENCIA EM DOENGAS RA-
RAS

| - Ofertar aten¢do diagnéstica e terapéutica para no minimo
dois (2) grupos do eixo de doengas raras de origem genética: 1-
anomalias congénitas ou de manifestagdo tardia associado a doengas
raras, 2- deficiéncia intelectual associada a doenca rara, 3- erros
inatos do metabolismo associado a doengas raras, ou;

Eixo | - Doengas Raras de Origem genética:

() 1- Doengas Raras de Origem genética caracterizada por
Anomalias Congénitas ou de manifestagéo tardia

Doenca (s

) 2 - Doencas Raras de Origem genética caracterizada por
Deficiéncia Intelectual
Doenca (9):

) 3 - Doengas Raras de Origem genética caracterizada por
Erros Inatos do Metabolismo
Doenca (9):

Il - Ofertar atenc&o diagndstica e terapéutica para no minimo
dois (2) grupos do eixo de doengas raras de origem ndo genética: 1-
Doengas Raras infecciosas, 2- Doengas Raras inflamatérias, 3- Doen-
¢as Raras autoimunes); ou

() 1 - Doengas Raras de Origem ndo genética de causas
Infecciosas

Doenca (9):

() 2 - Doengas Raras de Origem ndo genética de causas
Inflamatdrias
Doenca (9):

() 3 - Doencas Raras de Origem ndo genética de causas
Autoimunes
Doenca (s)

Il - Ofertar atengdo diagndstica e terapéutica para no mi-
nimo um (1) grupo do eixo doencas raras de origem n&o genética e
um (1) grupo do eixo de doengas raras de origem genética

Eixo | - Doengas Raras de Origem genética

() 1- Doengas Raras de Origem genética caracterizada por
Anomalias Congénitas ou de manifestagdo tardia

Doenca (9):

) 2 - Doencas Raras de Origem genética caracterizada por
Deficiéncia Intelectual
Doenca (9):

) 3 - Doencgas Raras de Origem genética caracterizada por
Erros Inatos do Metabolismo
Doenca (9):

Eixo Il - Doengas Raras de Origem ndo genética:

() 1 - Doengas Raras de Origem ndo genética de causas
Infecciosas

Doenca (9):

() 2 - Doencas Raras de Origem ndo genetica de causas
Inflamatdrias
Doenca (s

() 3 - Doencas Raras de Origem ndo genética de causas
Autoimunes
Doenca (s

2. INSTALACOES FISICAS PARA SERVICOS ESPE-
CIALZIADOS E SERVICOS DE REFERENCIA EM DOENCAS
RARAS:

A. Dispde de areas fisicas deverdo possuir alvara de fun-
cionamento e se enquadrar nos critérios e normas estabelecidos pela
legislagdo em vigor, ou outros ditames legais que as venham subs-
tituir ou complementar, a saber:

1. Resolucdo - RDC n° 50, de 21 de fevereiro de 2002, que
dispde sobre o Regulamento Técnico para Plangjamento, Programa-
¢80, elaboraco e avaliagdo de projetos fisicos de estabelecimentos
assistenciais de salde, e de outras que vierem a complementéla,
ateréla ou substitui-la, da Agéncia Naciona de Vigilancia Sanitéria
- ANVISA; () Sim (1) Néo

2. Resolugéo - RDC n° 307, de 14 de novembro de 2002, que
altera a Resolug&o n° 50, de 21 de fevereiro de 2002 que dispde sobre
0 Regulamento Técnico para Planejamento, Programag&o, Elaboragéo
e Avaliacdo de Projetos Fisicos de estabelecimentos assistenciais de
salde, e de outras que vierem a complementé-la, alterd-la ou subs-
titui-la, da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria - ANVISA;

() Sm () Néo

3. Resolugdo - RDC n° 306 de 06 de dezembro de 2004, que
dispbe sobre 0 Regulamento Técnico para 0 gerenciamento de re-
siduos de servigos da salde;

() Sim () Néo

4. Resolucdo - ABNT NBR 9050 - Norma Brasileira de
Acessibilidade a edificagGes, mobiliario, espacos e eguipamentos ur-
banos - que estabelece critérios e parametros técnicos a serem ob-
servados quando do projeto de construgdo, instalagdes e adaptacdes
?g edificagcOes, mobiliarios, espagos e equipamentos urbanos. () Sim

N&o

B. Dispde dos seguintes servicos de apoio diagndstico:

A. Laboratério de patologia clinica, anatomia patolégica e de
exames genéticos, quando necessario () Sim () Néo

() Proprio ( ) Terceirizado - n° do CNES:
B. Servico de Imagem( ) Sim () N&o
() Proprio ( ) Terceirizado - n° do CNES:

3. Garante, junto a Rede de Atengdo a Salde, as neces-
sidades de internacdo (enfermaria e UTI) e cirurgia, que terdo seus
fluxos regulados conforme pactuacdes locais.

() Sm () Néo

4. Para se habilitar como Servigo de Atencdo Especializada
em Doencas Raras, 0 estabelecimento de salde deve cumprir os
seguintes requisitos:

|. Possui equipe minima assistencial composta por:

() Sim () Néo

a Enfermeiro:( ) Sm () Né&o

Nome;

N° do registro no Conselho:

b. Técnico de enfermagem () Sim () Néo

Nome:

N° do registro no Conselho:

c. Médico responsavel pelo Servico de Atencdo Especia-
lizada em Doencas Raras com comprovada experiéncia na &rea ou
especialidade.

() Sim () Néo

Nome:

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

Il Conta com um responsavel técnico que deve ser médico,
registrado no Conselho Regional de Medicina () Sim () Néo

Nome:

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

I11. Assume a responsabilidade técnica por uma Unica uni-
dade habilitada pelo SUS

() Sim () Néo

1V. Reside no mesmo municipio no qual se encontra o Ser-
vico de Atengdo Especializada em Doenga Rara pelo qua é res-
ponsavel ou em cidades circunvizinhas.

() Sim () Néo

d. No caso em que atender mais de uma doenca, informar a
especialidade do médico com comprovada experiéncia na érea ou
especididade. () Sim () Néo

1. Nome:

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

2. Nome;

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

3. Nome;

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

5. Para se habilitar como Servico de Referéncia em Doencas
Raras, o estabelecimento de salde deve cumprir 0s seguintes re-
quisitos:

|. Possui equipe minima assistencial cada grupo do Eixo | ou
do Eixo Il atendido pelo Servico de Referéncia em Doencas Rara
composta por: B

()Sm()No )

a Enfermeiro: () Sim () Né@o

Nome;

N° do registro no Conselho:

b. Técnico de enfermagem () Sim () Néo

Nome:

N° do registro no Conselho:

¢. Médico com titulo de especialista na érea da especialidade
gue acompanha, registrado no Conselho Regional de Medicina e/ou
comprovagdo de atuagcdo na doenga rara especifica por pelo menos 5
(cinco) anos. () Sim () Ndo

Nome:

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

d. Médico geneticista

Nome:

N° do registro no Conselho:

e. Neurologista;

Nome:

N° do registro no Conselho:

f. Pediatra (quando atender crianca);

Nome:

N° do registro no Conselho:

g. Clinico Gera (quando atender adulto);

Nome:

N° do registro no Conselho:

h. Psicdlogo;

Nome:

N° do registro no Conselho:

i. Nutricionista (quando atender Erros Inatos do Metabo-

lismo);

Nome:

N° do registro no Conselho:

j. Assistente Social.

Nome:

N° do registro no Conselho:

1. Conta com um responsavel técnico que deve
registrado no Conselho Regional de Medicina () Sim ( )

Nome:

Especialidade:

N° do registro no Conselho:

111. Assume a responsabilidade técnica por uma Unica uni-
dade habilitada pelo SUS

() Sim () Néo

1V. Reside no mesmo municipio no qual se encontra o Ser-
vico de Atencdo Especializada em Doenga Rara pelo qual é res-
ponsavel ou em cidades circunvizinhas.

() Sim () Néo

V. O responsével técnico possui titulo de especialista na érea
da especiaidade que acompanha e/ou comprovacdo de atuagdo na
area por pelo menos cinco anos para uma das doengas raras acom-
panhadas pelo Servigo de Referéncia. () Sim () N&o

medl co,




ANEXO VI

Cédigo: Alterar Nome
02.02.05.007-6 Identificagdo de glicidios urinarios por cromatografia (camada delgada)
Incluir:Descricdo Consiste na andlise de dlicidios urinarios por cromatrografia (camada del gada)
Incluir: Servico/Classificacdo

145/011 - Exames de genética (Servico de diagndstico por laboratério clinico)

Excluir: Instrumento de Registro

01-BPA (Consolidado)

Incluir: Instrumento de Registro

06-APAC (Proc.Secundario)

Incluir: Regra Condicionada

008- Sem valor quando apresentado como APAC secundario tem valor zerado
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