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|Tecno|og|’as de uso cronico

Tto. para la Tto. Para la
Artritis Artritis Idiopatica
Reumatoidea Juvenil Sistémica

Tto. Para la
Espondilitis
Anqguilosante

Tto. para la
Artritis Psoridsica

Tto. para la
Psoriasis en
placa
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Artritis reumatoidea

Criterios de Diagndstico:

Presencia de al menos una articulacidn con sinovitis (inflamacién) que no se explique por otra
causa y, adicionalmente, un puntaje de 6 o mayor en ACR/EULAR 2010.

Estos criterios también permiten hacer el diagndstico en aquellos pacientes que presenten AR
evolucionada siempre que: 1) Tengan erosiones tipicas de AR; 2) presenten una enfermedad de
larga evolucién (activa o inactiva) cuyos datos retrospectivos permitan la clasificacion con los
criterios mencionados.

Fundamento terapéutico:
Tratamiento de artritis reumatoidea activa moderada a grave, en monoterapia o en combinacion
con metotrexato, que hayan presentado una respuesta inadecuada o intolerancia a otros farmacos
antirreumaticos modificadores de la enfermedad (FAME), los cuales pueden incluir también uno o

mas tratamientos con FAME bioldgicos o dirigidos.

Tratamientos Previos Artritis Reumatoidea:
Metotrexato/ Leflunomida/ Sulfasalazina/
Hidroxicloroquina/ Abatacept/ Adalimumab/
Baricitinib / Certolizumab Pegol / Etanercept /
Golimumab / Infliximab / Rituximab / Sarilumab /
Tocilizumab / Tofacitinib / Upadacitinib / Otro
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Artritis psoriasica

Criterios de Diagndstico:

Los mas utilizados son los de CASPAR

(Classification criteria for Psoriatic Arthritis): presencia de enfermedad inflamatoria articular
(periférica, espinal o entesitica) con 3 0 mas puntos en cualquiera de las 5 categorias siguientes:

1) Psoriasis actual o historia personal o familiar de psoriasis.

2) Distrofia psoridsica ungueal.

3) Test negativo para el factor reumatoideo determinado por cualquier método, excepto por latex.
4) Historia actual de dactilitis.

5) Evidencia radioldgica de neoformacion dsea yuxtaarticular.

La presencia de psoriasis actual suma 2 puntos, el resto suma 1 punto.

Fundamento terapéutico:

En monoterapia o asociado a metotrexato en artritis psoridsica activa y progresiva cuando la
respuesta a la terapia previa con fadrmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad (FAME)

no ha sido adecuada. o o
Tratamientos Previos Artritis Psoriasica

Metotrexato / Leflunomida / Sulfasalazina /
Adalimumab / Abatacept/ Apremilast /
Certolizumab Pegol / Golimumab / Etanercept /
Infliximab/Secukinumab / Tofacitinib /
Ustekinumab / Guselkumab / Ixekizumab
Upadacitinib / Otro
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|Psoriasis en placa

Criterios de Diagndstico:

El diagndstico es clinico y se realiza con el clasico raspado metddico. La realizacion de biopsia para la
confirmacion histopatolégica se deja sélo para los casos de duda diagndstica.

Fundamento terapéutico:

Pacientes adultos con psoriasis en placa moderada a severa, con respuesta inadecuada o intolerancia a
terapias sistémicas convencionales (como por ejemplo metrotrexato o ciclosporina), FAMES biolégicos o
dirigidos.

Tratamientos Previos Psoriasis en Placa:
Metotrexato / Acitretina / Ciclosporina
/Retinoides / Adalimumab Apremilast /
Certolizumab Pegol Etanercept / Infliximab /
Secukinumab / Ustekinumab / Guselkumab /
Ixekizumab / Risankizumab

Otro
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Artritis idiopatica juvenil sistemica (aus)

Criterios de Diagnostico:

Criterios generales: a) artritis persistente de por lo menos 6 semanas de duracién en una o mas
articulaciones, de inicio antes de los 16 anos; b) exclusién de otras causas de artritis.

Fundamento terapéutico:

Nifos y adolescentes de entre 2 y 17 afios que hayan presentado una respuesta insuficiente a uno o mas
farmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad (FAME) como monoterapia o combinado con

metrotexato

Tratamientos Previos

Artritis Idiopatica Juvenil Sistémica
Metotrexato / Leflunomida / Sulfasalazina /
Hidroxicloroquina / Canakinumab
Etanercept / Adalimumab / Abatacept /
Tocilizumab / Otro

Articulacién saludable Lesién articular

Destruccion
de cartilago

Aflojamiento

Ligamento / del ligamento
Sinovial
- Cartilago

Normal Artritis

Inflamacién
sinovial
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Espondilitis anquilosante —
Espondilitis axial no radiografica

Criterio diagndstico: Tres criterios clinicos o un criterio radiolégico sin otra causa que explique la
patologia. Criterios clinicos:

a) dolor lumbar mayor a 3 meses que mejora con el ejercicio y no cede con el reposo

b) limitacidén de la movilidad de la columna lumbar en los planos frontal y sagital

c) reduccion de la expansidn toracica corregida por edad y sexo.

Criterios radioldgicos:
a) sacroilitis grado mayor a grado 2 bilateral
b) sacroilitis grado 3-4 unilateral.

La espondilitis axial no radioldgica se considera un estadio previo a la espondilitis anquilosante, para su
diagndstico no es necesario demostrar sacroilitis radioldgica.

Fundamento terapéutico:

Espondilitis anquilosante activa, con evidencia radioldgica o sin ella, en

pacientes adultos que han respondido inadecuadamente al tratamiento conven
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Tratamientos Previos Espondilitis

AINES / Adalimumab / Certolizumab pegol / Golimumab / Infliximab / Etanercept / Upadacitinib

Secukinumab / Otro

Los pacientes experimentan
sintomas, pero el dafio en las
articulaciones ailn no es
visible en las radiografias.

. Columna vertebral sana
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INFORMACION REQUERIDA

|A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagnédstico de la Patologia

2. Tratamientos Previos

3. Matricula del Profesional Tratante

4. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero
5.

AP: a)Score DAS 28 (Disease Activity PP: a) Score PASI (Psoriasis Area

AR: Score DAS 28 (Disease Score 28) de inicio Severity Index) de inicio

Activity Score 28) de inicio

b) Biopsia de piel b) Biopsia de piel

EA: a)BASDAI (Bath Ankylosing Spondylitis
AlJS: a) Score JADAS 27 (Juvenile Disease Activity Index) de inicio b) -Lab: -
Arthritis Disease Activity Score 27) HLA B27 / - VSG (eritrosedimentacion) o
de inicio PCR (proteina C reactiva)

. . . o Pruebas de Imagenes
b) Biopsia de piel

- Rx simple de columna sacroiliaca

- RMN sacroiliaca

6.Documentacion respaldatoria: Resumen de Historia Clinica (deberd incluir Fundamento Terapéutico y los
antecedentes de medicacion utilizada) o
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‘ B) Actualizacion Semestral

1- Resumen de Historia Clinica de seguimiento

D=

AR / AP: Score DAS 28 (Disease Activity Score 28) de seguimiento

PP: Score PASI (Psoriasis Area Severity Index) de seguimiento //

AlJS: Score JADAS 27 (Juvenile Arthritis Disease Activity Score 27) de seguimiento
EA: BASDAI de seguimiento

3- Actualizacion de la Informacion Médica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion Right
o En caso de progresion y/o cambio de tratamiento por favor adjuntar nuevo resumen
de Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento
4- Matricula Profesional Tratante shoulder
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Abatacept

Abatacept

REUMATOLOGIA

Adalimumab Adalimumab Canakinumab
Adalimumab Adalimumab Apremilast Oert:li:::nab Etanercept
Baricitinib Apremilast Cert:lei;z:nab Golimumab Adalimumab
Cert:lelgz;mab Cert:li;ou:nab Etanercept Infliximab Abatacept
Etanercept Golimumab Infliximab Etanercept Tocilizumab
Golimumab Etanercept Secukinumab Upadacitinib Golimumab
Infliximab Infliximab Ustekinumab Secukinumab
Rituximab Secukinumab Guselkumab Ixekizumab
Sarilumab Tofacitinib Ixekizumab Risankizumab
Tocilizumab Ustekinumab Risankizumab Tofacitinib
Tofacitinib Guselkumab
Upadacitinib Ixekizumab
Upadacitinib
Risankizumab
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Enfermedad de Crohn

Criterios de Diagndstico:

Criterios generales: se realiza mediante la combinacion de un criterio de biopsia (presencia de
granulomas o infiltrados linfoides), sumado a la presencia de al menos dos de los siguientes
criterios: a) Lesion digestiva alta, b) Lesidn anal, ¢) Distribucién segmentaria, d) Lesiéntransmural, e)
Fisura anal, f) Absceso, g) Fistula, i) Estenosis.

Fundamento terapéutico:

Pacientes adultos y nifos, a partir de los 6 afios, con enfermedad activa moderada a severa que han
tenido una respuesta inadecuada a la terapia convencional.

Tratamientos Previos Enfermedadde Crohn:

Mesalazina / Corticoides / Mercaptopurina / Metrotexato /
Adalimumab / Infliximab / Certolizumab pegol
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Colitis ulcerosa

Criterio diagndstico:

La presentacidn mas caracteristica de la colitis ulcerosa es la diarrea con sangre. Pueden asociarse
otros sintomas como: dolor abdominal (sobre todo en fosa iliaca izquierda), fiebre en los brotes
severos y extensos, tenesmo rectal, urgencia o incontinencia en las formas de afectacion mas distal,
o sintomas de afectacién general como pérdida de peso y/o anorexia. Ademas, pueden aparecer
manifestaciones extraintestinales, fundamentalmente articulares, cutaneas y oculares. Los hallazgos
en la colonoscopia y anatomia patoldgica suelen ser confirmatorios.

Fundamento terapéutico:

Colitis ulcerosa activa, moderada a grave, en pacientes que respondieron inadecuadamente al
tratamiento convencional, incluyendo corticoesteroides y mecaptopurina o mesalazina, o que
presentan intolerancia o tienen contraindicaciones médicas al empleo de estos

Tratamientos Previos Colitis Ulcerosa

Mesalazina / Corticoides / Mercaptopurina / Metotrexato /
Adalimumab

Infliximab / Golimumab / Ustekinumab / Vedolizumab /
Tofacitinib / Otro
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INFORMACION REQUERIDA

|A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagnéstico de la Patologia

2. Tratamientos Previos

3. Matricula del Profesional Tratante

4. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

5. Documentacion Respaldatoria o Resumen de Historia Clinica (deberd incluir Fundamento
Terapéutico y los antecedentes de medicacion utilizada) o Estudio de imagen confirmatorio (o
Resumen de Historia Clinica (debera incluir Fundamento Terapéutico y los antecedentes de
medicacién utilizada)

Colitis

ulcerosa
Crohn disease

activity index (CDAI) Score de Mayo de
de inicio inicio

Estudio de imagen

coriETerts Estudio de imagen

(Endoscopia-Biopsia- confirmatorio .

Enterotomografia- (Endoscopia y/o 72N
_ Biopsia) f
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| B) Actualizacidon semestral |

Cuadro 1 Clasificacién de Mayo para colitis ulcerosa™

1- Resumen de Historia Clinica de seguimiento _

2- 0 MNormal o enfermedad inactiva
Enfermedad  leve: eritema, disminucién  del
pairén vascular, leve friobilidad.
2 Enfermedad  moderada:  erifema  acentuado,
ausencia del patrén vascular, friabilidad, erosiones.
Enfermedad grave: sangrado esponténeo, ulceracién.

Colitis
Crohn disease ulcerosa
activity index
(CDAI) de jcore de Mayo
imi e seguimiento
seguimiento

3- Actualizacién de la Informacion Médica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion

o En caso de progresién y/o cambio de tratamiento por favor adjuntar nuevo resumen

de Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento N\
4- Matricula Profesional Tratante @ )
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ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

Enfermedad de Crohn Colitis Ulcerosa

Adalimumab Adalimumab
Certolizumab pegol Golimumab
Infliximab Infliximab
Tofacitinib Tofacitinib
Ustekinumak Ustekinumab
Vedolizumab Vedolizumab
Upadacitinib Upadacitinib
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Las enfermedades lisosomales tienen origen genético. Son trastornos hereditarios
gue se producen por la incapacidad de degradar las macromoléculas por un defecto
funcional especifico. Esta disfuncion provoca la acumulacién de macromoléculas en
el lisosoma y es la causa de la enfermedad afectando la calidad de vida de quien la
porta.

En el mundo se han identificado mas de 50 enfermedades por depdsito lisosomal,
las que aproximadamente ocurren como grupo en 1 de 5.000 nacidos vivos

ENFERMEDAD DE FABRY (EF)
ENFERMEDAD DE GAUCHER (EG)
ENFERMEDAD DE POMPE
MUCOPOLISACARIDOSIS TIPO | incidencia estimada es de 1 por
MUCOPOLISACARIDOSIS TIPO Il
MUCOPOLISACARIDOSIS TIPO VI

https://docs.bvsalud.org/biblioref/2018/04/882509/examenes_geneticos.pdf @ '
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ENFERMEDADES LISOSOMALES

/

Enfermedadde Enfermedadde Enfermedadde MPSTipo MPSTipo MPS Tipo
GaucherTipe1l  Gaucher Tipo 3 Pompe [ [] v
Aﬁ,::lfa vElaill'I{;E rass Imiglucerasa Mgiu:dﬂ; Laronidasa | Idursulfasa | Galsulfasa
Agalsidasa . Avalglucosidasa
Beta Eliglustat _Ha
Migalastat Miglustat
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ENFERMEDADES POCO FRECUE TES .
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Atrofia muscular espinal

~

/La atrofia muscular espinal (AME) es un grupo de enfermedades Genéticas que dafay
mata las neuronas motoras. Las neuronas motoras son un tipo de célula nerviosa de la
médula espinal y |la parte inferior del cerebro. Controlan el movimiento de los brazos,
piernas, cara, pecho, garganta y lengua.

A medida que las neuronas motoras mueren, los musculos comienzan a debilitarse y
atrofiarse (desgastan). El dafio muscular empeora con el tiempo y puede afectar el
habla, caminar, tragar y la respiracion

Fundamento terapéutico: HIPOTONIA (DISMINUCION DEL TONO MUSCULAR) EN LOS
PACIENTES CON AME

Pacientes con diagndstico confirmado de Atrofia Muscular Espinal

(AME), tipo | o ll, sin comorbilidades que puedan interferir con el

proceso de ‘ "
administracion de la tecnologia. Los pacientes deben ser evaluados s

por profesionales que acrediten competencias en el manejo de la

patologia y un equipo interdisciplinario. La decision de iniciar

e o s ustif - .
especifico para AME deberd justificar los potenciales beneficios a VERIERRAD E5 FRECURVIE Eh LOS BUNOS CON AWE

obtener del tratamiento.

El recupero comprende a todo tratamiento farmacoldgico destinado a
tratar la patologia bajo los fundamentos terapéuticos descriptos.
Queda excluido el tratamiento sintomatico (sostén nutricional,
ventilatorio o neuromuscular).
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INFORMACION REQUERIDA

‘ A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagndstico de la Patologia

2. Tipo de AME (I, 11, 11, 1V)

3. Matricula del profesional Tratante

4. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

5. Documentacion Respaldatoria

o Resumen de Historia Clinica (debe detallar el cuadro clinico, y los antecedentes de medicacion utilizada)

o Estudio Genético AME

o Dictamen favorable de CONAME (Comisién Nacional de Atrofia Muscular Espinal del Ministerio de Salud)

o Manda Judicial de cobertura

6. Informacién Adicional

o Escala CHOP-INTEND Valor Basal

o HFMSE (Escala Motora Funcional de Hammersmith versién
extendida) Valor Basal

o Traqueotomia

Normal AME

Las seiales van
del cerebro ala
neurona

Neuron

proteina SMN
mantiene el correcto

(0] DegIUCKI)n funcionamiento de \‘ all::e:];lit:zi:lnan
. . . . las neuronas
o Requerimiento de apoyo respiratorio » ‘;‘; . - | o
. . . *® 53 :
o Cantidad de horas de apoyo respiratorio * log o ' S TR LT

La sefial llega al
musculo

% sedal no llega al
musculo.

Atrophied
~ Muscleg

# = Motoneurona de supervivencia (SMN) Proteina producida por el gen SMN1.
Serfiales del cerebro a la neurona y luego al musculo.

SALUD @
Y GESTION



’ B) Actualizacidon semestral

1. Resumen de Historia Clinica de seguimiento
2. Matricula del Profesional Tratante

3. Actualizacion de la Informacién Médica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion

o En caso de progresion y/o cambio de tratamiento adjuntar nuevo resumen

de Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento

4. Informacion adicional

o Escala CHOP-INTEND

o Escala HINE-2 (Hammersmith Infant Neurological Examination Section ) Valor Seguimiento
o HFMSE (Escala Motora Funcional de Hammersmith versién extendida) Valor Seguimiento
o Tragueotomia

o Deglucion

o Requerimiento de apoyo respiratorio

o Cantidad de horas de apoyo respiratorio

Traqueotomia

Tracheostomy

Tracheostomy tube

//
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Tirosinemia tipo |

La tirosinemia es un trastorno metabdlico genético que provoca la
incapacidad del cuerpo para descomponer eficazmente el
aminoacido tirosina. La incapacidad para descomponer el
aminoacido se debe a la deficiencia de la enzima
fumarilacetoacetato hidrolasa (FAH), necesaria para el metabolismo
de la tirosina. Los sintomas consisten en discapacidad intelectual,
enfermedad hepatica y renal y liquidos corporales que huelen a
repollo hervido. El diagndstico se basa en el analisis de sangre. En
algunos casos puede ser eficaz una dieta

especial y, algunas veces, medicamentos.

Fundamento diagndstico: 1) Exdmenes bioquimicos: a) Niveles plgeneralizada, c) Niveles
aumentados en orina de los acidos 4-hidroxifenilderivados, Niveles aumentados de
succinilacetona en plasma, d) Medida de la actividad PBG-S o d-ALAD en sangre total
heparinizada e) Medida de la actividad FAH en linfocitos, fibroblastos de piel cultivados, biopsia
hepatica y/o eritrocitos, que se encuentra muy disminuida. 2) Estudios genéticos, sobre los
cuales pueden presentarse una gran variabilidad de mutaciones.

Fundamento terapéutico: Tratamiento de pacientes con diagndstico confirmado de tirosinemia
hereditaria tipo | (TH-1) en combinacidn con dieta restrictiva de tirosina y fenilalanina. asmaticos
elevados de tirosina (> 200 umol/l), metionina y de fenilalanina, b) Hiperaminoaciduria
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INFORMACION REQUERIDA

‘ A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagndstico de la Patologia

2. Matricula del Profesional Tratante

3. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

4. Documentacion Respaldatoria

o Resumen de Historia Clinica (debe detallar el cuadro clinico y el tratamiento
dietario)

o Laboratorio (aminodcidos y dcidos orgdnicos)

o Estudio Genético mutaciones gen FHA

‘ B) Actualizacion semestral

1. Resumen de Historia Clinica de seguimiento

2. Matricula del Profesional Tratante

3. Actualizacion de la Informacién Medica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion

o En caso de progresidn y/o cambio de tratamiento por favor adjuntar nuevo resumen

de Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento ;
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Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Es una rara enfermedad en la cual los glébulos rojos se
descomponen antes de lo normal. Los glébulos rojos secretan
hemoglobina hacia la sangre, la cual puede pasar a la orina.
Esto puede suceder en cualquier momento, pero es mas
probable que ocurra en la noche o temprano en la mafiana.

Fundamento terapéutico: Pacientes mayores de 18 afios, con diagndstico de Hemoglobinuria
Paroxistica Nocturna, con antecedentes de por lo menos cuatro transfusiones en los ultimos
12 meses, que no se encuentren cursando infeccidon aguda por Neisseria meningitidis, y

cuenten con vacunacién para Neisseria meningitidis al menos 2 semanas previas al inicio del

tratamiento.
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INFORMACION REQUERIDA

A) Empadronamiento del Beneficiario

. Fecha de Diagndstico de la Patologia

. Matricula del Profesional Tratante

. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

. Documentacion Respaldatoria
Resumen de Historia Clinica (detalle de antecedentes, estadio evolutivo
y tratamiento utilizados)
Laboratorio HPN (Plaguetas, Hemoglobina, Creatinina)

o Citometria de Flujo

O b wWN PR

(@)

‘ B) Actualizacion semestral

1. Resumen de Historia Clinica de seguimiento
2. Matricula del Profesional Tratante
3. Actualizacion de la Informacion Médica
o Cambio de tratamiento
o Fecha de finalizacion de tratamiento
o Motivo de Discontinuacion
o En caso de progresion y/o cambio de tratamiento,
adjuntar nuevo resumen de Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento
4. Informacion adicional
o Laboratorio HPN (Plaquetas, Hemoglobina, Creatinina)
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Sindrome urémico hemolitico atipico

El sindrome urémico hemolitico atipico, es una microangiopatia
trombdtica poco frecuente, con elevadas morbilidad y mortalidad
si no se establece el diagndstico oportuno que permita el
tratamiento especifico adecuado. Se caracteriza por anemia
hemolitica, trombocitopenia e insuficiencia renal secundaria a
microangiopatia trombdtica. El diagndstico es clinico y su
tratamiento busca prevenir la progresion a insuficiencia renal
cronica o desenlaces catastroéficos.

El sindrome urémico hemolitico atipico es poco frecuente, de ahi
gue existan pocos datos acerca de su incidencia y prevalencia. En
Estados Unidos se estiman alrededor de 2 casos por cada millén
de habitantes y en Europa se reportan 3.3 por cada millon de
habitantes al afio en menores de 18 afos

Fundamento diagndstico: El SUHa se considera un "diagndstico de exclusion", con la presentacién
clinica habitual a los sindromes de microangiopatia trombdtica que comprende una triada
compuesta por trombocitopenia, anemia hemolitica de caracter microangiopatico y dafio de
organo blanco, habitualmente renal, y con alguna frecuencia algun otro.

SALUD
Y GESTION



En este sentido, el cuadro clinico comprende:

e Trombocitopenia menor a 150.000/mm3 o disminucién mayor al 25% respecto de basal.

e Anemia hemolitica microangiopatica (hemoglobina disminuida con LDH elevada y presencia
de esquistocitos frecuentemente en el frotis sanguineo)

e Insuficiencia renal (creatinina sérica elevada y/o indice de filtrado glomerular estimado
descendido), o compromiso demostrable en otro drgano blanco

Examenes complementarios solicitados para descartar otras causas de MAT (microangiopatias
trombdticas ):

® Determinacion de infeccidn por E. Coli 0157:H7 (Aislamiento por cultivo, FilArray y STx

1y 2 u otros ensayos que verifiquen presencia de E. coli enterotdxica).

e Determinacién actividad enzimatica ADAMTS13 mayor al 5-10%.

Otros examenes complementarios que pueden colaborar en el diagnéstico de SUHa:
e Actividad del complemento: C3, C4, CH50.

® Biopsia de rifidn con demostracion de MAT histoldgica.

e Test genético que demuestre anomalias en los genes que regulan la via alterna del
complemento.

Fundamento terapéutico: Pacientes adultos y pediatricos con diagndstico de SHU atipico, con
manifestaciones microangiopaticas, que no se encuentren cursando infeccion aguda por Neisseria
meningitidis, y cuenten con vacunacién para Neisseria meningitidis al menos 2 semanas previas al
inicio del tratamiento.
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INFORMACION REQUERIDA

‘ A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagnostico de la Patologia

2. Matricula del Profesional Tratante

3. Manifestaciones Clinicas (IRA, Anemia Hemolitica microangiopatica, Trombocitopenia

grave, microangiopatia selectiva a nivel renal)

4. Manifestaciones Isquémicas otros érganos blancos (SNC, Pancreas, Miocardio)

5. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

6. Documentacion Respaldatoria

o Resumen de Historia Clinica (detalle de antecedentes, estadio evolutivo y tratamiento utilizados)
o Laboratorio SUHa (Plaquetas, Hemoglobina, Creatinina)

‘ B) Actualizacion semestral

1. Resumen de Historia Clinica de seguimiento

2. Matricula del Profesional Tratante

3. Actualizacion de la Informacién Médica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion

o En caso de progresion y/o cambio de tratamiento,

adjuntar nuevo resumende Historia Clinica o RP del nuevo tratamiento
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}Enfermedad fibroquistica del pancreas

Es una enfermedad causada por un gen defectuoso que
lleva al cuerpo a producir un liguido anormalmente espeso
y pegajoso llamado moco. Este moco se acumula en las vias
respiratorias de los pulmones y en el pdancreas. Esta
acumulacion de moco ocasiona infecciones pulmonares
potencialmente mortales y serios problemas digestivos

La fibrosis quistica es un
trastorno hereditario
caracterizado por la
congestion pulmonar, asi

como la infeccién y
malabsorcion de nutrientes
por parte del pancreas

Se encuentran comprendidos en recupero los pacientes
con diagnostico establecido de Enfermedad Fibroquistica
del Pancreas.

Fundamento diagndstico:

1) Test del sudor anormal (Cloro > 60 mEq/L), con una segunda prueba que lo confirme o

2) Estudio molecular que documente la presencia de mutaciones del Factor Regulador de la
Conductancia Transmembrana (CFTR) o

3) Demostracion de diferencia de potencial nasal transepitelial anormal.

Existen casos atipicos en los cuales el test de sudor puede estar dentro de los limites normales o con
valores limitrofes y se debe confirmar el diagndstico sélo con el estudio molecular.

En este Ultimo caso deben estar presente 2 mutaciones para arribar al diagnéstico.

Fundamento terapéutico

Pacientes con diagndstico confirmado de Fibrosis Quistica, que se adecuen el tratamiento a su

condicidn clinica y estado mutacional.

Médulo 1: Tratamiento Sintomatico Convencional de la FQ @
Modulo 2: Tratamiento que incluye Terapias Moduladoras del CFTR SALUD '

(gen regulador de la conductancia transmembrana de la fibrosis quistica) v GESTION




INFORMACION REQUERIDA

‘ A) Empadronamiento del Beneficiario

1. Fecha de Diagndstico de la Patologia

2. Tratamientos Previos

3. Matricula del Profesional Tratante

4. Fecha de Inicio de Tratamiento sujeto a recupero

5. Mddulo sujeto a recupero (Modulo 1 — Modulo 2)

6. Clase de Mutacion (2, 3, 4, 5, 6, NA)

7. Documentacion Respaldatoria

o Resumen de Historia Clinica (debera incluir Fundamento Terapéutico y antecedentes
de medicacién utilizada).

o Test de Sudor

o Estudio Molecular donde se documentan al menos 2 mutaciones del CFTR (en caso
de solicitar recupero Modulo 2)

o Diferencia del Potencial nasal transepitelial (solo en caso de corresponder)
8. Informacién Adicional

o Peso

o Talla

o VEF1 (volumen espiratorio forzado en 1 segundo)

o CVF (capacidad vital forzada)



‘ B) Actualizacion semestral

1. Resumen de Historia Clinica de seguimiento

2. Actualizacion de la Informacién Médica

o Cambio de tratamiento

o Fecha de finalizacion de tratamiento

o Motivo de Discontinuacion

o En caso de progresidon y/o cambio de tratamiento adjuntar nuevo resumen de Historia Clinica
o RP del nuevo tratamiento

3. Informacién Adicional

o Peso

o Talla

o VEF1 (volumen espiratorio forzado en 1 segundo)
o CVF (capacidad vital forzada)

4. Matricula Profesional Tratante

Tratamientos Previos Fibrosis Quistica:

Antibidticos inhalados: Tobramicina

Mucoliticos: Dnasa Recombinante Humana (Dornasa Alfa)
Complemento nutricional: Enzima Pancreatina (Pancreatina)
Ilvacaftor monoterapia

Tezacaftor/lvacaftor

Lumacaftor/lvacaftor

Elexacaftor /Tezacaftor /Ivacaftor

Otro




ENFERMEDAD FIBROQUISTICA DEL PANCREAS

Modulo Sintomatico Modulo Moduladores

Tobramicina vacaftor: Monoterapia
Dnasa Recombinante Humana (Dormasa Alfa) Tezacaftor/Ilvacaftor
Enzimas Pancreaticas (Pancreatina) Lumacaftor/lvacaftor
Elexacaftor/Tezacaftor/ wacaftor




