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INTRODUCCION

En los dltimos afios, el Fondo Nacional de Recu(B®R) ha iniciado un proceso de incorporacién de
medicamentos a su cobertura financiera, que inclung variedad de patologias de diversas Espedialda
Médicas; en determinadas condiciones que se esi@tule en normativas correspondientes.

Tal como ha ocurrido en otros casos, esa normdgvaobertura es revisada periddicamente a efeetos d
adecuarla a la evolucidon de la evidencia cientifisponible, asi como al contexto especifico deksia de
salud de nuestro pais.

La incorporacion de medicamentos a un sistema berttaa universal, como es el caso del FNR en Uygu
requiere contar con estrategias bien definidas phmontrol de las indicaciones y la evaluacionlae
resultados. La aplicacién de esas herramientasitgetomar decisiones fundamentadas, con parametros
objetivos para la cobertura y sostenibles a lodladgl tiempo. De esta forma se establece una delaci
estrecha entre la calidad, la equidad y la sudidialzd.

Es fundamental que los médicos tratantes y lagliogtnes de asistencia conozcan y manejen esteomar
normativo en el que se basa la cobertura finandier&NR. El correcto llenado de los formulariosl gnvio

en tiempo y forma de los datos de seguimiento seefjuisitos para el inicio y continuidad de los
tratamientos.

Fibrosis Quistica (FQ) :

Es la enfermedad autosomica recesiva letaés frecuente de la poblacion caucésica, ooa
prevalencia 1/2000-3000 recién nacidos vivos.

El gen causante, aislado en 1989, mmdwna alteracion en el factor de trambrana de la
FQ (CFTR), que es un verdadero canal de cloraadg por el AMPc. Existen hoy descritas mas ded100
mutaciones de este gen.

Se sospecha FQ por la presencia de uno o mas dmaeeres fenotipicos, por la historia de FQ ®n u
hermano, o por el resultado positivo del test eifipeale pesquisa neonatal.

El diagnéstico se confirma documentando Isfudicion del Factor Regulador de la

Conductancia Transmembrana (CFTR).

El test del sudor o iontoforesis cuantitativa pdogarpina es la prueba diagnéstica de elecciorelen
momento actual

En pacientes sospechosos de FQ, que tienen wutetestdor normal o dudoso, debe realizarse disandle
las mutaciones del CFTR; cuando mediantesegttudios no se llegue al diagnostico y extstdoria
clinica sugestiva, se puede usar la medida diéeleedcia de potencial epitelial nasal.

Es una enfermedad multisistémica, en la cual larerddad pulmonar progresiva continda siendo la mayo
causa de morbi-mortalidad.

Desde el punto de vista patogénico, como ya fueesapgo, los pacientes con FQ tienen un transporte
anormal de cloro y sodio a través del epitelio irasprio, resultando en un aumento del volumensgasidad

de las secreciones. La obstruccion cronica deda&fea causado por las hiperviscosidad de lasasjsa
contindia por una progresiva colonizacion y postanéeccion con patdégenos bacterianos que incluyen:
influenzae, Staph. aureus y Ps. aeruginosa (P€a#&)s hechos constituyen los principales mecargismo
lesionales que condicionan la progresion de laremdad pulmonar con la consiguiente insuficiencia
respiratoria progresiva y eventual fallo respiriator

El tratamiento de la FQ debe ser integral dadoalmraleza sistémica de la enfermedad, sin embargo |
terapéutica orientada a la patologia pulmonar @agetun pilar fundamental del mismo.

El uso de mucoliticos del tipo de anti-DNAsa (alfarnasa), disminuye la viscosidad de las secresj@aeha
objetivado que su uso mejora la funcionalidad puwanp con disminucién del niumero de dias de
hospitalizacién en las exacerbaciones, en aquetiogntes con enfermedad de moderada a severa.

Por otra parte existe amplia experiencia que detrauéa importancia del tratamiento precoz y agresie

la exacerbacion aguda de los pacientes @@n éSpecialmente en aquellos con diagnésticosntes.
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La terapia antibidtica cronica de supresiéh t(atamiento de la exacerbacién pulmonar mayeaudo
no erradica la infeccién) con Tobramicina aerosal& han demostrado un impacto favorable en laieiéul
de estos pacientes.

Este impacto se puede objetivar a travésnugoria en los pardmetros de funcionalidadmpoar
(aumento del VEF1 de alrededor de un 10%bdsal); reduccion de la densidad de Pseuodam en
el esputo y/o disminucion de numero de didsadpitalizacion.

Las drogas con cobertura financiera por el FNR pateatamiento de la FQ son: tobramicina inhalatgr
alfa-dornasa.

Definiciones operativas:

»+ Tos crénica productiva: Presencia de secreciones mucosas, mucopurulentas o
purulentas, adherentes, por un periodo de tiempo mayor o igual a 3 meses.

+ Colonizacién pulmonar: Presencia de Ps. ae en el arbol bronquial, sin signos directos
(inflamacion, fiebre, etc.) o indirectos (respuesta antibidtica especifica) de infeccion y
dafio tisular.

» Colonizacion cronica por Ps. ae: Presencia de Ps. ae en el arbol bronquial, por al menos 6
meses, basados en al menos 3 cultivos positivos con al menos 1 mes de intervalo entre
ellos. Sin signos directos o indirectos de infeccién y dafio tisular, como se menciond
anteriormente.

» Infeccién pulmonar por Ps. ae: Presencia de bacterias en el arbol bronquial, con signos
directos e indirectos de infeccion y dano tisular. La infeccion también puede ser
diagnosticada sobre la base de una respuesta positiva de anticuerpos en al menos 2
examenes de pacientes que no expectoren y presenten cultivos bacterianos negativos.

+ Infeccién pulmonar crénica por Ps. ae: Presencia de Ps. ae en el arbol bronquial por al
menos 6 meses, basadas en al menos 3 cultivos positivos con al menos 1 mes de
intervalo entre ellos, con signos directos o indirectos de infeccion y dafo tisular. Como
en el caso anterior, se puede diagnosticar por 2 examenes con respuesta positiva de
anticuerpos.

Cobertura financiera del Fondo Nacjonal de Recursos

El Fondo Nacional de Recursos, cubrird el uso de la Tobramicina inhalatoria y Alfa-dornasa ,
para pacientes con Fibrosis Quistica (FQ), exclusivamente en las condiciones establecidas
en esta normativa.

Pueden existir otras situaciones clinicas, vinculadas a otras patologias
respiratorias en las cuales el uso de estos tratamientos pueda ser planteado.

Queda expresamente establecido que estas situaciones no estan
contempladas en las indicaciones que cubr ira el Fondo Nacional de
Recursos .




A — Indicaciones con cobertura del Fondo Nacionalde Re __cursos

Al- Alfa-dornasa .

Pacientes con tos crénica productiva , que cumplan con todos los criterios adicionales
gue se detallan a continuacion:

Diagnéstico de enfermedad fibroquistica, con nivel de certeza.
Edad mayor a 6 afios.

VEF1 menor a 75% del previsto.

Tratamiento integral de su FQ.

O O OO

. L | lusisn_:
0 Mala calidad de vida y/o pobre expectativa de vida por su FQ u otras
situaciones co-morbidas asociadas.
o Enfermedades siquiatricas severas, droga-dependencia con

evaluacién psicolégica negativa previa, acerca de posibilidades de
adherencia al tratamiento.

o Pacientes portadores de hepatopatia cronica, con hipertension portal, que
no sean candidatos a trasplante.
0 Hemoptisis en curso o reciente (menos de 3 meses).

» Criterios para ser discutidos en forma individualiz ada por la Comisién
Técnica:

0 Los pacientes menores de 6 afios.
o Paciente con VEF1 mayor al 75% previsto.

A2- Tobramicina .

Pacientes con colonizacion crénica, infeccidn pulmonar o infeccion
pulmonar crénica a Ps.ae, que cumplan con todos los criterios adicionales que se detallan
a continuacion:

. iterios d i6n -
Diagnostico de enfermedad fibroquistica, con nivel de certeza.
Edad mayor a 6 afios.

VEF1 entre 25 y 75% del previsto.

Tratamiento integral de su FQ.

o O O o

0 Mala calidad de vida y/o pobre expectativa de vida por suFQu por
otras situaciones co-morbidas.
o Enfermedades siquiatricas severas, droga-dependencia con

evaluacién psicologica negativa previa acerca de posibilidades de
adherencia al tratamiento.

o Pacientes portadores de hepatopatia cronica, con hipertension portal, que
no sean candidatos a trasplante.

0 Hipersensibilidad o alergia  conocida a la droga u otros
aminoglucosidos.



0 Los pacientes menores de 6 afios.

o Paciente con VEF1 mayor al 75% previsto.

o Paciente en su 1° aislamiento de Ps. ae. (tratamiento con criterio de
erradicacion).

B — Protocolos de tratamijento

Los pacientes deben recibir un tratamiento integral de su enfermedad, segun
lineamientos establecidos por el MSP en su ordenanza N° 213 de fecha 21 de marzo de
2007.
Se deberd implementar todos los pilares de tratamiento que la situacién clinica requiera:
» Seguimiento social, con informe documentado de Asistente Social de la
Institucién de origen del paciente.

» Fisioterapia de rehabilitacion respiratoria institucional, con técnica adecuada a la
patologia y grado de severidad de la misma.

» Soporte nutricional en consulta con gastroenterélogo y nutricionista.

» Oxigenoterapia adecuada a la situacion clinica; de tal modo que permita la
correccion de la hipoxemia y la insercién social, académica y eventualmente
laboral (Dispositivos portatiles de oxigeno liquido).

» Toda medicacién necesaria, que asegure la asistencia integral, de acuerdo a la
situacion clinica y necesidades del paciente.
B1- Alfa-dornasa.
Se realiza su administracién mediante nebulizacion, una vez por dia (2.5 mg; 1 mg/ml), con los
sistemas de nebulizadores que fueron validados para su uso.

B1- Tobramicina aerosolizada.

En pacientes crénicamente infectados por Ps. ae., se wusa la solucién de
Tobramicina libre de fenol IV a la dosis de 300mg, 2 veces al dia, en ciclos repetidos
de 28 dias, seguidos de 28 dias sin medicacion.

La Tobramicina debe ser empleada con los sistemas de nebulizadores que fueron
validados para su uso.

En las situaciones en que el paciente esté recibiendo varias medicaciones, el orden para
la administracion de las mismas es la siguiente:
Broncodilatador, alfa-dornasa, fisioterapia respiratoria, y finalmente la Tobramicina.

c_ zacion d . :

En todos los pacientes se tomarda en cuenta ademas de su enfermedad
fibroquistica, una valoracién integral que incluya: edad, comorbilidades, calidad de vida, y
pronostico.

De tal manera que de la evaluacion surja una expectativa de vida razonable.

Las complicaciones o efectos colaterales derivadas del tratamiento autorizado deberan
ser resueltas por la Institucion en la cual se asista el paciente .



1 - Evaluacién técnica de las solicitudes.

La autorizacion de tratamientos por parte del Fondo Nacional de Recursos se hara
en base a una evaluacién técnica de las solicitudes, requiriéndose para ello el envio de
la documentacion que se especifica en adelante.

2 - Requisitos del tramite de autorizacion.

> i0d .

Las solicitudes de tratamiento con Tobramicina y/o Alfa-dornasa seran enviadas al Fondo
Nacional de Recursos, donde se estudiara la pertinencia de la indicacién en funcion de la
presente normativa, verifichndose ademas el cumplimiento de los aspectos
administrativos necesarios para dar curso a la misma.

> Indicacia

La indicacion del tratamiento con Tobramicina y/o Alfa-dornasa constituye una etapa
indisoluble del tratamiento integral del paciente y en consecuencia es responsabilidad directa
de la instituciéon asistencial gue da cobertura al paciente.

El formulario de solicitud debe venir firmado por el Médico Neumélogo tratante, identificado
con su numero de caja profesional.

> Documentacion necesaria .

La documentacion a enviar al Fondo Nacional de Recursos incluye:
» Fotocopia de Cédula de Identidad del paciente
e Fotocopia del Carné de Asistencia si se trata de un beneficiario de ASSE - MSP.
* Hoja de Identificacion del paciente.

La Hoja de Identificacion es un formulario preimpreso, cuyo modelo es aportado por el
Fondo Nacional de Recursos y en donde deben ser llenados los datos identificatorios
del paciente, el tipo de cobertura, el tratamiento solicitado, el nombre del Médico
Neumélogo responsable de dicho tratamiento y el aval de la Instituciéon de origen (Director,
Director Médico, Director Técnico, etc.).

Debera incluir de manera visible uno o mas nimeros telefonicos en los cuales el paciente o
su familia inmediata puedan ser ubicados.

N , . inf I

El tramite de solicitud debe acompafarse del consentimiento informado del

paciente a los efectos de la realizacion del acto médico.

Este consentimiento serd recabado por el Médico Neumdlogo tratante en un modelo
de consentimiento aportado por el Fondo Nacional de Recursos.

Debera constar en el mismo la firma del médico y del paciente.

Para el caso de pacientes menores de edad o incapaces, el consentimiento seréa firmado por
sus padres, tutores o curadores.

> io de Solicitud de Inicio d : I

Los datos médicos que justifican la indicacion del o los tratamientos deben ser recogidos en
el Formulario de Solicitud, que contiene datos sobre las condiciones del paciente y la
patologia de la cual surge la indicacion del tratamiento solicitado.
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El Fondo Nacional de Recursos registrara en su base de datos la informacién de este
formulario por lo cual es imprescindible registrar en forma completa todos los items
consignados en los casilleros correspondientes.

Cualquier omision en su llenado podra ser causal de devolucion de la solicitud.

> Historia Clini

La misma debe ser completa y claramente legible, destacando los principales

hechos Clinicos, evolutivos y paraclinicos.

De tal manera que de su lectura y andlisis se desprenda claramente justificacion de la
indicacion realizada.

El envio de esta Historia Clinica es indispensable, ya que la informacion que
aporta un formulario precodificado (altamente funcional a los efectos
de registro) es necesariamente parcial y en ocasiones no refleja cabalmente

la situacion del paciente

3 - Paraclinica necesarja para la autorizacion :

Es indispensable que al paciente se le hayan realizado los siguientes estudios,
los cuales son de cargo de la Institucion de Origen y deberan ser enviados al Fondo
Nacional de Recursos (originales o fotocopias fieles de los mismos):
Confirmacién del diagndstico :
0 2 (dos) Test de sudor (lontoforesis cuantitativa por pilocarpina), que debe
cumplir con las siguientes caracteristicas:

-Peso minimo de sudor aceptado: 100 mg.

-Valores patoldgicos de Cloruros:> 60 mMol, (lo presentaran el

90% de los pacientes con FQ).

-Con valores normales <40 mMol e intermedios de cloruros 40-

60 mMoles, repetir el test de sudor.

Sin embargo, 2 test de sudor con valores normales no pueden ser

usados como el Unico criterio para descartar el

diagnéstico.
o Estudio genético, cuando la clinica es orientadora y los test de sudor son
normales o intermedios, se realizara el analisis de las
mutaciones del Factor Regulador de la Conductancia
Transmembrana (CFTR).
o Diferencia de potencial epitelial nasal: para los pacientes

sospechosos de tener FQ, en los cuales el diagndstico no se puede hacer
sobre la base de la identificacién de dos mutaciones del CFTR.

Evaluacién de la severidad de la enfermedad :
o Estudio funcional respiratorio; espirometria (en cada control médico)
en niflos > 6 afios, se cuantificaran: volumen espiratorio forzado en
el primer segundo (VEF1), expresado como el porcentaje del predicto o
esperado segun edad, talla y sexo, capacidad vital forzada (CVF), y relacién
VEF1/CVF.
Radiografia de Térax de frente y perfil.
Tomografia de Térax de alta resolucion.
TAC de senos paranasales.
Test de Van de Kamer.
Consulta e informe de gastroenterdlogo, nutricionista, fisiatra y

psicélogo.

O O O oo



Evaluacién de estado _infectolégico (Para solicitud de Tobramicina).

o Estudio microbiolégico de expectoraciéon, que debe cumplir con las siguientes
caracteristicas: aislamiento del germen con cuantificacion, panel extendido de
sensibilidad antibidtica y test de sinergia de antibidtico si esta disponible en
nuestro pais. (debe tener menos de 1 mes de realizado).

En pacientes hipoxémicos due reguieran oxigenoterapia :
0 Saturacién de O2 (en vigilia, ejercicio y suefio) y gasometria arterial.
o Ecocardiograma - doppler.

e Certificado de inmunizacién antigripal, antihaemofilus, antineumococo
ademas del PAI.

Los examenes deben haber sido realizados previos a comenzar el tratamiento; no
aceptandose solicitudes en las cuales los examenes no cumplan con las
caracteristicas especificadas y tiempos establecidos.

Quedara a criterio de los técnicos del Fondo Nacional de Recursos la necesidad
de actualizar y/o ampliar informacién respecto a la situacion clinica, a la evolucién
o paraclinica adicional.

D — Sequimiento v control de [os tratamientos autorizad 0s:

1. Autorizado el tratamiento con Tobramicina inhalatoria y/o Alfa-dornasa en las
condiciones establecidas, el Fondo Nacional de Recursos emitira autorizacion a
la Institucion de origen del paciente; procediéndose a la entrega de la
medicacion a través de los mecanismos que considere pertinentes.

2. Continuacion del tratamiento autorizado:
D2.1 Alfa-dornasa.

La Institucion de origen del paciente debera hacer llegar al Fondo Nacional

de Recursos gpn forma bimensual la solicitud de dicho tratamiento, en formulario
disefiado para este proposito, teniendo la obligacion de declarar las complicaciones o
efectos adversos en caso de que existan.

Con esta informacion el Fondo Nacional de Recursos habilitara la entrega de la
siguiente dosis de tratamiento.

D2.2 Tobramicina.

La Institucion de origen del paciente debera hacer llegar al Fondo Nacional
de Recursos 10 dias antes del inicio del siguiente ciclo de tratamiento
la solicitud de dicho ciclo de tratamiento, en formulario disefiado para este propdsito,
teniendo la obligacién de declarar las complicaciones o efectos adversos en caso de

que existan.
Con esta informacién el Fondo Nacional de Recursos habilitara la entrega de la
siguiente dosis de tratamiento.



3. El seguimiento de los tratamientos autorizados, se realizara a través de
controles que deberan ser enviados al Fondo Nacional de Recursos con una
periodicidad que se detalla y forma parte del formulario de solicitud de dosis
mensuales .
Los examenes establecidos deberan ser enviados cuando corresponda
(originales o fotocopias fieles de los mismos).

4. El Fondo Nacional de Recursos podra implementar actividades de auditoria,
seguimiento y control técnico - administrativo de este tratamiento al igual que de los
actos que financia.

Esto incluye: consultas directas a los pacientes tratados, control de historias clinicas y
otras medidas que estimen pertinentes para el cumplimiento de sus fines.

Todos los formularios referidos en la presente normativa se encuentran
disponibles en la pagina Web del Fondo Nacional de Recursos: www.fnr.gub.uy

Las Instituciones que no cumplan con el envio de la informacién requerida
en esta normativa, podran quedar excluidas de nuevos tratamientos hastatanto no

regularicen la informacién pendiente.




