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Despacho n.° 1261/2014, de 14 de janeiro
(DR, 2.2 série, n.° 18, de 27 de janeiro de 2014)

Determina que os medicamentos destinados ao tratamento da
hiperfenilalaninemia (HFA) em doentes com fenilcetonuria (PKU) e em
doentes com deficiéncia em tetrahidrobiopterina (BH4) beneficiam de um
regime especial de comparticipacao e estabelece orientagdes na dispensa

A fenilcetoniria (PKU) e a deficiéncia em tetrahidrobiopterina (BH4) sdo doengas hereditarias autossémicas recessivas, de
prognostico reservado, que se traduzem na dificuldade da metabolizacdo da fenilalanina (hiperfenilalaninemia), interferindo
significativamente na qualidade de vida dos doentes. O diagndstico destas doencas tem de ser feito o mais precocemente possivel e
o tratamento iniciado antes do 1.° més de vida, a fim de se evitarem situag6es de atraso mental profundo e irreversivel, assentando
numa dieta, para toda a vida, de baixo teor de fenilalanina, a qual, quando rigorosamente cumprida, assegura uma vida normal ao
doente.

Surgiu um novo medicamento para o tratamento da hiperfenilalaninemia associada a fenilcetonlria, que provou valor
terapéutico acrescentado em adicdo a dieta restritiva em fenilalanina, em doentes pediatricos respondedores a terapéutica,
melhorando consideravelmente o seu estado de satide e qualidade de vida;

A necessidade de um diagndstico correto, a especificidade dos tratamentos disponiveis e o risco dos préprios medicamentos
impdem que a sua administracdo deva ser iniciada e controlada por médicos com experiéncia no diagnéstico e tratamento das
doencas acima identificadas.

Atentas as razOes expostas, considera-se existir interesse publico na dispensa gratuita destes medicamentos, quando
prescritos em consultas especializadas no diagndstico e tratamento destas patologias, que disponham de condicOes para o efetivo
acompanhamento do doente.

Assim, e ao abrigo do disposto nos n.os 1 e 3 do artigo 20.° do regime geral das comparticipacdes do Estado no prego dos
medicamentos, aprovado em anexo ao Decreto-Lei n.° 48-A/2010, de 13 de maio, na sua redac&o atual, determina-se o seguinte:

1 - Os medicamentos destinados ao tratamento da hiperfenilalaninemia (HFA) em
doentes com fenilcetondria (PKU) e em doentes com deficiéncia em
tetrahidrobiopterina (BH4) beneficiam de um regime especial de comparticipacdo, nos
termos consagrados neste diploma.

2 - O medicamento comparticipado pelo regime especial previsto no namero
anterior € o constante do anexo deste despacho, que dele faz parte integrante, sem
prejuizo do disposto nos numeros seguintes.

3 - O medicamento abrangido pelo presente despacho apenas pode ser prescrito
pelos Hospitais de Referéncia para Doencas Hereditarias do Metabolismo com
Unidades de Doencas Metabdlicas, definidos pelo Despacho n.° 25 822/2005, de 23 de
novembro, atualizado pelo Despacho n.° 4326/2008, de 23 de janeiro, pelo facto de
possuirem consultas especializadas no diagndstico e tratamento das patologias referidas
no n.° 1, dispondo igualmente de condicdes para o efetivo acompanhamento do doente,
devendo o médico prescritor fazer na receita mengdo expressa do presente despacho.

4 - A dispensa deste medicamento ao abrigo do presente despacho é efetuada
exclusivamente através dos servicos farmacéuticos dos hospitais mencionados no ponto
anterior, para utilizagdo em ambulatorio.

5 - A dispensa deste medicamento ao abrigo do presente despacho é gratuita para
0 doente, sendo o0s respetivos encargos financeiros da responsabilidade da
Administracdo Regional de Saude competente, salvo se a responsabilidade pelo encargo
couber, legal ou contratualmente, a qualquer subsistema de salde, empresa seguradora
ou outra entidade publica ou privada.
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6 - A inclusdo de outros medicamentos no presente regime especial de
comparticipacdo depende de requerimentos dos seus titulares de autorizacdo de
introducdo no mercado, nos termos definidos no regime geral das comparticipacdes do
Estado no preco dos medicamentos, aprovado em anexo ao Decreto-Lei n.° 48-A/2010,
de 13 de maio, na sua redagéo atual, devendo, em caso de deferimento, ser alterado o
anexo do presente despacho.

14 de janeiro de 2014. - O Secretario de Estado da Saude, Manuel Ferreira
Teixeira.
ANEXO
(a que se refere 0 n.° 2 do presente despacho)

Kuvan (cloridrato de sapropterina):
5164173 - embalagem contendo 30 comprimidos soltveis, doseados a 100 mg.
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