Projeto Lei n2 ,de 2011

(Dep. Jean Wyllys)

Dispde sobre diretrizes para o tratamento
de doencas raras no ambito do Sistema

Unico de Saude e da outras providéncias.

Artigo 12 - O tratamento de doencas raras sera executado pelo Sistema Unico de Saude — SUS.

Artigo 22 - Para os efeitos desta Lei, é considerada pessoa com doenca rara aquela afetada por
patologia, debilitante e/ou incapacitante, cuja prevaléncia em cada 100 mil habitantes
corresponda a 65 casos.

Paragrafo Unico. A pessoa com doenca rara é considerada pessoa com deficiéncia, para todos
os efeitos legais.

Artigo 3.2 - S3o diretrizes do tratamento de doencas raras pelo Sistema Unico de Satde:

| - assisténcia médica, de reabilitagdo e farmacéutica plena aos portadores de doengas raras;

Il - diagndstico, mapeamento e promogdo da efetividade do tratamento das doencas raras;

Il - fornecimento e promogdo do uso responsavel e racional de medicamentos, inclusive
drogas oOrfas e de dispensagdo excepcional, além de suprimentos e alimentos especificos
quando necessarios;

IV - avaliagdo, o acompanhamento e, quando for o caso, administracdo de medicamentos,
inclusive drogas 6rfas, suprimentos e alimentos nos pacientes;

V - prescricdo, avaliagdo, adequacdo, acompanhamento, fornecimento, promocdo e
dispensacdo de drteses, proteses, meios auxiliares de locomogéao e dispositivos médicos;

VI — pesquisa, ensino e formac¢do em doencas raras na area da saude;

VIl — garantia do necessdrio e adequado internamento do paciente em Hospital Geral ou
Especializado, ou em leitos ambulatoriais, conforme o caso; ou ainda, a Internacdo Domiciliar
para o paciente quando esta for mais adequada;

VIl —diagndstico e intervenc¢do precoce para reduzir ao maximo as deficiéncias adicionais;

IX — atualizacdo periddica dos protocolos do Ministério da Saude, com base na revisdo
criteriosa da literatura e na melhor evidéncia cientifica disponivel,

X —mapeamento das pessoas com doengas raras;

Xl - combate da sub-notificacdo, por modificagcdes da tabela do SUS que contemplem sintomas

especificos destas patologias;



XIl — implantacdo de rede telemediada de especialistas, médicos, associacdes de pacientes e
centros de referéncias.

XIll — criagdo e manutengao de:

a) corpo médico especializado em ortopedia, endocrinologia, reumatologia, pediatria, clinica
médica, neurologia e genética, preferencialmente, com experiéncia profissional em
tratamento de doencas raras;

b) equipe multidisciplinar composta por nutricionista, enfermeiro, fisioterapeuta,
fonoaudidlogo, fisiatra, farmacéutico, psicélogo, terapeuta ocupacional, pedagogo, cientista
social, assistente social e dentista;

c) servicos de reabilitacdo fisica, de referéncia em medicina fisica e reabilitacdo, de maior nivel

de complexidade.

Paragrafo Unico: Entende-se por Hospital Geral ou Especializado aquele que possui condi¢bes
técnicas, instalacGes fisicas, equipamentos e recursos humanos especializados para a
realizacdo dos procedimentos clinicos, cirirgicos e diagndsticos, necessdrios para potencializar

as acdes de reabilitacdo e atendimento integral a pessoa com doencas raras.

Artigo 42 - Ficam incluidos, no artigo 62 da Lei n2. 8.080 de 1990, os seguintes dispositivos:

XIl — a assisténcia médica, de reabilitacdo e farmacéutica especializada as pessoas com

doencas raras;

XIll — o fornecimento de dispositivos médicos especializados as pessoas com doengas

raras;

XIll — a adequagdo das unidades de atendimento domiciliar as pessoas com doengas

raras.

§ 49 Entende-se por doenga rara aquela que afeta 65 em cada 100.000 (cem mil)

pessoas.

Artigo 52 - O Poder Executivo regulamentard a presente lei no prazo de 90 (noventa) dias,

contados de sua publicacgao.



Artigo 62 - Esta lei entra em vigor na data de sua publicacao.

JUSTIFICATIVA

Conforme recomendacdo da Organizacdao Mundial de Saude, doenca rara é aquela
cuja prevaléncia em cada 100 mil habitantes corresponde a 65 casos. Entre 6 e 8% da
populacdo mundial sdo afetados por essas doencas, o que significa, por exemplo, cerca de 3
milhGes de pessoas na Franga, 27 milhdes na Europa e 27 milhdes na América do Norte. No
Brasil, ainda que ndo existam dados mensurados, estima-se que haja cerca de 13 milhdes de
pessoas afetadas diretamente por doencas raras. Um terco delas morre antes dos cinco anos
de idade, sendo que a grande maioria nem sequer alcanca um diagndstico. Apesar de,
individualmente, cada uma das patologias tidas como rara comprometer 65 a cada 100 mil
habitantes, é preciso salientar que ha mais de cinco mil doencas raras identificadas. Sua
etiologia é diversificada, sendo a grande maioria delas de origem genética (80%), mas doengas

degenerativas, auto-imunes, infecciosas e oncoldgicas também podem origina-las.

A definicdo europeia de doenga rara afirma também que, do ponto de vista da
patologia humana, o conceito de doenga rara é absolutamente transversal, distribuindo-se por
entidades de causa genética (80%), degenerativas, auto-imunes, infecciosas, oncoldgicas.
Estima-se que em cada semana sejam descritas 5 novas patologias em nivel mundial. Muitas
delas tém um carater sistémico e as suas manifestagdes clinicas iniciam-se em quase 65% dos
casos nos 2 primeiros anos de vida, sendo alids a causa de 35% da mortalidade na idade de 1

ano, 10% dos 1 a 5 anos e de 12% entre os cinco e 15 anos’.

A auséncia de politicas publicas sobre o tema é quase total. H4 enorme hiato legal,
que causa a exclusdo das pessoas com doencgas raras. Muitos portadores foram taxados de
loucos por médicos em hospitais, como se as doengas ndo existissem. Outros foram
submetidos a cirurgias desnecessarias, amputa¢des absurdas, tratamentos sem sentido algum.
Sao histérias possiveis porque ha quase 40 anos ndo existem politicas de doengas raras. O

primeiro pais a organizar um marco legal, o Japao, fé-lo em 1972.
E preciso sanear o hiato legal que exila da dignidade humana os portadores.

As doengas raras sdo, frequentemente, crOnicas, progressivas, degenerativas,
incapacitantes e/ou fatais. Algumas sdo debilitantes, mais leves; outras, incapacitantes, mais

graves. Outras levam ao dbito. Foi negado a muitos pacientes que sofrem de doenca rara o
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direito de diagndéstico médico, de tratamento e, conseqiientemente, de uma vida digna. Na
Unido Europeia, 25% dos pacientes relataram espera de 5 a 30 anos entre o inicio dos
primeiros sintomas e o diagndstico da sua doenca. O diagndstico tardio leva a conseqiiéncias
graves, que se agravam exponencialmente com o passar do tempo, como tratamento médico e
cirurgias inadequadas, e dano neurolégico grave a 40% dos pacientes. Além disso, muitas
vezes 0 paciente ou algum dos seus familiares deve cessar a sua atividade profissional por

causa da doenga’.

As sequelas causadas pelas doencas raras sdo responsaveis pelo surgimento de cerca
de 30% das deficiéncias, que podem ser fisicas, auditivas, visuais, cognitivas, comportamentais
ou multiplas, a depender de cada patologia. Além disso, sdo a segunda maior causa de
mortalidade infantil no Brasil. As doencas raras, quando ndo levam a ébito (um terco dos
casos) ou ndo sdo diagnosticadas (um terco dos casos) sdo a causa das deficiéncias, no outro

terco dos casos.

Dados internacionais apontam que a mortalidade infantil de portadores de doencas
raras chega a 30% em paises desenvolvidos. Este percentual pode ser ainda mais alto no Brasil,
uma vez que essas criangas quase nunca sao diagnosticadas, e menos criangas ainda recebem
o tratamento adequado. Contudo, ndo existem estudos suficientes sobre a incidéncia das
doengas raras no Brasil, tamanho o despreparo para o diagndstico e tratamento delas. A
sistematizacdo do diagndstico e do tratamento produziria dados concretos capazes de
embasar o desenvolvimento de uma abordagem coerente com as necessidades dessa parcela

da populagdo.

O diagnéstico e o tratamento sdo dificultados pela falta de conhecimento sobre
essas doengas e de protocolos de atendimento especificos. Faltam, ainda, profissionais
especializados capazes de entender as implicacbes dos tratamentos em um corpo com
caracteristicas especiais. Isto leva ao agravamento de sintomas e seqielas. Muitas vezes, as
pessoas com doengas raras ou as associagdes que as congregam é que sdo responsaveis por
localizar e traduzir as pesquisas mais recentes sobre sua patologia, encaminhando-as para seus

médicos.

As pessoas com doengas raras enfrentam gigantescas dificuldades sociais, e as
barreiras sdo muitas vezes intransponiveis. O preconceito contra essas deficiéncias e os
sintomas fisicos pouco comuns dessas patologias é freqlente. Igualmente freqilente e
perigosa é a visdo assistencialista que entende esses individuos como um peso para a
sociedade, e ndo como parte integral dela. Muitos portadores acabam isolados socialmente
devido a falta de estrutura adequada a suas necessidades especificas em escolas,
universidades, locais de trabalho e centros de lazer. Quase nenhuma das pessoas com doencas

raras tem acesso as condi¢des necessarias para atingir seu pleno potencial.

? Dados do relatério do Instituto Francés de Doengas Raras http://www.institutmaladiesrares.net/?page id=3
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Para contemplar estas questdes e restabelecer a cidadania real das pessoas com

doencgas raras é preciso contempla-las em todas as discussdes a respeito de suas necessidades.

O Brasil ja deu grandes passos para garantir o respeito as necessidades das pessoas
portadoras de doengas raras, em especial com a ratificacdo da Convencdo sobre os Direitos
das Pessoas com Deficiéncia e seu protocolo facultativo. O Decreto Federal n? 6949 de 25 de
agosto de 2009 faz integrar a Convencao e seu protocolo facultativo ao ordenamento juridico
brasileiro. Com esse decreto, o Brasil se compromete a propiciar “servicos de saude que as
pessoas com deficiéncias necessitam especificamente por causa da sua deficiéncia, inclusive
diagndstico e intervengdo precoces, bem como servigos projetados para reduzir ao mdximo e
prevenir deficiéncias adicionais” (art. 25, b). Contudo, essa norma ainda pende de

regulamentacdo.

A criacdo de uma Politica Nacional de Saude vem ao encontro das disposicdes da
propria Convencdo, sendo a melhor forma de tratar as doencas raras. Uma das maiores
conseqliéncias da falta de tratamento adequado de doengas raras é o desenvolvimento de
deficiéncias que agravam o estado de saude do paciente, aumentam as despesas do Sistema

Publico de saude e, principalmente, comprometem a qualidade de vida desses pacientes.

Os Centros de Referéncia sdo a base da politica publica para doencas raras na Unido
Europeia desde 2005°. Alguns paises até estabeleceram centros assim antes dessa data, como

a Franga, que os vem instituindo desde 2004.

A aprovacgao do presente projeto, além de atender a obrigacdo do Estado de garantir
a saude de seus cidaddos, pode acarretar economia aos cofres publicos, uma vez que permitira
o diagndstico mais rapido e o tratamento mais eficiente dos pacientes com doencas raras.
Assim, diminuem-se a mortalidade e o desenvolvimento de deficiéncias adicionais e garante-se

uma vida digna aos cidadaos do Estado.

Sala das sessoes, em de novembro de 2011.

Jean Wyllys
Deputado Federal
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networksFeb08.pdf
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