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PROJETO DE LEI N° , DE 2021
(Da Sra. ALINE SLEUTJES)

Dispbe sobre a utilizagdo de células-tronco
adultas como terapia para o tratamento das
lesbes  medulares relacionadas com
malformacgao congénita do tubo neural.

O Congresso Nacional decreta:

Art. 1° Esta lei trata do uso das células-tronco adultas como
terapia para o tratamento das lesbes medulares relacionadas com malformagao

congénita do tubo neural.

Art. 2° O uso de células-tronco adultas para o tratamento de
espinha bifida, mielomeningocele e outros defeitos na formagao e fechamento

do tubo neural, fica autorizado em todo o territdério nacional.

Art. 3° A terapia celular de que trata esta lei deve ser
reconhecida como de carater experimental, com dispensa do registro sanitario

para sua utilizagao.

Art. 4° Em caso de surgimento de eventos secundarios
indesejaveis, de efeitos toxicos e de danos com potencial de superar os

beneficios esperados, o uso das células-tronco sera imediatamente suspenso.

Art. 5° O uso experimental de células-tronco adultas, nos
termos autorizados no art. 2°, depende de prévia autorizacédo das instancias de
ética em pesquisa clinica, em conformidade com a legislagdo vigente sobre
pesquisas clinicas.
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Art.6° Os pacientes submetidos ao tratamento com células-
tronco adultas ficam obrigados a assinar termo de consentimento e
responsabilidade, pelo proprio paciente ou por seu representante legal, no qual
declara saber que a terapia é experimental, ndo possui comprovacgao cientifica

e nao ha autorizacéo sanitaria para sua utilizagao.

Art. 7° Esta lei entra em vigor na data de sua publicagao oficial.

JUSTIFICAGAO

A espinha bifida é um defeito congénito que ocorre quando a
coluna e a medula espinhal ndo se formam adequadamente. Ele se enquadra
na categoria mais ampla de defeitos do tubo neural. O tubo neural é a estrutura
embrionaria que eventualmente se desenvolve no cérebro e na medula
espinhal do bebé e nos tecidos que os envolvem. Normalmente, o tubo neural
se forma no inicio da gravidez e fecha no 28° dia apds a concepgéo. Em bebés
com espinha bifida, uma parte do tubo neural falha em se desenvolver ou
fechar adequadamente, causando defeitos na medula espinhal e nos ossos da

coluna.

Na Classificagao Internacional de Doencgas (CID-10), a espinha
bifida é codificada a classificacdo Q05 e pode variar de leve a grave,
dependendo do tipo de defeito, tamanho, localizagdo e complicagdes. Quando
o tratamento precoce da espinha bifida € necessario, é feito cirurgicamente,

embora esse tratamento nem sempre resolva completamente o problema.

A espinha bifida pode ocorrer em diferentes formas: espinha

bifida oculta, meningocele ou mielomeningocele.

Espinha bifida oculta (CID-10 Q76) é a forma mais branda,

espinha bifida oculta, resulta em uma pequena separagédo ou lacuna em um ou
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mais dos ossos da coluna vertebral (vértebras). Muitas pessoas que tém
espinha bifida oculta nem sabem, a menos que a condigdo seja descoberta
durante um exame de imagem feito por razdes n&o relacionadas. Mas, as
vezes, podem ser vistas indicagdes visiveis na pele do recém-nascido acima do
defeito da coluna vertebral, incluindo um tufo de cabelo anormal, ou uma
pequena covinha ou marca de nascencga. Tipicamente, as criangas com
espinha bifida oculta normalmente ndao apresentam nenhum sintoma ou
complicagéo, portanto, geralmente, apenas o cuidado pediatrico de rotina é

necessario.

Na meningocele as membranas protetoras ao redor da medula
espinhal (meninges) sdo empurradas para fora através da abertura nas
vértebras, formando um saco cheio de liquido. Mas esse saco nao inclui a
medula espinhal, portanto, a lesdo nervosa € menos provavel, embora

complicagdes posteriores sejam possiveis.

A mielomeningocele, também conhecida como espinha bifida
aberta, é a forma mais grave. O canal vertebral fica aberto ao longo de varias
vértebras na regiao inferior ou média das costas. As membranas e os nervos
espinhais atravessam essa abertura ao nascer, formando um saco nas costas
do bebé, tipicamente expondo tecidos e nervos. Isso torna o bebé propenso a

infecgdes com risco de vida.

A meningocele e a mielomeningocele sao diagnosticadas antes
ou logo apdés o nascimento, quando os cuidados médicos estdo disponiveis.
Essas criangas devem ser seguidas por uma equipe especializada de médicos
durante toda a vida e as familias devem ser instruidas sobre as diferentes
complicagcbes a serem observadas. A corregao cirurgica da mielomeningocele
ndao é a cura. Embora os procedimentos cirurgicos durante a gestagao
apresentem o potencial de diminuir as altera¢gdes neurolégicas associadas, a
maioria das criangas nascem prematuras e existe um risco de complicagdes

para a mae e para o bebé.
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As causas da espinha bifida ndo sdo conhecidas, mas tal como
acontece com muitos outros problemas, parece resultar de uma combinagao de
fatores de risco genéticos e ambientais, tais como histéria familiar de defeitos
do tubo neural, deficiéncia de folato (vitamina B-9, a forma sintética € chamada
de acido fdlico), medicamentos anticonvulsivos, como o acido valproéico
(Depakene), parecem causar defeitos no tubo neural quando tomados durante
a gravidez, diabetes, obesidade prégestacional e o aumento da temperatura
corporal (hipertermia) nas primeiras semanas de gravidez podem levar a

espinha bifida.

A espinha bifida pode causar sintomas minimos ou apenas
deficiéncias fisicas menores. Se a espinha bifida € grave, as vezes leva a
deficiéncias fisicas mais significativas. A gravidade é afetada pelo tamanho e
localizacdo do defeito do tubo neural, se a pele cobre a area afetada e quais
nervos espinhais saem da area afetada da medula espinhal. As complicacdes
mais comuns sdo os problemas de mobilidade. Os nervos que controlam os
musculos das pernas nao funcionam adequadamente abaixo da area do defeito
da espinha bifida, causando fraqueza muscular das pernas, as vezes
envolvendo paralisia. Os possiveis problemas incluem uma coluna curva
(escoliose), crescimento ou deslocamento anormal do quadril, deformidades
Osseas e articulares, contraturas musculares e outras preocupacoes

ortopédicas.

Problemas intestinais e da bexiga (neurogénica), pois o0s
nervos que suprem estes 6rgados vém do nivel mais baixo da medula espinhal e
geralmente ndo funcionam adequadamente quando as criangas tém
mielomeningocele. A bexiga neurogénica resultante predispde a um desfecho
clinico desfavoravel em que a fungcdo da bexiga esta abaixo dos niveis

aceitaveis, levando a insuficiéncias renais e, finalmente, a insuficiéncia renal.

Bebés nascidos com mielomeningocele = comumente
experimentam acumulo de liquido no cérebro, uma condi¢do conhecida como

hidrocefalia e também podem apresentar mau funcionamento da derivagao. Os

Assinado eletronicamente pelo(a) Dep. Aline Sleutjes
Para verificar a assinatura, acesse https://infoleg-autenticidade-assinatura.camara.leg.br/CD216548463500



mailto:dep.alinesleutjes@camara.leg.br

CAMARA DOS DEPUTADOS
Praga dos Trés Poderes - Anexo IV, Gabinete 550 — 70160-900 — Brasilia-DF
Telefone: (61) 3215-5550 - dep.alinesleutjes@camara.leg.br

shunts podem parar de funcionar ou ficar infectados e os sinais de aviso podem
variar. Alguns dos sinais de alerta de uma derivagédo que n&o esta funcionando
incluem dores de cabeca, vOmitos, sonoléncia, irritabilidade, inchagco ou
vermelhiddo ao longo do shunt, confusao, alteragdes nos olhos (olhar fixo para

baixo), problemas de alimentacao ou convulsoes.

A malformagao de Chiari tipo Il (CID-10 Q07.0) € uma anomalia
cerebral comum em criancas com a forma de mielomeningocele da espinha
bifida. O tronco cerebral, ou parte mais baixa do cérebro acima da medula
espinhal, é alongado e posicionado abaixo do normal. Isso pode causar
problemas de respiracdo e degluticdo. Raramente ocorre compressdo nesta

area do cérebro e € necessaria cirurgia para aliviar a pressao.

Alguns bebés com mielomeningocele podem desenvolver
meningite, uma infecgdo nos tecidos ao redor do cérebro. Esta infeccao

potencialmente fatal pode causar leséo cerebral.

A medula espinhal presa resulta quando os nervos espinais se
ligam a cicatriz onde o defeito foi fechado cirurgicamente, tornando a medula
espinhal menos capaz de crescer a medida que a crianga cresce. Esta adeséao
da medula a cicatriz progressiva pode causar perda de fungdo muscular para

as pernas, intestino ou bexiga. A cirurgia pode limitar o grau de incapacidade.

Tanto criancas, quanto adultos, com espinha bifida,
particularmente mielomeningocele, podem ter apnéia do sono ou outros
disturbios do sono. Criangas com espinha bifida podem ter ferimentos nos pés,
nas pernas, nas nadegas ou nas costas. Feridas ou bolhas podem se
transformar em feridas profundas ou infecgdes no pé que sao dificeis de tratar.
Criancas com espinha bifida tém um risco maior de alergia ao latex, uma

reacao alérgica a produtos de borracha natural ou latex.

Mais problemas podem surgir quando as criangas com espinha
bifida ficam mais velhas, como infeccbes do trato wurinario, disturbios

gastrointestinais e depressdo. Criancas com mielomeningocele podem
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desenvolver dificuldades de aprendizado, como problemas de atencédo e

dificuldade para aprender leitura e matematica (Mayo Clinic).

Estima-se que, no mundo, haja 300.000 novos casos de
defeitos do fechamento do tubo neural por ano (Botto, 1999). Trata-se da
segunda maior causa de malformagdes congénitas, precedida apenas pelas
malformagdes cardiacas (Copp, 2013). Os dados da incidéncia dos defeitos de
fechamento do tubo neural, especificamente da espinha bifida em nosso pais
sdo escassos. Dados estatisticos mostram que a prevaléncia dos defeitos de

fechamento do tubo neural varia de 0,83/1000 a 1,87/1000 nascimentos.

Contudo, como medida preventiva, desde julho de 2004, todas
as farinhas de milho e de trigo estdo enriquecidas com acido félico e ferro por
forca de lei federal (Resolugao 344, da ANVISA, 6rgao do Ministério da Saude).
Ainda assim, no Brasil, os defeitos de fechamento do tubo neural, entre eles a
espinha bifida, assumem importante papel na morbidade e mortalidade infantis.
Além da morbimortalidade, esta malformacdo possui um carater de
cronicidade, com risco para o desenvolvimento de complicagdes clinicas que

necessitam de tratamento continuo e internagdes frequentes.

Uma das maiores preocupacdes dos familiares de criangas
com mielomeningocele € se a crianga sera ou ndo capaz de andar e ser
independente. O prognéstico de marcha (ou seja, se a crianga vai ou nao
caminhar) tem relagdo importante com o nivel da lesdo medular (Collange,
2008). De acordo com a classificagdo mais aceita mundialmente, para os
pacientes com lesdo no nivel toracico, espera-se a auséncia da capacidade de
caminhar. Ja para os pacientes com mielomeningocele lombar, a deambulagao
comunitaria, domiciliar ou nao funcional é esperada de acordo com outros
fatores de influéncia (gravidade das malformagbes associadas, deformidades

ortopédicas, idade, obesidade, fraturas, espasticidade).

Dos pacientes com nivel sacral, espera-se a deambulagao
comunitaria. Essas criangas necessitam de um tratamento interdisciplinar

focado e direcionado para que seja explorado o maximo potencial dela de
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forma individualizada e humanizada. Sao criancas, adolescentes e adultos que
requerem cuidados multiprofissionais constantes e vitalicios. Varias
especialidades meédicas estdo envolvidas desde o0 nascimento:
Neonatologia/Pediatria, Neurocirurgia, Cirurgia Pediatrica/Urologia/Nefrologial,

Ortopedia e Fisiatria.

Diversos profissionais das seguintes areas acompanham esses
pacientes ao longo da vida: fisioterapia, terapia ocupacional,
enfermagem/ostomia, psicologia e servigo social. Como esses pacientes tém
uma demanda de longa duragao, as familias perdem muito tempo e as criangas
perdem aulas na escola semanalmente, para consultas e exames. Isso
representa um custo social e econémico adicional, pois, no Brasil, ndo existem
locais suficientes onde as familias possam participar de clinicas
multiprofissionais no mesmo local, no mesmo dia. As familias fazem verdadeira
via crucis de um profissional a outro, de uma clinica a outra, piorando a
mobilidade urbana; isso sem entrar na questdo da acessibilidade, que

certamente ainda ha muito a ser feito no pais.

Dessa forma, ha um elevado custo econdmico e social em
decorréncia do tratamento da mielomeningocele. Ha que considerar também
que grande parte dos afetados pela mielomeningocele apresentam inteligéncia
preservada e que tal fato enseja que com intervencao e suporte adequados,
tais individuos sao capazes de contribuir para a sociedade, desonerando os
cofres publicos da responsabilidade de manter condignamente um individuo ao

longo de toda a sua vida.

Considerando que as alternativas de tratamento apresentam
uma seérie de limitagbes e que nao ha, até o momento, um tratamento clinico
eficaz e ponderando, ainda, os aspectos como a prevaléncia, bem como o
impacto social e familiar provocados por essa condicdo, ha uma intensa
pesquisa visando novas alternativas de tratamento objetivando o avang¢o no
conhecimento sobre os processos fisioldégicos e novas opgdes terapéuticas na

mielomeningocele.
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Uma das novas modalidades terapéuticas mais promissoras é
a utilizacdo das células-tronco como uma potencial fungdo reparadora para
varias doencas. Elas sédo células n&do especializadas que virtualmente podem
dar origem a muitos ou a todos os diferentes tipos de células no corpo. Nos
ultimos anos, seu papel terapéutico foi investigado no tratamento de uma
variedade de doengas neurodegenerativas incluindo acidente vascular cerebral,
paralisia cerebral, lesdo medular, sindrome pds-pdlio, disturbios
musculoesqueléticos e ma formagao congénita. A terapia celular com células-
tronco podera, neste contexto, contemplar novas e eficazes formas de

tratamento na mielomeningocele.

No conjunto geral da literatura ha varios relatos tendo a
mielomeningocele como objeto de estudo da terapia celular e relatos
consistentes que evidenciam melhorias nos pacientes submetidos ao
transplante de células-tronco. Esses resultados forneceram o embasamento
para 6 proposi¢cao do reconhecimento da terapia celular como tratamento em

portadores de mielomeningocele.

Cite-se, a proposito, os seguintes trabalhos cientificos: Botto
LD, Moore CA, Khoury MJ et al. Neural-tube defects. N Engl 17. J Med. 1999
Nov 11; 341(20):1509-19. Collange LA, Franco RC, Esteves RN et al.
Desempenho funcional de criangas com mielomeningocele. Fisioterapia &
Pesquisa 2008; 15(1); 58-63. Copp AJ, Greene NDE. Neural tube defects —
disorders of neurulation and related embryonic processes. Wiley Interdiscip Rev
Dev Biol. 2013; 2(2):213-227. Malcoe LH, Shaw GM, Lammer EJ et al. The
effect of congenital anomalies on mortality risk in white and black infants. Am J
Public Health. 1999; 89:887-892. Santos LMP, Lecca RCR, Cortez-Escalante
JJ et al. Prevention of neural tube defects by the fortification of flour with folic
acid: a population-based retrospective study in Brazil. Bull World Health Organ
2016; 94:22-29. Zanon N, Grecco LAC, Caselato GCR, Pedreira D.
Neurocirurgia fetal — Atualidades e perspectivas. Revista Brasileira de
Neurologia e Psiquiatria, 2014; 18(3):130-138
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Destarte, conto com o apoio dos nobres pares para aprovagao

do presente projeto de lei que vai beneficiar os portadores de sindromes

Sala das Sessoes, em de de 2021.

i

Deputada ALINE SLEUTJES
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