CAMARA DOS DEPUTADOS

PROJETO DE LEI N.° 2.669, DE 2011

(Do Sr. Jean Wyllys)

Dispoe sobre diretrizes para o tratamento de doencas raras no ambito
do Sistema Unico de Saude e d& outras providéncias.

DESPACHO:
APENSE-SE A(AO) PL-1606/2011.

APRECIACAO:
Proposicao Sujeita a Apreciacdo Conclusiva pelas Comissoes - Art. 24 |l

PUBLICACAO INICIAL
Art. 137, caput - RICD
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Artigo 1° - O tratamento de doencas raras sera executado pelo Sistema Unico de
Saude — SUS.

Artigo 2° - 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 € considerada pessoa com deficiéncia,
para todos os efeitos legais.

Artigo 3.° - Séo diretrizes do tratamento de doencas raras pelo Sistema Unico de
Saude:

| - assisténcia médica, de reabilitacdo e farmacéutica plena aos portadores de
doencas raras;

Il - diagnostico, mapeamento e promocédo da efetividade do tratamento das doencas
raras;

Il — fornecimento e promocdo do uso responsavel e racional de medicamentos,
inclusive drogas Orfds e de dispensacdo excepcional, além de suprimentos e
alimentos especificos quando necessarios;

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

V - prescricdo, avaliacdo, adequacdo, acompanhamento, fornecimento, promocéao e
dispensacdo de orteses, proteses, meios auxiliares de locomocéo e dispositivos
médicos;

VI — pesquisa, ensino e formacao em doencas raras na area da saude;

VII — garantia do necessario 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;

VIII —diagnéstico e intervencdo precoce para reduzir ao maximo as deficiéncias
adicionais;

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

X — mapeamento das pessoas com doengas raras;
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Xl - combate da sub-notificagdo, por modificagbes 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 manutengéo de:

a) corpo meédico 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, psicologo, terapeuta ocupacional, pedagogo,
cientista social, assistente social e dentista;

c) servicos de reabilitacdo fisica, de referéncia em medicina fisica e reabilitacao, de

maior nivel de complexidade.

Paragrafo unico: Entende-se por Hospital Geral ou Especializado aquele que
possui condicBes técnicas, instalacdes fisicas, equipamentos e recursos humanos
especializados para a realizagdo dos procedimentos clinicos, cirargicos e
diagnésticos, necessarios para potencializar as acdes de reabilitacdo e atendimento

integral & pessoa com doencas raras.

Artigo 4° - Ficam incluidos, no artigo 6° da Lei n°. 8.080 de 1990, os seguintes
dispositivos:
Xll — a assisténcia médica, de reabilitacdo e farmacéutica especializada as
pessoas com doengas raras;

XIlI — o fornecimento de dispositivos médicos especializados as pessoas com

doencas raras;

Xlll — a adequacado das unidades de atendimento domiciliar as pessoas com

doencas raras.
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§ 4° Entende-se por doencga rara aquela que afeta 65 em cada 100.000 (cem

mil) pessoas.

Artigo 5° - O Poder Executivo regulamentara a presente lei no prazo de 90

(noventa) dias, contados de sua publicacao.

Artigo 6° - Esta lei entra em vigor na data de sua publicacéo.

JUSTIFICATIVA

Conforme recomendacédo da Organizacdo Mundial de Saude, doenca rara é
aguela 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 Franca, 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 diagnostico. Apesar de, individualmente,
cada uma das patologias tidas como rara comprometer 65 a cada 100 mil habitantes,
€ 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 doencas degenerativas, auto-imunes, infecciosas e oncoldgicas também podem
origina-las.

A definicdo europeia de doenca rara afirma também que, do ponto de vista
da patologia humana, o conceito de doenca 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
manifestacdes clinicas iniciam-se em quase 65% dos casos nos 2 primeiros anos de
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vida, sendo alias 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 doengas raras. Muitos
portadores foram taxados de loucos por médicos em hospitais, como se as doengas
nao existissem. Outros foram submetidos a cirurgias desnecessarias, amputacoes
absurdas, tratamentos sem sentido algum. S&o histdrias possiveis porque ha quase
40 anos nao existem politicas de doencas 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 doencas raras sao, frequentemente, crbnicas, progressivas,
degenerativas, incapacitantes e/ou fatais. Algumas sao debilitantes, mais leves;
outras, incapacitantes, mais graves. Outras levam ao 0Obito. Foi negado a muitos
pacientes que sofrem de doenca rara o direito de diagndstico médico, de tratamento
e, consequentemente, 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
diagnéstico da sua doenca. O diagnéstico tardio leva a consequéncias graves, que
se agravam exponencialmente com o passar do tempo, como tratamento médico e
cirurgias inadequadas, e dano neuroldgico grave a 40% dos pacientes. Além disso,
muitas vezes o paciente ou algum dos seus familiares deve cessar a sua atividade
profissional por causa da doenca?.

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 mdultiplas, a depender de cada patologia.
Além disso, sdo a segunda maior causa de mortalidade infantil no Brasil. As doencas
raras, quando ndo levam a obito (um terco dos casos) ou ndo sao 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 criancas quase nunca Sao
diagnosticadas, e menos criancas ainda recebem o tratamento adequado. Contudo,
nao existem estudos suficientes sobre a incidéncia das doencas raras no Brasil,

! http://www.spmi.pt/nedr_constituicao.asp ehttp://www.eurordis.org/sites/default/files/publications/Fact Sheet RD.pdf

? Dados do relatério do Instituto Francés de Doengas Raras http://www.institutmaladiesrares.net/?page id=3
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tamanho o despreparo para o diagnostico e tratamento delas. A sistematizacdo do
diagnostico e do tratamento produziria dados concretos capazes de embasar o
desenvolvimento de uma abordagem coerente com as necessidades dessa parcela
da populacéo.

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

As pessoas com doencas 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 € frequente.
Igualmente freqlente e perigosa € 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

condicdes necessarias para atingir seu pleno potencial.

Para contemplar estas questbes e restabelecer a cidadania real das
pessoas com doencas raras € preciso contempla-las em todas as discussdes a
respeito de suas necessidades.

O Brasil j&4 deu grandes passos para garantir o respeito as necessidades
das pessoas portadoras de doencas 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
Convencéo e seu protocolo facultativo ao ordenamento juridico brasileiro. Com esse
decreto, 0 Brasil se compromete a propiciar “servigos de satde que as pessoas com
deficiéncias necessitam especificamente por causa da sua deficiéncia, inclusive
diagnostico e intervencao precoces, bem como servigos projetados para reduzir ao
maximo e prevenir deficiéncias adicionais” (art. 25, b). Contudo, essa norma ainda
pende de regulamentagéo.
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A criacdo de uma Politica Nacional de Saude vem ao encontro das
disposicbes da propria Convencdo, sendo a melhor forma de tratar as doencas
raras. Uma das maiores consequéncias da falta de tratamento adequado de
doencas raras € 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 aprovacdao do presente projeto, além de atender a obrigacédo do Estado de
garantir a saude de seus cidadaos, pode acarretar economia aos cofres publicos,
uma vez gque permitird 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
cidadéos do Estado.

Sala das sessoes, em 9 de novembro de 2011.

Jean Wyllys
Deputado Federal

LEGISI:A(;AO CITADA ANEXADA PELA
COORDENACAO DE ESTUDOS LEGISLATIVOS - CEDI

LEI N°8.080, DE 19 DE SETEMBRO DE 1990

Dispde sobre as condi¢bes para promocao,
protecdo e recuperacdo da saude, a
organizacdo e o funcionamento dos servigcos
correspondentes e da outras providéncias.

O PRESIDENTE DA REPUBLICA
Faco saber que o Congresso Nacional decreta e eu sanciono a seguinte Lei:

TITULO 1l
DO SISTEMA~UNICO DE SAUDE
DISPOSICAO PRELIMINAR

3 UE Orphan Drug Legislagdohttp://www.eurordis.org/content/european-centres-reference

e http://www.eurordis.org/sites/default/files/publications/position-paper-EURORDIS-centres-excellence-
networksFeb08.pdf
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CAPITULO | )
DOS OBJETIVOS E ATRIBUICOES

Art. 6° Estdo incluidas ainda no campo de atuacéo do Sistema Unico de Saude -

| - a execucdo de agoes:

a) de vigilancia sanitaria;

b) de vigilancia epidemioldgica;

c) de saude do trabalhador; e

d) de assisténcia terapéutica integral, inclusive farmacéutica;

Il - a participacdo na formulacdo da politica e na execucdo de agdes de
saneamento basico;

Il - a ordenacdo da formacéao de recursos humanos na area de saude;

IV - avigilancia nutricional e a orientagdo alimentar;

V - a colaboracdo na protecdo do meio ambiente, nele compreendido o do
trabalho;

VI - a formulacdo da politica de medicamentos, equipamentos, imunobiolégicos e
outros insumos de interesse para a saude e a participacdo na sua producéo;

VIl - o controle e a fiscalizacdo de servigos, produtos e substancias de interesse
para a salde;

VIII - a fiscalizacdo e a inspecdo de alimentos, agua e bebidas para consumo
humano;

IX - a participacdo no controle e na fiscalizagdo da producdo, transporte, guarda e
utilizacdo de substancias e produtos psicoativos, toxicos e radioativos;

X - o0 incremento, em sua area de atuacdo, do desenvolvimento cientifico e
tecnolégico;

X1 - a formulagdo e execucdo da politica de sangue e seus derivados.

§ 1° Entende-se por vigilancia sanitaria um conjunto de ac¢Ges capaz de eliminar,
diminuir ou prevenir riscos a satde e de intervir nos problemas sanitarios decorrentes do meio
ambiente, da producdo e circulacdo de bens e da prestacdo de servicos de interesse da saude,
abrangendo:

| - o controle de bens de consumo que, direta ou indiretamente, se relacionem com
a salde, compreendidas todas as etapas e processos, da producao ao consumo; e

Il - o controle da prestacdo de servicos que se relacionam direta ou indiretamente
com a saude.

§ 2° Entende-se por vigilancia epidemioldgica um conjunto de agdes que
proporcionam o conhecimento, a detecgdo ou prevencdo de qualquer mudanca nos fatores
determinantes e condicionantes de salde individual ou coletiva, com a finalidade de
recomendar e adotar as medidas de prevencado e controle das doengas ou agravos.

§ 3° Entende-se por saude do trabalhador, para fins desta lei, um conjunto de
atividades que se destina, através das agdes de vigilancia epidemioldgica e vigilancia
sanitéria, a promog&o e protecdo da saude dos trabalhadores, assim como visa a recuperagéo e
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reabilitacdo da saude dos trabalhadores submetidos aos riscos e agravos advindos das
condiges de trabalho, abrangendo:

| - assisténcia ao trabalhador vitima de acidentes de trabalho ou portador de
doenca profissional e do trabalho;

Il - participagdo, no &mbito de competéncia do Sistema Unico de Saude - SUS, em
estudos, pesquisas, avaliacdo e controle dos riscos e agravos potenciais a salde existentes no
processo de trabalho;

Il - participacdo, no ambito de competéncia do Sistema Unico de Sadde - SUS,
da normatizacdo, fiscalizacdo e controle das condigdes de producdo, extracdo,
armazenamento, transporte, distribui¢cdo e manuseio de substancias, de produtos, de maquinas
e de equipamentos que apresentam riscos a saude do trabalhador;

IV - avaliagdo do impacto que as tecnologias provocam a salde;

V - informacéo ao trabalhador e a sua respectiva entidade sindical e as empresas
sobre os riscos de acidentes de trabalho, doenca profissional e do trabalho, bem como os
resultados de fiscalizacdes, avaliacdes ambientais e exames de saude, de admissdo, periodicos
e de demissdo, respeitados 0s preceitos da ética profissional;

VI - participacdo na normatizacdo, fiscalizacdo e controle dos servicos de saude
do trabalhador nas institui¢fes e empresas publicas e privadas;

VII - revisdo periddica da listagem oficial de doencas originadas no processo de
trabalho, tendo na sua elaboracéo a colaboracéo das entidades sindicais; e

VIII - a garantia ao sindicato dos trabalhadores de requerer ao 6rgao competente a
interdicdo de maquina, de setor de servico ou de todo ambiente de trabalho, quando houver
exposicao a risco iminente para a vida ou salde dos trabalhadores.

CAPITULO II
DOS PRINCIPIOS E DIRETRIZES

Art. 7° As acgdes e servicos publicos de saude e os servicos privados contratados
ou conveniados que integram o Sistema Unico de Salde - SUS, sdo desenvolvidos de acordo
com as diretrizes previstas no art. 198 da Constituicdo Federal, obedecendo ainda aos
seguintes principios:

DECRETO N°6.949, DE 25 DE AGOSTO DE 2009

Promulga a Convencéo Internacional sobre os
Direitos das Pessoas com Deficiéncia e seu
Protocolo Facultativo, assinados em Nova
York, em 30 de marc¢o de 2007.

O PRESIDENTE DA REPUBLICA, no uso da atribuicio que Ihe confere o art. 84, inciso IV,
da Constituicdo, e

Considerando que o Congresso Nacional aprovou, por meio do Decreto Legislativo n° 186, de
9 de julho de 2008, conforme o procedimento do § 3° do art. 5° da Constitui¢éo, a Convengéo
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sobre os Direitos das Pessoas com Deficiéncia e seu Protocolo Facultativo, assinados em
Nova York, em 30 de margo de 2007;

Considerando que o Governo brasileiro depositou o instrumento de ratificacdo dos referidos
atos junto ao Secretario-Geral das Nacdes Unidas em 10 de agosto de 2008;

Considerando que 0s atos internacionais em apreco entraram em vigor para o Brasil, no plano
juridico externo, em 31 de agosto de 2008;

DECRETA:

Art. 1° A Convengdo sobre os Direitos das Pessoas com Deficiéncia e seu
Protocolo Facultativo, apensos por copia ao presente Decreto, serdo executados e cumpridos
tdo inteiramente como neles se contéem.

Art. 2° S8o sujeitos a aprovacdo do Congresso Nacional quaisquer atos que
possam resultar em revisdo dos referidos diplomas internacionais ou que acarretem encargos
OU COMPromissos gravosos ao patriménio nacional, nos termos do art. 49, inciso I, da
Constituicdo.

Art. 3° Este Decreto entra em vigor na data de sua publicacéo.
Brasilia, 25 de agosto de 2009; 188° da Independéncia e 121° da Republica.

LUIZ INACIO LULA DA SILVA
Celso Luiz Nunes Amorim

CONVENGCAO SOBRE 0S DIREITOS DAS PESSOAS COM DEFICIENCIA

ARTIGO 25
SAUDE

Os Estados Partes reconhecem que as pessoas com deficiéncia tém o direito de
gozar do estado de salde mais elevado possivel, sem discriminacdo baseada na deficiéncia.
Os Estados Partes tomardo todas as medidas apropriadas para assegurar as pessoas com
deficiéncia o0 acesso a servicos de salde, incluindo os servicos de reabilitacdo, que levardo em
conta as especificidades de género. Em especial, os Estados Partes:

a) Oferecerdo as pessoas com deficiéncia programas e atencdo a salude gratuitos
ou a custos acessiveis da mesma variedade, qualidade e padrdo que sdo oferecidos as demais
pessoas, inclusive na area de salde sexual e reprodutiva e de programas de saude publica
destinados a populacdo em geral;

b) Propiciardo servigos de saude que as pessoas com deficiéncia necessitam
especificamente por causa de sua deficiéncia, inclusive diagnostico e intervencao precoces,
bem como servigos projetados para reduzir ao maximo e prevenir deficiéncias adicionais,
inclusive entre criancas e idosos;
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c) Propiciardo esses servicos de salde as pessoas com deficiéncia, 0 mais
proximo possivel de suas comunidades, inclusive na zona rural;

d) Exigirdo dos profissionais de salde que dispensem as pessoas com deficiéncia
a mesma qualidade de servicos dispensada as demais pessoas e, principalmente, que
obtenham o consentimento livre e esclarecido das pessoas com deficiéncia concernentes. Para
esse fim, os Estados Partes realizardo atividades de formacdao e definirdo regras éticas para 0s
setores de saude publico e privado, de modo a conscientizar os profissionais de salde acerca
dos direitos humanos, da dignidade, autonomia e das necessidades das pessoas com
deficiéncia;

e) Proibirdo a discriminagdo contra pessoas com deficiéncia na provisdo de
seguro de saude e seguro de vida, caso tais seguros sejam permitidos pela legislacdo nacional,
0s quais deverdo ser providos de maneira razoavel e justa;

f) Prevenirdo que se negue, de maneira discriminatoria, os servigos de salde ou
de atencdo a saude ou a administracdo de alimentos sélidos ou liquidos por motivo de
deficiéncia.

ARTIGO 26 )
HABILITACAO E REABILITACAO

1.0s Estados Partes tomardo medidas efetivas e apropriadas, inclusive mediante
apoio dos pares, para possibilitar que as pessoas com deficiéncia conquistem e conservem o
maximo de autonomia e plena capacidade fisica, mental, social e profissional, bem como
plena inclusdo e participacdo em todos os aspectos da vida. Para tanto, os Estados Partes
organizardo, fortalecerdo e ampliardo servicos e programas completos de habilitacdo e
reabilitacdo, particularmente nas areas de salde, emprego, educacao e servigos sociais, de
modo que esses Servicos e programas:

FIM DO DOCUMENTO
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