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SENADO FEDERAL

SECRETARIA-GERAL DA MESA
SECRETARIA DE REGISTRO E REDACAO PARLAMENTAR

REUNIAO
18/10/2023 - 42 - Subcomissdo Permanente de Direitos das Pessoas com Doencas Raras

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR. Fala da Presidéncia.) -
Havendo nimero regimental, declaro aberta a 4% Reuni&o, Extraordinéria, da Subcomissdo Permanente de Direitos das
Dessoas com Doengas Raras da 12 Sessdo Legidativa Ordin&riada 572 Legidatura.

A presente reunido atende aos Requerimentos n°s 83, 91 e 110, de 2023, da Comissao de Assuntos Sociais, de autoriada
SenadoraMara Gabrilli, paraarealizacdo de audiénciapublicadestinadaadebater 0 acesso asformul as dietoterapicas para
erros inatos do metabolismo e para outras condi¢des de salide raras e a qualidade das formulas nutricionais metabdlicas
disponibilizadas pelo SUS.

Informo que a audiéncia tem a cobertura da TV Senado, da Agéncia Senado, do Jornal do Senado e da Réadio Senado e
contard com os servicos de interatividade com o cidaddo através da Ouvidoria, através do telefone 0800 0612211, e do e
Cidadania, por meio do portal www.senado.leg.br/ecidadania, que transmitird ao vivo a presente reunido e possibilitara
0 recebimento de perguntas e comentérios aos expositores via internet. Ja temos, inclusive, como j& esta sendo dito,
perguntas.

E temos para o dia de hoje a presenca de varios expositores. Primeiro, daremos a palavra para 0s expositores e expositoras
gue representam movimentos sociais, para que os 6rgaos publicos depois possam se posicionar em fungdo daguilo que
tiver sido dito pelos movimentos sociais, porque é importante a gente ter resposta, ter desdobramento para os desafios
gue a area apresenta. Entéo, nds temos a palavra também de vérias pessoas, presencia e remotamente, mas quero dizer
atodos e todas que sdo muito bem-vindos e bem-vindas.

Faco parte também desta Subcomisséo presidida pela Senadora amiga Mara Gabrilli, que daqui a pouco estard com a
gente também, mas que pediu para que eu iniciasse esta reunido.

NOs temos a presenca nesta audiéncia piblica de Ida Schwartz, Chefe do Servico de Genética Médica e Referéncia em
Doengas Raras do HCPA e Professora Titular do Departamento de Genética da UFRGS;

Soraia Poloni, Nutricionista da Sociedade Brasileirade Triagem Neonatal Erros | natos do Metabolismo - jaestou lendo na
ordem em que as pessoas vao se manifestar; Monique Poubel, Nutricionista do Centro de Referéncia em Doengas Raras
do Hospital de Apoio de Brasilia da Secretaria de Estado de Salde do Distrito Federal; Ana Rita Ferreira, Nutricionista
do Ambulatério de Triagem Neonatal do Instituto J6 Clemente; Simone Arede, Representante da associagdo Mées
Metabdlicas.

Em seguida, passaremos a palavra, como mencionei, para os 6rgdos publicos, para que se posicionem em fungéo
das demandas, dos desafios, dos problemas que vém sendo enfrentados nesta &rea: Kelly Poliany de Souza Alves,
Coordenadora-Geral de Alimentagéo e Nutrigdo do Ministério da Salide; Natan Monsores de Sa, Coordenador-Geral de
Doengas Raras do Ministério da Salide; Andressa Gomes de Oliveira, Gerente Substituta de Regularizagdo de Alimentos
da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa); Renato Zago Diniz Fonseca, Gerente de Inspecéo e Fiscalizagdo
Sanitéria de Alimentos, Cosméticos e Saneantes da Agéncia Naciona de Vigilancia Sanitaria (Anvisa); representante
do Ministério da Agricultura e Pecuéria - pelo menos estava escrito aqui -; e o representante do Conselho Nacional de
Secretarios de Salde (Conass). (Pausa.)
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Eles ndo estdo mandando representantes, mas tinham sido convidados também, é importante que se diga.

Eu sempre penso o seguinte, uma audiéncia publica tem que ter resultados, 0 que vai acontecer a partir da audiéncia
publica. O maisimportante é ouvir familias, pessoas, associacles que estejam envolvidas com aarea, e o poder publico,
como politicas publicas, deve dizer o que nds vamos fazer para que esses desafios legitimos sgjam ultrapassados, néo
éverdade?

Ent&o, se depender de algumacoisado quedevaser dito pelo Conselho Nacional de Secretériosde Salde, nésvamosenviar
paraeles, porque eles foram convidados para esta audiéncia publica, assim como o Ministério da Agricultura e Pecuaria.
Antes de passar apalavraa primeira pessoa, eu até sugiro que os expositores que estdo aqui possam se sentar amesa. Nao
querem sentar? Querem ficar ai mesmo? Venham aqui para afrente. (Pausa.)

Bom, o que o0 Secretério esta me falando € que, para a Senadora Mara Gabrilli, fica mais confortavel, para ela néo ficar
olhando para o lado, se vocés estiverem aqui na frente. Ent&o, eu pego mil desculpas, mas eu acho que ele tem razéo,
sabe? A ndo ser que a Senadora Mara Gabrilli depois pense em uma maneira. Eu ndo perguntel para ela, mas, caso sgja
iSs0O mesmo, elavai dizer se é melhor ou n&o.

Eu quero ler as perguntas.

Jadson Aguiar, de Pernambuco: "Existem politicas publicas estruturadas na atencdo priméaria para acolhimento e/ou
direcionamento da populagdo que necessita desse acesso?'. Entdo, existe uma organizacdo?

Ellen Vieira, de Minas Gerais: "Quais|...] aspatologias|...] incluidas no rol de férmulas que seréo disponibilizadas?'.
Jailma Medeiros Gomes, do Rio Grande do Norte: "Por que [...] a grande maioria dos erros inatos do metabolismo [...]
[é causada por] doencas autossdmicas recessivas?"'.

Também as perguntas ficam a disposi¢&o.

Lucas Magno, de Minas Gerais: "[...] Como é possivel 0 acesso gratuito [...] as formulas dietoterdpicas? Quais 0s
documentos e procedimentos necessarios para consegui[-las] ?".

S30 coisas bem praticas também.

Thiago Nylander, do Par& "E indicada [a] suplementacéo para esses casos? Quais alimentos ou formulas sdo indicados
para os tipos mais comuns [de doencas raras] ?".

E um debate permanente, ndo é?

Muito bem, em primeiro lugar, conforme dito anteriormente, de maneira remota, passamos a palavra para lda Schwartz,
gue é Chefe do Servico de Genética e de referéncia em Doengas Raras do HCPA e Professora Titular do Departamento
de Genéticada UFRGS.

De maneira remota, eu quero dizer atodos e todas que nds teremos, para cada fala, dez minutos - temos bastante gente
participando, dez minutos.

Para os presentes, soard umacampainha. Aqui o rel 6gio sempre marca o tempo. L& no fundo também existe outro relégio,
mas aqui, para quem estiver sentado na primeirafileira... Paraquem esta a distancia, ndo tem o barulhinho. E automético,
sabe, gente?

Entdo, Dra. |da Schwartz, a gente agradece a presenca. Seja muito bem-vinda, sempre.

Com apalavra, entéo.

Obrigado.

A SRA.|IDA SCHWARTZ (Paraexpor. Por videoconferéncia.) - Boatarde, S. Exa. Senador Flavio Arns. Nasua pessoa,
eu salido todos e todas que est@o presentes nesta audi éncia e agradeco muito a oportunidade de dela participar.

A falaque eu preparei neste momento é umafala que vai embasar as outras manifestactes também.

Eu prestel muita atencéo as perguntas que ja foram feitas. Eu imagino que em alguma delas eu possa auxiliar na sua
resposta depois, no momento final da audiéncia. Eu ndo vou fazer isso neste momento, porgque eu vou tentar ser bastante
objetivaaqui em relacdo ao que eu considero importante ser discutido.

Em primeiro lugar, nés temos que tentar pensar conjuntamente na definicdo desse grupo de doencas de condi¢des
genéticas, rarase cronicas. Eu jaestou de antemao falando nessa palavrano crénico, porgque os errosinatos do metabolismo
sdo condi¢des em que a pessoa hasce com alteracdo genética e ela, por toda a vida, vai permanecer com essa alteracdo
e, por todaavida, vai precisar do seu tratamento.
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Entdo, é muito diferente, por exemplo, de cancer, em que a pessoa desenvolve o cancer e, dependendo do cancer, nds
temos uma grande probabilidade de cura e de que a pessoando precise, asuavidainteira, detratamento. Aqui nds estamos
falando de condigdes em que a pessoa vai precisar de tratamento em todas as fases da sua vida, da infancia até a melhor
idade. Esta certo?

Entdo o que sdo esses erros inatos do metabolismo? Eles sdo condigdes em que essas alteragdes genéticas fardio com que
a pessoa hdo produza uma enzima em quantidade suficiente para que o seu metabolismo seja normal.

O que s8o enzimas? Enzimas sd0 substancias que 0 nosso corpo produz e que transformam uma substancia em outra.
Entdo nds temos uma palavra bem dificil assim que nos falamos, que € o substrato da enzima. Entdo a enzima age nesse
substrato e o transforma num produto. Como exempl o, vou citar 0 que acontece no erro inato do metabolismo, que parece
ser adoenca genéticararamais prevalente no pais, aqui no Brasil, que € a fenilcetondria.

Ent&o, quem tem fenil cetonuriando tem umaenzimaque se chamafenilalanina hidroxilase. E afaltadessaenzimafaz com
gue haja um aumento do substrato da enzima, que € a fenilalanina - afenilalanina € um aminoacido - e falta do produto
dessa enzima, gque a gente chama de tirosina, que € outro aminoécido. Dessas doencas dos erros inatos do metabolismo
nés sabemos que existem pelo menos 1,5 mil tipos, que, no conjunto, ndo s30 raros se a gente pegar todos 0s erros inatos
do metabolismo, mas cada um de formaisolada, eles atendem a defini¢éo brasileira de doencarara.

Bom, de novo fazendo uma analogia com a questdo da doenca crénica, sempre tenham em mente a diabete e a doenca
celiaca, em que a pessoa ndo pode comer glUten. Diabete e doenca celiaca ndo séo erros inatos do metabolismo, mas elas
também sdo doencas crénicas que dependem de tratamento dietoterapico.

Ent&o, aqui nestaaudiéncia, ndo tem como agentefalar dos 1,5 mil tipos de errosinatos do metabolismo porgque nem todos
dependem de estratégias nutricionais para o seu tratamento. N6s vamos falar daquelas que sdo trés grupos principais, em
gue o substrato daenzimaque falta sdo osaminoacidos. A gente chama esse grupo de aminoacidopatias. Entdo agentetem
como exemplo de aminoacidopatias a fenilcetondria e homocistindria cléssica. Na homocistindria classica, 0 aminoécido
gue acumula éahomocisteina. Entdo cada doenca é um aminoécido diferente. Mas nesse grupo também estéo as acidlrias
orgénicas, como a doenca da urina do xarope do bordo, em que se acumulam os aminoécidos leucing, isoleucinae valina,
e agente também cuidados disturbios do ciclo daureia, como adeficiénciade ornitinatranscarbamilase. Essestrés grupos
s80 trés grupos que dependem das estratégias de tratamento que eu vou comentar a seguir.

Ja respondendo a algumas das perguntas que foram feitas, de todas essas condi¢Oes que eu falei, existem protocolos
clinicos e diretrizes terapéuticas do Ministério da Salde somente para a fenilcetonUria e para a homocistinaria cléssica.
Paranenhum erro inato do metabolismo desse grupo, nds temos protocol os clinicos e diretrizes terapéuticas. E asformulas
metabdlicas ou suplementos protei cos, que sdo sindnimo para férmula metabdlica, somente as para fenilcetonUria ou para
homocistindria cléssica fazem parte do componente especializado de dispensacédo de medicamentos do SUS.

E as formulas metabdlicas ou suplementos proteicos, que sdo sinbnimo para férmula metabdlica, somente as para
fenilcetonariaou parahomocistindria classicafazem parte do componente especializado de dispensacéo de medicamentos
do SUS. Asformulas metabdlicas para os outros tipos de erros inatos do metabolismo ndo sdo cobertas pelo SUS. Entdo,
ndo tem uma politica que cubra as outras formul as.

Como é que essas condic¢des serdo tratadas? O tratamento depende de a gente deixar o aminoécido que esta envolvido na
doenca em niveis normais. E como é que a gente faz isso?

Por exemplo, nafenilcetondria, eu vou querer que afenilalaninafique em niveisnormais, paraque elando sgjatoxicapara
o cérebro. Nds devemos, entédo, restringir aingestdo de alimentos proteicos da dieta. Por que tem que ter restricéo?
Porque as proteinas sdo formadas por aminoacidos. Se eles comerem muita proteina, vai aumentar o nivel do aminoacido
No sangue.

Mas sb que ndo tem como eu restringir aingestdo de somente um aminoacido, por exemplo, sé dafenilalanina. N6s temos
gue restringir a ingestéo de todos, porque ndo tem um alimento que seja formado s de fenilalanina. Eles sempre sdo
formados por varios tipos de aminoéacido. E se eu fizer isso, eu vou poder levar o paciente aum estado de desnutri¢do. E
esse estado de desnutri¢do, paradoxalmente, vai piorar o quadro clinico do portador de erro inato do metabolismo.

Para que isso ndo aconteca, nés temos que suplementar a dieta dele com férmula metabdlica ou suplemento proteico.
Essa férmula metabdlica, de uma forma muito resumida, contém os aminoéacidos que o individuo precisa para crescer e
se desenvolver e ndo tem o aminoacido envolvido na doenca.

Umaoutra férmula complementar a essa € ter disponivel alimentos hipoprotei cos, como na doenca celiaca. Quando vocés
vao ao supermercado, a gente tem pratel eiras de alimentos que ndo tém gluten. Ou para os diabéticos, a gente tem varios
alimentos disponiveis com baixo teor de glicose.
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Mas, se vocés forem aos supermercados, vocés ndo vao encontrar alimentos com baixo contetido de proteina.
(Soa a campainha.)

A SRA. IDA SCHWARTZ - Por qué? Fica a pergunta para a gente discutir.

Essetratamento, eu tenho quedizer paravocés, € muito efetivo. Se ele é seguido corretamente por todaavida, por exemplo,
na fenilcetondria, vocé evita que a pessoa tenha a deficiéncia cognitiva.

Na homocistinlria classica, se ele é corretamente seguido por toda a vida, vocé evita que ela tenha trombose, derrame
no cérebro e que, dai, ela evolua para o 6hito.

Quais sdo os problemas que a gente tem?
Eu jé estou terminando a minha fala aqui.

Primeiro, para ser muito objetiva, como o0 Senador Flavio pediu, aférmula, na nossa legislacdo, é vista como alimento e
ndo como medicamento. E isso traz uma série de discussies acerca de como ela deve ser aprovada e de como ela deve
ser regulada e fornecida.

Em relagdo as férmulas j& dispensadas pelo SUS, ou na teoria dispensadas, como para a fenilcetonliria e para a
homocistindria classica, em vérios estados existe falta, as vezes, de uma maneira muito periddica, desses medicamentos,
ou por agum problema nasua aquisi¢do, que éfeitapor licitagdo, ou por problemade distribuicéo, nas cidades do interior.
A proépria aguisicdo via licitagdo é problemética, porque o principio da licitagdo é que sgja adquirida pelo Estado as
formulas de menor prego, mas umaformulando é igual a outra e nem todos os pacientes se adaptam aum tipo de formula
Ou aoutro.

O outro problema que eu queriafrisar € afaltade protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas para outros erros inatos do
metabolismo que necessitam de dieta hipoproteica, e ainser¢do, no componente de medi camentos especializados do SUS,
das formulas metabdlicas para outros erros inatos do metabolismo que precisam desse tipo de formula.

Com isso, eu termino aminhaexposi ¢ao e agradego novamente apossi bilidade de estar presente nestaaudiéncia. (Palmas.)
O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resi sténcia Democrética/PSB - PR) - Agradecemos - permita-
me chamé-lade vocé -, |da Schwarztz, que também é do Hospital de Clinicas, de Porto Alegre, da Universidade Federal .

Ja tivemos a participagdo em outra ocasido - sabe Dra. Ida? - do pessoa ai do hospital que trabalha com a glicogenose
hepética, cuja alimentacdo, inclusive, € na base da maisena. Se vocé compra um pacote de maisena, € uma coisa, mas se
vocé tem que comprar 30, 40, 50, jaficainacessivel paraa pessoa.

E os pontos levantados séo muito importantes para a gente discutir a legislacdo nesse sentido. Por exemplo, alimento ou
medicamento?

Eu também sempre fui de opini&o de que é medicamento, ndo é alimento. E um medicamento, porque, se ndo tomar esse
medicamento, que é um alimento, acaba tendo consequéncias dificels, ndo €?

Agradeco, Dra. Ida Schwartz. Parabéns pelo trabalho!

Passamos, em seguida, apalavra, presencia mente, a Soraia Poloni, que é nutricionistada Sociedade Brasileirade Triagem
Neonata e Erros Inatos do Metabolismo.

Com apalavra, Soraia.

Esperem, que esta tendo uma repeticao desnecessaria.
A SRA. SORAIA POLONI - Certo.

Entdo, boatarde a todos.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR) - Eu acho que tem que
apertar ai o botéo.

Isso, Soraia.

A SRA. SORAIA POLONI - Obrigada.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSB - PR) - Acho que um pouquinho
mais perto também...

A SRA. SORAIA POLONI (Paraexpor.) - Agorasim?
Ta Acho que agoraficou melhor.
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Eu agradeco, também, imensamente por este convite. E um tema muito caro paramim.

Eu sou Nutricionista do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, mas eu falo aqui representando a Sociedade Brasileira
Triagem Neonatal Erros Inatos do Metabolismo, de onde eu sou Coordenadora do Departamento de Nutri¢do atual mente.

Eu quero falar um pouquinho mais detal hadamente sobre esse tratamento di etético, especialmente das férmulas.

Aqui, aDra. Idajacomentou por que agente faz umadieta: basicamente, porque, pela deficiéncia enzimatica, agente vai
ter um acimulo de um aminoécido que vem das proteinas dos alimentos. Entdo, a gente restringe a alimentagdo desses
individuos na quantidade de proteina, para prevenir essa intoxicacdo pelo aminoacido que se acumula na doenca, mas,
por outro lado, a gente tem uma deficiéncia de um produto dessa rota, que também, muitas vezes, € um aminoécido, ea
gente consegue ultrapassar esse bloqueio, fornecendo esse suplemento de aminoécidos, entre outros nutrientes.

A consequéncia dessa intoxicagdo - como a gente chama -, geralmente, desse aminoécido que se acumula aqui, € em
varios sistemas, mas principalmente para o sistema nervoso central, para o cérebro e, na maioria das vezes, vai gerar
sequelasirreversives.

A histéria do tratamento dietético para essas doengas ndo é necessariamente recente. O primeiro paciente que foi tratado
tinha fenilcetonuria - foi essa menininha chamada Sheila Jones, que tinha dois anos de idade. Fez-se esse teste com uma
dieta pobre em fenilalanina.

Se voceés tiverem interesse, aqui no QR code tem o video muito bem detalhado, na época, desse teste, que é bem
interessante, mostrando que o tratamento foi bastante efetivo no controle da doenca.

Por isso, afenilcetondria se tornou um modelo de sucesso de tratamento dietético, que foi replicado para outras doencas.

Essa agqui também é uma foto bastante classica da histéria da fenilcetonuria, que mostra dois irméos. Esses dois irmé&os
tém fenilcetondria, a diferenca desse menino, que tem uma sequela neurol 6gica bastante grave, para a sua irmézinha, é
gue elateve a oportunidade de fazer o tratamento dietético num momento oportuno, e ele néo.

Ent&o, apartir dessaterapia de sucesso que se descobriu paraafenilcetoniria, esse mesmo model o de tratamento dietético,
com a restri¢do proteica e com o uso de formula - e val ser diferente a férmula para cada uma dessas doengas -, foi
replicado, como a Dr. Idaja havia comentado, para todas essas doencas.

A gente tem alguns pilares bem importantes para o sucesso desse tratamento - 0 que € importante ressaltar -, sendo
o primeiro deles, entdo, a restricdo de proteinas, como eu comentei; 0 segundo, 0 uso dessa formula; e o terceiro, tao
importante quanto, € a triagem neonatal.

Ent&o, deve-se permitir que o paciente tenha o diagndsti co e comece esse tratamento antes do inicio dos sintomas, umavez
gue muitos desses sintomas, especialmente os neurol dgicos, sdo irreversiveis. 1sso tudo a gente precisa ter, com certeza,
aliada também a adesdo do paciente ao tratamento.

Falando um pouguinho melhor das férmulas, que sdo chamadas também de substitutos proteicos - a Dra. Idaja comentou
um pouquinho -, elas sdo isentas ou tem muito baixa concentracdo desse aminoécido que intoxica, nadoencaem questdo, e
véao fornecer um aporte muito importante de vitaminas, minerai s e outros aminoaci dos essenciais, que setornam deficientes
em funcdo de o paciente fazer uma dieta tdo restrita. Entdo, ela é fundamental n&o sb para o controle da doenca, mas
também para a nutricdo desse individuo, para o crescimento e para prevenir adeficiéncia proteica.

Uma outra coisa bem importante a ser trazida € a questao da dose. Bem diferente de um medicamento, a quantidade da
formulaque vai ser prescrita é completamente individualizada para cada paciente e vai variar ndo sd em relacéo a doenca,
aidade, mastambém atolerancia. Entdo, de quanto ele consegue comer de proteinas na dieta, mantendo a suadoengabem
controlada. Ent8o, aqui hd um exemplo: um paciente adulto com fenilcetondria cléssica tolera, em média, de 5g a 6g de
proteina ao dia. Se a gente for comparar nossa alimentagdo a de uma sem fenilcetonUria, seriam s6 10% da quantidade de
proteina que a gente ingere diariamente. Entdo, pensem na gente restringir tudo que a gente come a 10%, para dar uma
dimensdo de qudo restrita é essa dieta.

Por causa disso, essas formulas v&o constituir a base da alimentacdo desses individuos. Aqui a gente tem uma pirdmide
adaptada para a fenilcetondria, mas isso vai se aplicar as outras doencas também. Essas férmulas estdo na base dessa
piramide, indicando que amaior parte dos nutrientes que os individuos vao obter vai ser através dessaférmula.

Como esse tratamento ndo € necessariamente Novo, agente jatem alguns avangos tecnol égicos. Aqui eu trouxe umatabela
s6 para demonstrar todos os tipos de formula a base de aminoacidos livres que existem no mercado internacional. Entdo,
a gente tem formulas de diferente composic¢éo nutricional e diferente apresentacdo. A gente pode ter em pd, a gente pode
ter uma férmula liquida, pronta para beber, a gente tem comprimidos, a gente tem barras de proteina, tem géis, entdo ha
vérios tipos de apresentaces. No entanto, eu destaquei ali que no Brasil a gente sb tem um tipo desses, a gente s tem
0 substituto proteico em p6 e sem sabor. 1sso é uma realidade que é diferente até de paises bem vizinhos nossos. Por
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exemplo, a Argentina ja disponibiliza uma gama maior de produtos que inclui tantos produtos em pé quanto produtos
liquidos prontos para beber e ja esse também.

Uma caracteristica bem importante desses produtos - e que se deve a sua composi¢ao nutriciona - € que eles tém uma
baixa palatabilidade, o que quer dizer que elestém um sabor e um odor que sdo, em geral, bem desagradaveis para 0 nosso
paladar. E aqui a Simone, como representante dos pacientes, vai poder falar muito melhor sobre isso. 1sso é uma questdo
bem importante porque afeta a adesdo dos pacientes. Eles tém que tomar esse produto em grande quantidade, vérias vezes
a0 dia. Entdo, se eles ndo se adaptam aquel e sabor, ficamuito mais dificil tomar.

Entdo, aqui, umadasrecomendaces, por exemplo, dadiretriz europeia, que éaprincipa queagentetem égue éimportante
gue a gente tenha uma oferta apropriada desses produtos ndo sd em relagdo a idade e a composi¢ao nutricional, mas
também esses tipos variados de apresentago para que o paci ente possa experimentar diferentes apresentacoes e escol her
aquela que consegue ingerir de forma mais facil ou menos dificil e consiga aderir ao tratamento. Porque néo adianta a
gente ter o tratamento, fornecer aférmula direitinho e ele ndo conseguir tomar.

Uma outradiscussao que também jafoi levantada pela Dra. |da é essa classificaggo. Também uma discussdo internacional
gue vem sendo feita é sobre se esses produtos sdo comidas ou remédios. Engquanto el es sdo categorizados como alimentos,
agente tem umaregulagdo um pouquinho maisfrouxa. E alguns gaps agente vem percebendo que tém impactado bastante
a qualidade desses produtos que chegam ao mercado. Ai a gente tem que pensar que esses pacientes sdo criticamente
dependentes da administracéo desses nutrientes, conforme ja foi comentado. Mas, enquanto a gente os tem classificados
como alimentos, el es sofrem bastante com questdestanto rel acionadas a qualidade do produto como a problemas de acesso,
gue vao incluir o alto custo desses produtos.

Aqui estd meio peguenininho, mas, s6 para trazer um infogréfico bem interessante desse estudo, eles comparam as
diferencas de regulacdo, por exemplo, de produtos que séo considerados suplementos alimentares, alimentos para fins
especiais e produtos medicinais. Entéo, algumas questdes.

Por exemplo, produtos que sdo suplementos ou alimentos para fins especiais ndo necessitam de nenhum teste de seguranca
antes de entrar...

(Soa a campainha.)

A SRA. SORAIA POLONI - ... no mercado. Entdo, o produto pode ser fabricado e ser comercializado sem nuncater sido
testado num paciente. Como eu comentei, é a base da alimentagdo e do tratamento desses pacientes. Entéo, a gente vé que
vem acontecendo, ano apos ano, de esses produtos entrarem no mercado sem qualquer teste nos pacientes previamente.

E também, falando mais da parte nutricional, esses produtos ndo tém uma composi¢do de nutrientes indicada também
em nenhum regulamento com minimo e maximo de nutrientes que seriam seguros ou mesmo tipo de nutrientes que eles
devem conter.

Ent8o, j& esta acabando meu tempo aqui.
SO parareforcar...

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - A senhora pode ficar
tranquila e terminar, esta bem?

A SRA. SORAIA POLONI - Como aDra. Idajacomentou, essas dietas sd0 por toda avida. Entdo, ndo é um tratamento
de prazo determinado ou de curto prazo, e ele tem que ser continuo. 1sso € uma coisa bem importante também. Essas
interrupcdes que a gente vem observando que acontecem com bastante frequéncia no fornecimento das formulas, por
exemplo, mesmo que seja uma interrupgdo por alguns dias, isso pode ter uma consegquéncia bem dréstica e definitiva
para o paciente. Ele pode ter um dano neurolégico que ndo vai poder mais ser revertido, mesmo tendo ficado poucos
dias sem esse produto.

Ent&o, o que eu tinha parafalar eraisto, e fico bem aberta para discusséo.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSB - PR) - Agradeco a vocé
também, Soraia Poloni, que representa a... (Palmas.)

... Sociedade Brasileira Triagem Neonatal Erros Inatos do Metabolismo.

O grande objetivo de termos uma Subcomissdo é para mostrar que a Senadora Mara Gabrilli, eu e os outros Senadores e
Senadoras queremos ficar a disposi¢éo dessa &rea, para vocés dizerem para a gente onde estdo os desafios, 0s problemas,
0 que vocés acham que deve ser feito, colocando tudo isso has falas e mesmo depois, pelo trabalho que vocés fazem, para
gue a gente possa agir em funcéo disso: tem que mudar a lei, tem que faar, tem que regulamentar, tem que chamar o
Ministério da Salde, ser mais especifico...
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O gue ndo pode € haver sempre a discussdo: "serd que eu consigo? Seré que eu ndo consigo? Esta muito caro? Estd muito
barato? E alimento, é remédio, tal". A gente tem que ter uma politica publica organizada nesse sentido.

Por exemplo, vacé colocou que, na Argentina, jadisponibilizam muito mais do que no Brasil. Poxavida, a Argentina, com
todos os problemas que vem enfrentando, ja disponibiliza muito mais que o Brasil. Ent&o, a gente tem que dizer: "Olha,
na Argentina, ja fazem isso, isso e aquilo... Aqui no Brasil, a gente quer fazer, pelo menos, o que fazem na Argentina’.
E mais, porque temos que ter mais competéncia e mais capacidade.

Entendem? Quer dizer, é aimento e tal, entdo, vamos fazer, isso tem que fazer parte do rol de medicamentos, para que
a pessoa tenha acesso. Esse € 0 objetivo. A gente quer contar com as ideias de vocés, para que o Senado discuta o que
vocés acham que é importante, ndo é? As vezes, até jatem alei. Tem outras dreas em que a gente discute e o pessoal diz:
"Tem que ser cumprida alei. No precisade lel nova'. Mas nem sempre é assim.

Ressalto que todas as exposi¢des ficam disponivels no site da Comissdo de Assuntos Sociais, se alguém quiser ler com
mais calma, pensar e refletir.

Passo, em seguida, a palavra a vocé, permita-me chama-la assim, Monique Poubel, que € nutricionista do Centro de
Referéncia em Doencas Raras do Hospital de Apoio de Brasilia, da Secretaria de Estado de Salde do Distrito Federal.

Com a paavra, Monique.

A SRA. MONIQUE POUBEL (Para expor.) - Muito obrigada, Sr. Senador Flavio Arns, pelo convite para poder
contribuir.

(Intervencéo fora do microfone.)
Acho que esta ligado.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSB - PR) - Pode falar um pouco
mais alto e com mais forga para quem j& € meio surdo que nem eu? (Risos.)

A SRA. MONIQUE POUBEL - Obrigada pelo convite, Sr. Senador Flavio Arns. Cumprimento, na sua pessoa, todos
0s que estdo aqui na mesa.

Dando continuidade a apresentacdo da Dra. |da e da Soraia, eu quero falar sobre os alimentos hipoproteicos. Dentro
daguela pirdmide que a Soraia mostrou, €les estdo no terceiro lugar no tratamento dos erros inatos.

Meu nome é Monique, eu sou nutricionista clinicado Centro de Referéncia do Distrito Federal e também sou membro do
Departamento de Nutricdo da SBTEIM, coordenando o GT de politicas publicas.

A dimentacdo € muito importante. A alimentag8o e a nutricdo sdo fundamentais para o tratamento dos erros inatos no
metabolismo e 75% das doencas raras que se manifestam naprimeirainfancia e sdo triadas pel atriagem neonatal biol égica
exigem cuidados com alimentagdo. Esses cuidados se iniciam com o recém-nascido.

A dimentacdo também pode ser um gatilho de uma descompensagéo metabdlica nos erros inatos em qual quer idade.

A gente sabe que, em 2021, a Lei 14.154 ampliou para mais de 50 0 nimero de doencas que podem ser rastreadas pelo
teste do pezinho e isso abriu um leque de possibilidades diagnésticas de varios erros inatos do metabolismo. S&o 12 as
subcategorias, que, com essa ampliacdo, vao, de agora em diante, de forma escalonada, a partir de quando os estados
conseguirem fazer essa triagem, elas vao poder ser diagnosticadas e vao poder ser tratadas precocemente.

Desse subgrupo de doencas, agente percebe que amediana global de preval éncia dessas doencgas - nessa tabela eu pegue
0s principais erros inatos que exigem tratamento dietético -, entdo essa prevaléncia global é de 1:100.000, essa mediana.
No Brasil esta sendo feito o inquérito acercadafreguéncia, do quadro clinico, de recursos e diagnosticos de doengasraras,
pelaRede Nacional de Doencas Raras. A gente sabe que vai ter o nimero do Brasil, que esta sendo construido aos poucos.

No site raras.org, peguei um levantamento de 2018 a 2019, entre 12 mil pessoas diagnosticadas, 11.686 estédo em
tratamento, sendo que 6,3 mil, aproximadamente, fazem um tratamento especifico para doencarara. E, entre esses 6 mil,
guase mil sdo tratamento dietético, para a gente perceber aimportancia do tratamento dietético para doencas raras. Esse
nimero é subnotificado porque praticamente metade desses formul&rios ndo informou o tipo de tratamento realizado. A
fonte pagadora desse tratamento prioritariamente € o SUS. Em torno de 731 desses 968 sdo custeados pelo SUS.

O objetivo geral do tratamento nos erros inatos e metabolismo é reduzir essa producdo de substancias téxicas, a gente
val restringir o nutriente afetado através da dieta do paciente e fornecer caloria, proteing, vitaminas e minerais que sdo
essenciais para o desenvolvimento da crianga. Para isso, a gente precisa de cinco itens, dos quais eu destaco dois: as
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formulas, de que a Soraiajafalou inicialmente; e osalimentos, o quinto item, com baixo teor de proteina, industrializados,
gue sdo especialmente projetados para utilizar dietas com restri¢ao de proteina.

O manejo dietético dessas doencas é exigente, além detodas as diretrizes que agente tem que seguir e orientar os pacientes,
agente tem que prover energia. Ent&o dai a gente vé aimportancia dos alimentos especiais hipoprotei cos para a dieta dos
pacientes que tém erros inatos do metabolismo.

Pacientes que tém umadi etamuito restritaincluem aquel es que tém umaingestéo de proteinamuito baixa, proteinanatural,
agente define, ou agueles que as vezes adoecem de formarecorrente e agente sempre tem que entrar com umaterapéutica
de emergéncia. Nessa situago, essas pessoas precisam do fornecimento de umaingest&o segura e equilibrada de energia.
Para atender esse status de proteina e de caloria, a gente depende do fornecimento dos alimentos especiais hipoproteicos
na manipulagéo da dieta.

Aqui nesse quadro eu coloco vérios tipos de erros inatos, a doenca da urina do xarope de bordo, aintolerancia a proteina
lisindrica, as acidemias organicas e a acidemia glutarica. Nessas doengas, prioritariamente, um dos estopins rel acionados
a uma descompensacdo metabdlica é a carga de proteina que esse paci ente recebe. Entdo, se eu tenho o alimento especial
hipoproteico, eu vou conseguir reduzir essa carga de proteina e prevenir essas descompensagdes metabdlicas, e livrar
aquele paciente de uma intercorréncia relacionada a dieta.

O dimento especial hipoprotei co contém baixo teor de proteina. Sdo alimentos que mimetizam os alimentos comuns, por
exemplo, macarrdo, arroz, farinha, biscoito, pdo, que tém menos de meio grama de proteina por 100g de contelido do
alimento. Eles devem fornecer em torno de 50% da ingest&o didria de energia e vao gjudar a adicionar uma diversidade
adieta, a manter a saciedade e a adesdo, e auxiliar no controle metabdlico.

Existem poucos trabalhos em relacdo ao alimento hipoproteico na literatura. Um desses é um trabalho feito na Arébia
Saudita por uma colega, que é aBedour Handoom, e elafez uma coorte, acompanhou 98 pacientes. Dentro desse trabal ho,
elapercebeu que adisponibilidade do alimento hipoprotei co tem sucesso namel horiado resultado bioguimico do paciente,
melhora o par@metro de crescimento do paciente e contribui para o aumento daingest&o de energia

Napréticaclinica, fazer adietaparaos pacientes é bem dificil, porque agente aqui no Brasil ndo tem alimento hipoproteico
para distribuir. Essa é uma realidade do nosso pais que difere da realidade de muitos outros paises. Por exemplo, nos
Estados Unidos e Canada, no guia de tratamento de doencas do metabolismo, os alimentos especiais hipoproteicos ja
estdo descritos como necessarios para o paciente que tem erro inato do metabolismo, no guia europeu do tratamento da
doenca também esses alimentos estdo descritos como indicados para a prescricdo dietética para o tratamento, no guia
australiano esses alimentos também j& estdo descritos. A gente precisa que também no nosso pais os alimentos estejam
descritos para o tratamento dessas doencas. Entéo, ainclusdo dos alimentos e de formulas com melhor pal atabilidade vai
gjudar o tratamento.

(Soa a campainha.)

A SRA. MONIQUE POUBEL - Em termos de regulacdo sanitéria, existe aRDC 715, que fala dos alimentos utilizados
para necessidades especiais. Esse regulamento classifica alimento para dieta com restricdo de proteina, entre os quais o
alimento hipoproteico poderia estar incluido, mas, no requisito de composicéo deles, fala que esses alimentos devem ser
i sentos de aminoécidos e da proteina associada ao disturbio. Naverdade, ndo existe isencéo, entéo € uma coisaque agente
trouxe a pauta para discutir, porque é o baixo teor, mas ndo isengao.

Na Europa, esses alimentos sdo classificados como alimentos para necessidades especiais e, para entrada desses alimentos
aqui, do que a gente precisa? Da exigéncia de normas de controle de qualidade, de um padréo de identidade e qualidade,
da definicdo de regras especificas de rotulagem, porque também a gente tem que favorecer o entendimento das pessoas
em relacdo as informactes dos alimentos para erros inatos, estabelecer o critério de composi¢do aqui no Brasil, paraque
a gente minimize os riscos de consumo desse produto por outras pessoas que ndo tém necessidade, e estabelecer regras
especificas de boas préticas de fabricacdo.

Em relacdo aos custos, € muito importante falar sobre isso. Por qué? Na literatura, existe um trabalho que foi feito na
China, por Wang, que relata que é um fardo econdmico excessivo que a gente transfira para...

(Soa a campainha.)

A SRA. MONIQUE POUBEL - ... 0 paciente esse custo com a compra do alimento, entdo, € considerado como uma
despesa catastréfica, € 0 mangjo dessas doencgas impde um grande encargo financeiro e, se o paciente ndo tem dinheiro
para compré-|os, o tratamento pode ser insuficiente.
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Um outro estudo da Republica Tcheca também relata a mesma questdo de que sdo alimentos necessarios, que 0s custos
sdo elevados e que, prioritariamente, sdo consumidos alimentos basi cos como massas, farinha com baixo teor de proteina,
massas doces e tartel etes e que o custo mensal para o paciented, na Republica Tcheca, estd em torno de R$660 até R$665
- eu fiz a conversdo. Em conclusdo, a dieta com baixa proteina traz um fardo econdmico ato, pode levar a uma adesdo
insuficiente do tratamento e pode ocasionar potenciais consequéncias graves para a salide do paciente.

Na Europa, elesjatém umaoutrarealidade. A gente sabe que |4 el es tém uma cesta de produtos que saem para prescricao.
S0 142 produtos que estéo disponiveis na Europa para serem prescritos e o custo deles também é elevado, mas 54,6%
desses alimentos que sdo prescritos na Europatambém sdo alimentosbasi cos como farinha, misturade macarrao, macarrao,
arroz. Ent8o, sdo alimentos que s0 necessarios para a subsisténcia do paciente. Aqui € a cesta da Europa, s para vocés
verem o tanto... Entdo, por cadaidade tem o niimero méximo de alimentos que o paciente tem direito de pegar nafarmécia
|& na Europa.

Como no Brasil...
(Soa a campainha.)

A SRA. MONIQUE POUBEL - ... agente ndo tem isso, a gente sujeita 0 paciente & inseguranca alimentar. Por que eu
falo isso? Porque, se a gente for comparar o prego de um alimento convencional com o custo do aimento hipoproteico,
€ mais de 1.000% o percentual de diferenca, por isso que eles falam que é uma divida catastréfica. E quantos dos nossos
pacientes que estéo submetidos arestricao dietéticatambém estdo em situacdo de insegurancaalimentar e de fome? Entéo,
€ importante também que a gente tenha essa sensibilidade. E esse alto custo dos alimentos agrava ainseguranca e aumenta
o risco de descompensacdo metabdlica e elevagdo de custos com internacdo, entdo, € necessériaumareducdo datributacdo
sobre esses alimentos e também que o Estado se organize em programas estaduais para fornecer uma cesta basica. Aqui
eu trouxe um exemplo: de um a seis anos, de sete a 18 anos e para pacientes maiores de 18 anos.

Essa distribuicéo na Europa é descentralizada, as prescri¢des sdo feitas pelos profissionais, e os nutricionistas calculam
e monitoram esses regimes dietéticos, mas no NHS o paciente vai ter direito a receber esse produto, desde que estgja
carimbado por um profissional especializado.

Conclusdo.

A restricdo severa que a gente impde, devido ao tratamento dos erros inatos no metabolismo, vai exigir que a gente
disponibilize para os pacientes alimentos que sao alimentos especiais. A dieta vai requerer o uso de alimentos especiais
hi poproteicos e de suplementos de aminoécidos que so livres desses aminoaci dos que sdo ofensivos.

Ent8o, essa € uma politica publica que a gente deve construir agui no hosso pais.

Eu queria agradecer.

Aqui s30 os pacientes, e eu acho que amaioria esta aqui.

Obrigada. (Palmas.)

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democréatica/PSB - PR) - Muito bom. Parabéns
pelo trabalho, pela exposicéo.

E isso que a gente precisa mesmo, ser bem prético, bem objetivo: o que fazer? E vocé tem, como as demai's pessoas que
falaram, muitas propostas.

Eu quero saudar as familias, os pacientes também. Onde houver lugar vago, podem se sentar também, mas eu acho que
estéd todo mundo bem tranquilo.

Passamos, em seguida, a palavra para Ana Rita Ferreira, que € Nutricionista do Ambulatério de Triagem Neonatal do
Instituto J6 Clemente, pelo meio remoto, por videoconferéncia.

Ent&o, com a palavra, Ana Rita Ferreira. (Pausa.)
Ela esté sintonizada com a gente? Ana Rita Ferreira... (Pausa.)
O audio esté aberto, Ana Rita. Vocé estd escutando a gente?

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Estou, s6 um minutinho que estou tentando colocar a aula.
N&o esta dando, ndo. (Pausa.)

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemacraticalPSB - PR) - Isso. Agora o audio
esta aberto. (Pausa.)
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O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - Ana Rita, se houver
algumadificuldade e vocé ndo se opuser, eu passo a palavrapara Simone Arede, que € Representante da Associagdo Maes
Metabdlicas, que esta aqui presente.

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Eu s estou tentando compartilhar atela. (Pausa.)

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSB - PR) - Estou sendo orientado
aqui: abrir o modo de apresentac&o e depois compartilhar.

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Ah, seria 6timo.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSB - PR) - Abrir o modo de
apresentacdo e depois compartilhar, mas se vocé tiver algum problema e quiser fazer com calma, em dez minutos vocé
usaapaavra

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Nao esta. Estou tendo um certo problema.

Eu mandel aaula. Ser& que vocés conseguem passar por ai?

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR) - Nao estdo com a sua
apresentacdo aqui. Se vocé mandar, no meio-tempo... Eu fago o seguinte; enquanto isso, vocé pode mandar para ca ou
tentar abrir ai também. (Pausa.)

Esta com vocés a apresentacdo? Ah, entdo elavai abrir agui, Ana. Estd bom?

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Ah, é melhor.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSB - PR) - S6, entdo, vocé sempre
pede o seguinte, 0 seguinte.

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Certo.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - Para 0 pessoal passar
parafrente. Muito bem, est& conseguindo abrir agui. Um pequeno problematecnoldgico ai. (Risos.)

Sempre acontece. Mas esté aparecendo aqui. Agora vocé estd vendo ai, ndo é, Ana Rita?

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Aqui eu ndo consigo ver.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democréatica/PSB - PR) - N&o consegue ver?
A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - N&o. Do outro jeito, eu estava vendo. Agora n&o.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocraticalPSB - PR) - Agora ndo esta
aparecendo aqui também, mas s6 um minutinho que ja vai aparecer. NOs também n&o estamos vendo aqui. (Pausa.)

Agora esta vendo?
A SRA. ANA RITA FERREIRA (Por videoconferéncia.) - Ah, étimo, eu consigo ver.

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocraticalPSB - PR) - Entdo, com a palavra,
AnaRita.

A SRA. ANA RITA FERREIRA (Paraexpor. Por videoconferéncia.) - Em primeiro lugar, eu queriaagradecer o convite
da Senadora Mara Gabrilli e do Senador Flavio Arns. E muito importante a gente debater sobre esse tema.

Pode passar, por favor. Pode passar. N&o, voltaum, por favor.

Meu nome é Ana Rita. Eu sou nutricionista do Ambulatério de Triagem Neonatal do Instituto J6 Clemente e fago parte
do Departamento de Nutricdo da Sociedade Brasileira de Triagem Neonatal e Erros Inatos do Metabolismo.

Préximo.

Aqui no nosso ambulatério, nés atendemos casos com fenilcetondria. E nds temos cerca de 500 pacientes, desde bebés

atéidosos. No interior do Estado de S&o Paulo, existem outros dois servicgos de referéncia que também fazem esse mesmo
tratamento. Entdo quem quiser maiores detal hes pode direcionar a cdmera de celular para 0 QR code que aparece natela.

De modo geral, o tratamento dietético, como ja falaram as minhas colegas, é extremamente complexo e desafiador, ndo
SO para 0s pacientes, como para 0S Seus pai's e responsaveis. Existem algumas barreiras que dificultam o tratamento, como
as férmulas metabdlicas ndo palatéveis, que sdo de sabores e odores que ndo sao agradaveis, o acesso a esses alimentos
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especiais, que sdo extremamente caros, dificeis de a familia conseguir consumir, e algumas caracteristicas familiares e
sociais que eu vou explicar mais para frente.

Proximo, por favor.

Eu vou falar um pouco mais dafenilcetondria, mas o que eu vou falar se aplicatambém a outros erros inatos. Conforme o
tempo vai passando, os pacientes vao envel hecendo, e ha umamaior dificuldade na adesdo a esse tratamento, aessadieta,
gue é restrita em um ou mais aminoacidos. Eu trouxe um estudo que foi feito em 2004, no Reino Unido, que mostrou
gue 17% das criangas ndo tinham niveis adequados de fenilalanina e, quando se olhava para os adultos, esses niveis
aumentavam muito, 75% néo faziam o tratamento de forma adequada.

Anos depois, em outro pais, foi feito um estudo semelhante, e praticamente chegaram a mesma conclusdo: pacientes até
guatro anos, somente 12% tinham niveis inadequados, e 67% dos adultos aumentavam muito o nivel, a menor taxa de
ades&0 ao tratamento.

Pode passar, préximo.

Num outro pais, também no mesmo ano em que foi feito o estudo nos Estados Unidos, foi feito na Itdlia, e a conclusdo
foi semelhante: entre as criancas e adol escentes, os niveis de fenil, 43%, ndo eram adequados, e entre os adultos, maiores
de 18 anos, 61%.

Proximo.

No Brasil, diferentemente dos outros paises, essa taxa de ndo adesdo ao tratamento néo esta ligada nem afaixa etariae
nem atransi¢do do periodo dainféancia para afase adulta. Aqui, infelizmente, esses niveisinadequados ja estéo presentes
nainfancia

Eu trouxe dois estudos que foram feitos com pacientes brasileiros. Um mostrou que, para pacientes menores de 13 anos,

quase 80% dos casos tinham niveis inadequados de fenilalanina, e entre criangas e adolescentes de um outro estudo
também quase 70% tinham niveis inadequados.

Proximo.

O que colabora, entdo, para essa dificuldade de adesdo, para essas taxas de exames alterados? Como vocés puderam
perceber, € uma dieta bem restrita. Na fenilalanina a dieta € a base de arroz, verduras, legumes e frutas - geralmente é
assim, nos outros erros inatos também - e, junto com isso, 0 uso de uma férmula metabdlica, que é de dificil sabor, de
dificil odor. Isso dificulta muito aintegracdo dos pacientes em situacfes sociais. V océs imaginam isso numa escola, em
festas ou no préprio ambiente de trabal ho.

Grande parte das vezes, as mées sd0 as grandes responsaveis por esses cuidados nutricionais com o paciente. Esses
alimentos precisam ser pesados diariamente. Entdo, a m&e tem uma tabela, tem que calcular, pesar os alimentos, arroz,
verdura, legumes e frutas em balanca digital, calcular se ele esta consumindo aquela quantidade que foi prescritaparaele
pelo profissional que 0 acompanha, e nem sempre a mae tem tempo parafazer isso, porque elatem outras demandas, tem
outros filhos, tem a casa, tem uma carreira - muitas vezes elatem que abdicar essa carreira para cuidar dessa crianga.

Como foi falado pela Monique, esses alimentos especiais tém um altissimo custo. Ent&o, fazendo sd uma observacao aqui
€om 0S NOSsoS pacientes, cerca de 95% dos Nossos paci entes Ndo conseguem comprar esses alimentos especiais.

Proximo, por favor.

Como foi falado pela Sorai g, as formas metabdlicas tém um odor e um sabor desagradavel's, apds consumidas, €las deixam
um mau halito. Entdo, imaginaisso na prética do dia a dia para essas criangas, para esses adolescentes. E elas tém que ser
fracionadas ao longo do dia. Ent&o, ndo adianta consumir tudo de umavez, elas tém que ser fracionadas em, pelo menos,
trés vezes ao dia. Sao formas de dificil preparo, € uma dificil dilui¢go. Ndo é como leite em po, que se dilui facilmente,
€las formam grumos.

Préximo.

Além disso, pela prépria embalagem, que aqui no Brasil é em uma Unica apresentacdo, em latas de 500g, ha uma
dificuldade na hora do transporte. Entéo, vocés imaginam, na prética, a dificuldade de um paciente que trabalha o dia
inteiro e estuda a noite, para transportar isso no seu dia a dia. N&o é uma embalagem de fécil transporte nem de f&cil
preparo. 1sso também é um outro ponto que dificulta a adesdo ao tratamento.

Préximo.
Com relagdo as caracteristicasfamiliares, aMoniquejafalou ai dosaltos custos desses alimentos: mesmo com osalimentos

abasedearroz, verduras, legumes e frutas, que agora sao a base da alimentacao desses pacientes, muitas familias gastavam
X reais com produtos no dia a dia e, depois do diagndstico, depois desse paciente com um erro inato na familia,
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0 custo - porgue eles precisam ter verduras, legumes e frutas diariamente em casa, numa maior variedade -, no minimo,
triplica.

Ento, € uma cargafinanceira maior para essas familias.

Conforme aregido do nosso pais, nem sempre setem um habito alimentar de consumir verduras elegumes. | sto € um outro
entrave também no tratamento: adaptar o habito alimentar a essa nova dieta. Fatores religiosos também podem dificultar
o tratamento. Algumas familias acreditam na cura pela fé, e isso também pode dificultar a adesdo ao tratamento.

E muito importante que esses pacientes tenham apoio emocional para fazer essa dieta, porque, como jafoi falado, € uma
doencacronica. Essadietaprecisaser feitaparao resto davida. Esse apoio emociona éimportante ndo so para o paciente,
como para os seus familiares. E muito dificil para uma mae falar ndo para um alimento de um paciente. Muitas vezes, a
criancaolha... O desenho que esta passando natelevisdo faz propaganda de algum produto alimentar daguelafaixa etéria,
e ela ndo pode consumir o que os amiguinhos ou, de repente, os priminhos que ndo tém o mesmo diagndstico podem.
Ent&o, isso no dia a dia dessas familias ndo é f&cil.

Préximo.

O paciente tem vergonha de falar do seu diagndéstico, ele tem medo de ser estigmatizado, medo de ser desprezado pelo
seu grupo de amigos. Ent&o, isso pode levar a um isolamento social. 1sso vai causar uma atitude negativa com relacdo ao
tratamento, dificultando a sua ades&o ao tratamento.

A monotonia alimentar - consumir sempre 0s mesmos alimentos, do mesmo jeito - também proporciona maior chance
de o paciente consumir alimentos que néo fazem parte do tratamento. Ent&o, néo faz parte do tratamento o consumo de
carnes, frangos, ovos, leite, derivados e, se é uma dieta muito monétona, ha maior chance de ele consumir alimentos que
ndo fazem parte do tratamento.

E, se ocorre uma percepgéo de que essas opgdes alimentares sGo muito limitadas, pode ocorrer um consumo excessivo
mesmo dos alimentos que fazem parte daalimentagéo dele, como, por exemplo, consumir umamaior quantidade de batata,
gue é um alimento que, no caso da fenilcetondria, tem maior teor de fenilalanina.
Proximo.
Varios estudos, em diversos locais do mundo, em diversos paises, apontam...

(Soa a campainha.)

A SRA. ANA RITA FERREIRA - ... alimitagdo das opg¢des alimentares nos erros inatos do metabolismo. Isso é uma
realidade. Entdo, quando a gente vai amocar fora, a gente vai a um restaurante, ou a uma praga de alimentagdo num
shopping, a gente quer comer alguma coisa diferente do nosso diaadia. E isso acontece também com o paciente. Mesmo
dentro da dieta, ele quer comer alguma coisa diferente, que chame mais atencdo. E isso ndo existe. Ndo tem. Tem uma
escassez de opgdes. Com o que ele se depara geralmente? Batata frita e refrigerante.

Proximo.
E essarestricdo alimentar severa em criangas causa um grande estresse nos pais e nos cuidadores. N&o é facil falar néo

para um filho quando vocé tem até condi¢des de comprar aquele alimento. Entdo, é muito dificil. Eles precisam de um
apoio muito grande.

Proximo.

Somado as férmulas metabdlicas, que ndo sdo palatavels, isso causa um impacto navida social dessas familias.
Proximo.

Eu vou chamar a atencéo para um grupo que sdo os adolescentes. Os adolescentes querem fazer parte do meio, parte do

grupo, ndo querem ser diferentes, e essarestricdo alimentar vai restringir atividades do diaadia. E an&o adesdo vai piorar
aqualidade de vida desse paciente e reduzir a sua capacidade intelectual, o que vai comprometer o seu futuro.

Proximo.

A gestante. Aqui eu vou falar mais dafenilcetondria. Durante toda a gestacéo, €las precisam de um preparo maior, niveis
adequados de fenilalanina, para evitar o que é chamado de sindrome da fenilcetondria materna. O que € isso? Quando
uma gestante tem nivel elevado de fenilalanina durante a gestacéo, o bebé ja nasce com algumas sequelas muito graves
eirreversiveis, como microcefalia, que é a cabecinha pequenininha; deficiéncia intelectual, m&formacso, problemas no
coragdo e no rim. 1sso quando n&o causa o aborto, que é muito comum no primeiro trimestre devido ao nivel elevado
defenilalanina.

Préximo.
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Vocés imaginam no primeiro trimestre, que € um periodo que tem grandes episddios de nauseas e vOmitos, a gestante ter
gueingerir essaformula, daquela que jafoi falada, de odor e sabor desagradavel, para controlar os niveis de fenila anina.
E uma férmula que é grande responsavel por fornecimento de proteinas, vitaminas e minerais. Nesse periodo em que ela
n3o esta aceitando, que estd com nduseas e vomitos, elateria que tomar essa formula, que existe uma Unica apresentacdo
no Brasil.

Proximo.

Essa ndo adesdo ou abandono do tratamento vai causar um impacto negativo nainteligéncia do paciente, vai diminuir as
suas habilidades mentais, que sdo superimportantes para manter o controle melhor do tratamento, para administrar a sua
vidano diaadia e para plangjar uma gestacso.

Proximo.

Tentando uma maior adesdo ao tratamento, aqui no 1JC nés temos uma linha de produtos chamada Divina Dieta, que ndo
contém farinha de trigo, leite, derivados, ovos e, entdo, atende as necessidades de outros erros inatos, além de pacientes
celiacos, vegetarianos e veganos.

Existe um projeto chamado Cesta Especial, que disponibiliza gratuitamente para as familias mais vulneréveis um kit de
alimentos dessa linha Divina Dieta mensalmente.

Proximo.
Nés somos responsaveis por cerca de 67% datriagem neonatdl ...
(Soa a campainha.)

A SRA. ANA RITA FERREIRA - ... de pacientes nascidos em maternidades piblicas e privadas, e, no teste ampliado,
detectamos mais de 50 doencas.

Préximo.

Finalizando, no nosso ambulatério, nds acompanhamos pacientes com fenilcetondria, hipotireoidismo congénito e
deficiéncia de biotinidase, e nossa equipe é formada por endocrinol ogista pediétrico, nutricionista, psicologo e assistente
social.

Agradeco a atencdo. (Palmas.)

O SR. PRESIDENTE (Flavio Arns. Bloco Parlamentar daResisténciaDemocratica/PSB - PR) - Eu quero, daminhaparte,
agradecer a Ana Vita Ferreira, que representa o Instituto J6 Clemente de Sao Paulo. S6 quero dizer que eu conheci a J6
Clemente por vérios anos, assim como 0 marido, Antonio Clemente, e quero agradecer a participacdo também. Parabéns!

Eu quero agora passar a conducdo dos trabalhos para a Senadora Mara Gabrilli, que estava em outra reunido, porque a
gente participa de inimeras reunides nos mesmos horérios, mas, com muita alegria, passo a conducao dos trabal hos para
a Senadora Mara Gabrilli.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSD - SP) - Primeiro, quero
agradecer apresenca de todos vocés e agradecer muito ao Senador Flavio Arns por ter conduzido esta audiénciaaté agora-
foi uma gentilezamuito grande, porque a gente tem que presidir sessies ab mesmo tempo -, e sobretudo pela sua profunda
dedicacdo a inclusdo das pessoas com deficiéncia, Senador, e com as pessoas com doengas raras. Eu sou uma grande
admiradora do seu trabalho, que sempre nos inspira e motiva.

Eu quero agradecer também a presenca de todas as convidadas. Um tema tdo importante que € o acesso as formulas
dietoterpicas para erros inatos do metabolismo e a qualidade dessas formulas nutricionais disponibilizadas pelo SUS...

Quero até falar para a Ana Rita, que estava falando aqui por videoconferéncia, que eu tive a honra de poder provar os
alimentos que sdo feitos no Instituto J6 Clemente, tanto para a fenilcetondria quanto para outras doengas, para - esqueci
o nome-... (Pausa.)

... homacistindria. Eu recebi até uma cesta de produtos muito saborosos. 1sso me deixou bastante animada, porque a gente
sabe que nem sempre a gente tem sabores gostosos nessa alimentagéo.

E eu quero aproveitar paraagradecer, Senador, deformaespecial, a presencado Ministério da Salide, através do Dr. Natan
Monsores de Sa, Coordenador-Geral de Doengas Raras; a Dra. Kelly Poliany de Souza Alves, que é Coordenadora-Geral
de Alimentac&o e Nutricéo - € muito importante a presenca de vocés aqui -; assim como asrepresentantesdaAnvisa, aDra.
Renata Zago Diniz Fonseca, que é Gerente de Inspegdo e Fiscalizacdo Sanitéria de Alimentos Cosméticos e Saneantes; e
aDra. Andressa Gomes de Oliveira, que € Gerente Substituta de Regularizac&o de Alimentos.

Esta téo longe o papel... (Risos.)
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O Ministério da Salde e a Anvisa sdo essenciais para a regulamentac&o e dispensaco dessas formulas para as pessoas
com erros inatos do metabolismo.

E eu lamento que o Conass ndo tenha conseguido enviar um representante, diante da importancia dos estados para a
dispensacdo dessas férmulas. Esperamos que, em oportunidade préxima, eles consigam estar conosco.

O Senador jame falou das falas maravilhosas - eu vou ouvi-las depois -, e eu quero passar apalavraparaa Simone Arede,
gue € arepresentante da Associacdo Mées Metabdlicas.

A SRA. SIMONE AREDE (Paraexpor.) - Primeiro, eu quero agradecer a senhora por estar sempre atenta ao nosso tema,
porque é um tema que a maioria das pessoas ndo consegue entender, por ser um tema ligado a alimentag8o. Muitas das
vezes, apessoa pensa que umadieta € uma coisa sd parando engordar ou paraemagrecer. E agoraagente esta até tentando
mudar esse tema: em vez de falar "dieta", falar "terapia nutricional". Eu tenho ouvido muito sobre isso de um pessoal da
Europa - agentefaz parte de um grupo das associagdes de l4-, e el es estéo falando para a gente comegar amudar, ao invés
defalar "dieta’, falar "terapia nutricional", para que as pessoas consigam olhar com outros olhos, e ndo com esses olhos.

Eu vou falar bem répido... (Pausa.)

Eu vou falar bem rgpido porgue € 0 que agente vive no diaadia. A gente posta sempreisso nas redes sociais. A gente vé
as nossas criangas chorarem, porque elas estdo com fome, e a gente ndo pode dar comida para eles, mesmo a gente tendo
na dispensa esses alimentos, porque todos 0s pacientes, como as nutricionistas falaram, tém uma cota por dia, e, se eles
jddcancaram essa cota, a gente ndo pode fazer mais nada, a gente ndo pode dar mais, porque, se agente der amais, eles
vao ter alguma sequela |4 para frente. Quando a gente tem os alimentos hipoproteicos, eles tém um teor muito baixo, a
gente pode até dar, mas, como a Ana Rita mesma falou, 95% dos pacientes ndo podem comprar.

Ali, olhem... Por que nossos filhos choram? (Pausa.)

Quando a gente vai ao supermercado, € como se a gente imaginasse que todas aquelas coisas ali estivessem vazias. A
gente ndo consegue comprar nada para eles no supermercado.

Entdo a gente pensa assim: "Se a gente fosse a0 supermercado da nossa cidade e la tivesse uma farinha ou um pao para
agente..." Mas isso ndo tem. Essa ndo é nossa realidade. As criangas hoje sabem o que querem. Elas sdo diferentes de
guando eu era pequena. Hoje 0 que as criangas querem elas falam, mas elas ndo podem ir a0 mercado, néo, porque, se
chegarem la e falar "Eu quero. Eu quera”, mas ndo tem. La elas ndo vao ter nada.

E sem aférmula... Isso acontece com muitafrequéncia. Falar aférmulaaqui no Brasil é frequente. Todo mundo jatem um
histérico de faltade férmula. Isso todaafamiliavai sofrer. O paciente sofre porque ele ficacom mais fome ainda, porque
essa férmula gjuda também a dar um pouquinho de saciedade, e a familia toda sofre porque a familia toda entende que
aquilo dali vai, 1& no futuro, causar danos aquela crianca. E desesperador vocé ndo saber... Na fenilcetondria a formula
esta incluida, nas outras ndo estdo. Entdo é tudo na Justica. E muito desesperador - eu passo por isso - vocé saber: "No
més que vem a gente vai receber aférmula?' E porque, mesmo sendo na Justica, isso ndo é respeitado.

Por isso que eu acho até que a Conass deveria estar agqui, porque sao os Secretari os de Salide estaduai s 0s responsaveis por
€ssas compras, € essas compras ndo acontecem com frequéncia. Hoje, Pernambuco e Piaui estédo sem férmula nenhuma;
0 Parand esta sem a Férmula n° 3; tem um outro também que esta sem a n° 3. Fortaleza esta sem o n° 3, e dai por
diante. A gente vai citar varios estados que estdo com dificuldades, e os pacientes estdio sem férmula. Esses pacientes da
fenilcetondriativeram o diagndstico, mas ndo tém o tratamento. Entéo o Governo joga um pouco do dinheiro fora, ndo é?

Ai nés precisamos ter voz para escolha. Vou explicar isso dagui a pouguinho, nos meus cinco minutos finais.

E a formula ndo é simplesmente um leite. Muitas vezes, quando a gente fala na férmula, as pessoas pensam que nos
estamos falando em leite. Elando & ela € um composto de aminoécido, como as nutricionistas ja explicaram.

Pode colocar o video entéo.
Vou botar um video de umamée que tem um diagndstico tardio e um do meu filho falando sobre essa quest&o daformula.

(Procede-se a exibicéo de video.)
A SRA. SIMONE AREDE - Eu queriaaproveitar e quebrar um pouqguinho o protocolo, porque aindafalta um minutinho,

e eu queria misturar as férmulas até para que as pessoas tenham nogdo de como gue se mistura, de que elas ndo sdo
palatavels, até para misturar, e do sabor.

Eu posso fazer isso? Eu jadeixei tudo preparado ali, nestes minutinhos.
A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Pode.
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A SRA. SIMONE AREDE - Olhem, nés temos, aqui no Brasil, s6 um tipo de férmula, em lata.
Eu n&o quero mostrar o rétulo. Sdo duas marcas, mas ndo estou interessada nisto, na marca.

Mesmo nestas duas marcas nossas, nos temos muita dificuldade. Quando vocé abre a lata... Ndo, eu vou misturar agui
para poder mostrar como é.

A gente bota ela num copo normal e bota agua, para a crianga ou para o adolescente tomar. Se for num copo comum,
olhem que ela ndo consegue, esta daqui, se misturar totalmente. Ela vai ficar um monte de carocinho. Como eu consigo
mostrar os carocinhos? Elando dissolve.

A solucéo, paradissolver, aque a gente tem, eu tenho este copo aqui, mas este copo nem existe no Brasil. Este copo éde
fora, que eu trouxe. Neste copo, eu consigo porque ele tem tampa. Eu vou ter que fazer assim bastante para ela dissolver.

Sefor num copo comum, o que acontece? Esse copo dura uma semana, dez dias no maximo, porque Vocé vai ter que jogar
fora, porque o copo fica preto e com um cheiro horrivel. Entdo, a gente tem toda essa dificul dade.

Como a Ana Rita falou, se o paciente é adulto, ele tem que ter um copo especia para levar para balancar a formula,
para conseguir tomar, tem que levar essa lata e tem que levar uma balanca digital também, porque ndo é a quantidade
que quer, néo.

(Soa a campainha.)
A SRA. SIMONE AREDE - Tem que pesar numa balanca digital para saber a quantidade certinha.

Forado Brasil, a gente trouxe algumas coisas sb do que tem.

Vocg, forado Brasil, pega uma papinha qualquer de crianga, um suco grossinho... Existe esta daqui. E um granulado que
vocé pode misturar na comida. Vocé vem, bota aqui - é porque fico nervosa -, mistura na comida, e ela perde o sabor.
Quem quer provar?

Natan, vocé quer provar aboaou aruim?

O SR. NATAN MONSORES DE SA (Fora do microfone.) - A ruim.
A SRA. SIMONE AREDE - A ruim. Entéo, € esta daqui.

(Procede-se a degustacéo da férmula.)

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR) - N&o é nada bom.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Eu vou cheirar.
Eu tomo tanta coisaruim.
Deixaeu ver...

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - Essatem um cheirinho melhor.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSD - SP) - Deixa eu provar.
(Pausa.)

Eu provei e jamais vou esguecer. (Risos.)

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - E o paciente ndo toma isso umavez por dia, é de trés a cinco vezes.
E sempre é em uma...

E no almogo, no café da manhé, najanta...

Ent&o, sempre, na horadarefeicao, € esse gosto aqui.

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - Olha, eu posso imaginar o drama
da mée dando produto para o filho.

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - Essa daqui ndo vende aqui também.

E essado pozinho que ndo tem gosto... E estadaqui também que o gosto é mais agradavel - ai anutricionistapode explicar,
elatem algo também bom, porque as taxas...

Nutricionista, explica
Este aqui € 0o GMP.
Olha este tem um saborzinho também melhorzinho. N&o consegui dissolver direito ndo.
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A SRA. MONIQUE POUBEL (Para expor.) - As férmulas com glicomacropeptideo tém um sabor bem melhor do que
aformula de aminoacido que esta descrita no nosso PCDT, para fenilcetondria.

No PCDT de homocistiniria a gente ndo tem a previsio.

Assim, tem a previsdo, mas ndo tem a pactuacdo; mas as formulas tém uma absorc¢éo melhor, tém uma caracteristica que
vai favorecer melhor a adesdo a dieta pel o paciente.

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - Agoratambém fala que a absor¢éo demoramais...

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Microfone...

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR. Fora do microfone.) - Fala no
microfone, para o pessoal... Tem muita gente no Brasil acompanhando.

A SRA. SIMONE AREDE (Paraexpor.) - Eu estou falando fora do microfone. Quem esta em casa ndo consegue ouvir,
nao é?
Mas eu acho que, assim, as pessoas que estdo em casa s80 0s pais, € eles todos ja me conhecem e sabem jaque...

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Eles ja sabem que
0 gosto é ruim.

A SRA. SIMONE AREDE - E. Ja sabem o gosto.

Olha, estaaqui € outra dessatambém que é do GMP. Falam que elademora mais, as taxas ficam mais controladas durante
o dia. (Pausa.)

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Essa é 0 qué?

A SRA. SORAIA POLONI (Paraexpor.) - E umaférmula diferente, uma proteina derivada do soro do leite, ent&o, ndo
€ um amino&cido sintético como as outras...

A SRA. PRESIDENTE (MaraGabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - E tipo whey protein?

A SRA. SORAIA POLONI - E um derivado, é um refinado da proteina do soro de leite da produc&o de queijos. E usado
para fenilcetondria e tirosinemia e tem um comportamento mais parecido com as proteinas da aimentacdo.

O que acontece com essas formulas que vocés provaram que tém o odor desagradavel ? Como elas chegam muito rapido
a0 sangue, boa parte delas o corpo ndo consegue usar, entdo, o paciente tem que tomar uma dose mais ata, considerando
gue boa parte ele desperdica, €le ndo consegue usar como fonte proteica. 1sso ndo acontece com o GMP, porque ele éuma
proteina completa, entdo, tem um comportamento mais natural no Nosso corpo, diferente desse produto sintético que é o
gue a gente usa aqui pelo SUS, no Brasil em geral.

A SRA. SIMONE AREDE - Estou eu aqui. Eu acabo com tudo quanto é protocol o, jaestou canafrente falando. (Risos.)

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Vocé ja estava
servindo um coquetel diferente... (Risos.)

A SRA. SIMONE AREDE (Paraexpor.) - Mae € assim mesmo. A gente faz assim mesmo, sendo...

O que acontece? Por que nossos filhos tém que tomar aférmula que é ruim e ndo uma férmula que € boa? N&o queria que
fosse assim: todo mundo com aquela de chocolate ou todo mundo com aguela que pode misturar na comida. Eu queria
gue cadaum escolhesse aque prefere, porque isso existe, existe naminhacasa. Hoje, no Brasil, nds temos s duas marcas,
uma meu filho toma, a outra ndo. Ele consegue ter sempre a que ele gosta, porque, entro na Justica, eu posso pagar um
advogado para poder ter sempre aquelaférmula, mas essa ndo é arealidade da maioria.

E muito dificil. Eu ndo quis mostrar, mas a gente tem video de crianca que a mae agarra 0 queixo e vai com a seringa,
botando, goela adentro, porque ele tem que tomar, mas, as vezes, quando termina, ele bota para fora. Aquilo € um
desperdicio, ndo €? Entdo, que a gente tivesse direito ater essas coisas com uma qualidade melhor.

Os adolescentes ndo querem tomar a férmula na rua por causa do mau halito, como a Ana Ritafalou. A gente tem varios
adolescentes que falam isso. Como eles vao ficar o diainteiro, narua, sem tomar aférmula? Se vocé fizer um exame da
taxa dele, durante o dia, narua, sem aformula, ataxa dele vai estar alta. N&o pode. N6s que somos mées sabemos que
eles tém que estar sempre com as taxas boas. Por iss0, a gente queria ter esse direito.

Uma das coisas que também esta atrapal hando para que essas coisas cheguem ao Brasil é agente ndo ter regulamentacéo
naAnvisa. A Anvisadeveriater isso. Nos ndo temos. Essas férmulas sdo caracterizadas como um simples alimento e tal,
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ndo sei. Neste ano, jateve uma, mas agente jateve quatro formulas dessasinterditadas, porque €l as ndo tinham qualidade.
Umadelastinhamatéria-primavencida... Estavasendo feita... E dai por diante. Elas ndo tém qualidade, porque agente ndo
tem uma regulamentacdo so para as formulas na Anvisa. A gente queria que a Anvisa fizesse a regulamentacdo para que
essas outras formulas pudessem vir para o Brasil, que as pessoas pudessem ter esse direito de escolha e que néo fosse na
Justica, porque, na Justica, infelizmente, sO um grupo muito pequeno vai ter acesso. Eu queria que todos tivessem acesso.

Ent&o, muito obrigadal (Palmas.)
A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Obrigada, Simone.
A SRA. SIMONE AREDE - Eu bato pama para mim também. (Risos.)

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSB - PR. Pela ordem.) - A Senadora Mara
val continuar presidindo, mas eu tenho que me justificar, porque, as 3h, eu presido uma audiéncia publica do Grupo
Parlamentar Brasil-Ucrénia. O Embaixador daUcréniavai estar presente, assim como arepresentante, umabrasileiraque
vem fazendo um trabalho maravilhoso no front na Ucrénia, um trabalho humanitério.

Entdo, eu me desculpo por estar saindo, mas sd quero dizer avocé, Simone, que vocé ndo poderiater sido mais didatica.
Foi professora, foi mée...

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - Existe esta daqui também. Esta esta vencida, eu ndo posso dar para
ninguém provar, mas, olha, € uma garrafinha que vocé leva também para a rua facil; ai, chega na rua, s6 toma. E tem
também um comprimido - mostraparaele, Talita-, porém estdo vencidos aquel es, ai eu ndo podiadar paraninguém provar.

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - Sim.

A SRA. SIMONE AREDE (Forado microfone.) - E um monte de comprimidinhos que, nahorado almogo, no restaurante,
vocé bota na méo, toma, ninguém percebe - porque dizem que os adolescentes tém vergonha.

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR) - Agora, eu até falel paraa Senadora
Mara que eu insisti no fato de que a nossa preocupacao tem que ser isso que vocés estdo trazendo aqui, trouxeram antes
nas falas, e, agora, do ponto de vista da familia: € impossivel. Todo mundo que é méae aqui, pai, sabe como a vida é
complicada nesse sentido também.

Ent&o, eu quero sb dizer a vocés que a Senadora Mara é a Presidente, eu fago parte do grupo e quero colaborar com ela
e com os demais Senadores e Senadoras do grupo, para que a gente, junto com o poder publico, junto com a Anvisa, 0
ministério - quero agradecer apresenca-, paraque agente chegue auma conclusio que sejaadequada, boa. N&o é possivel
gue agente ndo chegue aumaconclusdo que favorecaaseguranca, 0 bem-estar, o desenvolvimento, umaalimentagcdo mais
saborosa pelo menos - porque hd uma diferenca, quer dizer, incrivel entre umaalternativaintragével, até pelo cheiro, pelo
gosto, por tudo, e as outras. E umacoisaque agente tem que pensar, até por uma questao humanitéria, de humanidade, com
as criancas e com as familias também, para a familia poder ter uma vida mais tranquila, ndo €? Vamos trabal har juntos.

A SRA.PRESIDENTE (MaraGabrilli. Bloco Parlamentar da Resi sténcia Democrética/PSD - SP) - Nossa, Senador, sem
guerer interrompé-lo, tem umaligacdo téo forte com aalimentac&o, com afala, com o afeto e com afelicidade que agente
ndo pode ndo levar em consideraco.

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSB - PR) - Sim, sim.

Ent8o, queria so dizer, assim... Desculpem-me por estar saindo, peco perddo, mas € que esta la marcada a reunido e eu
sou Presidente dessa Comiss@o Parlamentar, ent&o tenho que estar |4...

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - E, sim.

O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR) - Porque, se a gente marca a reunio
e agente ndo estd, também ndo vai dar certo. E a pessoa esta falando |a da Ucrénia aqui para o Brasil.

Mas parabéns paraasfamilias, paraascriangas, paraosprofissionais, ejuntosvamostentar, o Ministério daSalde, Anvisa,
vamos ver o que cada um faz, e esta Subcomissdo esta a disposicéo de vocés, estd bom?

Obrigado, gente.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Obrigada, Senador.
(Palmas.)

Obrigada, obrigada. Manda um abrago |& para 0s nossos ucranianos.
O SR. FLAVIO ARNS (Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSB - PR. Fora do microfone.) - E, pois é.
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A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Bom, entdo, dando
continuidade, eu vou chamar agora a Kelly Poliany de Souza, que é Coordenadora-Geral de Alimentacdo e Nutri¢do do
Ministério da Saide.

A SRA.KELLY POLIANY DE SOUZA ALVES (Paraexpor.) - Boatarde, Senadora Mara.

Agradeco aoportunidade de participar do debate e agradeco também as exposi ¢des feitas antes de mim, que foram bastante
esclarecedoras.

O colega Natan de S4vai fazer uma exposicdo logo em seguida. A minhafalaval ser no intuito de trazer para 0 nosso
debate a perspectiva de que essa problematica da garantia do direito a alimentacdo adequada e saudéavel para as pessoas
portadoras de errosinatos do metabolismo e doengas raras ndo pode mais ser encarada apenas como uma responsabilidade
do Sistema Unico de Salde, do setor de salide. A garantia do direito de todos e todas & alimentac&o adequada e saudavel
demanda poaliticas publicas intersetoriais.

As colegas que fizeram apresentacdo antes trouxeram uma série de elementos relacionados a producdo desses alimentos
No NOsso pais. 1sso, entdo, diz respeito ao nosso parque industrial e tecnol égico e a capacidade de ter produgdo nacional,
ndo dependendo da importacdo, que eleva os custos e dificulta 0 acesso. Elas trouxeram também a questdo do preco,
a questdo da nossa politica tributaria, a definicdo dos impostos que incidem sobre esses produtos também precisa ser
discutida e debatida.

Eu também querialembrar que o nosso ProgramaNacional de Alimentacdo Escolar (Pnae), de gestdo do FNDE, prevé que
as criangas, 0s jovens, os estudantes da rede publica de ensino que possuem necessidades alimentares especiais tenham a
dieta especializada servidano &mbito do Programa Naciona de Alimentacdo Escolar. Entdo, o setor de educacdo, aescola
publicabrasileiratambém tem responsabilidade de cuidado com o direito a alimentacdo adequada e saudavel das criancas
e jovens que frequentam as escolas publicas da nossa educacdo basica.

Eu queria também trazer a questdo da garantia do acesso a esses alimentos como uma questdo de assisténcia socid
também. Também temos uma questdo de dificuldade de acesso pelas condiges financeiras das familias. Entéo, isso
também demandaria uma articulagio com o nosso Sistema Unico de Assisténcia Social.

L evantando essas questdes e, de forma nenhuma, eximindo o Sistema Unico de Satide da sua responsabilidade do cuidado
integral e cuidado universal com essas pessoas, € também trazer a questdo de que temos uma conjuntura favoravel para
construcdo intersetorial de solugdes para esses problemas que estdo sendo expostos aqui. Nostemos aretomadada Camara
Interministerial de SegurancaAlimentar e Nutricional, que congrega 24 ministérios e é coordenadapel a SecretariaEspecia
de Combate a Fome do MDS. A Caisan se reline mensalmente, nds temos uma série de grupos de trabalho. Eu acho que
a gente tem que avangar nessa discussdo junto aos outros ministérios para que a gente consiga solugdes mais répidas e
mais concretas, a partir dos problemas que foram levantados aqui. Ent&o, eu queria me colocar a disposi¢do, enquanto
representante do Ministério da Salide na Caisan, paralevar essaagenda paral4, para construir uma possibilidade de grupo
de trabalho junto com as representantes que estdo agui, com representantes do Senado e de outros setores que vVocés
identificarem, para que essa discussdo passe a ser uma pauta intersetorial, para que a gente consiga discutir e construir
solugdes de politicas publicas efetivas a partir de todos 0s pontos dessa cadeia que vocés trouxeram dos problemas para
0 acesso ao alimento.

E agente precisa esclarecer que € muito mais do que ter um alimento palatavel, € muito mais do queisso, € agarantiado
direito a alimentagdo adequada e saudavel, que esta relacionada com o direito a vida e com os outros direitos humanos
também.

Eu queria me colocar a disposi¢éo parafazer essa ponte junto com 0s outros ministérios e para a gente conseguir avancar
nessa agenda.

Obrigada.
A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Obrigada, Kelly.
SO queria perguntar: vocé sugere quais outros ministérios?

A SRA.KELLY POLIANY DE SOUZA ALVES- A Caisan reline 24 ministérios. Entdo, agente pode sugerir ainclusao
do ponto de pauta para a discussdo e formar um grupo de trabalho com os ministérios que estejam mais rel acionados com
0s pontos dos problemas que foram trazidos aqui.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Esta bom.
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A SRA. KELLY POLIANY DE SOUZA ALVES - H4 o Ministério do Desenvolvimento, Indistria e Comércio; o
Ministério da Fazenda, por conta da tributacéo; o préprio FNDE, por conta do Programa Naciona de Alimentagéo
Escolar...

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Agricultura?

A SRA. KELLY POLIANY DE SOUZA ALVES - Ministério da Agricultura; do Desenvolvimento Social, por conta
da gest&o do Suas; da Salde, com certeza...

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - O da Ciéncia e
Tecnologia.

A SRA. KELLY POLIANY DE SOUZA ALVES - Exatamente. Entdo, eu acho que as falas que me antecederam
mostram um mosaico de questes que precisam ser cuidadas por diversas politicas plblicas.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/lPSD - SP) - Muito obrigada,
Kelly.

Agora, eu vou dar a palavra para 0 Natan Monsores de S4, que € Coordenador-Geral de Doencas Raras do Ministério
da Salde.

O SR. NATAN MONSORES DE SA (Paraexpor.) - Boatarde, Senadora Mara.

Estou obrigado a fazer um reparo sempre: Coordenador pro tempore, porque a publicacdo ainda ndo saiu, mas a gente
esté atuando firmemente |1& na coordenacso.

Eu acho que aKelly jatrouxe aqui alguns apontamentos interessantes, mas antes - que mal-educado - boa tarde a todos.
Muitos rostos aqui eu conhego: a Simone, companheira desde 2013 nessa luta por doengas raras; a Monique também ja
conhego; a Profa. Ida também. Elas sdo minhas colegas de academia, de movimento social, de militancia no campo das
doencas raras e pessoas muito queridas, muito aguerridas e muito dedicadas.

Eu acho que a Kelly ja trouxe aqui uma série de solucBes importantes. E, a partir da nossa compreensdo, engquanto
Ministério da Salde, enquanto sanitaristas, enquanto pesquisadores, primeiro ha a compreensdo de que salide é sempre
alguma coisa ampliada. Entéo, se a gente for discutir a forma como 0 nosso Sistema Unico de Salde foi constituido no
Brasil - e é sempre importante lembrar isto, porque a luta pelo SUS, a luta pela manutenco do nosso Sistema Unico de
Salde é uma luta permanente de todos noés, € um direito que precisaestar ali no quinhdo da nossa luta constante -, nahora
em que o SUS foi pensado, na horaem que o SUS foi desenhado pela nossa Constituicao Cidada, ele trouxe para dentro
de s uma série de caracteristicas, uma série de questBes sociais superimportantes. a questdo do direito a salde e ndo s
do direito aatencdo a salde, que sdo duas coisas diferentes. O direito a salide passa pelo direito aalimentacdo, a moradia,
a condicdes dignas de vida, a saneamento bésico e a tantos outros elementos que compdem a nossa vida cotidiana. Entao,
falar de salde, falar de SUS significa a gente pensar também esses elementos. E a questo da nutricdo entra muito forte
nessa pauta.

Neste momento, dentro da Secretaria de Atencdo Especializada a Salde no ministério, a gente tem discutido a questéo
de nutricdo enteral, parenteral, a questdo de dietas, as pessoas que tém, por exemplo, necessidade de fazer transplante
intestinal e a consequente terapia a esse transplante. Enfim, sdo mdltiplas pautas que tém sido debatidas dentro do
ministério, como a atencdo basica a questdo da alergia a proteina de leite de vaca, as dietas especiais com criangas
hiperalérgicas.

Veja, a gente ndo se furta, enquanto Ministério da Salde, a estar nessa discussdo, a fazer essa discussdo e a ouvir
a sociedade civil organizada, ouvir as associagdes, ouvir o setor produtivo, para tentar chegar a solucfes conjuntas e
sustentévels. A questdo da sustentabilidade é algo que a gente, enquanto gestor, precisa pensar também. Essas politicas
precisam ter média e longa vida e ndo serem solugBes imediatistas ou de caréter pragmético néo efetivo.

Retomando aqui um pouquinho do que a Kelly falou e pensando aqui na atencdo especializada a salide, neste momento,
a gente tem estado |4 num esforco constante, primeiro, de manter a principal porta de entrada para parte dessa popul agéo
afetada por errosinatos de metabolismo aberta, que é aquestdo datriagem neonatal, com todaadiscussdo quetem sido feita
nos Ultimos dois ou trés anos da expansdo dessa triagem também, o que requer pargue tecnol dgico adequado, treinamento
de equipes, enfim. Nos Ultimos anos, passamos por problemas muito sérios na triagem neonatal, a ponto de, em alguns
estados, a gente ndo ter essa oferta. E isso significa que o Ministério da Salde, neste momento, no Governo Lula, com a
batuta da Ministra Nisia, esta nesse esfor¢o de reorganizar esses servicos, junto com o Conass, 0 Conasems, 0s estados
€ municipios, para garantir essa oferta.
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(Soa a campainha.)

O SR. NATAN MONSORES DE SA - No segundo momento, para além da triagem, a gente tem questdes de oferta
de protocolos, questdes de oferta de ambulatérios, de atendimento adequado para essa populacdo. Na Coordenacdo de
Raras, agente tem feito o esforgo de conversar com 0s servicos, prover habilitacdo para os servigos que tém atendido essa
populacgdo inteira, um percentual enorme de pessoas afetadas por essas doengas.

Eu acho que, como aKelly falou, a gente tem solugBes que podem ser de curto prazo, solucfes que podem ser alcancavels
em médio prazo e solugdes que podem ser alcancadas em longo prazo, com esforgo um pouquinho maior.

De curto prazo, sdo as agfes que agente jatem disparado, como lidar com as questdes da triagem neonatal em si. E agente
jdouviu aSimone ladentro do ministério, agentejatem feito esse didl ogo no sentido de tentar garantir acesso aférmula. E
ai eu dou um passo atras. eu acho que, primeiro, independentemente da questéo de pal atabilidade, a gente precisagarantir
acesso aférmulaparatodos e, a partir dessagarantia, agente precisacomegar adiscutir os outros elementos dessaférmula
também. Se falta formula, sera que faz sentido discutir somente a quest@o de palatabilidade ou de diversidade? Entdo,
0.k., isso faz parte dessa discusséo, mas a garantia do direito para todos precisa acontecer num primeiro momento, e a
gente vai adicionando camadas a essa discussao. Enquanto alguns estados ndo conseguem fornecer aférmula, a gente cai
nesse dilema constante. Eu néo estou dizendo aqui que a gente n&o precisa discutir a férmula boa, a formula diversa, a
diversidade alimentar, mas tem um direito anterior que precisa ser garantido para todo mundo, para todos os pacientes,
e isso tem falhado sistematicamente. A gente esté ciente disso e tem trabalhado no sentido de dialogar com gestores e
conseguir a garantia dessa formula.

Para médio prazo, tem a questdo de protocol os que a Simone tem procurado, assim como Monique, enfim, tantos outros
pesquisadores. A gente tem aventado essa possibilidade dentro do Ministério da Salde de tentar... Por exemplo, tem a
guestdo da saproptering, tem a quest@o da diversidade de doengas raras que ndo estéo cobertas por esses protocol os que
a gente precisa pensar, mas para isso a gente precisa estruturar grupos de trabalho, gerar esses PCDTSs. E isso ndo é um
trabalho tdo simples assim.

E tem uma solugdo que pode ser acancada de médio para longo prazo, que é isto que Kelly propde: chamar o setor
produtivo para dentro dessa discussao. Entdo, por exemplo, a Associacdo Brasileira da IndUstria de Alimentos precisa
estar nesse debate. N&s precisamos ter a nossa cadeia produtiva de alimentos...

(Soa a campainha.)

O SR. NATAN MONSORESDE SA - ... inteirada dessa necessidade.

Enfim, a gente esté aberto, enquanto Ministério da Salde, a ouvir as demandas. Ja acolhemos o grupo Méaes Metabdlicas
e tantos outros grupos. A gente esta disposto a fazer discusso e, em parceria com esta Casa, com as associagoes,
com os profissionais, avancar nessa questao da dieta, da diversidade e do direito a saide como direito universal.

Obrigado.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Obrigada, Natan.
Desculpe o horério: € porque o horério foi dividido ai em dois.

Dando continuidade, eu quero chamar, por videoconferéncia, a Andressa Gomes De Oliveira, que é Gerente Substitutade
Regularizacdo de Alimentos da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa).

A SRA. ANDRESSA GOMES DE OLIVEIRA (Por videoconferéncia.) - Ol4, boa tarde. Boa tarde, Senadora. Boa
tarde atodos.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Boatarde.
A SRA. ANDRESSA GOMES DE OLIVEIRA (Para expor. Por videoconferéncia.) - Primeiro, eu queria agradecer o
convite, a oportunidade de a agéncia participar dessa discussdo.

Meu nome é Andressa, eu hoje atuo como Gerente Substituta da Geréncia de Regularizacdo de Alimentos da Anvisa. E
meu objetivo aqui é falar com vocés brevemente sobre esse conceito de formulas dietotergpicas para erros inatos e sobre
de que forma hoje esses produtos estdo sendo regularizados junto ao Sistemade Vigilancia Sanitéria.

Eu comegaria minha apresentagéo fazendo umaintrodugdo répida sobre o assunto de erros inatos do metabolismo, mas eu
acredito queisso jafoi amplamente contemplado nas outras apresentagdes. Entéo, eu so queriareforcar aqui aimportancia,
0 que a gente entende da importancia dessas férmulas, ja que elas podem ser a Unica fonte de alimentos do paciente ou
aunicafonte proteica, no caso dos pacientes com fenilcetondria.
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SO contextualizando um pouquinho, diante dessa importéncia, o contexto regulatério do passado ndo trazia regras
sanitérias claras e especificas para esse tipo de produto. Em 2018, 2019, a Anvisa conduziu um processo regulatorio, a
partir até mesmo de provocagédo da prépria sociedade civil, depois de reunides e oficinas com a sociedade - até com a
Simone Arede, que esta aqui também, a gente j& se reuniu algumas vezes aqui na agéncia para debater sobre o tema. E,
apos essa discussdo, foi publicada, entdo, a RDC 460 em 2020. Essa norma criou uma categoria especifica para férmulas
dietoterpicas paraerro inato do metabolismo e estabel ece os requisitos de composi¢éo, qualidade, seguranca e rotulagem
para esses produtos.

Antes dessaresol ugéo especifica, essas formulas eram abarcadas como alimentos parafins especiais, mas ndo tinham uma
categoria especifica para enquadramento. Elas podiam ser alimentos para dieta com restri¢do de nutriente, podiam ser
formulas infantis para necessi dade dietoterdpi ca especifica e ainda formul as modificadas para nutrigdo enteral.

A partir da publicacéo e da entrada em vigor dessa norma no dia 1° de junho de 2021, esses produtos passaram, ent&o,
a fazer parte dessa categoria especifica e, a partir disso, precisam atender a essa regulamentacdo. Ent&o, desde 1° de
dezembro de 2022, as formulas dietoterdpicas para erros inatos que ndo atendem a essa regulamentagéo ndo podem mais
ser fabricadas no Brasil ou por ele importadas e, a partir disso, sO podem ser comercializadas até o fina do prazo de
vaidade.

Essa norma trouxe também a definicdo das formulas dietoterdpicas para erros inatos. Ent&o, a gente entende, e ficou
definido, que sdo alimentos parafins especiais, formul ados especial mente parao manejo dietético deindividuos portadores
de erros inatos do metabolismo, administrados por viaora e, opcionalmente, para uso via tubo, apresentados em formas
farmacéuticas e utilizados sob supervisdo de médico ou nutricionista.

A norma também traz os principais requisitos sanitérios. Ent&o, hoje, a norma estabel ece que a composi¢ao das formulas
deve ser baseada em evidéncias cientificas para assegurar a adequacdo, a seguranca e o beneficio para atendimento
das necessidades nutricionais. E essas substancias associadas aos erros inatos devem estar ausentes ou presentes em
guantidades seguras e necessarias para 0 manejo dietético dos individuos a que se destinam, de acordo, entdo, com essas
evidéncias cientificas. Também estdo estabelecidos nessa norma os requisitos especificos dos constituintes fontes de
macronutrientes, micronutrientes e outras substancias e probidticos. Também fica ressaltada a necessidade da realizacéo
de estudos de estabilidade e controle de qualidade, com metodologia validada, o que gjuda ai no controle da qualidade
dessas férmulas. Também traz os requisitos especificos de rotulagem desses produtos.

S6 para finalizar agui, falando um pouquinho do procedimento de regularizacdo, naguele momento, a gente optou pela
manutencdo daformade regularizacdo adotada, que € um alimento dispensado da obrigatoriedade de registro. Entéo, hoje,
a empresa precisa comunicar o inicio de fabricagdo e importacdo no érgéo de vigilancia sanitaria local. Essa decisdo, a
época, foi tomada, porquejéestavaem andamento um outro processo regul atério, querevisatodo o marco deregularizagéo
dealimentos que é arevisdo das Resolucbes 22 e 23, de 2000. Esse processo, delaparaca, também vem sendo amplamente
discutido, e a proposta j& esta em vias de ser publicada. A gente tem essa previsdo de publicacgo até o fina deste ano.
E, nesse texto, a gente esta alterando a forma de regularizagdo dessas férmulas dietoterdpicas, passando essa categoria
para uma categoria com obrigatoriedade de registro na Anvisa. Ent8o, isso vai deixar de ser comunicado nas vigilancias
sanitarias e vai passar a ter esse controle pré-mercado pela Anvisa. Elas v8o ser avaliadas e devem ter essa aprovagéo
antes da entrada no mercado.

A gente acredita que essamudanca pode trazer umamel horiagrande em relagéo ao risco, que esta associado aesse publico,
€ a gente espera que essa mudanca traga algum beneficio ja para a populagdo que se utiliza desses produtos.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/lPSD - SP) - Muito obrigada,
Andressa.

A SRA. ANDRESSA GOMESDE OLIVEIRA (Por videoconferéncia.) - A gente fica a disposicéo na Geréncia-Gera
de Alimentos em relacdo a outras demandas e questdes.

Eu agradeco a atencéo.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - Obrigada, Andressa.
(Palmas.)

A SRA. SIMONE AREDE (Fora do microfone.) - A publicacdo até o final de 2023...
(Intervencéo fora do microfone.)
A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/PSD - SP) - Em 2023.
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A SRA. SSIMONE AREDE (Fora do microfone.) - ... € umaexcelente noticial

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSD - SP) - Que bom.

Agora, eu vou chamar a Gerente de Inspecéo e Fiscalizagdo Sanitaria de Alimentos, Cosméticos e Saneantes da Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa), que € a Dra. Renata Zago Diniz Fonseca, também por videoconferéncia.

A SRA. RENATA ZAGO DINIZ FONSECA (Paraexpor. Por videoconferéncia.) - Boatarde a todos.

Queria primeiramente agradecer o convite em nome da Anvisa, em nome da Quarta Diretoria. E um prazer a gente estar
aqui debatendo este tema. Queriatambém agradecer a SenadoraMarae ao Senador Flavio peladisponibilizagdo do espaco
paraque agente possafalar um pouquinho do nosso trabal ho etrazer dadosimportantes, que eu acho que vao complementar
essa discussdo e vao deixar um pouco da visdo do que a Anvisatem feito e do olhar que a gente tem, importante, sobre
esses produtos.

Meu nome é Renata Zago, eu estou como Gerente de Inspecdo e Fiscalizagdo Sanitaria de Alimentos, Cosméticos e
Saneantes dentro da Anvisa.

Deinicio, gostaria de falar um pouquinho sobre a regulacdo das formulas dietoterapicas, como é que elas acontecem no
Brasil hoje. Entdo, como a Andressa ja explicou, primeiro, é feito o comunicado de inicio de fabricagao, e, entéo, ela é
dispensada de registro. Esse comunicado é feito nas vigilancias sanitérias locais, € ndo ha uma andlise prévia. E, como
a prépria Andressa ja colocou também, a gente tem, entdo, boas noticias de mudancas em breve: a Anvisa reviu esse
processo e entendeu aimportancia de que esses produtos sejam registrados.

E, no pés-mercado, que € o que a gente chama depois que o produto ja foi colocado no mercado e ja teve inicio a sua
producdo, a gente tem ainspecdo que é feita para licenciamento das fébricas, e hoje a gente tem requisitos especificos de
boas préticas de fabricagéo para esses produtos - eu vou falar mais a frente.

No comércio, agente tem aquisicdo pelo SUS, € um volume baixo, e € um preco muito alto - as pessoas que antecederam
a gente aqui ja trataram esse tema com muita propriedade. A fiscalizagdo atua no comércio, e a érea de fiscalizacdo da
Anvisa conjuntamente com as fiscalizagdes das vigilancias sanitarias estaduais e municipais fazem a fiscalizagdo nos
comeércios e nas fabricas que ja produzem essas férmulas.

Também ha um monitoramento do consumo desses produtos por meio das notificagcbes que sio apresentadas a Anvisa e
também por meio da sociedade civil, que esta sempre em contato com a agéncia, principa mente as associacdes de maes -
Simone é uma parceiragrande da Anvisa, esta sempre em contato. Muitas acdes que a Anvisa desencadeou nesses Ultimos
anos foram resultados dessa parceria e das informagfes que a gente recebe da sociedade civil.

A partir de 2018, a Anvisatragou um plano de agéo para esse tipo de produto, para as formulas dietoterapicas para erros
inatos do metabolismo. A gente fez um plano de agdo voltado para afiscalizagéo, de maneiraaolhar como estavam sendo
fabricados esses produtos e ter um contato direto com a fabrica, com o processo fabril e com a percepcéo da qualidade
dos produtos quando a gente chegasse a fabrica.

A partir de 2018, agente inspecionou estas empresas brasileiras, aFBM e a THN, mas a gente também sabe da existéncia
- e tem contato com eles - dos produtos importados da Alemanha, da Inglaterra e dos Estados Unidos. E, neste ano, a
gente também inspecionou a importadora, a American Health, que é responsavel pelaimportacdo do produto NeoPKU
1 ou NeoPKU 2, NeoPKU 3, fabricados pela Nucitec no México. Entdo, as inspecdes da Anvisa existiam antes desse
programa, mas, a partir de 2018, a gente teve um olhar mais forte ainda para essas empresas e para esses produtos.

Os dados das inspegoes.

Antes mesmo do programa ter sido iniciado, a gente ja havia feito inspegdes na fébrica Vitafix, a inspecdo em maio
de 2017, que resultou na interdicdo da empresa, que ndo cumpria requisitos primordiais para garantir a seguranca e a
qualidade do produto. Ent&o, essa empresafoi interditada; um tempo depois, ela mesma encerrou as atividades, ndo sendo
mai s fabricante dos produtos no Brasil.

A gente também teve uma série de inspegdes na empresa FBM, que € no Estado de Goiss, e €la foi desinterditada em
2019. Alguns lotes foram analisados, ela foi, entdo, desinterditada, mas, por uma série de questdes da propria empresa,
ela desistiu dafabricagdo das formulas. Elafez todo o cumprimento das exigéncias da Anvisa, regularizou-se, melhorou
a qualidade da planta fabril, cumpriu todas as exigéncias, mas, depois disso tudo, ela mesma desistiu de continuar a
fabricag&o e encerrou as atividades.

A gente também teve inspegdes na THN, que era uma outra fabricante nacional, que também cessou a fabricacdo das
formulas depois das inspegdes da Anvisa, porque ndo conseguiu cumprir os requisitos que a gente determinou.
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Este ano, agente teve ainspecdo naimportadoraem Curitiba, que é responsavel por trazer os produtos daempresaNucitec,
0 NeoPKU 3 e 0 NeoPKU 2, e elatambém resultou na publicagdo de uma RE, que suspendeu a distribuicdo, o comércio
desses produtos.

Hoje, a situagc@o das empresas brasileiras é que nenhuma das empresas cumpre com 0s requisitos sanitarios vigentes.
Entdo, elas ndo tém condicdes e acabaram encerrando a fabricagéo das formulas dietoterdpicas. Algumas ndo cumpriram
e outras decidiram por bem, por interesses préprios das empresas, cessar com essa fabricagéo.

E, ai como a Andressatambém j& pontuou, no &mbito desse proprio plano de trabal ho que a gente trabalhou em relacéo as
formulas, foi publicada uma instrucdo normativa em dezembro de 2020 que dispbe sobre as boas préticas de fabricacdo
de férmulas dietoterapicas para erros inatos do metabolismo, que trouxe requisitos especificos, que facilitam ainspecéo
dessas empresas, que facilitam o entendimento dos proprios fabricantes de quais s8o 0s requisitos que sdo especificos para
esses produtos e que elevam o nivel da qualidade do processo fabril dessas empresas no Brasil. E também conjuntamente
foi publicada aja mencionada RDC 460, de 2020, que foi publicada em conjunto na mesma data.

Os desafios desses regulamentos especificos tém relacdo com o investimento das empresas em relacdo a estrutura, a
equipamentos e a recursos humanos; também tém rel aco ao estudo e conhecimento dos préprios produtos, porque agente
Viu que muitas empresas comegam a fabricar sem saber exatamente qual € a especificacdo de qualidade, quais sdo os
controles que precisam ser feitos; e amelhorar também a seguranca. Quando a gente pensa em validages e qualificacdes
de fornecedores, sdo esses 0s desafios que os regulamentos trouxeram.

A Anvisahoje atuana area de fiscalizacdo por meio das denlincias que a gente recebe, por meio da notificacdo de eventos
adversos, pel os contatos com as proprias vigilancias sanitarias estaduais e municipais e por essa aproximagao que agente
tem com as associagdes de pacientes, de maes de pacientes e da prépria sociedade civil, que trazem casos importantes que
direcionam as agdes de fiscalizac8o da Anvisa para que a gente atue realmente onde esté o problema.

Por fim, aqui s6 coloco os contatos para davidas e para deniincias.

Eu queriaagradecer mais umavez novamente e pedir descul pas, porque eu acho que passei um pouquinho do tempo, mas
era para dar um pouquinho mais de dados sobre a nossa atuacéo.

Obrigada mais umavez.

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democrética/lPSD - SP) - Muito obrigada,
Renata.

Na verdade, vocés nos abundaram com a presenca de vocés por terem vindo duas pessoas tanto do Ministério da Salde
guanto da Anvisa, e ai a gente teve que dividir o tempo, mas eu agradeco profundamente o fato de vocés terem vindo,
terem esclarecido.

Eu queria so contar para vocés que, no nosso plano de trabalho da CASRARAS, este ano, a gente buscou focar no acesso
ao diagnostico de doencas raras, que ainda é um desafio ndo s6 no SUS como também na salide suplementar, e também
em mostrar que o diagnéstico precoce de doencas também é fundamental para a prevencao de deficiéncias evitaveis. Para
isso, a gente ja promoveu uma audiéncia publica importante para tratar da ampliagdo da triagem neonatal e a gente vai
fazer agora, no inicio de novembro, uma outra audiéncia sobre a Politica Nacional de Genética Clinica. Ent&o, j& estou
avisando e ja estou convidando.

Nesse sentido, a gente quer também contribuir com a detecco precoce dos erros inatos do metabolismo, que, como a
gente sabe, causam 0 mau funcionamento de alguma via metabdlica relacionada ao processamento ou armazenamento
de moléculas presentes nos alimentos, como carboidratos, proteinas e acidos graxos. Com isso, a gente pode iniciar o
mais cedo possivel o tratamento do bebé ou da crianga, promover o bom funcionamento do seu organismo e, aém de
tudo, evitar essas consequéncias graves que a gente vé, especialmente as neurol dgicas e do desenvolvimento. E a dieta,
baseadaem férmulas nutricionaisenosalimentos especiais, tem sido um dos mai ores desafi 0s para as pessoas com doencas
metabdlicas e suas familias.

As Mées Metabdlicas... (Manifestacdo de emocéo.)
Eu fico emocionada...

Elashoje agui presentes, representadas pel a querida Simone Arede, sabem bem disso. O trabalho que a Simone faz merece
0 nosso aplauso e, sobretudo, merece respostas aos desafios que enfrentam, como o desafio de acesso as formulas, muitas
vezes com cheiro e sabor ruins e impalataveis, o que a gente pode observar, gerando grande sofrimento para as criangas
e para suas maes. Além disso, a gente tem poucas opgdes de férmulas no SUS, pouco respeito as preferéncias da crianca
e a oferta daquela formula a qual ela melhor se adapta, com os riscos imensos que a falta de planejamento ocasiona com
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afalta dessas formulas nutricionais nas farmécias do SUS. A gente sabe disso. Afinal, a vida dessas criangas dependem
desse cuidado.

Muito obrigada pela presenca de vocés. Mais umavez, agradego.

Estamos todos unidos para buscar solugdes paratodos esses desafios e of erecer mais qualidade de vida e salide paratodas
as nossas criangas.

Muito obrigadal (Palmas.)
(Intervengéo fora do microfone.)

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia Democratica/PSD - SP) - A gente tem que
encerrar.

A gente tem que ser rgpido. Tem um minutinho.

A SRA. SIMONE AREDE (Para expor.) - Espere af, deixe-me botar o fone. E para responder o Natan.

Natan, nés temos que ter solugdo ao mesmo tempo. Eu sei que todos tém que ter férmula, mas esses quejatém aférmula,
também tém o direito de escolha, porque, sendo, a gente vai ficar sempre assim: ai vocé pega e vamos dar aformula a
todos. Mas mesmo os que estédo com férmula e ndo conseguem tomar véao ficar sem férmula. Entdo, eu acho que tem que
deixar os pacientes escolherem aférmula e arrumar uma maneira de que todos tenham aformula. As duas coisas tém que
andar juntas, ndo podem andar separadas. (Palmas.)

A SRA. PRESIDENTE (Mara Gabrilli. Bloco Parlamentar da Resisténcia DemocréticalPSD - SP) - E o sabor... E o
sabor, que vajunto. (Risos.)

Bom, antes de encerrarmos 0s nossos trabalhos, proponho a dispensa da leitura e a aprovacéo da ata desta reuni&o.
As Sras. Senadoras e 0s Srs. Senadores que aprovam queiram permanecer como se encontram. (Pausa.)

A ata esta aprovada e sera publicada no Diario do Senado Federal.
Nada mais havendo atratar, declaro encerrada a presente reuni&o.
Gratiddo. (Palmas.)

(Iniciada as 13 horas e 05 minutos, a reunido é encerrada as 15 horas e 13 minutos.)
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