Politica Nacional de Atenc¢ao Integral
as Pessoas com Doencas Raras no SUS

Brasilia, 29 de maio de 2014
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Doencas raras

OMS: afeta até 65 pessoas/100 mil

individuos (1,3:2.000). b osan T

= Acometem de 6% a 8% da populacao. .
Embora sejam individualmente raras, essas I Ay il
doengas constituem um grupo que atinge 2 L e e

um percentual significativo da populacao,
constituindo um problema de saude
relevante.

= Causas:
Genéticas (80%);
Ambientais (20%).
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Doencas raras

{ Caracteristicas J

= Diversidade de sinais e sintomas;

= Variam ndo so de doenca para doenca, mas também de pessoa para pessoa
acometida pela mesma condicao;

= ManifestacOes relativamente frequentes podem simular doengas comuns,
dificultando, assim, o seu diagndstico (sofrimento clinico e psicossocial aos
afetados e suas familias). As doencas raras sao:

—cronicas;

—progressivas;

—degenerativas; e

—até incapacitantes, com frequéncia levando a morte.
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&Q E preciso lembrar que as doengas raras com

% tratamento baseado em drogas
> =
representam uma pequena fracao das

} doencas raras.

100
MW Doencgas raras trataveis
com medicamentos
Doencas raras nao
trataveis com
7.900 medicamentos
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Constatacoes

N3ao partiamos do ZERO;

InUmeras Associacoes de apoio as DR e especialistas (genéticas e ndo genéticas);
Redes, TN, RAPcD;

Precisdvamos de uma Politica abrangente;

Passo inicial, mas que previsse o seu desdobramento;

Politica que permitisse uma organizacao;

Jivo ) Sl bl | et btr B e

Nao seria possivel organizar um cuidado abordando as doencas raras de forma individual,
devido ao grande numero de doencas.

Principal solicitagdao das familias e pessoas com DR:

. Cuidado integral em todos os niveis de atencdao, com equipe multiprofissional e atuacao
interdisciplinar, possibilitando equacionar os principais problemas de saude

. Diagndstico, ndo etioldgico, mas ter mais transparéncia de sua condicao de saude — Direito
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Evento para assinatura da Politica Nacional de

Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras

Portaria GM/MS n° 199 de

30/01/2014(*) — que institui a
Politica Nacional de Atencao
Integral as Pessoas com Doencas
Raras, aprova as Diretrizes para
Atencao Integral as Pessoas com
Doencas Raras no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS) e
institui  incentivos financeiros de

custeio.
(DOU de 12/02/2014, republicada DOU
21/05/2014)

LITICA NACIONAL DE ATENCAO INTEGRAL AS
BESS0AS COM DOENCAS RARAS NO SUS
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 Portaria SCTIE/MS n° 5, de
30/01/2014 — que incorpora a

avaliacdo diagnostica, procedimentos
laboratoriais e aconselhamento genético
para doencgas raras.

(DOU de 31/01/2014)
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Politica Nacional de Atenc¢ao Integral

as Pessoas com Doencas Raras

A politica esta organizada na forma de 2 eixos estruturantes, que permitem
classificar as doencas raras de acordo com suas caracteristicas comuns, com
a finalidade de maximizar os beneficios aos usuarios.

Eixos estruturantes

EIXO | - Doencgas Raras
de origem genética

\ 1: Anomalias = Erroe [nat

Congénitas e 2: Deficiéncia B
Manifestagdo Intelectual
Tardia

2: DR 3:DR 4: Outras DR

1: DR infecciosas . | ]
Metabolismo inflamatdérias autolmunes de Origem NGs
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CODIGO DO
PROCEDIMENTO
PRINCIPAL

03.0101.019-6

EIXO |
A - ANOMALIAS CONGENITAS OU
MANIFESTACAO TARDIA

CODIGO DOS
DESCRICAO DO PROCEDIMENTOS
PROCEDIMENTO SECUNDARIOS
PRINCIPAL

02.02.10.005-7
02.02.10.006-5
02.02.10.007-3

Avaliagdo para diagndstico 02.02.10.008-1
de doengas raras - Eixo | -
anomalias congénitas ou 02.02.10.009-0

de manifestacdo tardia
02.02.10.010-3

02.02.10.011-1

DESCRIGAO DOS PROCEDIMENTOS SECUNDARIOS

Focalizagdo isoelétrica da transferrina
Analise de DNA pela técnica de Southern Blot

Andlise de DNA por MLPA

Identificacdo de mutagdo ou rearranjos por PCR, PCR sensivel a metilagdo,
gPCR e gPCR sensivel a metilagdo

FISH em metafase ou nicleo interfasico, por doenga

Identificagdo de Alteragdao Cromossémica Submicroscdpica por Array-CGH

Identificagdo de mutacdo por sequenciamento por amplicon até 500 pares
de bases

|

i

) Melhorar sua vida, nosso compromisso

BBV ENMND FERE® &L

5U‘5+ Ministério da

FAlL WiCO 0 PAIE GEM PORRETA



03.02.05.001-9 ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO EM PACIENTES MO PRE E POS-OPERATORIO NAS

10 - Doencga de Huntington

03.02.05.002-7 ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO NAS ALTERACOES MOTORAS

G10 - Doenga de Huntington

03.02.06.001-4 ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO EM PACIENTE C/ DISTURBIOS NEURO-CINETICO-

10 - Doencga de Huntington

03.02.06.002-2 ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO EM PACIENTES C/ DISTURBIOS NEURO-CINETICO-

G10 - Doenga de Huntington

03.02.06.005-7 ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO EM PACIENTE NO PRE/POS-OPERATORIO DE

10 - Doencga de Huntington

03.03.04.005-0 TRATAMENTO CLINICO DE COREIA AGUDA

G10 - Doenga de Huntington

03.03.04.019-0 TRATAMENTO DE DOENCA DOS NEURONIOS MOTORES CENTRAIS C/ QU S/ AMIOTROFIAS

10 - Doencga de Huntington

03.03.13.005-3 TRATAMENTO DE PACIENTE SOB CUIDADOS PROLONGADOS POR ENFERMIDADES

G10 - Doenga de Huntington

04.14.02.041-3 TRATAMENTO ODONTOLOGICO PARA PACIENTES COM NECESSIDADES ESPECIAIS

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.018-5 ADAPTACAQ DE OPM AUXILIARES DE LOCOMOCAO

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.019-3 MANUTENCAQ DE OPM AUXILIARES DE LOCOMOGAQ

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.021-5 CADEIRA DE RODAS (ACIMA S0KG)

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.024-0 CADEIRA DE RODAS PARA BANHO COM ENCOSTO RECLINAVEL

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.0258 CADEIRA DE RODAS PARA BANHO COM ARO DE PROPULSAD

10 - Doenca de Huntington

07.01.01.026-6 ADAPTACAQ DE ASSENTO PARA DEFORMIDADES DE QUADRIL

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.027-4 ADAPTACAQ DE ENCOSTO PARA DEFORMIDADES DE TRONCO

10 - Doenca de Huntington

07.01.01.028-2 ADAPTACAQ DO APOIO DE PES DA CADEIRA DE RODAS

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.0235-0 APOIOS LATERAIS DO TRONCO EM 3 QU 4 PONTOS

10 - Doenca de Huntington

07.01.01.030-4 APOIOS LATERAIS DE QUADRIL PARA CADEIRA DE RODAS

07.01.01.031-2 APOIO PARA ESTABILIZACAD DA CABECA NA CADEIRA DE RODAS

G10 - Doenga de Huntington

07.01.01.032-0 ADAPTACAQ DO APOIO DE BRACOS DA CADEIRA DE RODAS

10 - Doenga de Huntington

07.01.02.057-1 ADAPTACAC DE OPM ORTOPEDICA

10 - Doenga de Huntington

07.01.02.058-0 MANUTENCAQ DE OPM ORTOREDICA

G10 - Doenga de Huntington
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Doenc¢a de Huntington

Ve

= E uma doenca neurodegenerativa de
manifestacao tardia;

= Prevaléncia de 1:10.000 a 1:20.000.

= Esta contemplada na Politica Nacional de
Atencao Integral as Pessoas com Doencas
Raras;

= Heranc¢a autossomica dominante;
= Doenca de expansao (Trinucleotideo CAG).

= Teste genético pode ser usado para
confirmacdo da doenca ou como teste
preditivo.

= O paciente e a familia necessitam de
cuidados por equipe multiprofissional.
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Politica Nacional de Atencao Integral
as Pessoas com Doencas Raras

PROPOSTA

Serao abrangidos neste programa todos os niveis de aten¢ao, desde a suspeita e confirmagao
1 de caso, passando pelo tratamento geral e especifico, até a orientacdo dos familiares e o
aconselhamento genético;

) Prevé aintegralidade do cuidado na RAS (AB e AE);
3  Exames diagnosticoS .y laboratorios de referéncia;

Incorporacdao de medicamentos e férmulas nutricionais pela CONITEC e constantes dos
/4l Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas para os cuidados das pessoas com doencas raras,
de acordo com pactuacao tripartite no ambito da assisténcia farmacéutica.

--------------
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Politica Nacional de Atenc¢ao Integral

as Pessoas com Doencas Raras

Esta organizada no formato de Rede e com abrangéncia transversal com as
demais redes tematicas prioritarias, em especial a Rede de Atencao as

5  Pessoas com Doencas Crbnicas, Rede de Atencao a Pessoa com Deficiéncia,
Rede de Urgéncia e Emergéncia, Rede de Atencao Psicossocial, Rede Cegonha
e Triagem Neonatal.

Tem como objetivo reduzir a mortalidade, bem como contribuir para a
reducao da morbidade das manifestacdes secundarias e a melhoria da

6 qualidade de vida das pessoas, por meio de acdes de reducao de
incapacidade, promocao, deteccao precoce, tratamento oportuno e cuidados
suportivos, habilitacao e reabilitacao, de forma oportuna, para as pessoas
com doencgas raras.
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Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas com
Doencgas Raras no SUS

Portas de entrada
-Atencao Basica
-Atencao
Especializada;
-Rede Cegonha;
-RAPS;

-CER; etc.

"

Servicos de
Atencao
Especializada e
Servigos de
Referéncia
-Diagnostico

e

)

Nao tem tratamento
medicamentoso
-Tratamento de
reabilitacao;
-Tratamento de suporte

"

Habilitagdo/
Reabilitacao;
Atencgao Basica;
Atengao
Especializada; etc.

Tem tratamento
medicamentoso
-Elaboracao de PCDT
pela CONITEC

"

Medicamento
fornecido de acordo
com o Componente
da Assisténcia
Farmacéutica

Painel de especialistas
para formulacao de
uma lista de PCDT a
serem elaborados
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Politica Nacional de Atenc¢ao Integral

as Pessoas com Doencas Raras

Fungoes dos Servicos Especializados e Servicos de Referéncia em DR:
J

1. Acolher a demanda de cuidado e investigacao em casos suspeitos ou confirmados
de pessoas com DR;

Ofertar consulta especializada multiprofissional as pessoas com DR;

Tratamento de suporte e complementar local ou referenciado;

Matriciamento dos demais pontos de atencao da RAS;

Coordenacao do cuidado em DR;

Ser a referéncia para solicitacao de exames diagndsticos em DR na RAS;

Ul 2D (A AN et s B

Ofertar o AG, quando indicado.
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Perspectivas para 2014

Implantacao e implementacao da Politica;

Promover divulgacao e informacao em Doencas Raras;
Habilitacao de servicos especializados e de referéncia;
Realizacao do Painel de Especialistas (maio de 2014);

Elaboracao de indicadores de gestao e assistencial para o

monitoramento da Politica.

Formacao

7 1Y
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Politica Nacional de Atencao Integral

as Pessoas com Doencas Raras

Vamos fazer da Politica de Atencao as Pessoas

com Doencas Raras no SUS um modelo para o
mundo.

Nao se trata apenas de publicacao de portaria,

e sim de uma nova politica publica de saude
no SUS.
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H Ministério da
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