Ministério da Saude
Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e Federativos

OFICIO N° 1779/2023/ASPAR/MS

Brasilia, 08 de novembro de 2023.

A Sua Exceléncia o Senhor
Senador Rogério Carvalho
Primeiro-Secretario do Senado Federal

Referéncia: Requerimento de Informacgao n° 320/2023

Assunto: informacdes sobre a publicacao de Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) -
também conhecida como doenca de Batten -, necessario para orientar o
tratamento das pessoas com a doenca no ambito do Sistema Unico de Saulde
(SUS).

Senhor Primeiro-Secretario,

1. Cumprimentando-o cordialmente, em atencdo ao Oficio n°
966/2023, proveniente da Primeira Secretaria do Senado Federal, referente
ao Requerimento de Informacao n° 320/2023, de autoria da Senhora
Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP), por meio do qual sao requisitadas
informacdes sobre a publicacdo de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) da Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também conhecida
como doenca de Batten -, necessario para orientar o tratamento das pessoas
com a doenca no ambito do Sistema Unico de Saude (SUS), sirvo-me do
presente para encaminhar as informacdes prestadas pelas areas técnicas
da Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude
(0033402946) e Secretaria de Atencao Especializada a Saude (0034129566).

2. Desse modo, no ambito do Ministério da Saude, essas foram as
informacdes exaradas pelo corpo técnico sobre o assunto.

3. Sem mais para o momento, este Ministério permanece a disposicao
para eventuais esclarecimentos que se fagam necessarios.

Atenciosamente,



NISIA TRINDADE LIMA
Ministra de Estado da Saude

Documento assinado eletronicamente por Nisia Veronica Trindade Lima,
Ministra de Estado da Saude, em 09/11/2023, as 18:44, conforme horario
oficial de Brasilia, com fundamento no § 39, do art. 49, do Decreto n°® 10.543,

de 13 de novembro de 2020; e art. 89, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de
2017.
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Ministério da Saude
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude
Gabinete
Coordenacdo de Gestao Técnica e Administrativa

DESPACHO

SECTICS/COGAD/SECTICS/GAB/SECTICS/MS
Brasilia, 10 de maio de 2023.

URGENTE
Referéncia Sei: 0033402946.
Proveniéncia: Senadora Mara Gabrilli.

Assunto: Requerimento de Informacao n° 320/2023, por meio do qual
solicita informagOes sobre a publicacdo de Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose Cerodide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) -
também conhecida como doenca de Batten —, necessario para orientar o
tratamento das pessoas com a doenca no ambito do Sistema Unico de
Saude (SUS).

Ciente do teor da Nota Técnica no 159/2023-
CITEC/DGITS/SECTICS/MS (0033402946), elaborada no ambito do Departamento
de Gestdo e Incorporacao de Tecnologias em Saude, que trata de manifestacao
acerca do processo de elaboracao do PCDT de CLN2.

Restitua-se a Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e
Federativos (ASPAR), para analise e providéncias pertinentes.

CARLOS A. GRABOIS GADELHA
Secretario de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude

—

Documento assinado eletronicamente por Carlos Augusto Grabois Gadelha,
eil Secretario(a) de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude,
i (%) |em 10/05/2023, s 16:54, conforme horario oficial de Brasilia, com

| cletrbnica fundamento no § 39, do art. 49, do Decreto n© 10.543, de 13 de novembro
de 2020; e art. 89, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de 2017.
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Ministério da Saude
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude
Departamento de Gestdo e Incorporacdao de Tecnologias em Saude
Coordenacao de Incorporacao de Tecnologias

NOTA TECNICA N°© 159/2023-CITEC/DGITS/SECTICS/MS

ASSUNTO: Requerimento de Informacao n° 320/2023 - Solicita
esclarecimentos acerca da publicacio do Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas de Lipofuscinose Ceroide Neuronal Tipo 2 - PCDT de CLN 2.

NUP: 25000.058518/2023-68.

INTERESSADO: Senado Federal - Gabinete da Senadora Mara Gabrilli.

I. OBJETIVO

Esta Nota Técnica tem por objetivo apresentar informagoes sobre o processo de
elaboracao do PCDT de CLNZ2.

II. DOS FATOS

Trata-se do Requerimento n° 320/2023 (0033284801), de 17/04/2023, que
solicitou o quanto segue:

"1. Considerando que a Comissao Nacional de Incorporacdo de Tecnologias no
SUS (CONITEC) concluiu a elaboragdo do PCDT da CLN 2 no dia 21 de
novembro de 2022 e disponibilizou em sua pagina eletrénica a informacéo de
que ele foi encaminhado a publicacdo, por que o protocolo ainda ndo foi
publicado?

2. Em que instédncia do Ministério da Saude (MS) se encontra o processo
referente a adocdo e publicagdo do PCDT da CLN 2 e qual é o prazo para sua
concluséo?

3. Enquanto ndo ha PCDT, como sdo feitos o diagndstico e o tratamento da
CLN 2?

4. Quais serdo os beneficios que os doentes com CLN 2 obterdo com a
publicacdo do PCDT da doenca?

5. Quais sdo os prejuizos, para as criancas com CLN 2, decorrentes da
demora na publicagdo do PCDT da doencga, que foi concluido pela Conitec e
encaminhado a publicagdo ha mais de quatro meses?”.

Os autos foram encaminhados ao Departamento de Gestdo e Incorporagao de
Tecnologias em Saude - DGITS/SECTICS/MS, tendo em vista sua competéncia
em atuar como Secretaria-Executiva da Comissao Nacional de Incorporagdao de

Tecnologias no Sistema Unico de Saude - SE/ConitectLd.



III. DA ANALISE

Considerando as competéncias deste Departamento, insculpidas no art. 36 do
Decreto n° 11.358, de 1° de janeiro de 2023, serao respondidos o0s
questionamentos 1 e 2.

O PCDT de CLN2 foi objeto de pauta da 1152 Reunido Ordinarial2l, ocorrida
no dia 1° de dezembro de 2022, ocasiao em que 0s membros presentes
recomendaram, por unanimidade, sua aprovacao. O Protocolo estabelece os
critérios de elegibilidade dos pacientes, abordagem terapéutica, incluindo o
tratamento das manifestacoes clinicas bem como o}
medicamentoso, mecanismos de controle clinico e o acompanhamento e a
verificacao dos resultados terapéuticos.

O documento contendo a recomendacdo da Conitec foi encaminhado a Secretaria
da entdo Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e Insumos Estratégicos em
Salde - SCTIE/MSE!, que o enviou, conforme rito previsto no art. 22 do Decreto
no 7.646/2011141 no dia 09/12/2022, & Secretaria de Atencdo Especializada
Saude - SAES/MS, para andlise e manifestacdo, com posterior retormo
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e Complexo da Salde
SECTICS/MS para providéncias quanto a publicacdo da decisdao no Diario Oficial
da Unido - DOU.O Até o momento nao houve retorno da Secretaria.

Q- Q-

Dessa forma, sugere-se o encaminhamento da demanda a SAES/MS para
manifestacao quanto ao tramite necessario a publicacao.

Conforme Relatério de Recomendacao (0033404236) submetido a consulta
publica, que contém a versdo preliminar do Protocolol2], serdo incluidos:

"[...] todos os pacientes com diagndstico de CLN2 confirmado, de acordo
com os critérios abaixo relacionados, os quais devem ser comprovados por
laudo/relatério médico e pela cdpia dos exames realizados:

a) Atividade deficiente da enzima TPP1 (no plasma/leucécitos); e

b) Variantes patogénicas bialélicas identificadas no gene CLN2.
Adicionalmente, para inicio da terapia de reposicdo enzimatica (TRE) com
alfacerliponase, em qualquer idade, os pacientes devem apresentar escore
minimo = 1 no dominio motor e no dominio linguagem, e soma das
pontuagles dos dominios motor e linguagem na escala CLN2 = 3 (Quadro

1)1%. Os pacientes que jé estiverem em uso de alfacerliponase, quando da
publicacdo deste Protocolo, deverdo ser reavaliados para verificacdo dos
critérios de inclusdo.".

A abordagem terapéutica da CLN2 envolve uma equipe multiprofissional,
incluindo fonoaudidlogos, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais, equipe de
enfermagem, equipe de assisténcia psicolégica e social e diferentes
especialidades na area da saude. O tratamento inclui intervengdes nao
especificas, realizadas no nivel do fenétipo clinico, e especificas, realizadas no
nivel da proteina mutante, como a terapia de reposicdao enzimatica. A versao
preliminar do Protocolo prevé a avaliacdo e o tratamento das principais

manifestacdes clinicas e preconiza o uso do medicamento alfacerliponasel2].



Considerando que a SAES/MS é a area responsavel pela Politica Nacional de
Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras, sugere-se o envio dos autos a
area para que se manifeste sobre os questionamentos 3, 4 e 5.

IV. DA DISPONIBILIZAGAO DE INFORMAGCOES NA INTERNET

As demandas, as consultas publicas e deliberacdes de matérias submetidas a
apreciacao da Conitec, bem como os relatérios técnicos e as decisdes sobre
incorporacao de tecnologias ao SUS, podem ser acompanhados por meio de
acesso ao endereco eletronico: https://www.gov.br/conitec/pt-br.

V. CONCLUSOES
Com base no apresentado nos itens anteriores, conclui-se:

1. apos recomendacdo de aprovacdo do PCDT de CLN2, durante a 1152
Reunidao Ordinaria da Conitec, os autos foram encaminhados a entao
Secretaria da SCTIE/MS, que o enviou a Secretaria da SAES/MS, para
analise e manifestacdo, com posterior retorno a SECTICS/MS para
providéncias quanto a publicacdao da decisdao no DOU. Até o momento nao
houve retorno da Secretaria;

2. a versao preliminar do Protocolo dispdoe sobre a abordagem terapéutica da
CLN2 e envolve uma equipe multiprofissional. O tratamento inclui
intervengdes nao especificas, realizadas no nivel do fendtipo clinico, e
especificas; e

3. sugere-se o envio do expediente a SAES/MS para manifestacdo quanto ao
tramite necessario a publicacdo do PCDT de CLN2 e ao questionado nos
itens 3, 4 e 5, tendo em vista ser a area responsavel pela Politica Nacional
de Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras.

ANDREA BRIGIDA DE SOUZA
Coordenadora
CITEC/DGITS/SECTICS/MS

LUCIENE FONTES SCHLUCKEBIER BONAN
Diretora
DGITS/SECTICS/MS

[1] De acordo com o art. 13 do Anexo XVI da Portaria de Consolidagcao GM/MS n©
1/2017, a SE/Conitec é exercida pelo DGITS/SECTICS/MS.

[2] https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/reuniao _conitec/2022/ata _da 115 reuniao_da_conitec retificada.pdf

[3] Com a entrada em vigor do Decreto n® 11.358, de 1° de janeiro de 2023, a
SCTIE/MS passou a se chamar Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e
Complexo da Saude - SECTICS/MS.



https://www.gov.br/conitec/pt-br
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/reuniao_conitec/2022/20221128_pauta_115_reuniao_ordinaria.pdf

[4] http://www.planalto.gov.br/ccivil 03/ ato2011-
2014/2011/decreto/d7646.htm

[5] https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/consultas/relatorios/2022/20221031 PCDT_CLN2_ CP72.pdf

[6] https://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199 30 01 2014.html

[7] https://www.gov.br/conitec/pt-
br/midias/relatorios/2022/20220425 relatorio 706 alfacerliponase cln2 pos audiencia.pdf

Documento assinado eletronicamente por Luciene Fontes Schluckebier
Bonan, Diretor(a) do Departamento de Gestao e Incorporacao de
Tecnologias em Saude, em 10/05/2023, as 00:56, conforme horario oficial
de Brasilia, com fundamento no § 39, do art. 49, do Decreto n® 10.543, de 13
de novembro de 2020; e art. 89, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de
2017.
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Ministério da Saude
Secretaria de Atencdo Especializada a Saude
Gabinete

DESPACHO

SAES/GAB/SAES/MS
Brasilia, 12 de julho de 2023.

RESTITUA-SE a Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e
Federativos - ASPAR/MS, para conhecimento e providéncias, informando que
estou de acordo com o conteddo do Despacho CGAE/DAET (0034129566),

emitido pelo Departamento de Atencdo Especializada e Tematica, desta
Secretaria.

HELVECIO MIRANDA MAGALHAES JUNIOR
Secretario de Atencdo Especializada a Saude

. Documento assinado eletronicamente por Helvécio Miranda Magalhaes
ei| _. | Janior, Secretario(a) de Atencao Especializada a Saude, em
=l [$)112/07/2023, as 19:38, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento
eletrbnica no § 39, do art. 49, do Decreto n© 10.543, de 13 de novembro de 2020; e
art. 89, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de 2017.
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Ministério da Saude
Secretaria de Atencdo Especializada a Saude
Departamento de Atencdo Especializada e Tematica
Coordenacao-Geral de Atencao Especializada

DESPACHO

DAET/CGAE/DAET/SAES/MS
Brasilia, 14 de junho de 2023.

Referéncia Sei: 0033284801.
Proveniéncia: Senadora Mara Gabrilli

Assunto: Requerimento de Informagao n°® 320/2023 - Solicita esclarecimentos
acerca da publicacao do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
de Lipofuscinose Ceroide Neuronal Tipo 2 - PCDT de CLN 2.

1. Trata-se do Requerimento de Informacgao n® 320/2023 (0033284801),
de 17/04/2023, que solicitou o que se segue:

"1. Considerando que a Comissao Nacional de
Incorporacdo de Tecnologias no SUS (CONITEC) concluiu a
elaboracdo do PCDT da CLN 2 no dia 21 de novembro de 2022 e
disponibilizou em sua pagina eletrbénica a informacdo de que ele
foi encaminhado a publicacdo, por que o
protocolo ainda nao foi publicado?

2. Em que instadncia do Ministério da Saude (MS) se
encontra o processo referente a adocdo e publicacdo do PCDT da
CLN 2 e qual é o prazo para sua conclusdo?

3. Enguanto ndo ha PCDT, como sdo feitos o
diagndstico e o tratamento da CLN 2?

4. Quais serdo os beneficios que os doentes com CLN 2
obterdo com a publicacdo do PCDT da doenca?

5. Quais sdo os prejuizos, para as criancas com CLN 2,
decorrentes da demora na publicacdo do PCDT da doenca, que foi
concluido pela Conitec e encaminhado a publicacdo ha mais de
quatro meses?”.

2. Os autos foram inicialmente encaminhados ao Departamento de
Gestdo e Incorporacao de Tecnologias em Saude - DGITS/SECTICS/MS e, em
seguida, encaminhados para DAET/SAES/MS, responsavel pela Politica NaC|onaI
de Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras, para manifestacdo sobre os
questionamentos 3, 4 e 5.

3. A fim de garantir a objetividade no atendimento do requerimento de
informacdes, passa-se a analise das perguntas 3, 4, 5.



Acerca do questionamento “Enquanto ndao ha PCDT, como sdo feitos o
diagnostico e o tratamento da CLN 2?

4, Em primeiro lugar, cumpre esclarecer que os Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas (PCDT) sdao documento técnico elaborado pelo Ministério
da Salude do Brasil que tem como objetivo estabelecer critérios para o
diagndstico, tratamento e acompanhamento de determinadas doencas ou
condicOes de saude. Sao utilizados como orientadores para que os profissionais
de salde facam sua tomada de decisdo clinica de forma racional, mediante uso
das melhores evidéncias disponiveis e seguindo os melhores padrdes técnicos,
com fito de promover a padronizacao e a qualidade dos cuidados ofertados pelo
Sistema Unico de Saude (SUS) no Brasil. Contudo, a auséncia de um PCDT ndo é
impeditiva para consecucdo do Direito a Saude, devendo os servicos de saulde
habilitados, mediante a expertise técnica de suas equipes multiprofissionais,
ofertar o melhor cuidado disponivel com base em boas praticas clinicas,
humanizadas e de acordo com a tecnologia disponivel no momento. A Secretaria
de Atencao Especializada em Saude do MS, mediante atuacao de suas areas
técnicas, trabalha com afinco e dedicacdo, a fim de garantir o cuidado integral a
salde da populacdo brasileira.

5. No que se refere ao diagndstico e tratamento de Lipofuscinose
cerdide neuronal tipo 2 (CLN2), trata-se de uma doenca ultrarrara cronica,
grave, progressiva e que pode ter progndstico ruim. Sabe-se que sua forma
classica afeta criancas entre dois e quatro anos de idade, o que pode resultar
em morte precoce, geralmente por volta da segunda ou terceira décadas de
vida. Por tratar-se de doenca pediatrica cujos principais sintomas sao
neuroldgicos (atraso na linguagem, crises convulsivas, ataxia de marcha,
declinio cognitivo progressivo, perda de funcdo motora, perda visual
progressiva, alteracdes motoras) € importante a atuacdo conjunta de equipes
da atencdao basica na identificacdo de sinais de alerta com o consequente
encaminhamento das criangas com suspeita para ambulatdrios especializados
nos quais havera investigacdo da hipdotese diagndstica com confirmacao,
geralmente realizada por acao integrada entre geneticistas e neuropediatras.
Cabe salientar que ha servicos habilitados no SUS que sao capazes de acolher
essas criangas e suas familias, reduzindo assim as longas jornadas diagndsticas
aos quais estao sujeitas as pessoas com doencgas raras.

6. A atrofia cerebelar grave é o principal sinal presente na ressonancia
magnética de cranio e a fotosensibilidade detectada pelo eletroencefalograma
(EEG) € um marcador precoce de CLN2. A realizagcdo de EEG é recomendada no
diagndstico da condicdo e, apds, a cada 6 meses ou conforme o curso da doencga
individual. A confirmacdo do diagndstico da condicdo envolve exames
bioquimicos e genéticos que deverdo ser realizados sempre que houver suspeita
clinica dessa doenga. Cabe salientar que os servicos de diagndstico por imagem
encontram-se disponiveis na rede de atencdo a saude. No momento, o
Departamento de Atencao Especializada e Tematica da SAES/MS tem buscado
construir estratégias para a disponibilizacdo de exames genéticos no SUS,
reconhecidamente necessarios para a confirmacao da doenca.

7. Em sintese, o diagndstico da Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2
é geralmente feito por um neurologista pediatra ou geneticista, com base nos
sintomas clinicos, histérico familiar e exames laboratoriais e de imagem.

8. O cuidado em saude é orientado para a suporte clinico e paliativo,
com minimizacao dos sinais e sintomas, bem como apoio as necessidades do
paciente, visando garantir qualidade de vida. O cuidado aos pacientes com CLN2



precisa ser de natureza multidisciplinar, incluindo atuacdao de médicos,
enfermeiros, fisioterapeutas, nutricionistas, fonoaudidlogos, psicdlogos, entre
outros profissionais da saude. Para se atingir os melhores resultados possiveis,
independentemente da modalidade terapéutica adotada, € essencial que um
diagndstico em tempo oportuno seja realizado, devido ao carater progressivo da
doenca com estabelecimento de sequelas permanentes. De maneira especifica,
0 SUS oferta para estes pacientes:

Terapia ocupacional e fisioterapia, mediante atuacao de
ambulatdrios e centros especializados em reabilitagcdo (CER), que
ajudam a melhorar a fungdao motora, a forca muscular e a
independéncia do paciente no desempenho das atividades diarias.

Terapia medicamentosa, como anticonvulsivantes,
corticdides, suplementos e outras classes de medicamentos que podem
ajudar no controle de sinais, sintomas e na amenizacao da progressao
da doenca.

Servicos de fonoaudiologia, nos casos em que houver perda
da capacidade de comunicacdo das criancas afetadas, apoiando no
desenvolvimento de estratégias de comunicacdao nao verbal e na
degluticao de alimento.

9. Todos esses servicos podem ser encontrados nas diferentes
unidades de atencao especializada do SUS por todos os estados da Federacao.

10. Cabe salientar que esforgos estao sendo envidados pelas equipes
técnicas no sentido de garantir a disponibilidade da Terapia de Reposicdo
Enzimatica prevista no PCDT, seguindo os procedimentos administrativos
cabiveis, o que envolve a criacdo, inclusdao ou alteracdo dos procedimentos da
"Tabela SUS" (Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos,
Medicamentos e OPM do SUS), com vistas a oferta efetiva da tecnologia em
salde incorporada, pelas Secretarias de Saude dos Estados, Distrito Federal e
Municipios. Também € necessario salientar que deve haver pactuacao acerca da
disponibilizacao da terapia disposta no PCDT na Tripartite.

Acerca do questionamento “Quais serao os beneficios que os doentes com
CLN 2 obterao com a publicacao do PCDT da doenga?”

11. O relatorio de recomendacgao (disponivel em
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2022/20221031 pcdt_cln2_ -
cp72.pdf) para proposta de elaboracdao de PCDT para Lipofuscinose Ceroide
Neuronal tipo 2 (CLN2) decorre da decisdo de incorporar no ambito do Sistema
Unico de Saude (SUS), a alfacerliponase para tratamento da CLN2, trazendo
informacdes sobre a doenca e dispondo sobre critérios de diagndstico,
acompanhamento e tratamento, bem como orientar o uso da terapia de
reposicdo enzimatica alfacerliponase.

12. Resumidamente, o} tratamento com alfacerliponase
intracerebroventricular demonstrou a reducao ou declinio mais lento das funcoes
motoras e de linguagem nas criancas tratadas em comparagao com criangas nao
tratadas.

13. A publicacdo do PCDT trara orientagdes gerais acerca do tratamento
clinico para CLN2 no SUS e, em particular, orientara o uso e a adequada
prescricdo da terapia de reposicdo enzimatica com alfacerliponase. O uso da
terapia se somara ao conjunto de tratamentos ja ofertados para as pessoas
afetadas pela doenca no SUS.


https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2022/20221031_pcdt_cln2_-cp72.pdf

Acerca do questionamento “Quais sdo 0s prejuizos, para as criancas com
CLN 2, decorrentes da demora na publicacao do PCDT da doencga, que foi
concluido pela Conitec e encaminhado a publicacao ha mais de quatro
meses?”

14. Conforme esclarecido nos itens anteriores, a prescricao de
tratamento com alfacerliponase intracerebroventricular tem o objetivo de reduzir
a perda das funcdes motoras e de linguagem decorrentes dos niveis
inadequados da proteina TPP1 (deficiéncia de tripeptidil peptidase 1),
melhorando o progndstico do paciente. Mas ndo se trata de uma terapia de
cura. A alfacerliponase é uma forma recombinante da enzima TPP1, isto é,
trata-se da reposicdo desta enzima no organismo do paciente. Na auséncia
desta terapia, pode ocorrer a progressao dos sinais e sintomas que poderao ser
controlados pelos tratamentos combinados e multiprofissionais ofertados pelo
SUS e que podem garantir suporte e qualidade de vida do paciente.

15. Diante do exposto, o DAET/SAES/MS esclarece que o processo de
disponibilizacdo da tecnologia estd em discussdo interna e que tem procedido
os tramites administrativos necessarios para efetivar a oferta alfacerliponase
para tratamento da Lipofuscinose Ceroide Neuronal tipo 2 (CLN2), por meio da
proposta de criacdo do procedimento na "Tabela do SUS", que viabilizara a
oferta para todos os usuarios do SUS.

16. RESTITUA-SE ao GAB/SAES, para prosseguimento junto a ASPAR/MS.

ALISSON MACIEL DE FARIA
Coordenador-Geral
Coordenacao-Geral de Doencas Raras - CGRARAS/DAET/SAES/MS

RODRIGO CARIRI CHALEGRE DE ALMEIDA
Coordenador-Geral
Coordenacao-Geral de Atencao Especializada - CGAE/DAET/SAES/MS

SUZANA RIBEIRO
Diretora
Departamento de Atencao Especializada e Tematica - DAET/SAES/MS
Secretaria de Atencdo Especializada a Saude - SAES/MS
Documento assinado eletronicamente por Rodrigo Cariri Chalegre de
Almeida, Coordenador(a)-Geral de Atencao Especializada, em
16/06/2023, as 11:56, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento

no § 39, do art. 49, do Decreto n® 10.543, de 13 de novembro de 2020; e
art. 89, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de 2017.
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11/07/2023, as 23:08, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento
no § 39, do art. 49, do Decreto n® 10.543, de 13 de novembro de 2020; e
art. 89, da Portaria n°® 900 de 31 de Marco de 2017.
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SENADO FEDERAL
REQUERIMENTO N° 320, DE 2023

Requer que sejam prestadas, pela Exma. Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia
Trindade, informac8es sobre a publicacdo de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) da Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também conhecida como
doenca de Batten -, necessario para orientar o tratamento das pessoas com a doenca
no ambito do Sistema Unico de Sadde (SUS).

AUTORIA: Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP)
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SENADO FEDERAL

Gabinete da Senadora Mara Gabrilli

REQUERIMENTO N*® DE

Senhor Presidente,

Requer que sejam prestadas, pela Exma.
Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia
Trindade, informagdes sobre a publicacdo
de Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose
Cerd6ide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também
conhecida como doenca de Batten -,
necessario para orientar o tratamento
das pessoas com a doenga no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS).

Requeiro, nos termos do art. 50, § 22, da Constituicdo Federal e do art.

216 do Regimento Interno do Senado Federal, que sejam prestadas, pela Exma.

Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia Trindade, informagdes sobre a publicagio

de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose Cerdide

Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também conhecida como doenca de Batten -, necessario

para orientar o tratamento das pessoas com a doenga no ambito do Sistema Unico

de Saude (SUS).

Nesses termos, requisita-se:

1. Considerando que a Comissdo Nacional de Incorporagdo de
Tecnologias no SUS (CONITEC) concluiu a elaboragdo do PCDT
da CLN 2 no dia 21 de novembro de 2022 e disponibilizou em

sua pagina eletrénica a informagdo de que ele foi encaminhado a

publicacio, por que o protocolo ainda nao foi publicado?

| Pagina 2 de 4 Avulso do RQS 320/2023

SF/23359.46023-39 (LexEdit)



2. Em que instincia do Ministério da Satde (MS) se encontra o
processo referente a adocdo e publicacdo do PCDT da CLN 2 e qual

é 0 prazo para sua conclusdo?

3. Enquanto ndo ha PCDT, como sdo feitos o diagndstico e o
tratamento da CLN 27

4, Quais serdo os beneficios que os doentes com CLN 2 obterdao com a

publicacdo do PCDT da doenca?

5. Quais sdo os prejuizos, para as criangas com CLN 2, decorrentes da
demora na publicagdo do PCDT da doenca, que foi concluido pela

Conitec e encaminhado a publicacio hd mais de quatro meses?

JUSTIFICACAO

A Lipofuscinose Ceréide Neuronal Tipo 2 (CLN 2), também conhecida
como doenga de Batten, é uma doenca ultra rara progressiva e degenerativa, que
leva a crianca a morte precoce. Essa doenca se manifesta com crises epiléticas
tonico-clonicas, desvio do olhar, taquicardia, suor frio, cianose e piora progressiva

da coordenacio motora.

A Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS
(CONITEC) concluiu a elaboracdo do PCTD da CLN 2 no dia 21 de novembro
de 2022, disponibilizando em sua pagina eletrdnica a informagdo de que ele foi
encaminhado a publicacdo. Contudo, passados mais de quatro meses, o PDCT
da CLN 2 ainda ndo foi publicado no Didrio Oficial da Unido (DOU) e, segundo
informacgdes, o processo ainda encontra-se na Secretaria de Atencdo Especializada
a Saude, do Ministério da Satide (SAES/MS).

A demora na publicagdo impede que os doentes tenham acesso

as melhores tecnologias diagndsticas e terapéuticas baseadas em evidéncias
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e aprovadas para serem incorporadas ao SUS por decisdo da instancia
técnica responsavel, decisdo essa tomada apds o longo processo de analise

necessario a elaboracio de um PDCT.

Assim, considerando os inquestionaveis prejuizos dessa delonga para
as criancgas com CLN 2 e seus familiares, e em respeito ao nosso dever constitucional
de fiscalizar as acdes e omissdes do Poder Executivo, apresentamos este
Requerimento para obter as informacdes capazes de clarear nossa compreensio

sobre essa situacio.

Sala das Sessdes, 17 de abril de 2023.

Senadora Mara Gabrilli
(PSD - SP)
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Oficion® SCC  (SF)
Brasilia, em MO de &ﬂ)\xlgjf) de QOQb .

A Sua Exceléncia a Senhora
Nisia Verodnica Trindade Lima
Ministra de Estado da Saude

Assunto: Pedido de informagdes.
Senhora Ministra,

Encaminho a Vossa Exceléncia, nos termos do disposto no § 2° do art. 50 da
Constitui¢io Federal, pedido de informagdes da Senadora Mara Gabrilli, aprovado pela
Comissdo Diretora do Senado Federal, contido no Requerimento n® 320, de 2023.

Segue, em anexo, avulso da proposigdo e copia do Parecer n° 61, de 2023.

A resposta ao requerimento deverd ser assinada fisica ou eletronicamente por
Vossa Exceléncia, e remetida, por meio de e-mail institucional do
Ministério, em formato PDF, preferencialmente em arquivo Unico, ao seguinte endereco

eletronico: apoiomesa@senado.leg.br.
Na eventualidade de as informagdes solicitadas ndo serem ostensivas, solicito

que sejam fisicamente entregues na Secretaria-Geral da Mesa do Senado Federal, no
Nucleo de Apoio 4 Mesa - NAMAP, em envelope lacrado e opaco, com cOpia, fora do
referido envelope, do oficio do Ministério, encaminhando as informagdes.

Nesse caso (informagdes ndo ostensivas), deve ser informado expressamente
o sigilo legal especifico que resguardam tais informagdes ou, se for o caso, eventual grau
de classificacdo de sigilo (ultrassecreto, secreto ou reservado), nos termos do § 1° do
art. 24 da Lein® 12.527, de 2011.

Atenciosamente,

/ﬁ
Senador Weverton

Segundo-Secretario do Senado Federal,
no Exercicio da Primeira-Secretaria

gsl/rqs23-320
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Requer que sejam prestadas, pela Exma. Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia
Trindade, informacdes sobre a publicacdo de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) da Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também conhecida como
doenca de Batten -, necessario para orientar o tratamento das pessoas com a doenca
no ambito do Sistema Unico de Saude (SUS).
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SENADO FEDERAL

Gabinete da Senadora Mara Gabrilli

REQUERIMENTO N* DE

Senhor Presidente,

Requer que sejam prestadas, pela Exma.
Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia
Trindade, informacdes sobre a publicacdo
de Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose
Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também
conhecida como doenca de Batten -,
necessario para orientar o tratamento
das pessoas com a doenga no ambito do
Sistema Unico de Sadde (SUS).

Requeiro, nos termos do art. 50, § 22, da Constituicdo Federal e do art.

216 do Regimento Interno do Senado Federal, que sejam prestadas, pela Exma.

Sra. Ministra de Estado da Saude, Nisia Trindade, informacdes sobre a publicagdo

de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose Cerdide

Neuronal Tipo 2 (CLN 2) - também conhecida como doenca de Batten -, necessario

para orientar o tratamento das pessoas com a doenca no Ambito do Sistema Unico

de Saude (SUS).

Nesses termos, requisita-se:

1. Considerando que a Comissdo Nacional de Incorporagdo de
Tecnologias no SUS (CONITEC) concluiu a elaboragdo do PCDT
da CLN 2 no dia 21 de novembro de 2022 e disponibilizou em

sua pagina eletrénica a informagdo de que ele foi encaminhado a

publicagdo, por que o protocolo ainda nao foi publicado?
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2. Em que instincia do Ministério da Satde (MS) se encontra o
processo referente a adogdo e publicacdo do PCDT da CLN 2 e qual

é o prazo para sua conclusdo?

3. Enquanto ndo ha PCDT, como sdo feitos o diagndstico e o
tratamento da CLN 27

4, Quais serdo os beneficios que os doentes com CLN 2 obterdo com a

publicagdo do PCDT da doenga?

5. Quais sdo os prejuizos, para as criangas com CLN 2, decorrentes da
demora na publicacdo do PCDT da doenca, que foi concluido pela

Conitec e encaminhado a publicacdo ha mais de quatro meses?

JUSTIFICACAO

A Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2), também conhecida
como doenga de Batten, é uma doenga ultra rara progressiva e degenerativa, que
leva a crianca a morte precoce. Essa doenca se manifesta com crises epiléticas
tonico-clonicas, desvio do olhar, taquicardia, suor frio, cianose e piora progressiva

da coordenacio motora.

A Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS
(CONITEC) concluiu a elaboracdo do PCTD da CLN 2 no dia 21 de novembro
de 2022, disponibilizando em sua pagina eletrdnica a informagio de que ele foi
encaminhado a publica¢do. Contudo, passados mais de quatro meses, o PDCT
da CLN 2 ainda ndo foi publicado no Didrio Oficial da Unido (DOU) e, segundo
informagdes, o processo ainda encontra-se na Secretaria de Atengdo Especializada
a Saude, do Ministério da Satde (SAES/MS).

A demora na publicagdo impede que os doentes tenham acesso

as melhores tecnologias diagndsticas e terapéuticas baseadas em evidéncias
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e aprovadas para serem incorporadas ao SUS por decisdio da instincia
técnica responsavel, decisdo essa tomada apds o longo processo de analise

necessario a elaboracdo de um PDCT.

Assim, considerando os inquestionaveis prejuizos dessa delonga para
as criangas com CLN 2 e seus familiares, e em respeito ao nosso dever constitucional
de fiscalizar as acdes e omissdes do Poder Executivo, apresentamos este
Requerimento para obter as informacgdes capazes de clarear nossa compreensdo

sobre essa situacao.

Sala das Sessdes, 17 de abril de 2023.

Senadora Mara Gabrilli
(PSD - SP)
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SENADO FEDERAL
PARECER (SF) N2 61, DE 2023

Da COMISSAO DIRETORA DO SENADO FEDERAL, sobre o
Requerimento n° 320, de 2023, da Senadora Mara Gabrilli, que
Requer que sejam prestadas, pela Exma. Sra. Ministra de Estado da
Saude, Nisia Trindade, informacdes sobre a publicacao de Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Lipofuscinose Ceréide
Neuronal Tipo 2 (CLN 2) — também conhecida como doenca de Batten
—, necessario para orientar o tratamento das pessoas com a doenca
no ambito do Sistema Unico de Saude (SUS).

PRESIDENTE: Senador Rodrigo Pacheco
RELATOR: Senador Rodrigo Cunha

03 de outubro de 2023




SENADO FEDERAL
Gabinete da Segunda Vice-Presidéncia

PARECER N° , DE 2023

Da COMISSAO DIRETORA, sobre o
Requerimento n°® 320, de 2023, da Senadora Mara
Gabrilli, que requer que sejam prestadas, pela
Exma. Sra. Ministra de Estado da Saiide, Nisia
Trindade, informagdes sobre a publicagdo de
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) da Lipofuscinose Ceroide Neuronal Tipo
2 (CLN 2) — também conhecida como doenga de
Batten — necessdrio para orientar o tratamento

das pessoas com a doen¢a no dmbito do Sistema
Unico de Saude (SUS).

Relator: Senador RODRIGO CUNHA

A Senadora Mara Gabrilli, nos termos do art. 50, § 2° da
Constituigdo e do art. 216 do Regimento Interno do Senado Federal (RISF),
solicita que a Ministra de Estado da Saude preste informacdes sobre a
publicagdo de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da
Lipofuscinose Cerdide Neuronal Tipo 2 (CLN 2) — também conhecida como
doenga de Batten —, necessario para orientar o tratamento das pessoas com a
doenca no ambito do Sistema Unico de Satude (SUS).

Sua Exceléncia requisita especificamente resposta aos seguintes
questionamentos:

1. Considerando que a Comissdo Nacional de Incorporagdo de
Tecnologias no SUS (CONITEC) concluiu a elaborag¢do do PCDT da
CLN 2 no dia 21 de novembro de 2022 e disponibilizou em sua pdgina
eletrénica a informagdo de que ele foi encaminhado a publicag¢do, por
que o protocolo ainda ndo foi publicado?

SF/23688.27304-33
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SENADO FEDERAL
Gabinete da Segunda Vice-Presidéncia

2. Em que instdncia do Ministério da Satide (MS) se encontra o processo
referente a adogdo e publica¢do do PCDT da CLN 2 e qual é o prazo
para sua conclusdo?

3. Enquanto ndao ha PCDT, como sdo feitos o diagndstico e o tratamento
da CLN 2?

4. Quais serdo os beneficios que os doentes com CLN 2 obterdo com a
publicag¢do do PCDT da doenga?

5. Quais sdo os prejuizos, para as criangas com CLN 2, decorrentes da
demora na publicagdo do PCDT da doenga, que foi concluido pela
Conitec e encaminhado a publicagdo hd mais de quatro meses?

Em sua justificativa, a Senadora esclarece que a Conitec
concluiu a elabora¢do do PCTD da CLN 2 no dia 21 de novembro de 2022,
mas o PDCT ainda nao foi publicado e o processo ainda esta na Secretaria
de Atengdo Especializada a Satude, do Ministério da Saude (SAES/MS).
Pondera que a demora na publicagdo impede que os doentes tenham acesso
as melhores tecnologias diagnosticas e terapéuticas baseadas em evidéncias
e aprovadas para serem incorporadas ao SUS, com inquestionaveis
prejuizos para as criangas com CLN 2 e seus familiares.

II - ANALISE

Cabe a Comissdo Diretora do Senado Federal examinar se o
pedido preenche os requisitos de admissibilidade dispostos nas normas que
tratam dos requerimentos de informacdes.

O requerimento em exame tem previsdo constitucional (art. 50,
§ 2°) e regimental (art. 216, inciso I), além de estar amparado no inciso X do
art. 49 da Constitui¢do, que dd ao Congresso Nacional a prerrogativa de
fiscalizar e controlar, diretamente ou por qualquer de suas Casas, os atos do
Poder Executivo.

O RISF, em seu art. 216, inciso I, especifica que esses pedidos
serdo admissiveis para esclarecimento de qualquer assunto atinente a
competéncia fiscalizadora desta Casa. Consideramos que o requerimento em
pauta cuida de assunto atinente a competéncia fiscalizadora do Poder
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SENADO FEDERAL
Gabinete da Segunda Vice-Presidéncia

Legislativo e que, ademais, as informagdes solicitadas ndo tém carater
sigiloso, sendo sua divulgacdo compativel com o principio da publicidade
que rege a administracdo publica.

O inciso II do art. 216 do Regimento Interno enumera as tnicas
razdes que podem ensejar o indeferimento de um requerimento de
informagdes por parte da Mesa desta Casa Legislativa: a existéncia de pedido
de providéncia, consulta, sugestio, conselho ou interrogagdo sobre proposito

da autoridade a quem se dirige. Entendemos que o requerimento analisado
ndo incorre em nenhuma dessas hipdteses.

II1-vOTO

Pelo exposto, votamos pela aprovac¢ao do Requerimento
n® 320, de 2023.

Sala das Reunides,

, Presidente

, Relator

SF/23688.27304-33
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Data: 03 de outubro de 2023 (terca-feira), as 10h
Local: Sala de Audiéncias da Presidéncia do Senado Federal

COMISSAO DIRETORA DO SENADO FEDERAL - CDIR

TITULARES SUPLENTES
Rodrigo Pacheco (PSD) 1. Mara Gabrilli (PSD)
Veneziano Vital do Régo (MDB) 2. lvete da Silveira (MDB) Presente
Rodrigo Cunha (PODEMOS) Presente| 3. Dr. Hiran (PP) Presente
Rogério Carvalho (PT) Presente|4. Mecias de Jesus (REPUBLICANOS)
Weverton (PDT) Presente
Chico Rodrigues (PSB) Presente
Styvenson Valentim (PODEMOS) Presente




m SENADO FEDERAL - SECRETARIA DE COMISSOES

NAO MEMBROS DA COMISSAO

Teresa Leitao

Izalci Lucas

Lucas Barreto

Professora Dorinha Seabra
Wilder Morais

Angelo Coronel

Marcos do Val

Zenaide Maia

Paulo Paim



DECISAO DA COMISSAO
(RQS 320/2023)

EM SUA 32 REUNIAO, NO DIA 03.10.2023, A COMISSAO DIRETORA
DO SENADO FEDERAL DEFERIU O PRESENTE REQUERIMENTO, NOS
TERMOS DO RELATORIO.

03 de outubro de 2023

Senador RODRIGO PACHECO

Presidente da Comissao Diretora do Senado Federal
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