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Ministério da Saude
Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e Federativos

OFICIO N2 1775/2023/ASPAR/MS
Brasilia, 08 de novembro de 2023.

A Sua Exceléncia o Senhor
Senado Rogério Carvalho

Primeiro-Secretario do Senado Federal

Referéncia: Requerimento de Informagdo n2 589/2023

Assunto: informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas para a atengdo as
pessoas com erros inatos do metabolismo.

Senhor Primeiro-Secretario,

1. Cumprimentando-o cordialmente, em atencdo ao Oficio n? 961/2023, proveniente
da Primeira Secretaria do Senado Federal, referente ao Requerimento de Informagdo n2 589/2023, de
autoria da Senhora Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP), por meio do qual sdo requisitadas informacdes
sobre as a¢des do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas para a aten¢do as pessoas com erros inatos do
metabolismo, sirvo-me do presente para encaminhar as respostas prestadas pelas areas técnicas
da Secretaria de Atencdo Especializada a Saude (0034710418), Secretaria de Atencdo Primaria a Saude
(0034754244), Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e Complexo da Saude (0034682676) e
Secretaria Executiva (0037161750).

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

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

Atenciosamente,

NiSIA TRINDADE LIMA
Ministra de Estado da Saude

— :H_ Documento assinado eletronicamente por Nisia Verdnica Trindade Lima, Ministra de Estado da
'jEI. Llﬁ Saude, em 09/11/2023, as 18:22, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento no § 32, do

assinatura
eletrbnica
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art. 42, do Decreto n2 10.543, de 13 de novembro de 2020; e art. 82, da Portaria n? 900 de 31 de
Marco de 2017.

A autenticidade deste documento pode ser conferida no site
: http://sei.saude. gov.br/sei/controlador_externo.php?
'E.[‘ acao=documento_conferir&id_orgao_acesso_externo=0, informando o cédigo verificador

_"n 0037164690 e o codigo CRC EAC6710A.

Lt ‘-l

Referéncia: Processo n? 25000.089270/2023-87 SEI n2 0037164690

Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e Federativos - ASPAR
Esplanada dos Ministérios, Bloco G - Bairro Zona Civico-Administrativa, Brasilia/DF, CEP 70058-900
Site - saude.gov.br
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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, 17 de julho de 2023.

URGENTE

Referéncia Sei: 0034682676.
Proveniéncia: Senadora da Republica Mara Gabrilli.

Assunto: Requerimento de Informacdo n° 589/2023, o qual solicita
informacoes sobre as agoes do Sistema Unico de Salude (SUS) voltadas para
a atencao as pessoas com erros inatos do metabolismo.

Ciente do teor da Nota Técnica no 260/2023-
CITEC/DGITS/SECTICS/MS (0034682676), elaborada no ambito do Departamento
de Gestdo e Incorporacdo de Tecnologias em Saude (DGITS), que trata de
manifestacdo acerca do Requerimento de Informagdo n°® 589/2023, o qual
solicita informagdes sobre as agdes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas
para a atencdo as pessoas com erros inatos do metabolismo.

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

LEANDRO PINHEIRO SAFATLE
Secretario de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude - Substituto

Documento assinado eletronicamente por Leandro Pinheiro Safatle,
eil _. | Secretario(a) de Ciéncia, Tecnologia, Inovagiao e Complexo da Saude,
i (3) | em 19/07/2023, as 21:01, conforme horério oficial de Brasilia, com

eletrénica 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.

—

p A autenticidade deste documento pode ser conferida no site

< http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?
acao=documento conferir&id orgao acesso externo=0, informando o
1Y codigo verificador 0034797239 e o codigo CRC EB72BABS.
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Ministério da Saude
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovagdao e Complexo da Saude
Departamento de Gestdo e Incorporacdao de Tecnologias em Saude
Coordenacgao de Incorporagao de Tecnologias

NOTA TECNICA N° 260/2023-CITEC/DGITS/SECTICS/MS
ASSUNTO: Requerimento de Informacao n° 589/2023 - Solicita

informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Salde - SUS voltadas para a
atencdo as pessoas com erros inatos do metabolismo - EIM.

NUP: 25000.089270/2023-87.

INTERESSADO: Senado Federal - Gabinete da Senadora Mara Gabrilli.

I. OBJETIVO

Esta Nota Técnica tem por objetivo apresentar informagdes sobre o processo de
avaliagdo para incorporacdo de tecnologias para tratamento de EIM no ambito
da Comissao Nacional de Incorporacdo de Tecnologias no Sistema Unico de
Saude - Conitec.

II. DOS FATOS

Trata-se do Requerimento de Informacao n© 589/2023 (0034355626), de
15/06/2023, o qual solicitou:

"1. Qual é o numero de pessoas diagnosticadas com erro inato do
metabolismo por ano no Brasil?

2. Do total de diagnédsticos anuais de erro inato do metabolismo no Pais,
qguantos sdo feitos por triagem neonatal (teste do pezinho) e quantos sdo
feitos por descompensacéo clinica?

3. Qual é o numero total de pessoas com erro inato do metabolismo no Pais
atendidas pelo SUS? O sistema de saude suplementar privado oferece
atendimento? O Ministério da Saude (MS) tem alguma estimativa sobre o
numero de casos ndo diagnosticados?

4. Quantos sdo os servicos especializados no acompanhamento de pessoas
com erros inatos do metabolismo? Como esses servicos estdo distribuidos no
Pais? Como se da o financiamento desses servicos

5. Quais sdo os tipos de féormulas nutricionais metabdlicas disponibilizadas
pelo SUS?

6. Quais sdo os quantitativos de cada tipo de férmula nutricional metabdlica
disponibilizada anualmente pelo SUS?

7. O MS tem ciéncia de falhas na aquisicdo ou na distribuicdo de féormulas
nutricionais metabdlicas pelo SUS?

8. Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) relativos
a erros inatos do metabolismo vigentes?



9. Quais PCDTs sobre erros inatos do metabolismo estdo em processo de
elaboragdo?

10. Os PCDTs estdo atualizados quanto as férmulas nutricionais metabdlicas
mais modernas para erros inatos do metabolismo?

11. O MS leva em consideracdo a palatabilidade das féormulas metabdlicas na
elaboracdo dos PCDTs? Qual é a avaliacdo do MS a respeito da palatabilidade
das férmulas atualmente disponibilizadas?

12. O MS dispbe de dados atualizados sobre possiveis entraves no processo
de distribuicdo das formulas metabdlicas?

13. O MS executa agbes de capacitacdo das secretarias estaduais e
municipais de saude para aprimorar a logistica de distribuicdo dessas
féormulas? E sobre a qualidade das formulas distribuidas?

14. Como o MS atua diante dos problemas de qualidade das férmulas quando,
por exemplo, ha interdicdo pela Agéncia Nacional de Vigildncia Sanitaria?

15. O MS acompanha a distribuicdo e qualidade das férmulas nutricionais
pactuadas e com responsabilizacdo dos estados pela aquisicdo e distribuicdo?
Quando ha reclamacgdes por parte dos pacientes, como o MS procede?

16. Apresentar dados referentes a judicializagdo de pedidos de fornecimento
de férmulas metabdlicas nos ultimos cinco anos, em especial: numero de
demandas judiciais, principais formulas demandadas, se sdo produtos
padronizados pelo SUS, doengas que motivaram os pedidos e valores gastos
com o cumprimento das decisbes judiciais.”.

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

Tecnologias no Sistema Unico de Salde - SE/Coniteclil,

III. DA ANALISE

II1.1. Do questionamento 1 - Qual é o numero de pessoas diagnosticadas
com erro inato do metabolismo por ano no Brasil?

Conforme as Diretrizes para Atencao Integral as Pessoas com Doengas Raras no

Sistema Unico de Saude - SUSI2l (0034684229), os EIM s3o geralmente
multissistémicos, muitos evoluindo com comprometimento neuroldgico e ébito
precoce. O diagnostico dos EIM é complexo, compreendendo varias etapas de
investigacdo. O tratamento especifico envolve dietoterapia, uso de
medicamentos, reposicdo enzimatica e até transplante de drgdos e tecidos.
Pacientes com EIM necessitam de acompanhamento especializado cuidadoso.

O guestionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento. Verifica-se
que os autos foram encaminhados a Secretaria de Atencdao Especializada a
Saude - SAES/MS, area responsavel pela Politica Nacional de Atencao Integral
as Pessoas com Doengas Raras, publicada por meio da Portaria GM/MS n©

199/2014L21,

III.2 .Do questionamento 2 - Do total de diagndsticos anuais de erro inato
do metabolismo no Pais, quantos sao feitos por triagem neonatal (teste do
pezinho) e quantos sao feitos por descompensacao clinica?

O questionamento supra nao é de competéncia deste Departamento. Trata-se
de atribuicdo da SAES/MS.

II1.3. Do questionamento 3 - Qual é o nimero total de pessoas com erro
inato do metabolismo no Pais atendidas pelo SUS? O sistema de saude
suplementar privado oferece atendimento? O Ministério da Saude (MS) tem
alguma estimativa sobre o numero de casos nao diagnosticados?
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0 questionamento supra nao é de competéncia deste
Departamento. Considerando que a Agéncia Nacional de Saude Suplementar -
ANS é autarquia responsavel por promover a defesa do interesse publico na
assisténcia suplementar a saude, sugere-se o contato com a Agéncia.

II1.4. Do questionamento 4 - Quantos sao os servicos especializados no
acompanhamento de pessoas com erros inatos do metabolismo? Como
esses servigos estdo distribuidos no Pais? Como se da o financiamento
desses servicos

O questionamento supra nao é de competéncia deste Departamento. Os
servicos especializados na Pasta competem a SAES/MS.

II1.5. Do questionamento 5 - Quais s3o os tipos de féormulas nutricionais
metabdlicas disponibilizadas pelo SUS?

No ambito do SUS, existem os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéutica -
PCDT, que sao documentos que estabelecem critérios para o diagndstico da
doenca ou do agravo a saude; o tratamento preconizado, com os medicamentos
e demais produtos apropriados, quando couber; as posologias recomendadas;
0os mecanismos de controle clinico; e o acompanhamento e a verificagdo dos
resultados terapéuticos, a serem seguidos pelos gestores do SUS. E devem ser
baseados em evidéncia cientifica e considerar critérios de eficacia, seguranca,
efetividade e custo-efetividade das tecnologias recomendadas.

O PCDT da Fenilcetondrial3l, publicado por meio da Portaria Conjunta SAES-

SCTIE/MS no 12[4l  de 10/09/2019, estabelece que a dieta restrita em
fenilalanina é eficaz na reducao dos niveis sanguineos de fenilalanina e na
melhora do QI e do progndstico neuropsicoldgico dos pacientes com a condigao.
O tratamento dietético deve ser iniciado tao cedo quanto possivel, idealmente
até o décimo dia de vida. A dieta é baseada na restricdo de proteinas naturais
da dieta, as quais sao fontes naturais de fenilalanina. Usualmente é isenta de
alimentos de origem animal e restrita em alimentos de origem vegetal que
contenham alto teor proteico. Além disso, a dieta deve ser complementada por
uma férmula metabdlica isenta de fenilalanina.

As formulas metabdlicas sdao misturas de aminoacidos que suprem as
necessidades proteicas para crescimento e desenvolvimento normais, devendo
conter ainda vitaminas, minerais e acidos graxos essenciais que sdo deficientes
na dieta para fenilcetondria em quantidades adequadas a faixa etdria do
paciente. A férmula metabdlica é de uso continuo, recomendada para todos os
pacientes com a condicao e em todas as idades. A quantidade prescrita varia
conforme a idade, peso e tolerancia a fenilalanina, podendo suprir até 85% do

consumo proteico diriol31,

Os complementos alimentares para pacientes fenilcetonlricos maiores de 1 ano
e menores de 1 ano (férmulas de aminoacidos isentas de fenilalanina) estdo
inseridos na relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais2l - Rename, no
grupo 2 do Componente Especializado da Assisténcia Farmacéutica - CEAF.

O PCDT da Homocistindria Classical®l, publicado por meio da Portaria Conjunta
SAES-SCTIE/MS n° 37, de 17/01/2020, preconiza que os pacientes parcialmente
responsivos a piridoxina (vitamina B6) recebam a vitamina em combinagdo com
o acido fdlico, dieta com restricdo de metionina e formula metabdlica isenta de
metionina - FMIM). Para pacientes ndao-responsivos a piridoxina, o tratamento é
baseado em dieta isenta de proteinas de alto valor bioldégico, de origem animal,
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e restrita em alimentos de origem vegetal com alto teor de metionina e
utilizacdao de FMIM.

A FMIM é composta por aminoacidos essenciais e nao essenciais, enriquecida de
vitaminas e minerais, e consiste em um produto liofilizado utilizado na
reposicao dos aminodacidos essenciais que sao retirados da dieta instituida ao
paciente (exceto metionina). Alimentos fontes de proteina sdo reduzidos da
dieta e a fonte principal de aminoacidos essenciais passa a ser provida por
formula de aminoacidos, essencialmente isenta de metionina (o aminoacido
precursor da homocisteina, que, acumulada, passa a ser tdxico ao organismo). A
reposicao permite que o paciente mantenha o desenvolvimento somatico e
neuroldgico adequado apesar da importante restricdo dietética que lhe serd
imposta.

Para informacOes acerca das formulas disponibilizadas, sugere-se o envio dos
autos ao Departamento de Assisténcia Farmacéutica e Insumos Estratégicos -
DAF/ SECTICS/MS, por ser a area responsavel pela Politica Nacional de
Assisténcia Farmacéutica.

II1.6. Do questionamento 6 - Quais sao os quantitativos de cada tipo de
formula nutricional metabdlica disponibilizada anualmente pelo SUS?[]

O questionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento.

Registra-se que o SUS é tripartite, sendo constituido peloconjunto de agdes e
servicos de saude, prestados por Orgaos e instituicbes publicas federais,
estaduais e municipais, da Administracdo direta e indireta e das fundacgdes
mantidas pelo Poder Publico, conforme inteligéncia do art. 4° da Lei n©°
8.080/1990. Assim, os estados, o distrito federal e os municipios podem
dispensar produtos que ndo estejam nas listas federais.

II1.7. Do questionamento 7 - O MS tem ciéncia de falhas na aquisicao ou na
distribuicao de formulas nutricionais metabdlicas pelo SUS?

O questionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento.

II1.8. Do questionamento 8 — Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) relativos a erros inatos do metabolismo vigentes?

A tabela abaixo indica as diretrizes clinicas elaboradas no ambito da Conitec,
relacionadas a EIM:

Documento Diretriz Clinica Doencga rara
Deficiéncia de A o
1 PCDT Biotinidasel8] Deficiéncia de biotinidase
Diretrizes 9
2 | Brasileiras | Doenga de Fabryl2l Doenga de Fabry
Doenca de
3 PCDT Gaucherl101 Doenca de Gaucher
Diretrizes Doenca de Niemann- . . .
4 Brasileiras Pick Tipo cliil Doenga de Niemann-Pick Tipo C
5 PCDT Doenca de Pompel2l Doenca de Pompe
6 PCDT Doenca de Wilson[13l Doenca de Wilson
7 PCDT Fenilcetonuriali4l Fenilcetonuria

. . 7.
HAarmAanicrkiniimina
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[NAVARRIVIVIR AR ERICIR e}

8 PCDT Classical6l Homocistinuria classica

9 PCDT Neul;iopnoefluzcei:o(ilzlﬁl Lipofuscinose Neuronal Ceroide

10 PCDT Muc?jpz)o,lciilisé’aflﬁose Mucopolissacaridose do tipo I

11 PCDT Mucggotlii;zalci?{—;dlose Mucopolissacaridose do tipo II

12 PCDT Muzcz)p;l;ss;;rli_gfse Mucopolissacaridose do tipo VII

13 PCDT Muci;oolif\s/aglaligiijose Mucopolissacaridose tipo IV A

14 PCDT Mucosiclglci)s\s/?[cza_orlidose Mucopolissacaridose tipo VI

15 PCDT oiae?,ﬂférzgiez_u Hipofosfatemia ligada ao cromossomo X
16 PCDT Fibrose Cistical22l Fibrose Cistica

17|  pcDT Hipcegf]';g;?t:gl”a' Hiperplasia Adrenal Congénita

II1.9. Do questionamento 9 - Quais PCDTs sobre erros inatos do
metabolismo estao em processo de elaboracao?

Os PCDT em processo de atualizacao sdo: i) deficiéncia de Biotinidase; ii)
Doenca de Gaucher; iii) Doenca de Wilson; iv) Mucopolissacaridose do tipo I;
v) Mucopolissacaridose do tipo II; vi) Doenga de Fabry; e vii) Fibrose Cistica.

O PCDT das Porfirias estd em processo de elaboragdo.

II1.10. Do questionamento 10 - Os PCDTs estao atualizados quanto as
formulas nutricionais metabdlicas mais modernas para erros inatos do
metabolismo?

Nao ha, até o momento, novas demandas protocoladas nessa Comissao para
analise de incorporacao ao SUS de formulas metabdlicas. Desde que apresentem
as exigéncias legalmente impostas pelo Decreto n® 7.646/2011124l qualquer
pessoa fisica ou juridica, seja paciente, profissional de saude, sociedade de
especialidade ou empresa (fabricante ou ndo), pode solicitar a analise para
incorporacgao das tecnologias em saude a Conitec.

Protocolada a demanda, a avaliacdo leva em consideracdo as tecnologias ja
incorporadas no SUS.

III.11. Do questionamento 11 - O MS Jleva em consideracao a palatabilidade
das formulas metabdlicas na elaboracao dos PCDTs? Qual é a avaliacdao do
MS a respeito da palatabilidade das formulas atualmente disponibilizadas?

O PCDT da Fenilcetontrial2l informa que "Devido & sua composicdo, as férmulas
metabdlicas sdo pouco palataveis, o que dificulta a adesdo ao tratamento
dietético. Isto é particularmente relevante em adultos e adolescentes, que
apresentam menores taxas de adesdo ao tratamento e podem até mesmo
interromper o uso por dificuldades de ingerir a formula metabdlica.".

Vé-se que o Protocolo considerou a palatibilidade das formulas metabdlicas
isentas de fenilalanina.
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II1.12. Do questionamento 12 - O MS dispoe de dados atualizados sobre
possiveis entraves no processo de distribuicao das formulas metabdlicas?

O questionamento supra ndao é de competéncia deste Departamento.

II1.13. Do questionamento 13 - O MS executa acoes de capacitacao das
secretarias estaduais e municipais de saude para aprimorar a logistica de
distribuicao dessas formulas? E sobre a qualidade das formulas distribuidas?

O questionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento.

II1I.14. Do questionamento 14 - Como o MS atua diante dos problemas de
qualidade das formulas quando, por exemplo, ha interdicao pela Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria?

O questionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento.

II1.15. Do questionamento 15 - O MS acompanha a distribuicao e qualidade
das formulas nutricionais pactuadas e com responsabilizacdo dos estados
pela aquisicdo e distribuicao? Quando ha reclamacoes por parte dos
pacientes, como o MS procede?

O questionamento supra ndo é de competéncia deste Departamento.

II1.16. Do questionamento 16 - Apresentar dados referentes a
Jjudicializacao de pedidos de fornecimento de formulas metabdlicas nos
ultimos cinco anos, em especial: numero de demandas judiciais, principais
formulas demandadas, se sdo produtos padronizados pelo SUS, doencas
que motivaram os pedidos e valores gastos com o cumprimento das
decisoes judiciais

O questionamento supra ndao € de competéncia deste Departamento.
Considerando o teor da informagao requerida, sugere-se o encaminhamento dos
autos ao Departamento de Gestdao das Demandas em Judicializagdo na Saude -
DIJUD/SE/MS, area responsavel por promover o atendimento das demandas
judiciais, de natureza individual, "que tenham por objeto impor a Unido a
aquisicdo de medicamentos, insumos, material médico-hospitalar e a
contratacdo de servicos destinados aos usudrios do SUSO. 1231,

IV. DA DISPONIBILIZAGAO DE INFORMAGOES NA INTERNET

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

V. CONCLUSOES

Com base no apresentado nos itens anteriores, foram trazidas informacoes
sobre o Requerimento de Informagao n° 589/2023.

ANDREA BRIGIDA DE SOUZA
Coordenadora
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Ministério da Saude
Secretaria de Atencdo Especializada a Saude

Gabinete
DESPACHO
SAES/GAB/SAES/MS
Brasilia, 17 de julho de 2023.
1. RESTITUA-SE a Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e

Federativos - ASPAR/MS, para conhecimento e providéncias, informando que
estou de acordo com o conteddo da Nota Técnica n.© 8/2023-
CGRAR/DAET/SAES/MS (0034710418), emitida pelo Departamento de Atencao
Especializada e Tematica - DAET, desta Secretaria.

2. Ressalte-se a recomendacao de envio da presente demanda a
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo da Saude (SECTICS) e a
Consultoria Juridica (CONJUR) em razdao da abrangéncia da proposta
apresentada.

HELVECIO MIRANDA MAGALHAES JUNIOR
Secretario de Atencao Especializada a Saude

Documento assinado eletronicamente por Helvécio Miranda Magalhaes
Juanior, Secretario(a) de Atencao Especializada a Saude, em
19/07/2023, as 10:52, 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
Departamento de Atencdo Especializada e Tematica
Coordenacao-Geral de Doencas Raras

NOTA TECNICA N° 8/2023-CGRAR/DAET/SAES/MS

1. ASSUNTO

1.1. Trata-se do Requerimento n. © 589/2023 (0034355626), oriundo
da Senadora Mara Gabrilli, no qual solicita as seguintes informagbes sobre as
acoes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas para atengdo as pessoas com
erros inatos do metabolismo:

1. Qual é o numero de pessoas diagnosticas com erro inato do metabolismo
por ano no Brasil?

2. Do total de diagnosticos anuais de erro inato do metabolismo no Pais,
guantos sao feitos por triagem neonatal (teste do pezinho) e quantos sdo
feitos por descompensacgdo clinica?

3. Qual é o numero total de pessoas com erro inato do metabolismo no Pais
atendidas pelo SUS? O sistema de saude suplementar privado oferece
atendimento? O Ministério da Saude tem alguma estimativa sobre o numero de
casos nao diagnosticados?

4. Quantos sdo os servigcos especializados no acompanhamento de pessoas
com erros inatos do metabolismo? Como esses servigos estdo distribuidos no
Pais? Como se da o financiamento desses servicos?

5. Quais sdo os tipos de férmulas nutricionais metabdlicas disponibilizadas pelo
Sus?

6. Quais sdo os quantitativos de cada tipo de féormula nutricional metabdlica
disponibilizada anualmente pelo SUS?

7. O MS tem ciéncia de falhas na aquisicdo ou na distribuicdo de féormulas
nutricionais metabdlicas no SUS?

8. Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) relativos
a erros inatos do metabolismo vigentes?

9. Quais PCDTs sobre erros inatos do metabolismo estdao em processo de
elaboragao?

10. Os PCDTs estdo atualizados quanto as formulas nutricionais metabdlicas
mais modernas para erros inatos do metabolismo?

11. O MS leva em consideragdo a palatabilidade das férmulas metabdlicas na
elaboracdo dos PCDTs? Qual é a avaliacdo do MS a respeito da palatabilidade
das férmulas atualmente disponibilizadas?

12. O MS dispoe de dados atualizados sobre possiveis entraves no processo
de distribuicdo das formulas metabdlicas?

13. O MS executa acbes de capacitacdo das secretarias estaduais e
municipais de salde para aprimorar a logistica de distribuicdo dessas férmulas?
E sobre a qualidade das formulas distribuidas?

14. Como o MS atua diante dos problemas de qualidade das férmulas quando,
por exemplo, ha interdicdo pela Agéncia Nacional de Vigildncia Sanitaria?

15. O MS acompanha a distribuicdo e qualidade das formulas nutricionais



pactuadas e com responsabilizacdo dos estados pela aquisicdo e distribuicdo?
Quando ha reclamagodes por parte dos pacientes, como o MS procede?

16. Apresentar dados referentes a judicializacao de pedidos de fornecimento
de férmulas metabdlicas nos Ultimos cinco anos, em especial: nimero de
demandas judiciais, principais fdormulas demandadas, se sdo produtos
padronizados pelo SUS, doencas que motivaram os pedidos e valores gastos
com o cumprimento das decisfes judiciais.

2. ANALISE

2.1. Com relacao aos questionamentos estas Coordenacgdoes- Gerais
informam:

2.2. Itens 01 e 03. Atualmente, os sistemas de informacdes da atencao

especializada do SUS registram somente os procedimentos que foram realizados
pelos pacientes, isto é, se foram atendidos e o que foi solicitado pela equipe
assistencial, mas nado registram diagnodsticos individualizados de doenca. Assim,
ainda nao é possivel obter informacdes objetivas sobre o niumero de pacientes
diagnosticados com determinada condicdao, apenas estimativas de
procedimentos da Tabela SUS.

2.3. Com relacao ao sistema suplementar privado foge ao escopo destas
Coordenacgoes.
2.4. Item 02. Anualmente, os estados informam ao Programa Nacional de

Triagem Neonatal aproximadamente 200 recém-nascidos com fenilcetonudria e
deficiéncia de biotinidase, Unicas alteracoes do grupo de erros inatos do
metabolismo que sao triadas atualmente no PNTN. Ndo ha informacoes
encaminhadas pelos estados sobre o numero de individuos com diagndsticos
realizados por descompensacao clinica.

2.5. Item 04. Atualmente ha 22 Servicos de Atencdo Especializada em
Doencas Raras e Servicos de Referéncia em Doencas Raras, habilitados no eixo
de Erro Inato do Metabolismo, da Portaria GM/MS n© 199, de 30 de janeiro de
2014 (consolidada no Anexo XXXVIII da Portaria de Consolidagdao N© 2, de 28 de
setembro de 2017), que instituiu a Politica Nacional de Atencao Integral as
Pessoas com Doencas Raras, conforme elencado no quadro abaixo. Cabe ainda
informar que tais estabelecimentos recebem incentivo financeiro de custeio
mensal para as equipes profissionais dos estabelecimentos de saude
habilitados e pagamento por procedimentos realizados e informados no Sistema
de Informagdao Ambulatorial (SIA/SUS), conforme previsto na Portaria. Os
repasses mencionados sdo realizados por meio do Fundo de AcOes Estratégicas
e Compensacao (FAEC) pés-producgao.

Quadro I. Estabelecimentos Habilitados em Doencas Raras de Origem Genética
sobre Erros Inatos de Metabolismo no Brasil

UF Cnes Estabelecimentos Habilitacao
Servico de Referéncia em Doengas Raras de
BA 4529 APAE Salvador Origem Genética sobre Erros Inatos de

Metabolismo

Hospital Universitario Servico de Referéncia em Doengas Raras de

BA 3816 Origem Genética sobre Erros Inatos de
Professor Edgard Santos Metabolismo
. . Servico de Referéncia em Doengas Raras de
CE 2563681 Hos_pltal Infantil Albert Origem Genética sobre Erros Inatos de
Sabin )
Metabolismo
Hospital Universitario Servigo de Referéncia em Doengas Raras de
CE 2561492 P Origem Genética sobre Erros Inatos de

Walter Cantidio Metabolismo



DF

DF

GO

MG

MG

MG

MG

PA

PE

PR

RS

SC

SC

SP

SP

SP

SP

2649527

10537

2437163

27049

26948

2218798

2183455

2694751

434

15563

2708353

2237601

2691868

2522322

2789582

2079798

2082187

2077396

Hospital de Apoio de
Brasilia

Hospital Materno Infantil Dr
Antonio Lisboa

APAE ANAPOLIS

HOSP DAS CLINICAS DA
UNIV FED DE MINAS
GERAIS EBSERH

HOSPITAL INFANTIL JOAO
PAULO 1II
HOSPITAL UNIVERSITARIO
DA UFJF

Centro de Especialidades
Multiprofissionais DR GE
CEM

HOSPITAL UNIVERSITARIO
BETTINA FERRO DE SOUZA

IMIP

HOSPITAL INFANTIL
PEQUENO PRINCIPE

IFF FIOCRUZ

HOSPITAL DE CLINICAS

HOSPITAL INFANTIL JOANA
DE GUSMAO

Associagao Renal Vida

AMBULATORIO DE
ESPECIALIDADE DA FUABC

HOSPITAL DAS CLINICAS
DA UNICAMP DE
CAMPINAS

HOSPITAL DAS CLINICAS
FAEPA RIBEIRAO PRETO

HOSPITAL DE BASE DE
SAO JOSE DO RIO PRETO

Fonte: Cnes, acessado em julho de 2023

CONCLUSAO

3.

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doencgas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doencas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servigo de Atengao Especializada Doengas
Raras de Origem Genética sobre Erros Inatos
de Metabolismo

Servico de Referéncia em Doencas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doencas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Atencao Especializada Doencas
Raras de Origem Genética sobre Erros Inatos
de Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doencgas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo

Servico de Referéncia em Doengas Raras de
Origem Genética sobre Erros Inatos de
Metabolismo



3.1. Diante do exposto informamos que os questionamentos dos itens 5
a 16, nao entram no rol de competéncia da Coordenacao-Geral de Doencas
Raras (CGRAR/DAET/SAES/MS) e da Coordenagao-Geral de Sangue e
Hemoderivados (CGSH/DAET/SAES/MS) devendo ser encaminhados a SECTICS e
a CONJUR para ciéncia e complementacao do que couber.

3.2. Assim, restitui-se o expediente ao GAB/SAES, com sugestdao de
envio dos autos a ASPAR.

ALISSON MACIEL DE FARIA MARQUES
Coordenador-Geral
Coordenacgao-Geral de Doencas Raras - CGRAR/DAET/SAES/MS

JOICE ARAGAO DE JESUS
Coordenadora-Geral
Coordenacao-Geral de Sangue e Hemoderivados - CGSH/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 Alisson Maciel de Faria Marques,
eil Coordenador(a)-Geral de Doencas Raras, em 12/07/2023, as 17:24,
=l (3} | conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento no § 39, do art. 40, do

eletronica Decreto n° 10.543, de 13 de nhovembro de 2020; e art. 89, da Portaria n®
900 de 31 de Marco de 2017.

Documento assinado eletronicamente por Joice Aragao de Jesus,
Coordenador(a)-Geral de Sangue e Hemoderivados, em 14/07/2023, as
12:47, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento no § 39, do art.
40, do Decreto n® 10.543, de 13 de novembro de 2020; e art. 8°, da Portaria
n° 900 de 31 de Marco de 2017.
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Documento assinado eletronicamente por Suzana Cristina Silva Ribeiro,
Diretor(a) do Departamento de Atencao Especializada e Tematica, em
16/07/2023, as 15:06, 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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=4 http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?
1 acao=documento conferir&id orgao acesso externo=0, informando o
codigo verificador 0034710418 e o cddigo CRC 796A34D4.
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Ministério da Saude
Secretaria de Atengdo Primaria a Saude
Coordenacdo-Geral de Demandas de Orgdos Externos da Atengdo Primaria

DESPACHO

SAPS/CGOEX/SAPS/MS
Brasilia, 19 de julho de 2023.

Assunto: Analise do Requerimento de Informacgao n° 589/2023

Trata-se do Requerimento de Informacdo n° 589/2023, de
autoria da Senhora Senadora da Republica Mara Gabrilli (PSD/SP), por meio
do qual requisita a Senhora Ministra de Estado da Saude, Nisia Trindade
Lima, informagoes sobre as acOes do Sistema Unico de Saude (SUS)
voltadas para a atencdo as pessoas com erros Inatos do
metabolismo, encaminhado a esta Secretaria por meio do Despacho
ASPAR/GM/MS (0034355995).

Nessa esteira, a Secretaria de Atencdo Primaria a Saude, no ambito
das suas competéncias segundo disposto no Decreto n® 11.358, de 01 de
janeiro de 2023, apresenta o compilado com as respostas dos questionamentos
do Departamento de Prevencdao e Promocao da Saude - DEPPROS:

16. Apresentar dados referentes a judicializagdo de pedidos de
fornecimento de férmulas metabdlicas nos ultimos cinco anos, em
especial: nimero de demandas judiciais, principais férmulas
demandadas, se sdo produtos padronizados pelo SUS, doengas que
motivaram os pedidos e valores gastos com o cumprimento das
decisées judiciais.

Esta Coordenagdo monitora apenas os processos judiciais que chegam a
mesma para emissdo de posicionamento técnico relacionado as solicitagdes de
formulas nutricionais para diversas doencgas e agravos a saude.

Em 2014 esta Coordenagdo publicou um estudo sobre os processos judiciais
recebidos e analisados entre 2007 e 2013 ((link para artigo). No periodo
analisado, observou-se nimero crescente de demandas judiciais por formulas
nutricionais industrializadas. A andlise de 168 processos judiciais, referentes a
2013, permitiu identificar o perfil dos solicitantes, caracterizados por estarem
nas faixas etarias menores de dois anos e acima de 41 anos, sendo 53% do
sexo masculino, e por possuirem, principalmente, doencas neuroldgias (39,3%)
e enddcrinas, nutricionais e metabdlicas (33,9%). A maior parte das demandas
judiciais foi proveniente da Regido Sul (36,9%), mais da metade das férmulas
nutricionais foram prescritas em servigos publicos de saude (53,9%) e a
representagdo na agao judicial ocorre especialmente pelas Defensorias
Plblicas (65,6%). Foi identificado baixo numero de processos que
apresentaram comprovagdo diagnostica (40,5%), principalmente, quando
observados os casos de alergias/intolerancias alimentares.

Segue em figuras abaixo o numero de demandas judiciais de 2014 a 2022 e as
faixas etarias que mais demandam judicialmente sdo criangas (0 -9 anos),
adultos e idosos acima de 60 anos.

Numere de Demandas judiciais enviadas a0 Ministénio da Satde de 2014 |

@ 2022, Brasil, 2023, |

1.488

- E)
. O

Fase de curso da vida dos autores da
federados responsavels pela gestio ¢
2014 & 2022, Brasil

S judicias impetradas contra os ente:
05 O Sauce do SUS no pernida de

No ano de 2022, os estados da federagdo que mais


https://www.e-publicacoes.uerj.br/index.php/demetra/article/view/10504

encaminharam agdes foram Rio de Janeiro, Minas Gerais, Rio Grande do Norte
Ceard e Santa Catarina. Entre os principais agravos observa-se as doengas
neuroldgicas; alergias /intolerdncias alimentares; doengas endoécrinas,
metabdlicas e nutricionais; e neoplasias, conforme demonstrado no grafico.

Os pagamentos das agdes judiciais realizados pela Secretaria de Atengdo
Primdria & Saude (SAPS) no ano de 2021 foi de R$ 348.550,00 e em 2022 foi
de R$ 84.310,00.

Grafico 1: Perfil dos principais agravos que originaram as demandas judiciais
enviadas ao Ministério da Saude de 2014 a 2022, Brasil

@ Alergias/Intolerancias Alimentares
@ Neurologica

Neoplasia

Erro Inato do Metabolismo
Doenca do Aparelho Urinario
Doenca do Aparelho Digestive

Doenca do Aparelho Circulatério

Doencas Enddcrinos, Metabdlicas
e Nutricionais

Qutros

Sem informagéao

Cumpre destacar que os demais questionamentos devem ser

encaminhados a Secretaria de Atencdo Especializada (SAES) e Secretaria de
Ciéncia, Tecnologia, Inovagdo e Complexo da Saude (SECTICS).

Ante o exposto, restitua-se a ASPAR/GM/MS, para ciéncia e
adogdo das providéncias que entender pertinentes.

Atenciosamente,

NESIO FERNANDES
Secretario de Atencdo Primaria a Saude

.. Documento assinado eletronicamente por Nésio Fernandes de Medeiros
Seil Junior, Secretario(a) de Atengao Primaria a Saude, em 21/07/2023, as
. ['3 19:01, conforme horério oficial de Brasilia, com fundamento no § 39, do art.
eletrbnica 40, do Decreto n°® 10.543, de 13 de novembro de 2020; e art. 8°, da Portaria
n° 900 de 31 de Marco de 2017.

acao=documento conferir&id orgao acesso externo=0, informando o
codigo verificador 0034865465 e o codigo CRC 527E8FDF.

Referéncia: Processo n° 25000.089270/2023-87 SEI n°® 0034865465
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Ministério da Saude
Secretaria de Atencdo Primaria a Saude
Departamento de Prevencdo e Promocao da Saude
Coordenacao-Geral de Alimentacao e Nutricdo

NOTA TECNICA N° 142/2023-CGAN/DEPPROS/SAPS/MS

1. ASSUNTO

1.1. Trata-se doRequerimento de Informacao n° 589/2023, [lde
autoria da SenhoraSenadora da RepublicaMara Gabrilli (PSD/SP) , por
meio do qual requisitaa Senhora Ministrade Estado ngaL'Jde, Nisia
Trindade Lima, informacdes sobre as acbes do Sistema Unico de Saude (SUS)
voltadas para a atengdo as pessoas com erros inatos do metabolismo.

2. ANALISE

2.1. Segue abaixo resposta ao questionamento relacionado as
competéncias da Coordenagdo Geral de Alimentacdo e  Nutricao
(CGAN/DEPPROS/SAPS) no tema em questao.

2.2. 16. Apresentar dados referentes a judicializacdo de pedidos de
fornecimento de formulas metabélicas nos Gltimos cinco anos, em especial:
niamero de demandas judiciais, principais formulas demandadas, se sao
produtos padronizados pelo SUS, doencas que motivaram os pedidos e
valores gastos com o cumprimento das decis6es judiciais.

2.3. Esta Coordenacdo monitora apenas os processos judiciais que
chegam a mesma para emissdo de posicionamento técnico relacionado as
solicitacdoes de formulas nutricionais para diversas doencas e agravos a saude.

2.4. Em 2014 esta Coordenagao publicou um estudo sobre os processos
judiciais recebidos e analisados entre 2007 e 2013 ((link para artigo). No
periodo analisado, observou-se numero crescente de demandas judiciais por
formulas nutricionais industrializadas. A andlise de 168 processos judiciais,
referentes a 2013, permitiu identificar o perfil dos solicitantes, caracterizados
por estarem nas faixas etarias menores de dois anos e acima de 41 anos, sendo
53% do sexo masculino, e por possuirem, principalmente, doencas neuroldgias
(39,3%) e enddcrinas, nutricionais e metabdlicas (33,9%). A maior parte das
demandas judiciais foi proveniente da Regiao Sul (36,9%), mais da metade das
formulas nutricionais foram prescritas em servigos publicos de saude (53,9%) e
a representacdao na acao judicial ocorre especialmente pelas Defensorias
Publicas (65,6%). Foi identificado baixo nimero de processos que apresentaram
comprovacgdo diagndstica (40,5%), principalmente, quando observados os casos
de alergias/intolerancias alimentares.

2.5. Segue em figuras abaixo o nimero de demandas judiciais de 2014 a
2022 e as faixas etarias que mais demandam judicialmente sdo criancas (0 -9
anos), adultos e idosos acima de 60 anos.


https://www.e-publicacoes.uerj.br/index.php/demetra/article/view/10504
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Fase de curso da vida dos autores das agdes judicias impetradas contra os entes
federados nesponsivels pela gesto dos senvicos de salde do SUS no panido de
2014 a 2022, Brasil
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2.6.

2.7. No ano de 2022, os estados da federacdo que mais
encaminharam agdes foram Rio de Janeiro, Minas Gerais, Rio Grande do Norte
Ceard e Santa Catarina. Entre os principais agravos observa-se as doengas
neuroldgicas; alergias /intolerdncias alimentares; doengas enddcrinas,
metabdlicas e nutricionais; e neoplasias, conforme demonstrado no grafico.

2.8. Os pagamentos das acgOes judiciais realizados pela Secretaria de
Atengdo Primaria a Saude (SAPS) no ano de 2021 foi de R$ 348.550,00 e em
2022 foi de R$ 84.310,00.

2.9. Grafico 1: Perfil dos principais agravos que originaram as demandas
judiciais enviadas ao Ministério da Saude de 2014 a 2022, Brasil
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3. CONCLUSAO

3.1. Os demais questionamentos devem ser encaminhados a Secretaria
de Atencdo Especializada (SAES) e Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e
Complexo da Saude (SECTICS).

3.2. Encaminha-se a CGOEX/SAPS para providéncias cabiveis.

... Documento assinado eletronicamente por Andrey Roosewelt Chagas
- ei| Lemos, Diretor(a) do Departamento de Prevencao e Promogao da
e rid [5) | satde, em 19/07/2023, as 14:15, conforme horério oficial de Brasilia, com

| cletrinica 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.

... Documento assinado eletronicamente por Kelly Poliany de Souza Alves,
: eiI Coordenador(a)-Geral de Alimentacdo e Nutricdo, em 19/07/2023, as
et L‘?_ly 15:16, conforme horario oficial de Brasilia, com fundamento no § 39, do art.

assinatura

|_eletrdnica 40, do Decreto n® 10.543, de 13 de novembro de 2020; e art. 89, da Portaria
n° 900 de 31 de Marco de 2017.

% http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?

ikl acao=documento conferir&id orgao acesso externo=0, informando o
codigo verificador 0034754244 e o codigo CRC 970F0176.

Referéncia: Processo n°® 25000.089270/2023-87 SEI n® 0034754244

Coordenacao-Geral de Alimentacdao e Nutricdo - CGAN
Esplanada dos Ministérios, Bloco G - Bairro Zona Civico-Administrativa, Brasilia/DF, CEP 70058-900
Site - saude.gov.br
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Ministério da Saude
Secretaria-Executiva
Gabinete

DESPACHO

SE/GAB/SE/MS
Brasilia, 08 de novembro de 2023.

Assunto: Requerimento n°® 589/2023 - Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP).

1. Ciente e de acordo.

2. Trata-se do Requerimento de Informacao n© 589/2023
(0034355626), de autoria da Senhora Senadora da Republica Mara Gabrilli
(PSD/SP), por meio do qual requisita a Senhora Ministra de Estado da Saude,
Nisia Trindade Lima, informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Saude
(SUS) voltadas para a atencdo as pessoas com erros inatos do metabolismo.

3. O Requerimento traz 16 perguntas. Analisando as respostas ja
ofertadas pelas demais areas, resta a complementacdo de respostas para o
item 16, levando em consideracao a manifestacao da Coordenacao-Geral de
Informagao, Planejamento e Atendimento de Demandas Judiciais,
do Departamento de Gestdo das Demandas em Judicializacdo na Saude
(0035312444), conforme segue:

16. Apresentar dados referentes a judicializacdo de pedidos de fornecimento
de férmulas metabdlicas nos Ultimos cinco anos, em especial: nimero de
demandas judiciais, principais fdrmulas demandadas, se sao produtos
padronizados pelo SUS, doencas que motivaram os pedidos e valores gastos
com o cumprimento das decisfes judiciais.

Inicialmente, em complementacdao a Nota Técnica n° 142/2023-
CGAN/DEPPROS/SAPS/MS (0034754244), elaborada pela Secretaria de
Atencdo Primaria a Salude (SAPS), no qual apresenta dados sobre a
judicializacdo de formulas metabdlicas, no bojo das competéncias da
Coordenacao Geral de Alimentacao e Nutricao (CGAN/DEPPROS/SAPS),
esta unidade tem a acrescentar apenas dados especificos acerca das
decisdes judiciais relacionadas ao referido objeto, que tenham sido
objeto de analise pelo DJUD.

Em pesquisa ao Sistema Eletronico de Informacodes (SEI!') do Ministério
da Saude, restrita aos termos da demanda protocolada, no periodo
de 2018 a 2023, esta unidade recebeu 10 acdes judiciais determinando
o fornecimento de formulas metabdlicas para atores com erros inatos
do metabolismo.

Entre as suplementacées mais demandadas estao:
Férmula MSUD.
Formulas OAC MED B Plus.
Aptamil 1.
Nutridextrin.



Hcys Meb B®.
XMET Maxamun®.

Formula metabdlica isenta em aminodcidos de cadeia
ramificada (MSUD 2).

Formula alimentar MSUD MDE B PLUS.
Suplemento MSUD MED B.
Suplemento infantil Milnutri.

Formula Nuctricional Infantil de Partida NAN 1® ou Nestogeno
1® ou oumilupa 1®.

Formula Metabdlica Infantil para defeitos do Ciclo de Uréia -
URC MED A.

As acldes judiciais pleiteadas para fornecimento dos suplementos
anteriormente elencados possuem como atores pessoas acometidas
pelas seguintes enfermidades:

Leucinose.

Acidemia metilmalonica.

Homocistinuria ndo Responsiva a Piridoxina.
Doenca de Xarope de Bordo (Leucinose).

Transtorno do espectro autista com seletividade alimentar
muito grave.

Leucinose.

Hiperglicinemia nao cetética.

Citrulinemia.

Aciduria Arginosuccinica.

Doenca de Xarope de Bordo (Leucinose).
Para cumprimento das decisdes judiciais para fornecimento de formulas
nutricionais, no contingente das acoes judiciais referidas, o Ministério
da Saude dispendeu o montante de R$ 154.234,38 (cento e cinquenta e
quatro mil duzentos e trinta e quatro reais e trinta e oito centavos).

Cabe registrar que algumas decisdes determinam o cumprimento por
outros entes da federacao.

Acerca da padronizacdao no SUS, remete-se a manifestacdao da
Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacdo e Complexo da Saulde
(SECTICS) nos termos dos itens IIL.5 e III.8 da Nota Técnica n©°.
260/2023-CITEC/DGITS/SECTICS/MS (0034682676).

4. Ao Chefe da Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e
Federativos - ASPAR/MS, em retorno.

Assinatura Eletronica

... Documento assinado eletronicamente por Elton Bernardo Bandeira de
eil Melo, Administrador(a), em 08/11/2023, as 15:59, conforme horario
e g‘_'] oficial de Brasilia, com fundamento no § 3°, do art. 4°, do Decreto n° 10.543,
eletrinica de 13 de novembro de 2020; e art. 8°, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de
2017.

p A autenticidade deste documento pode ser conferida no site
< http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?
* acao=documento_conferir&id _orgao_acesso_externo=0, informando o

f, cddigo verificador 0037161750 e o codigo CRC A9ED52D7.

Referéncia: Processo n® 25000.089270/2023-87 SEI n° 0037161750
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Ministério da Saude
Secretaria-Executiva
Departamento de Gestao Interfederativa e Participativa

DESPACHO

DGIP/SE/MS
Brasilia, 15 de agosto de 2023.

Ao Gabinete da Secretaria-Executiva (GAB/SE)

Assunto: Requerimento n° 589/2023 - Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP).

Trata-se do Requerimento n© 589/2023 (0034355626), de autoria
da Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP), o qual requisita a Senhora Ministra de
Estado da Saude, Nisia Trindade Lima, informagdes sobre as agBes do Sistema
Unico de Saude (SUS) voltadas para a atencdao as pessoas com erros inatos do
metabolismo, encaminhado pelo Despacho GAB/SE (0035243827), para
manifestacao quanto as informacgdes requeridas.

A demanda foi encaminhada a este Departamento de Gestao
Interfederativa e Participativa (DGIP/SE/MS) através do Despacho GAB/SE
(0035243827), a fim de que seja respondido o Item 13 do referido
requerimento:

13) O MS executa acdes de capacitacao das secretarias estaduais e

municipais de salde para aprimorar a logistica de distribuicdo dessas
formulas? E sobre a qualidade das formulas distribuidas?

Diante do exposto, a Coordenacao Geral de Articulacao
Interfederativa e Participativa - CGAIP - manifestou, por meio do Despacho
(0035275643), que, apesar de realizar acdes de educacao permanente junto as
equipes dos Servicos de Articulagao Interfederativa e Participativa
(Seinp/Sems), estados e Cosems, elas sao relacionadas
diretamente aos processos de planejamento ascendente do SUS, com énfase
nas tematicas regionalizacdo, planejamento regional integrado, qualificacdo dos
instrumentos de planejamento, participacdo e educacao popular em saude.

Assim, esse Departamento esclarece que a matéria, objeto do
requerimento ultrapassa o ambito das atribuicoes conferidas pelo Decreto
11.358/2023, uma vez que adentra especificamente a logistica e distribuicao de
formulas nutricionais voltadas para a atengdo as pessoas com erros inatos do
metabolismo, disponibilizadas pelo Sistema Unico de Saude (SUS).

Posto isso, encaminhamos ao Gabinete da Secretaria-Executiva para
conhecimento e providéncias, colocando-nos a disposicdo para quaisquer outros
esclarecimentos que se fagcam necessarios.



Atenciosamente,

CONCEICAO APARECIDA PEREIRA REZENDE
Diretora do Departamento de Gestao Interfederativa e Participativa

Documento assinado eletronicamente por Conceicao Aparecida Pereira
Rezende, Diretor(a) do Departamento de Gestao Interfederativa e
Participativa, em 12/09/2023, as 10:27, 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. 8°, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de 2017.

1
sel B
assinatura L
eletronica

p A autenticidade deste documento pode ser conferida no site

< http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?
acao=documento conferir&id orgao acesso externo=0, informando o
1Y codigo verificador 0035382729 e o cddigo CRC F8DODS83D.

Referéncia: Processo n® 25000.089270/2023-87 SEI n© 0035382729
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Ministério da Saude
Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e Federativos

OFICIO N© 1775/2023/ASPAR/MS
Brasilia, 08 de novembro de 2023.

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

Referéncia: Requerimento de Informagao n° 589/2023

Assunto: informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Satde (SUS)
voltadas para a atencdo as pessoas com erros inatos do metabolismo.

Senhor Primeiro-Secretario,

1. Cumprimentando-o cordialmente, em atencdao ao Oficio n°
961/2023, proveniente da Primeira Secretaria do Senado Federal, referente
ao Requerimento de Informacao n° 589/2023, de autoria da Senhora
Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP), por meio do qual sdo requisitadas informagoes
sobre as acgdes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas para a atencdo as
pessoas com erros inatos do metabolismo, sirvo-me do presente para
encaminhar as respostas prestadas pelas &areas técnicas da Secretaria de
Atencdo Especializada a Saude (0034710418), Secretaria de Atencdao Primaria
a Salde (0034754244), Secretaria de Ciéncia, Tecnologia, Inovacao e Complexo
da Salude (0034682676) e Secretaria Executiva (0037161750).

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 disposicdo
para eventuais esclarecimentos que se fagam necessarios.

Atenciosamente,

NISIA TRINDADE LIMA
Ministra de Estado da Saude



... Documento assinado eletronicamente por Nisia Veronica Trindade Lima,
eil _. | Ministra de Estado da Sadude, em 09/11/2023, as 18:22, conforme horario
Hh=ls lﬁy oficial de Brasilia, com fundamento no § 3°, do art. 49, do Decreto n® 10.543,

| letrdnica de 13 de novembro de 2020; e art. 8°, da Portaria n® 900 de 31 de Marco de
2017.

p A autenticidade deste documento pode ser conferida no site
< http://sei.saude.gov.br/sei/controlador externo.php?
* acao=documento_conferir&id _orgao_acesso_externo=0, informando o

1% codigo verificador 0037164690 e o codigo CRC EAC6710A.

Referéncia: Processo n® 25000.089270/2023-87 SEI n° 0037164690

Assessoria Especial de Assuntos Parlamentares e Federativos - ASPAR
Esplanada dos Ministérios, Bloco G - Bairro Zona Civico-Administrativa, Brasilia/DF, CEP 70058-900
Site - saude.gov.br
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SENADO FEDERAL
REQUERIMENTO N° 589, DE 2023

Requer que sejam prestadas, pelo Senhor Ministra de Estado da Saude, Nisia Verdnica
Trindade Lima, informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas
para a aten¢ao as pessoas com erros inatos do metabolismo.

AUTORIA: Senadora Mara Gabrilli (PSD/SP)
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http://www25.senado.leg.br/web/atividade/materias/-/materia/158158

SENADO FEDERAL
Gabinete da Senadora Mara Gabrilli

REQUERIMENTO N*® DE

Requer que sejam prestadas, pelo Senhor
Ministra de Estado da Saude, Nisia
Verbnica Trindade Lima, informacdes
sobre as acdes do Sistema Unico de Sadde
(SUS) voltadas para a atencdo as pessoas
com erros inatos do metabolismo.

Senhor Presidente,

Requeiro, nos termos do art. 50, § 22, da Constituicdo Federal e do art.
216 do Regimento Interno do Senado Federal, que sejam prestadas, pelo Senhor
Ministra de Estado da Saude, Nisia Verdnica Trindade Lima, informacGes sobre as
acdes do Sistema Unico de Satide (SUS) voltadas para a atencdo as pessoas com

erros inatos do metabolismo.
Nesses termos, requisita-se:

1. Qual é o numero de pessoas diagnosticadas com erro inato do

metabolismo por ano no Brasil?

2. Do total de diagndsticos anuais de erro inato do metabolismo no
Pafs, quantos sio feitos por triagem neonatal (teste do pezinho)

e quantos s3o feitos por descompensagdo clinica?

3. Qual é o nimero total de pessoas com erro inato do metabolismo
no Pafs atendidas pelo SUS? O sistema de saide suplementar
privado oferece atendimento? O Ministério da Saide (MS) tem

alguma estimativa sobre o nimero de casos nao diagnosticados?

Avulso do RQS 589/2023 [2 de 6]
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10.

11.

12.

13.

Quantos s3o os servicos especializados no acompanhamento de
pessoas com erros inatos do metabolismo? Como esses servigos
estdo distribuidos no Pais? Como se da o financiamento desses

Servicos

Quais sdo os tipos de férmulas nutricionais metabdlicas

disponibilizadas pelo SUS?

Quais sdo os quantitativos de cada tipo de férmula nutricional

metabdlica disponibilizada anualmente pelo SUS?

O MS tem ciéncia de falhas na aquisicdo ou na distribuicdo de

férmulas nutricionais metabdlicas pelo SUS?

Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)

relativos a erros inatos do metabolismo vigentes?

Quais PCDTs sobre erros inatos do metabolismo estio em

processo de elaboragdo?

Os PCDTs estdo atualizados quanto as férmulas nutricionais

metabdlicas mais modernas para erros inatos do metabolismo?

O MS leva em consideracdo a palatabilidade das férmulas
metabdlicas na elaboracdo dos PCDTs? Qual é a avaliacio
do MS a respeito da palatabilidade das férmulas atualmente

disponibilizadas?

O MS dispde de dados atualizados sobre possiveis entraves no

processo de distribui¢do das férmulas metabdlicas?

O MS executa agdes de capacitacdo das secretarias estaduais e
municipais de satide para aprimorar a logistica de distribuicdo

dessas férmulas? E sobre a qualidade das férmulas distribuidas?
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14. Como o MS atua diante dos problemas de qualidade das férmulas
quando, por exemplo, ha interdi¢do pela Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitdria?

15. O MS acompanha a distribuicdo e qualidade das férmulas
nutricionais pactuadas e com responsabilizacdo dos estados pela
aquisicdo e distribuicdo? Quando ha reclamagdes por parte dos

pacientes, como o MS procede?

16. Apresentar dados referentes a judicializagdo de pedidos de
fornecimento de férmulas metabdlicas nos ultimos cinco anos,
em especial: nimero de demandas judiciais, principais férmulas
demandadas, se sdo produtos padronizados pelo SUS, doengas
que motivaram os pedidos e valores gastos com o cumprimento

das decisdes judiciais.

JUSTIFICACAO

Os Erros Inatos de Metabolismo (EIM) sdo condicGes cronicas e
raras que podem se desenvolver da infancia a vida adulta e que afetam todo
o sistema familiar em contextos fisico, psicoldgico e social. Caracterizam-se
por uma deficiéncia enzimatica que causam o mau funcionamento de uma via
metabdlica. Com isso algumas substancias importantes para o bom funcionamento
do organismo sdo alteradas e resultam no acimulo de substratos que podem
ser téxicos. Assim, faz-se necessaria a reducido do consumo de nutrientes
que produzem esses produtos tdxicos, ou ainda aumentar a excrecdo de tais

metabdlitos téxicos, por meio de férmulas nutricionais e dietas especificas.

Sdo exemplos de EIM as aminoacidopatias (fenilcetontria,

homocistintria, doenca da urina do xarope de bordo ou leucinose, tirosinemias,
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hipermetioninemia, cistinuria, cistinose e outras), as acidemias ou acidirias
organicas (deficiéncia da acil-CoA, desidrogenase dos 4cidos graxos de cadeia
média, acidemia propidnica, acidemia metilmal6nica e outras), distdrbios do ciclo

da ureia, galactosemias, entre tantos outras condigdes.

Pessoas com EIM podem apresentar severos impedimentos nos seus
ciclos de vida, em perfis variados de apresentagdes clinicas e sintomas que
abrangem, de forma geral, a descompensagdo metabdlica, sintomas neuroldgicos,
envolvimento de multissistemas nas condi¢cdes raras, comprometimento no

desenvolvimento e no aprendizado.

Os monitoramentos clinico, bioquimico e dietético rigorosos sdo
mandatdrios para as pessoas afetadas pelos EIMs, desde a mais tenra infancia,
com possibilidade de internacdes em determinados casos. E preconizado na
dieta vitalicia restrita o uso da Férmula metabdlica especifica para as doencas

metabdlicas das proteinas (DMP) e o uso de alimentos especiais hipoproteicos.

Mesmo se tratando de um enorme grupo de complexos subgrupos de
condi¢des raras de saude, até recentemente apenas a fenilcetonuria fazia parte
da Triagem Neonatal bioldgica. Com a aprovagdo e sangdo da Lei n°® 14.154, de
26 de maio de 2021, além da fenilcetontria, foram elencadas para a triagem as
galactosemias, as aminoacidopatias, os disturbios do ciclo da ureia, os disturbios
da betaoxidagdo dos dcidos graxos e as doengas lisossdmicas, porém, ainda, sem
regulamentagdo, ou seja, ainda ndo sdo triadas pelo SUS, a despeito de ampla
tecnologia ja existente, inclusive para as acidemias que deveriam constar nessa

lista do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN).

Reforco, portanto, a importdncia da disponibilizacdo dessas
informagdes, considerando o grande nimero de doencas de EIM, a necessidade de
informacdes e a urgéncia de agdo para minimizar os impactos para a alimentagao,

satde e qualidade de vida das pessoas com doengas metabdlicas.
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Conto com o apoio dos nobres pares para a aprovagdo deste

Requerimento.

Sala das Sessdes, 15 de junho de 2023.

Senadora Mara Gabrilli
(PSD - SP)
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Oficion® §6Y  (SP)
Brasilia, em \Q) de QD})\L&\()@ de Qb&b .

A Sua Exceléncia a Senhora
Nisia Veronica 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
Constituicdo Federal, pedido de informagdes da Senadora Mara Gabrilli, aprovado pela
Comissdo Diretora do Senado Federal, contido no Requerimento n° 589, de 2023.

Segue, em anexo, avulso da proposigdo e copia do Parecer n® 44, de 2023.

A resposta ao requerimento devera 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 enderego
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
Nicleo 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,

R =

| ey

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

gsl/rqs23-589



SENADO FEDERAL
REQUERIMENTO N° 589, DE 2023

Requer que sejam prestadas, pelo Senhor Ministra de Estado da Saude, Nisia Verdnica
Trindade Lima, informacdes sobre as acdes do Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas
para a aten¢ao as pessoas com erros inatos do metabolismo.

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

REQUERIMENTO N*® DE

Requer que sejam prestadas, pelo Senhor
Ministra de Estado da Saude, Nisia
Verbnica Trindade Lima, informacdes
sobre as acdes do Sistema Unico de Sadde
(SUS) voltadas para a atencdo as pessoas
com erros inatos do metabolismo.

Senhor Presidente,

Requeiro, nos termos do art. 50, § 22, da Constituicdo Federal e do art.
216 do Regimento Interno do Senado Federal, que sejam prestadas, pelo Senhor
Ministra de Estado da Saude, Nisia Verdnica Trindade Lima, informacGes sobre as
acdes do Sistema Unico de Satide (SUS) voltadas para a atencdo as pessoas com

erros inatos do metabolismo.
Nesses termos, requisita-se:

1. Qual é o numero de pessoas diagnosticadas com erro inato do

metabolismo por ano no Brasil?

2. Do total de diagndsticos anuais de erro inato do metabolismo no
Pafs, quantos sio feitos por triagem neonatal (teste do pezinho)

e quantos s3o feitos por descompensagdo clinica?

3. Qual é o nimero total de pessoas com erro inato do metabolismo
no Pafs atendidas pelo SUS? O sistema de saide suplementar
privado oferece atendimento? O Ministério da Saide (MS) tem

alguma estimativa sobre o nimero de casos nao diagnosticados?
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10.

11.

12.

13.

Quantos s3o os servicos especializados no acompanhamento de
pessoas com erros inatos do metabolismo? Como esses servigos
estdo distribuidos no Pais? Como se da o financiamento desses

Servicos

Quais sdo os tipos de férmulas nutricionais metabdlicas

disponibilizadas pelo SUS?

Quais sdo os quantitativos de cada tipo de férmula nutricional

metabdlica disponibilizada anualmente pelo SUS?

O MS tem ciéncia de falhas na aquisicdo ou na distribuicdo de

férmulas nutricionais metabdlicas pelo SUS?

Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)

relativos a erros inatos do metabolismo vigentes?

Quais PCDTs sobre erros inatos do metabolismo estio em

processo de elaboragdo?

Os PCDTs estdo atualizados quanto as férmulas nutricionais

metabdlicas mais modernas para erros inatos do metabolismo?

O MS leva em consideracdo a palatabilidade das férmulas
metabdlicas na elaboracdo dos PCDTs? Qual é a avaliacio
do MS a respeito da palatabilidade das férmulas atualmente

disponibilizadas?

O MS dispde de dados atualizados sobre possiveis entraves no

processo de distribui¢do das férmulas metabdlicas?

O MS executa agdes de capacitacdo das secretarias estaduais e
municipais de satide para aprimorar a logistica de distribuicdo

dessas férmulas? E sobre a qualidade das férmulas distribuidas?
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14. Como o MS atua diante dos problemas de qualidade das férmulas
quando, por exemplo, ha interdi¢do pela Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitdria?

15. O MS acompanha a distribuicdo e qualidade das férmulas
nutricionais pactuadas e com responsabilizacdo dos estados pela
aquisicdo e distribuicdo? Quando ha reclamagdes por parte dos

pacientes, como o MS procede?

16. Apresentar dados referentes a judicializagdo de pedidos de
fornecimento de férmulas metabdlicas nos ultimos cinco anos,
em especial: nimero de demandas judiciais, principais férmulas
demandadas, se sdo produtos padronizados pelo SUS, doengas
que motivaram os pedidos e valores gastos com o cumprimento

das decisdes judiciais.

JUSTIFICACAO

Os Erros Inatos de Metabolismo (EIM) sdo condicGes cronicas e
raras que podem se desenvolver da infancia a vida adulta e que afetam todo
o sistema familiar em contextos fisico, psicoldgico e social. Caracterizam-se
por uma deficiéncia enzimatica que causam o mau funcionamento de uma via
metabdlica. Com isso algumas substancias importantes para o bom funcionamento
do organismo sdo alteradas e resultam no acimulo de substratos que podem
ser téxicos. Assim, faz-se necessaria a reducido do consumo de nutrientes
que produzem esses produtos tdxicos, ou ainda aumentar a excrecdo de tais

metabdlitos téxicos, por meio de férmulas nutricionais e dietas especificas.

Sdo exemplos de EIM as aminoacidopatias (fenilcetontria,

homocistintria, doenca da urina do xarope de bordo ou leucinose, tirosinemias,
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hipermetioninemia, cistinuria, cistinose e outras), as acidemias ou acidirias
organicas (deficiéncia da acil-CoA, desidrogenase dos 4cidos graxos de cadeia
média, acidemia propidnica, acidemia metilmal6nica e outras), distdrbios do ciclo

da ureia, galactosemias, entre tantos outras condigdes.

Pessoas com EIM podem apresentar severos impedimentos nos seus
ciclos de vida, em perfis variados de apresentagdes clinicas e sintomas que
abrangem, de forma geral, a descompensagdo metabdlica, sintomas neuroldgicos,
envolvimento de multissistemas nas condi¢cdes raras, comprometimento no

desenvolvimento e no aprendizado.

Os monitoramentos clinico, bioquimico e dietético rigorosos sdo
mandatdrios para as pessoas afetadas pelos EIMs, desde a mais tenra infancia,
com possibilidade de internacdes em determinados casos. E preconizado na
dieta vitalicia restrita o uso da Férmula metabdlica especifica para as doencas

metabdlicas das proteinas (DMP) e o uso de alimentos especiais hipoproteicos.

Mesmo se tratando de um enorme grupo de complexos subgrupos de
condi¢des raras de saude, até recentemente apenas a fenilcetonuria fazia parte
da Triagem Neonatal bioldgica. Com a aprovagdo e sangdo da Lei n°® 14.154, de
26 de maio de 2021, além da fenilcetontria, foram elencadas para a triagem as
galactosemias, as aminoacidopatias, os disturbios do ciclo da ureia, os disturbios
da betaoxidagdo dos dcidos graxos e as doengas lisossdmicas, porém, ainda, sem
regulamentagdo, ou seja, ainda ndo sdo triadas pelo SUS, a despeito de ampla
tecnologia ja existente, inclusive para as acidemias que deveriam constar nessa

lista do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN).

Reforco, portanto, a importdncia da disponibilizacdo dessas
informagdes, considerando o grande nimero de doencas de EIM, a necessidade de
informacdes e a urgéncia de agdo para minimizar os impactos para a alimentagao,

satde e qualidade de vida das pessoas com doengas metabdlicas.
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Conto com o apoio dos nobres pares para a aprovagdo deste

Requerimento.

Sala das Sessdes, 15 de junho de 2023.

Senadora Mara Gabrilli
(PSD - SP)
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SENADO FEDERAL
PARECER (SF) N2 44, DE 2023

Da COMISSAO DIRETORA DO SENADO FEDERAL, sobre o
Requerimento n° 589, de 2023, da Senadora Mara Gabrilli, que
Requer que sejam prestadas, pelo Senhor Ministra de Estado da
Saude, Nisia VeroOnica Trindade Lima, informacgdes sobre as acdes do
Sistema Unico de Saude (SUS) voltadas para a atencdo as pessoas
com erros inatos do metabolismo.

PRESIDENTE: Senador Rodrigo Pacheco
RELATOR: Senador Chico Rodrigues

03 de outubro de 2023




PARECER N° , DE 2023

Da MESA DO SENADO FEDERAL, sobre o
Requerimento n°® 589, de 2023, da Senadora Mara
Gabrilli, que visa a obter da Senhora Ministra de
Estado da Saude, Nisia Veronica Trindade Lima,
informacgdes sobre as acdes do Sistema Unico de
Saude (SUS) voltadas para a aten¢do as pessoas com
erros inatos do metabolismo.

Relator: Senador CHICO RODRIGUES

I - RELATORIO

A Senadora Mara Gabrilli, com base no art. 50, § 2° da
Constitui¢do Federal (CF), combinado com o art. 216 do Regimento Interno do
Senado Federal (RISF), apresentou o Requerimento (RQS) n° 589, de 2023,
que visa a obter da Exma. Sra. Ministra de Estado da Satde, Nisia Veronica
Trindade Lima, informacgdes sobre a situacdo epidemioldgica dos problemas de
saude relacionados aos erros inatos do metabolismo, bem como quanto as agdes
desenvolvidas pelo Sistema Unico de Saude (SUS) e pelo sistema de satude
suplementar relacionadas a essas condigoes.

O RQS n° 589, de 2023, requisita resposta aos seguintes
questionamentos:

1. Qual ¢ o nimero de pessoas diagnosticadas com erro inato do
metabolismo por ano no Brasil?

2. Do total de diagnosticos anuais de erro inato do metabolismo no
Pais, quantos sdo feitos por triagem neonatal (teste do pezinho) e
quantos sdo feitos por descompensagao clinica?

3. Qual ¢ o nimero total de pessoas com erro inato do metabolismo
no Pais atendidas pelo SUS? O sistema de satde suplementar
privado oferece atendimento? O Ministério da Saude (MS) tem
alguma estimativa sobre o numero de casos nao diagnosticados?
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4. Quantos sdo os servigos especializados no acompanhamento de
pessoas com erros inatos do metabolismo? Como esses servigos
estdo distribuidos no Pais? Como se da o financiamento desses
Servigos

5. Quais sdo os tipos de formulas nutricionais metabolicas
disponibilizadas pelo SUS?

6. Quais sdo os quantitativos de cada tipo de férmula nutricional
metabolica disponibilizada anualmente pelo SUS?

7. O MS tem ciéncia de falhas na aquisicdo ou na distribui¢do de
formulas nutricionais metabdlicas pelo SUS?

8. Quais sdo os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) relativos a erros inatos do metabolismo vigentes?

9. Quais PCDTs sobre erros inatos do metabolismo estio em
processo de elaboracao?

10. Os PCDTs estdo atualizados quanto as formulas nutricionais
metabolicas mais modernas para erros inatos do metabolismo?

11.0 MS leva em consideragdo a palatabilidade das formulas
metabolicas na elaboracao dos PCDTs? Qual ¢ a avaliacao do MS
a respeito da palatabilidade das formulas atualmente
disponibilizadas?

12. O MS dispde de dados atualizados sobre possiveis entraves no
processo de distribuicdo das formulas metabolicas?

13. O MS executa a¢des de capacitacdo das secretarias estaduais e
municipais de satide para aprimorar a logistica de distribuicao
dessas formulas? E sobre a qualidade das formulas distribuidas?

14. Como o MS atua diante dos problemas de qualidade das férmulas
quando, por exemplo, ha interdi¢do pela Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria?

15.0 MS acompanha a distribuicdo e qualidade das formulas
nutricionais pactuadas e com responsabilizacao dos estados pela
aquisi¢ao e distribui¢ao? Quando hé reclamagdes por parte dos
pacientes, como o MS procede?

16. Apresentar dados referentes a judicializagdo de pedidos de
fornecimento de formulas metabolicas nos ultimos cinco anos, em
especial: nimero de demandas judiciais, principais formulas
demandadas, se sdao produtos padronizados pelo SUS, doengas que
motivaram os pedidos e valores gastos com o cumprimento das
decisoes judiciais.

Na justificagdo, a autora reforca a importancia da disponibilizacao
dessas informagoes, considerando o grande numero de doengas causadas por
erros inatos de metabolismo, a necessidade de informagdes e a urgéncia de agao
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para minimizar os impactos para a alimenta¢do, satde e qualidade de vida das
pessoas com doengas metabdlicas.

II - ANALISE

O art. 215, inciso I, alinea a, do RISF, determina que sao
dependentes de decisdo da Mesa os requerimentos de informagdo a Ministro de
Estado ou a qualquer titular de 6rgdo diretamente subordinado a Presidéncia da
Republica.

Outrossim, o requerimento em exame esta previsto na CF, no
art. 50, § 2° que estabelece que as Mesas da Camara dos Deputados e do
Senado Federal poderdo encaminhar pedidos escritos de informagdes a
Ministros de Estado, importando em crime de responsabilidade a recusa, ou o
nao atendimento, no prazo de trinta dias, bem como a prestacdo de informagdes
falsas.

O preceito constitucional ¢ regulamentado pelo art. 216 do RISF e
pelo Ato da Mesa n® 1, de 31 de janeiro de 2001. Conforme essas normas, cabe
a Mesa do Senado Federal decidir a respeito do requerimento, que devera se
destinar ao esclarecimento de qualquer assunto submetido a aprecia¢do do
Senado ou atinente a sua competéncia fiscalizadora. O inico impeditivo para
o requerimento € que este ndo pode conter pedido de providéncia, consulta,
sugestdo, conselho ou interrogagdo sobre proposito da autoridade a quem se
dirija (art. 216, incisos | e II, do RISF). O requerimento em andlise ndo incide
em nenhuma das hipoteses impeditivas.

Ademais, o requerimento em pauta cuida de assunto atinente a
competéncia fiscalizadora do Poder Legislativo e as informagdes solicitadas
nao tém carater sigiloso, sendo sua divulgagdo compativel com o principio da
publicidade que rege a administracao publica.

Dessa forma, de acordo com as normas regimentais e
constitucionais, verifica-se que o Requerimento n° 589, de 2023, atende aos
critérios relacionados a solicitagdo de informagdes necessarias a competéncia
fiscalizadora do Senado Federal.
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III-VOTO

de 2023.

Pelo exposto, votamos pela aprovacio do Requerimento n° 589,

Sala das Reunioes,

, Presidente

, Relator
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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. Ivete 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
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Data: 03 de outubro de 2023 (terca-feira), as 10h
Local: Sala de Audiéncias da Presidéncia do Senado Federal

NAO MEMBROS DA COMISSAO

Teresa Leitdo

Izalci Lucas

Lucas Barreto

Professora Dorinha Seabra
Wilder Morais

Angelo Coronel

Marcos do Val

Zenaide Maia

Paulo Paim



DECISAO DA COMISSAO
(RQS 589/2023)

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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