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)

Pagina da matéria

Avulso do RQS 589/2023 [1 de 6]



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?
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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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