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Estabelece politicas publicas para pessoas com
coagulopatias hereditarias no Estado de Mato
Grosso.

A ASSEMBLEIA LEGISLATIVA DO ESTADO DE MATO GROSSO, tendo em vista o que dispde o Art.
42 da Constituicdo Estadual, aprova e o Governador do Estado sanciona a seguinte lei:

Art. 1° Fica assegurado a todos os pacientes com coagulopatias hereditarias o direito de realizar a profilaxia
domiciliar, sendo dever do Estado fornecer o material necessério para o procedimento.

§ 1° Para cumprimento do disposto no caput, o responsavel pela infusdo domiciliar devera receber
treinamento prévio fornecido por médico ou enfermeiro capacitado.

§ 2° Entende-se por responsavel, qualquer pessoa indicada pela pessoa com coagulopatia hereditaria ou seu
responsavel legal.

Art. 2° Deverdo ser desenvolvidas e promovidas campanhas de conscientizacdo sobre as coagulopatias
hereditarias, incluindo a elaboracéo de cartilhas informativas para aumentar o conhecimento sobre seus tipos,
sintomas, cuidados e tratamentos.

Art. 3° Serdo equiparadas as pessoas com deficiéncia, para a concessao de beneficios sociais promovidos
pelo poder publico estadual, as pessoas com diagndstico de coagulopatias hereditarias.

8§ 1° Para fazer jus aos beneficios, o interessado devera apresentar laudo fornecido por médico credenciado
pelo Sistema Unico de Satde — SUS — ou da rede privada devidamente inscrito no seu respectivo 6rgio ou
conselho de classe, atestando sua condicéo e o respectivo CID da doenca.

§ 2° Deverdo ser observadas as demais condi¢Bes estabelecidas para a concesséo do beneficio solicitado.

Art. 4° Os estabelecimentos publicos e privados deverdo garantir a preferéncia no atendimento de pessoas
com coagulopatias hereditarias.

Paragrafo Unico. Devera ser afixada em local visivel e de facil acesso uma placa contendo informacdes sobre
0 que sao coagulopatias hereditarias, assegurando a preferéncia ao atendimento de pessoas nessa condi¢cao.
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Art. 5° As despesas decorrentes da execucao desta lei correrdo a conta de dotacdes orgcamentarias proprias,
consignadas no orgcamento e suplementadas se necessario.

Art. 6° Esta lei entra em vigor na data de sua publicagao.

JUSTIFICATIVA

As coagulopatias hereditarias sdo doencas da coagulacdo. As mais comuns sdo a hemofiliatipo Ae Be a
doenca de Von Willebrand. A hemofilia € uma doenca hemorragica predominante de heranca genética. Ela
se caracteriza pela deficiéncia do fator VIII (hemofilia A) ou do fator IX (hemofilia B), o que impede a
coagulacao do sangue, causando sangramentos externos e internos (musculares, articulares, cerebrais e
nas cavidades abdominais).

A hemofilia afeta mais de 12 mil pessoas no Brasil, com maior frequéncia em mais de 97% do sexo
masculino e cerca de 35% de criangas e jovens até 19 anos. As hemofilias A e B ocorrem, respectivamente,
na propor¢cao de 1:10.000 e 1:40.000 nascimentos de criancas do sexo masculino, ndo apresentando
variacao racial ou étnica. Assim, de acordo com a sua prevaléncia na populacdo brasileira, a hemofilia é
considerada uma doenca rara, definida pelas normas estabelecidas pela politica publica para doencas raras
e, portanto, merece a mesma atencgéo.

As doencas raras sdo caracterizadas por uma ampla diversidade de sinais e sintomas, variando ndo sé de
doenca para doenca, mas também de pessoa para pessoa acometida pela mesma condicao. Manifestacdes
relativamente frequentes podem simular doengas comuns, dificultando o diagnostico, causando elevado
sofrimento clinico e psicossocial aos afetados, bem como as suas familias. Geralmente, as doencas raras
sdo crbnicas, progressivas e incapacitantes, podendo ser degenerativas e levar a morte, afetando a
gualidade de vida das pessoas e de suas familias.

Além disso, muitas delas ndo possuem cura, sendo o tratamento um acompanhamento clinico, fisioterapico,
fonoaudioldgico, psicoterapico, entre outros, com o objetivo de aliviar os sintomas ou retardar seu
aparecimento. Embora individualmente raras, como grupo, elas acometem um percentual significativo da
populacgéo, resultando em um problema de saude relevante.

A hemofilia é classificada de acordo com o nivel de atividade coagulante do fator deficiente: leve (5% a 40%),
moderada (1% a 5%) e grave (inferior a 1%). A manifestacéo clinica mais frequente nos pacientes com
hemofilia grave sdo as hemorragias em muasculos esqueléticos, principalmente as hemartroses, que podem
ser ocasionadas por trauma ou de forma espontanea; 80% dos sangramentos sdo articulares, provocando
deficiéncias fisicas e dores permanentes. Contudo, inexiste politica de reconhecimento doenga como
deficiéncia, o que seria uma medida de protecdo e inclusdo para esses pacientes.

As hemartroses de repeticdo em uma mesma articulacdo (articulagéo-alvo) podem levar a degeneracgéo
articular progressiva, denominada artropatia hemofilica, podendo ocorrer em quaisquer articulacdes. As
articulacbes mais acometidas em ordem decrescente de frequéncia sao: joelhos, cotovelos, tornozelos,
guadris e ombros. Na hemofilia grave, a frequéncia desses episddios hemorragicos varia com a idade, sendo
mais constantes e graves na infancia e adolescéncia.

O tratamento da hemofilia consiste na reposicao do fator da coagulacdo por meio dos concentrados de fator
plasméatico ou recombinante ou do uso de anticorpos monoclonais, medicamentos de alto custo, adjuvantes
na profilaxia dos sangramentos, fornecidos pelo Ministério da Saude. N&do h4 cura para as hemofilias; os
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objetivos de tratamento sdo prevenir e tratar hemorragias para evitar diagndsticos tardios, artropatias
incapacitantes com dano tecidual, melhorando assim a qualidade de vida e a sobrevida.

A prevencdo ou tratamento das hemartroses e outros episoddios hemorragicos na hemofilia envolvem a
infusdo intravenosa do fator de coagulacdo deficiente, que pode ser feita em ambiente hospitalar,
ambulatorial ou domiciliar. Atualmente, existem duas modalidades de tratamento na hemofilia, com maior
concentracdo de fatores de coagulacao: tratamento sob demanda e tratamento profilatico.

O tratamento sob demanda refere-se a infusdo do concentrado do fator de coagulagdo apds o episodio
hemorragico; nesse caso, a reposi¢céo deve ser repetida diariamente até que os sinais e sintomas cessem. O
tratamento profilatico subdivide-se em trés modalidades: (1) a profilaxia primaria, referindo-se ao tratamento
de reposi¢do administrado de maneira periddica e ininterrupta, antes da ocorréncia da segunda hemartrose e
dos 3 anos de idade; (2) a profilaxia secundaria de longo prazo, referindo-se ao tratamento de reposi¢cdo em
geral para tratamento de sangramentos frequentes; e (3) a profilaxia terciaria, referindo-se ao tratamento de
reposicado administrado de maneira periddica, comprovada a doenca articular condral.

Mais recentemente, existem medicamentos que ndo sao fatores de coagulacdo, mas anticorpos monoclonais,
representando um grande avanco no tratamento, principalmente nos bebés e criangcas com hemofilia A. Um
desses medicamentos, com registro na Anvisa, mas atualmente disponivel para uma pequena parcela dos
pacientes, € o Emicizumabe, que permite a injecado subcutdnea e ndo venosa a cada uma a trés semanas.
Isso representa a possibilidade de vida plena principalmente para as criancas com dificil acesso venoso e
suas familias.

A magnitude das manifesta¢cdes hemorragicas nas hemofilias varia conforme a gravidade do caso. Assim,
em pacientes com as formas graves da doenca, as primeiras hemorragias geralmente ocorrem antes do
segundo ano de vida. As simples atividades da vida diaria, como caminhar e correr, podem produzir
hemorragias internas nas partes do corpo onde ha muita atividade e esforco. Tudo isso acarreta perda de
emprego ou impacto negativo no trabalho, para os proprios pacientes e seus familiares.

Dessa forma, o presente projeto de lei busca estabelecer uma politica abrangente e integrada para garantir
acesso ao tratamento adequado, conscientizacdo, educacédo e beneficios as pessoas diagnosticadas com
coagulopatias hereditérias, promovendo, assim, a igualdade de oportunidades, o bem-estar e a qualidade de
vida dessas pessoas.

Edificio Dante Martins de Oliveira
Plenério das Deliberagfes “Deputado René Barbour” em 12 de Dezembro de 2023

Valdir Barranco
Deputado Estadual




