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PROJETO DE LEI N‘-’é& DE 2023

Institui a Politica Estadual de atengdo integral a pessoa
com Sindrome de Ehlers-Danlos e a Sindrome de
Hipermobilidade Articular.

A ASSEMBLEIA LEGISLATIVA DO ESTADO DO TOCANTINS DECRETA:

Art. 12 - Esta Lei institui a Politica Nacional de Atengdo Integral a Pessoa com a Sindrome de
Ehlers-Danlos e a Sindrome de Hipermobilidade, com o objetivo de assegurar e promover
direitos, protecdo e cuidado, colocando-a em condigdes de igualdade com as demais.

Art. 2° - Para efeitos desta lei, o paciente com a Sindrome de Ehlers-Danlos ou a Sindrome de
Hipermobilidade serd considerado pessoa com deficiéncia condicionado a presenga de
impedimento a longo prazo de natureza fisica, mental, intelectual ou sensorial, o qual, em
interacdio com uma ou mais barreiras, pode obstruir sua participacdo plena e efetiva na
sociedade em igualdade de condi¢des com as demais pessoas. A avaliacdo individual, quando
necessdria, sera biopsicossocial e realizada por equipe multiprofissional.

Art. 32 - 2 S3o diretrizes da Politica Nacional de Atencdo Integral a Pessoa com a Sindrome de
Ehlers-Danlos e a Sindrome de Hipermobilidade:

| — Intersetorialidade no desenvolvimento de acdes e politicas de saude e educacao;
Il — Participacdo da sociedade na formulagdo de politicas publicas e no seu controle;

Il — Atencdo integral a salde, incluindo o diagnéstico precoce, o atendimento multiprofissional
e acesso a todo o tratamento;

IV — Incentivo 3 formac3o e 3 capacitacdo de profissionais de satde para o cuidado integral;

V- Estimulo & pesquisa cientifica, com prioridade para estudos sobre reabilitacdo e tratamento
das manifestacdes mais incapacitantes;
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VI- Coleta e divulgacdo de informagdes estatisticas sobre a morbidade e mortalidade da
Sindrome de Ehlers-Danlos e da Sindrome de Hipermobilidade;

VII- Criagdo de servico de referéncia nas redes de atencdo a satde, para atendimento integral
das pessoas com a Sindrome de Ehlers-Danlos e a Sindrome de Hipermobilidade, conforme
linhas de cuidado definidas;

VIIl- Incentivo a informacdo e conscientizacgdo de profissionais da drea de educacdo,
particularmente profissionais de educacgdo fisica, a fim de promover o conhecimento da
Sindrome de Ehlers-Danlos e da Sindrome de Hipermobilidade e o reconhecimento precoce de
casos que necessitam avaliagdo especializada;

IX- Promocdo de politicas para estimular sua inser¢do no mercado de trabalho;

X- Estimulo a pesquisas socioecondmicas para subsidiar o Poder Pablico na elaboragdo de
programas e projetos de carater social.

Art. 42 - S3o direitos da pessoa com a Sindrome de Ehlers-Danlos e da pessoa com Sindrome de
Hipermobilidade:

- A vida, a dignidade, a saude, a integridade fisica e mental, a autonomia, o transporte, a
seguranga e o lazer;

- A protecdo contra qualquer forma de preconceito e discriminacao;

lll- O principio da isonomia;

IV- A protecido e a redugdo de danos causados pela doenca;

V- O acesso a acdes e a servigos de salde, visando a atengao integral, incluindo:

a O diagnéstico precoce, ainda que ndo definitivo;

b O atendimento humanizado e multiprofissional;

(st A atenc3o integral em servigos de saude especializados, sempre que necessaria;

d. A habilitacdo e a reabilitacdo;

e A terapia nutricional, quando indicado;

f. Os medicamentos, suplementos alimentares, érteses, proteses e materiais especiais que
se fizerem necessarios para promover independéncia para atividades da vida diaria e para o
trabalho;

g. As informag&es que auxiliem no diagndéstico e no tratamento.

VI- O acesso a educacdo, visando o desenvolvimento integral da pessoa, incluindo:

a. Politicas e acdes de inclusdo em todos os niveis da educacdo;
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b. Atividades escolares realizadas em locais que atendam aos principios do desenho
universal, tendo como referéncia as normas de acessibilidade e inclusdo;

¢ Mobilidario adequado ou adaptado as limitacdes

d. Rotinas escolares adaptadas as limitagdes;

e. Atividades fisicas adaptadas as limitagdes, visando desenvolvimento de habilidades e
aptiddes;

VII- O acesso a oportunidades de trabalho adequado, incluindo:

a. Trabalho digno e protegido de elementos que possam agravar seu estado de saude;

b. Ambiente de trabalho acessivel, salubre e inclusivo;

(o Adocio de medidas para compensar a limitagdo ou perda funcional, através de
tecnologias assistivas, habilitacio e reabilitacdo para o trabalho;

d.  Adequacdo da jornada de trabalho e readaptacdo funcional, quando necessarios;

VIII- Acesso a beneficios de assisténcia e previdéncia social.

§12  As pessoas com Sindrome de Ehlers-Danlos ou com Sindrome de hipermobilidade nao
serdo impedidas de participar de planos privados de assisténcia 3 salide em razdo dessas
doencas

§22  As pessoas com Sindrome de Ehlers-Danlos ou com Sindrome de hipermobilidade nao
serdo impedidas de se matricular, frequentar atividades pedagdgicas; nem serdo reprovadas por
auséncias em decorréncia dessas doencas, se atingir o rendimento minimo estabelecido.

Art. 52 - Para cumprimento do disposto nesta Lei, o Poder Publico podera firmar contrato de
direito publico ou convénio com pessoas juridicas de direito privado.

Art. 62 - Cabe ao Poder Publico regulamentar a presente lei, definido protocolo clinico e diretriz
terapéutica, bem como a linha de cuidado para pessoas com Sindrome de Ehlers-Danlos e com
Sindrome de hipermobilidade.

Art. 72 - Esta Lei entra em vigor na data de sua publicag3o.
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JUSTIFICATIVA

A Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) é um grupo de doengas do tecido conjuntivo, decorrente de
diversas alteracdes genéticas que afetam, principalmente, a producdo do coldgeno, dentre
outros componentes desse tecido. S3o patologias heterogéneas, tendo como caracteristicas
comuns a hipermobilidade articular, a hiperextensibilidade cutdnea, a fragilidade tecidual e a
dor cronica.

Ha treze tipos da SED', o acometimento predominante de determinado érgédo € o que ajuda a
determinar o tipo da Sindrome. Os pacientes podem apresentar manifestagdes clinicas que
variam em gravidade, desde leve hipermobilidade articular até fragilidade potencialmente fatal
de tecidos moles e vasculatura. O tipo hipermdvel é o mais prevalente, dentre os sintomas mais
comuns? temos: hiperextensibilidade cutdnea ou pele aveludada, hipermobilidade articular ou
subluxacdo recorrente, lesdes de pele a pequenos traumatismos, equimoses espontdneas e
hemorragias, dores cronicas generalizada e progressiva, fadiga, disautonomia, distonia,
transtornos da propriocepcdo, dificuldades do controle motor, resisténcia a anestésicos,
dificuldades respiratérias, problemas cardiovasculares, alteragdes oro-bucais, manifestagoes
gastrointestinais, alergias diversas, intolerancias alimentares e anafilaxia (Sindrome da Ativagdo
Mastocitaria), distirbios do sono, distlrbios cognitivos (alteragdes de memdria de trabalho,
concentracdo, atencdo, orientacdo espacial e temporal, etc.), disturbios psiquidtricos
(ansiedade, depressdo etc.), alteragdes neuroldgicas (transtorno do déficit de atencgdo,
transtorno do espectro autista, etc.), alteragdes graves durante a gestagdo e parto, dentre
outras. Esses sintomas est3o presentes em um grande numero de outras doengas, ampliando o
diagnéstico diferencial e prolongando a investiga¢do e, consequentemente, o diagndstico final.

O tipo vascular (SEDv) é o mais grave; seus vasos sanguineos sao muito frageis, com maior
propensdo a ruptura de uma grande artéria ou de um 6rgao interno, podendo causar acidente

! MALFAIT, F. et al. The 2017 international classification of the Ehlers—Danlos syndromes. American Journal of
Medical Genetics Part C (Seminars in Medical Genetics), 2017, n.175C, v.1, p.8-26.

2 TINKLE, B.et al. Hypermobile Ehlers—Danlos Syndrome (a.k.a. Ehlers—Danlos Syndrome Type Il and Ehlers—Danlos
Syndrome Hypermobility Type): Clinical Description and Natural History American lournal of Medical Genetic Part C
(Seminars in Medical Genetics), 2017, n.175C, v.1, p.48-69.
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vascular cerebral, muitas intervengbes cirtrgicas e até o oObito prematuro. Os aneurismas
podem estar presentes em qualquer tipo de SED, gerando complicagdes graves e letais.

J4 a Sindrome de Hipermobilidade, também conhecida como “Transtornos do Espectro de
Hipermobilidade (TEH)’ ou “Sindrome da Hipermobilidade Articular” representa uma
manifestacdo clinica comum a diversas doencas, podendo estar associadas ou ndo a outras
manifestacdes sistémicas (fadiga, sindrome da taquicardia postural, distlrbios na bexiga e na
pelve). As pessoas com a Sindrome de hipermobilidade podem apresentar quadros graves e
incapacitantes, que neste caso se confundem com a Sindrome de Ehlers-Danlos do tipo
Hipermadvel (SEDh).

Os sinais clinicos da SED podem estar presentes ao nascimento. Na puberdade, os sintomas de
dor (subluxacdes e luxagdes articulares, mialgia, etc.) e de fadiga, podem piorar, causando
sofrimento emocional significativo.

A partir da terceira década de vida, é possivel variar a apresentacdo clinica: alguns pacientes
apresentam poucos sintomas, mantendo uma qualidade de vida quase normal, enquanto
outros apresentam dores intensas e variadas, além de fadiga, disautonomia e distonia,
evoluindo com grave incapacidade fisica, cognitiva e mental, com piora progressiva, afetando de
forma consideravel a qualidade de vida. Pode ocorrer variagdo de todos os sintomas ao longo
do dia, como exemplo, podera caminhar pela manhd e algumas horas depois apresentar dor
intensa ou fadiga e precisar da cadeira de rodas.

O diagndstico é baseado na histéria clinica e familiar, no exame fisico e em testes genéticos
dentre outros exames, conforme o tipo. O atraso no diagnéstico® e a iatrogenia exacerbam os
sintomas e prejudicam a satde das pessoas com SED. Esses fatos provocam piora progressiva
dos sintomas e, consequentemente, geram incapacidade para atividades de vida diaria (AVD) e
atividades instrumentais de vida didria (AIVD). Para melhorar o funcionamento da vida didria,
muitos pacientes precisam de Orteses para estabilizar articulacdes hipermdveis, auxiliares de

3 CASTORI, M., et al. A Framework for the Classification of Joint Hypermobility and Related Conditions. American
Journal of Medical Genetics Part C (Seminars in Medical Genetics), 2017, n.175C, v.1, p.148-157

4 HAMONET, C. et al. Ehlers-Danlos Syndrome (EDS) a Diagnostic Trap for the Neurologist, an latrogenic Risk for the
Patient. EC Neurology n2, v7, 2017, 46-53.
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mobilidade (bengalas, cadeira de rodas motorizada, veiculos adaptados, etc.), ajuda para o
autocuidado e para o trabalho doméstico, etc.

O tratamento® do paciente é baseado em medidas preventivas de complicagdes graves e/ou
fatais e na reabilitacio. Medicagdes analgésicas, assim como moduladores da dor, sdo
comumente utilizados, além de suplementos alimentares, fibras e alimentagdo, muitas vezes,
restritiva. A oxigenioterapia comeca a ser empregada no tratamento da fadiga, da cefaleia e da
distonia

O processo de reabilitagdo é complexo e requer uma abordagem global, com envolvimento de
diversas especialidades médicas e de equipe multiprofissional especializada, incluindo
fisioterapia intensiva, psicologia, terapia ocupacional, assistente social, dentre outras. Algumas
vezes pode ser necessario o uso de terapias complementares, como acupuntura, osteopatia,
etc. Ha necessidade de programa reeducacional de postura e conscientizacdo corporal para
melhora da propriocepgdo e, consequentemente, de alguns dos sintomas. A precocidade no
processo de reabilitagdo é importante para o resultado funcional e prevencdo de sequelas, que
podem ser irreversiveis. O processo de reabilitacdo € complexo e requer uma abordagem
global, com envolvimento de diversas especialidades médicas e de equipe multiprofissional
especializada, incluindo fisioterapia intensiva, psicologia, terapia ocupacional, assistente social,
dentre outras. Algumas vezes pode ser necessario o uso de terapias complementares, como
acupuntura, osteopatia, etc. Hd necessidade de programa reeducacional de postura e
conscientizac3o corporal para melhora da propriocepcdo e, consequentemente, de alguns dos
sintomas. A precocidade no processo de reabilitagdo é importante para o resultado funcional e
prevengdo de sequelas, que podem ser irreversiveis.

Em 2014, foi editada a Portaria n? 199, de 30 de janeiro de 2014, que institui a unificagdo das
politicas voltadas para os pacientes com doencas raras. Esta portaria trouxe beneficios aos
pacientes, porém abrange apenas as questdes relacionadas a problemas de ordem biolégica e
de acesso i satde. O conceito atual de saude nos remete ao ser integral e entendemos que
alguns ajustes deverdo ser feitos para que haja protecao da pessoa com SED, assegurando-lhes

S HAMONET, C. et al. Ehlers-Danlos Syndrome (EDS), an Hereditary, Frequent and Disabling Disease, Victim of
latrogenia due to Widespread Ignorance. International Journal of Emergency Mental Health and Human Resilience,
n3, vi7, 2015, pp. 661-663
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direitos, protecdes e cuidados, colocando-as em condi¢cdes de igualdade com as demais
pessoas.

Acreditamos que com a aprovacdo do Projeto de Lei que ora apresentamos, instituindo a
Politica Nacional de Proteg3o Integral dos Direitos da Pessoa com a Sindrome de Ehlers-Danlos e
Sindrome de Hipermobilidade, serd possivel promover e assegurar direitos, protecdes e
cuidados as pessoas acometidas por esta sindrome, razdo pela qual peco o apoio dos nobres
pares.
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