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Audiéncia publica, realizada na
Subcomissédo Permanente de Promocgéao,
Acompanhamento e Defesa da Saude, da
Comissédo de Assuntos Sociais, em 10 de
novembro de 2005, para atender ao
Requerimento n° 36, de 2005-CAS, de
autoria do Senador FLAVIO ARNS, com o
objetivo de abordar a deficiéncia de
biotinidase.

A audiéncia — promovida pela Subcomissdo Permanente
de Promocao, Acompanhamento e Defesa da Saude (CASPROMO) e
presidida pelo Senador Augusto Botelho — realizou-se no dia 10 de
novembro de 2005, na sala da Comissdo de Assuntos Sociais do
Senado Federal (CAS), para atender ao Requerimento n° 36, de
2005-CAS, de autoria do Senador Flavio Arns, com o intuito de
abordar a deficiéncia de biotinidase.

O tema foi apresentado pelo depoente convidado, Dr.
Barry Wolf, médico e cientista americano, descobridor da doenca, a
qgual constitui uma desordem metabdlica, de carater autossémico
recessivo, em que o doente ndo produz quantidades adequadas de



biotinidase, enzima necessaria para quebrar os alimentos e liberar
deles a biotina, vitamina do complexo B necesséaria a diversas
fungdes vitais do organismao.

Palestra do Dr. Barry Wolf

O convidado proferiu palestra cujo titulo em inglés pode
ser traduzido como Deficiéncia de biotinidase: triagem neonatal de
uma forma evitavel de retardo mental.

Nessa palestra audiovisual, o especialista explicou o que é
a biotina, mostrou o ciclo dessa vitamina e o papel que a biotinidase
exerce nele, apresentou as caracteristicas clinicas da doenca,
esclareceu que o diagnéstico é feito a partir da medicdo da atividade
da enzima no sangue (um teste simples, barato e definitivo) e afirmou
gue o tratamento é feito por meio de uma dose oral diaria da vitamina,
a um custo anual de aproximadamente duzentos doélares (ou
guatrocentos e quarenta e dois reais).

Em seguida, ap0s mostrar diversas imagens de criancas
portadoras da doenca antes e apos iniciarem o tratamento, o Dr.
Barry Wolf defendeu as razdes pelas quais se deve fazer a triagem
neonatal: a doenca pode resultar em déficit neurologico irreversivel,
as criancas geralmente nédo apresentam os sintomas logo apds o
nascimento, e, sim, somente com varios meses de idade; a doenca
pode ser efetivamente tratada por meio de uma terapia barata e sem
efeitos colaterais; os sintomas podem ser efetivamente prevenidos
com o tratamento; o método de diagnostico é o mais barato entre
todos os exames de triagem neonatal (cerca de vinte e cinco centavos
de ddlar ou cinguenta e cinco centavos de real).

O palestrante, entdo, apresentou informacdes sobre um
projeto piloto para a triagem neonatal da doenca conduzido no Rio
Grande do Sul por instituicdes daquele Estado em parceria com um
centro médico e uma universidade dos EUA. Nessa parte da palestra,
o0 medico informou que os dados desse projeto piloto vém mostrando
gue existe uma maior incidéncia da doenca no Brasil: cerca de um
portador para cada dezessete mil criancgas triadas, enquanto nos EUA
o indice € de um para cada sessenta mil.
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O item seguinte da apresentacdo mostrou os beneficios
da triagem neonatal da deficiéncia de biotinidase: elimina a
necessidade de assisténcia clinica ou hospitalar intensiva; elimina a
necessidade de exames diagnosticos laboratoriais e de imagem,;
elimina a necessidade de varios tipos de cuidados de suporte para
uma crianga com deficiéncia (escolas especiais, servicos
assistenciais, etc); economiza despesas com cuidados de saude por
toda a vida; possibilita que as criangcas se desenvolvam como
cidadaos normais e produtivos.

Em seguida, o cientista apresentou dados sobre a triagem
neonatal da doenca nos EUA e no mundo. Por fim, ele concluiu a
palestra com a afirmacdo de que se alguém tiver de ter uma doenca
metabdlica congénita, a deficiéncia de biotinidase é aquela que se
deve ter.

Perguntas ao palestrante

Nessa audiéncia, excepcionalmente, foi também permitida
a manifestacdao das pessoas presentes. O palestrante, entao,
respondeu as perguntas formuladas tanto por elas quanto pelos
senadores participantes.

A primeira pergunta foi sobre a importancia do teste do
pezinho. O cientista respondeu que 0s seus custos sédo totalmente
justificaveis, pois as despesas com o tratamento dos portadores de
sequelas decorrentes de doencas nao diagnosticadas cobrem muitos
anos de triagem neonatal.

Em seguida, foi perguntado a ele se uma crianca
diagnosticada pela triagem neonatal como portadora da deficiéncia de
biotinidase poderia ter sintomas da doenca em alguma época. O
meédico esclareceu que as criancas adequadamente tratadas — com
uma dose diaria da vitamina — nunca desenvolvem os sintomas. Ele
relatou que ja viu casos de adolescentes que, por ndo acreditarem
que sao doentes, em virtude de nunca terem apresentado qualquer
sintoma, interrompem o tratamento e passam a ter manifestacoes da
doenca, e essas perduram até eles recomecarem a tomar a biotina.

As perguntas seguintes foram:
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sobre os sintomas que podem aparecer em criangas
gue nao foram testadas (topico que ja havia sido
abordado na palestra);

sobre a ocorréncia de falso negativo ou falso
positivo, respondida pelo palestrante com a
informacédo de que, entre os exames da triagem
neonatal, a dosagem da biotinidase € o que fornece
menos resultados falsos (cerca de um para um
milh&o);

se 0 exame pode ser feito no liquido amnidtico, a
gual o cientista respondeu que “sim”, mas que iSSO
nao vem sendo feito rotineiramente em virtude de
nao haver qualquer razdo que torne necesséaria a
realizacdo do teste antes do nascimento, sobretudo
guando se sabe que os exames do liquido amnidtico
e do vilo corial podem trazer riscos para a gestacao;

se o teste é feito no Brasil, oportunidade em que o
meédico ressaltou os dados de sua palestra sobre o
projeto piloto no Rio Grande do Sul;

se as criancas com sintomas ja apresentam
seqguelas; o palestrante, em sua resposta, assinalou
gue depende da rapidez do diagnéstico e que é
comum os medicos nao estarem familiarizados com
0 quadro da doenca, o que pode retardar tal
diagnostico; ele enfatizou também a grande
variedade de manifestacbes e de formas de
evolucdo do quadro clinico, pois algumas criancas,
mesmo com diagnostico tardio, tém o0s sintomas
totalmente revertidos, sem sequelas, enquanto
outras podem até morrer em decorréncia da doenca,;

se nos EUA ha incentivo para o teste do pezinho e
como o Senado Federal poderia atuar, respondida
com a informacé&o de que, nos EUA, faz-se a triagem
de trinta doencas por meio da espectrografia de
massa, que €& um exame muito caro; em
contrapartida, o teste da biotinidase, feito
manualmente, por colorimetria, € muito barato;



e (ual seria a razdo para a maior incidéncia da
deficiéncia de biotinidase no Brasil; o cientista
mencionou a informacao de que na Arabia Saudita e
na Tunisia essa incidéncia €& muito alta em
decorréncia da grande freqiéncia de casamentos
consanglineos; no entanto, ele ndo soube informar
as razoes para a incidéncia no Brasil ser maior que o
indice nos EUA e enfatizou a necessidade de serem
feitas mais pesquisas a esse respeito;

e (uantas pessoas ja foram diagnosticadas no Brasil
como portadoras da doenca, qual o custo do exame
e qual o custo do tratamento dessas pessoas.

Ressalte-se que, para esta ultima pergunta, a mae de uma
crianca portadora da doenca forneceu as seguintes informacgdes: nao
haveria maiores custos para o exame ser incluido na triagem neonatal
gue ja é feita em alguns Estados da Federacao, pois seria necessario
apenas adquirir um Unico reagente, de baixo preco; o custo mensal
do tratamento de sua filha € de doze reais; no Estado do Parana,
onde o exame faz parte da triagem neonatal ha cinco anos, existem
guarenta criangcas em tratamento; e, por fim, no Brasil, estima-se que
ocorram muitas mortes de criancas com deficiéncia de biotinidase nao
diagnosticada, pela falta de familiaridade dos médicos com essa
doenca.

Consideracg®es finais

Ao término das perguntas e respostas, o Senador Augusto
Botelho permitiu que os Senadores presentes apresentassem suas
consideracOes finais e, em seguida, encerrou a audiéncia com um
agradecimento ao Dr. Barry Wolf.
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