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Exposicdo de Motivos

Na anterior Legislatura, o CDS apresentou o Projeto de Lei n.° 384/Xl/1.2, que
estabelecia o regime de comparticipacdo de medicamentos destinados a portadores
de ictiose. A referida iniciativa apesar de ter baixado a comissdo competente e de ter
tido Parecer favoravel, ndo foi alvo de agendamento em Plenario, devido a
dissolucédo da Assembleia da Republica. Coerentemente com 0 que pensavamos na

XI Legislatura, voltamos a presentar um Projeto de Lei sobre a mesma tematica.

De acordo com dados referentes a consulta de Genodermatoses do Hospital de
Santa Maria e de acordo com o projeto europeu Together Against Genodermatoses
(TAG), no qual esta consulta estd integrada, «as genodermatoses sdo doencgas
genéticas muito raras que afetam a pele e, por vezes, outros 6rgaos e sistemas.

Estima-se a sua prevaléncia entre 1:6.000 e 1:500.000.

Atualmente conhecem-se cerca de 300 genodermatoses. Podem ser congénitas ou
manifestar-se ao longo dos primeiros anos de vida, podendo afetar gravemente a

populacao pediatrica.
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Estdo incluidas no grupo das designadas Doencas Orfds. A baixa prevaléncia
acarreta varios problemas, nomeadamente:
Falta de conhecimentos cientificos e médicos
e Pouco investimento na investigacdo e desenvolvimento de farmacos e/ou
dispositivos médicos
e Inexisténcia/escassez de legislacdo que proteja os doentes e respectivas

familias.

No entanto, as genodermatoses podem ser muito graves e ter impacto importante na
gualidade de vida dos doentes, familiares e sociedade:
e Excluséo social, dificuldade na insercao profissional e exercicio da cidadania
¢ Vulnerabilidade a nivel psicolégico, econdémico e cultural
e Associacao frequente com deficiéncias sensoriais, motoras e mentais

e Reducao da esperanca meédia de vida.

Em 2008, a Fundacao René Touraine, lider na investigacdo dermatoldgica europeia,
presidida pelo Prof. Louis Dubertret, lancou o projeto TAG — Together Against
Genodermatoses — Improving Health Care and Social Support for Patients and

Families with Severe Genodermatoses.

Do projeto TAG fazem parte paises do norte da Europa, da baia mediterranica e do
meédio oriente. Os paises membros sao Chipre, Franca, Grécia, lItalia, Malta,
Portugal, Roménia, Eslovénia e Turquia. Como colaboradores contam-se paises
com elevada prevaléncia de genodermatoses e/ou com grande experiéncia no
tratamento daquelas doencgas: Libano, Libia, Mauritania, Marrocos, Arabia Saudita,

Siria, Tunisia, Iémen, Bélgica, Suica, Reino Unido, Alemanha, Croacia. [...]

[...] O projeto TAG centra-se nesta fase em 6 grupos de genodermatoses com
repercussao grave na qualidade de vida dos doentes e suas familias:

1. Epidermolise bolhosa

2. Ictioses graves

3. Queratodermia palmo-plantar

4. Xeroderma pigmentosa



5. Neurofibromatose
6. Grupo que engloba a displasia etodérmica hipohidrética e a incontinéncia

pigmentar

Em 2008, foi formulado o convite para que a Consulta de Dermatologia Pediatrica do
Centro Hospitalar Lisboa Norte integrasse o projeto, sendo o Unico representante

portugués.

Em Portugal, ndo h& um registo oficial sobre a incidéncia e prevaléncia destas
patologias. Os doentes s&do observados de forma ndo estruturada por
dermatologistas, pediatras, geneticistas, neurologistas, médicos de familia e outros
especialistas, de acordo com as principais manifestacées. Nao existiu, até hoje,
gualquer centro de referéncia para as genodermatoses. Neste contexto, e inserido
no projeto TAG, esta a ser criado o primeiro Centro de Referéncia Portugués, que
funcionara como consulta semanal multidisciplinar, integrada na Consulta de

Dermatologia Pediatrica.»

Segundo a Associacdo Portuguesa de Portadores de Ictiose (ASPORI), «ictiose €
um nome raro de perturbacdo genética da pele que tem como caracteristica principal
secura e descamacdo da mesma. Ictiose deriva da palavra grega “icthys” que
significa "peixe" e refere-se ao aspeto escamoso da pele dos pacientes portadores
desta doenca. Esta pele, em muitos casos, € separada por fissuras, € fragil, podendo
ferir-se com mais facilidade.»

No entanto, como «a reproducdo da pele é muito maior», quando uma pessoa

portadora de ictiose se magoa, «a cicatrizagdo € muito rapida».

Este € um distlrbio cutdneo hereditario comum e, de acordo com as pesquisas

efetuadas em literatura sobre dermatologia, existem cinco tipos de ictiose:



1. Ictiose vulgar:
E a forma mais comum de ictiose, caracterizada por uma escamacio acentuada na
pele, nomeadamente nas superficies das extremidades do corpo e em todo o tronco.
As marcas normais das palmas das maos e plantas dos pés sdo demasiado
acentuadas. A producado de suor e sebo é reduzida, a pele é seca, principalmente
nos meses de inverno. No couro cabeludo e na face aparecem escamas finas e

Secas.

2. Ictiose adquirida:
E semelhante & ictiose vulgar, mas pode desenvolver-se em pessoas de qualquer
idade com determinados tipos de doencas malignas e infeciosas; em pessoas com
deficiéncias da dieta e deficiéncias de Vitamina A; pode desenvolver-se como efeito
secundario do uso de drogas redutoras do colesterol; em doentes que efetuem
didlise; doentes de hipotirdidismo; ou pode mesmo desenvolver-se sem causa

aparente.

A ictiose adquirida tem sido regularmente associada a doenca de Hodgkin, mas
também ocorre em associacdo com micoses fungoides, outros linfomas malignos,
sarcoma de Kaposi e carcinomas viscerais. A ictiose adquirida pode ocorrer em
pessoas que sofram de lepra, tuberculose, VIH/SIDA e febre tiféide.

3. Ictiose congénita lamelar:
E um grupo de ictiose caracterizado por uma grande variabilidade. Uma crianca
afetada pela ictiose congénita apresenta um espessamento da pele tipo armadura,

bem como fissuras profundas e ectropio palpebral e da mucosa oral.

Numa base clinica e histoldgica, existem formas bolhosas (eritrodermia ictiésico
bolhoso de Brocq e ictiose bolhosa de Siemens) e ndo-bolhosas (ictiose Harlequim e

ictiose lamelar) que podem ser diferenciadas.



4. Ictiose folicular:
E uma desordem caracterizada por queratose folicular no tronco, nomeadamente
nas regides proximas das extremidades. Parece ser distinta da queratose pilar
gracas a sua natureza generalizada e a sua severidade. Caracteristicas associadas
podem também estar presentes. Alguns doentes também tém ictiose vulgar, no
entanto, ndo estd provado se se trata apenas de uma coincidéncia das duas

condicOes, ou se a icitiose folicular pode representar mais de uma desordem.

5. Ictiose Histrix:
O termo tem sido utilizado para descrever varias desordens diferentes, raras e
severas de queratinizacdo, caracterizadas por hiperqueratose intensa, bem como
tem sido utilizado para descrever nervos epidérmicos localizados e lineares
semelhantes a verrugas, que algumas vezes sado associados a deficiéncia mental,

convulsdes ou anomalias esqueléticas.

Existem alguns “sub-tipos”, embora muito raros, de ictiose Histrix:

e Ictiose Histrix tipo Gravior-Lambert, caracterizada por uma hiperqueratose que
cobre todo o corpo do doente a excecao da face, das palmas das maos, dos
orgaos genitais e das plantas dos pés;

e Ictiose Histrix tipo Gravior-Curth-Macklin, caracterizada por alteracfes
semelhantes as do tipo Histrix e queratoses das palmas das maos e plantas
dos pés;

e Ictiose Histrix tipo Gravior-Rheydt, que consiste em queratoses apenas nas
extremidades incluindo as superficies flexoras e, em menor extensdo, nas
orelhas. Alopécia e anormalidades nos pelos e unhas, assim como surdez do
ouvido interno também foram detetados em portadores deste tipo de ictiose.



A maioria dos tipos de ictiose aparece logo no nascimento e acompanham a pessoa
ao longo de toda a sua vida. No entanto, atualmente ndo existe cura para a ictiose,
existem apenas tratamentos. De realcar que, por complicacdes associadas, a ictiose

pode ser mortal no recém-nascido.

Sendo a ictiose uma doenca incuravel, os doentes apenas dispdem de um conjunto
de tratamentos que, quando devidamente efetuados, podem ajudar a controlar o
desenvolvimento da doenca. Muitos desses tratamentos consistem em cremes e
hidratagdo constante que ajuda a suavizar e aliviar os sintomas. Referimo-nos a
medicamentos tépicos que consistem na aplicacdo de lo¢des, cremes ou pomadas
sobre a pele (emolientes e queratoliticos; corticosterbéides topicos; analogos da
vitamina D; ou outros) e medicamentos sistémicos. Importa referir que sdo ambos
utilizados também no tratamento da psoriase e que, apenas para os portadores de

psoriase, estes medicamentos ja sdo comparticipados pelo escaldo A.

Os medicamentos topicos e sistémicos com indicacdo para portadores de ictiose
sao:
e Topicos:
» Tacalcitol
» Betametasona + Calcipotriol
» Calcipotriol
» Calcitriol
e Sistémicos:
» Acitretina

> |sotretenoina

Importa referir que, de acordo com o Prontuario Terapéutico, ndo existe
Denominagdo Comum Internacional (genérico) para nenhum dos medicamentos

topicos acima discriminados pela substancia ativa, o que inibe os meédicos de



prescrever uma substdncia com a mesma eficacia, mas com custos
substancialmente reduzidos para os doentes. Ora, por falta de condi¢des
econdémicas, muitos dos portadores de ictiose sdo obrigados a abandonar os

regimes terapéuticos.

A prevaléncia global de ictiose é de 1 para cada 300.000 pessoas. De acordo com a
ASPORI, estima-se que existam cerca de 100 portadores desta doenca em Portugal.
Ndo sendo uma doenca que mate, a ictiose € uma doencga incapacitante: a sua
visibilidade inibe os doentes de sair a rua; o incbmodo que Ihes causa o olhar de
terceiros retira-lhnes a autoestima; a ignoréncia face a doenca discrimina-os.
Naturalmente, os portadores de ictiose sentem-se excluidos pela sociedade, o que

conduz a inevitaveis implicacdes psicologicas graves.

Nesse sentido, e seguindo as orientacées do projeto europeu TAG anteriormente
referidas, também € de extrema importancia que os portadores de ictiose possam ter
acesso, sempre que necessario, a centros de referéncia de dermatologia, como
acontece com outras doengas rarissimas que, devido a sua baixa incidéncia,
implicam apoio muito diferenciado, sem prejuizo de apoio pelo médico de familia.
Mais ainda, seria importante que estes doentes pudessem ter acesso aos lugares de
deficientes, na linha da tabela de funcionalidades que o CDS-PP recentemente
apresentou, e desde que devidamente comprovados pelos centros de referéncia de
dermatologia acima referidos e devidamente habilitados para o efeito.

O CDS-PP entende, em suma, que uma maior acessibilidade as terapéuticas e a um
apoio diferenciado promove a saude, o bem-estar e a dignidade dos portadores de
ictiose, podendo ajudar a evitar o agravamento da doenca. Para além do mais, a
pouquissima incidéncia de ictiose em Portugal ndo trara qualquer consequéncia aos

cofres do Estado, mesmo numa altura de crise como a que se atravessa atualmente.

Nestes termos, considera-se ser matéria de interesse publico a atribuicdo da

comparticipacdo pelo Escaldo A dos medicamentos referidos nos numeros 13.3.1



(de aplicagéo topica) e 13.3.2 (de acao sistémica) — Medicamentos queratoliticos e
antipsoriaticos - do Grupo 13 do Escaldo C da tabela anexa a Portaria n°® 1474/2004,
de 21 de Dezembro com as subsequentes alteracdes, quando prescritos para

portadores de ictiose.

Pelo exposto, ao abrigo das disposi¢cdes constitucionais e regimentais aplicaveis, 0s

Deputados do CDS-PP abaixo assinados apresentam o seguinte Projeto de Lei :

Artigo 1°

Os medicamentos referidos nos numeros 13.3.1 (de aplicagédo topica) e 13.3.2 (de
acdo sistémica) — Medicamentos queratoliticos e antipsoriaticos - do Grupo 13 do
Escaldo C da tabela anexa a Portaria n® 1474/2004, de 21 de Dezembro com as
subsequentes alteracbes passam a ser comparticipados pelo Escaldo A, quando

destinados também a portadores de ictiose.

Artigo 2°

1 — Para beneficiar da comparticipacdo prevista no artigo anterior, o doente deve
apresentar documentacdo comprovativa de que padece de ictiose.
2 — O médico prescritor deve sempre fazer mencédo expressa do presente diploma

na receita.

Artigo 3°

A presente lei entra em vigor com a aprovacdo do Orcamento de Estado

subsequente a sua publicacéo.



Palacio de Sao Bento, 1 de Fevereiro de 2012.

Os Deputados,



