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SUMARIO EXECUTIVO

Doenca rara é aquela que coloca em risco a vida do paciente ou é cronicamente debilitante,
com uma baixa prevaléncia que afeta até 65 pessoas em cada 10 mil habitantes;

No Brasil, cerca de 13 milhdes de pessoas sdo afetadas por doencas raras;

Este estudo é de natureza quantitativa e descritiva, utilizando dados de gastos com inter-
nacdes por doencas raras provenientes da Troca de Informacdes na Saude Suplementar
(D-TISS) da Agéncia Nacional de Saude Suplementar (ANS) durante o periodo de 2021 a 2022;

O Estado de Sao Paulo destacou-se como a federacdao com o maior custo em relacdo as de-
mais, representando 48,2% do total dos gastos com doencgas raras em 2021 e 45,9% em 2022.

Os gastos totais do Brasil apresentaram um aumento significativo de 26% em 2022 relati-
vamente a 2021. E a frequéncia de interna¢des teve um crescimento de 20,4% para o mes-
mo periodo.

As operadoras de médio porte registraram a maior alta no custo médio de internacdo, com
um aumento de 10,9% ao longo de 12 meses;

A modalidade de operadora que apresentou o maior custo médio e maior crescimento em
doze meses foi a autogestao, com valores de R$ 2.267,6 em 2021 e R$ 2.612,4 em 2022, re-
presentando um crescimento anual dos gastos de 15,2%.

O custo médio de atendimento eletivo em internag¢des teve um valor superior ao de urgén-
Cia emergéncia.

Em 2021, a doenca que teve o custo médio mais alto foi a Esclerose Lateral Amiotroéfica
(ELA), custando R$ 7.091,40 por internacdo. Ja em 2022, o maior custo médio por internagao
foi associado a Atrofia Muscular Espinhal (AME), alcancando R$ 10.243,10.
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INTRODUCAO

METODOLOGIA

As doencas raras sao definidas de forma va-
riada em diferentes regides e instituicdes de
saude. De acordo com a Unidao Europeia, uma
doenca rara € aquela que coloca emrisco a vida
do paciente ou é cronicamente debilitante, com
uma baixa prevaléncia (menos de cinco casos
em cada 10 mil habitantes). Por outro lado, o
Ministério da Saude do Brasil estabelece que
uma doenca rara é aquela que afeta até 65 pes-
soas em cada 10 mil habitantes. Estima-se que
existam entre 6 e 8 mil tipos de doencas raras,
sendo que aproximadamente 95% delas nao
possuem tratamento especifico. No Brasil, cer-
ca de 13 milhdes de pessoas sao afetadas por
doencas raras (Souza et al, 2019).

Essas condi¢des geralmente tém origem em
alteracdes genéticas, envolvendo um ou varios
genes, ou anormalidades cromossdmicas, re-
presentando cerca de 80% dos casos. As doen-
cas genéticas raras podem apresentar uma
ampla variedade de sintomas, sendo geral-
mente degenerativas e cronicamente debilitan-
tes, afetando as capacidades fisicas, mentais,
sensoriais e comportamentais dos pacientes
(Souza et al, 2019).

O tratamento das doencas raras requer uma
abordagem multidisciplinar e frequentemente
envolve medicamentos de alto custo. No en-
tanto, esses medicamentos nem sempre sdo
cobertos pelo Sistema Unico de Sadde (SUS) ou
incluidos no Rol de Procedimentos da Agéncia
Nacional de Saude Suplementar (ANS), levan-
do as familias dos pacientes a buscar recursos
por outros meios como financiamento coleti-
VO, associa¢des de pacientes, ac¢les judiciais,
entre outros.

H& uma crescente preocupacgao tanto nos se-
tores publicos quanto nos privados em relacao
aos custos crescentes associados ao tratamen-
to de pacientes com doencgas raras, uma vez
que os recursos financeiros de ambos os seto-
res sao limitados. Este estudo analisou os gas-
tos relacionados a interna¢des por doencas
raras no periodo 2021 a 2022, visando fornecer
insights sobre o impacto financeiro dessas con-
di¢cBes no setor de saude suplementar.
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Este estudo é de natureza quantitativa e des-
critiva, utilizando dados de gastos com interna-
¢Bes por doengas raras provenientes da Troca
de Informacdes na Saude Suplementar (D-TISS)
da Agéncia Nacional de Saude Suplementar
(ANS) durante o periodo de 2021 a 2022.

Na D-TISS, existem dois tipos de despesas
relatadas: “VL_ITEM_EVENTO_INFORMADQ" e
“VL_ITEM_PAGO_FORNECEDOR". Para este es-
tudo, foram utilizados os dados de “Valor de
item informado”, pois sao dados atualizados
com maior probabilidade de nao sofrerem al-
teracBes futuras.

O calculo do numero total de interna¢des
foi baseado na contagem de ocorréncias indi-
viduais, o que significa que um mesmo bene-
ficiario pode ter sido admitido mais de uma
vez para procedimentos. Como resultado, ndo
€ viavel determinar o niumero exato de benefi-
ciarios com doencas raras nas operadoras, mas
apenas a incidéncia de internag¢des relaciona-
das a essas condi¢bes. A partir desses dados,
foram coletados os codigos CID-10 referentes
as doencas raras.

Embora haja entre 6 e 8 mil tipos de doen-
cas raras, neste estudo foram selecionados os
codigos CID que estdo incluidos nos Protocolos
Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) do
Sistema Unico de Saude (SUS), que abrangem
50 tipos especificos.

O PCDT foi desenvolvido para orientar médi-
cos e pacientes sobre as diretrizes de tratamen-
to, visando agilizar o acompanhamento médico
com base em evidéncias cientificas. Dos 50 tipos
de doencas raras descritos no PCDT, apenas a
doenca de Artrite Reativa ndo estava presente
nos dados da D-TISS durante o periodo de 2021
a 2022. Em anexo esta o quadro 1 com as no-
menclaturas da doenca e o CID-10.

RESULTADOS

A Tabela 1 apresenta o valor total do item do
evento informado por unidades federativas e
suas respectivas porcentagens em relagdo ao
gasto total.



IESS
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Durante o periodo de 2021 a 2022, o Estado
de Sdo Paulo destacou-se como a unidade da
federacdo com o maior custo em relagcao as de-
mais, representando 48,2% do total em 2021 e
45,9% em 2022. Esses numeros evidenciam a
significativa contribuicdo desse estado para os
gastos totais com internag¢des por doengas ra-
ras durante esses anos.

A regido Sudeste do Brasil liderou em gas-
tos com interna¢des por doengas raras em
2021 e 2022, seguida pela regidao Sul do pais,
totalizando aproximadamente 80% dos gastos.
Essa concentracdo pode ser atribuida, em par-
te, a taxa de cobertura de beneficiarios, que foi

de 37,2% no Sudeste e 26,2% no Sul em 2022.
Adicionalmente, tanto o Sudeste quanto o Sul
se destacam pela capacidade de diagndstico
e tratamento.

Em relagdo aos gastos totais do Brasil, obser-
vou-se um aumento significativo de 26% entre
0s anos de 2021 e 2022. A frequéncia de utiliza-
cao foi de 20,4% em interna¢des por doencas
raras. O aumento nos gastos totais foi, por-
tanto, influenciado principalmente pelo cres-
cimento do numero de casos atendidos. Esse
aumento pode ter sido resultado do tratamen-
to de doencas menos graves que foram adia-
das durante o periodo da pandemia.

TABELA 1 - DESPESAS COM INTERNACOES EM DOENGCAS RARAS SELECIONADAS (EM R$ MILHOES) POR UNIDADES FEDERATIVAS,
NUMERO DE INTERNACOES E PORCENTAGEM DOS GASTOS EM RELACAO AO TOTAL (2021 E 2022).

N % 2021 % N % 2022 %

NORTE
AM 366 15,4% R$ 697.098,0 0,2% 364 19,2% R$ 1.206.250,3 0,3%
RR - - - - - - - -
AP 178 7,5% R$ 147.230,7 0,0% 99 5,2% R$ 64.813,0 0,0%
PA 1374 57,8% R$ 2.448.276,4 0,7% 977 51,6% R$ 2.046.212,5 0,5%
TO 187 7,9% R$ 128.718,6 0,0% 124 6,6% R$ 64.106,1 0,0%
RO 238 10,0% R$ 626.584,5 0,2% 305 16,1% R$ 400.345,6 0,1%
AC 36 1,5% R$ 69.420,9 0,0% 23 1,2% R$ 10.928,6 0,0%
SUBTOTAL 2.379 100% R$ 4.117.329,1 1,2% 1.892 100,0% R$ 3.792.656,1 0,9%
NORDESTE
MA 1048 6,3% R$ 2.411.889,2 0,7% 1152 5,3% R$ 4.329.249,2 1,0%
PI 2463 14,7% R$ 1.878.670,6 0,5% 2516 11,6% R$ 1.974.154 1 0,5%
CE 783 4,7% R$ 2.473.581,9 0,7% 1296 6,0% R$ 4.786.253,6 1,1%
RN 254 1,5% R$ 1.209.9231 0,3% 801 3,7% R$ 2.220.671,3 0,5%
PE 5012 30,0% R$ 15.271.778,9 4,4% 6368 29,3% R$ 18.820.172,4 4,3%
PB 420 2,5% R$ 1.089.863,4 0,3% 395 1,8% R$ 1.263.264,2 0,3%
SE 843 5,0% R$ 1.763.876,6 0,5% 787 3,6% R$ 1.755.719,6 0,4%
AL 569 3,4% R$ 4.138.669,2 1,2% 543 2,5% R$ 2.672.921,4 0,6%
BA 533312 31,9% R$ 11.178.626,4 3,2% 7889 36,3% R$ 18.863.435,5 4,3%
SUBTOTAL 16.724 100% R$ 41.416.879,2 11,9% 21.747 100,0% R$ 56.685.841,2 13,0%
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TABELA 1 - CONTINUAGCAO

CENTRO-OESTE

DF 4320 46,4% R$ 13.105.824,1 3,8% 4352 41,2% R$ 16.228.798,5 3,7%
MT 1338 14,4% R$ 4.146.171,7 1,2% 1260 11,9% R$ 5.019.087,8 1.1%
MS 1244 13,4% R$ 1.895.696,8 0,5% 1762 16,7% R$ 1.658.469,2 0,4%
GO 2409 25,9% R$ 2.955.103,5 0,9% 3178 30,1% R$ 4.487.697,7 1,0%
SUBTOTAL 9.311 100% R$ 22.102.796,1 6,4% 10.552 100,0% R$ 27.394.053,1 6,3%
SUL

PR 10354 36,3% R$ 16.724.538,4 4,8% 13267 41,5% R$ 25.417.773,0 5,8%
RS 13968 48,9% R$ 22.048.461,2 6,4% 14120 441% R$ 21.355.948,7 4,9%
sC 4234 14,8% R$ 7.029.695,0 2,0% 4609 14,4% R$ 7.655.234,5 1,8%
SUBTOTAL 28.556 100% R$ 45.802.694,5 13,2% 31.996 100,0% R$ 54.428.956,2 12,4%
SUDESTE

SP 61515 61,8% R$ 167.436.099,2  48,2% 77815 63,6% R$ 200.555.008,5 45,9%
R 14505 14,6% R$ 36.616.305,8 10,5% 14831 12,1% R$ 53.789.044,9 12,3%
ES 3506 3,5% R$ 8.914.954,4 2,6% 4296 3,5% R$ 12.138.385,4 2,8%
MG 20011 20,1% R$ 20.746.565,0 6,0% 25318 20,7% R$ 28.502.726,7 6,5%
SUBTOTAL 99.537 100% R$ 233.713.924,3 67,3% 122.260  100,0% R$ 294.985.165,4 67,5%
TOTAL GERAL  156.507 R$ 347.153.623,2 100,0% 188.447 R$ 437.286.672,0 100,0%

Fonte: Elaboragdo proépria IESS a partir dos dados D-TISS

IESS

A Tabela 2 contém os valores dos itens de
eventos informados segundo porte de ope-
radora. A maior concentra¢do das despesas e
numero de internac¢des esta nas grandes ope-
radoras, seguidas pelas de médio e pequeno
porte. Além disso, o custo médio por internacao
também é superior nas grandes operadoras.

No entanto, é importante destacar que fo-
ram as operadoras de médio porte que re-
gistraram a maior alta no custo médio de
internacdo, com um aumento de 10,9% em
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2022 relativamente a 2021. Essa variagdo pode
indicar uma pressao crescente sobre as opera-
doras de médio porte em termos de custos as-
sociados as internacdes por doencgas raras.

Observa-se ainda um aumento na demanda
de interna¢bes em todos os portes de opera-
doras. Esse aumento na demanda sugere um
desafio crescente para as operadoras de saude
de todos os tamanhos, com implica¢des signifi-
cativas para o planejamento e alocacdo de re-
cursos no sistema de saude.
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TABELA 2 - DESPESAS COM INTERNAGOES EM DOENGAS RARAS SELECIONADAS POR PORTE DE OPERADORA E
NUMERO DE INTERNAGOES (EM R$ MILHOES)

OPERADORA N 2021 MEDIO N 2022 MEDIO

GRANDE 109.071 R$276.229.686,93  R$ 2.532,57 137.785  R$353.923.984,99 R$ 2.568,67
MEDIO 36.490 R$ 54.388.093,89 R$ 1.490,49 38.870 R$ 64.235.015,82 R$ 1.652,56
PEQUENO 10.435 R$ 15.583.319,40 R$ 1.493,37 10.957 R$ 16.617.336,57 R$ 1.516,60
SEM INFORMACAO 51 R$ 952.522,98 R$ 1.864,04 835 R$ 2.510.334,61 R$ 3.006,39
TOTAL 156.507 R$347.153.623,20 R$2.218,13 188.447 R$437.286.671,99 R$2.320,48

Fonte: Elaboracdo prépria IESS a partir dos dados D-TISS

A modalidade de operadora que apresentou o maior custo médio e maior crescimento em
doze meses foi a autogestdo, com valores de R$ 2.267,6 em 2021 e R$ 2.612,4 em 2022, represen-
tando um crescimento anual dos gastos de 15,2%.

E interessante notar que as medicinas de grupo apresentaram um decréscimo nos gastos,
apesar de haver um aumento no numero de internagdes. Esse cenario sugere que as medicinas
de grupo podem estar implementando medidas de gestdo dos custos, como negociacdes mais
eficientes com fornecedores, otimizacdo de processos internos ou priorizagao de tratamentos
mais econdémicos.

Essas informacfes ressaltam a importancia de analisar ndo apenas os valores absolutos de
gastos e crescimento, mas também as tendéncias e padrdes especificos de cada modalidade
de operadora ao avaliar os custos associados as interna¢des por doencas raras. Essa analise mais
detalhada pode fornecer insights valiosos para o gerenciamento eficaz dos recursos e melhorias
na prestacdo de servicos de saude.

TABELA 3 - DESPESAS COM INTERNACQES EM DOENCAS RARAS SELECIONADAS POR MODALIDADE DE OPERADORA E
NUMERO DE INTERNACOES (EM R$ MILHOES)

MODALIDADE DE CUSTO

OPERADORA N 2021 MEDIO N 28 %
COOPERATIVA MEDICA 85.607 R$ 132.353.570,3 R$ 1.546,1 92.715 R$ 148.985.879,8 R$ 1.606,9
AUTOGESTAO 16.910 R$ 38.346.203,4 R$ 2.267,7 22.370 R$ 58.439.474,1 R$ 2.612,4
MEDICINA GRUPO 25.368 R$ 63.729.651,2 R$ 2.512,2 37.730 R$ 79.262.253,2 R$ 2.100,8
FILANTROPIA 5.339 R$ 5.239.666,4 R$ 981,4 7.249 R$ 7.284.535,0 R$ 1.004,9
SEGURADORA

ESPECIALIZADA EM SAUDE 23283 R$ 107.484.531,9 R$4.616,4  28.383 R$ 143.314.529,9 R$ 5.049,3

TOTAL 156.507 R$347.153.623,2 R$2.218,1 188.447 R$437.286.672,0 RS 2.320,5

Fonte: Elaboracdo proépria IESS a partir dos dados D-TISS

Os dados apresentados na Tabela 4 destacam que os custos associados ao atendimento de
urgéncia foram superiores aos custos de procedimentos eletivos, tanto em 2021 quanto em 2022,
refletindo também um maior nimero de interna¢des nessa categoria. No entanto, € importante
notar que o custo médio por atendimento de urgéncia é inferior ao custo médio por procedimen-
to eletivo.
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Embora os tipos especificos de procedimentos ndo tenham sido analisados devido as limita-
¢des do banco de dados, é crucial considerar esse aspecto para uma analise mais abrangente.
Observa-se que, em média, o numero de atendimentos de urgéncia é aproximadamente 70%
maior do que o numero de procedimentos eletivos realizados, o que destaca a importancia de
compreender as diferencas nos tipos de procedimentos e sua relagdo com os custos e o volume
de atendimentos. Essa analise mais detalhada pode fornecer insights valiosos para o planeja-
mento e alocagao de recursos, visando otimizar a eficiéncia e a qualidade do atendimento nos

servicos de saude.

TABELA 4 - DESPESAS COM INTERN’A(;()ES EM DOENCAS RARAS SELECIONADAS POR TIPO DE ATENDIMENTO E
NUMERO DE INTERNACOES (EM R$ MILHOES)

N 2021 CUSTO MEDIO N 2022 CUSTO MEDIO
ELETIVO 48.746 R$ 149.896.249,7 R$ 3.075,0 60.110 R$ 177.762.175,9 R$ 2.957,28
URGENCIA 107.761 R$ 197.257.373,5 R$ 1.830,5 128.337 R$ 259.524.496,1 R$ 2.022,21
TOTAL 156.507 R$ 347.153.623,2 R$ 2.2181 188.447 R$437.286.672,0 R$ 2.320,48

Fonte: Elaboragdo proépria IESS a partir dos dados D-TISS

Em 2021, a doenca que teve o custo mé-
dio mais alto por internacao foi a Esclerose
Lateral Amiotréfica (ELA), custando R$ 7.091,40
por internagao.

Ja em 2022, o maior custo médio por in-
ternacao foi associado a Atrofia Muscular
Espinhal (AME), alcancando R$ 10.243,10. No
dia 26 de junho de 2021 saiu uma portaria
do Ministério da Saude incorporando para
o SUS e planos de saude o medicamento
Nusinersena (Spinraza) para o tipo 2 da AME,
antes esse farmaco era apenas para o tipo 1
da doenca que foi incorporado em 2019. Isso
pode ser uns dos fatores que explica o au-
mento do custo médio.

A ELA é uma doenca neurolégica progressi-
va e degenerativa que afeta as células nervosas
no cérebro e na medula espinhal, responsaveis

pelo controle dos movimentos voluntarios dos
musculos, como falar, se movimentar, respirar e
engolir. AAME é uma doenca genética rara que
afeta as células nervosas na medula espinhal e
resulta na fraqueza progressiva dos musculos.
Essa condicdao compromete a capacidade do
corpo de controlar os movimentos musculares
voluntarios, levando a problemas de locomo-
¢do, respiracao e degluticdo.

Por outro lado, a doenga com o menor custo
meédio por internacdo em ambos os anos foi a
Doenca Falciforme, com valores de R$ 1.004,80
em 2021 e R$ 1.172,40 em 2022.

A doenca falciforme é um conjunto de distur-
bios genéticos hereditarios que afetam a hemo-
globina, uma proteina nas células vermelhas do
sangue responsavel por transportar oxigénio
pelo corpo.

TABELA 5 - NUMERO DE INTERNACOES E VALOR DA DESPESA COM CADA ITEM (EM R$ MILHOES)

DOENGA

VALOR z
N INFORMADO CUSTO MEDIO

2021

ANEMIA APLASTICA, MIELODISPLASIA E

NEUTROPENIAS CONSTITUCIONAIS 12.456 R$ 38.713.452,0 R$ 3.108,02
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA) 5.217 R$ 36.995.711,9 R$ 7.091,38
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE 8.129 R$ 34.284.030,4 R$ 4.217,50
COLANGITE BILIAR PRIMARIA 19.077 R$ 33.013.041,3 R$ 1.730,52
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TABELA 5 - CONTINUAGCAO

ESCLEROSE MULTIPLA 15.646 R$ 30.621.716,4 R$ 1.957,16
DOENCA DE CROHN 14.873 R$ 24.343.665,6 R$ 1.636,77
DOENCA FALCIFORME 22.978 R$ 23.087.539,7 R$ 1.004,77
AME 2.115 R$ 16.402.175,0 R$ 7.755,17
PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA 7.134 R$ 15.864.518,2 R$ 2.223,79
MIASTENIA GRAVIS 4.658 R$ 15.728.921,3 R$ 3.376,75
HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR 5.507 R$ 14.001.404,5 R$ 2.542,47
INSUFICIENCIA PANCREATICA EXOCRINA 5.781 R$ 8.241.282,4 R$ 1.425,58
IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS COM DEFICIENCIA DE ANTICORPOS 3.153 R$ 7.633.789,3 R$ 2.421,12
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 4910 R$ 7.384.984,0 R$ 1.504,07
FIBROSE CiSTICA COM MANIFESTAGOES PULMONARES 3.244 R$ 5.728.645,8 R$ 1.765,92
2022

DOENCA FALCIFORME 31.081 R$ 36.440.337,0 R$1.172,4

ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA) 6.647 R$ 44.318.019,7 R$ 6.667,4

MIASTENIA GRAVIS 6.041 R$ 25.433.847,6 R$ 4.210,2

ESCLEROSE MULTIPLA 17.768 R$ 39.422.874,3 R$ 2.218,8

R e P 15.648 R$ 41.510.539,5 R$ 2.652,8

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE 11.660 R$ 50.926.825,4 R$ 4.367,7

COLANGITE BILIAR PRIMARIA 23.651 R$ 37.906.507,8 R$ 1.602,7

DOENCA DE CROHN 15.359 R$ 25.084.535,0 R$ 1.633,2

AME 2.084 R$ 21.346.7221 R$ 10.243,1
PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA 9.078 R$ 21.001.069,9 R$ 2.313,4

HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR 6.031 R$ 16.886.848,3 R$ 2.800,0
IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS COM DEFICIENCIA DE ANTICORPOS 2.942 R$ 9.457.865,3 R$ 3.214,8

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 4.886 R$ 6.999.318,5 R$ 1.432,5

INSUFICIENCIA PANCREATICA EXOCRINA 6.240 R$ 7.806.056,9 R$ 1.251,0

ARTRITE REUMATOIDE 4.251 R$ 6.191.878,8 R$ 1.456,6

Fonte: Elaboragdo proépria IESS a partir dos dados D-TISS

DISCUSSAO

foram analisados por unidade federativa, porte

de operadora, modalidade de operadora, tipo de

Este estudo apresentou dados de frequéncia
e financeiros sobre despesas relacionadas a pa-
cientes internados com doencgas raras em planos
de saude no Brasil, utilizando a base de dados da
D-TISS, no periodo de 2021 a 2022. Os dados
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atendimento e despesa por doenca.

Os resultados indicaram uma concentragao
maior de despesas nas regides Sudeste e Sul do
pais, com destaque para o Estado de Sao Paulo.
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As operadoras de grande porte e cooperativas
meédicas foram as que apresentaram os maio-
res gastos totais com internacdes.

Em relacdo ao tipo de atendimento, as inter-
nacdes de urgéncia foram as que registraram
gastos e numero de internagdes superiores as
internacdes eletivas. Analisando os custos mé-
dios, observou-se que as operadoras de médio
porte foram as que apresentaram o maior au-
mento no custo médio de interna¢do, com um
aumento de 10,9% ao longo de 12 meses. Ja en-
tre as modalidades de operadoras, as autoges-
tdes foram as que tiveram o maior custo médio,
com valores de R$ 2.267,6 por internagdao em
2021 e R$ 2.612,4 em 2022, representando um
crescimento anual dos gastos de 15,2%.

Os custos associados ao tipo de atendimen-
to de urgéncia foram superiores aos custos de
procedimentos dos atendimentos eletivos, tan-
toem 2021 quanto em 2022, refletindo também
um maior numero de internacdes nessa catego-
ria. No entanto, € importante notar que o custo
médio por atendimento de urgéncia foi infe-
rior ao custo médio por procedimento eletivo.
Por fim, foi observado que a Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA) teve o custo médio mais alto
por internagdo em 2021, enquanto a Atrofia
Muscular Espinhal (AME) liderou em 2022.

O alto custo associado aos pacientes com
doencas raras pode ter um impacto signifi-
cativo nos sistemas de saude, tanto publicos
qguanto privados, conforme indicado por dados
do Ministério da Saude e da Agéncia Nacional
de Saude Suplementar (ANS), especialmente
guando esses custos sao obtidos por meio de
solicitac®es judiciais.

De acordo com o Ministério da Saude, em
2019, o gasto com judicializacdo em saude foi
de R$ 1,3 bilhdo, sendo que R$1,2 bilhao foi des-
tinado a custeio de tratamentos de doencas ra-
ras'. Além disso, dados de 2018 divulgados ANS
revelam que os planos de saude tiveram um
custo de R$ 2 bilhdes? devido a judicializacao.

1 https://www1.folha.uol.com.br/seminariosfolha/2020/03/doencas-raras-
respondem-por-90-do-que-uniao-gasta-com-processos-por-acesso-a-
remedio.shtml

2 https://wwwi.folha.uol.com.br/seminariosfolha/2020/03/doencas-raras-
respondem-por-90-do-que-uniao-gasta-com-processos-por-acesso-a-
remedio.shtml
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Embora os gastos totais com as interna¢des
de doencas raras representem uma porcenta-
gem inferior a 1% do total de despesas assisten-
Ciais, essas terapias sao consideradas de alto
custo, especialmente quando se trata de Unico
paciente, o que pode afetar significativamente
a saude financeira de operadoras de peque-
no porte.

Diante desse contexto, identificam-se duas
acdes cruciais: o monitoramento dos gastos
com procedimentos e uma regulacdao adequa-
da para a introducdo de novos medicamentos.

Durante a analise, observou-se um aumen-
to de 26% nos gastos totais com internac¢des
e de 20,4% no numero de internacdes ao longo
de um periodo de doze meses. Esse crescimen-
to deve ter sido influenciado principalmente
pelo aumento de frequéncia em internacfes de
doencas raras.

A regulacdo da incorporagdao de novos me-
dicamentos desempenha um papel crucial na
prevencdo de custos excessivos tanto para o
Sistema Unico de Saude (SUS) quanto para a
saude privada, ambos com recursos limitados.
Através da regulacado, é possivel negociar pre-
¢os com as industrias farmacéuticas em vez de
pagar os pre¢os mais altos do mercado para
atender a decis@es judiciais. Uma regulacao efi-
caz é essencial para a sustentabilidade tanto do
SUS quanto das operadoras de saude privada.

As operadoras funcionam em um regime de
mutualismo, no qual os beneficiarios contri-
buem com mensalidades para garantir o acesso
ao servico de saude para quem precisar entre
os participantes do seguro. Despesas acima do
previsto no contrato acabam sendo repassadas
as mensalidades, afetando todos os participan-
tes do grupo. Isso pode dificultar o acesso ao
beneficio para todos. Portanto, uma regulacao
eficaz é de extrema urgéncia para manter a via-
bilidade dos planos de saude.

CONCLUSAO

Em suma, este estudo ressaltou a impor-
tancia do acompanhamento dos gastos com
procedimentos e da ado¢ao de uma regula-
cao eficiente para a incorporacdo de novos
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medicamentos. Foi observado que os custos

' ' ~ DEFICIENCIA DA BIOTINIDASE E889
totais das internacdes por doencas raras au- - -
mentaram entre 2021 e 2022, o que sinaliza a DEFICIENCIA DE HORMONIO DO CRESCIMENTO E230
necessidade de as operadoras explorarem no- M330;
vos modelos de pagamento aos prestadores  DERMATOMIOSITE E POLIMIOSITE mgg;
para lidar com esse aumento de custos. Além M339
disso, allmplem'enta(;ao de uma regulacdo ade- L C NSiPIDO 5
quada € essencial para prevenir gastos descon-
trolados tanto no Sistema Unico de Satde (SUS) G248,
. o DISTONIAS FOCAIS E ESPASMO HEMIFACIAL G513;
guanto na saude suplementar, contribuindo as- G518
sim para a sustentabilidade do sistema de sau- P
de como um todo. D OENCA DE CROHN K501:
¢ K508;
K509
DOENGA DE GAUCHER E752
FIOCRUZ. Raros, mas ndo sozinhos. Disponivel em: V880,
https://agencia.fiocruz.br/print/6203 DOENCA DE PAGET M888:
SANTANA, S. E-Book - Doencas Raras no SUS. M889
LitHeath. Disponivel em: LITHEALTH.COM.BR DOENGA DE REITER M023
SOUZA et al. Doengas genéticas raras COM  DOENCA DE WILSON E830
abordagem qualitativa: revisdo integrativa da
literatura nacional e internacional. Ciéncia & Saude Bg?f
Coletiva, 24(10):3683-3700, 2019. DOENCA FALCIFORME D572:
D573;
ANEXO D578
Q810;
i a Q811;
EPIDERMOLISE BOLHOSO HEREDITARIA Q812
E ADQUIRIDA G
Q Q818;
NOMENCLATURA DA DOENGA CID-10 Qe
ACROMEGALIA E GIGANTISMO HIPOFISARIO E220 ESCLERITE HIT50
G120 ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA) G122
ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL (AME) ot
ESCLEROSE MULTIPLA G35
D460;
D461; ESPONDILITE ANCILOSANTE M45
D467; -
i D610 FIBROSE CISTICA COM £840
ANEMIA APLASTICA, MIELODISPLASIAE D611: MANIFESTACOES PULMONARES
NEUTROPENIAS CONSTITUCIONAIS !
D612; FIBROSE CiSTICA COM o
D613; MANIFESTACAO PANCREATICA
D618;
7948 HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA NOTURNA D595
ANGIOEDEMA HEREDITARIO D841 HEPATITE AUTOIMUNE K754
g\gms\;é:“%:mﬁoqumlm CRONICA DA D600 HIDRADENITE SUPURATIVA L732
MO53; HIPERPLASIA ADRENAL CONGENITA E250
MO59;
ARTRITE REUMATOIDE MO060; 1270;
MO69:; 1271:
MOS0 HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR 1272;
1278;
COLANGITE BILIAR PRIMARIA K830 1279
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E200; L930;
E207; LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO e
HIPOPARATIREOIDISMO E208; M321;
E209: M328
E892
MIASTENIA GRAVIS G700
HIPOTIREOIDISMO CONGENITO EE%33?; MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO | E760
, , MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO Il E761
HOMOCISTINURIA CLASSICA E721
MUCOPOLISSACARIDOSE TIPO VI E DO TIPO VII E762
D800;
D801; OSTEOGENESE IMPERFEITA Q780
D803;
D805; POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR E851
D806;
D807; PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA D693
D80S; .
D810; SINDROME DE GUILLAIN-BARRE G610
IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS COM gggf Q968;
DEFICIENCIA DE ANTICORPOS D813 SINDROME DE TURNER Q969
D814, N040;
D815; NOA41:
D818; NO42"
D820; N043C
D821; SINDROME NEFROTICA PRIMARIA EM N044'-
D830; CRIANCAS E ADOLESCENTES e
D832; NO46"
D838 NO47;
A L N048
INSUFICIENCIA ADRENAL PRIMARIA £271
(DOENGCA DE ADDISON) H201;
) i i K861: UVEITES POSTERIORES NAO INFECCIOSAS H301{
INSUFICIENCIA PANCREATICA EXOCRINA ' H302;
K903 H308

Fonte: Elaboracdo prépria IESS a partir dos dados D-TISS
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