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- Calcipotriol: o surgimento de efeitos adversos é pequeno,
podendo ocorrer irritação local transitória. Podem ocorrer casos de
dermatite facial, com aparecimento de coceira, inchaço, dor, ardor ou
vermelhidão na pele;

- Acitretina: os efeitos adversos incluem dores musculares,
dores nas articulações, dores de cabeça, náuseas, vômitos, secura das
mucosas, perda de cabelo, sede não usual, irritação, secura nos olhos,
alteração do paladar, sensibilidade aumentada à luz solar, unhas que-
bradiças, prisão de ventre, diarreia, cansaço, aumento do suor, ele-
vação do colesterol e triglicérides. Os efeitos mais raros incluem
cheiro anormal da pele, alergias na pele, inflamação da garganta,
inflamação do pâncreas (pancreatite) e inflamação do fígado (he-
patite);

- Metotrexato: pode causar problemas gastrointestinais com
ou sem sangramento, diminuição no número de glóbulos brancos no
sangue, diminuição no número de plaquetas, aumento da sensibilidade
da pele aos raios ultravioleta, feridas na boca, inflamação nas gen-
givas, inflamação na garganta, espinhas, perda do apetite, náusea,
palidez, coceira e vômitos. Mais raramente e dependendo da dose
utilizada podem ocorrer cansaço associado à formação de bolhas e
com perda de regiões da pele e de mucosas (Síndrome de Stevens-
Johnson e necrólise epidérmica tóxica) e problemas graves de pele.
Também pode facilitar o estabelecimento ou agravar infecções;

- Ciclosporina: problemas nos rins e fígado, tremores, au-
mento da quantidade de pêlos no corpo, pressão alta, aumento do
crescimento da gengiva, aumento do colesterol e triglicerídeos, for-
migamentos, dor no peito, batimentos rápidos do coração, convulsões,
confusão, ansiedade, depressão, fraqueza, dores de cabeça, unhas e
cabelos quebradiços, coceira, espinhas, náuseas, vômitos, perda de
apetite, soluços, inflamação na boca, dificuldade para engolir, san-
gramentos, inflamação do pâncreas, prisão de ventre, desconforto
abdominal, diminuição das células brancas do sangue, linfoma, ca-
lorões, aumento da quantidade de cálcio, magnésio e ácido úrico no
sangue, toxicidade para os músculos, problemas respiratórios, sen-
sibilidade aumentada a temperatura e aumento das mamas.

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser
utilizado por mim, comprometendo-me a devolvê-lo caso não queira
ou não possa utilizá-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei
também que continuarei ser atendido, inclusive em caso de eu desistir
de usar o medicamento.

O meu tratamento constará dos seguintes medicamentos:
( ) Clobetasol
( ) Calcipotriol
( ) Acitretina
( ) Metotrexato
( ) Ciclosporina
Autorizo o Ministério da Saúde e as Secretarias de Saúde a

fazer uso de informações relativas ao meu tratamento, desde que
assegurado o anonimato. ( ) Sim ( ) Não

Local: Data:
Nome do paciente:
Cartão Nacional de Saúde:
Nome do responsável legal:
Documento de identificação do responsável legal:
_____________________________________
Assinatura do paciente ou do responsável legal
Médico Responsável: CRM: UF:

___________________________
Assinatura e carimbo do médico
Data:____________________

Observação: Este Termo é obrigatório ao se solicitar o fornecimento
de medicamento do Componente Especializado da Assistência Far-
macêutica e deverá ser preenchido em duas vias, ficando uma ar-
quivada na farmácia e a outra entregue ao usuário ou seu responsável
legal.
Nota: A fototerapia é compatível com os procedimentos 0303080108
- FOTOTERAPIA (POR SESSAO) e 0303080116 - FOTOTERAPIA
COM FOTOSSENSIBILIZAÇÃO (POR SESSAO), da Tabela de Pro-
cedimentos, Medicamentos, Órteses, Próteses e Materiais do SUS.
APÊNDICE
GRAUS DE RECOMENDAÇÃO DE FOTOTERAPIA

Agente Grau de recomendação Nível de evi-
dência

UVB- banda larga C III
UVB- banda estreita B II

UVB + tópicos B II
UVB+ sistêmicos tradicionais B II

UVB+biológicos B II
U V B + P U VA C III
Excimer laser B II
PUVA tópico B II
PUVA oral A I

PUVA+ tópicos A I
PUVA + sistêmicos B II

ÍNDICE DE QUALIDADE DE VIDA EM DERMATOLOGIA -
DLQI-BRA
Este questionário visa medir o quanto o problema de pele que você
tem afetou sua vida durante a semana que passou. Escolha apenas
uma resposta para cada pergunta e marque um X sobre a alternativa
correspondente.

1. O quanto sua pele foi afetada durante a semana que passou por
causa de coceira, inflamação, dor ou queimação?

realmente muito bastante um pouco nada
3 2 1 0

2. Quanto constrangimento ou outro tipo de limitação foi causado por
sua pele durante a semana que passou?

realmente muito bastante um pouco nada
3 2 1 0

3. O quanto sua pele interferiu nas suas atividades de compras ou
passeios, em casa ou locais públicos, durante a semana que passou?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

4. Até que ponto a sua pele interferiu na semana que passou com
relação às roupas que você normalmente usa?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

5. O quanto sua pele afetou qualquer uma das suas atividades sociais
ou de lazer na semana que passou?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

6. Quão difícil foi para você praticar esportes durante a semana que
passou?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

7. Sua pele impediu que você fosse trabalhar ou estudar durante a
semana que passou?

sim não sem relevância
3 0 0

Em caso negativo, sua pele já foi problema para você no trabalho ou
na vida escolar?

bastante um pouco nada
2 1 0

8. Quão problemática se tornou sua relação com o(a) parceiro(a),
amigos próximos ou parentes, por causa de sua pele?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

9. Até que ponto sua pele criou dificuldades na sua vida sexual na
semana que passou?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

10. Até que ponto seu tratamento dermatológico criou problemas para
você na semana que passou?

realmente muito bastante um pouco Nada/sem relevância
3 2 1 0 0

ANEXO

Portaria nº
Aprova o Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da De-

ficiência da Biotinidase.
O Secretário de Atenção à Saúde, no uso das atribuições, e
Considerando a necessidade de se estabelecerem parâmetros

sobre a deficiência da Biotinidase no Brasil e de diretrizes nacionais
para diagnóstico, tratamento e acompanhamento dos indivíduos com
esta doença;

Considerando que os Protocolos Clínicos e Diretrizes Te-
rapêuticas (PCDT) são resultado de consenso técnico-científico e são
formulados dentro de rigorosos parâmetros de qualidade e precisão de
indicação; e

Considerando a avaliação técnica da Comissão Nacional de
Incorporação de Tecnologias no SUS (CONITEC) do Departamento
de Assistência Farmacêutica da Secretaria de Ciência, Tecnologia e
Insumos Estratégicos e do Departamento de Atenção Especializada da
Secretaria de Atenção à Saúde, resolve:

Art. 1º Fica aprovado, na forma do Anexo desta Portaria, o
Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas - Deficiência da Bio-
tinidase.

Parágrafo único. O Protocolo, objeto desta Portaria, contém
o conceito geral da deficiência da biotinidase, critérios de diagnóstico,
critérios de inclusão e de exclusão, tratamento e mecanismos de
regulação, controle e avaliação, é de caráter nacional e deve ser
utilizado pelas Secretarias de Saúde dos Estados e dos Municípios na
regulação do acesso assistencial, autorização, registro e ressarcimento
dos procedimentos correspondentes.

Art. 2º É obrigatória a cientificação do paciente, ou do seu
responsável legal, dos potenciais riscos e efeitos colaterais relacio-
nados ao uso de medicamento preconizado para o tratamento da
deficiência da Biotinidase.

Art. 3º Os gestores estaduais e municipais do Sistema Único
de Saúde (SUS), conforme a sua competência e pactuações, deverão
estruturar a rede assistencial, definir os serviços referenciais e es-
tabelecer os fluxos para o atendimento dos indivíduos com a doença
em todas as etapas descritas no Anexo desta Portaria.

Art. 4º Esta Portaria entra em vigor na data de sua pu-
blicação.

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR

ANEXO

PROTOCOLO CLÍNICO E DIRETRIZES TERAPÊUTI-
CAS

DEFICIÊNCIA DE BIOTINIDASE
1. ME TO D O L O G I A DE BUSCA E AVA L I A Ç Ã O DA L I T E R AT U R A
Foram utilizadas as bases de dados Medline/Pubmed, Em-

base, Cochrane, Center for Review and dissemination, bem como
GeneReviews e livros-texto em 15/07/2012.

Busca na base de dados Medline/Pubmed: foram utilizados
os temos "Biotinidase deficiency" AND Therapeutics, restringindo-se
para estudos em humanos, idiomas português, espanhol e inglês, sem
limite de data. Identificou-se 7 estudos, dos quais foram incluídos
apenas dois trabalhos, já que os demais tratavam de aspectos outros
que o objeto da busca, como diagnóstico diferencial da deficiência de
biotinidase, triagem neonatal e aspectos clínicos sem menção a te-
rapêutica. Utilizando-se os termos "Biotinidase deficiency" AND
Treatment restringindo-se para estudos em humanos, idiomas por-
tuguês, espanhol e inglês, sem limite de data, identificou-se 110
estudos, não sendo encontrada nenhuma meta-análise e nem ensaio
clínico randomizado. Destes, foram incluídos 31 trabalhos, já que os
demais tratavam de aspectos outros que o objeto da busca, como
diagnóstico diferencial da deficiência de biotinidase, triagem neonatal
e aspectos clínicos sem menção a terapêutica. Cabe ressaltar que
quando se refinou a busca para "Clinical trials", "Practice Guidelines"
and "systematic reviews", o número de artigos se restringiu a seis no
total, dos quais apenas um foi incluído já que entre os demais dois
tratavam de triagem neonatal, um relato de caso, dois sobre aspectos
bioquímicos/diagnóstico.

Busca na base de dados Embase: foram utilizados os termos
"Biotinidase deficiency" e Treatment, restringindo-se para estudos em
humanos, idiomas português, espanhol e inglês, sem limite de data,
sendo identificados 123 estudos. Destes, foram incluídos 24 trabalhos,
já que os demais tratavam de aspectos outros que o objeto da busca,
como diagnóstico diferencial da deficiência de biotinidase, triagem
neonatal e aspectos clínicos sem menção a terapêutica, estudos em
animais, aspectos genéticos e bioquímicos.

Busca na base de dados Cochrane: foi utilizado o termo
Biotinidase deficiency sendo identificado um trabalho (sobre aspectos
econômicos de triagem neonatal) que não foi incluído.

Busca na base de dados Center for Review and Dissemi-
nation - CRD: foi utilizado o termo Biotinidase deficiency não sendo
identificado nenhum trabalho.

2. INTRODUÇÃO
A deficiência de biotinidase (DB) é um erro inato do me-

tabolismo, de herança autossômica recessiva, na qual a biotinidase,
que é a enzima responsável pela capacidade de obtenção da vitamina
biotina a partir dos alimentos, tem sua atividade catalítica diminuída
ou ausente. Na DB, a biotina - ou vitamina H, pertencente ao grupo
de vitaminas hidrossolúveis do complexo B - não pode ser liberada a
partir de pequenos biotinilpeptídeos e da biocitina, presentes em ali-
mentos, como leite, ovos, carne, nozes e arroz integral. Essa vitamina
é cofator de diversas enzimas carboxilases, envolvidas na síntese de
ácidos graxos, metabolismo da isoleucina e valina, bem como na
gluconeogênese. Assim, pacientes com DB são incapazes de reciclar
a biotina endógena ou usar a biotina ligada às proteínas da dieta (1).
Consequentemente, a biotina é perdida na urina, principalmente sob a
forma de biocitina, ocorrendo o esgotamento progressivo.

CONSULTA PÚBLICA No- 8, DE 28 DE AGOSTO DE 2012

. O Secretário de Atenção à Saúde torna pública, nos termos
do art. 34, inciso II, c/c art. 59 do Decreto nº 4.176, de 28 de março
de 2002, a minuta de Portaria que aprova, na forma do Anexo, o
Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas - Deficiência da Bio-
tinidase.

O texto em apreço encontra-se disponível, também, no en-
dereço eletrônico: www.saude.gov.br/sas. A relevância da matéria re-
comenda a sua ampla divulgação, a fim de que todos possam con-
tribuir para o seu aperfeiçoamento.

Fica estabelecido o prazo de 30 (trinta) dias, a contar da data
de publicação desta Consulta Pública, para que sejam enviadas con-
tribuições, devidamente fundamentadas, relativas ao citado Protoco-
lo.

As contribuições deverão estar fundamentadas em estudos
clínicos de fase III realizados no Brasil ou no Exterior e meta-análises
de ensaios clínicos, e ser enviadas, exclusivamente, para o seguinte
endereço eletrônico pcdt.consulta@saude.gov.br, especificando-se o
número da Consulta Pública e o nome do Protocolo no título da
mensagem. Os arquivos dos textos das fontes bibliográficas devem
também enviados como anexos.

O Departamento de Atenção Especializada, da Secretaria de
Atenção à Saúde, do Ministério da Saúde (DAE/SAS/MS) coordenará
a avaliação das proposições recebidas e a elaboração da versão final
consolidada do "Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas - De-
ficiência da Biotinidase", para fins de posterior aprovação, publicação
e entrada em vigor em todo o território nacional.

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR
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Os pacientes com DB apresentam uma grande variabilidade
nas manifestações clínicas da doença, bem como na idade de apre-
sentação dos sintomas. Uma das principais características clínicas da
doença é o desenvolvimento gradual dos sintomas e da ocorrência de
episódios de remissão (que podem estar correlacionados ao aumento
da ingestão de biotina livre na dieta). O quadro clínico completo já
foi relatado a partir de 7 semanas de vida, mas sintomas neurológicos
mais discretos podem ocorrer mais cedo, ainda no período neonatal
(2). No entanto, algumas crianças podem não desenvolver sintomas
na adolescência (3) e até mesmo na idade adulta (4). Manifestações
neurológicas como hipotonia muscular, letargia, crises convulsivas
mioclônicas e ataxia são os sinais clínicos iniciais mais frequentes.
Além disso, anormalidades respiratórias, tais como o estridor, epi-
sódios de hiperventilação e apneias ocorrem com frequência (podendo
ser, geralmente, de origem neurológica) (5). Rash cutâneo e alopécia
são achados característicos da doença, no entanto, eles podem ocorrer
mais tardiamente ou até mesmo não ocorrer em alguns pacientes (6,
7). As lesões de pele usualmente são desiguais, próximas dos ori-
fícios, com características eritematosas e exsudativas. Dermatite ec-
zematosa também tem sido observada em grandes áreas do corpo,
acompanhadas ou não de ceratoconjuntivite e perda de cabelo (desde
pequenas a grandes quantidades, incluindo cílios e supercílios) (8).

Devido à variabilidade e inespecificidade das manifestações
clínicas, há um grande risco de atraso no diagnóstico, quando esse
não é feito por meio de triagem neonatal (9). Pacientes com diag-
nóstico tardio, na maioria das vezes, têm retardo psicomotor e outros
sintomas neurológicos, tais como leucoencefalopatia, perda auditiva e
atrofia óptica, que podem ser irreversivéis e até mesmo fatais (10-
12).

O diagnóstico definitivo de DB exige a confirmação laboratorial
(13), que deve ser realizada pela medida da atividade enzimática, que é
feita em plasma por método colorimétrico (14) ou fluorimétrico (15). O
diagnóstico neonatal pode ser feito por meio de triagem neonatal (condição
ideal) em pacientes ainda assintomáticos. Para triagem neonatal se utilizam
cartões de papel filtro impregnado de sangue, nos quais é possível aferir a
atividade de biotinidase por meio de um ensaio colorimétrico qualitativo,
que utiliza biotinil-p-aminobenzoato como substrato (16). Os resultados da
triagem neonatal quando indicativos de DB (seja parcial ou total) devem
ser posteriormente confirmados em medida em plasma (16,17).

Em 1990, Wolf e Heard (18) publicaram um trabalho com
uma amostra de 12 países (Austrália, Áustria, Canadá, Itália, Japão,
México, Nova Zelândia, Escócia, Espanha, Suíça, Alemanha e Es-
tados Unidos) composta por 4.396.834 recém-nascidos submetidos a
programas de triagem neonatal, estimando dessa forma a incidência
mundial de DB profunda ou parcial em 1 a cada 61.067 recém-
nascidos (IC95% de 1/49.500 a 1/79.544). Outros trabalhos que usa-
ram dados nacionais de sistemas públicos de triagem neonatal mos-
tram incidências que variaram de 1 para 11.614 (Turquia) a 1 para
35.900 (Áustria) (19, 20).

Um trabalho brasileiro realizado por Pinto e colaboradores
em 1998 (20) no estado do Paraná, em uma amostra de 125.000
recém-nascidos submetidos à triagem neonatal em um período de 8
meses, revelou uma incidência de 1 para cada 62.500 recém-nascidos,
o que parece estar de acordo com o publicado na literatura inter-
nacional. No entanto, outro trabalho brasileiro, publicado em 2004
por Neto e colaboradores (17), em uma amostra de 225.136 recém-
nascidos (entre 2 e 30 dias de vida) submetidos à triagem neonatal
privada em um período de 4 anos, revelou inicialmente uma atividade
baixa ou ausente em 272 amostras, das quais 240 foram retestadas em
papel-filtro, sendo que 204 destas tiveram atividade enzimática nor-
mal e nas 36 demais a atividade esteve abaixo de 30%. Vinte e dois
destes casos (22/36, aproximadamente 60%) foram confirmados por
análises em plasma, obtendo-se uma incidência estimada de 1 para
cada 9.000 recém-nascidos (amostra total final ajustada de 198.694).
No entanto, cabe ressaltar que os 22 pacientes acima foram testados
e em apenas 15 deles (68,2%) foram detectadas mutações em ho-
mozigose (4 eram heterozigotos e 3 normais), dos quais apenas 3
possuíam deficiência profunda de biotinidase. Após essas análises, a
incidência reduz-se significativamente para 1:15.500 recém-nascidos
(quando consideramos DB profunda ou parcial) e 1:75.000 recém-
nascidos (quando consideramos somente casos de DB profunda). As
amostras do trabalho de Neto et al.(17) eram provenientes de diversas
regiões do Brasil, estando, portanto, submetidas a uma grande va-
riação de temperatura durante o seu transporte e armazenagem. Como
a biotinidase é uma enzima termossensível, há que se cogitar a pos-
sibilidade de aumento de falso-positivos nesse trabalho, em decor-
rência dessa variável.

No Brasil, com base nos dados acima discutidos e extra-
polando os resultados encontrados pelos pesquisadores brasileiros,
estima-se que possam existir aproximadamente 3.200 pacientes com
DB (incidência aproximada de 1 para 60.000 nascidos vivos, em uma
população de cerca de 190 milhões de habitantes).

3. CLASSIFICAÇÃO E S TAT Í S T I C A INTERNACIONAL DE DOENÇAS E
PROBLEMAS RELACIONADOS À SAÚDE (CID-10)

- E53.8 Deficiência de outras vitaminas especificadas do
grupo B

4. DIAGNÓSTICO
4.1 DIAGNÓSTICO CLÍNICO
Idealmente, o diagnóstico deve ocorrer no período pré-sin-

tomático. No entanto, o diagnóstico em crianças que não tenham
realizado triagem neonatal (diagnóstico tardio) deve ser suspeitado
quando da presença de um ou mais sinais clínicos clássicos: crises
convulsivas mioclônicas refratárias ao tratamento, associadas à der-
matite atópica ou seborréica, alopécia, ataxia, conjuntivite e can-
didíase (8). Outros sintomas clínicos frequentes nesses pacientes são:
hipotonia, problemas respiratórios (como hiperventilação, estridor la-
ríngeo, apneias), atraso no desenvolvimento neuropsicomotor (por
comprometimento crônico), surdez e atrofia óptica. No entanto, o
diagnóstico definitivo dessa condição deve ser estabelecido com base
em anormalidades bioquímicas específicas confirmadas laboratorial-
mente (8, 22, 23).

4.2 DIAGNÓSTICO L A B O R ATO R I A L
O diagnóstico ideal é aquele realizado em programas de

triagem neonatal, pois permite tratamento precoce e prevenção do
desenvolvimento do quadro clínico (8). Para triagem neonatal o san-
gue é coletado e impregnado em cartões de papel filtro, nos quais é
possível aferir a atividade de biotinidase por meio de um ensaio
colorimétrico qualitativo, que utiliza biotinil-p-aminobenzoato como
substrato (16). Os resultados da triagem neonatal quando indicativos
de DB (seja parcial ou total) devem ser posteriormente confirmados
em medida em plasma (16, 17).

Como referido anteriormente, o diagnóstico definitivo de DB
exige a confirmação laboratorial (8, 13, 23), que deve ser realizada
pela medida da atividade enzimática em plasma (24). A medida da
atividade enzimática de biotinidase é feita por método colorimétrico e
fluorimétrico (15). Cabe ressaltar que a ingestão de biotina por um
indivíduo a ser testado para DB (medida da atividade enzimática) não
interfere no resultado do exame (25).

Com base no nível da atividade de biotinidase, os pacientes
são classificados em três grupos principais (23):

1. Pacientes com atividade normal: possuem pelo menos
mais de 30% da média da atividade sérica normal de biotinidase (em
relação ao controle do padrão laboratorial);

2. Pacientes com DB parcial: com 10%-30% da média da
atividade sérica normal de biotinidase (em relação ao controle do o
padrão laboratorial);

3. Pacientes com DB profunda: possuem menos de 10% da
média da atividade sérica normal de biotinidase (em relação ao con-
trole do o padrão laboratorial).

5. CRITÉRIOS DE INCLUSÃO
Serão incluídos neste protocolo todos os pacientes que apre-

sentarem o diagnóstico de DB confirmado pela medida plasmática da
atividade enzimática da biotinidase (teste laboratorial) e com ati-
vidade residual inferior a 30% da atividade normal - isto é, de-
ficiência profunda ou parcial de biotinidase (23).

6. CRITÉRIOS DE EXCLUSÃO
Serão excluídos deste protocolo todos os pacientes que apre-

sentarem hipersensibilidade (alergia) ao fármaco ou aos componentes
da fórmula.

7. CASOS ESPECIAIS
A análise de DNA (pesquisa de mutações) não é usada ro-

tineiramente no diagnóstico da doença, pela baixa disponibilidade
laboratorial e altos custos associados. Além disso, os trabalhos até
hoje publicados não identificaram uma clara correlação genótipo-
fenótipo, não sendo, portanto, uma ferramenta diagnóstica útil para o
estabelecimento do prognóstico desses pacientes (26, 27). Esse tipo
de exame diagnóstico fica restrito a casos especiais quando há ne-
cessidade de elucidação diagnóstica em resultados enzimáticos con-
traditórios ou diagnósticos pré-natais, por exemplo.

Existem raros casos de pacientes com DB que apresentam
variantes Km da enzima biotinidase. Esses indivíduos apresentam
atividade enzimática normal aos testes usualmente realizados, que
utilizam como substrato biocitina; mas a testagem com substratos
mais específicos evidenciam a diminuição de afinidade e logo re-
sultado diminuído da atividade enzimática, caracterizando a DB (28).
Na grande maioria das vezes, são pacientes assintomáticos clini-
camente, mas eventualmente podem apresentar quadros clínicos va-
riáveis que necessitam tratamento (29).

8. COMITÊ DE E S P E C I A L I S TA S /CENTRO DE REFERÊNCIA (CR)
O aconselhamento genético e o atendimento dos casos deve

ser realizado conforme o estabelecido pelo Programa Nacional de
Triagem Neonatal (SRTN), do Ministério da Saúde.

9. TR ATA M E N TO
Todos os indivíduos com DB, mesmo aqueles que têm al-

guma atividade enzimática residual de biotinidase, devem ser tratados
com biotina por meio da suplementação com biotina oral em sua
forma livre (não-conjugada) (30). Pacientes com DB parcial também
devem ser tratados pois também podem apresentar manifestações
clínicas (31,32).

É importante frisar que o uso contínuo e diário é funda-
mental para o tratamento, uma vez que a depleção da biotina ocorre
rapidamente (2). Após a confirmação definitiva do diagnóstico, o
tratamento deve ser instituído sem demora, pois os pacientes tornam-
se deficientes em biotina dentro de poucos dias após o nascimento
(2). De modo geral, todos os pacientes toleraram biotina oral, sem
efeitos colaterais, sendo que medidas dietéticas ou restrições ali-
mentares, não são necessárias (33).

Fica evidenciado perante a revisão na literatura cientifica que
a maior parte do que se sabe sobre as características clínicas e história
natural da DB é proveniente de relatos ou pequenas séries de casos,
em geral, de pacientes que foram diagnosticados após o aparecimento
dos sintomas. Nenhum ensaio clínico randomizado foi encontrado,
mas todos os pacientes tratados com biotina apresentam melhora do
quadro clínico e laboratorial, que pode resultar em pouca (pacientes
sintomáticos com tratamento precoce) ou nenhuma (pacientes as-
sintomáticos tratados) sequela neurológica residual (25).

Entre as séries de casos encontradas na busca da literatura,
foram encontrados cinco trabalhos com mais de 20 pacientes in-
cluídos, que descrevem aspectos clínicos de pacientes com DB sin-
tomáticos e assintomáticos tratados com biotina. Láslo e colabo-
radores em 2003 (32) descreveram a evolução clínica de 20 pacientes
húngaros com DB (55% DB profunda) diagnosticados por meio de
triagem neonatal, no período de 1989 a 2001, sendo que todos os
pacientes em tratamento com biotina permaneceram assintomáticos,
havendo períodos de piora e remissão em três deles por não-aderência
ao tratamento.

Em 2001, Möslinger e colaboradores (20) publicaram um
trabalho descrevendo 30 pacientes austríacos provenientes do pro-
grama de triagem neonatal (18/30 com deficiência profunda), sendo
que os pacientes que possuíam atividade enzimática residual acima de
1% se mantiveram assintomáticos (n=13), até a finalização do diag-

nóstico (em média 8 semanas). Os pacientes com DB profunda tra-
tados com biotina antes de 8 semanas de vida permaneceram as-
sintomáticos até a última revisão clínica (idades entre 1,5-10 anos) e
tiveram o escore de QI dentro do normal (variando de 85 a 114). Nos
pacientes (n=9) que descontinuaram ou atrasaram o início do tra-
tamento, foi descrito QI abaixo do normal e atraso na aquisição da
fala. Posteriormente, em 2003, Möslinger e colaboradores (27) pu-
blicaram novamente um trabalho descrevendo desfechos neuropsi-
cológicos de 21 pacientes, dos quais 18 foram diagnosticados por
meio de triagem neonatal. Não há referência ao trabalho anterior (de
2001), mas há indicíos claros de se tratar da mesma amostra de
pacientes. Os pacientes diagnosticados por triagem neonatal (n=18)
tiveram seu diagnóstico estabelecido entre 4 a 8 semanas de vida; os
pacientes que iniciaram tratamento com biotina até a 8ª semana de
vida permaneceram clínica e neurologicamente assintomáticos até a
última revisão dos autores (idades entre 2 a 12 anos), tendo escores
de QI dentro da média (variando de 85 a 110,5). Em três (3/18) com
descontinuação ou má aderência ao tratamento deles houve docu-
mentação de redução do escore de QI abaixo do valor normal (66,5;
65 e 77), reforçando não só a ideia de tratamento precoce como a
manutenção deste.

Weber et al. Em 2004 (11) descreveu os resultados do tra-
tamento com biotina em pacientes com DB ainda assintomáticos
(n=26) e sintomáticos (n=11). Nenhuma criança com deficiência pro-
funda de biotinidase detectada por triagem neonatal (n=26) e com
tratamento iniciado no período pré-sintomático teve perda auditiva ou
visual, atraso no desenvolvimento da fala e nas aquisições motoras.
Entre os tratados já sintomáticos houve maior ocorrência de pro-
blemas visuais (p<0,001), problemas auditivos (p=0,004), atraso na
aquisição da marcha (p=0,002) e na aquisição da fala (p=0,022),
quando comparadas às que foram tratadas assintomáticas. Não houve
diferença significativa na adaptação social ou problemas de com-
portamento entre crianças sintomáticas e assintomáticas. Do ponto de
vista audiológico, Genc et al em 2007(34) verificou em uma série de
20 pacientes com DB em tratamento com biotina (10mg/dia), que os
tempos de latência e limiares de resposta dos potenciais evocados
auditivos foram siginificativamente maiores nas crianças com diag-
nóstico tardio, do que nas com diagnóstico no período pré-sinto-
mático (p<0,05), sendo que em quase 65% dos pacientes que ini-
ciaram o tratamento sintomáticos já havia algum grau de perda au-
ditiva.

Diversos relatos de casos foram publicados ao longo dos
últimos 25 anos, descrevendo o sucesso do tratamento em prevenir a
ocorrência de sintomas em pacientes assintomáticos e a melhora na-
queles sintomáticos. Entre esses trabalhos está descrito a prevenção
do aparecimento de alterações visuais e auditivas (35), bem como a
recuperação dessas manifestações quando já instaladas, tanto do pon-
to de vista clínico (13, 29, 36-38) quanto em relação a parâmetros
eletrofisiológicos (como potenciais evocados e eletroneuromiografia)
(29), neurorradiológicos (por exemplo, ressonância nuclear magné-
tica) (9, 37, 39, 40) e laboratoriais (como acidose lática) (38), levando
assim manutenção ou recuperação do desenvolvimento neuropsico-
motor normal (40), mesmo que em alguns casos a grande demora no
inicio do tratamento leve a irreversibilidade das sequelas neuroló-
gicas, oftálmicas (especialmente, atrofia óptica) e auditivas (surdez
neurossensorial) (9, 13).

Gestantes com DB parecem não apresentar um aumento de
risco significativo de malformações fetais, nem desfechos perinatais
desfavoráveis (41) quando tratadas com biotina em doses de até 30
mg/dia. Não foram encontrados estudos em humanos descrevendo
efeitos teratogênicos da DB. No entanto, trabalhos experimentais com
modelos animais evidenciaram que a deficiência de biotina está for-
temente associada a uma série de mal-formações fetais (42), sendo a
suplementação de biotina mesmo em altas doses segura (43, 44).
Dessa forma, a recomendação atual é de manter o tratamento de
forma regular e com alta adesão em todas gestantes com DB, não
havendo contra-indicação de aumento da dose prescrito de biotina,
caso seja necessário durante o período gestacional.

9.1 FÁRMACOS
Biotina: cápsulas de 5 mg e suspensão oral de 5 mg/mL.
9.2 ESQUEMAS DE ADMINISTRAÇÃO
A biotina deve ser utilizada na dose oral inicial diária de 5

mg (independente do peso corporal), para todos os pacientes com
diagnóstico de DB parcial e 10 mg ao dia (independente do peso
corporal), para todos os pacientes com diagnóstico de DB profunda.
Apenas casos isolados, raramente, necessitam doses maiores (até 30
mg/dia). Esse ajuste de dose deve ser realizado pelo atendimento
especializado realizado em serviços de referência de triagem neonatal
(SRTN), baseado na resposta clínica do paciente, isto é, quando não
houver resposta com a dose padrão ou em casos de exacerbações da
doença.

9.3 TEMPO DE T R ATA M E N TO - CRITÉRIOS DE INTERRUPÇÃO
O tratamento preconizado deverá ser mantido por toda a

vida, já que a interrupção das medidas terapêuticas produz o retorno
ao quadro bioquímico inicial e suas consequentes manifestações clí-
nicas. Cabe ressaltar que em pacientes assintomáticos ou que apre-
sentaram boa resposta clínica, o tratamento deve ter suas doses man-
tidas, não havendo indicação de redução de dose.

9.4 BENEFÍCIOS ESPERADOS
Os resultados de estudos de crianças com DB tratadas com

biotina indicam que esse medicamento é eficaz na prevenção de
sintomas (11,20,27). Os benefícios clínicos esperados no tratamento
da DB variam de acordo com o momento da instituição do tra-
tamento, isto é, se antes (diagnóstico neonatal ou em assintomáticos)
ou após as primeiras manifestações clínicas.

Nos casos em que o diagnóstico é realizado em recém-
nascidos, como nos casos identificados em testes de triagem neonatal,
os objetivos das medidas terapêuticas são, idealmente, evitar o apa-
recimento de qualquer manifestação da doença, bem como garantir o
desenvolvimento intelectual normal (35). Espera-se que com o tra-
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tamento com biotina haja manutenção dos parâmetros neuropsico-
motores normais nos pacientes com diagnóstico precoce e que ti-
veram a instituição do tratamento adequado antes dos primeiros sin-
tomas clínicos.

No entanto, nos casos com diagnóstico tardio, muitas vezes,
complicações já ocorreram e os benefícios esperados do tratamento
com biotina consistem na prevenção do agravamento do quadro clí-
nico e a melhoria gradual das alterações neuropsicológicas e der-
matológicas. Em muitos casos, mesmo com o quadro clínico com-
pleto estabelecido pode haver a remissão importante dos sinais e
sintomas clínicos, sejam eles convulsões (45), leucoencefalopatia (9),
surdez (46) e alterações neurorradiológicas (47).

10. MO N I TO R I Z A Ç Ã O
Os pacientes com DB devem ser monitorados com o acom-

panhamento feito por uma equipe multidisciplinar (clínico/pediatra,
neurologista, dermatologista e geneticista), uma vez que as mani-
festações multissistêmicas da doença assim o exigem (33). O acon-
selhamento genético deve ser sempre realizado, uma vez que o risco
de recorrência para novos filhos do casal é de 25%.

O acompanhamento clínico ambulatorial que se segue após o
diagnóstico deve ser mensal até que haja remissão completa do qua-
dro clínico, sendo feito anualmente após o controle total dos sintomas
(48).

Os pacientes diagnosticados ainda assintomáticos devem fa-
zer avaliação oftalmológica e auditiva a cada 5 anos até os 16 anos de
vida. Nos pacientes cujo diagnóstico foi estabelecido já com ma-
nifestações audiológicas ou oftalmológicas, as avaliações de moni-
torização devem ocorrer pelo menos a cada dois anos até os 16 anos
de vida. Após os 16 anos, as avaliações podem manter-se bianuais ou
conforme a sintomatologia assim o requeira (48).

Na DB a resposta clínica à reposição de biotina na dose de
10mg/dia, as anormalidades bioquímicas e convulsões tendem a se
resolver rapidamente após a instalação do tratamento, sendo pos-
teriormente acompanhadas da melhora das manifestações cutâneas.
Nas crianças com alopécia, o crescimento do cabelo tende a retornar
durante um período de semanas a meses. A atrofia óptica e perda
auditiva podem ser resistentes à terapia, especialmente se decorrido
longo período entre o seu início e o início do tratamento (11, 33).
Assim sendo, considera-se resposta terapêutica ao tratamento a me-
lhora clínica da doença (tanto dos sintomas neurológicos, quanto
dermatológicos), não sendo necessária a realização de exames la-
boratoriais para tanto (22).

Após a melhora clínica, ou mesmo a remissão completa dos
sintomas, a dose deve ser continuada ao longo da vida. Isso também
vale para os pacientes que iniciaram o tratamento ainda assinto-
mático. Nos casos em não houve resposta adequada, aumentos de
doses até 30 mg deverão ser decididos pelo Comitê Estadual de
Especialistas designado pelo Gestor Estadual.

O uso de biotina na dose de até 30 mg por dia é bem
tolerada, e não há qualquer descrição de efeitos adversos ou in-
tolerância ao uso desse medicamento. Após revisão na literatura do
uso de biotina em pacientes com DB, não foram encontrados tra-
balhos que descrevessem complicações agudas ou tardias com o uso
prolongado do medicamento (33), não sendo verificado efeito adverso
algum ao longo de mais de 20 anos de experiência no tratamento de
DB (30) e, não há acúmulo de biocitina (metabólito tóxico da biotina)
nos fluidos corporais (49), o que anteriormente se suspeitava ser um
possível risco.

Gestantes com DB parecem não apresentar um aumento de
risco significativo de malformações fetais (41). Há poucos dados a
respeito dos desfechos em gestações nessas pacientes, mas um tra-
balho publicado por Hendriksz e colaboradores em 2005 (41) des-
creve uma mulher primigesta de 20 anos de idade com o diagnóstico
desde os 7 meses de vida, cuja gestação evoluiu sem intercorrências
e com controles laboratorial normais, mantendo-se durante todo o
período gestacional com uso de biotina na dose de 30 mg/dia. Estudos
com animais (porcos e camundongos) também mostram que altas
doses de biotina na gestação não afetam o desenvolvimento em-
brionário e não aumentam o risco de malformações fetais ou des-
fechos perinatais desfavoráveis (43, 44). De forma contrária, a DB
quando não tratada na gestação (ausência de suplementação de bio-
tina) em camundongos mostrou-se teratogênica, com alta frequência
de defeitos congênitos: fenda palatina (100%), micrognatia (100%), e
micromelia (91,4%) (42), reforçando a indicação de tratamento em
gestantes com DB.

11. REGULAÇÃO/ CONTROLE/ AVA L I A Ç Ã O PELO G E S TO R
Devem ser observados os critérios de inclusão de doentes

neste Protocolo, a duração e a monitorização do tratamento, bem
como a verificação periódica das doses prescritas e dispensadas e a
adequação de uso do medicamento.

A atenção aos doentes com deficiência de biotinidase deve
estar articulada com o Programa Nacional de Triagem Neonatal.

12. TERMO DE E S C L A R E C I M E N TO E RESPONSABILIDADE - TER
É obrigatória a cientificação do paciente, ou de seu res-

ponsável legal, dos benefícios e potenciais riscos e efeitos colaterais
relacionados ao uso dos medicamentos e tratamentos preconizados
neste protocolo, o que deverá ser formalizado por meio da assinatura
de Termo de Esclarecimento e Responsabilidade (TER).
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TERMO DE E S C L A R E C I M E N TO E RESPONSABILIDADE

BIOTINA

Eu _____________________________________________
(nome do (a) paciente), abaixo identificado (a) e firmado (a), declaro
ter sido informado(a) claramente sobre todas as indicações, contra-
indicações, principais efeitos colaterais e riscos relacionados ao uso
do medicamento biotina, indicado para o tratamento da deficiência de
biotinidase .

Estou ciente de que este(s) medicamento(s) somente pode(m)
ser utilizado(s) por mim, comprometendo-me a devolvê-lo(s) caso o
tratamento seja interrompido.

Os termos médicos foram explicados e todas as minhas dú-
vidas foram esclarecidas pelo médico ________________________
(nome do médico que prescreve). Expresso também minha concor-
dância e espontânea vontade em submeter-me ao referido tratamento,
assumindo a responsabilidade e os riscos por eventuais efeitos in-
desejáveis.

Assim declaro que fui claramente informado de que o me-
dicamento que passo a receber pode trazer os seguintes benefícios:

- evitar o aparecimento de qualquer manifestação da doença,
bem como garantir o desenvolvimento intelectual normal;

- melhorar os sintomas da minha doença;
- prevenir as complicações associadas com a minha doen-

ça.
Fui também claramente informado a respeito dos potenciais

efeitos colaterais, contra-indicações e riscos:
- medicamento classificado na gestação como fator de risco

B (não existem estudos bem adequados em mulheres grávidas, em-
bora estudos em animais não tenham demonstrado efeitos prejudiciais
do uso do medicamento na gravidez);

- contra-indicado em casos de hipersensibilidade (alergia) ao
fármaco ou aos componentes da fórmula;

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser
utilizado por mim, comprometendo-me a devolvê-lo caso não queira
ou não possa utilizá-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei
também que continuarei ser atendido, inclusive em caso de eu desistir
de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saúde e as Secretarias de Saúde a
fazer uso de informações relativas ao meu tratamento, desde que
assegurado o anonimato. ( ) Sim ( ) Não
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Local: Data: 

Nome do paciente: 

Cartão Nacional de Saúde: 

Nome do responsável legal: 

Documento de identificação do responsável legal: 

_____________________________________ 
Assinatura do paciente ou do responsável legal 

Médico Responsável: CRM: UF: 

___________________________ 
Assinatura e carimbo do médico 
Data:____________________ 

Observação: Este Termo é obrigatório ao se solicitar o fornecimento 
de medicamento do Componente Especializado da Assistência Far­
macêutica e deverá ser preenchido em duas vias, ficando uma ar­
quivada na farmácia e a outra entregue ao usuário ou seu responsável 
legal. 

-PORTARIA No 909, DE 29 DE AGOSTO DE 2012 

O Secretário de Atenção à Saúde, no uso de suas atribuições, 
e 

Considerando a Portaria nº 562/SAS/MS, de 30 de setembro 
de 2004, que inclui na tabela de serviço/classificação dos Sistemas de 
Informações do SUS (SCNES, SIA e SIH/SUS) os serviços e a 
operacionalização no SIA/SUS dos procedimentos realizados pelos 
Centros de Especialidades Odontológicas (CEO); 

Considerando a Portaria nº 283/GM/MS, de 22 de fevereiro 
de 2005, que estabelece os critérios de antecipação do incentivo 
financeiro para CEO em fase de implantação; 

Considerando as Portarias nº 599/GM/MS e nº 600/GM/MS, 
de 23 de março de 2006, que estabelecem critérios de credencia­
mento/habilitação dos serviços especializados CEO Tipo I, Tipo II e 
Tipo III; 

Considerando a Portaria nº 2.373/GM/MS, de 7 outubro de 
2009, que altera o Art. 4º da Portaria nº 599/GM/MS, de 23 de março 
de 2006; 

Considerando a Portaria nº 1.464/GM/MS, de 24 de junho de 
2011, que altera o Anexo da Portaria nº 600/GM/MS, de 23 de março 
de 2006; 

Considerando a Portaria nº 1.341/GM/MS, de 13 de junho de 
2012, que define os valores dos incentivos de implantação e de 
custeio mensal dos Centros de Especialidades Odontológicas (CEO) e 
dá outras providências; 

Considerando o que estabelece a Política Nacional de Saúde 
Bucal - Brasil Sorridente em relação à reorganização das práticas e a 
qualificação das ações e serviços oferecidos na Saúde Bucal, visando 
à integralidade das ações; e 

Considerando a avaliação técnica da Secretaria de Atenção à 
Saúde - Departamento de Atenção Básica/Coordenação-Geral de Saú­
de Bucal, constante do processo de credenciamento/habilitação desses 
serviços, resolve: 

Art. 1º Ficam habilitados os Centros de Especialidades 
Odontológicas (CEO), relacionados nos Anexo a esta Portaria, a re­
ceberem os incentivos financeiros destinados ao custeio mensal dos 
serviços especializados de saúde bucal. 

Parágrafo único. O não atendimento às condições e carac­
terísticas definidas nas Portarias nº 599/GM/MS e nº 600/GM/MS, 
ambas de 23 de março de 2006 e Portaria nº 1.464/GM/MS, de 24 de 
junho de 2011, pelos municípios pleiteantes, implica, a qualquer tem­
po, no descredenciamento das Unidades de Saúde. 

Art. 2º Esta Portaria entra em vigor na data de sua pu­
blicação. 

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR 

ANEXO 

UF CÓD. M. MUNICÍPIO CÓDIGO 
NO CNES 

TIPO DE REPASSE CLASSIFICA­
ÇÃO 

CEO TIPO 
PE 261640 Vitória de San­

to Antônio 
6901085 Municipal II 

RS 430040 Alegrete 6466249 Municipal II 
RS 431440 Pelotas 6890016 Municipal I 
RS 432140 Tenente Portela 7 0 11 7 2 5 Municipal I 

-PORTARIA No 910, DE 29 DE AGOSTO DE 2012 

O Secretário de Atenção à Saúde, no uso de suas atribui­
ções, 

Considerando a Portaria nº. 1.169/GM/MS, de 15 de junho 
de 2004, que institui a Política Nacional de Atenção Cardiovascular 
de Alta Complexidade; 

Considerando a Portaria SAS/MS nº 210, de 15 de junho de 
2004, que define as Unidades de Assistência em Alta Complexidade 
Cardiovascular e os Centros de Referência em Alta Complexidade 
Cardiovascular e dá outras providências; 

Considerando a Portaria SAS/MS nº. 433, de 15 de maio de 
2012, que suspende os parâmetros populacionais para habilitação, em 
Média e Alta Complexidade, das áreas de Cardiologia, Oftalmologia, 
Nefrologia e Neurocirurgia. Sendo mantidos os critérios técnicos de­
finidos nas portarias das respectivas áreas, bem como avaliação téc­
nica da Coordenação-Geral de Média e Alta Complexidade e o con­
texto das Redes de Atenção à Saúde; 

Considerando a manifestação favorável da Secretaria de Es­
tado da Saúde de São Paulo a aprovação da habilitação pela Co­
missão Intergestores Bipartite do Estado, conforme a Deliberação n° 
22 de 20 de abril de 2012, retificada no DOE em 15/08/2012; e 

Considerando a avaliação da Secretaria de Atenção à Saúde 
- Departamento de Atenção Especializada - Coordenação-Geral da 
Média e Alta Complexidade, resolve: 

Art. 1º Fica habilitado o estabelecimento de saúde a seguir 
como Unidade de Assistência em Alta Complexidade Cardiovascular, 
para realizar procedimentos no serviço especificado: 

Hospital/Município/UF CNES CNPJ 
Hospital Das Clinicas Luzia De Pinho Me-
lo/ Mogi Das Cruzes/SP 

2080680 46374500014730 

- Serviço de Assistência de Alta Complexidade em Cirurgia Cardiovascular; 
- Serviço de Assistência de Alta Complexidade em Procedimentos em Cardiologia In­
tervencionista. 

Art. 2º O custeio do impacto financeiro gerado por esta 
habilitação correrá por conta do orçamento do Ministério da Saúde. 
Os recursos serão alocados ao teto de Média e Alta Complexidade do 
Estado de acordo com o vínculo do estabelecimento e a modalidade 
de gestão. 

Art. 3º Esta Portaria entra em vigor na data da sua pu­
blicação. 

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR 

-PORTARIA No 911, DE 29 DE AGOSTO DE 2012 

O Secretário de Atenção à Saúde, no uso de suas atribui­
ções, 

Considerando a Portaria nº 793/GM/MS, de 24 de abril de 
2012, que institui a Rede de Cuidados à Pessoa com Deficiência no
âmbito do Sistema Único de Saúde; 

Considerando a Portaria SAS/MS nº 511, de 29 de dezembro 
de 2000, que estabelece o cadastramento dos estabelecimentos de 
saúde no País, vinculados ou não ao Sistema Único de Saúde 
(SUS); 

Considerando a Portaria SAS/MS nº 154, de 18 de março de 
2008, que trata da atualização da Tabela de Serviços/Classificações 
do Sistema de Cadastro Nacional de Estabelecimento de Saúde ­
SCNES; 

Considerando a Portaria nº 2.848/GM/MS, de 06 de no­
vembro de 2007, que consolida e detalha os Procedimentos da Tabela
de Procedimentos, Medicamentos, Órteses, Próteses e Materiais Es­
peciais do SUS; e 

Considerando a necessidade de adequar o Sistema de Ca­
dastro Nacional de Estabelecimentos de Saúde (SCNES) e Sistema de 
Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e OPM 
do SUS (SIGTAP), para melhor operacionalizar a Política Nacional 
de Saúde Bucal com vistas à Rede de Cuidados à Pessoa com De­
ficiência, resolve: 

Art. 1º Fica incluída, no Serviço 114 - Serviço de Atenção 
em Saúde Bucal, a classificação 007 - Atendimento à Pessoa com 
Deficiência na Tabela de Serviços/Classificação do Sistema de Ca­
dastro Nacional de Estabelecimentos de Saúde - SCNES, conforme a 
tabela abaixo: 

Cód.Serv.Desc. Serviço Cód. 
Class 

Desc. Da Classifica­
ção 

Gr CBO Desc. 

11 4 Serviço de 
Atenção em 
Saúde Bucal 

007 Atendimento à pes­
soa com deficiência 

01 2232* Cirur­
gião 

dentista 

* Qualquer CBO dentro desta família de CBO. 
Art. 2º Os procedimentos odontológicos, presentes no Anexo 

desta portaria, quando realizados em pessoas com deficiência em 
Centro de Especialidades Odontológicas deverão ser informados no 
Sistema de Informação Ambulatorial (SIA/SUS) através do instru­
mento de registro Boletim de Produção Ambulatorial individualizado 
( B PA - I ) . 

Parágrafo único. Os procedimentos, de que trata o caput 
deste artigo, serão marcados no SIGTAP com o atributo REGRA 
DIFERENCIADA. 

Art. 3° Cabe à Coordenação-Geral dos Sistemas de Infor­
mação do Departamento de Regulação, Avaliação e Controle de Sis­
temas da Secretaria de Atenção à Saúde, adotar as providências ne­
cessárias junto ao Departamento de Informática do SUS - DATA­
SUS/SGEP/MS, para o cumprimento do disposto nesta Portaria quan­
to aos sistemas de informação. 

Art. 4º Esta Portaria entra em vigor na data da sua pu­
blicação, com efeitos a partir da competência seguinte à publicação. 

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR 

ANEXO 

CÓDIGO P R O C E D I M E N TO 
0101020058 APLICAÇÃO DE CARIOSTÁTICO (POR DENTE); 
0101020066 APLICAÇÃO DE SELANTE (POR DENTE); 
0101020074 APLICAÇÃO TÓPICA DE FLÚOR (INDIVIDUAL POR SES­

SÃO); 
0101020082 EVIDENCIAÇÃO DE PLACA BACTERIANA; 
0101020090 SELAMENTO PROVISÓRIO DE CAVIDADE DENTÁRIA; 
0201010232 BIÓPSIA DE GLÂNDULA SALIVAR; 
0201010348 BIÓPSIA DE OSSO DO CRÂNIO E DA FACE; 
0201010526 BIÓPSIA DOS TECIDOS MOLES DA BOCA; 
0307010015 CAPEAMENTO PULPAR; 
0307010023 RESTAURAÇÃO DE DENTE DECÍDUO; 
0307010031 RESTAURAÇÃO DE DENTE PERMANENTE ANTERIOR; 
0307010040 RESTAURAÇÃO DE DENTE PERMANENTE POSTERIOR; 
0307010058 TRATAMENTO DE NEVRALGIAS FACIAIS; 
0307020037 OBTURAÇÃO DE DENTE DECÍDUO; 
0307020045 OBTURAÇÃO EM DENTE PERMANENTE BIRRADICULAR; 
0307020053 OBTURAÇÃO EM DENTE PERMANENTE C/ TRÊS OU MAIS 

RAÍZES; 
0307020061 OBTURAÇÃO EM DENTE PERMANENTE UNIRRADICULAR; 

0307020070 PULPOTOMIA DENTÁRIA; 
0307020088 RETRATAMENTO ENDODÔNTICO EMDENTE PERMANENTE 

BI-RADICULAR; 
0307020096 RETRATAMENTO ENDODÔNTICO EM DENTE PERMANENTE 

C/ 3 OU MAIS RAÍZES; 
0307020100 RETRATAMENTO ENDODÔNTICO EM DENTE PERMANENTE 

UNI-RADICULAR; 
0 3 0 7 0 2 0 11 8 SELAMENTO DE PERFURAÇÃO RADICULAR. 
0307030016 RASPAGEM ALISAMENTO E POLIMENTO SUPRAGENGIVAIS 

(POR SEXTANTE); 
0307030024 RASPAGEM ALISAMENTO SUBGENGIVAIS (POR SEXTAN­

TE); 
0307030032 RASPAGEM CORONO-RADICULAR (POR SEXTANTE); 
0401010082 F R E N E C TO M I A ; 
0404010512 SINUSOTOMIA TRANSMAXILAR; 
0404020038 CORREÇÃO CIRÚRGICA DE FÍSTULA ORONASAL/ ORO-SI­

NUSAL; 
0404020054 DRENAGEM DE ABSCESSO DA BOCA E ANEXOS; 
0404020089 EXCISÃO DE RÂNULA OU FENÔMENO DE RETENÇÃO SA­

L I VA R ; 
0404020097 EXCISÃO E SUTURA DE LESÃO NA BOCA; 
0404020100 EXCISÃO EM CUNHA DO LÁBIO; 
0404020313 RETIRADA DE CORPO ESTRANHO DOS OSSOS DA FACE; 
0404020445 CONTENÇÃO DE DENTES POR SPLINTAGEM; 
0404020488 OSTEOTOMIA DAS FRATURAS ALVEOLODENTÁRIAS; 
0404020577 REDUÇÃO DE FRATURA ALVEOLO-DENTÁRIA SEM OS­

TEOSSÍNTESE; 
0404020615 REDUÇÃO DE LUXAÇÃO TÊMPOROMANDIBULAR; 
0404020623 RETIRADA DE MATERIAL DE SÍNTESE ÓSSEA/ DENTÁRIA; 
0404020631 RETIRADA DE MEIOS DE FIXAÇÃO MAXILO- MANDIBU­

LAR; 
0404020674 RECONSTRUÇÃO PARCIAL DO LÁBIO TRAUMATIZADO; 
0414010256 TRATAMENTO CIRÚRGICO DE FÍSTULA ORO-SINUSAL / 

ORO-NASAL 
0414010345 EXCISÃO DE CÁLCULO DE GLÂNDULA SALIVAR; 
0414010361 EXERESE DE CISTO ODONTOGÊNICO E NÃO- ODONTOGÊ­

NICO; 
0414010388 TRATAMENTO CIRÚRGICO DE FÍSTULA INTRA/ EXTRA­

ORAL; 
0414020022 APICECTOMIA C/ OU S/ OBTURAÇÃO RETROGRADA; 
0414020030 APROFUNDAMENTO DE VESTÍBULO ORAL (POR SEXTAN­

TE); 
0414020049 CORREÇÃO DE BRIDAS MUSCULARES; 
0414020057 CORREÇÃO DE IRREGULARIDADES DE REBORDO ALVEO­

LAR; 
0414020065 CORREÇÃO DE TUBEROSIDADE DO MAXILAR; 
0414020073 CURETAGEM PERIAPICAL; 
0414020081 ENXERTO GENGIVAL; 
0414020090 ENXERTO ÓSSEO DE ÁREA DOADORA INTRABUCAL; 
0414020120 EXODONTIA DE DENTE DECÍDUO; 
0414020138 EXODONTIA DE DENTE PERMANENTE. 
0414020146 EXODONTIA MULTIPLA C/ ALVEOLOPLASTIA POR SEXTAN­

TE; 
0414020154 GENGIVECTOMIA (POR SEXTANTE); 
0414020162 GENGIVOPLASTIA (POR SEXTANTE); 
0414020170 GLOSSORRAFIA 
0414020200 MARSUPIALIZAÇÃO DE CISTOS E PSEUDOCISTOS; 
0414020219 ODONTOSECÇÃO / RADILECTOMIA / TUNELIZAÇÃO; 
0414020243 REIMPLANTE E TRANSPLANTE DENTAL (POR ELEMEN­

TO ) ; 
0414020278 REMOÇÃO DE DENTE RETIDO (INCLUSO / IMPACTADO); 
0414020294 REMOÇÃO DE TÓRUS E EXOSTOSES; 
0414020359 TRATAMENTO CIRÚRGICO DE HEMORRAGIA BUCO-DEN­

TA L ; 
0414020367 TRATAMENTO CIRÚRGICO P/ TRACIONAMENTO DENTAL; 
0414020375 TRATAMENTO CIRÚRGICO PERIODONTAL (POR SEXTAN­

TE). 
0414020383 TRATAMENTO DE ALVEOLITE; 
0414020405 U L O TO M I A / U L E C TO M I A . 

-PORTARIA No 912, DE 29 DE AGOSTO DE 2012 

Defere o pedido de Renovação do Certi­
ficado de Entidade Beneficente de Assis­
tência Social na área de Saúde à Liga Ala­
goana Contra a Tuberculose, com sede em 
Maceió/AL. 

O Secretário de Atenção à Saúde, no uso de suas atribuições, 
e 

Considerando a Lei nº 12.101, de 27 de novembro de 2009 e 
suas alterações, que dispõe sobre a certificação das entidades be­
neficentes de assistência social; 

Considerando o Decreto nº 7.237, de 20 de julho de 2010, 
que regulamenta a Lei nº 12.101, de 27 de novembro de 2009, para 
dispor sobre o processo de certificação das entidades beneficentes de 
assistência social para obtenção da isenção das contribuições para a 
seguridade social; 

Considerando a Portaria nº 1.970/GM/MS, de 16 de agosto 
de 2011, que dispõe sobre o processo de Certificação das Entidades 
Beneficentes de Assistência Social na área de Saúde; e 

Considerando o Despacho nº 1667/2012-CGCER/DCE­
BAS/SAS/MS, constante do Processo MS nº 25000.667290/2009-43, 
que aprovou o Parecer Técnico nº 266/2012-CGCER/DCE­
BAS/SAS/MS, que concluiu terem sido atendidos os requisitos cons­
tantes da Lei n° 12.101/2009, Decreto nº 7.237/2010, suas alterações 
e demais legislações pertinentes, resolve: 

Art. 1º Fica deferido o pedido de Renovação do Certificado 
de Entidade Beneficente de Assistência Social na área de Saúde à 
Liga Alagoana Contra a Tuberculose, inscrita no CNPJ nº 
12.310.579/0001-78, com sede em Maceió/AL. 

Parágrafo único. A Renovação terá validade pelo período de 
01/01/2010 a 31/12/2012. 

Art. 2º Esta Portaria entra em vigor na data de sua pu­
blicação. 

HELVÉCIO MIRANDA MAGALHÃES JÚNIOR 

-Este documento pode ser verificado no endereço eletrônico http://www.in.gov.br/autenticidade.html , Documento assinado digitalmente conforme MP no 2.200-2 de 24/08/2001, que institui a 
pelo código 00012012083000068 Infraestrutura de Chaves Públicas Brasileira - ICP-Brasil. 
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