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PROJETO DE LEI COMPLEMENTAR N° 68, de 2024. s

(Da Sra. Flavia Morais)

Institui o Imposto sobre Bens e Servigos -
IBS, a Contribuicdo Social sobre Bens e
Servigos - CBS e o Imposto Seletivo - IS e
da outras providéncias.

EMENDA MODIFICATIVA

Altere-se o PLP n° 68, de 2024, que passa a ter a seguinte redacéo:

CANE. 120 e a e e e e
§ 1° (Paragrafo unico renumerado)

§ 2° A redugao de que trata o caput se aplica as massas alimenticias e
as farinhas especiais hipoproteicas destinadas a pessoas com erros
inatos do metabolismo, ainda que tais produtos ndo estejam contidos
nas classificagcbes da NCM/SH relacionadas no Anexo |.” (NR)

Justificacao

Os erros inatos do metabolismo (IEMs) representam uma grande classe de
doencgas genéticas raras que resultam de defeitos congénitos nas vias metabdlicas.
Embora individualmente raros, como grupo os IEMs tém uma taxa de incidéncia
coletiva superior a 1:1000. O diagndstico precoce e oportuno é crucial para estas
doencas, uma vez que a intervengao precoce provou ser eficaz na melhoria da
qualidade de vida e na prevengao de sequelas graves que, se nao tratadas, podem
levar a danos nos érgaos-alvo e a morte. Pelas estimativas de incidéncia combinada
destes Erros Inatos do Metabolismo (EIM), acredita-se que 26 a cada 100.000
nascidos vivos possuam um EIM tratdvel com dieta hipoproteica
(http://www.iembase.org/).
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No Brasil estima-se que haja 3500 pessoas com EIM trataveis com
alimentagdo especifica (estimativa baseada no relato das Associacdo Méaes
Metabdlicas pelo numero de familias engajadas nos grupos de apoio a pacientes).

Atualmente, sdo descritos mais de 1800 Erros Inatos do Metabolismo (EIMs)
divididos em 24 categorias distintas. Uma destas categorias € denominada “defeitos
do metabolismo dos aminoacidos”. Esta categoria inclui as aminoacidopatias e as
acidemias organicas, erros inatos do metabolismo cujo ponto central do tratamento &
a dieta restrita em aminoacidos/proteinas. Estes EIM sdo causados por deficiéncias
de enzimas ou transportadores envolvidos no metabolismo de aminoacidos,
resultando em acumulo de metabolitos toxicos e danos a d&rgaos vitais
(http://www.iembase.org/).

Para o tratamento dos “defeitos do metabolismo dos aminoacidos” a restricao
de proteinas é vital. Como os aminoacidos sao os blocos de constru¢cao de todas as
proteinas e, portanto, fundamentais para a integridade do organismo, formacgao de
neurotransmissores (ou seus precursores), modulagdo da acdo dos
neurotransmissores, precursores de hormdnios, cofatores, purinas e pirimidina. A
restricdo de proteinas/aminoacidos alvo da doenca deve ser acompanhada da devida
reposicdo com o uso de formulas metabdlicas especiais para EIMs e de alimentos
especiais hipoproteicos para prover energia, evitar o catabolismo e as
descompensagdes metabdlicas que podem ocasionar o 6Obito, sequelas motoras e
intelectuais irreversiveis as pessoas portadoras dos erros inatos do metabolismo
(IEMs).

A restricdo de proteinas causa um forte impacto na oferta de energia, a qual €
necessaria para os processos metabolicos, fungdes fisioldgicas, atividade fisica,
crescimento e sintese de novos tecidos. Na fenilcetonuria, por exemplo, um dos
erros inatos do metabolismo mais prevalentes no mundo, a composi¢ao da dieta
difere daquela da populacdo nao fenilcetonurica devido a restricdo de proteinas
naturais. Para que o tratamento seja efetivo, a proteina e energia adequada para
crescimento e reparo sao obtidas a partir de férmulas isentas de fenilalanina, de
alimentos hipoproteicos, além do fornecimento um quantitativo de alimentos
naturalmente pobres em fenilalanina, como frutas, vegetais, cereais e graos.

Assim, as férmulas metabdlicas e os alimentos hipoproteicos foram
desenvolvidos para fornecer uma nutricdo adequada para o crescimento e
manutencdo da saude. Sem esses alimentos, a baixa ingestdo de proteinas e
calorias associada a necessidade de restringir fenilalanina na dieta causaria um
quadro de desnutricado grave o suficiente para ser incompativel com a vida. Esses
alimentos especiais também ajudam as pessoas com erros inatos do metabolismo a
obter calorias suficientes para evitar a degradacdo do tecido muscular e a

Para verificar a assinatura, acesse https://infoleg-autenticidade-assinatura.camara.leg.br/CD244994138000

H -E Assinado eletronicamente pelo(a) Dep. Flavia Morais

=> PLP 68/2024
EMP n.67

ntagdo: 09/07/2024 14:15:25.867 - PLEN
EMP 67

Apre@f

* CD 244994138000 =%



consequente liberagdo de fenilalanina para a corrente sanguinea, causando o
agravamento ou promovendo o descontrole metabdlico.

O nao tratamento da fenilcetonuria pode promover sequelas neurolégicas
irreversiveis, disturbios neuropsiquiatricos, convulsdes, autismo, comportamento
alterado, problemas de desenvolvimento, erupgcao cutdnea eczematosa, microcefalia,
déficits motores, convulsdes e sintomas psiquiatricos, ocasionando uma sobrecarga
na qualidade de vida da pessoa com a doenca, seus familiares e sistemas de saude
publico e privado.

O uso de alimentos hipoproteicos é essencial ao tratamento dos pacientes com
erros inatos do metabolismo, pois proverdo inclusdo, seguranga alimentar, direito
humano alimentacao, facilitardo o cumprimento do plano alimentar, bem como a
adequacgao das necessidades energéticas, mantendo assim, o controle metabdlico e
os niveis de tolerancia do aminoacido limitante da patologia. Esses alimentos
ganham uma importdncia a mais para os pacientes, na medida em que,
frequentemente, o valor energético conferido pelas dietas hipoproteicas € insuficiente
para garantir o crescimento e, acima de tudo, para impedir o catabolismo enddgeno,
que pode ser danoso nas aminoacidopatias e acidemias organicas.

O problema é que o custo desses alimentos é bastante elevado, sendo que a
tributacdo do IBS e da CBS ira dificultar ainda mais o acesso das pessoas que mais
precisam desses alimentos.

Diante do exposto, apresentamos esta emenda para incluir na redugao a zero
do IBS e da CBS as massas alimenticias e as farinhas especiais hipoproteicas
destinadas a pessoas com erros inatos do metabolismo, ainda que tais produtos nao
estejam contidos nas classificagées da NCM/SH relacionadas no Anexo | do projeto.

Sala das Sessbes, em julho de 2024.

Deputada FLAVIA MORAIS

PDT/GO
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