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EMENDA MODIFICATIVA N°

(da Sra. Rosangela Moro)

Dé-se a seguinte redacdo ao art. 120 e ao ANEXO VIl do Parecer de

Plenario ao PLP n° 68, de 2024, que passa a ter a seguinte redacgéao:
CAIE. 20, ettt e e e e e e
§ 1° (Paréagrafo unico renumerado)

§ 2° A redugéo 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 classificagbes da NCM/SH relacionadas no Anexo I.” (NR)

“ANEXO VIl — COMPOSICOES PARA NUTRICAO ENTERAL OU
PARENTAL E COMPOSICOES ESPECIAIS E FORMULAS
NUTRICIONAIS DESTINADAS AS PESSOAS COM ERROS INATOS
DO METABOLISMO SUBMETIDAS A REDUCAO DE 60% DAS
ALIQUOTAS DO IBS E DA CBS

72. Formulas Dietoterapicas para Erros Inatos do Metabolismo
2106.9090

73. Alimentos para Nutrigdo Enteral ou Oral 2106.9090

74. Nutricdo Parental ou Solugdo para Nutricdo Parenteral 3004.9099”
(NR)
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JUSTIFICACAO

Os erros inatos do metabolismo (IEMs) representam uma grande classe
de doengas 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
doencgas, uma vez que a intervengao precoce provou ser eficaz na melhoria da
qualidade de vida e na prevencgao de sequelas graves que, se nao tratadas, podem
levar a danos nos 6rgaos-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 tratavel com dieta hipoproteica.

No Brasil estima-se que haja 3500 pessoas com EIM trataveis com
alimentagdo especifica (estimativa baseada no relato das Associacdo Maes

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 é a dieta restrita em aminoacidos/proteinas. Estes EIM sao causados por
deficiéncias de enzimas ou transportadores envolvidos no metabolismo de

aminoacidos, resultando em acumulo de metabolitos toxicos e danos a orgéos vitais.

Para o tratamento dos “defeitos do metabolismo dos aminoacidos” a
restricdo de proteinas é vital. Como os aminoacidos séo os blocos de construgao de
todas as proteinas e, portanto, fundamentais para a integridade do organismo,
formagdo de neurotransmissores (ou seus precursores), modulagcdo da agdo dos
neurotransmissores, precursores de hormdnios, cofatores, purinas e pirimidina. A
restricdo de proteinas/aminoacidos alvo da doenga deve ser acompanhada da devida
reposi¢cao 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 6bito, sequelas motoras e

intelectuais irreversiveis as pessoas portadoras dos erros inatos do metabolismo

A restricdo de proteinas causa um forte impacto na oferta de energia, a

al e necessaria para 0s _processos metaboI! cos, funcoes fisioldgicas, atividade
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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 sdo obtidas a partir de formulas 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
manutencao da saude. Sem esses alimentos, a baixa ingestdo de proteinas e calorias
associada a necessidade de restringir fenilalanina na dieta causaria um quadro de
desnutricdo 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 degradacéo do tecido muscular e a consequente
liberacdo de fenilalanina para a corrente sanguinea, causando o agravamento ou

promovendo o descontrole metabdlico.

O nado tratamento da fenilcetonuria pode promover sequelas
neuroldgicas irreversiveis, disturbios neuropsiquiatricos, convulsdes, autismo,
comportamento alterado, problemas de desenvolvimento, erupcdo cutanea
eczematosa, microcefalia, déficits motores, convulsbes e sintomas psiquiatricos,
ocasionando uma sobrecarga na qualidade de vida da pessoa com a doencga, seus

familiares e sistemas de saude publico e privado.

O uso de alimentos hipoproteicos € essencial ao tratamento dos
pacientes com erros inatos do metabolismo, pois proverdo inclusdo, segurancga
alimentar, direito humano alimentacao, facilitardo o cumprimento do plano alimentar,
bem como a adequacéo das necessidades energéticas, mantendo assim, o controle
metabdlico e os niveis de tolerancia do aminoacido limitante da patologia. Esses
alimentos ganham uma importédncia 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 € bastante elevado, sendo
que a tributacdo do IBS e da CBS ira dificultar ainda mais o acesso das pessoas que
E| 3is precisam desses alimentos, principalmente quando n&o disponibilizados pelo

.tado Muitos destes alimentos sao adquiridos, com muito esforgo pelas familias,
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sem qualquer apoio do Poder Publico em muitos casos.

Caso os itens nao estejam devidamente indicados no Anexo VII, com os

respectivos NCMs, de nada valera a sua inclusao na presente Reforma.

Diante do exposto, apresentamos esta emenda para incluir na redugao
em 60% da aliquota base do IBS e da CBS as formulas metabdlicas para pacientes
com erros inatos do metabolismo, assim como nutricdo enteral e dietas parenterais,

essenciais para a saude publica, através da sua especificacdo no referido Anexo VII.

Sao essas, portanto, as razdes pelas quais pedimos o apoio dos llustres
Pares para a aprovacao da presente emenda modificativa que, acima de tudo,

promovera justica.

Sala das Sessdes, em 10 de julho de 2024.

ROSANGELA MORO

Deputada Federal — UNIAO/SP
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Assinaram eletronicamente o documento CD246291294700, nesta ordem:

Dep. Rosangela Moro (UNIAO/SP)

Dep. Capitdo Alden (PL/BA)

Dep. Marcos Pollon (PL/MS)

Dep. Zé Trovao (PL/SC)

Dep. Sargento Gongalves (PL/RN)

Dep. Séstenes Cavalcante (PL/RJ)

Dep. Kim Kataguiri (UNIAO/SP) - LIDER do Bloco UNIAO, PP, Federacdo PSDB
CIDADANIA, PDT, AVANTE, SOLIDARIEDADE, PRD
8 Dep. Waldemar Oliveira (AVANTE/PE) - LIDER

9 Dep. Marcelo Moraes (PL/RS)

10 Dep. Felipe Francischini (UNIAO/PR)
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