PROCESSO N.? : 2017001466
INTERESSADO :  DEPUTADO JULIO DA RETIFICA
ASSUNTO : Assegura ao individuo afetado pela Sindrome de Von

Recklinghausen (neurofibromatose), direitos e beneficios
previstos na Constituicdo do Estado e na legislacdo estadual
para a pessoa com deficiéncia.

RELATORIO

Versam os autos sobre o projeto de lei n2 156, de 25 de abril de 2017, de
autoria do ilustre Deputado Julio da Retifica, assegurando ao individuo afetado pela
Sindrome de Von Recklinghausen (neurofibromatose), direitos e beneficios previstos na
Constituicdo do Estado e na legislagdo estadual para a pessoa com deficiéncia.

Ao tramitar pela Comissdo de Constituicdo, Justica e Redacdo - CCJR, o
projeto recebeu um substitutivo do eminente Deputado Lissauer Vieira, com vistas ao
aprimoramento da técnica legislativa.

Uma vez adotado o substitutivo, a CCJR opinou pela constitucionalidade e
juridicidade da proposicéo, cumprindo a esta relatoria avaliar a proposta quanto ao mérito,
em func¢do do que, como membro da Comissdo de Salide e Promogdo Social, passamos a
fazé-lo. '

A neurofibromatose, também denominada doenca de Recklinghausen,
é uma doepc_;a hereditéria que se caracteriza pelo aparecimento de tumores benignos
multiplos dq sistema nervoso. Sua evolugao é progressiva e imprevisivel, sendo transmitida
por um gen'e autossOmico dominante, com expresséo variavel.

Normalmente, esses tumores surgem durante a puberdade, entre os 10 e os
15 anos de 'idade, na pele ou em outras partes do corpo. Ndo é uma doenca rara, e tem
sido descrita em individuos de todas as ragas, com ligeira predilecao pelo sexo masculino.

Apresentam-se clinicamente sob trés formas:

e | Neurofibromatose tipo 1 (NF1): causada por mutagdes herdadas ou novas no
cromossomo 17, que resultam em disfun¢éo de uma proteina supressora de
neoplasias, conhecida como neurofibromina. Suas manifestacdes clinicas

I mais comuns sdo manchas café-com-leite e neurofibromas cuténeos, que
!_ aparecem durante a infancia e sdo acompanhadas de desordens cognitivas

. @ esqueléticas. Também pode haver a formacéo de neurofibromas nos



nervos dos olhos, podendo resultar em perda da visdo, i

permanente mesmo em individuos "saudaveis” nos casos de neurofribros
na regiao da virilha ou nos nervos dos 6rgdos sexuais. Outros problemas
como deficiéncia de concentragdo e dificuldade de fala podem estar
presentes. A NF1 pode desencadear diversas doencas ou até levar a morte
caso surgem neurofibromas em regides vitais, como coragdo ou o cérebro.
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* ' Neurofibromatose tipo 2 (NF2): é resultante de mutacbes ocorridas no
cromossomo 22, levando a disfun¢do de outra proteina,a merlina, que
também é supressora de neoplasias, induzindo ao crescimento de multiplos
tumores no sistema nervoso que geram desequilibrio e perda de audicao,
aparecendo normalmente no inicio da vida adulta.

e Schwannomatose: a localizagdo genética e o defeito molecular ainda nao
foram elucidados. Apresentam como principal manifestacdo a dor
neuropatica intratdvel na vida adulta, que se relaciona com a presenca de
multiplos schwannomas.

Atualmente ja estdo disponiveis testes de DNA para portadores de
neurofibromatose, mas o diagndstico normalmente é clinico.

N&o existe uma terapia especifica para essa doenca. Portanto, o tratamento
é frequenter{wente direcionado para a prevengdo ou o tratamento de suas complicacdes.
As lesbes cutaneas podem ser removidas cirurgicamente. A radioterapia apresenta valor
terapéutico. Todavia, o laser com diéxido de carbono e a dermoabrasdo tém sido utilizados
satisfatorian";ente nas lesdes extensas. O aconselhamento genético é de extrema
importancia bara todos os pacientes com neurofibromatose.

Tendo em vista as grandes dificuldades pelas quais passam as pessoas
diagnosticadas com a neurofibromatose e a limitagdo de natureza fisica que obstrui sua
participagado|plena e efetiva na sociedade em igualdade de condi¢cdes com as demais
pessoas, entendemos que o projeto de lei possui um grande valor meritério, sendo
oportuna e conveniente sua aprovagao nesta Casa.
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Por tais razdes, somos pela aprovacao da proposicao em pauta, na forma
do substitutivo aprovado pela CCJR. E o relatdrio.

SALA DAS COMISSOES, em 12 d %’05 o . de 2017.

DEPUTAPO ALVARO GUIMAR

Relator
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