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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: Vara da Infancia e Juventude
COMARCA: Patos de Minas

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITAGAO: 2023.0004477

IDADE: 4 meses e 15 dias Sexo: Masculino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10: E70,E 71.1

PEDIDO DA AGAO: DIETA ENTERAL INDUSTRIALIZADA 1.0Kcal/ml, na
quantidade de 06 (seis) latas de 2,07kg ao més, além de FRASCOS, na
quantidade de 30 (trinta) unidades ao més, EQUIPOS, na quantidade de 30
(trinta) unidades ao més e SERINGAS, padrdo 20ml, na quantidade de 12
(doze) unidades ao més, todos para uso continuo até suspensao total do
tratamento

FINALIDADE / INDICAGAO: A finalidade da dieta enteral é possibilitar a
nutricdo da paciente.

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRN 9-1384; CRMMG
22.203, 24.431, 32.666, 42.988, 78.427,

Il - PERGUNTAS DO JUiZO:

Sem prejuizo, considerando a existéncia do sistema NATJUS,
disponibilizado pelo Conselho Nacional de Justica para prestacdo de
assisténcia técnica aos magistrados nas agdes envolvendo a saude
suplementar, determino a Secretaria que encaminhe solicitacdo de
informacdes técnicas ao NATS, acerca da efetividade da férmula alimentar
referida na pecga de ingresso para o tratamento da doenga que acomete a
parte autora, bem como se existe outro insumo com a mesma eficiéncia e
qgue se encontre no rol das diretrizes da ANS.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme documentos médicos e nutricional, datados de 24/05/2021,
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08/07/2021 e 11/01/2023, 08/08/2023, trata-se de crianga de 2 anos, filhos
de pais consanguineos, residente em Varjao de Minas, com diagndstico
de acidemia propionica em 05/2021, apdés quadro de vomitos e crises
convulsivas. Em acompanhamento com pediatra e fisioterapeuta no
Sistema Unico de Saude (SUS) em uso de L carnitina, biotina e sulfato
ferroso, além de dieta com restricio proteica e metronidazol nos
primeiros 10 dias do més, levetiracetam. Aos 2 anos de idade em
acompanhamento neurologista infantii da FHEMIG, com atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor, senta-se sem apoio, rola, coloca-se
em tripé, sorri em resposta, segue objetos barulhos, emite sons gruturais
como comunicacdo € ndo pega objetos. Imprescindivel o uso formula
alimentar metabdlica especifica, isenta dos aminoacidos valina,
metionina, treonina e baixo teor de isoleucina adequada a doenca de
base, para evitar desnutricao, letargia, hipotonia com edema cerebral,
convulsdes, como e até o obito. Para isto, faz-se necessaria a ingesta
XMTCI Maxamaid (Danone) e OAcMed B (CRW), na quantidade de 3 latas
mensais, além de botina 150ml/més, L-carnitina 180ml/més; que apos
reavaliagao em 2023, foram por carboglu 90 comp/més, visando atingir
aporte proteico adequado fundamental ao seu desenvolvimento. A
Secretaria Estadual de Saude de Minas Gerais, em 02/12/2021,
informou nao disponibilizar este produto por meio da Politica de
Assisténcia Farmacéutica no ambito do SUS e a buscar informagoes
junto ao municipio. Processo transcorrendo ha mais de 2 anos, com
varios requerimentos do Estado de Minas Gerais para incluir no polo de
lide a Unidao e Municipio.

A acidémia propidénica (AP) é uma doenga rara, incluida no
Programa Nacional de Rastreio Neonatal. Deriva de um erro inato do
catabolismo do propionato que é originado no catabolismo de alguns
aminoacidos (valina, isoleucina, treonina e metionina), dos acidos
gordos de cadeia impar , da cadeia lateral do colesterol, bem como na

atividade bacteriana intestinal que devido a defeitos das
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enzimapropionil-CoA carboxilase, acumula no organismo.

Pode apresentar-se clinicamente de trés modos: forma neonatal
com descompensacdo metabdlica precoce e grave; apresentagao
tardia, aguda e intermitente, com episédios recorrentes de
descompensagao metabdlica; apresentagcao cronica, progressiva. Nas
formas classicas de apresentacdo neonatal, os sintomas surgem
precocemente (primeiros dias de vida) com deterioragao clinica aguda,
vomitos, desidratagdo, perda de peso, instabilidade térmica,
hiper/hipotonia, irritabilidade, letargia, com progressao para coma,
com ou sem convulsdes. Laboratorialmente, verifica-se acidose
metabdlica (grave e persistente) com hiato aniénico aumentado, cetose
(cetoacidose) e hiperamoniémia. As formas de apresentagao mais
tardia podem surgir em qualquer idade e sao caracterizadas por
quadros clinicos mais heterogéneos com crises metabdlicas
frequentemente desencadeadas por eventos catabdlicos, aporte
proteico excessivo e alguns farmacos (p.ex. corticbides em dose
elevada, quimioterapia). Caracterizam-se por anorexia/recusa alimentar,
vomitos, desidratacdao e perda de peso, irritabilidade, letargia,
hipotonia, hiperpneia e hipotermia. A doen¢a cardiaca tem alta
prevaléncia nestes pacientes. No diagndéstico é mandatério fazer uma
histéria clinica completa com pesquisa de: consanguinidade; historia
familiar de mortes neonatais inexplicadas e de doencas neuroldgicas;
histéria pessoal de anorexia seletiva para proteinas (bem como dos irmaos);
habitos medicamentosos. Exames complementares com achado de
acidose metabdlica com hiato aniénico aumentado; hiperamoniémia;
hiperlactacidémia; cetose; trombocitopenia e/ou anemia, leucopenia;
elevagcao dos acido propidnico; elevagao da propionilcarnitina (C3);
hiperglicemia com glutamina normal/baixa. A confirmagao diagnoéstica
é habitualmente feita por estudo genético.

O tratamento da AP tem como objetivos: crescimento estaturo-

ponderal e desenvolvimento psicomotor adequados; prevengao de
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episodios de descompensacao metabdlica; promocao de boa
qualidade de vida; evitar efeitos secundarios e complicagdées. nao tem
cura e o tratamento consiste em restricio dietetica de proteina natural,
suplementacio de carnitina e biotina, uso de formulas metabolicas
isentas de aminoacidos propiogehicos e ciclos de antibiotico nao
absorvivel ou outras drogas para modular a amonia oriunda da
microbiota intestinal. A literatura enfatiza que o tratamento nutricional é
fundamental para o controle da doenga deve seguir os seguintes
principios:

1) a prevengao do acumulo de substancias téxicas (acidos organicos),
feita através da restricido de proteinas ou de outros substratos na
dieta, bem como através da inibicao do catabolismo, prevenindo jejum
prolongado e tratando sem demora as infecgoes;

2) eliminagdao dos metabdlitos téxicos por exsanguineo transfusao,
hemodialise ou dialise peritoneal, e administragao de L-carnitina;

3) medidas de suporte geral, tais como corre¢do do pH sérico,
ventilagdo mecanica assistida e hidratacao adequada, se necessario
em caso de urgéncia.

O manejo nutricional é dificil, requer cautela, é constituido de restricao
de aminoacidos propiogénicos hipoproteica (restricio dos
aminoacidos toxicos: valina, isoleucina, treonina e metionina) e a via
alternativa de alimentagao se torna a realidade de muitos individuos com
AP. No entanto, por serem aminoacidos essenciais, também é
importante que a ingestao seja suficiente para atender as
necessidades de crescimento e anabolismo, pois a restricaio de
aminoacidos envolvidos na patologia causa desnutricio, aumento o
risco de piora da doenca e de outras complicacées como infeccoes
recorrentes e obito, sendo necessario a suplementacio com formula
metabolica isenta de isoleucina, metionina, treonina e valina. A
prescricao dietética deve ser ajustada com base em parametros

clinicos e laboratoriais, j4 que aa meta e ofertar as recomendacdes
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energeticas suficientes para garantir o ganho de peso e crescimento
regular, sem piora do quadro clinico da doenca. Se necessario é
suplementada com mistura dos outros aminoacidos (nao téxicos) para
completar recomendagdes proteicas (de acordo as normas da
FAO/OMS), suplementos de isoleucinal/valina (aminoacidos essenciais),
carnitina, vitaminas e/ou minerais. Desta forma a meta e ofertar as
recomendacdes energeticas suficientes para ganho de peso e
crescimento sem piora do quadro clinico da doenca. Estas formulas
metabolicas devem ser mantidas durante toda a vida e todo o
tratamento indicado e realizado por equipe multiprofissional com
expertise em tratamento de erro inato do metabolismo. A
disponibilizacdo de planos terapéuticos escritos e regimes de urgéncia
personalizados é fundamental. Em uma descompensag¢dao aguda deve
ser iniciado de imediato para corrigir a desidratagao e acidose, reverter
o catabolismo/intoxicagdo endoégena e eliminar os toéxicos
acumulados. Deve ser consultada a orientacdo do Cartdo de Pessoa com
Doenca Rara e contactada a equipa do respectivo Centro de Referéncia de
Doencas Hereditarias do Metabolismo assim que possivel. O Metronidazol
é habitualmente administrado em ciclos mensais de 1-2 semanas para
diminuir a produgdo de propionato pela flora bacteriana intestinal. Em
casos com hiperamoniémia recorrente/crénica pode recorrer-se ao
benzoato de sodio ou ao carbamilglutamato (carboglu).

O manejo de dietas artesanais s6 é possivel com o
acompanhamento feito por nutricionistas especializados em
metabolismo, quando a proteina da dieta poder ser tolerada a partir de
uma fonte intacta. O calculo dos aminoacidos propiogenicos e
orientado, a fim de evitar deficiencias. A longo prazo, a deficiehcia dos
aminoacidos restritos e as dificuldades alimentares associadas,
podem comprometer o crescimento pondero-estatural e piorar o
desfecho clinico, pelos disturbios alimentares gerados e, pela

combinacao de complicacoes, como a cardiomiopatia Entretanto é
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importante destacar que o uso da formula metabolica, isenta de
aminoacidos precursores de propionato, apesar de indicada em casos
de intolerancia a dieta com 100% de proteina natural, seu uso
prolongado esta associado a alteracio do metabolismo de
aminoacidos de cadeia ramificada, pelo alto teor de leucina presente
nestas formulas, gerando deficiehcia de isoleucina que pode ocasionar
a acrodermatite dismetabolica, termo sugerido atualmente, na presenca
de disturbios metabolicos, nao envolvendo deficiehcia de zinco.

O transplante de figado é uma opg¢ao cirurgica potencial para
individuos com sintomas graves e episdédios agudos recorrentes
frequentes (descompensacgdo). Os receptores de figado geralmente
tém um risco menor de descompensacgao e hospitalizagao. No entanto,
a terapia imunossupressora ao longo da vida é necessaria para
prevenir a rejeicao do orgao.

A TNE, consiste de procedimentos que permitem a administragao
de nutrientes, na forma liquida, pelo trato digestivo por via oral, sondas
ou ostomias, visando manter e/ou recuperar o estado nutricional do
paciente. Indicada para individuos com alteragdgo metabdlica ou
fisiolégica que cause mudancgas restritivas ou suplementares em sua
alimentagao relacionadas a utilizagao biolégica de nutrientes ou a via
de consumo alimentar (enteral ou parenteral). A terapia alimentar, nos
casos de necessidades alimentares especiais, difere muito conforme o
tipo de alteragao fisiolégica e metabdlica de cada individuo. Nesse
sentido, uma atencao nutricional bem planejada pode suprir as
necessidades nutricionais do individuo, sob os aspectos qualitativo e
quantitativo, bem como sob a forma de administragdo dos alimentos.
Por isto esta terapia deve ser orientadas por nutricionista, quem
determinara o tipo e volume de dieta necessario a cada caso. Os
pacientes que mais demandam a TNE sao, além dos desnutridos, os em
risco nutricional e os com doencas que resultam na impossibilidade de

mastigacao e degluticdo, como no AVE, cancer de cabecga, pesco¢o ou
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esb6fago, doengas neuroldgicas em estagios avangados (como quadros
demenciais, Parkinson e Alzheimer). Frequentemente, nestas situagoes,
ha indicagcao de TNE prolongada, sem necessidade de manutencédo da
internagdao hospitalar, por estabilizacdo clinica do paciente, sendo a
terapia nutricional enteral domiciliar mais indicada. No Brasil, o uso de
dietas artesanais e/ou semiartesanais é incentivado para individuos
sob cuidados no domicilio.

O SUS, nao trata as dietas e insumos como medicamentos,
assim nao existe no SUS legislagao nacional determinando o
fornecimento de dieta industrializada para uso domiciliar. A Politica
Nacional de Alimentacdo e Nutricdo (PNAN) confere institucionalidade a
organizagao e oferta dos cuidados relativos a alimentagao e nutrigao,
bem como ressalta o papel do SUS na agenda de seguranga alimentar
e nutricional e na garantia do direito humano a alimentacao adequada
e saudavel. Nesse contexto, destaca-se que o cuidado alimentar
devera, sempre que possivel, ser realizado por meio de técnicas
dietéticas especificas que utilizam os alimentos como base da dieta do
individuo, mesmo que portadores de necessidades especificas.
Excepcionalmente em situagao cientificamente justificada, quando
esgotadas todas as outras alternativas terapéuticas, existem diretrizes
regulatérias loco-regionais, como a de Belo Horizonte e Ipatinga para
regulamentar a disponibilizacao de dieta industrializada.

Em 2011 o Ministério da Saude instituiu no SUS, o Programa Melhor
em Casa, representando pelo NASF-AB e AC, indicado para pessoas
com estabilidade clinica, necessitam de atencdo a saude em situagao de
restricdo ao leito ou ao lar, temporaria ou definitiva, ainda que se
apresentam em grau de vulnerabilidade na qual a atengdo domiciliar é
considerada a oferta mais oportuna para tratamento, paliagao,
reabilitacdo e preveng¢ao de agravos, com a ampliagdo de autonomia do
usuario, familia e cuidador. O usuario deve procurar a unidade de saude

candidatar-se ao Programa que dara os encaminhamentos pertinentes de

7/15

Nota Técnica N°: 2023.0004477/ NATJUS - TIMG PM



# NatJus

Estadual

modo a melhor atender as demandas apresentadas, como seringas,
equipes e frascos, como ja ocorre neste caso.

As dietas enterais variam quanto a seu tipo em artesanal ou
industrial. As dietas artesanais sao produzidas diariamente em
condigdes rigorosas de higiene, sob orientagdo de nutricionista, a partir de
produtos in natura, cozidos, ou nao, triturados e peneirados. Podem ser
indicadas para individuos estaveis clinicamente, com doencgas cronicas ou
em tratamento paliativo. Nao ha evidéncias cientificas que mostrem
prejuizo na absorgao de nutrientes provenientes de formula nutricional
com alimentos na inexisténcia de disfungoes absortivas no sistema
digestorio e de doencas que demandam necessidades especiais de
nutrientes que ndo possam ser suprimidos nesta dieta. Contém proteinas,
vitaminas, carboidratos e sais minerais em propor¢cao adequada as
necessidades estabelecidas. Apresentam como vantagem seu baixo
custo em relagao as industrializadas, maior concentragao de
probiéticos antioxidantes e polifendis, diminuicdo da monotonia
alimentar e maior vinculagao a familia e sensacgao de estar alimentado.
Devem ser a primeira op¢ao para o uso domiciliar. Tem o
inconveniente de necessitar de manipulagdao em condi¢gdes sanitarias
adequadas para evitar sua contaminagcdo. Na AP a composicao da
alimentacao enteral é geralmente complexa, exigindo um perfil
individualizado de proteina e energia, geralmente consistindo em
modulos separados (ou combinados) de fontes de proteina, gordura,
carboidrato, vitaminas e minerais. A recomendacao do uso de fonte de
proteina natural é importante, mas se apenas fontes de proteina de
cereais e vegetais (baixo valor biolégico) forem consumidas, pode ser
necessaria proteina adicional para compensar. A ingestao de proteina
deve ser distribuida uniformemente ao longo do dia, sendo necessario
um monitoramento cuidadoso dos aminoacidos plasmaticos, em
particular os de cadeia ramificada. E essencial que todos os cuidadores

recebam instrugdes profissionais sobre produgido segura de alimentos
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e que sua técnica de preparacao de alimentos seja revisada
anualmente. As dietas industrializadas como
XMTCI Maxamaid (Danone) e OAcMed B (CRW) sao regulamentadas
pela ANVISA e contém macro e micronutrientes em proporgoes
padronizadas. Sao féormula isenta de isoleucina, metionina, treonina e
valina, composta por mistura de aminoacidos essenciais e nao
essenciais, enriquecida de vitaminas. Apresentam custo mais elevado;
maior controle de qualidade sanitaria; composi¢ao quimica definida e
maior comodidade de preparacao, se comparadas a artesanal.
Entretanto do ponto de vista de efeito nutricional se comparadas, a dieta
industrializadas e artesanais tém o mesmo efeito, tal que podem ser
usadas indistintamente.

Em maio de 2012, o Conselho Regional de Nutricao do Parana
divulgou parecer comparando as dietas artesanais e industrializadas
para pacientes com necessidade de nutricao enteral. Os autores
concluiram que nao existem evidéncias de superioridade de uma
formula em relagdao a outra. Mesmo em dietas especiais, como no
diabético ou desnutrido, a dieta artesanal pode ser modificada e
adequada as necessidades especiais com 0 uso de soja. Do ponto de vista
de efeito nutricional se comparadas a dieta artesanal e industrializada tem o
mesmo efeito, de modo que podem ser usadas indistintamente,
devendo, a artesanal, ser a primeira opg¢ao para o uso domiciliar.
Conclusdo: no caso em tela, crianga de 2 anos, filhos de pais
consanguineos, com diagnostico de acidemia propiénica em 05/2021,
apés quadro de vémitos e crises convulsivas. Em acompanhamento
com pediatra e fisioterapeuta no Sistema Unico de Saude (SUS) em uso
de L carnitina, biotina e sulfato ferroso, além de dieta com restricao
proteica e metronidazol nos primeiros 10 dias do més, levetiracetam.
Aos 2 anos de idade em acompanhamento neurologista infantil da
FHEMIG, com atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, senta-se

sem apoio, rola, coloca-se em tripé, sorri em reposta, segue objetos
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barulhos, emite sons gruturais como comunicagdo € nao pega objetos.
Imprescindivel o uso formula alimentar metabdlica especifica, isenta
dos aminoacidos valina, metionina, treonina e baixo teor de isoleucina
adequada a doencga de base, para evitar desnutricao, letargia, hipotonia
com edema cerebral, convulsdes, coma e até o ébito. Para isto, faz-se
necessaria a ingesta XMTCI Maxamaid (Danone) e OAcMed B (CRW), na
quantidade de 3 latas mensais, além de botina 150ml/més, L-carnitina
180ml/més; que apds reavaliagdo em 2023, foram por carboglu 90
comp/més, visando atingir aporte proteico adequado fundamental ao
seu desenvolvimento. A Secretaria Estadual de Saude de Minas Gerais,
em 02/12/2021, informou nao disponibilizar este produto por meio da
Politica de Assisténcia Farmacéutica no ambito do SUS e a buscar
informagoes junto ao municipio. Processo transcorrendo ha mais de 2
anos, com varios requerimentos do Estado de Minas Gerais para incluir
no polo de lide a Unido e Municipio.

A AP é um disturbio genético, raro, autossémico recessivo de
erro inato do metabolismo, incluida no Programa Nacional de Rastreio
Neonatal. Caracterizada pela deficiéncia de propionil-CoA carboxilase,
com alteragdo do catabolismo de alguns aminoacidos (valina,
isoleucina, treonina e metionina), dos acidos gordos de cadeia impar,
da cadeia lateral do colesterol, bem como na atividade bacteriana
intestinal. Os sintomas mais comumente se tornam aparentes durante as
primeiras semanas de vida e podem incluir hipotonia, ma alimentacgao,
vomitos, apatia, letargia, desidratagdo e convulsées. Sem tratamento
adequado, coma e morte podem resultar. Individuos com essa condigao
precisam seguir uma dieta especifica, incluindo baixa ingestdo de
proteinas e férmulas alimentares especificas. Em casos com
hiperamoniémia recorrente/cronica pode recorrer-se ao benzoato de
soédio ou carboglu. O transplante de figado é uma opg¢ao cirurgica que
pode ajudar a diminuir a frequéncia de episédios metabdlicos agudos.

O tratamento da AP tem como objetivos: crescimento estaturo-
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ponderal e desenvolvimento psicomotor adequados; prevencao de
episodios de descompensagao metabdlica; promocao de boa
qualidade de vida; evitar efeitos secundarios e complicagées. Nao tem
cura e o tratamento consiste em restricio dietetica de proteina natural,
suplementacio de carnitina e biotina, uso de formulas metabolicas
isentas de aminoacidos propiogenicos e ciclos de antibiotico nao
absorvivel ou outras drogas para modular a amonia oriunda da
microbiota intestinal. A literatura enfatiza que o tratamento nutricional é
fundamental para o controle da doenca.

A terapia alimentar, nos casos de necessidades alimentares
especiais, difere muito conforme o tipo de alteracao fisioldgica e
metabdlica de cada individuo. Nesse sentido, uma atengao nutricional
bem planejada pode suprir as necessidades nutricionais do individuo,
sob os aspectos qualitativo e quantitativo.

O SUS, nao trata as dietas e insumos como medicamentos, € nao
existe legislagdao nacional determinando o fornecimento de dieta
industrializada para uso domiciliar. A PNAN confere institucionalidade
a organizagao e oferta dos cuidados relativos a alimentacao e nutricao,
bem como ressalta o papel do SUS na agenda de segurang¢a alimentar e
nutricional e na garantia do direito a alimentagao adequada e saudavel.

Conforme parecer do Conselho Regional de Nutricdo do
Parana que comparou as dietas artesanais e industrializadas para
pacientes com necessidade de nutricao enteral, nao existem
evidéncias de superioridade de uma férmula em relagdao a outra. Do
ponto de vista de efeito nutricional se comparadas, a dieta artesanal e
industrializada, tem o mesmo efeito podendo serem usadas
indistintamente, devendo, a artesanal, ser a primeira op¢ao para o uso
domiciliar. No Brasil, o uso de dietas artesanais e/ou semi-artesanais é
incentivado para individuos sob cuidados no domicilio, como primeira
escolha, ja que preparada de forma adequada, pode vir a suprir as

necessidades do paciente. Além disto, apresenta o mesmo efeito
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nutricional da dieta industrializada, tem maior concentracao de
probidticos, polifendis e antioxidante é mais barata e se necessario
pode, em sua férmula, ser suplementada com insumos
industrializados.

Vale ressaltar que:
- o tratamento nutricional é fundamental para o controle da doenca e
consiste de dieta hipoproteica com restricio de aminoacidos
propiogénicos (valina, isoleucina, treonina e metionina), suplementacao
de carnitina e biotina, e ciclos de antibiotico nao absorvivel ou outras
drogas para modular a amonia oriunda da microbiota intestinal,
- independente do tipo de dieta utilizada o manejo nutricional é dificil,
requer cautela,
- a prescrigao dietética deve ser ajustada com base em parametros
clinicos e laboratoriais, ja que a meta e ofertar as recomendacdes
energeticas suficientes para garantir o ganho de peso e crescimento
regular, sem piora do quadro clinico da doenca,
- as dietas industrializadas como XMTCI Maxamaid (Danone) e OAcMed
B (CRW) sao regulamentadas pela ANVISA e sao formulas isentas de
isoleucina, metionina, treonina e valina, compostas por mistura de
aminoacidos essenciais e nao essenciais, enriquecida de vitaminas,
- a literatura mostra que ha beneficios nutricionais do uso de artesanal,
nesta doencga, entretanto o seu manejo sé é possivel com o
acompanhamento feito por nutricionistas especializados em erro
inatos do metabolismo, quando a proteina da dieta poder ser tolerada a
partir de uma fonte intacta,
- 0 uso da formula metabolica industrializada, isenta de aminoacidos
precursores de propionato, apesar de indicada em casos de
intolerancia a dieta com 100% de proteina natural, o que ndo esta
configurado neste caso esta associado a alteracao do metabolismo de
aminoacidos de cadeia ramificada, pelo alto teor de leucina presente

nestas formulas, gerando deficiencia de isoleucina que pode ocasionar
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a acrodermatite dismetabolica,

- o0 Programa Melhor em Casa, representando pelo NASF-AB e AC,
indicado para pessoas em situacdo de restricdo ao leito ou ao lar,
temporaria ou definitiva, na qual a atengao domiciliar € considerada a oferta
mais oportuna para tratamento, paliacdo, reabilitacdo e prevencédo de
agravos, devendo ser envolvido para melhor acompanhar esta crianga;

- nao foi caracterizado a presengca de hiperamoniemia
recorrente/cronica, ou sinais de descompensagodes para prescrigcao de
carboglu;

- a crianga vive em pequeno municipio Varjao de Minas, longe e
desprovida dos recursos necessarios ao manejo adequado;

- o tratamento é de alto custo, incompativel a realidade econémica de
seus pais;

assim, apesar da dieta industrializada nao ser nao ser imprescindivel e
nem a unica forma de tratamento da AP no presente caso, o uso da
dieta industrializada estad bem indicada devendo ser adotada, para
garantir o ganho de peso e crescimento regular, evitar complicacées

graves e mitigando os riscos da doencga.
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