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NOTA TECNICA 9358
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: 182 Camara Civel
COMARCA: 22 Instancia

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2026.0009358

IDADE: 26 anos SEXO: Feminino

DOENCA(S) INFORMADA(S): CID G71.2

PEDIDO DA ACAO: Fornecimento pelo plano de satde do Aparelho Cough
Assist para paciente portadora de miopatia congénita.

FINALIDADE / INDICACAO: Fornecimento pelo plano de satde do Aparelho
Cough Assist para paciente portadora de miopatia congénita.

Il — PERGUNTAS DO JUIiZO:

Qual a melhor evidéncia cientifica, de eficacia, eficiéncia, efetividade e

seguranca acerca do uso do aparelho cough assist, para o caso de miopatia
congénita nemalicica.

R: A melhor evidéncia cientifica, uma Revisdo Sistematica da Biblioteca
Cochrane publicada em 2021, concluiu que ndo hé& superioridade do
aparelho cough assist sobre outras técnicas de tosse assistida, nem
impacto comprovado em desfechos de longo prazo como reducao de
hospitalizagbes ou de mortalidade, embora a certeza da evidéncia seja

baixa e ndo haja estudos dedicados a essa miopatia especifica.

Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacao apresentada, trata-se de paciente de 26 anos,

diagnosticada com miopatia congénita forma nemalinica, diagndstico firmado
apos realizacdo de bidépsia muscular em 1999. Em acompanhamento em
servigo especializado em Pneumologia, Distrofia Muscular e Doencas Raras
do SUS. Submetida a cirurgia de fixacdo de coluna em 2014. Relato de tosse

ineficaz, hipoventilagdo alveolar e insuficiéncia respiratoria cronica (desde
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2008 quando necessitou de intubacdo orotraqueal e tragueostomia, sendo

decanulada em 2009. Em uso de aparelho de suporte a vida — Trilogy® - desde
marco de 2016) e asma. Espirometria de 2017 evidenciou disturbio respiratorio
restritivo em grau acentuado (CV = 20% do predito), CVF 0,72 (20%) >> 0,68
e VEF1 0,73 24% >> 0,69. Ecocardiograma de 2018: FEVE 65%. VE normal,
contratilidade preservada. Camaras direitas normais. Polissonografia tipo 1V
31/08/23: IDO 0.9/Hora, Saturacdo de oxi-hemoglobina de 97%. Foram
detectados eventos de ronco durante 89% do tempo de registo.

A miopatia nemalinica congénita é uma miopatia geneticamente
heterogénea que causa fraqueza muscular respiratéria progressiva, tosse
ineficaz e risco elevado de infec¢des respiratérias e insuficiéncia respiratoria
— mecanismo fisiopatolégico compartiihado com outras doencas
neuromusculares. As doencas neuromusculares com inicio na infancia, como
atrofia muscular espinhal, distrofia muscular de Duchenne e miopatias ou
distrofias musculares congénitas, podem ser complicadas por tosse fraca e
maior suscetibilidade a infec¢cBes recorrentes do trato respiratorio. Essa € uma
das principais causas de morbidade e mortalidade e, portanto, diversas
diretrizes de tratamento recomendam o inicio precoce de técnicas de
desobstrucdo das vias aéreas para prevenir infeccdes recorrentes do trato
respiratério.

No entanto, as evidéncias sobre as melhores praticas para 0 manejo

respiratorio em doencas neuromusculares (DNM) sdo limitadas e baseiam-se

principalmente em dados observacionais em esclerose lateral amiotrofica

(ELA). O American College of Chest Physicians recomenda o uso regular de
recrutamento de volume pulmonar (LVR, "empilhamento de ar" ou air stacking)
com bolsa autoinflavel ou bocal, para pacientes com doenca neuromuscular
(DNM) que apresentam funcdo pulmonar reduzida ou efetividade de tosse
comprometida sendo uma recomendacdo condicional, com certeza de
evidéncia muito baixa. A técnica € descrita como manobra de baixo custo, que
pode ser realizada com assisténcia de cuidador, consistindo em insuflar os

pulmbes até a capacidade inspiratéria maxima sem expiracao intercalada. A
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diretriz destaca que a tosse manualmente assistida € mais eficaz quando

associada ao recrutamento de volume pulmonar (LVR) ou a fase expiratéria do
cough assist (MI-E), reforcando o papel do recrutamento de volume pulmonar
como componente de uma estratégia combinada de higiene brénquica, e nao
necessariamente como técnica isolada. No painel de evidéncias, o comité
avaliou 36 estudos sobre técnicas de higiene brénquica (incluindo LVR por air
stacking, cough assist, tosse manualmente assistida e respiracao

glossofaringea) e concluiu_que nenhuma técnica demonstrou superioridade

comprovada sobre as demais, devendo a escolha ser guiada por recursos

locais, capacidade funcional das maos, disfuncdo bulbar e preferéncia do
paciente/cuidador. O balanco de riscos e beneficios foi considerado favoravel
ou provavelmente favoravel para o recrutamento de volume pulmonar (LVR),
mas a certeza da evidéncia permanece baixa a muito baixa para todas as
intervencdes de higiene brénquica avaliadas. !

Uma vez que ndo existem ensaios clinicos especificos para pacientes com
miopatia nemalinica; a evidéncia é extrapolada de coortes mistas de doencas
neuromusculares pediatricas e adultas, nas quais miopatias congénitas estao

frequentemente incluidas. Estudos observacionais envolvendo em sua maior

parte pacientes adultos mostram que o uso do Aparelho Cough Assist esta
associado a reducao de exacerbacdes pulmonares agudas, melhor depuracgéo
de secrecOes durante exacerbacdes e melhora da ventilagdo global, com
prevencao de atelectasia e hipoxia. O Cough Assist aumenta o pico de fluxo
de tosse (PCF/PEF) em comparacédo ao basal e € considerado uma estratégia
estabelecida de aumento da tosse em pacientes com fraqueza neuromuscular.

2

Um estudo retrospectivo de centro Unico, analisou os casos de 37 criancas

gue utilizaram o Cough Assist diariamente entre 2005 e junho de 2019 e
concluiu que a introducdo do Cough Assist associou-se a reducdo do namero
de infeccgdes respiratérias que exigiram internacéo hospitalar. 2

Entretanto, uma Revisdo Sistematica da Biblioteca Cochrane publicada

em 2021, envolvendo 216 participantes adultos, em 9 ensaios clinicos
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randomizados e 5 ensaios randomizados, com 105 pacientes com doencas
neuromusculares, encontrou melhora do fluxo de tosse, mas nenhuma
evidéncia conclusiva de superioridade sobre outras técnicas de tosse
assistida, nem impacto comprovado em desfechos de longo prazo como

reducédo de hospitalizacGes ou de mortalidade. *

O Circuito Cough Assist € descrito na instrucdo de uso registrada junto
a ANVISA como um complemento utilizado na terapia respiratoria com a
funcao de auxiliar na expectoracéo de secrecéo, sendo utilizado em ambiente

hospitalar e em domicilio. ®

No Brasil, ainda n&do existe um Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT) do Ministério da Saude para as Miopatias Congénitas e
a CONITEC né&o analisou formalmente o aparelho Cough Assist para
incorporacdo ao Sistema Unico de Saude (SUS). Tampouco, agéncias
internacionais como a do Reino Unido ou a Canadense publicaram diretrizes

especificas para utilizacdo do Cough Assist em seus respectivos paises.

O quadro clinico descrito no presente auto ndo configura urgéncia
conforme a Resolugcdo CFM n°® 1451/1995. ©

IV — CONCLUSAO:

Considerando o caso concreto do presente auto, trata-se de paciente de

26 anos, diagnosticada com miopatia congénita forma nemalinica, em
acompanhamento em servico especializado, com quadro de tosse ineficaz,
hipoventilacéo alveolar e insuficiéncia respiratoria cronica;

Considerando que aparelho Cough Assist ndo estd previsto em
Diretrizes Diagnosticas e Terapéuticas do Ministério da Saude nem foi avaliado
até o momento pela CONITEC,;

Considerando que os estudos existentes ainda carecem de evidéncias
robustas que permitam uma analise mais assertiva do perfil de custo-beneficio-
efetividade para o aparelho Cough Assist, prescrito neste caso;

Este NATJUS considera a presente demanda como néo justificada.
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