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NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA : Vara Unica
COMARCA: Itaguara

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

IDADE: 2 anos SEXO: Masculino
PEDIDO DA ACAO: Dieta enteral Pedisure

DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10: D50.1, E83.3, E85.0, G40.40,
Q32.0.8

FINALIDADE / INDICA(;AO: Nutricdo

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRNMG 9/27.644
NUMERO DA SOLICITACAO: 2023.0003572

Il — PERGUNTAS DO JUIZO:

InformacBes técnicas acerca dos procedimentos disponibilizados para o

caso citado.
Il = CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme documentacdo de nutricionista, datada de 06/03/2023,

trata-se de DPS, 2 anos, em acompanhamento no ambulatério de
doencas raras do Hospital Infantil Jodo Paulo Il, FHEMIG, com quadro
sindrome de West: encefalopatia epiléptica com sério comprometimento do
desenvolvimento neuropsicomotor associada a gene PIGO (VUS);
sindrome de hiperfosfatasia: doenca genética rara, com deformacdes e
fraturas em algumas regides do corpo e perda prematura dos dentes de
leite; amiloidose hereditaria: doenca degenerativa;, laringomalécia
congénita: anomalia da cartilagem da laringe que predispbe ao colapso
durante a fase inspiratéria da respiracdo, resultando em obstrucéo
intermitente das vias aéreas superiores e estridor; apnéia obstrutiva do
sono, necessitando uso de CPAP para prevenir morte subida durante o
sono; disfagia: dificuldade de degluticdo; deficiéncia auditiva
autossOmica dominante. Desde o primeiro ano de vida passou por

sucessivas internacbes devido a crises convulsivas, espasmos,
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infeccbes, disfagia e demais complicacdes. Em agosto de 2022, foi
suspenso uso da dieta oral pelo risco de aspiragcdo dado o quadro de
disfagia grave documentada por videoglutograma (penetracdo e
aspiracdo nas duas consisténcia testadas). Desde entdo, em uso de
alimentacao enteral exclusiva por sonda. Apresenta peso adequado
para idade. Necessita para suprir as necessidades nutricionais de 11
latas de 800 g da dieta enteral Pediasure, ou Nutren Junior ou Frebini
(ou 21 latas de 400 g) més, bem como os equipos e frascos para sua
administracao (01 unidade de cada ao dia), por tempo indeterminado,
além de acompanhamento nutricional, fonoaudioldgico.

A Sindrome de West (SW), descrita em 1841 por William James
West, foi melhor definida apés a introducédo da eletrencefalografia (EEG),
estando correlacionada aos espasmos infantis com o padréo interictal
gue denominaram de hipsarritmia. Também chamada de espasmos
infantis, ou epilepsia miocldénica. Caracterizada pela triade: crise
epiléptica de tipo particular denominada espasmo infantil, com padréo
ECG caracteristico: hipsarritmia, habitualmente acompanhados por
parada ou involucadao do desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM).
Classificada pela International League Against Epilepsy (ILAE) no grupo
de sindrome e epilepsia generalizada, sendo uma encefalopatia
epiléptica, ou seja, condicdo na qual acredita-se que a atividade
epileptiforme contribua para o distarbio progressivo da funcéao
cerebral. Clinicamente os espasmos séo diferentes para cada crianca,
podendo ser tao leves no inicio a ponto de serem confundidos com cdlicas,
ou até ndo serem se percebidos. Os espasmos sao caracterizados por
subita flexdo da cabeca, com afastamento dos membros superiores e
flexdo da pernas, comumente acompanhados de um grito, dura alguns
segundos, pode chegar a centenas ou mais e normalmente ocorrem
durante a vigilia. O pico de idade de inicio situa-se entre 4 e 6 meses,
com 90% dos casos iniciando 0s espasmos no primeiro ano de vida, com

predominio no sexo masculino. Segundo a literatura o prognéstico €
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melhor naqueles casos criptogenéticos, cuja incidéncia varia de 10 até 30%
dos casos. A mortalidade geral da SW chega a 4,9%. O DNPM é
invariavelmente prejudicado e cerca de 60% das criancas desenvolvem
outros tipos de crises, na maioria evoluindo para sindrome de Lennox-
Gastaut.

O tratamento deve ser instituido o mais precocemente possivel,
sendo o prognostico da doencga pior no grupo sintomético, quando o
inicio dos espasmos se da antes dos 3 meses idade. O objetivo do
tratamento é propiciar a melhor qualidade de vida para o paciente pelo
alcance de um adequado controle de crises, com um minimo de efeitos
adversos. A selecdo do farmaco deve levar em consideracdo a eficacia
clinica na prevencdo de crises, os efeitos adversos, a tolerabilidade
individual das criancas e a facilidade de administracao.

A terapia enteral (TNE), consiste de procedimentos que permitem
a administracédo de nutrientes pelo trato digestivo por via oral, sondas
ou ostomias, visando manter e/ou recuperar o estado nutricional do
paciente. Indicada a individuos com alteracdo metabdlica e/ou
fisiologica que cause mudancas restritivas ou suplementares em sua
alimentacao relacionadas a utilizacao biologica de nutrientes ou a via de
consumo alimentar (enteral ou parenteral).

No Sistema Unico de Saide (SUS), o tratamento suportivo destes
casos, foi instituido por meio do Programa Melhor em Casa. O
Programa é indicado para pessoas que estando clinicamente estaveis,
necessitam de atencao a saude em situacado de restricdo ao leito ou ao
lar, temporaria ou definitiva, ainda que se apresentam em grau de
vulnerabilidade na qual a atengcédo domiciliar € considerada a oferta mais
oportuna para tratamento, paliacdo, reabilitacdo e prevencao de
agravos, visando a ampliacdo de autonomia do usuéario, familia e
cuidador. A inclusdo no Programa, se faz pela procura a unidade de
saude que dard os encaminhamentos pertinentes, de modo a melhor

atender as necessidades apresentadas, incluindo o cuidados e
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fornecimento de insumos, como frascos e equipes, bem como o
acompanhamento multiprofissional com fonoaudidlogo. O SUS, néo
trata dietas e insumos como medicamentos, assim n&do existe
legislacdo nacional que determine o fornecimento de dieta
industrializada para uso domiciliar. A Politica Nacional de Alimentacéo e
Nutricdo (PNAN) confere institucionalidade a organizacao e oferta dos
cuidados relativos a alimentacdo e nutricdo, bem como ressalta o
papel do SUS na agenda de seguranca alimentar e nutricional e na
garantia do direito humano a alimentacdo 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 situacao
cientificamente justificada, se esgotadas todas as outras alternativas,
existem diretrizes regulatérias loco-regionais, construidas para
disponibilizacao de dieta industrializada.

A terapia alimentar, nos casos de necessidades alimentares
especiais, difere muito conforme o tipo de alteracdo fisioldgica e
metabodlica de cada individuo. Nesse sentido, uma atenc¢ado nutricional
bem planejada pode suprir as necessidades nutricionais do individuo,
sob os aspectos qualitativo e quantitativo, bem como sob a forma de
administracao dos alimentos. Por isto esta terapia deve ser orientadas
por nutricionista, que determinara o tipo e volume de dieta necessario
a cada caso. Os sujeitos que mais demandam a TNE sao, além dos
desnutridos, os em risco nutricional e os portadores de patologias que
resultam na impossibilidade de mastigacéo e degluticdo, como no AVE,
cancer de cabeca, pescoco ou esbfago, doencas neuroldgicas em
estagios avancados. Frequentemente, na situacéo de risco nutricional, ha
indicacdo de TNE prolongada, sem necessidade de manutencdo da
internacdo hospitalar no paciente com estabilidade clinica. Neste caso a

TNE domiciliar € a mais indicada e no Brasil, o uso de dietas
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artesanais e/ou semi-artesanais incentivado nestes pacientes.

As dietas enterais variam gquanto a seu tipo em artesanal ou
industrial. As dietas artesanais s&do produzidas diariamente em
condicdes rigorosas de higiene, sob orientacdo de nutricionista, a partir
de produtos in natura, cozidos, ou nao, triturados e peneirados. Podem
ser indicadas para pacientes estaveis clinicamente, com doencas
crbnicas ou em tratamento paliativo. Ndo ha evidéncias cientificas que
mostrem prejuizo na absorcdo de nutrientes provenientes de férmula
nutricional com alimentos na inexisténcia de disfungdes absortivas no
sistema digestorio e de doencas que demandam necessidades especiais
de nutrientes que ndo possam ser suprimidos nesta dieta. Contém
proteinas, vitaminas, carboidratos, sais minerais e compostos
bioativos, flavondides e outros fendlicos em proporcdo adequada as
necessidades estabelecidas. Os compostos bioativos possuem
propriedades antioxidantes, moduladoras da resposta imunoldgica que
diminuem o risco de mortalidade de doencas crbnicas nao transmissiveis.
Este fato € relevante, considerando idosos nos quais 0 uso crdnico
dessas formulas pode ser necessario. Além disto beneficiam a flora
intestinal favorecendo pacientes com constipacdo intestinal.
Apresentam como vantagem em relag&o as industrializadas, seu menor
custo, maior concentracdo de probiodticos, manutencao do vinculo com
a familia, e maior sensacdo de estar alimentado. Tem o inconveniente
de necessitar de manipulacdo em condicdes sanitarias adequadas
para evitar sua contaminag&o, pois sdo sujeitas a maior risco de
contaminacdo microbiologica e podem apresentar deficiéncias de micro e
macronutrientes em sua composicao se nado forem adequadamente
preparadas. Devem ser a primeira op¢ao para o uso domiciliar. Podem
ter sua composi¢cado modificada para suplementar as necessidades do
paciente, inclusive com componente industrializado.

As dietas/suplementos industrializadas sdo regulamentadas pela

ANVISA, contém macro e micronutrientes em proporcdes
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padronizadas conforme seu tipo. A dieta padrdo contem proteinas, lipidios,
carboidratos, vitaminas e minerais, necessarios a nutricdo de individuos
normais. Apresentam custo mais elevado, maior controle de qualidade
sanitaria, maior comodidade de preparacdo e composicdo quimica
definida. As dietas Nutren Junior, Pedisure e Frebini, sdo formulas
industrializadas em pO nutricionalmente completa, para nutricédo
pediatrica enteral e oral, 1.0 kcal/mL (na diluicdo padrao), em po, isenta
de lactose e sacarose. Indicadas para criangas de 1 a 10 anos de idade,
sem problemas de absor¢cao, que necessitem de nutricdo adequada para
recuperagado e manutencéo do estado nutricional.

Em maio de 2012, o Conselho Regional de Nutricdo do Parana
divulgou parecer comparando as dietas artesanais e industrializadas
para pacientes com necessidade de nutricdao enteral. Os autores
concluiram que néo existem evidéncias de superioridade de uma
formula em relacdo a outra, jA que a dieta artesanal pode ser
modificada e adequada as necessidades especiais, incluindo o uso de
suplementos industriais. Também estudos demonstram nao haver
evidéncias cientificas que mostrem prejuizo na absorcao de nutrientes
provenientes de formula nutricional com alimentos na inexisténcia de
disfuncdes absortivas no sistema digestivo e de doencas que
demandam necessidades especiais de nutrientes. Mesmo em situacdes
especiais, a dieta artesanal pode ser modificada e adequada as
necessidades especiais dos pacientes. Assim do ponto de vista de efeito
nutricional se comparadas a dieta artesanal e industrializada tem o
mesmo efeito e podem ser usadas indistintamente, devendo, a
artesanal, ser a primeira opgéo para o uso domiciliar.

CONCLUSAO: o caso em tela, trata de 2 anos, em acompanhamento no
ambulatorio de doencas raras do Hospital Infantil Jodo Paulo I, com
sindrome de West, associada a outras comorbidades sindrome de
hiperfosfatasia;, amiloidose hereditaria; laringomalacia congénita;

apnéia obstrutiva do sono, em uso de CPAP; disfagia; deficiéncia
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auditiva autossdomica dominante. Desde o primeiro ano de vida passou
por sucessivas internacdes devido a crises convulsivas, espasmos,
infeccdes, disfagia e demais complicagdes. Em 08/2022, foi suspenso uso
da dieta oral pelo risco de aspiracdo dado o quadro de disfagia grave
documentada por videoglutograma (penetracdo e aspiracdo nas duas
consisténcia testadas). Desde entdo, em uso de alimentac&do enteral
exclusiva por sonda. Apresenta peso adequado para idade. Necessita
para suprir as necessidades nutricionais, de 11 latas de 800 g da dieta
enteral Pediasure, ou Nutren Junior ou Frebini (ou 21 latas de 400 Q)
més, bem como o0s equipos e frascos para sua administracdo (01
unidade de cada ao dia), por tempo indeterminado, além de
acompanhamento nutricional, fonoaudioldgico.

A SW é correlacionada aos espasmos infantis com o padréo
interictal que denominaram de hipsarritmia. Também chamada de
espasmos infantis, ou epilepsia mioclénica. Caracterizada pela triade:
crise epiléptica de tipo particular denominada espasmo infantil, com
padrdo ECG caracteristico: hipsarritmia, habitualmente acompanhados
por parada ou involucdo do DNPM. O DNPM é invariavelmente
prejudicado e cerca de 60% das criancas desenvolvem outros tipos de
crises, na maioria evoluindo para sindrome de Lennox-Gastaut.

O tratamento deve ser instituido o mais precocemente possivel,
sendo o progndstico da doenca pior no grupo sintomatico. O objetivo
do tratamento € propiciar a melhor qualidade de vida pelo alcance de
um adequado controle de crises, com um minimo de efeitos adversos.

A TNE, consiste de procedimentos que permitem a
administracdo de nutrientes pelo trato digestivo por via oral, sondas ou
ostomias, visando manter e/ou recuperar o estado nutricional do
paciente. Indicada a individuos com alteracdo metabdlica e/ou
fisiologica que cause mudancas restritivas ou suplementares em sua
alimentacao relacionadas a utilizacdo biolégica de nutrientes ou a via de

consumo alimentar (enteral ou parenteral). Os sujeitos que mais
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demandam a TNE séo, além dos desnutridos, os em risco nutricional e
0s portadores de patologias que resultam na impossibilidade de
mastigacdo e degluticdo, como no AVE, cancer de cabeca, pescoco ou
esbfago, doencas neuroldégicas em estagios avancados. Neste caso a
TNE domiciliar é a mais indicada e no Brasil, o uso de dietas
artesanais e/ou semi-artesanais incentivado nestes pacientes.

No SUS, o tratamento suportivo destes casos, foi instituido por
meio do Programa Melhor em Casa. O Programa € indicado para
pessoas que estando clinicamente estaveis, necessitam de atencédo a
saude em situacdo de restricdo ao leito ou ao lar, temporaria ou
definitiva, ainda que se apresentam em grau de vulnerabilidade na qual a
atencdo domiciliar é considerada a oferta mais oportuna para
tratamento, paliacao, reabilitacdo e prevencao de agravos, visando a
ampliacdo de autonomia do usuario, familia e cuidador. A inclusdo no
Programa, se faz pela procura a unidade de saude que dara os
encaminhamentos pertinentes, de modo a melhor atender as
necessidades apresentadas, incluindo o cuidados e fornecimento de
iInsumos, como frascos e equipes, bem como o acompanhamento
multiprofissional com fonoaudidlogo. O SUS, néo trata as dietas e
insumos como medicamentos, e nao existe legislacdao nacional
determinando o fornecimento de dieta industrializada para uso
domiciliar. A PNAN confere institucionalidade a organizacdo e oferta
dos cuidados relativos a alimentacdo e nutricdo, bem como ressalta o
papel do SUS na agenda de seguranca alimentar e nutricional e na garantia
do direito a alimentacdo adequada e saudavel. Excepcionalmente em
situacdo cientificamente justificada, se esgotadas todas as outras
alternativas, existem diretrizes regulatorias loco-regionais, construidas
para disponibilizacdo de dieta industrializada.

A terapia alimentar, nos casos de necessidades alimentares
especiais, difere muito conforme o tipo de alteracdo fisiologica e

metabodlica de cada individuo, devendo ser orientada por nutricionista.
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Os sujeitos que mais demandam a TNE sé&o, além dos desnutridos, 0s

em risco nutricional. H& indicacdo de TNE prolongada, sem

necessidade de manutencdo da internacdo hospitalar existindo
estabilidade clinica. Neste caso a TNE domiciliar é a mais indicada e no

Brasil, sendo uso de dietas/suplementos artesanais e/ou semi-

artesanais incentivado como primeira escolha, ja que:

- conforme Parecer do Conselho Regional de Nutricdo do Parana do ponto
de vista de efeito nutricional se comparadas, a dieta industrializada e
a artesanal, tem o mesmo efeito e podem ser usadas indistintamente,
devendo, a artesanal, ser a primeira op¢ao para o uso domiciliar;

- apresentam o mesmo efeito nutricional da dieta industrializada, contém
proteinas, vitaminas, carboidratos, sais minerais;

-tem maior concentracdo de compostos bioativos, probidticos,
flavonoides, polifendis e antioxidante e os compostos bioativos tém
propriedades antioxidantes, moduladoras da resposta imunoldgica que
diminuem o risco de mortalidade de doencas crénicas nao transmissiveis

- podem ter sua composi¢cdo modificada ser hiperprotéicas e caloricas,
isentas de gluten, lactose, sacarose e sucralose, conforme sua
preparacao;

- apresentam como vantagem em relacdo as industrializadas, seu menor
custo, manutencdo do vinculo com a familia, e maior sensacao de
estar alimentado.

De modo que ndo hé& evidéncias cientificas que mostrem prejuizo na

absorcdo de nutrientes provenientes de formula nutricional com

alimentos na inexisténcia de disfuncbes absortivas no sistema
digestorio e de doencas que demandam necessidades especiais de
nutrientes que nao possam ser suprimidos com a dieta artesanal.

Entretanto, se necessario, a dieta artesanal pode ter sua composicéo

modificada/suplementada pelas necessidades do paciente, inclusive

com componente industrializado.
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