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NOTA TECNICA 8075
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: Vara Civel da Infancia e da Juventude

COMARCA: Belo Horizonte

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

IDADE: 07 anos

PEDIDO DA ACAO: TERAPIAS ESPECIALIZADAS

DOENCA(S) INFORMADA(S): CID G318

FINALIDADE / INDICACAO:

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG-39697
NUMERO DA SOLICITACAO: 2025.0008075

Il — PERGUNTAS DO JUizZO:

Determino a expedigao de oficio ao NATJUS TJMG, com a finalidade de

analisar a viabilidade da hidroterapia solicitada pelo requerente.

lIl — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Diante do exposto, a terapéutica e acompanhamento multiprofissional sdo definidores para otimizar
as respostas neurocognitivas da paciente, que seguem:

Fisioterapia focada em disfungao neuroldgica através do método Bobath.
Fonoaudiologia especializada em disfagia neurogénica e motricidade orofacial.

TO com especializagao em Bobath e Integragido Sensorial.

TO Visual devido a baixa visdo por questdo neurologica.

Hidroterapia e Cuevas Medeck Exercises devido a luxacao do quadril e desenvolvimento

psicomotor em geral.

Atenciosamente, Francis Magalhdes Gongalves, pediatra assistente
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neurolégico devido doenga neurodegenerativa (GeTiCierntia us pinuvaw
desidrogenase). Tal patologia cursa com mal formacgdes do sistema nervoso
central e grave comprometimento motor, cognitivo e visual.

E imprescindivel que a paciente seja acompanhada por equipe de
reabilitacdo multidisciplinar com habilitagdo em disfuncao neurologica
infantil. Sugiro que a paciente mantenha os seguintes acompanhamentos:

- Fisioterapia motora 2x/ semana: método Bobath.

-Fonoaudiologia 2x/ semana: trabalho direcionado para disfagia
neurogénica e motricidade orofacial.

-Terapia ocupacional- 1x/ semana: método Bobath e integragao
sensorial.

- Terapia ocupacional - 1x/ semana: estimulagdo visual.

CiD: G31.8

REVISAO DE LITERATURA DADOS COPILADOS

A deficiéncia de piruvato desidrogenase (PDCD) € um distarbio
mitocondrial raro, caracterizado por comprometimento da oxidacao de
carboidratos, resultando em déficit energético cerebral e acimulo de acido
latico. As manifestagdes clinicas predominam no sistema nervoso central
e incluem atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor, hipotonia, convulsdes, microcefalia, alteragcdesestrutura
Is cerebrais (como disgenesia do corpo caloso, atrofia cerebral e achados
compativeis com sindrome de Leigh), além de acidose lactica persistente
ou intermitente. O inicio pode ser neonatal, infantil ou, raramente, tardio,
com apresentacfes que variam de encefalopatia grave a quadros

neuroldgicos progressivos mais lentos.Orphanet Journal of Rare Disease

O tratamento € individualizado e visa contornar o blogueio metabdlico. O
principal recurso é a dieta cetogénica, que fornece corpos cetbnicos como
fonte alternativa de energia cerebral, reduzindo a acidose lactica e melho-
rando sintomas neuroldgicos, especialmente convulsdes e ataxia. A suple-
mentacdo com tiamina (300—-1000 mg/dia, dividida em trés doses) pode
ser benéfica em casos com variantes responsivas, principalmente muta-
cOes missense na regiao de ligacédo da tiamina pirofosfato da subunidade
E1a.Child Neurology + 1[2][6] Fisioterapia e terapia ocupacional sao es-

senciais para manutencéao da mobilidade e fungcdo motora. Outras opcoes,
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como acido lipdico e antioxidantes, tém beneficio teérico, mas nédo de-
monstraram eficacia clinica relevante. O progndstico é geralmente reser-
vado, com sobrevida média de cerca de 10 anos, variando conforme o
sexo, tipo de mutacdo, gravidade clinica e precocidade do tratamento.
Apresentacdes neonatais e variantes frameshift/nonsense em regides es-
pecificas estdo associadas a maior mortalidade e fenétipo mais grave. Ca-
sos leves séo raros, mas podem ocorrer, especialmente em meninos com

mutagdes especificas.

As terapias de reabilitacdo recomendadas para pacientes
com deficiéncia de piruvato desidrogenase incluem
principalmente fisioterapia e terapia ocupacional, com o objetivo de
manter a mobilidade, prevenir contraturas e maximizar a funcao
motora, especialmente em casos de espasticidade ou atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor. Essas intervengdes sao
consideradas essenciais para todos os pacientes, independentemente do
fendtipo, conforme orienta o GeneReviews, que € a principal sociedade

responsavel pelas recomendacdes clinicas para essa condi¢cao

Além disso, a reabilitacdo pode ser complementada por terapias de esti-
mulacdo cognitiva, fonoaudiologia para distlrbios de linguagem e terapia
de integracdo sensorial, conforme as necessidades individuais. O acom-
panhamento multidisciplinar € fundamental para adaptar as estratégias de
reabilitacdo ao grau de comprometimento neuroldgico e as alteracdes es-

truturais cerebrais presentes. Orphanet Journal of Rare Dis

A implementacédo precoce dessas terapias é associada a melhores resul-
tados funcionais e maior qualidade de vida, especialmente quando combi-

nada com o manejo metabolico adequado, como a dieta cetogénica.

N&o ha protocolos especificos de reabilitacdo exclusivos para a defi-
ciénciade piruvato desidrogenase; as abordagens seguem principios
gerais de reabilitacdo neuroldgica, adaptados a gravidade e ao perfil

funcional de cada paciente.
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Em resumo, a dieta cetogénica € eficaz e geralmente segura quando
cuidadosamente monitorada, enquanto a suplementacdo de tiamina é
benéfica em pacientes geneticamente selecionados e apresenta um perfil
de seguranca favoravel. Ambas as terapias requerem manejo

individualizado e supervisdo multidisciplinar.

O papel da fisioterapia no manejo da DPD é fundamental para preservar
a mobilidade, prevenir contraturas e melhorar a funcdo motora, especial-
mente em pacientes com espasticidade e distdrbios do movimento. Se-
gundo a GeneReviews, sociedade responsavel pela diretriz clinica, a fisi-
oterapia e a terapia ocupacional sdo consideradas essenciais para todos
os individuos com DPD, com o objetivo de manter a mobilidade e maximi-
zar a independéncia funcional.GeneReviews® [Internet]. Updated 2021
Jun 17. [1] A fisioterapia deve ser adaptada as necessidades do paciente,
focando em alongamentos, fortalecimento muscular, treinamento de mar-
cha e prevencao de complicacdes ortopédicas, como displasia de quadril.
Em casos de ataxia, a terapia vestibular pode ser indicada.GeneReviews®
[Internet]. Updated 2021 Jun 17.

Exercicios Cuevas Medek (CME)

A intervencdo fisioterapéutica com foco na otimizacdo da
neuroplasticidade deve ser feita, estimulando a crianca a atingir os marcos
motores do desenvolvimento. Exercicios Cuevas Medek (CME) € uma
abordagem de fisioterapia pediatrica para criancas com atraso motor no
desenvolvimento que afeta o sistema nervoso central.Segundo Ramon
Cuevas, criador do método, seu principio principal envolve a provocacao
de novas reacfes motoras automaticas usando exercicios contra a

gravidade com movimentos distais progressivos

Hidroterapia

A Fisioterapia aquatica utiliza-se das propriedades fisicas da agua em as-

sociagcdo com técnicas e métodos especializados para colaborar com o
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processo de reabilitacdo de diversas patologias. A hidroterapia vem cres-
cendo como modalidade de fisioterapia. As técnicas desse modelo de tra-
tamento baseiam-se em conceitos de fisiologia e biomecanica. Utilizam as
propriedades fisicas da agua como o empuxo, a pressao hidrostatica, a

turbuléncia e a densidade substancialmente distinta da densidade do ar.
As indicagbes seriam:
' Alto nivel de dor;
 Desvios de marcha;
 Mobilidade diminuida;
 Contraturas musculares; e Fraqueza muscular;
« Coordenacéo limitada;
 Transferéncia de peso inadequada;
 Diminuigao de resisténcia muscular;
' Flexibilidade diminuida:
 Disfungdes posturais;
 Propriocepcao deficiente.

Uma revisao sistematica sobre evidéncias de intervengdes aquaticas para
criancas com paralisia cerebral sdo limitadas. O exercicio aquatico é viavel
e os efeitos adversos sdo minimos. No entanto, os parametros de
dosagem nédo séo claros. Pesquisas adicionais sdo necessarias para
determinar a eficacia da intervencdo aquatica e a dosagem do

exercicio em categorias de varias idades.

IV — CONCLUSAO

« Na literatura consultada ndo existem dados que comprovem a

eficiéncia/superioridade da terapias pleiteada em comparagdo com 0s
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tratamentos convencionais

 Os relatorios médicos enviados ao NATS datam de 2022 e as indicagdes

devem ser revistas

V - REFERENCIA:
Primary Pyruvate Dehydrogenase Complex Deficiency Overview.
GeneReviews® [Internet]. 2021. Ganetzky R, McCormick EM, Falk MJ

Pyruvate Dehydrogenase Complex Deficiency: Updating the Clinical, Me-
tabolic and Mutational Landscapes in a Cohort of Portuguese Patients.
Orphanet Journal of Rare Diseases. 2020. Pavlu-Pereira H, Silva MJ,
Florindo C, et al.

Pyruvate dehydrogenase deficiency.
2012. National Library of Medicine (MedlinePlus)
PDHAL.
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