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I – DADOS COMPLEMENTARES À REQUISIÇÃO:

REQUERENTE: BLDST

IDADE: 10 meses

PEDIDO DA AÇÃO: Dispositivo para ventilação mecânica não invasiva para

criança, com dois níveis de pressão

DOENÇA(S) INFORMADA(S): G 12.0 

FINALIDADE  /  INDICAÇÃO:  Como  opção  de  terapêutica  de  suporte

ventilatório contínuo

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 27239

NÚMERO DA SOLICITAÇÃO: 2022.0002720

II – PERGUNTAS DO JUÍZO:

Informações técnicas acerca dos procedimentos disponibilizados para o caso.

III – CONSIDERAÇÕES/RESPOSTAS:

Conforme  a  documentação  apresentada  trata-se  de  criança  de  10

meses e 08 quilos, com diagnóstico de atrofia muscular espinhal tipo 1, para

a qual foi prescrito o uso contínuo de dispositivo de ventilação não invasiva

via  máscara  nasal,  compatível  com  seu  peso  devido  ao  quadro  de

hipoventilação  durante  o  sono,  como  medida  de  suporte  para  evitar  a

instalação de  insuficiência ventilatória aguda ou insuficiência cardíaca com

cor pulmonale. Como exemplo de aparelho foi indicado o  da marca Trilogy

Evo Phillips.

“A atrofia muscular espinhal (AME) compreende um grupo de doenças

caracterizadas  por  degeneração  progressiva  dos  neurônios  motores

localizados no corno anterior da medula e nos núcleos de nervos cranianos.

A forma mais comum de AME, em mais de 95% dos casos, é causada por
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mutações  no  gene  SMN1  (survival  motor  neuron  1)  responsável  pela

codificação da proteína SMN e localizado no cromossomo 5q13”.¹ 

“A doença é classificada conforme a gravidade e a época do início dos

sintomas em, pelo menos, quatro subtipos principais:  tipo I, ou doença de

Werdnig-Hoffman, tipo II (forma intermediária), tipo III (doença de Kugelberg-

Welander) e tipo IV (forma do adulto”.¹

“A  mortalidade  e  a  morbidade  são relacionadas  diretamente  com a

idade do início das manifestações (A). A maior frequência de óbito ocorre nos

casos de início mais recente. Em crianças com o tipo I a média de sobrevida

é sete meses, com a mortalidade de 95% até os 18 meses de vida  (A). A

principal causa de óbito são as infecções respiratórias. No tipo II o óbito é

usualmente ocasionado por complicações respiratórias na adolescência ou

adulto jovem”.¹ 

“A AME do tipo I se caracteriza por início das manifestações antes dos

seis  meses  de  vida,  grave  comprometimento  motor  (hipotonia  e  fraqueza

muscular)  e  respiratório2,3,9,10  (A).  Nestes  casos,  há  importante

comprometimento bulbar, com a presença de disfagia, fraqueza para sucção

e dificuldade respiratória. Não há comprometimento dos músculos oculares

extrínsecos, e as crianças apresentam-se alertas. Comprometimento facial é

mínimo  ou  ausente.  Fasciculações  na  língua  podem  ser  observadas.  As

crianças não adquirem a habilidade de sentar sem apoio. O óbito ocorre, em

mais de 90% dos casos, antes dos dois anos de idade”.¹

 “A deterioração da função respiratória é a causa  mais frequente de

morbi-mortalidade  nos  doentes  neuromusculares,  contribuindo  o  apoio

ventilatório para uma diminuição das complicações respiratórias”.⁸

“O  apoio  ventilatório,  nomeadamente  a  ventilação  não  invasiva

domiciliária, tem sofrido grande evolução e expansão, utilizando-se de forma

crescente em doentes neuromusculares, desde os primeiros meses de vida e

profilaticamente na tentativa de melhorar a função respiratória e a qualidade

de vida”.⁸

“A fraqueza dos músculos respiratórios conduz a uma diminuição da
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eficácia  da  tosse  e  da  capacidade  de  eliminação  de  secreções  e  como

consequência  surgem  as  infecções  respiratórias  de  repetição  e  as

atelectasias. À medida que a doença progride a disfunção respiratória instala-

se, inicialmente durante o sono. A hipoventilação resulta primariamente em

hipoxemia  e  hipercapnia  noturnas  com  despertares  frequentes  e

fragmentação do sono,  tornando-se crônica com a progressão da DNM e

conduzindo,  por  fim,  a  insuficiência  respiratória  franca  com hipercapnia  e

sintomas diurnos”.⁸

O  tratamento  desses  pacientes  abrange  os  cuidados  nutricionais,

respiratórios e ortopédicos.

“O  comprometimento  da  musculatura  respiratória  é  um  dos  pontos

críticos na evolução da AME. A fraqueza dos músculos inspiratórios causa a

insuficiência ventilatória,  enquanto  o  deficit  dos  músculos  expiratórios

dificultam a capacidade de expiração forçada e a depuração das secreções e

a fraqueza dos músculos bulbares dificultam a deglutição, o fechamento da

glote e a fala”.¹¹

“Por se tratar de uma condição clínica neurodegenerativa progressiva,

os  tratamentos  paliativos  são  fundamentais,  por  auxiliar  no  aumento  da

expectativa e qualidade de vida dos pacientes. Estudos da história natural da

doença  comprovam  que  houve  aumento  considerável  da  expectativa  e

qualidade  de  vida  dos  indivíduos  com  AME  5q  tipo  I  a  partir  da

disponibilidade de tecnologias  de cuidado desses pacientes (MERCURI et

al.,2012; OSKOUI et al.,2007)”.²

“Recomenda-se  a  avaliação  respiratória  contínua,  pois  os  pacientes

com AME 5q tipo 1 apresentam um diafragma relativamente forte e músculos

intercostais fracos e, somado com a dificuldade de tossir e eliminar o muco,

pode  resultar  em  hipoventilação  (agravada  durante  o  sono),  atelectasia,

depuração deficiente das secreções das vias aéreas e infecções recorrentes

(FINKEL et al., 2018; SCHROTH, 2009)”.²

“A VNI é recomendada para todas as crianças com AME com sintomas

respiratórios,  com insuficiência  respiratória  aguda ou crônica agudizada,  e
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nas crianças que não se assentam mesmo antes do surgimento de sinais de

insuficiência respiratória, visando prevenir e minimizar a distorção da parede

torácica, melhorar o funcionamento e desenvolvimento pulmonar, atenuar a

dispnéia.  No  entanto,  o  uso  de  VNI  apresenta  algumas  limitações,  como

encontrar uma interface adequada e com bom ajuste para crianças, e devido

às complicações de usar a interface por longos períodos de tempo, como por

mais de 16 horas por dia, o que pode ocasionar irritações e lesões de pele,

hipoplasia da face média, distensão gástrica e êmese (FINKEL et al., 2018;

SCHROTH, 2009)”.² 

“A ventilação Não Invasiva (VNI) é um suporte de ventilação assistida

realizada através  de máscara  ou  pronga nasal  não necessitando de uma

prótese invasiva para ventilação como traqueostomia ou tubo orotraqueal. A

VNI é considerado o tratamento padrão ouro para doenças neuromusculares,

principalmente  o  tipo  capaz  de  fornecer  uma  frequência  respiratória

mandatória, para garantir uma ventilação adequada”.¹¹

“O uso de VNI mais adequado deve utilizar dois níveis de pressão, pois

o  aumento  de  suporte  inspiratório  reduz  esforço,  melhorando  o  volume

corrente,  e  baixas  PEEPs  promovendo  o  alívio  de  sobrecarga  muscular,

otimizando  a  ventilação  alveolar  e  a  troca  gasosa  e  promovendo  a

manutenção da capacidade física e Atividades de Vida Diária (AVD’S). Para

uma  boa  adaptação  da  VNI  ao  paciente  é  essencial  a  escolha  de  uma

interface adequada que seja mais interessante para o quadro do paciente,

bem como mais confortável para o mesmo”.¹¹

A  indicação  do  uso  de  ventilação  mecânica  não  invasiva  para  a

criança,  está  em  conformidade  com  as  diretrizes  terapêuticas  atuais.  A

assistência domiciliar, quando  realizada com responsabilidade, competência

e supervisão, possibilitará muitos benefícios à paciente e a sua família. 

O Protocolo  do  SUS,  não prevê  o  fornecimento  de  dispositivo  para

ventilação não invasiva,  para os cuidados respiratórios  do tratamento  não

farmacológico dos pacientes com diagnóstico da AME tipo 1. 
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