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NOTA TECNICA

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO
SOLICITANTE: MM. Juiza de Direito Dra. Simone Torres pedroso
PROCESSO N°.: 50053742220228130027
CAMARA/VARA: Vara da Infancia e Juventude e Execucdes Penais
COMARCA: Betim
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: BLDST
IDADE: 10 meses

PEDIDO DA AGAO: Dispositivo para ventilacdo mecéanica ndo invasiva para

crianga, com dois niveis de pressao
DOENCA(S) INFORMADA(S): G 12.0
FINALIDADE / INDICAGAO: Como opcdo de terapé@utica de suporte
ventilatorio continuo
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 27239
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2022.0002720
Il - PERGUNTAS DO JUiZO:
Informacgdes técnicas acerca dos procedimentos disponibilizados para o caso.
Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:
Conforme a documentagdo apresentada trata-se de crianca de 10

meses e 08 quilos, com diagndstico de atrofia muscular espinhal tipo 1, para
a qual foi prescrito o uso continuo de dispositivo de ventilagdo nao invasiva
via mascara nasal, compativel com seu peso devido ao quadro de
hipoventilagdo durante o sono, como medida de suporte para evitar a
instalagao de insuficiéncia ventilatéria aguda ou insuficiéncia cardiaca com
cor pulmonale. Como exemplo de aparelho foi indicado o da marca Trilogy
Evo Phillips.

‘A atrofia muscular espinhal (AME) compreende um grupo de doengas
caracterizadas por degeneracdo progressiva dos neurbnios motores
localizados no corno anterior da medula e nos nucleos de nervos cranianos.

A forma mais comum de AME, em mais de 95% dos casos, é causada por
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mutagbes no gene SMN1 (survival motor neuron 1) responsavel pela
codificacdo da proteina SMN e localizado no cromossomo 5q13”.7

“A doenca é classificada conforme a gravidade e a época do inicio dos
sinftomas em, pelo menos, quatro subtipos principais: tipo |, ou doenga de
Werdnig-Hoffman, tipo Il (forma intermediaria), tipo Il (doenga de Kugelberg-
Welander) e tipo IV (forma do adulto”.’

‘A mortalidade e a morbidade sdo relacionadas diretamente com a
idade do inicio das manifestagées (A). A maior frequéncia de Obito ocorre nos
casos de inicio mais recente. Em criangas com o tipo | a média de sobrevida
€ sete meses, com a mortalidade de 95% até os 18 meses de vida (A). A
principal causa de obito sdo as infecgcdes respiratorias. No tipo Il o obito é
usualmente ocasionado por complicagcbes respiratorias na adolescéncia ou
adulto jovem”.”

‘A AME do tipo | se caracteriza por inicio das manifestacées antes dos
seis meses de vida, grave comprometimento motor (hipotonia e fraqueza
muscular) e respiratério2,3,9,1710 (A). Nestes casos, ha importante
comprometimento bulbar, com a presenga de disfagia, fraqueza para sucgéo
e dificuldade respiratoria. Ndo ha comprometimento dos musculos oculares
extrinsecos, e as criangcas apresentam-se alertas. Comprometimento facial é
minimo ou ausente. Fasciculagbes na lingua podem ser observadas. As
criangas ndo adquirem a habilidade de sentar sem apoio. O 6bito ocorre, em
mais de 90% dos casos, antes dos dois anos de idade”.”

‘A deterioracdo da funcéo respiratéria é a causa mais frequente de
morbi-mortalidade nos doentes neuromusculares, contribuindo o apoio
ventilatorio para uma diminuicdo das complicacées respiratorias”.®

‘O apoio ventilatério, nomeadamente a ventilagdo n&o invasiva
domiciliaria, tem sofrido grande evolugdo e expanséo, utilizando-se de forma
crescente em doentes neuromusculares, desde os primeiros meses de vida e
profilaticamente na tentativa de melhorar a fungcéo respiratoria e a qualidade
de vida”.®

‘A fraqueza dos musculos respiratérios conduz a uma diminuicdo da
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eficacia da tosse e da capacidade de eliminagcdo de secre¢cbes e como
consequéncia surgem as infecgcbes respiratorias de repeticdo e as
atelectasias. A medida que a doenca progride a disfuncdo respiratéria instala-
se, inicialmente durante o sono. A hipoventilacdo resulta primariamente em
hipoxemia e hipercapnia noturnas com despertares frequentes e
fragmentacdo do sono, tornando-se crénica com a progressdo da DNM e
conduzindo, por fim, a insuficiéncia respiratéria franca com hipercapnia e
sintomas diurnos”.®

O tratamento desses pacientes abrange os cuidados nutricionais,
respiratorios e ortopédicos.

“O comprometimento da musculatura respiratéria é um dos pontos
criticos na evolugdo da AME. A fraqueza dos musculos inspiratorios causa a
insuficiéncia ventilatoria, enquanto o deficit dos musculos expiratorios
dificultam a capacidade de expiracdo forcada e a depuracéo das secregées e
a fraqueza dos musculos bulbares dificultam a degluticdo, o fechamento da
glote e a fala”."

“Por se tratar de uma condigéo clinica neurodegenerativa progressiva,
os tratamentos paliativos sdo fundamentais, por auxiliar no aumento da
expectativa e qualidade de vida dos pacientes. Estudos da histéria natural da
doenca comprovam que houve aumento consideravel da expectativa e
qualidade de vida dos individuos com AME 5&q tipo | a partir da
disponibilidade de tecnologias de cuidado desses pacientes (MERCURI et
al.,2012; OSKOUI et al.,2007)".2

“Recomenda-se a avaliagdo respiratoria continua, pois os pacientes
com AME 5q tipo 1 apresentam um diafragma relativamente forte e musculos
intercostais fracos e, somado com a dificuldade de tossir e eliminar o muco,
pode resultar em hipoventilagdo (agravada durante o sono), atelectasia,
depuracgéo deficiente das secre¢cbes das vias aéreas e infec¢gbes recorrentes
(FINKEL et al., 2018, SCHROTH, 2009)".2

“‘A VNI é recomendada para todas as criancas com AME com sintomas

respiratérios, com insuficiéncia respiratéria aguda ou crénica agudizada, e
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nas criangas que ndo se assentam mesmo antes do surgimento de sinais de
insuficiéncia respiratoria, visando prevenir e minimizar a distor¢do da parede
toracica, melhorar o funcionamento e desenvolvimento pulmonar, atenuar a
dispnéia. No entanto, o uso de VNI apresenta algumas limitagbes, como
encontrar uma interface adequada e com bom ajuste para criangas, e devido
as complicacbes de usar a interface por longos periodos de tempo, como por
mais de 16 horas por dia, 0 que pode ocasionar irritacbes e lesdes de pele,
hipoplasia da face média, distenséo gastrica e émese (FINKEL et al., 2018;
SCHROTH, 2009)”.2

‘A ventilacdo N&o Invasiva (VNI) é um suporte de ventilacdo assistida
realizada através de mascara ou pronga nasal ndo necessitando de uma
protese invasiva para ventilagdo como traqueostomia ou tubo orotraqueal. A
VNI é considerado o tratamento padr&o ouro para doengas neuromusculares,
principalmente o tipo capaz de fornecer uma frequéncia respiratoria
mandatodria, para garantir uma ventilagdo adequada”."’

“O uso de VNI mais adequado deve utilizar dois niveis de pressao, pois
o aumento de suporte inspiratério reduz esforco, melhorando o volume
corrente, e baixas PEEPs promovendo o alivio de sobrecarga muscular,
otimizando a ventilacdo alveolar e a ftroca gasosa e promovendo a
manutengéo da capacidade fisica e Atividades de Vida Diaria (AVD’S). Para
uma boa adaptacdo da VNI ao paciente é essencial a escolha de uma
interface adequada que seja mais interessante para o quadro do paciente,
bem como mais confortavel para o mesmo”."

A indicacdo do uso de ventilacdo mecanica ndo invasiva para a
crianca, esta em conformidade com as diretrizes terapéuticas atuais. A
assisténcia domiciliar, quando realizada com responsabilidade, competéncia
e supervisao, possibilitara muitos beneficios a paciente e a sua familia.

O Protocolo do SUS, nao prevé o fornecimento de dispositivo para
ventilacdo ndo invasiva, para os cuidados respiratérios do tratamento nao

farmacoldgico dos pacientes com diagnostico da AME tipo 1.
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VANTAGENS E DESVANTAGEMNS DAS DIFERENTES INTERFACES PARA '!'“ L EM PEDIATRA

Moedelos \Vantagens Desvantagens
Wascara nazal = E de facil adaptacio; = Causa vazamento de ar pela boca;
= paErvite oSS, simentar-se, falar & usar chupsia, = A0 eSS Indicads em casos de respiracio oral & ohsinacED nasal
= tam bao risco de distensio gastica e de broncoaspiracac; = poda causar dicera de pele por prassao.
= & mais confortavel.
Fronga nasal = E de a0l adapiacio; = C3us3 w2Famento de ar pela bocs;
= pervite tossir, dimentar-se, falar & usar chupets; = nacestsindicada em casos de respira-_:ﬁ-:- oral e -::b:tr.u;ﬁ:i nasal;
= tem baxo rizoo de distensdo gastica e ioncoaspiracio. = pods calusar Woera de pressdo ou necross de sepio nazal.
= & m3is confortavel;
= tem minimo contsto com a pele.
Mascars orofacia | = Promove melhors dos gases exalacos; = Apresenta risco de distersio gastica & broncoaspiragio,
= melhora a ventilacio minum; = causa sensacac da chustrofobis;
= ndo causa vazaments pels boca. = provoca limitagdes na gimentagdo, fala e uso de chupsets

Mascara facial total | = E mais confortdvel;
= tam menor contato com o rosto, o que diminui o risco de ulcoras de pala.

Aprasents risco de distersio gastica e broncoaspiracdo,
Causa sensacac do clhustrofobis;

orovoca limitsgdes na alimentagéo, fala e uso de chupets
apresenta malor SSpago morio

Apresenta rizco de distensao gastrica e broncoaspiracdo;
causa sensagac de claustrofobis;

arovoca limitagdes na slimentacao, fals, uso de chupets;
dificuita & colocagdo do paciente ra posicio supina;
exple 3 orianga & aitos ruioos;

aprasanta Maior SSpapd Moo

tem dificuldade pars adaptar a umidificagso.

Capacete [haimefy | = MSo tem nenhum contate com o rosto, portanto, apresenta risco zero de dlcesas de pele;
= fem menor resisténcia 30 fluwo de & e melhor iolerdncia a alias prassies
= & mais confortavel.
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