# NatJus

Estadual

NOTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

CAMARA/VARA: Vara da Infancia e Juventude
COMARCA: Ipatinga

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

NUMERO DA SOLICITACAO: 2023.0004657

IDADE: 10 anos Sexo: Masculino
DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10: Q93.3

PEDIDO DA ACAO: Dieta Fornecimento da foérmula pediatrica FREBINI
ORIGINAL 1.0, sendo 40 bolsas de 500 ml mensais

FINALIDADE / INDICACAOQ: Tratamento da sindrome de Wolf-Hirschhorn
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRN 19.626 e CRM 49.585
Il — PERGUNTAS DO JUIZO:

Solicito notas técnicas acerca dos procedimentos/medicamentos

disponibilizados para o caso como o0 dos presentes autos.
lIl = CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme relatério médico e nutricional, datado de 13/09/2023, trata-

se de paciente de 10 anos com Sindrome de Wolf-Hirschhorn. Ja fez uso
da férmula Nutren fornecida pelo SUS, mas apresentava constipacao
importante, sendo necessario suspender. Necessita, de Keppra,
carbamazepina, acompanhamento com nutricionista, neuropediatra,
pediatra e cirurgido pediatrico, além de terapia nutricional enteral
domiciliar, com uso de 40 bolsas de 500ml da formula pediatrica Frebini
Original 1.0, mensalmente, equipes e frascos, pois ndo esta conseguindo
aporte caldrico adequado para desempenho completo de suas funcdes
vitais, com risco de evolucdo da doenca e morte. A Secretaria Municipal
de Saude de Ipatinga, manifestou em 13/06/2023, dispor apenas da dieta
Trophic Infant 1.5 no Nucleo de Suporte Nutricional, sendo necesséario ao
meédico assistente avaliar se ha possibilidade de adequacdo da
prescricdo. A Secretaria Estadual de Saude em 14/12/2023, manifestou

gue o fornecimento de dieta € de competéncia do municipio.
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A sindrome de Wolf-Hirschhorn (SWH) é uma doenca genética rara
gue afeta o desenvolvimento do organismo, causada por grandes delecdes
na porcao telomérica do braco curto do cromossomo 4 (4p) em regides
criticas da sindrome Wolf-Hirchhorn (WHSCRSs). Varios genes candidatos
tém sido identificados, inclusive WHSC1 e e WHSCH2, que parecem ser
responsaveis pelo fenotipo central e, em combinacdo com outros genes
ligados e néo ligados, determinam a gravidade e a inclusdo de fenétipos mais
raros. A maioria dos casos tem defeito cranio-facial caracteristico,
frequentemente denominado "rosto em capacete grego” combinacao de
microcefalia, testa larga, glabela proeminente, hipertelorismo,
sobrancelhas curvas e altas, filtro labial curto e micrognatia. Associa-se
déficit intelectual, atraso no desenvolvimento psicomotor, epilepsia,
hipotonia muscular, crescimento tardio e frequentemente ampla
variedade de defeitos esqueléticos como pé torto, clinodactilia,
escoliose, cifose e defeitos na linha média, incluindo hipospéadia,
cardiopatias congénitas, fenda labial e palatina, coloboma,
criptorquidia. O diagnostico é baseia-se em uma avaliacdo clinica
detalhada, histérico médico e caracteristicas fenotipicas tipicas da
sindrome. Exames genéticos, como a andlise cromossdmica por FISH
(Hibridizacdo in situ por fluorescéncia) ou microarranjo cromossdmico,
podem auxiliar no diagnostico. Seu tratamento € individualizado,
suporto e multidisciplinar, podendo incluir terapia ocupacional,
fisioterapia, terapia da fala, acompanhamento neurolégico, controle de
convulsdes com anticonvulsivante, suporte educacional, psicoldgico, e
nutricional. Muitos morrem na infancia e os que sobrevivem, entre 20 e
30 anos costumam apresentar deficiéncias graves.

A terapia enteral (TNE) por sondas ou ostomias, consiste de
procedimentos que permitem a administragdo de nutrientes, na forma
liguida, pelo trato digestivo por via oral, sondas ou ostomias, visando
manter e/ou recuperar o estado nutricional do paciente. Indicada para

individuos com alteracdo metabdlica ou fisiolégica que cause
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mudancas restritivas ou suplementares em sua alimentagéo
relacionadas a utilizac&o bioldgica de nutrientes ou a via de consumo
alimentar (enteral ou parenteral) como no caso. A terapia alimentar, nos
casos de necessidades alimentares especiais, difere muito conforme o tipo
de alteracéo fisiologica e metabdlica de cada individuo. Nesse sentido, uma
atencdo nutricional bem planejada pode suprir as necessidades
nutricionais do individuo, sob os aspectos qualitativo e quantitativo,
bem como sob a forma de administracdo dos alimentos. Por isto esta
terapia deve ser orientadas por nutricionista, quem determinara o tipo e
volume de dieta necessario a cada caso. Os pacientes que mais
demandam a TNE séao, além dos desnutridos, os em risco nutricional e
0s com doencas que resultam na impossibilidade de mastigacao e
degluticdo, como no AVE, cancer de cabeca, pescoco ou esbfago, doencas
neurolégicas em estagios avancados. Frequentemente, nestas situacdes,
ha indicacdo de TNE prolongada, sem necessidade de manutencdo da
internacdo hospitalar, por estabilizacdo clinica do paciente, sendo a terapia
nutricional enteral domiciliar mais indicada. No Brasil, o uso de dietas
artesanais e/ou semiartesanais € incentivado para individuos sob
cuidados no domicilio.

O Sistema Unico de Saude (SUS), néo trata as dietas e insumos
como medicamentos, assim nédo existe no SUS legislagdo nacional
determinando o fornecimento de dieta industrializada para uso
domiciliar. A Politica Nacional de Alimentacéo e Nutricdo (PNAN) confere
institucionalidade a organizacdo e oferta dos cuidados relativos a
alimentacao e nutricao, 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 situacédo cientificamente justificada,
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guando esgotadas todas as outras alternativas terapéuticas, existem
diretrizes regulatorias loco-regionais, como a de Belo Horizonte, para
regulamentar a disponibilizac&o de dieta industrializada.

Em 2011 o Ministério da Saude instituiu, o Programa Melhor em
Casa, no qual a paciente ja esta inserida, representando pelo NASF-AB
e AC, indicado para pessoas com estabilidade clinica, necessitam de
atencdo a saude em situacédo 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, reabilitacdao e prevencdo de agravos, com a
ampliacdo de autonomia do usuéario, familia e cuidador. O usuario deve
procurar a unidade de saude candidatar-se ao Programa que darad os

encaminhamentos pertinentes de modo a melhor atender do paciente.

As dietas enterais variam quanto a seu tipo em artesanal ou
industrial. As dietas artesanais sdo produzidas diariamente em
condicOes rigorosas de higiene, sob orientagcdo de nutricionista, a partir de
produtos in natura, cozidos, ou néo, triturados e peneirados. Podem ser
indicadas para individuos estaveis clinicamente, com doengas crdnicas ou
em tratamento paliativo. Ndo ha evidéncias cientificas que mostrem
prejuizo na absorcgao de nutrientes provenientes de férmula nutricional
com alimentos na inexisténcia de disfun¢cbes absortivas no sistema
digestorio e de doencas que demandam necessidades especiais de
nutrientes que ndo possam ser suprimidos nesta dieta. Contém proteinas,
vitaminas, carboidratos e sais minerais em propor¢do adequada as
necessidades estabelecidas. Podem tem sua forma modificada para
atender as necessidades individuais, inclusive ser concentradas ou
acrescidas de suplementos indiustrializados. Apresentam como
vantagem seu baixo custo em relagcdo as industrializadas, maior
concentracdo de probidticos antioxidantes e polifendis, diminuicédo da

monotonia alimentar e maior vinculacdo a familia e sensacédo de estar
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alimentado. Devem ser a primeira opcdo para o uso domiciliar. Tem o
inconveniente de necessitar de manipulagdo em condi¢cdes sanitarias
adequadas para evitar sua contaminagao.

As dietas industrializadas séo regulamentadas pela ANVISA e
contém macro e micronutrientes em proporgdes padronizadas.
Apresentam custo mais elevado; maior controle de qualidade sanitaria;
composicdo quimica definida e maior comodidade de preparacéo, se
comparadas a artesanal. Entretanto do ponto de vista de efeito nutricional
se comparadas, a dieta industrializadas e artesanais tém o mesmo
efeito, tal que podem ser usadas indistintamente. Isosource 1.5 é uma
dieta enteral hipercaldrica e polimérica, nutricionalmente completa.
Possui alta concentracdo calérica e é normoproteico, com 8 g/L de fibra.
Indicada na alimentacdo de pacientes com elevadas necessidades
caléricas ocasionadas pela perda exacerbada de peso e massa magra,
pois fornece energia e proteina ao paciente, contribuindo para a
recuperacdo do quadro nutricional e para pacientes que precisam de
uma dieta hipercalérica mas que ndo suportam ingerir um grande
volume de liquidos. Contribui para a regularizacdo do fluxo intestinal de
guem é alimentado com essa dieta.

Em maio de 2012, o Conselho Regional de Nutricdo do Parana
divulgou parecer comparando as dietas artesanais e industrializadas
para pacientes com necessidade de nutricdo enteral. Os autores
concluiram que néo existem evidéncias de superioridade de uma féormula
em relacdo a outra. Mesmo em dietas especiais, como no diabético ou
desnutrido, a dieta artesanal pode ser modificada e adequada as
necessidades especiais com o uso de soja. Do ponto de vista de efeito
nutricional se comparadas a dieta artesanal e industrializada tem 0 mesmo
efeito, de modo que podem ser usadas indistintamente, devendo, a
artesanal, ser a primeira opcao para o uso domiciliar.

Conclusao: no caso em tela, trata-se de paciente 10 anos com Sindrome

de Wolf-Hirschhorn. Ja fez uso da formula Nutren fornecida pelo SUS,
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mas apresentou constipacdo importante, sendo necessario suspender.
Necessita de Keppra, carbamazepina, acompanhamento com
nutricionista, neuropediatra, pediatra e cirurgido pediatrico, além de
terapia nutricional enteral domiciliar, com uso de 40 bolsas de 500ml da
formula pediatrica Frebini Original 1.0, mensalmente, equipes e frascos,
pois ndo esta conseguindo aporte calérico adequado para desempenho
completo de suas func¢des vitais, com risco de evolugcédo da doenca e
morte. A Secretaria Municipal de Saude de Ipatinga, manifestou em
13/06/2023, dispor apenas da dieta Trophic Infant 1.5 no Nucleo de
Suporte Nutricional, sendo necessario ao meédico assistente avaliar se ha
possibilidade de adequacédo da prescricao. A Secretaria Estadual de
Saude em 14/12/2023, manifestou que o fornecimento de dieta é de
competéncia do municipio.

A terapia alimentar, nos casos de necessidades alimentares
especiais, como o descrito, difere muito conforme o tipo de alteragao
fisiolégica e metabdlica de cada individuo e no caso-me tela ha uma
alteracao fisiolégica. Nesse sentido, uma aten¢ao nutricional bem
planejada pode suprir as necessidades nutricionais do individuo, sob
os aspectos qualitativo e quantitativo.

O SUS, néo trata as dietas e insumos como medicamentos, e nao
existe legislagdo nacional determinando o fornecimento de dieta
industrializada para uso domiciliar. A PNAN confere institucionalidade a
organizacdo e oferta dos cuidados relativos a alimentacdo e nutrigao,
bem como ressalta o papel do SUS na agenda de seguranca alimentar e
nutricional e na garantia do direito a alimentacdo adequada e saudavel.

Conforme parecer do Conselho Regional de Nutricdo do
Parana que comparou as dietas artesanais e industrializadas para
pacientes com necessidade de nutricdo enteral, ndo existem evidéncias
de superioridade de uma formula em relacdo a outra. Do ponto de vista
de efeito nutricional se comparadas, a dieta artesanal e industrializada, tem

o0 mesmo efeito podendo serem usadas indistintamente, devendo, a
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artesanal, ser a primeira opcdo para o uso domiciliar. No Brasil, o uso

de dietas artesanais e/ou semi-artesanais € incentivado para individuos

sob cuidados no domicilio, como primeira escolha, ja que preparadade
forma adequada, pode vir a suprir as necessidades do paciente. Além
disto, apresenta o mesmo efeito nutricional da dieta industrializada, tem
maior concentracdo de probidticos, polifendis e antioxidante é mais
barata e se necessario pode, em sua formula, ser suplementada com
insumos industrializados.

Vale ressaltar que:

- em que pese a prescricao de dieta industrializada, conforme a literatura
ndo ha beneficios nutricionais do uso de dieta industrializada em
substituicao a artesanal, pois se comparadas ambas tém o mesmo
efeito para fins de nutricdo e a artesanal é mais rica em compostos
bioativos antioxidantes e mais barata, devendo ser a primeira escolha
no paciente em aten¢ao domiciliar, principalmente em casos crénicos,
pois favorece a fisiologia intestinal e a imunidade.

- A dieta artesanal pode ser manipulada para evitar quadros de
constipacao e favorecer o metabolismo, ja que é mais fisioldgica,

- O suplemento industrializado pode ser usado, a nivel de
complementagao da dieta artesanal e/ou como suporte temporario, por
um periodo curto tempo até a recuperagdo do quadro grave de
desnutrigdao, nao sendo este o caso da paciente.

- Nao existe qualquer tipo de contra-indicagao ao uso da dieta artesanal
e nem indicagao para o uso exclusivo da industrializada e tdao pouco
de uma determinada marca.

- O Programa Melhor em Casa, representando pelo NASF-AB e AC,
indicado para pessoas em situacdo de restricdo ao leito ou ao lar,
temporaria ou definitiva, na qual a atencdo domiciliar € considerada a oferta
mais oportuna para tratamento, paliacdo, reabilitacdo e prevencao de
agravos, como neste caso, podendo atender a demanda do paciente em

gquantidades que respeitam padrdes protocolares.
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- Ao que parece o SUS, dentro de suas atribuicdes, forneceu dieta ao
paciente e a suspenséo decorreu da presenca de constipagdo, mas
também se dispds a fornecer outra dieta, no caso hipercalorica,
condicionado areavaliacdo do médico assistente.

- Ndo se pode atribuir agravamento do caso a dieta usada, pois
conforme relatério médico, trata-se de doenca genética. Assim seu
progndstico varia com o grau de acometimento.
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