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NOTA TECNICA
IDENTIFICAC_:AO DA REQUISI(_}AO

SOLICITANTE: MM. Juiza de Direito Dra. Simone Pedroso Torres
PROCESSO N°.: 50184349620218130027

CAMARA/VARA: Vara da Infancia e Juventude e Execucdes Penais
COMARCA: Betim

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: E. E. A. S.

IDADE: 15 anos

PEDIDO DA AGAO: Medicamento/Procedimento Depakene e Resource
thickenUp clear

DOENCA(S) INFORMADA(S): CID 10 G 80.3, G 40

FINALIDADE / INDICAGAO: Como opcdo terapéutica substituta a
alternativa terapéutica disponivel na rede publica - SUS

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRN 9/3.228 e CRMMG
34.122

NUMERO DA SOLICITAGAO: 2021.0002490

Il - PERGUNTAS DO JUizO:

Informagdes técnicas acerca dos procedimentos disponibilizados para o
caso como o do processo supracitado.

Il - CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme relatérios nutricional e médico, datados de 01/06/2021,
trata-se de EEAS, 15 anos, com diagnostico de encefalopatia espastica
tipo discinética, secundaria hiperbilirrubinemia neonatal e kernicterus,
com paralisia cerebral, epilepsia e disfagia grave para liquidos
comprovada por videodegluteograma. Cadeirante totalmente dependente
para as atividades diarias em uso de fraldas, com risco de aspiragao
macic¢a, devendo alimentar-se na consisténcia de pudim. Fez uso de
acido valproéico e valproato de sédio sem efeito satisfatério. Necessita
do uso de Resource thickenUp clear 12 latas/més e depakene 5
frascos/mes, clonazepam, topiramate, puran.
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A paralisia cerebral (PC), deficiéncia mais comum na inféancia, &
caracterizada por alteragoes neurolégicas permanentes que afetam o
desenvolvimento motor e cognitivo, envolvendo o movimento e a
postura do corpo. Essas alteragées sdo secundarias a uma lesao nao
progressiva do cérebro em desenvolvimento e podem ocorrer durante
a gestacao, no nascimento ou no periodo neonatal, causando limitagoes
no perfil de funcionalidade da pessoas que podem afetar as atividades
cotidianas. A alteragcdo mais comum do periodo neonatal é a encefalopatia
bilirrubinica secundaria a hiperbilirrubinemia que leva ao dano cerebral, ja
que a bilirrubina apresenta toxicidade as células presentes no ganglio da
base e varios nucleos do tronco cerebral, que em seu estado mais
avangado promove sequelas clinicas permanentes chamada kernicterus.
Assim a PC secundaria ao kernicterius leva a desordem motora que pode
ser acompanhada ou nao por problemas musculoesquelético, de
comunicagdao e comportamental, que se manifestam com intensidade
variavel. A PC pode ser classificada em varios tipos, sendo que na
espastica discinética é observado o acometimento de todos os
membros; disfungao oromotora; crises convulsivas ; alto risco de
problemas cognitivos e multiplas complicagoes médicas. A presenca de
disturbio neuro-motor ao nivel do sistema estomatognatico provoca
alteragdes na succéo, coordenagao respiragao-degluticao e no controle
neuro-muscular para propulsao de alimentos para a faringe, eséfago,
estdbmago, gerando disfagia e riscos de desidratacdo, desnutricao e
pneumopatias aspirativas. Mesmo nao havendo tratamento para PC, é
possivel, com uso de tecnologia assistiva, controlar sintomas como de
convulsao e disfagia.

A epilepsia é uma desordem caracterizada por predisposi¢cao
permanente do cérebro em originar crises epilépticas. A crise
epiléptica € um disturbio transitério da funcao cerebral, secundario a
atividade neuronal anormal, paroxistica resultando em sinais ou

sintomas clinicos secundarios transitérios. Apresenta elevado risco de
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comorbidades psiquiatricas especialmente a depressao e ansiedade. Tem
consequéncias neurobiolégicas, cognitivas, psicoldégicas e sociais
como isolamento social, efeitos adversos dos farmacos, perda da carteira
de habilitagdo, desemprego, disfuncdo sexual e estigma social. Associada
a aumento da mortalidade devido a risco de acidentes, traumas, crises
prolongadas e morte subita.

Segundo a International League Against Epilepsy (ILAE), as crises
epilépticas sao classificadas em: focal e generalizada, conforme as
caracteristicas clinicas e eletroencefalograficas (EEG). A focal inicia-se
em area localizada especifica do cérebro, e suas manifestacbes dependem
do local de inicio e da propagacao da descarga epileptogénica para outras
areas, podendo ocorrer perda ou ndo da consciéncia. A generalizada
origina-se em um ponto da rede neural, que recruta rapidamente outras
redes. Caracteriza-se como auséncia, auséncia atipica, mioclénica, tonica,
clénica, ténico-clénica ou grande mal, atbnica e status epiléptico. O status
epiléptico pode ocorrer na crise focal ou generalizada. Seu diagnéstico de
epilepsia é clinico e exames complementares sao orientados pela clinica
sendo o principal, mas nao obrigatério o Eletroencefalograma (EEG). O
ECG auxilia no diagnéstico acurado, ao permitir: identificar o tipo e a
localizacao da atividade epileptiforme cerebral; orientar a classificacao da
sindrome e direcionar o tratamento com o farmaco antiepiléptico (FAE). O
tratamento objetiva propiciar a melhor qualidade de vida possivel para
o paciente, pelo alcance de adequado controle de crises, com o
minimo de efeitos adversos, buscando, idealmente, a remissao total
das crises. O seu controle leva ndo s6 a melhora da qualidade de vida,
mas ao menor prejuizo de comprometimento do desenvolvimento
neurolégico. O uso de FAE é a base do tratamento que deve ser mantido
até que ocorra o completo desaparecimento das crises por pelo menos
2 anos. A resposta ao tratamento deve ser realizada em 3 meses, levando-
se em conta sua eficacia e segurancga, quanto a reducdo do numero de

crises, a tolerancia as drogas e aos efeitos adversos cognitivos e
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comportamentais. Todas os FAE possuem vantagens e desvantagens
em relacdo a farmacocinética/dinamica, efetividade, potencial de interagdes
medicamentosas tolerabilidade e efeitos adversos. Portanto o tratamento
deve ser individualizado, buscando a droga especifica ideal para o
adequado controle dos fatores de geragcao e propagacao das crises. A
maioria dos pacientes responde bem a monoterapia com dose ajustada
gradualmente, até o completo controle das crises e/ou a ocorréncia de
efeitos adversos. A associagdao de FAE constitui-se em uma das
combinacgoes terapéuticas de tratamento nos casos de dificil controle.
A associacao de mais de duas drogas, em geral, ndo € segura, pois leva a
aumento da toxicidade do tratamento, e deve ser reservado a casos de
convulsdes de diferentes tipos, porém parece ser pouco benéfica.
Descartado os principais problemas quanto a aderéncia ao tratamento e
metabolismo individual das drogas, a nao resposta a mais de duas
drogas é considerada refratariedade ao tratamento. Observa-se que
30% dos paciente mantém crises sem remissiao, mesmo com
tratamento adequado, tendo indicagao de cirurgia.

Os principais mecanismos de agcao dos FAE sao: bloqueio dos
canais de sodio, aumento da inibicio GABAérgica, bloqueio dos
canais de calcio e ligagao a proteina SV2A da vesicula sinaptica. Os
principais efeitos adversos s&o: sonoléncia, sedacdo, fadiga, prejuizo
cognitivo, alteragbes motoras e comportamentais. A frequéncia e
intensidade dos efeitos adversos variam com a dosagem, a interagao
medicamentosa e a tolerancia individual.

No Sistema Unico de Saude (SUS) o tratamento da epilepsia esta
previsto no Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéutica da Epilepsia (PCDT)
com drogas disponobilizados pelos Componentes da Atencdo Basico e
Especializado da da Assisténcia Farmacéutica (CEAB e CEAF). O PCDT da
epilepsia recomenda a monoterapia com drogas classicas como
fenobarbital, fenitoina, primidona, topiramato, lamotrigina, carbamazepina e

valproato de sédio, que é a substancia ativa do Depakene®. Na falha do
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tratamento com o primeiro farmaco, deve-se fazer a substituicdo gradual por
outro farmaco de primeira escolha, mantendo a monoterapia. Ocorrendo
falha na segunda tentativa de monoterapia, pode-se tentar a combinacao de
dois FAE. Os medicamentos descritos no protocolo para terapia adjuvante
(aditiva) na epilepsia focal sdao clobazam, topiramato, acido valpréico,
vigabatrina, gabapentina, carbamazepina, levetiracetam e Ilamotrigina,
sendo em adultos recomendado esquemas carbamazepina, fenitoina e
acido valproico. Nao ha na literatura evidéncias de superioridade de um
medicamento em relagdo aos seus genéricos, ja que o genérico trata-
se do mesmo sal, principio ativo, nao havendo razao que justifique sua
inferioridade. O PDCT da epilepsia nao preconiza a associacao de mais
de dois farmacos, ja que poucos pacientes parecem obter beneficio
adicional com tal conduta. Entretanto esta associagao pode ser util na
epilepsia de dificil controle com a associagcao de FAE de espectro
amplo com um de espectro restrito, evitando uso de dois farmacos com o
mesmo mecanismo de agdo. Ha evidéncias de sinergismo do acido
valproico e a lamotrigina, utilizados em combinagdo, nas crises
generalizadas e focais; evidéncias de favorecimento para efeitos adversos
neurotdéxicos com carbamazepina + lamotrigina. Em pacientes com
persisténcia de crises epilépticas apesar do uso de dois FAE de
primeira linha, em doses adequadas, chamados de refratarios ao
tratamento medicamentoso, a adesao ao tratamento deve ser revista,
bem como dosagem sérica das medicagées para avaliar a efetiva
administracao antes da incorporagdao de multiplas terapias, sendo
recomendado os seguintes procedimentos:

- RM do encéfalo obrigatodria para identificar a presenca de leséo cerebral,
forte preditor de refratariedade a tratamento de monoterapia;

- diario de registro de crises, para a determinacéao refratariedade;

- relatério médico, com descricdo das drogas e doses maximas usadas;

- test

e psicométrico para casos de efeitos cognitivos negativos devido ao
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uso de medicamentos convencionais..

Prover uma degluticao segura para individuos disfagicos é um
desafio que pode ser facilitado com uso de recursos terapéuticos
como a adaptagao das dietas, com mudang¢as na consisténcia, volume,
temperatura e sabor. Essas estratégias fazem parte da reabilitacdo da
degluticao, pois interferem no desempenho sensério motor oral e no transito
orofaringeo, minimizando os riscos de aspiragao laringotraqueal.

No Brasil, os aditivos alimentares sao classificados em trés
grupos diferentes de acordo com as suas fungdes nos alimentos:

- Tecnologia de producao dos alimentos: emulsificantes, estabilizantes,
espessantes; agentes de corpo e de firmeza; gelificantes; umectantes, e
antiumectantes; espumantes/antiespumantes; glaceantes; melhoradores de
farinha e fermentos quimicos.

- Conservacdo dos alimentos: conservantes; antioxidantes; acidulante;
reguladores de acidez e sequestrantes.

- Caracteristicas sensoriais dos alimentos: corantes e edulcorantes;
aromatizantes; realgadores de sabor e estabilizantes de cor.

O Sistema Unico de Saude (SUS), ndo trata as dietas e aditivos como
medicamentos, assim nao existe legislagao nacional determinando o
fornecimento da dieta ou complemento alimentar (espessantes) para
uso domiciliar. A Politica Nacional de Alimentacdo e Nutricdo (PNAN)
confere institucionalidade a organizacdao e oferta dos cuidados
relativos a alimentagao e nutricao, além de ressaltar o papel do SUS na
agenda de segurancga alimentar e nutricional e na garantia do direito
humano a alimentacao adequada e saudavel. Nesse contexto, destaca-
se que o cuidado alimentar deve, sempre que possivel, ser realizado
por meio de técnicas dietéticas especificas que utilizam os alimentos
como base da dieta do individuo, mesmo que este tenha necessidades
especificas. Ha regulamentagdes loco-regionais como a Secretaria
Municipal de Saude de Belo Horizonte, que construiu cartilha de

orientagao, com as modificagées na textura e viscosidade dos liquidos
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para dieta na disfagia, por meio da utilizagdao de espessantes de modo
a fornecer, ao cuidador, alternativas de modificagcdao da consisténcia
das dietas. Os espessantes sdo aditivos alimentares com fungao de
espessar e estabilizar, proporcionando a textura desejada ao alimento.
Mesmo em baixas concentragcdes sao capazes de aumentar a viscosidade
de solucdoes, emulsdées e suspensdes, melhorando a textura e a
consisténcia dos produtos. Sdo0 uma das ferramentas no tratamento da
disfagia e devendo ser modificado de acordo com o grau da disfagia,
estado nutricional, aceitagao alimentar e morbidade do paciente.

A terapia enteral de crian¢as (TNE), consiste de procedimentos que
permitem a administragao de nutrientes pelo trato digestivo por via oral,
sondas ou ostomias, visando manter e/ou recuperar o estado nutricional do
paciente. Deve sempre ser orientadas por pediatra, nutricionista e
fonoaudiélogo. O nutricionista € quem determinara o tipo e volume de
dieta necessario a cada caso. Assim a dieta podera ser alterada em sua
composicao, utilizando-se de artificios para alterar sua consisténcia que
permitam modificagdo em sua apresentacdo, de acordo com as
condicoes clinicas do paciente contribuindo para a melhora da
qualidade da alimentagao, de modo a beneficiar o paciente.

Existem 2 tipos de espessantes conforme sua forma de preparo:
espessantes naturais (caseiros) e artificiais (industrializados). Os
espessantes caseiros agregam valor nutricional aos alimentos e
preparagdées e consistem em produtos alimenticios que exigem
manipulagao para cocgao ou liquidificagdao para atingir a consisténcia
e textura. Sao eles carboidratos digeriveis a base de arroz, milho,
mandioca, inhame, cara, batata inglesa, batata doce, fuba, amido de
milho, fécula de batata, e farinhas de trigo, arroz, milho e aveia ou com
carboidratos nao digeriveis biomassa de banana verde. Tém como
vantagem seu baixo custo em relagdo aos industrializados, maior
sensagao de estar alimentado e manutengao do vinculo com a familia,

maior concentragao de probiodticos. Devem ser a primeira opg¢ao para o
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uso domiciliar. Tem o inconveniente de necessitar de manipulagao em
condicoes sanitarias adequadas para evitar sua contaminagao, pois
estao sujeitas a maior risco de contaminagao microbiologica.

Os espessantes artificiais (industrializados) sdao compostos
basicamente de amido de milho modificado, maltodextrina, goma
xantana, goma gelana, goma guar, dextrana, carboximetilcelulose,
carragena. Por representarem como fibra soluvel prebidtica, podem formar
solugdes viscosas e géis quando dissolvida em agua. As fibras soluveis tém
alta capacidade de retengao de agua no estdbmago e intestino, aumentam a
viscosidade do bolo alimentar influenciando diretamente na taxa de
digestdo e absorcao de nutrientes. Sao relacionados com constipagao,
ressecamento das fezes, alteragbes na microbiota, no controle da
glicemia, do colesterol e da regulagdo do apetite. O Resource
thickenUp clear é um espessante alimentar e gelificante a base de
maltodextrina, espessante goma xantana e gelificante cloreto de
potassio, sem gluten, que nao altera o sabor, o cheiro e a cor do
alimento quando utilizado, além de nao formar grumos. Existe a
recomendagcao de nao consumir se produtos espessados com goma
xantana até 1 ano de idade, por casos de enterocolite necrotizante.
Consequentemente, atualmente nao existe consenso com evidéncias de
beneficios do uso de espessantes industrializados em criangas com
disfagia, uma vez que nao se conhece a fundo seus efeitos a longo
prazo, existindo pouca justificativa, para o uso ou recomendagao até
que dados de seguranga reconfortantes estejam disponiveis.

Conclusao: Trata de criangca de 15 anos, com encefalopatia
espastica tipo discinética, secundaria kernicterus, com paralisia
cerebral, epilepsia e disfagia grave para liquidos. Cadeirante, totalmente
dependente para as atividades diarias, em uso de fraldas, com risco de
aspiracao macicga, devendo alimentar-se na consisténcia de pudim. Fez
uso de acido valpréico e valproato de sédio sem efeito satisfatério.

Necessita do uso de Resource thickenUp clear (12 latas/més) e
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depakene (5 frascos/mes), clonazepam, topiramate, puran.

Na condicao apresentada PC com epilepsia e disfagia grave nao
ha tratamento curativo, mas existem alternativas paliativas para
controle da epilepsia e da disfagia com impacto na qualidade de vida. O
tratamento da epilepsia objetiva propiciar a melhor qualidade de vida
possivel, pelo alcance do adequado controle de crises, com o0 minimo
de efeitos adversos, buscando, idealmente, a remissao total das crises.
Os FAE séao a base do tratamento, com a droga especifica ideal para o
adequado controle dos fatores de geragao e propagacgao das crises do
paciente e com os poucos efeitos adversos. O acido valproéico faz parte
das drogas classicas previstas no PCDT da epilepsia do SUS que
incluem: fenobarbital, fenitoina, primidona, topiramato, lamotrigina,
carbamazepina, valproato de sédio (Depakene), clobazam, vigabatrina,
gabapentina, levetiracetam. Desta forma a demanda pelo acido valpréico,
nao se trata de avaliar, sob o ponto de vista técnico cientifico, se o
medicamento é o mais adequado/indicado ou nao, se ha alternativas
no SUS, ja que o paciente preenche inequivocamente os critérios da
doencga, com indicacao de tratamento disponivel no PCDT da epilepsia
do SUS, sendo uma questao estritamente relacionada a gestiao da
assisténcia a saude publica, que foge a finalidade do NATJUS - TIMG.
Também nao ha na literatura evidéncias de superioridade de um
medicamento em relagao aos seus genéricos, ja que o genérico trata-
se do mesmo sal, principio ativo, ndo havendo razao que justifique sua

inferioridade.

Entre as medidas recomendadas, prover uma degluticao segura
para individuos disfagicos € um desafio que pode ser facilitado com
uso de recursos terapéuticos como a adaptacao das dietas, com
mudangas na consisténcia, volume, temperatura e sabor. O uso de
espessamento da dieta é uma das ferramentas no tratamento da

disfagia e devendo ser modificado de acordo com o grau da disfagia,
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estado nutricional, aceitagcdao alimentar e morbidade do paciente.
Permite espessar e estabilizar, proporcionando a textura desejada ao
alimento. Mesmo em baixas concentracbes € capaz de aumentar a
viscosidade de solugoées, emulsdes e suspensdes, melhorando a
textura e a consisténcia dos produtos. Existem 2 tipos de espessantes
conforme sua forma de preparo: espessantes naturais e industrializados.
Os naturais agregam valor nutricional aos alimentos e preparagoes ¢
consistem em produtos alimenticios que exigem manipulagao para
coccao ou liquidificagao para atingir a consisténcia e textura. Sao eles
carboidratos digeriveis a base de arroz, milho, mandioca, inhame, cara,
batata inglesa, batata doce, fuba, amido de milho, fécula de batata, e
farinhas de trigo, arroz, milho e aveia ou com carboidratos nao
digeriveis biomassa de banana verde. Tém como vantagem seu baixo
custo em relagdo aos industrializados, maior sensagcao de estar
alimentado e manutengdo do vinculo com a familia, maior
concentragao de probidticos. Devem ser a primeira opgao para o uso
domiciliar. Tem o inconveniente de necessitar de manipulagcao em
condicbes sanitarias adequadas para evitar sua contaminagao. Nao
existe consenso com evidéncias de beneficios do uso de espessantes
industrializados na disfagia de criangas, uma vez que nao se conhece
a fundo seus efeitos a longo prazo, existindo pouca justificativa, para o
uso ou recomendacao até que dados de seguranga reconfortantes

estejam disponiveis.
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