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NOTA TECNICA 3053

IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. JUIZ de Direito Dr. Vinicius Pereira de Paula
PROCESSO N°.:50025515020228130003

CAMARA/VARA: 12 Vara Civel, Criminal e da Infancia e Juventude

COMARCA: Abre-Campo

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: DVCN

IDADE: 10 anos

PEDIDO DA ACAO: Aparelho de tosse
DOENGA(S) INFORMADA(S): G713

FINALIDADE / INDICAGCAO: A paciente, 10 (dez) anos de idade, é
portadora de Miopatia Mitocondrial. Segundo a inicial e o relatério médico,
necessita com urgéncia do aparelho COUGH ASSIST E70, bem como de
um circuito (traqueia + mascara) para auxiliar no tratamento da tosse. A
auséncia do tratamento com o aparelho e material em questdo, pontua a

parte autora, podera ocasionar risco de morte.
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG-68246
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2022.0003053

Il - PERGUNTAS DO JUizZO:

Solicita informacgdes técnicas acerca dos medicamentos/procedimentos
postulados, bem como de sua pertinéncia em relagdo a patologia existente,
tratamento prescrito e competéncia administrativa para a sua
disponibilizagdo, além da (in)existéncia de alternativas terapéuticas
oferecidas pelo SUS viaveis diante do quadro clinico apresentado, no
prazo de 05 (cinco) dias.
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Il —- CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

As miopatias mitocondriais (MMs) sdo um grupo heterogéneo de desor-
dens que comprometem a cadeia respiratoria do DNA. As queixas mais
comuns de portadores desse mal sdo as seguintes: intolerancia aos exer-
cicios, fadiga muscular a pequenos esforgos, fraqueza muscular, taqui-
cardia e dificuldade para respirar. Busca-se, por meio deste estudo, dis-
cutir tépicos da avaliacdo funcional e das orientagdes fisioterapéuticas
fornecidas a uma mulher portadora de miopatia mitocondrial. Trata-se da
paciente E. M., 29 anos, sexo feminino, com quadro sugestivo de MM,
que se queixa de dores e fraqueza muscular nos membros superiores e
inferiores. Submetida ao teste de forca maxima isométrica por dinamo-
metria manual, demonstrou diminuicdo de forga muscular dos grupos
avaliados e passou por prova de fungado pulmonar. A intervencao propos-
ta visou a manutencao do quadro funcional, com expectativa de pequena
melhora em alguns parametros e diminuigao da intensidade e do numero
de queixas relatadas pela paciente, afetando, assim, sua qualidade de

vida.

A primeira descricdo de um paciente com miopatia mitocondrial e defi-
ciéncia na funcédo da cadeia respiratoria foi realizada por Luft et al. ha 40
anos. Estudos subsequentes realizados relataram uma combinacédo de
métodos bioquimicos e morfolégicos para identificar pacientes com de-
sordens mitocondriais.

Oftalmoplegia externa crénica progressiva (OECP) é uma desordem ca-
racterizada por paralisia lentamente progressiva dos musculos extra-ocu-
lares. Os pacientes geralmente apresentam ptose palpebral superior pro-
gressiva, simétrica, bilateral, seguida de OECP meses ou anos mais tar-
de. Musculos ciliares e da iris ndo sao envolvidos. A OECP é a manifes-
tacdo mais frequente das miopatias mitocondriais. OECP em associagao
com mutagdes do DNA mitocondrial (mtDNA) pode ocorrer na auséncia
de qualquer outro sinal clinico, mas também esta associado com fraque-

za esquelética.
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Na miopatia mitocondrial ocorre aumento do numero de mitocéndrias na
fibra muscular, aumento do tamanho ou a existéncia de inclusdes cristali-
nianas anormais nestas mitocondrias. O exame histoquimico revela um
padrao de cores nas fibras musculares que resulta do acumulo de mito-
cébndrias aumentadas de tamanho. Ao exame de mancha tricbmica as fi-
bras se coram de azul, enquanto as mitocondrias da periferia se coram

de vermelho forte, tendo o aspecto " Ragged red fibers".

A OECP pode ser classificada em trés entidades: a distrofia muscular

oculo-faringea, a sindrome de Kearns-Sayre e a miopatia ocular pura.

Na distrofia muscular éculo-faringea a OECP esta associada a disfagia.
O inicio é na quinta década de vida e a heranca € autossémica dominan-
te. A disfagia é proeminente, sendo a alimentagao feita através de sonda
nasogastrica nos estagios finais da moléstia. Ha importante comprometi-
mento da musculatura inervada pelo trigémeo e pelos pares bulbares e
ptose palpebral bilateral. Ha com o decorrer da doengca o comprometi-
mento da musculatura das cinturas (escapular e pélvica). A creatinofosfo-
quinase (CPK) é normal, a eletroneuromiografia e a biopsia de musculo
mostram um padrao miopatico. Casos com paresia palatal tém melhora
de seus sintomas com elevadores palatais. Ndo ha medicacao especifica

para esse tipo de enfermidade.

A sindrome de Kearns-Sayre (SKS) é de heranga materna e inicia-se
normalmente antes dos 15 anos de idade. Entidade caracterizada por tri-
ade clinica: oftalmoplegia externa progressiva, degeneracdo pigmentar
de retina e defeitos cardiacos de conducdo. Geralmente a ptose palpe-
bral superior € a primeira manifestagdo seguida de oftalmoplegia, retinite
atipica e bloqueios na condugao cardiaca. A retinite € atipica pois rara-
mente leva a déficit da acuidade visual. Os defeitos de conducgao sao
graves e por vezes requerem o0 uso de marcapassos cardiacos. Outras
associacdes incluem surdez neurossensorial, baixa estatura, retardo da
maturagao sexual e comprometimento cerebelar e vestibular. A proteina

do liquido cefalorraquidiano esta geralmente elevada acima de 100mg/
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100ml. A bidépsia muscular mostra, a microscopia optica fibras do tipo
"ragged red" sendo que na microscopia eletrénica aparecem alteragdes
mitocondriais e mais recentemente tém sido demonstradas dele¢des do

DNA mitocondrial. Nao ha medicacao especifica para esta entidade.

A miopatia ocular pura possui heranca autossémica dominante, inicia-se
na infancia, adolescéncia ou idade adulta com ptose palpebral superior,
seguida de oftalmoplegia externa progressiva bilateral e simétrica que
leva, nos estadios finais, a uma impossibilidade de movimentagao dos
globos oculares. Raramente ha diplopia e a fraqueza dos musculos da
face e da cintura escapular ocorre em 20% dos casos. Os reflexos tendi-
nosos estao todos hipoativos e a musculatura ocular intrinseca esta sem-

pre preservada. Nao ha medicacdo especifica para esta moléstia.

O Cough Assist tem por objetivo suporte ventilatorio, € um equipamento de
facil manuseio, ajustavel em uma série de programacgdes, que proporciona
uma situagado de conforto respiratorio para o paciente. Alguns parametros
para aplicacdo da técnica: no modo manual/ automatico o cuidador
controla manualmente o tempo da insuflacdo e exuflacdo e da pausa,
neste modo é facilmente coordenavel a sincronizacdao com a insuflacdo e
tosse do doente; na modalidade automatica sua programagéo de acordo
com os parametros previamente instituidos pelo cuidador, realiza os ciclos
de in-exsuflacdo e pausa . O aparelho possui os tempos de insuflacao,
exsuflacdo e pausa, tais fungdes so estarao ativadas no modo automatico.
A aplicacao das pressodes inspiratoria e expiratéria que vao de 0 a 60 cm
de H20, segundo a literatura é recomendavel que seja feita um aumento
gradativo das pressfes para que aos poucos o doente se adapte as
mesmas; os estudos mostram que um valor ideal € de mais ou menos 40
cm de H20. O equipamento ndo esta disponivel nos SUS. No SUS esta
disponivel equipamentos de ventilagdo invasiva e n&o invasiva

dependendo do grau de evolucao da doenca.
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IV—- CONCLUSAO

» Nao existe até o momento intervencio terapéutica ou médica que
possa curar ou mesmo interromper a progressao da Miopatia Mito-

condrial

» O foco do tratamento da Miopatia Mitocondrial é na terapia sinto-

matica, entre elas o suporte ventilatéria

» O aparelho de tosse mecanicamente assistido estd bem indicado

para o caso em tela

V — REFERENCIAS:

» Utilizagdo do cough assist nas doengas neuromusculares: uma re-
visdo bibliografica vol. 19, n. 2 issn 2447-2131 Joao Pessoa, 2019
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