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Relatório médico 

 

2. Contexto  

SOBRE A DOENÇA1  

A Deficiência femoral focal (DFPF) é uma anomalia congênita caracterizada pelo desenvolvimento 

anormal do fêmur proximal, que pode ser desde hipoplasia até agenesia. Afeta um em cada 52 

000 nascidos vivos, podendo ocorrer bilateralmente em 10-15% dos casos. Pode se associar a 

malformação óssea fibular em até 80% dos doentes. Os fatores etiológicos conhecidos são a 

exposição a fármacos, diabetes gestacional, exposição à radiação, isquemia focal, trauma e 
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transmissão familiar. O curso natural da doença leva a discrepância progressiva no tamanho dos 

membros, dificuldade durante a marcha, escoliose e dor lombar. A escolha do tratamento 

depende da existência de uma cabeça femoral móvel. 

 

3. Pergunta estruturada 

P – Paciente com deficiência femoral focal Paley 1A 

I – Cirurgia Paley ( SUPERhip) para correção femoral 

C – Outras cirurgias  

D – Segurança e eficácia. 

 

4. Descrição da tecnologia solicitada2 

Dr. Paley (1998) descreveu uma técnica cirúrgica com o nome de Superhip (Systematic Utilitarian 

Procedure for Extremity Reconstruction). A técnica envolve a liberação de tecido ao redor do 

fêmur proximal combinada a correção da deformidade varum e tratamento da pseudoartrose por 

osteotomia do fêmur proximal e estabilização com prótese adequada. Os abdutores do quadril são 

estabilizados através da fixação no trocânter maior. 

5. Revisão da literatura 
 

Base de dados Estratégia de busca 
Artigos 

encontrados 

Artigos 

selecionados 

uptodate Focal Proximal Femoral Deficiency 0 0 

PubMed 
Focal Proximal Femoral Deficiency 

128 2 

Cochrane Focal Proximal Femoral Deficiency 0 0 

National Institute for 

Health and Care 

Focal Proximal Femoral Deficiency 1 1 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3715821/#CIT0010
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Excellence do Reino 

Unido (NICE)  

Conitec Deficiência femoral proximal 0 0 

 

         Os 2 artigos encontrados no Pubmed: 

1 - Simpson-White e col. relataram o caso de um paciente com DFFC submetido a técnica 

cirúrgica de King, com bom resultado após 19 anos. Os autores comentaram que, ao contrário 

da técnica de Paley, que é um cirurgia extensa, a técnica de King , menos agressiva, pôde ser 

usada no caso relatado com bom resultado em longo prazo.3 Baixo nível de evidência. 

2 - Prince, Paley e col. publicaram estudo nível IV, série de casos que incluiu 38 pacientes com 

deficiência femoral congênita e avaliaram o tratamento com técnicas de alongamento do 

fêmur. Os autores concluíram que as técnicas cirúrgicas foram adequadas e que estudos em 

longo prazo serão necessários para avaliar melhor o resultado do tratamento.4 Baixo nível de 

evidência. 

Em agosto de 1997, o médico ortopedista do hospital da Baleia em BH Dr. Wagner Nogueira e 

col. publicou relato de série de 10 pacientes tratados para alongamento do fêmur pela técnica 

de Ilizarov, com bons resultados em sete. Não haviam outras malformações ósseas 

associadas.5Baixo nível de evidência. 

A NICE em seu parecer de 2009 considerou que as evidências de eficácia e segurança da 

técnica superhip para a correção da deficiência focal femoral congênita são inadequadas. 

Caso o cirurgião proponha para a família o procedimento, deve explicar que se tratam de 

várias intervenções e podem não resultar num membro funcional  e sugere que o 

procedimento seja feito dentro de projetos de pesquisa. 6 
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6. Disponibilidade na ANS/SUS 

 

A correção cirúrgica está disponível no SUS em centros de especialidade, porém a técnica utilizada 

pode ser diferente da técnica proposta pelo Dr. Paley. 

O Rol de procedimentos da ANS contempla a cirurgia para correção de malformações do fêmur 

sem diretriz de utilização e sem especificação do material a ser utilizado.7  

ENUNCIADOS APROVADOS NA I JORNADA DE DIREITO DA SAÚDE DO CONSELHO NACIONAL DE 

JUSTIÇA EM 15 DE MAIO DE 2014 – SÃO PAULO-SP 

ENUNCIADOS DE SAÚDE SUPLEMENTAR –  

 N.º 26 É lícita a exclusão de cobertura de produto, tecnologia e medicamento importado não 

nacionalizado, bem como tratamento clínico ou cirúrgico experimental. 

 N.º 29 Na análise de pedido para concessão de tratamento, medicamento, prótese, órtese e 

materiais especiais, os juízes deverão considerar a eficácia, a efetividade, a segurança e os 

melhores níveis de evidências científicas existentes. 

7. CONSIDERAÇÕES 

 

Trata-se de uma condição rara e grave do ponto de vista funcional, portanto, com poucos 

profissionais ou serviços habilitados para condução dos procedimentos necessários.  

O tratamento é imprescindível. 

Dada a raridade da condição apresentada, são poucas as publicações na literatura científica. 

Portanto, não há evidências de qualidade (Ensaios Clínicos Randomizados) disponíveis para avaliar 

a eficácia do uso da cirurgia superhip e de outras técnicas para correção da deficiência femoral 

congênita proximal. 
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Foram publicadas apenas séries de casos e capítulos de livros a respeito da técnica superhip, sem 

acompanhamento em longo prazo. Este tipo de literatura é considerada de baixo nível de 

evidência. 

Reforçando a Agência Nacional de Saúde do Reino Unido (NICE): trata-se de várias intervenções e 

podem não resultar num membro funcional e sugere que o procedimento seja feito dentro de 

projetos de pesquisa. 

 

Respostas: 

 

1. O tratamento recomendado é reconhecido pela ANVISA/ANS? 

 A Agência Nacional de Vigilância Sanitária (ANVISA) tem por finalidade institucional 

promover a proteção da saúde da população, por intermédio do controle sanitário 

da produção e consumo de produtos e serviços submetidos à vigilância sanitária, 

inclusive dos ambientes, dos processos, dos insumos e das tecnologias a eles 

relacionados. Portanto, não se aplica à questões de técnicas cirúrgicas em geral.a 

 A Agência Nacional de Saúde Suplementar (ANS) é a agência reguladora vinculada 

ao Ministério da Saúde responsável pelo setor de planos de saúde no Brasil.b  

O ROL da ANS contempla os seguintes procedimentos cirúrgicos para alongamento 

de membros inferiores, sem especificar técnicas:c  

                                                           
a
 http://portal.anvisa.gov.br/institucional. Acesso em 25/09/17 

b
 http://www.ans.gov.br/aans/quem-somos. Acesso em 25/09/17 

http://portal.anvisa.gov.br/institucional
http://www.ans.gov.br/aans/quem-somos
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Obs: cada um dos itens de procedimentos operatórios descritos na tradução pública, página 2, de 

forma geral, estão contemplados no Rol da ANS e, em tese, podem ser realizados no Brasil, 

dependendo da expertise do ortopedista especialista. No entanto, trata-se de uma condição rara e 

grave do ponto de vista funcional, portanto, com poucos profissionais ou serviços habilitados para 

condução dos procedimentos necessários.  

 

2. O tratamento é eficaz e recomendado? 

O tratamento superhip é relativamente novo de uma doença muito rara. Portanto ainda não há 

evidências de qualidade para avaliar a eficácia e segurança do tratamento. O tratamento é 

necessário e devido à baixa prevalência da situação exposta, esta técnica ou outras podem não 

resultar num membro funcional. 

 

     3 . O tratamento (superhip) é considerado urgente/imprescindível para a cura ou melhora do 

paciente? 

O tratamento é eletivo e não urgência. A primeira fase do tratamento já foi feita nos EUA. A 

urgência especificada no pedido se refere a um retorno programado para novembro do presente 

ano. 

                                                                                                                                                                                                 
c
http://www.ans.gov.br/images/stories/Plano_de_saude_e_Operadoras/Area_do_consumidor/rol/ROL2016_listagem

_procedimentos.pdf. Acesso em 25/09/17 

http://www.ans.gov.br/images/stories/Plano_de_saude_e_Operadoras/Area_do_consumidor/rol/ROL2016_listagem_procedimentos.pdf
http://www.ans.gov.br/images/stories/Plano_de_saude_e_Operadoras/Area_do_consumidor/rol/ROL2016_listagem_procedimentos.pdf
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O tratamento (superhip) não tem ainda eficácia e segurança comprovada e ainda não foi 

comparado a outras técnicas existentes. Portanto não é possível assegurar que esta técnica (Dr. 

Paley) proposta em relação aos procedimentos contemplados e realizados por outros cirurgiões 

ortopédicos pediátricos experts seja superior e nem que trará com certeza resultados clínicos 

(cura ou melhora). 

 

4. Quais são os riscos e consequências em caso de ausência ou de retardamento do 

tratamento indicado ao paciente? 

É um tratamento necessário, porém não se trata de urgência. A evolução natural da doença com o 

crescimento da criança é uma diferença cada vez mais acentuada entre os dois membros 

inferiores, uma vez que só o membro inferior esquerdo foi acometido e o membro inferior direito 

crescerá normalmente. O tratamento inicial precoce é preconizado e várias outras cirurgias 

deverão ser realizadas em períodos variáveis da vida, porém não é possível garantir sucesso no 

tratamento com nenhuma das técnicas existentes no momento. 

 

5. Existem outros tratamentos no Brasil considerados eficazes para o paciente? 

Em Belo Horizonte existe um serviço de referência de ortopedia pediátrica no Hospital da Baleia. 

Foi realizado contato com Dr. Wagner Nogueira: 

MÉDICO CIRURGIÃO ESPECIALISTA EM ORTOPEDIA E TRAUMATOLOGIA MEMBRO DA: 

Sociedade Brasileira Ortopedia e Traumatologia  

Sociedade Brasileira Ortopedia Pediátrica 

Sociedade Brasileira do Trauma 

Comitê ASAMI – Reconstrução e Alongamento Ósseo  

American Academy of Orthopedic Surgeons  

Serviço de Ortopédica do Hospital da Baleia – Prof. Matta Machado. 

NOT – Núcleo de Ortopedia e Traumatologia 
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Dr. Wagner informou que o serviço de ortopedia pediátrica do Hospital da Baleia está apto a 

realização do procedimento e do acompanhamento clínico dos pacientes com deficiência femoral 

proximal.  

8. RECOMENDAÇÃO 
 

O NATS recomenda a necessidade de tratamento. 

Recomenda-se a avaliação pelo serviço de ortopedia pediátrica do Hospital da Baleia para analisar 

a possibilidade de continuidade ou não do tratamento necessário em Belo Horizonte. 

O contato com Dr. Wagner Nogueira foi realizado pelo telefone de seu consultório: (31) 3213-0921 
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Anexo 1 – Pirâmide das evidências 

 

 

 

Pirâmide da evidência. Fonte: adaptado de Chiappelli et al  
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