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RESPOSTA TECNICA
IDENTIFICACAO DA REQUISICAO

SOLICITANTE: MM. Juiza de Direito Dra. Danielle Nunes Pozzer
PROCESSO N°.: 0035180127280

SECRETARIA: 12 Vara Criminal e da Infancia e da Juventude
COMARCA: Araguari

| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:

REQUERENTE: E. V. F. S.

IDADE: 1 ano

PEDIDO DA ACAO: Dieta Leite Nan - Confort 2,800g

DOENCA(S) INFORMADA(S): R63.8

FINALIDADE / INDICACAOQ: Osteogénese Imperfecta grave

REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRM 51.473

RESPOSTA TECNICA: RT 2017.000807

Il — PERGUNTAS DO JUiZO: A autora alega possuir diagndstico de Osteogénese

Imperfecta grave, com indicacédo de suplemento alimentar (NAN Confort 2, 800g9).
Diante disto, questiono se o suplemento contribui para o quadro de saude da
paciente e de que modo e se ha equivalente disponivel na rede publica.
Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Dados do caso conforme documentos médicos de 20/10/2017 e 04/09/2018

trata-se de EVFS, 1 ano com diagnostico de doenca genética osteogénese
imperfecta tipo Ill grave, apresentando diversas fraturas em membros e costelas,
além de dificuldade de se alimentar. Necessita de cuidados especiais constantes
0 uso de suplemento lacteo Nan Il Confort 6 latas/més.

Na definicdo classica de osteogénese imperfeita (Ol) € a doenca
hereditaria, na maioria autossémica dominante, com mutacées em um dos
dois genes que codificam as cadeias alfa - COL1A1 e COL1A2 do colageno

tipo 1, que resulta na fragilidade 6ssea causada por defeito qualitativo ou

1/6

Resposta Técnica N°: 807/2018 NATJUS-TIMG Processo n°:0035180127280




Tribunal de Justica do Estado de Minas Gerais
Av. Augusto de lima, 1549, 3° andar, sala P-358, Férum Lafayette

Belo Horizonte — MG CEP 30190-002

guantitativo do coladgeno sintetizado por osteoblastos. Apresenca de proteina
estrutural do colageno anormal determina a fragilidade O6ssea determinando
fraturas aos minimos traumas e deformidades 6sseas. A gravidade dos achados
€ bastante variavel, desde formas letais de fraturas intrauterinas até
comprometimento da estatura e/ou fraturas que s6 ocorrerdo na adolescéncia e
na vida adulta. Além disto as alteracbes do colageno tipo | na pele, dentes,
tenddes e esclera pode determinar dentinogénese imperfeita, escleras azuis e
frouxiddo ligamentar. Desta forma a doenca é classificada segundo Sillence
acordo com a apresentacdao clinica, nos tipos | a 1V, sendo o tipo | a forma mais
leve e 0 quadro a mais grave.

O tratamento inclui medidas ndo medicamentosas e medicamentosas.
Abordagem ortopédica e fisioterapica sao parte importante do cuidado destes
pacientes. Todo o tratamento deve ser realizado principalmente em centros de
atendimento ortopédico e fisioterapico especializados. Os objetivos do tratamento
para pacientes com Ol sdo reducdo do numero de fraturas, prevencdo de
deformidades de membros e escoliose, diminuicdo da dor cronica e melhora da
mobilidade e da capacidade funcional. Alimentacdo deve ser um dos cuidados,
porém como a doenca é genética e se da por alteracdo no colageno e ndo no
calcio ndo existem alimentos ou suplementos que curem ou previnem O0S
sintomas. Assim é recomendavel uma dieta equilibrada, que inclua vitaminas e
sais minerais e ndo muito rica em gorduras e acucares ja que 0 excesso de peso
ontem que ser evitado para prevenir as deformidades 0sseas. Nao foi encontrada
nenhuma recomendacao de complemento com de formula lactea nesta condicéo.
O tratamento medicamentoso inclui o uso de drogas indicadas para a
osteoporose. O Protocolo Clinico e Diretriz Terapéutica (PCDT) da Ol no SUS
inclui o uso dos bisfosfonados para diminui¢do do risco de fraturas associado. Em
pacientes pediatricos o pamidronato, de uso intravenoso, foi o farmaco pioneiro e

ainda é o mais utilizado nesta condi¢cdo, uma vez que as criangas menores tém
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dificuldade de deglutir as formas orais, frequentemente associadas a esofagite,
dispepsia e refluxo gastroesofagico. O pamidronato € um farmaco pertencente ao
grupo dos bisfosfonados de segunda geracdo e estrutura quimica basica dos
pirofosfatos, Unico inibidor natural da reabsorcéo 0ssea. Seu uso, sob diferentes
regimes de administracdo, fundamentou-se em estudos ndo controlados em
formas moderadas a graves da Ol. Os escassos ensaios clinicos randomizados
tém demonstrado beneficio do pamidronato em aumentar a densidade mineral
ossea (DMO), nem sempre associada a reducdo do numero de fraturas. Os
estudos que compararam pamidronato intravenoso (1V) a alendronato por via oral
(VO) ndo demonstraram superioridade de um farmaco em relac&o ao outro. Houve
apenas uma tendéncia, nao significativa, de diminuicéo das fraturas em ambos os
grupos. Poucos estudos, com uma amostragem muito pequena avaliaram 0 uso
de alendronato em criancas ja a partir de 3 anos, com baixa incidéncia de efeitos
adversos com melhora da densitometria 6ssea e dos marcadores de reabsorcéo
0ssea, embora ndo demonstrem beneficios em fraturas, no seguimento de 2 anos
do estudo, assim como nos estudos em adultos. Outros bisfosfonados de segunda
e terceira geracoes também tém sido avaliados no tratamento da Ol, e apenas o
olpandronato e o neridronato, registraram menores indices de fraturas e melhora
da DMO em relacdo ao grupo placebo, em pequenos estudos, riscos de vies.
Inexistem estudos que indiquem superioridade destes ultimos dois farmacos em
relacdo a outros bisfosfonados. Embora na grande maioria dos trabalhos
analisados houvesse melhora da DMO com os bisfosfonados, mais pesquisas sao
necessarias para avaliar se tal resultado se traduz em diminuicdo do numero de
fraturas e em melhora da dor 6ssea, do crescimento e da qualidade de vida do
paciente, sendo estes 0s reais objetivos do tratamento. Além disto, algumas
guestdes ainda deveréo ser esclarecidas sobre a terapéutica com bisfosfonados,
como o tempo de tratamento e seus efeitos sobre o osso a longo prazo, razéo

pela qual a indicagéo deve ficar restrita as formas mais graves da doenca.
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A Organizagdo Mundial de Saude recomenda o aleitamento materno
exclusivo das criancas até 6 meses de vida e que os alimentos
complementares sejam oferecidos a partir dos seis meses de idade. No
Sistema Unico de Saiude — SUS, o Ministério da Salde endossa esta
recomendacdo, de modo que no SUS néo existe ainda politica nacional de
fornecimento de férmulas infantis. Existem apenas duas recomendacdes da
CONITEC para a incorporacdo das formulas nutricionais em condicdes
especificas, indicadas para criangcas com APLV. Alguns municipios possuem
protocolos loco-regionais proprios para liberagdo de formulas infantis para
criancas portadoras de APLV, como o de Belo Horizonte, Criciima e Sao Paulo,
gue inclusive nao determinam uso de marcas especificas. As

As recomendacfes energéticas para as criancas menores de dois anos de
idade tém sido sucessivamente revistas por grupos de especialistas ao longo dos
anos, e diferentes parametros tém sido usados como base para as estimativas,
devido as dificuldades metodologicas para determinacdo de requerimentos de
energia nessa faixa etaria. Como a energia proveniente apenas do leite materno,
apl0s os 6 meses de vida, ndo supre mais as necessidades energéticas das
criancas, € essencial complementar o aporte energético por meio de alimentos
complementares apropriados, com densidade minima de 70kcal/100ml para evitar
o déficit de energia. Ainda ndo existe consenso com relagdo a porcentagem de
energia que deve originar-se de gorduras, na dieta de criancas abaixo de dois
anos. Assumindo como 30% a porcentagem desejada e considerando que a
guantidade de gordura existente no leite materno € em torno de 3,89/100g em
maes com reserva de gordura adequada, estima-se que a alimentacao
complementar deva conter de 0% a 9% de energia proveniente de gorduras
paracriancas de seis aonze meses e 19% para criancas de doze a 23 meses.
Acredita-se que, se o0 conteudo energético da dieta for adequado,

provavelmente a quantidade de proteinas também o serd. A deficiéncia isolada
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de proteinas nao parece ser um fator importante no déficit de estatura de criancas
de baixo nivel socioeconémico de paises em desenvolvimento. A densidade
protéica (gramas de proteinas por 100kcal de alimento) de alimentos
complementares recomendada é de 0,7g/100kcal dos seis aos vinte e quatro
meses. Alimentos ricos em vitamina A e ferro também devem estar
presentes na dieta. A necessidade de complementacéo especial deve ser
acompanhada por nutricionista para adequar a melhor dieta a necessiade da
criancga.

Segundo a fabricante Nestle o leite Nan Confort 2 € um leite em po

concebido para promover e facilitar a transicao do leite materno para uma dieta
mais diversificada. Deve ser utilizado a partir dos 6 meses de idade e nao tem
qualquer risco de despertar alergias. NAN CONFORT 2 € um leite acidificado
biologicamente, particularmente indicado em situacGes de digestbes dificeis,
provocadas por episodios de célicas, obstipacdo e flatuléncia. A acidificacéo
biolégica confere ao NAN CONFORT 2 uma ligeira acidez a que os bebés
rapidamente se habituam. OPTI PRO — Uma mistura proteica adaptada para
fornecer a quantidade certa de proteinas necessarias ao crescimento do bebé
sem sobrecarregar os 6rgdos ainda imaturos.
Conclusao: No presente caso, a despeito de se tratar de crianca de 1 ano com 0
diagnéstico de Ol, apresentando relatério médico pobre em informacdes
clinicas, inexistem indicagcbes que demonstrem a necessidade e
imprescindibilidade do uso do leite NAN Confort Il.

A Oi € uma a doenca hereditaria, que resulta na fragilidade 6ssea causada
por defeito qualitativo ou quantitativo do colageno sintetizado por osteoblastos. A
alimentacado deve ser um dos cuidados, porém como a doencga é genética e
se da por alteracdo no colageno e ndo no calcio ndo existem alimentos ou
suplementos que curem ou previnem 0s sintomas.

A Organizacdo Mundial de Saude recomenda o aleitamento materno
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exclusivo das criancas até 6 meses de vida e que o0s alimentos
complementares sejam oferecidos a partir dos seis meses de idade. No
Sistema Unico de Satde — SUS, o Ministério da Salude endossa esta
recomendacédo, de modo que no SUS ndo existe ainda politica nacional de
fornecimento de férmulas infantis.
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