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PARECER TECNICO/SES/SJ/NATJUS N° 2628/2025

Rio de Janeiro, 02 de julho de 2025.

Processo n° 0817971-80.2025.8.19.0002,
ajuizado por H. R. D. A. representada
por M.R.D. S.

Em suma, trata-se de Autora, de 03 anos de idade, com diagnéstico de erro inato do
metabolismo (EIM) / leucinose, que apresenta atraso do desenvolvimento motor e hipotonia
generalizada grave. E portadora de traqueostomia, sendo necessaria a utilizacio de canula
pediatrica do tipo Shiley nimero 4,5 PEF; didmetro interno 4,5mm; diametro externo 6,7mm;
comprimento 42mm e sem cuff para manutengdo da via aérea adequada. Recomendado a troca da
canula a cada 4 meses. Diante o exposto, foi solicitado a aquisi¢do da canula de traqueostomia
pediatrica tipo Shiley n° 4,5mm, com cronograma de reposi¢cdo a cada 4 meses. Cddigo da
Classificag&o Internacional de Doengas (CID 10 E71.0) citado: E71.0 - Doenca da urina em xarope
de acer (ou bordo) (Maple-syrup urine disease) - Num. 198154096 - Pag. 1; Num. 198154088 -
Pag. 2.

A doenca da urina em xarope de bordd é um transtorno hereditario recessivo
autossdmico com multiplas formas de expressdo fenotipica, causado por um defeito na
descarboxilacdo oxidativa de aminoacidos de cadeia ramificada. Estes metabolitos se acumulam nos
liquidos corporais e produzem um odor de xarope de bordo. A doenca esta dividida nos subtipos
classico, intermediario, intermitente e de resposta a tiamina. A forma classica se apresenta nas
primeiras cinco semanas de vida com cetoacidose, hipoglicemia, émese, ataques neonatais e
hipertonia. As formas intermediaria e intermitente se apresentam na infancia ou mais tarde com
episddios agudos de ataxia e vomitos®.

O atraso do desenvolvimento est4 associado a varias condi¢des da infancia, desde
a concepgdo, gravidez e parto, decorrentes de fatores adversos como a subnutricdo, agravos
neuroldgicos, como a encefalopatia crénica da infancia (paralisia cerebral), e genéticos, como a
sindrome de Down. O atraso pode ser também uma condicdo transitoria, ndo sendo possivel definir
qual sera o desfecho do desenvolvimento da crianca, 0 que pressupde o acompanhamento com
avaliacdes periddicas?.

A hipotonia define-se como a diminui¢do do ténus muscular, de forma generalizada
ou focal, gue geralmente se associa a um déficit no desenvolvimento psicomotor. Caracteriza-se pela
diminuicdo da resisténcia oferecida ao movimento passivo, estando associada a perda da forca
muscular. A hipotonia € um sinal frequente no periodo neonatal, podendo resultar de uma disfuncéo
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a qualquer nivel do sistema motor (cértex motor, medula espinhal, nervo periférico, placa
neuromuscular e masculo), o que condiciona uma enorme variedade de patologias®.

A traqueostomia consiste na abertura da parede anterior da traqueia comunicando-
a.com o meio externo. Esta indicada em situagdes em que existe obstrucdo da via aérea alta, acimulo
de secrecdo traqueal, debilidade da musculatura respiratdria e intubagéo traqueal prolongada®.

Informa-se que a aquisicdo da canula de traqueostomia pediatrica tipo Shiley n°
4,5mm, com cronograma de reposicdo a cada 4 meses esta indicada, sendo imprescindivel e eficaz
diante o quadro clinico apresentado pela Autora (Num. 198154096 - Pag. 1).

Entretanto, tal insumo néo esta padronizado em nenhuma lista para dispensagéo
gratuita no SUS, no ambito do municipio de Silva Jardim e do Estado do Rio de Janeiro.

v" Nao h4, portanto, atribuicdo exclusiva do Municipio de Silva Jardim ou do Estado
do Rio de Janeiro em fornecer esse insumo.

Cumpre informar que o insumo pleiteado canula de traqueostomia pediatrica tipo
Shiley possui registro na Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA).

Insta esclarecer que as Portarias de Consolidagdo n°2 e n°, de 28 de setembro de
2017, do Ministério da Saude, dispdem sobre normatizagdes dos Componentes Basico e
Especializado da Assisténcia Farmacéutica no ambito do SUS, ndo se aplicando ao caso em tela,
visto que 0 pleito em questdo ndo se trata de medicamento, mas do insumo canula de
traqueostomia pediatrica tipo Shiley.

Em consulta ao banco de dados do Ministério da Salde ndo foi encontrado o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para a enfermidade doenca da urina em xarope de bord®.

Quanto a solicitagdo da Defensoria Publica do Estado do Rio de Janeiro (Num.
198154088 - Pags. 6 e 7, item “VIII - DO PEDIDQ”, subitens “c” e “f”) referente ao fornecimento
de ... e tratamentos complementares e acessorios que, no curso da demanda, se fagam necessarios
ao tratamento da moléstia da Autora... ”, vale ressaltar que ndo é recomendado o provimento de
novos itens sem emissao de laudo que justifique a necessidade destes, uma vez que 0 uso irracional
e indiscriminado de medicamentos e tecnologias pode implicar em risco a salde.

Adicionalmente, insta informar que em consulta ao nosso banco de dados foi
identificada a entrada do Processo n® 0811273-58.2025.8.19.0002, pelo 5° Juizado Especial de
Fazenda Publica da Comarca de Niterdi, ajuizado pela mesma Autora, com pleito de carrinho
modelo Kimba, sendo emitido, para o referido processo, 0 PARECER TECNICO/SES/SJ/NATJUS
N° 1778/2025, elaborado em 08 de maio de 2025, no qual foram prestados esclarecimentos acerca
do pleito e constatado que foi requerido em documento advocaticio a “desisténcia da presente a¢do
com a consequente baixa e remessa ao arquivo definitivo”, bem como mencionado pela Procuradoria
Geral do Estado, a manifestacdo da parte Autora de desisténcia do referido processo.

Ademais, em consulta ao nosso banco de dados foi identificada a entrada do
Processo n® 0811279-65.2025.8.19.0002, pelo 5° Juizado Especial de Fazenda Publica da
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Comarca de Niteroi, ajuizado pela mesma Autora, com pleito de carrinho modelo Kimba, sendo
emitido, para o referido processo, 0 PARECER TECNICO/SES/SJ/INATJUS N° 1568/2025,

elaborado em 24 de abril de 2025.

E o parecer

Ao 4° Juizado Especial de Fazenda Publica da Comarca de Niter6i do Estado
do Rio de Janeiro, para conhecer e tomar as providéncias que entender cabiveis.

Elaborado pela equipe técnica do NATJUS-RJ.
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