Nota Técnica 92887

Data de conclusao: 30/08/2022 16:31:35

Paciente

Idade: 16 anos
Sexo: Feminino
Cidade: Ipé/RS

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esta representado por: -

Dados do Processo

Esfera/Orgao: Justica Federal

Vara/Serventia: 32 Vara Federal de Caxias do Sul

Tecnologia 92887

CID: E74.0 - Doenca de deposito de glicogénio
Diagnéstico: Doenca de depésito de glicogénio
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Produto
Registro na ANVISA? Nao
Descricao: amido cru

O produto esta inserido no SUS? Nao

Outras Tecnologias Disponiveis
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Tecnologia: amido cru
Descrever as opcoes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: Nao ha

Custo da Tecnologia

Tecnologia: amido cru
Custo da tecnologia: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: amido cru

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Um dos pilares do tratamento da
glicogenose la é a prevencgao da hipoglicemia. Entre as refeices, as concentra¢des de glicose
s&o mantidas com administracdo oral frequente de dieta/glicose (4). Na década de 1970, as
investigacbes se concentraram em encontrar fontes de carboidratos de liberagdo lenta que
pudessem manter as concentracées de glicose por mais de 3 horas. Numerosos amidos e
carboidratos foram testados, e o0 amido de milho cru (que € um polimero de glicose que é
degradado lentamente) foi considerado a terapia alternativa mais eficaz (5).

O amido de milho tem algumas vantagens sobre outros amidos e ra¢des continuas. Primeiro,
resultou em concentragcbes mais baixas de insulina em comparagdo com a alimentagcéao
continua. Como resultado, quantidades menores de amido de milho podem ser usadas e doses
de glicose equivalentes a 5,3 a 7,6 mg/kg/min podem manter a euglicemia, enquanto a
alimentacao continua requer 8 a 10 mg/kg/min para manter as concentra¢cdes normais de
glicose. A dosagem intermitente de amido de milho também diminuiu o armazenamento de
glicogénio (6).

Embora o amido de milho continue sendo a base na manutencéo da euglicemia na GSD, a
dosagem mudou ao longo dos anos. Com o tempo, tornou-se evidente que doses menores
administradas com mais frequéncia resultaram em aumento da euglicemia, diminuicdo da
hipoglicemia e melhora do controle metabdlico. Com amido de milho administrado a cada 3-4
horas 24 horas por dia e nutricdo adequada, marcadores bioquimicos normais de controle
metabdlico podem ser alcangados (6).

As evidéncias cientificas do beneficio do uso de amido de milho cru sdo derivadas de séries de
casos (5,7,8), o que é justificado pela raridade da doenca. Ha estudos mostrando melhora do
crescimento de pacientes que utilizaram este suplemento alimentar, além de melhor controle da
glicemia e possivel prevencao das complicacdes da doenca.

Os efeitos adversos do amido de milho cru incluem diarréia, aumento da flatuléncia e ganho de
peso excessivo.

A parte autora apresenta trés orcamentos para o pacote de amido de milho cru (Maizena®)
com 1000g, todos em torno de R$ 15,00. De acordo com os laudos juntados ao processo, a
paciente precisa de 400 gramas por dia (cerca de 150 pacotes de 1000 gramas por ano). De
acordo com os orcamentos o valor anual deste suplemento alimentar sera de cerca de R$
2.200,00.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: controle das hipoglicemias e das
possiveis complicacdes decorrentes da doenca.
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Recomendac6es da CONITEC para a situacao clinica do demandante: Nao avaliada

Conclusao

Tecnologia: amido cru
Conclusao Justificada: Favoravel

Conclusao: Ha evidéncias de que o uso de amido cru na condicdo da parte autora previne a
ocorréncia de hipoglicemias e das complicacbes da doenca, sendo um dos pilares do
tratamento desta condig&o.

Ha evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicao de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Nao

Referéncias bibliograficas: 1 - Craigen WJ, Darras BT. Overview of inherited disorders of
glucose and glycogen metabolism. UpToDate, Topic 2941. Version 13.0.
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management of glycogen storage disease type |: a practice guideline of the American College
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NatJus Responsavel: RS - Rio Grande do Sul
Instituicao Responsavel: TelessaudeRS-UFRGS
Nota técnica elaborada com apoio de tutoria? Nao

Outras Informacdes: A parte autora apresenta laudo médico informando ser portadora de
glicogenose tipo la. Este diagnéstico foi feito com base em quadro clinico, achados
laboratoriais e bidpsia hepatica, com posterior confirmacdo genética. Desde entao iniciou
tratamento, com acompanhamento de mdltiplas especialidades em centro terciario. Vem em
uso de amido desde os 2 anos de idade e fez uso de gastrostomia dos 2 aos 13 anos.
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Atualmente apresenta doenca estavel e esta em tratamento com amido, carbonato de calcio,
vitaminas do complexo B, escitalopram, lamotrigina, alopurinol e genfibrozil. A presente
avaliacdo técnica versa sobre o fornecimento jurisdicional de amido cru.

O glicogénio é a forma armazenada de glicose e serve como um tampao para as necessidades
de glicose. O glicogénio é formado durante os periodos de carga de carboidratos na dieta e
decomposto quando a demanda de glicose € alta ou a disponibilidade da dieta é baixa. Existem
varios erros inatos do metabolismo do glicogénio (glicogenoses) que resultam de variantes
patogénicas em genes para praticamente todas as proteinas envolvidas na sintese,
degradacao ou regulacdo do glicogénio. Esses disturbios que resultam em armazenamento
anormal de glicogénio sdo conhecidos como doencas de armazenamento de glicogénio
(GSDs). Eles sao categorizados por numero de acordo com a cronologia de reconhecimento do
defeito enzimatico responsavel. A idade de inicio varia desde o utero até a idade adulta (1).

A deficiéncia de glicose-6-fosfatase (G6PD; MIM # 232200), também conhecida como doenca
de von Gierke foi o primeiro GSD a ter o defeito enzimatico responsavel identificado e, portanto,
€ designado GSD I. As enzimas defeituosas envolvidas na GSD | sao principalmente ativas no
figado e nos rins. Os pacientes apresentam manifestacdes relacionadas a hipoglicemia por
volta dos trés a quatro meses de idade. O diagnéstico € confirmado por testes genéticos. O
tratamento é focado na manutencao dos niveis fisiolégicos de glicose. A GSD la é devida a
uma deficiéncia na enzima G6P hidrolase (glicose-6-fosfatase [G6Pase]) e compreende mais
de 80 por cento dos casos de GSD |. A G6Pase é expressa no figado, intestino e rim (2,3). Os
pacientes afetados geralmente se apresentam na primeira infancia com déficit de crescimento,
hepatomegalia, hipoglicemia, convulsdes e acidose lactica. Manifestagdes adicionais incluem
doenca renal, hiperuricemia, hipertrigliceridemia. O diagndstico é confirmado por testes
genéticos.

O objetivo do tratamento &€ manter os niveis fisiolégicos de glicose. Outros parametros
bioguimicos, como acidose lactica e hipertrigliceridemia, melhoram paralelamente ao melhor
controle da glicose. Medidas de tratamento adicionais podem ser necessarias para
hiperuricemia, hiperlipidemia, microalbuminaria, hipertenséo, neutropenia e doenca inflamatoéria
intestinal (3).
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