Nota Técnica 286489

Data de conclusao: 26/11/2024 11:39:48

Paciente

Idade: 30 anos
Sexo: Feminino

Cidade: Cruz Alta/RS

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esta representado por: -

Dados do Processo

Esfera/Orgao: Justica Federal

Vara/Serventia: 12 Vara Federal de Carazinho

Tecnologia 286489

CID: Q79.0 - Hérnia diafragmatica congénita
Diagnéstico: hérnia diafragmatica congénita
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Procedimento
Descricao: Ocluséo traqueal fetoscdpica com baldo traqueal.

O procedimento esta inserido no SUS? Nao

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: Ocluséo traqueal fetoscopica com baldo traqueal.
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Descrever as opcoes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: manejo expectante
durante a gestacao, com tratamento pos natal.

Custo da Tecnologia

Tecnologia: Oclusao traqueal fetoscopica com baldo traqueal.
Custo da tecnologia: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: Ocluséo traqueal fetoscopica com baldo traqueal.

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: O objetivo da ocluséao traqueal
fetoscédpica (FETO, do inglés fetal endoscopic tracheal occlusion) € reverter a hipoplasia
pulmonar e restaurar o desenvolvimento pulmonar. A oclusao traqueal visa obstruir a saida de
fluido amni6tico pulmonar, aumentando a pressao transpulmonar, e induzindo crescimento
pulmonar associado (5). O procedimento consiste na oclusao traqueal fetoscopica e é indicada
em fetos sem anormalidades cromossdmicas associadas e com hérnias de mal prognoéstico.
Os ensaios clinicos pivotais que avaliaram a questdo sao os estudos intitulados “TOTAL”
(Tracheal Occlusion To Accelerate Lung Growth), conduzidos de forma multicéntrica, no
cenario de hipoplasia pulmonar severa e moderada, ambos publicados em 2021.

O estudo para pacientes com hipoplasia severa (6) visava incluir 116 gestantes com
diagnéstico de HDC esquerda no feto e randomiza-las para tratamento cirargico com oclusao
traqueal fetoscopica entre 27 e 29 semanas ou conduta expectante. O ensaio foi interrompido
por eficacia: apds a inclusdo de 80 gestantes, 40% dos RNs no braco que recebeu tratamento
cirurgico sobreviveram até a alta hospitalar, em contraste com 15% no braco em que foi
realizado conduta expectante (risco relativo [RR] 2,67; intervalo de confianca de 95% [IC95%)]
1,22 a 6,11, P=0,009). A sobrevida até 6 meses de vida foi idéntica a sobrevida até a alta. A
incidéncia de parto prematuro e ruptura prematura de membranas foi mais alta no grupo
submetido a tratamento cirurgico (47% vs. 11%, RR 2,59, 1C95% 1,59 a 4,52). Uma morte
neonatal ocorreu ap6s parto de emergéncia por laceracdo de placenta durante a retirada do
baldo endoscépico; outra morte neonatal ocorreu devido a falha na retirada do balao.

No estudo incluindo pacientes com hipoplasia pulmonar definida como “moderada” (7), que
inclui um total de 196 pacientes randomizadas, a analise por intencédo de tratar nao atingiu
significancia estatistica para os desfechos principais: 62 de 98 bebés no grupo intervencao
(63%) e 49 de 98 bebés no grupo de cuidados expectantes (50%) sobreviveram a alta (RR
1,27;1C95% 0,99 a 1,63). Aos 6 meses de idade, 53 de 98 bebés (54%) no grupo intervencéao e
43 de 98 bebés (44%) no grupo de cuidados expectantes estavam vivos sem suplementagcao
de oxigénio (risco relativo, 1,23; IC95%, 0,93 a 1,65 - ou seja, novamente nao foi identificada
diferenca estatisticamente significativa entre os grupos). A incidéncia de ruptura de membranas
pré-termo e pré-parto foi maior entre as mulheres do grupo FETO do que entre aquelas do
grupo de cuidados expectantes (44% vs. 12%; risco relativo, 3,79; 1C95%, 2,13 a 6,91), assim
como o incidéncia de parto prematuro (64% vs. 22%, respectivamente; risco relativo, 2,86;
1C95%, 1,94 a 4,34).

Uma analise combinada dos dois estudos considerou 145 pacientes submetidos a oclusao
traqueal e 142 submetidos a conduta expectante. Nesta analise, pacientes submetidos ao
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tratamento cirargico tiveram maior sobrevida até a alta (odds ratio [OR] 1,78, 1C95% 1,05 a
3,01). Analises exploratorias apontaram que pacientes com insercao precoce do bal&o - isto é,
entre 26 e 29 semanas - pareciam ter maior sobrevida e maior ganho de massa pulmonar em
relacdo as pacientes submetidas a insercéo tardia (entre 30 e 31 semanas) (taxa de aumento
pulmonar de 67% vs 32% em 34 dias apds a oclusédo). Segundo os autores do estudos, essas
analises sugeririam que a oclusao traqueal endoluminal fetoscépica aumenta a sobrevida tanto
na hipoplasia pulmonar moderada e grave, e que a diferenca entre os resultados dos ensaios
clinicos, quando considerados separados, pode ser devido a diferenca no ponto de tempo de
insercéo do baldo. No entanto, o efeito do ponto de tempo de inser¢cdo do baldao ndo pbde ser
avaliado de forma robusta devido ao pequeno tamanho da amostra e ao efeito de confuséo da
gravidade da doenca (8). Ainda, considerando que no estudo em que a intervencéo foi
realizada mais precocemente houve ainda maior incidéncia de prematuridade, € razoavel
considerar que o risco aumentado de prematuridade pode piorar desfechos em pacientes com
hipoplasia moderada (4).

Esta disponivel artigo com uma discussao sobre os possiveis impactos dos estudos TOTAL no
manejo de HDC (4), envolvendo o investigador principal dos ensaios clinicos e um debatedor
nao envolvido no estudo, que apresentou as seguintes conclusdes quanto a sua interpretacéao
dos resultados dos estudos:

FETO melhorou a sobrevida para CDH esquerda grave, mas ndo para CDH esquerda
moderada. No entanto, nestes ensaios clinicos bem concebidos, FETO nao demonstrou
melhorar os parametros de morbidade, nem demonstrou ndo causar danos em termos das
consequéncias da prematuridade nestes pacientes. Na minha opinido, se FETO for utilizada, o
procedimento nao deve ser realizado fora de ensaios bem planejados realizados em centros de
grande volume com experiéncia em terapia fetal e cuidados com HDC. Existe um risco real de
que, devido a simplicidade enganosa do procedimento FETO e aos resultados promissores do
ensaio TOTAL, o uso de FETO se expanda para centros menos especializados. Esses
resultados ndo devem ser um sinal verde para centros inexperientes realizarem FETO
inadvertidamente. E, finalmente, o impacto do FETO n&o deve ser considerado
independentemente do impacto da melhoria dos cuidados neonatais.

A parte autora apresenta orcamento da Santa Casa de Porto Alegre no valor de R$ 104.358,52
para o primeiro procedimento e R$ 78.535,32 para o segundo procedimento, totalizando o valor
de R$ 182.893,84 para ambos os procedimentos. Por se tratar de um procedimento nao
previsto no SUS, ndo foram encontradas informacdes referentes ao custo da execugdo na
Sigtap. Tampouco, por n&o se tratar de um produto, em consulta ao Banco de Precos em
Saude de registros de aquisicdo pela Administracédo Publica também ndo foram encontrados
resultados. Apesar do valor combinado dos procedimentos ser elevado, cabe considerar que o
cuidado de neonatos com complica¢cdes costuma alcancar cifras altas.

Nao encontramos estudos de custo-efetividade referente ao tratamento pleiteado.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: no caso em tela - hipoplasia pulmonar
moderada, com relacéo pulmé&o-cabeca observada/esperada de 34% - sem evidéncia direta de
beneficio em mortalidade, com aumento nas taxas de parto prematuro.

Recomendac6es da CONITEC para a situacao clinica do demandante: Nao avaliada

Conclusao

Tecnologia: Ocluséo traqueal fetoscopica com baldo traqueal.
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Conclusao Justificada: Nao favoravel

Conclusao: Compreende-se o0 desejo de buscar intervengbes com potencial de melhorar o
prognostico de condicao de alta gravidade, cuja sobrevida esperada é de 50% a 60% para o
manejo pdés natal. No entanto, a partir dos dados atuais da literatura médica disponivel,
entendemos que ndo héa evidéncia clara de beneficio da intervencao proposta.

Ha evidéncias cientificas? Sim

Justifica-se a alegacao de urgéncia, conforme definicao de Urgéncia e Emergéncia do
CFM? Nao
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NatJus Responsavel: RS - Rio Grande do Sul
Instituicao Responsavel: TelessaudeRS
Nota técnica elaborada com apoio de tutoria? Nao

Outras Informacoes: Trata-se de gestante de 28 anos de idade, com 25 semanas de
gestacao, cujo feto recebeu diagnéstico de hérnia diafragmatica congénita esquerda em
servico especializado de saude materno-fetal. Estima-se indice observado/esperado, ajustado
para idade, da medida do pulmao contralateral da hérnia em relacao a cabeca fetal em 34%,
classificando a hérnia como moderada. Nesse cenario, foi proposto realizacdo de cirurgia
intrauterina fetal para oclusao traqueal fetoscopica com baldo traqueal, citando prognéstico de
cerca de 50% de sobrevida dos casos na auséncia de realizac&o de cirurgia. O plano proposto
€ de realizacdo da cirurgia inicial (oclusao traqueal) ao redor das 29-30 semanas de gestacgao,
com nova cirurgia para desocluséo apés cerca de 5 semanas.

A hérnia diafragmatica congénita (HDC) consiste em um defeito do desenvolvimento do
diafragma, musculo que separa térax e abdome. Em decorréncia disso, h4 um deslocamento
das visceras abdominais para o térax, comprometendo o desenvolvimento pulmonar (1). Como
a hérnia ocorre durante um periodo critico do desenvolvimento pulmonar, as manifestacoes
clinicas da HDC resultam dos efeitos patolégicos das visceras herniadas no desenvolvimento
pulmonar: com o aumento da gravidade da compressdo pulmonar, ha diminuices
correspondentes na ramificagao arterial brénquica e pulmonar, resultando em graus crescentes
de hipoplasia pulmonar (1). Nas primeiras horas de vida, portadores de HDC apresentam
insuficiéncia respiratéria de grau variado (1).

A HDC acomete entre 1:2000 e 1:4000 nascidos vivos, é mais frequente em fetos do sexo
masculino (2) e mais comumente ocorre a esquerda; 15% dos casos ocorrem a direita e 1-2%
séo bilaterais. Cerca de 50% dos casos sdo associados a anormalidades cromossémicas,
alterac6es cardiacas congénitas e defeitos do tubo neural (1). Para avaliacdo da gravidade da
condicao, a area pulmonar contralateral ao defeito € medida e dividida pelo perimetro cefélico,
para obter a relacao pulméo-cabeca. Essa relacdo é entdo expressa como uma porcentagem
do que é esperado em um feto normal da mesma idade gestacional, para obter a relagdo
pulmao-cabeca observada/esperada (3). Classifica-se uma HDC do lado esquerdo e relacéao
pulmao-cabeca observada/esperada menor que 25% como severa, e nesses pacientes a
sobrevida esperada € de 20% a 25% (3,4). Quando a relacdo pulmao-cabeca
observada/esperada estiver entre 25% e 34,9%, independentemente da posi¢éo do figado, ou
entre 35% e 44,9% com hérnia hepatica intratoracica, o grau de hipoplasia pulmonar é
considerado moderado, com chances estimadas de sobrevida pds-natal em torno de 60% (3,4).
O tratamento pés natal da HDC consiste em manejar as complicagdes da hipoplasia pulmonar
e em realizar a correcéao cirurgica do defeito diafragmatico (1). O momento ideal para a cirurgia
de correcdo ainda é controverso; as evidéncias observacionais disponiveis sugerem que 0s
resultados sdo melhores para para recém nascidos (RN) com HDC tratados inicialmente com
tratamento médico, adiando o reparo cirlrgico até que seu estado respiratério e pH (1). O
tratamento de suporte inicial consiste em ventilagdo mecénica, suporte hemodinamico e terapia
vasodilatadora pulmonar, se necessario (1). Pacientes refratarios a essas medidas podem
necessitar de oxigenagcéo por membrana extracorpérea (ECMO) (1).

O objetivo da terapia in utero com oclusao traqueal fetal é prevenir ou reverter a hipoplasia
pulmonar, restaurando o crescimento pulmonar adequado. A obstrugao traqueal impede a
saida normal de liquido pulmonar durante o desenvolvimento pulmonar, ajudando os pulmdes a
se expandirem no térax devido ao acumulo de liquido e, idealmente, levando ao crescimento
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pulmonar (4,5). O momento ideal de realizacdo da oclusédo e de sua liberagcdo ndao sédo ainda
plenamente compreendidos (4,5); ainda, a terapia segue sendo considerada experimental e
revisdes descrevem que deve ser considerada apenas para fetos com mau prognoéstico (4,5).
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