Nota Técnica 387738

Data de conclusao: 09/08/2025 10:07:42

Paciente

Idade: 7 anos
Sexo: Feminino

Cidade: Capao da Canoa/RS

Dados do Advogado do Autor

Nome do Advogado: -
Numero OAB: -

Autor esta representado por: -

Dados do Processo

Esfera/Orgao: Justica Federal

Vara/Serventia: 2° Nicleo de Justica 4.0 - RS

Tecnologia 387738

CID: Q67.8 - Outras deformidades congénitas do torax
Diagnéstico: Q67.8 - Outras deformidades congénitas do torax.
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Procedimento
Descricao: 0412040158 - TORACOPLASTIA (QUALQUER TECNICA)
O procedimento esta inserido no SUS? Sim

O procedimento esta incluido em: SIGTAP

Outras Tecnologias Disponiveis
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Tecnologia: 0412040158 - TORACOPLASTIA (QUALQUER TECNICA)

Descrever as opcoes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: Nao informado.

Custo da Tecnologia

Tecnologia: 0412040158 - TORACOPLASTIA (QUALQUER TECNICA)
Custo da tecnologia: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: 0412040158 - TORACOPLASTIA (QUALQUER TECNICA)

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Efetividade, eficacia e seguranca:
A toracoplastia com expansao toracica lateral tem como objetivo expandir a cavidade toracica
por osteotomia escalonada das costelas de cada lado, feita em etapas, e com consequente
expansao do volume toracico. Uma vez que o volume toracico é expandido, os pulmdes tém a
oportunidade de preencher a cavidade toracica aumentada, resultando em melhora transitéria
dos sintomas respiratérios (5).

Uma revisdo da literatura analisou técnicas cirurgicas utilizadas no tratamento da Sindrome de
Jeune sintomatica, com objetivo de aumentar a expanséo toracica e melhorar a fungao
pulmonar (4). O estudo dividiu os procedimentos em trés grupos principais: esternotomia com
espalhamento esternal (grupo 1), expanséo toracica por toracotomia (grupo IlI) e elevagao
esterno-costal sem toracotomia ou esternotomia (grupo lll).

Dentro do grupo Il, a expansao toréacica lateral (subgrupo lla) foi destacada como uma das
técnicas mais frequentemente relatadas. Proposta inicialmente por Davis e colaboradores em
1995, consiste na abertura lateral do térax para permitir crescimento pulmonar e aumento do
volume toracico. Essa técnica tem registro de bons resultados clinicos, com melhora
respiratéria e formagao 6ssea compensatoéria, mas envolve toracotomia bilateral sequencial, o
que aumenta a invasividade e o risco de complicagdes. Apesar de seu uso relativamente
disseminado, os resultados podem ser limitados pelo crescimento infantil e pela necessidade
de reintervengdes conforme a evolugao da deformidade.

Na discussao, os autores ressaltam que ndao ha consenso sobre a técnica ideal ou momento
cirurgico, principalmente pela raridade da sindrome e escassez de séries de casos. Eles
comparam as abordagens existentes, destacando que técnicas como a expansao lateral e a
expansao vertical (Ilb) sdo mais invasivas e de dificil padronizacéo. A estratégia de distracao
interna progressiva proposta pelo estudo busca reduzir a invasividade e permitir expanséo
toracica continua, com potencial para acompanhar o crescimento infantii sem mdultiplas
toracotomias.

Custo:

ltem Descricao Valor Total*
Toracoplastia com expansaoProcedimento, sala deR$ 312.000,00
toracica lateral. recuperacao até 6 horas,

internacdo até 5 dias, e
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internacdo em UTI até 10
diarias e OPME.

* Conforme orgamento anexado aos autos (Evento 6, ORCAM4, Pagina 1).

A critério de comparacéo, o valor do procedimento que consta no Sistema de Gerenciamento
da Tabela de Procedimentos Medicamentos e OPM do SUS (SIGTAP) é de R$ 452,12 para o
servico hospitalar e R$ 513,28 para o servigo profissional, que podem nao representar os
custos reais da realizagado do procedimento pelo prestador, mas indica que ha previsdo do
procedimento pelo sistema publico.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: expansao toracica progressiva com
melhora da ventilagdo e da fungao pulmonar.

Recomendacoes da CONITEC para a situacao clinica do demandante: N&o avaliada

Conclusao

Tecnologia: 0412040158 - TORACOPLASTIA (QUALQUER TECNICA)
Conclusao Justificada: Nao favoravel

Conclusao: Considerando que a autora tem 7 anos de idade e comprometimento da fungéo
ventilatéria em decorréncia do diagnostico em tela, compreende-se que a abordagem cirurgica
seja uma alternativa adequada para oferecer a expanséo toracica e, assim, garantir a melhora
da ventilacdo e funcéo pulmonar.

A cirurgia de correcdo estad disponivel no sistema publico, podendo ser acessada via
encaminhamento e regulacdo. Nao consta nos autos encaminhamento, via sistema de
regulacdo, para centro especializado. Recomendamos que seja feito este encaminhamento
com brevidade para avaliacdo e conduta conforme a necessidade da autora.

No momento, na busca de viabilizar a resolugcéo do caso dentro do sistema publico de saude,
nos manifestamos como desfavoraveis a realizacdo do procedimento em rede privada. No
entanto, entendemos que apenas a inclusao da paciente em sistema de regulagcéo n&o pode
ser o fim do processo assistencial; caso nao seja apresentada nenhuma estimativa de tempo
até consulta ou de previsao de atendimento, entendemos que estara justificada decisdo que
autorize a realizacdo do procedimento em contexto privado.

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: Conforme relatério médico anexado aos autos, a parte autora, do sexo
feminino, de 7 anos de idade, € diagnosticada com deformidade congénita do térax (Evento 1,
LAUDQO?7, Pagina 1-5). Conforme laudo, a paciente apresenta costelas curtas e rigidas,
impedindo a expansibilidade da caixa toracica, ocasionando compressao pulmonar, com risco
de disfuncéo e infeccdo respiratorias, sendo o quadro denominado de distrofia toracica
asfixiante. Apresenta também encurtamento dos membros, com diagnéstico de displasia
campomeélica. Necessita de suporte ventilatério mecénico, submetida a traqueostomia, sem
perspectiva de desmame do ventilador. Foi submetida a cirurgia de expanséo toracica lateral
bilateral em 2018 no Hospital da Crianca Santo Antdnio, com indicacéo de nova realizacéo do
procedimento, sob argumento de ter ocorrido crescimento corporal sem expansao toracica
adequada. Cabe instar que ndo constam nos autos encaminhamento a cirurgia via
SUS/SISREG.

A Secretaria Municipal de Saude informou em 14 de julho de 2025 que a toracoplastia ndo é
disponibilizada pelo municipio (Evento 6, CERTNEG2, Pagina 1).

Diante do exposto, a parte autora pleiteia jurisdicionalmente a realizagao de toracoplastia com
expansao toracica lateral.

A distrofia toracica asfixiante, também conhecida como Sindrome de Jeune, é uma doenca
genética rara de heranca autossOmica recessiva. Caracteriza-se por uma displasia 6ssea
multissistémica, que pode envolver estruturas toracicas, cardiacas, hepéticas, renais,
pancreaticas e oculares (1). A gravidade do quadro clinico varia conforme o grau de
comprometimento respiratorio, permitindo classificar os casos em letais, graves, moderados ou
latentes. O toérax apresenta-se reduzido, rigido e com costelas curtas e horizontais, provocando
restricdo pulmonar significativa. Nas formas mais severas, especialmente no periodo perinatal,
a hipoplasia pulmonar leva a asfixia e alto risco de 6bito precoce. Ja nas formas moderadas,
observam-se pneumonias de repeticao e insuficiéncia respiratéria progressiva, frequentemente
resultando em dependéncia de ventilagdo mecénica durante o primeiro ano de vida. Em alguns
casos de apresentacao tardia, é possivel ocorrer melhora parcial da fungao respiratéria com o
crescimento da crianga (2).

Além do comprometimento respiratério, a sindrome apresenta manifestacbes sistémicas
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variadas. O sistema cardiovascular pode ser afetado por hipertensdo pulmonar e insuficiéncia
cardiaca, secundarias a restricdo toracica, a hipoplasia alveolar e, ocasionalmente, a doenca
miocardica primaria. O figado pode apresentar ictericia neonatal prolongada, doenca
policistica, hiperplasia dos ductos biliares e cirrose congénita. O sistema renal é suscetivel a
fibrose intersticial difusa e alteragdes tubulares, resultando em poliuria, polidipsia e hipertensao,
com risco de faléncia renal na infancia ou adolescéncia. Por fim, outras manifestacées incluem
ma absor¢ao intestinal, degeneracao de retina, polidactilia e alteracées dentarias e pélvicas.
Trata-se, portanto, de uma condicédo multissistémica, cujo prognostico depende principalmente
da gravidade do comprometimento respiratorio inicial (3).

N&o existe consenso ou diretriz estabelecida sobre 0 momento ideal ou a abordagem cirargica
mais adequada para o tratamento da Sindrome de Jeune, em razéo de sua raridade. Diversas
técnicas cirurgicas tém sido propostas para pacientes sintomaticos, com o objetivo de ampliar a
capacidade pulmonar. Algumas envolvem esternotomia mediana, enquanto outras se baseiam
em toracotomia com diferentes estratégias de expanséo toracica, incluindo expanséao lateral,
expansao vertical e técnicas de elevacao esternal ou costal (4).
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