Nota Técnica 465279

Data de conclusao: 08/02/2026 14:52:59

Paciente

Idade: 5 anos
Sexo: Masculino

Cidade: Bento Goncgalves/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 465279-A

CID: Q99.9 - Anomalia cromossémica nao especificada
Diagnéstico: Q99.9 Anomalia cromossOmica néo especificada
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Produto

Registro na ANVISA? Sim

Situacao do registro: Valido

Descricao: formula nutricional especial KetoCal

O produto esta inserido no SUS? Néao

Outras Tecnologias Disponiveis
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Tecnologia: formula nutricional especial KetoCal

Descrever as opcoes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: para o tratamento de
epilepsia estdo disponiveis 0s medicamentos acido valproico/valproato de sodio,
carbamazepina, clobazam, etossuximida, fenitoina, fenobarbital, gabapentina, lamotrigina,
topiramato e vigabatrina (5).

Custo da Tecnologia

Tecnologia: formula nutricional especial KetoCal
Custo da tecnologia: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: formula nutricional especial KetoCal

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Efetividade, eficacia e seguranca:
A férmula nutricional pleiteada, apés diluicao, fornece 4 gramas de gordura para cada 1 grama
de carboidrato, estabelecendo uma dieta cetogénica, ou seja, com menos de 10% das calorias
totais diarias ingeridas oriundas de carboidratos ou carboidratos diarios limitados entre 20 a 50
gramas. Além disso, sua composicado contém proteinas (8%) e € enriquecida com vitaminas e
minerais em quantidades balanceadas (8). A quantidade prescrita de 160g diarias perfaz cerca
de 1.108 calorias e 22 gramas de proteina, atendendo a recomendacé&o populacional de
energia para idade e sexo e excedendo a de proteina (9,10). A férmula pode ser administrada
por via oral ou enteral, sendo o uso recomendado a partir dos 3 anos, conforme instru¢des do
fabricante (8).

No contexto geral de criancas com crises epilépticas refratarias ao tratamento medicamentoso,
de diferentes etiologias, o uso de DC é uma recomendacdo estabelecida. Em 2009, foi
publicado um consenso de especialistas (11), posteriormente atualizado em 2018 (12), com
orientagcdes para o manejo de criancas em DC, enfocando tépicos de selecdo de pacientes,
aconselhamento e avaliacdo pré-dieta, escolha e atributos da dieta, implementagao,
particularidades para via enteral com produtos industrializados ou dieta enteral artesanal,
acompanhamento, eventos colaterais e descontinuagao da dieta.

Um ensaio clinico aberto avaliou o efeito da DC usando a férmula pleiteada (mesma marca)
(13). Vinte e sete bebés e criancas com idades entre 12 meses e 5 anos que tinham
convulsdes refratérias e eram relutantes em comer alimentos caseiros foram incluidos. De 27
criangas, 5 perderam o acompanhamento e 22 concluiram o estudo. Ap6s 4 meses, 68,2%
(15/22) dos pacientes apresentaram reducao >50% na frequéncia mediana de convulsdes por
semana e apenas 1/22 (4,5%) crianca permaneceu com alteracbes graves no
eletroencefalograma (EEG), entre as 9/22 (40,9%) que inicialmente possuiam a mesma
gravidade (p =0,031). Durante o curso do estudo, 6/22 (27%) criangas que continuaram a
receber a dieta desenvolveram constipacao, uma criangca desenvolveu refluxo gastroesofagico
e outra crianca desenvolveu hipercolesterolemia. Nenhuma dessas criancas interrompeu a
dieta por causa das complicagdes. Treze criangas e seus pais (59%) relataram que a dieta era
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palatavel e suficientemente toleravel.

Um estudo prospectivo observacional avaliou a viabilidade e a eficacia de introduzir uma DC
por meio da férmula pleiteada em criancas com epilepsia refrataria (14). A dieta foi
administrada por via oral ou enteral, quando necessario, e 0 estudo motivado pelo desafio
reconhecido que é implementar refeicbes cetogénicas rigorosas e pouco palataveis na rotina
alimentar dessa faixa-etaria. Foram incluidas 16 criangas, das quais 10 apresentavam
frequéncia incontavel de crises epilépticas na linha de base. Apés 6 semanas, apenas 4/16
(25%) criancas alcancaram reducédo >50% das crises epilépticas e esse numero ndo aumentou
apés essa avaliagdo, em um periodo de acompanhamento de 1 ano. A taxa de retencdo a DC
foi de 50% (8/16) na semana 26, enquanto 8 criangas descontinuaram o consumo na semana
6, atribuido a ineficacia e/ou auséncia de outro beneficio. O tempo médio para atingir a cetose
estavel foi de 7 dias (15/16 criancgas). O evento adverso mais relatado foi a constipagao.
Revisbes sistematicas (RS) que avaliaram o efeito de DC comparado ao uso de placebo no
manejo da epilepsia refrataria infantil apresentaram resultados benéficos (15), mas em algumas
analises foram considerados evidéncia de baixa certeza (16). Ainda, cabe pontuar que esses
achados resultam da combinacdo de estudos que ofertaram DCs em diferentes formas de
apresentacao, isto &, alimentos e/ou férmulas por via oral ou enteral, para criancas de
diferentes idades (<18 anos). Nesse cenario, quando comparado ao placebo, o uso de DC
demonstrou cerca de 5 vezes mais probabilidade de reduzir 50% das convulsées apOs
aproximadamente 3 meses de dieta (15).

Custo:

ltem Descricao Quantidade Valor Unitario* Valor Anual
Férmula para dietalLata 300g 204 R$ 343,52 R$ 70.078,08
cetogénica

*Conforme orcamento apresentado (Evento 1, ORCAMS).

Por se tratar de um alimento, e ndo de um medicamento, a formula nutricional pleiteada n&o
esta sujeita a regulacdo de preco pela CMED, conforme Lei n° 10.742/2003. Nao foram
recuperadas compras publicas do item, realizadas nos ultimos 18 meses, no Banco de Precos
em Saude. Por esse motivo, a tabela acima foi elaborada com base na prescricao € no
orcamento apresentado pela parte e demonstra estimativa de custo para um ano de
tratamento.

N&o foram localizados estudos de custo-efetividade ou avaliacbes de agéncias nacionais ou
internacionais sobre o0 uso da tecnologia pleiteada no contexto em tela.

O National Institute for Health and Care Excellence, do governo britanico, em sua diretriz sobre
o diagnostico e o manejo da epilepsia, ndo recomenda o uso rotineiro de DC, mas considera
como alternativa, sob a orientacéo de um especialista em epilepsia, para pacientes com poucas
opcOes de tratamento adicionais e para certas sindromes epilépticas com inicio na infancia,
como a epilepsia associada a deficiéncia de piruvato desidrogenase, as sindromes da
deficiéncia de GLUT-1, espasmos infantis, Doose, Dravet e Lennox-Gastaut (3).

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: possivel reducéo de pelo menos 50% na
mediana de frequéncia semanal das crises epilépticas em criancas com epilepsia refrataria de
etiologia ndo especifica.

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

Tecnologia: formula nutricional especial KetoCal
Conclusao Justificada: Favoravel

Conclusao: Ha evidéncias cientificas de que a dieta cetogénica € uma alternativa para
tratamento de pacientes com epilepsia refrataria. Por sua vez, o efeito da tecnologia pleiteada,
no contexto da epilepsia, € demonstrado por ensaio aberto sem grupo controle ou por revisées
sistematicas que combinaram estimativas robustas de estudos que ofertaram dieta alimentar
oral cetogénica para criancas de diferentes idades.

Considerando que a recomendacéo para o uso de dieta cetogénica encontra-se prevista no
PCDT de Epilepsia do Ministério da Saude (5), e que nado ha alternativa de formula
industrializada para esta finalidade disponivel no SUS, nos posicionamos favoravel ao pleito.
No entanto, frente a qualidade limitada das evidéncias sobre a tecnologia, o risco de eventos
adversos gastrointestinais e a possibilidade de dificuldades na adesdo a dietoterapia,
sugerimos que a manutencédo do tratamento seja condicionada a apresentacdo de resposta
terapéutica e adesao a cada 6 meses.

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 Informacg6es: De acordo com laudo médico, trata-se de paciente com 5 anos de idade
e portador de uma alteracdo genética que é caracterizada pela duplicacdo no braco curto do
cromossomo 2 (2p). Devido a condicdo, o paciente apresenta atraso global de
neurodesenvolvimento, dismorfia, hipotonia, auséncia de deambulacéo, baixa visdo, auséncia
de fala ou meios funcionais de comunicacéo, além de crises epilépticas de dificil controle, sob a
forma de espasmos tonicos, mais intensos durante o sono (Evento 1, Laudo5).

Em laudo mais recente é esclarecido que o paciente ja fez uso de diversos esquemas
farmacolégicos de forma isolada ou combinada com os seguintes medicamentos: valproato de
sodio, lamotrigina, vigabatrina, etossuximida, rufinamida, oxcarbazepina, cenobamato,
nitrazepam, canabidiol além de fazer uso episddico de corticoterapia (prednisolona). Apesar
dos ajustes sucessivos de dose, associagdes medicamentosas e monitorizagéo rigorosa, 0
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paciente manteve elevada frequéncia de crises, com periodos de piora clinica, regressao
funcional, sonoléncia excessiva, alteracbes motoras e impacto negativo importante na
qualidade de vida. Paciente apresenta crises diarias, multiplos episédios ao longo do dia, crises
durante o0 sono, crises associadas a quedas abruptas com necessidade de protecédo constante
pelos cuidadores (Evento 28, Laudo?2).

Solicita o provimento de férmula para dieta cetogénica, insumos para monitorizacdo de
cetonemia e suplemento vitaminico.

Inicialmente, cabe observar que Ketocal® é uma férmula nutricional designada pela sua marca
comercial em desacordo com os Enunciados 12, 15 e 67 das Jornadas de Direito da Saude do
Conselho Nacional de Justica. Por essa raz&o, sera mencionada neste documento pelo
respectivo descritivo genérico: férmula para dieta cetogénica.

A duplicagdo do cromossomo 2p (chr2p), também conhecida como trissomia 2p, € uma
anomalia cromossémica rara associada a atraso no desenvolvimento, deficiéncia intelectual,
problemas comportamentais e caracteristicas faciais distintas. A maioria dos casos relatados
de trissomia 2p inclui variagbes no numero de copias adicionais em outras regides do genoma
e geralmente sdo de pequeno tamanho (1). E uma condic&o rara, para a qual ainda néo
existem estimativas de prevaléncia global.

E importante ressaltar que, no ambito do SUS, as acbes diagndsticas e terapéuticas aos
individuos com doencas raras (DR), que incluem os erros inatos de metabolismo, condicdo que
acomete a parte, cabe aos servicos de Atencdo Especializada e de Referéncia em DR,
conforme prevé as Diretrizes para Atencao Integral as pessoas com DR no SUS (2,3). No
Estado do Rio Grande do Sul, o servico de referéncia é o Hospital de Clinicas de Porto Alegre,
habilitado para este cuidado pela Portaria GM/MS n° 3253/2016 (4).

A epilepsia caracteriza-se por uma predisposicao permanente do cérebro em originar crises
epilépticas. Essas crises consistem na ocorréncia transitdria de sinais e sintomas decorrentes
de atividade neuronal anormal excessiva e sincrénica, podendo ser classificadas em focais e
em generalizadas (5). O objetivo do tratamento da epilepsia é reduzir o nUmero de crises
epilépticas, evitar os eventos adversos relacionados ao tratamento e manter ou restaurar a
qualidade de vida (5-7). Os farmacos carbamazepina, fenitoina e &cido valproico sao
considerados a primeira linha de tratamento (5). Constatada ineficacia de um destes, apds pelo
menos trés meses de uso em dose maxima tolerada, sugere-se a substituicdo gradual por outro
medicamento de primeira linha. Em caso de falha na segunda tentativa de monoterapia, pode-
se tentar a combinacdo de dois farmacos antiepilépticos. Ainda, ha como alternativas os
tratamentos nao-farmacolégicos reservados a casos refratarios aos tratamentos
farmacologicos, como DC, cirurgia da epilepsia e estimulagdo do nervo vago. Em algumas
doencas genéticas a DC é recomendada como primeira linha de tratamento (5).

Tecnologia 465279-B

CID: Q99.9 - Anomalia cromossdmica nao especificada
Diagnéstico: Q99.9 - Anomalia cromossémica nao especificada
Meio(s) confirmatério(s) do diagnéstico ja realizado(s): laudo médico.

Descricao da Tecnologia

Tipo da Tecnologia: Produto
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Registro na ANVISA? Sim
Situacao do registro: Valido

Descricao: fitas para cetonemia (30 unidades por més), fitas e lancetas para glicemia (60
unidades por més).

O produto esta inserido no SUS? Nao

Outras Tecnologias Disponiveis

Tecnologia: fitas para cetonemia (30 unidades por més), fitas e lancetas para glicemia (60
unidades por més).

Descrever as opc¢oes disponiveis no SUS e/ou Saude Suplementar: ndo ha alternativa para
a condicao em tela.

Custo da Tecnologia

Tecnologia: fitas para cetonemia (30 unidades por més), fitas e lancetas para glicemia (60
unidades por més).

Custo da tecnologia: -

Fonte do custo da tecnologia: -

Evidéncias e resultados esperados

Tecnologia: fitas para cetonemia (30 unidades por més), fitas e lancetas para glicemia (60
unidades por més).

Evidéncias sobre a eficacia e seguranca da tecnologia: Efetividade, eficacia e seguranca:
O sistema de monitoramento de glicose e cetona no sangue consiste em um aparelho para
autoteste ou uso profissional. Afere a glicose e a cetona (especificamente o B-hidroxibutirato
[BOH])) a partir de amostras frescas de sangue total coletadas com o lancetador das pontas dos
dedos e inserida no aparelho (8).

ApoOs a fase de inducéo a cetose terapéutica com o inicio da DC, geralmente desenvolvida em
ambiente hospitalar, a manutencéo do estado metabdlico no domicilio requer o monitoramento
de corpos cetdnicos (em nivel sérico 2-5 mmol/L) e glicose (9,10). Este tem o objetivo de evitar
o estado de hipercetose, definido como nivel sérico = 5 mmol/L, assim como de acidose
metabdlica (10).

O monitoramento de glicose é particularmente importante quando ha risco, preocupacdes ou
histérico de hipoglicemia ou em pacientes com diabetes. Em estudos observacionais, as taxas
de hipoglicemia em pacientes submetidos a DC ndo séo despreziveis, chegando a 20% em um
estudo realizado em amostra de criangcas com epilepsia refrataria (11,12) .

Os corpos cetdnicos podem ser medidos no sangue ou na urina, sendo o primeiro considerado
mais oneroso. Estudos prévios sugeriram que BOH apresenta melhor correlacdo com o
controle das crises epilépticas, levando a ser reconhecido, em consenso de especialistas da
area, como uma medida mais precisa e importante em visitas clinicas de rotina (9). Devido a
limitada disponibilidade, permanece a recomendacao de afericdo de cetonas na urina, varias

Pagina 7 de 11


https://www.zotero.org/google-docs/?m5aeBO
https://www.zotero.org/google-docs/?wms3bp
https://www.zotero.org/google-docs/?jQOys3
https://www.zotero.org/google-docs/?mv6SEv
https://www.zotero.org/google-docs/?rJb4I9

vezes por semana e em diferentes momentos do dia, ficando o monitoramento da BOH
reservado para situagcdes em que niveis de cetona urinaria flutuam sem explicacédo e nao
correspondem ao controle das convulsdes (9).

Um ensaio aberto sem grupo controle (13) conduzido com 33 pacientes diagnosticados com
epilepsia refrataria objetivou avaliar a correlagao entre os niveis de cetose, aferidos através da
urina ou por BOH sérico, e a reducéo das crises. Para isso, todos os pacientes foram induzidos
a cetose por meio de DC e avaliados apds 3, 6, 9 e 12 meses de tratamento. Aos 12 meses
somente 10 pacientes ainda estavam em DC. Em 3 ou 6 meses, 8/33 (24%) pacientes
alcancaram a reducgao das crises de > 50%. Ao considerar a média das medi¢des urinarias de
cetona realizadas pelos pacientes no domicilio, em nenhum momento foi observado correlagao
entre esse valor e a reducao das crises. O mesmo foi observado entre as medidas de cetona
urinaria aferidas nas consultas, aos 3 e 6 meses, e a reducdo das crises (p=0,44 e 0,37,
respectivamente). Ja as medidas de BOH sérico realizadas nas consultas demonstraram
correlacdo significativa com a reducdo das crises (p = 0,02 em 3 meses e p= 0,01 em 6
meses). Aos 9 e 12 meses nenhum teste demonstrou resultado significativo.

Custo:

ltem Descricéao Quantidade Valor Unitario* Valor Anual

Fitas para medircaixa com 1037 R$ 49,99 R$ 1.849,63

cetonemia unidades

Fitas para medircaixa com 5015 R$ 52,90 R$ 793,50

glicemia unidades

Lancetas caixa com 5015 R$ 36,47 R$ 547,05
unidades

Custo total R$
3.190,18

*Conforme orcamento de menor valor (Evento 1 ORCAM9).

O dispositivo pleiteado é comercializado no Brasil pela Abbott Laboratérios do Brasil Ltda. Por
se tratar de um produto para a saude, mas ndo de um medicamento, o dispositivo ndo esta
sujeito a regulacao de preco pela CMED, conforme Lei n® 10.742/2003. Nao foram recuperadas
compras publicas do item no Banco de Precos em Saude, realizadas nos ultimos 18 meses.
Por esse motivo, a tabela acima foi elaborada com base na prescricdo e no segundo
orcamento com menor valor apresentado pela parte e demonstra estimativa de custo para um
ano de tratamento.

N&o foram localizados estudos de custo-efetividade ou avaliacbes de agéncias nacionais ou
internacionais sobre o0 uso da tecnologia pleiteada para o contexto em tela.

Beneficio/efeito/resultado esperado da tecnologia: melhor monitoramento de valores
séricos de glicose e cetona, ajuste da terapia com dieta cetogénica.

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

Conclusao
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Tecnologia: fitas para cetonemia (30 unidades por més), fitas e lancetas para glicemia (60
unidades por més).

Conclusao Justificada: Favoravel

Conclusao: O monitoramento dos niveis terapéuticos de cetose e glicose em criangcas com
epilepsia refrataria submetidas a dietoterapia cetogénica € necessario para garantir o estado
metabdlico seguro. Além disso, os valores observados refletem a resposta terapéutica ao
tratamento, possibilitando uma adequacdo mais precisa da dieta. Destaca-se que emite-se
parecer favoravel enquanto houver indicacdo de dieta cetogénica, conforme nota técnica
adicional.

Dessa forma, frente a auséncia de alternativa disponivel no SUS, refratariedade
medicamentosa da doenga e consequente necessidade de terapia dietética especifica,
compreende-se que a tecnologia pleiteada faz parte dos componentes indispensaveis para
alcancar a resposta ao tratamento.

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 Informacg6es: De acordo com laudo médico, trata-se de paciente com 5 anos de idade
e portador de uma alteracdo genética que é caracterizada pela duplicacdo no braco curto do
cromossomo 2 (2p). Devido a condicdo, o paciente apresenta atraso global de
neurodesenvolvimento, dismorfia, hipotonia, auséncia de deambulacéo, baixa visdo, auséncia
de fala ou meios funcionais de comunicacéo, além de crises epilépticas de dificil controle, sob a
forma de espasmos ténicos, mais intensos durante o sono (Evento 1, Laudob).

Em laudo mais recente é esclarecido que o paciente ja fez uso de diversos esquemas
farmacolégicos de forma isolada ou combinada com os seguintes medicamentos: valproato de
sodio, lamotrigina, vigabatrina, etossuximida, rufinamida, oxcarbazepina, cenobamato,
nitrazepam, canabidiol além de fazer uso episddico de corticoterapia (prednisolona). Apesar
dos ajustes sucessivos de dose, associagdes medicamentosas e monitorizagéo rigorosa, 0
paciente manteve elevada frequéncia de crises, com periodos de piora clinica, regressao
funcional, sonoléncia excessiva, alteracbes motoras e impacto negativo importante na
qualidade de vida. Paciente apresenta crises diarias, multiplos episédios ao longo do dia, crises
durante o0 sono, crises associadas a quedas abruptas com necessidade de protecédo constante
pelos cuidadores (Evento 28, Laudo?2).

Solicita o provimento de férmula para dieta cetogénica, insumos para monitorizacdo de
cetonemia e suplemento vitaminico.

O presente parecer versa sobre o pleito de insumos para monitorizagao da cetonemia.

A duplicagdo do cromossomo 2p (chr2p), também conhecida como trissomia 2p, € uma
anomalia cromossOmica rara associada a atraso no desenvolvimento, deficiéncia intelectual,
problemas comportamentais e caracteristicas faciais distintas. A maioria dos casos relatados
de trissomia 2p inclui variagdes no numero de copias (CNVs) adicionais em outras regides do
genoma e geralmente sdo de pequeno tamanho (1). E uma condicéo rara, para a qual ainda
nao existem estimativas de prevaléncia global.
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E importante ressaltar que, no ambito do SUS, as acdes diagndsticas e terapéuticas aos
individuos com doencas raras (DR), que incluem os erros inatos de metabolismo, condicdo que
acomete a parte, cabe aos servicos de Atencdo Especializada e de Referéncia em DR,
conforme prevé as Diretrizes para Atencéo Integral as pessoas com DR no SUS (2,3). No
Estado do Rio Grande do Sul, o servi¢o de referéncia € o Hospital de Clinicas de Porto Alegre,
habilitado para este cuidado pela Portaria GM/MS n° 3253/2016 (4).

A epilepsia caracteriza-se por uma predisposicao permanente do cérebro em originar crises
epilépticas. Essas crises consistem na ocorréncia transitoria de sinais e sintomas decorrentes
de atividade neuronal anormal excessiva e sincrénica, podendo ser classificadas em focais e
em generalizadas (5). O objetivo do tratamento da epilepsia é reduzir o0 numero de crises
epilépticas, evitar os eventos adversos relacionados ao tratamento e manter ou restaurar a
qualidade de vida (5-7). Os farmacos carbamazepina, fenitoina e acido valproico sao
considerados a primeira linha de tratamento (5). Constatada ineficacia de um destes, apds pelo
menos trés meses de uso em dose maxima tolerada, sugere-se a substituicao gradual por outro
medicamento de primeira linha. Em caso de falha na segunda tentativa de monoterapia, pode-
se tentar a combinacdo de dois farmacos antiepilépticos. Ainda, ha como alternativas os
tratamentos nao-farmacolégicos reservados a casos refratarios aos tratamentos
farmacologicos, como DC, cirurgia da epilepsia e estimulagdo do nervo vago. Em algumas
doencas genéticas a DC é recomendada como primeira linha de tratamento (5).
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