Contribuicdes da Consulta Publica - PCDT - Fibrose Cistica - Conitec

Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

09/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

09/07/2021  Paciente Muito boa Abrir medicamentos para todas as possiveis mutagdes
da fibrose cistica

09/07/2021  Familiar, Muito boa Importante incluir a possibilidade de incluir o trikafta
amigo ou quando/se aprovado pela CONITEC, imediatamente a
cuidador de aprovacao.
paciente

09/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

09/07/2021 Paciente Muito boa

09/07/2021  Familiar, Muito boa N3o. Esta excelente. N3do
amigo ou
cuidador de
paciente

10/07/2021  Familiar, Muito boa Inclusdo do Trikafta
amigo ou
cuidador de
paciente
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
10/07/2021 Interessado no Muito boa "Data vénia, reconhecendo e parabenizando esta
tema Coordenacdo pela extraordinaria contribuicdo a

Comunidade, manifestamos em relagdo ao item 7.2 do
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de Fibrose
Cistica. Por se tratar de uma publicagdo com
repercussao geral e imediata, mencionar apenas as
Mascaras - em que pese sua eficdcia, e silenciar em
relacdo aos diversos outros Dispositivos - igualmente
eficazes, sugere uma distingdo que, na pratica, é
utilizada por seus Fabricantes como um diferencial para
promocgao do produto., Em fungdo do exposto,
contribuimos com a seguinte e isondmica redagdo:,
""7.2. Tratamento Ndo Medicamentoso, Fisioterapia, A
fisioterapia respiratéria (FR) didria é recomendada para
todos os pacientes com FC, mesmo, para os
assintomaticos. A FR tem beneficios clinicos
comprovados quando comparada a, auséncia dessa
intervengao, sem evidéncia de superioridade entre as
diferentes técnicas. Na, crianca até 3 anos de idade, é
imprescindivel o treinamento dos pais para as técnicas
manuais, de desobstru¢do bréonquica. Com o
crescimento da crianga e as avaliagdes periddicas pela
equipe, multiprofissional, podem ser utilizados
dispositivos para aquisicdo de independéncia e maior
adesdo, do paciente."""

10/07/2021  Profissional de Muito boa

saude

13/07/2021  Familiar, Regular GOSTARIA QUE FOSSE INCLUIDO NO TRATAMENTO, A
amigo ou SUPLEMENTAGAO VITAMINICA. HA ANOS QUE NAO
cuidador de RECEBEMOS, EM MG, A VITAMINA INDICADA NO
paciente SUPORTE PARA OS PACIENTES. DA MESMA FORMA,

ENTENDO QUE TEM QUE SER MANTIDA A INCLUSAO DO
SERETIDE, POR SER UM MEDICAMENTO CARO E QUE
AJUDA NO TRATAMENTO DO PACIENTE. TAMBEM
ENTENDO QUE OS CENTROS DE REFERENCIA DEVERIAM
INCLUIR ACOMPANHAMENTO PSICOLOGICO,
SOBRETUDO PARA OS PACIENTES ADOLESCENTES, DE
FORMA CONTINUA E NAO APENAS COMO UMA
CONVERSA DE 15 MINUTOS A CADA 3 MESES OU MAIS.
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

14/07/2021  Secretaria Regular "A fibrose cistica (FC), também chamada de Gostaria de ressaltar a necessidade de avaliagdo sobre a
Estadual de mucoviscidose, é uma doenca genética autossomica oferta de antimicrobianos e itens que atendam as
Saude recessiva. Embora predomine na populagdo caucasiana, necessidades nutricionais dos pacientes.

pode estar presente em todos os grupos étnicos. , &
vida média dos pacientes com FC tem aumentado nos
ultimos anos, ultrapassando a terceira década, resultado
do diagndstico precoce instituido no teste do pezinho
para bebés e do tratamento especializado instituido nas
fases iniciais da doenga. Diante disso, o
acompanhamento e o tratamento a pessoa com Fibrose
Cistica (FC) deve ser realizado por uma equipe
multiprofissional e interdisciplinar de forma acolhedora
em todos os niveis de atencdo a saude. Esta rede devera
estar organizada a partir das necessidades de saude
desta populagao especifica, de forma integral nos
diversos pontos de atengdo., Bs pacientes com fibrose
cistica, colonizados por Staphylococcus aureus, podem
possuir infecgdo aguda ou cronica, apresentando
condigdes clinicas estaveis ou exacerbacdo respiratoria
aguda. A abordagem terapéutica da infec¢do porS.
aureus tornou-se mais complexa com o surgimento de S.
aureus resistente a meticilina (MRSA), que emergiu
como um patégeno potencialmente prejudicial na
fibrose cistica, e existem relatos que a infecgao
pulmonar crénica com MRSA confere a estes pacientes
um pior desfecho clinico, podendo resultar em aumento
da taxa de declinio da fungao pulmonar. Portanto, a
terapia com antimicrobianos especificos se faz
necessaria, a fim de melhorar a fungao pulmonar dos
pacientes com fibrose cistica., ® paciente de Fibrose
Cistica deve ter seu estado nutricional avaliado desde o
diagndstico da patologia, tendo como premissa a
conduta nutricional ideal para se atingir a ingestdo
nutricional total, incluindo consumo de energia
(calorias), necessidades nutricionais estimadas e
terapéuticas de substituicdo enzimatica pancredtica em
casos necessarios. Os problemas pancreaticos
apresentados por esta populagdo levam o paciente a
apresentar ma absorgdo de proteinas, carboidratos,
gorduras, vitaminas A, D, K e E, bem como deficiéncias
de outros minerais. O estado nutricional debilitado e o
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

pouco crescimento somatico levam o paciente a outros
acometimentos como a diminuic¢do da fun¢do pulmonar
e a resposta a doencga pulmonar. Por sua vez as
infecgdes bacterianas, recorrentes nesta populagdo
afetam o apetite, prejudicando o crescimento linear e
aumentam o gasto energético, B suplementac¢do
vitaminica é obrigatdria a todos pacientes com fibrose
cistica com insuficiéncia pancreatica. Para isso é
indicado a prescricdo de suplementos de vitaminas
lipossoluveis para fibrose cistica, que devem ser
ingeridos em refeicOes nas quais sdo utilizadas as
enzimas pancreaticas, para maior absorgdo destas e
manutencgdo do estado nutricional do paciente. Para
atendimento a estas especificidades é recomendado uso
de complexos vitaminicos lipossoltveis A, D, E e K.,
Meste contexto solicitamos que seja avaliada para o
protocolo, as necessidades integrais do paciente. Sendo
importante ressaltar que ao paciente com FC deve ser
ofertada uma relagdo de medicamentos, complementos
e suplementos nutricionais que atendam a todas as
especificidades da doenca e seus sintomas. Neste
contexto é relevante a avaliagao de antimicrobianos
para o tratamento de colonizacdo, complementos e
suplementos nutricionais que atuam para garantir e
recuperar o estado nutricional dos pacientes com FC
para que estes possam ter resposta satisfatéria ao
tratamento., , Referéncia, Minas Gerais. RESOLUCAO
SES/MG N¢ 7214, DE 08 DE SETEMBRO DE 2020., "

14/07/2021  Familiar, Boa Acredito que a indicagdo de uso da alfadornase e da
amigo ou tobramicina ndo podem ser exclusivos para pacientes
cuidador de com mais de 6 anos de idade, pois tenho conhecimento
paciente de pacientes com menor idade que tiveram sucesso no

uso de tais medicac¢des, quando da indicacdo médica.

14/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

14/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

14/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

14/07/2021  Familiar, Muito boa NAO. NAO
amigo ou
cuidador de
paciente

14/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Dt. contrib.

Contribuiu O que vocé achou desta proposta

como de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

14/07/2021  Familiar, Boa O tratamento para Fibrose Cistica é complexo e Existe a necessidade de incorporagdo de outros
amigo ou extenuante, ocupa muito do tempo e da saude mental  medicamentos como antibidticos, por exemplo. Mas eu
cuidador de de pacientes e cuidadores. Eu sou mae de uma crianga  gostaria de abordar aqui a necessidade de estruturar um
paciente de 5 anos com FC, e além das medicag0es orais, acolhimento dessas familias em relagdo a outras questdes
nebulizacGes e fisioterapia, um dos grande desafios da como emprego, transporte e lazer, pois o tratamento que
nossa rotina é garantir uma nutricdo adequada, sendo precisamos dar conta diariamente tem impactos intensos em
gue muitas vezes ela sé é possivel através da nossa qualidade de vida. Precisamos de reducdo de carga
suplementacgdo. Eu gostaria portanto de salientar a horaria, garantia de renda, respeito, representatividade,
necessidade de inclusdao dos suplementos e vitaminas no enfim, precisamos de ferramenta enquanto cuidadores, mas
protocolo de tratamento da Fibrose Cistica, pois garantir também para os pacientes, de fazer parte da sociedade, de
uma boa nutricdo dos pacientes desde a primeira nao sermos excluidos.
infancia controla de maneira significante os impactos da
doenca. Uma melhor nutrigdo, garante uma melhor
condi¢do da doenga pulmonar, menos exacerbagdes e
infecgOes. Além de auxiliar a prevenc¢ao do desequilibro
da doenga pulmonar, uma nutricdo adequada pode
garantir uma melhor reserva para os momentos de crise
de algum dos orgdos afetados pela FC, pois sao
recorrentes momentos de falta de apetite e episddios de
vomitos e diarreia, onde se perde o peso que
conquistamos com tanta dificuldade. Ainda se soma a
isso a questdo social, e todas as dificuldade envolvidas
na dificuldade de ganhar peso e estatura,
principalmente para os adolescente, que muitas vezes
tem como o maior desejo o ganho de alguns quilos. Os
suplementos sdo diversos, mas infelizmente
representam um alto custo que nem todas as familias
gue convivem com a FC tem condi¢Oes de sustentar e a
sua dispensacdo pelas gestGes de saude ndo é garantida
em todos os estados do Brasil.
14/07/2021  Paciente Muito boa Disponibilidade de algumas medicacdo de alto Custo Disponibilizar o Trikfta no Sus
15/07/2021  Profissional de Boa
saude
15/07/2021  Paciente Muito boa Como essa proposta ajudard a melhorar o acesso ao
tratamento da fibrose cistica no pais?
15/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

Pagina 6 de 108



Dt. contrib.

Contribuiu

como

O que vocé achou desta proposta

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

15/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Boa

15/07/2021

15/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Paciente

Muito boa

Boa

15/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Boa Nao

15/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

15/07/2021

15/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Boa

16/07/2021

Interessado no

tema

Regular

16/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

A medicagdo veio para trazer mais vida e menores
complicacGes aos doentes, o que os deixard menos tempo
vinculado aos fios dos inaladores e medicamentos continuos!
Trard mais liberdade as criangas e alegria as familias, por
poderem ter um coragdo mais tranquilo com a medicagdo
que corrige o defeito genético e ndo apenas faz o tratamento
das progressdes das doengas que vai aumentando a cada
ano! Cada dias estamos mais préximo de uma realidade mais
digna a todos que possuem essa doenga é sofrem com essas
mutagdes! Que venha o melhor para todos os doentes dessa
doencgal!
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
16/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
16/07/2021 Profissional de Muito boa
saude
16/07/2021 Paciente Muito boa N3do N3do
16/07/2021  Familiar, Muito ruim Minha esposa necessita do medicamento e sem ele fica  N&do exclusdo do sus
amigo ou sem expectativas de vida.
cuidador de
paciente
16/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
16/07/2021  Familiar, Muito boa S6 que este protocolo Clinico pode melhorar muito a vida dos
amigo ou portadores de Fibrose Cistica, inclusive da minha filha que
cuidador de tem a mutagao favoravel para uso do Ivacaftor
paciente
16/07/2021  Profissional de Muito boa Pacientes com baixa ingestdo oral apresentam maior risco de
saude desnutricdo e segundo estudos ja estabelecidos geram
maiores custos, possuem maior riscos de complicagdes e
maior tempo de internamento hospitalar.
16/07/2021  Profissional de Muito ruim Pacientes hospitalizados com baixa ingestdo oral apresentam
saude maior risco de desnutrigdo e, segundo estudos ja
estabelecidos, representam maiores riscos de complicagdes,
maiores custos ao SUS e maior tempo de internamento.
17/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
17/07/2021  Familiar, Boa Se qualquer medicamento pode melhorar a qualidade de
amigo ou vida do portador da doenga deve ser incorporado pelo SUS
cuidador de
paciente
17/07/2021  Paciente Muito boa
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
17/07/2021  Profissional de Boa Gostaria de incluir a liberagdo de enzima pancredtica no
saude caso de suspeita de IP, até a conclusdo da investigacao.,

Gostaria de sugerir que a dosagem do cloreto fosse
preferencialmente pelo Cloridrometro. Que o protocolo
sugerisse esse método de eleigdo.

17/07/2021  Profissional de Boa Gostaria de sugerir a inclusdo de equipe
saude multiprofissional em todos os centros de tratamento da
doenca. Equipes contendo médicos, fisioterapeutas,
nutricionistas, psicélogos, enfermeiros, assistentes
sociais, todos fundamentais no tratamento e manejo
dos cuidados com os pacientes com fibrose cistica.

17/07/2021  Profissional de Boa Gostaria de incluir que os centros de FC contassem com  Nao.
saude uma equipe multiprofissional minima com assistentes
sociais, psicologos, enfermeiros, nutricionidtas,
fisioterapeutas, pediatras, pneumologistas e
gastroenterologistas.... visto o carater multissistemico
da doencga e se pautando no conceito de saude
ampliado.

17/07/2021  Familiar, Muito boa Acredito que deva ser incluida a previsdao do
amigo ou medicamento Trikafta, para que o seu fornecimento aos
cuidador de portadores de uma mutagdo DelF508, maiores de 6 anos
paciente de idade, seja autorizado imediatamente apds sua
aprovagado pela Anvisa.

17/07/2021  Familiar, Muito boa N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

17/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

17/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Dt. contrib. Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

Contribuiu O que vocé achou desta proposta
como de protocolo ou diretriz?

17/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

17/07/2021

17/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

"Séria interessante um relato acerca do
arte""
mundo para o tratamento da FC."

estado da

atual de desenvolvimento cientifico no Brasil e no

Eu gostaria que houvesse um meio de acelerar a aprovagao
do Trikafta. Pelas informagGes que chegaram a mim, trata-se
de um medicamento que revoluciona o tratamento da FC. De
se lamentar o alto custo cobrado pelo laboratério, mas creio
gue com o tempo e negociac¢des é possivel melhorar. Vale
lembrar também que um medicamento que promova uma
vida saudavel ao paciente de FC, queira ou ndo, vai desonerar
o SUS de gastos com tratamentos paliativos e reativos.

17/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

18/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

18/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

18/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa
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Contribuiu
como

O que vocé achou desta proposta

de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

18/07/2021  Profissional de Boa "SUGESTAO DE INCLUIR O EXAME DE ELASTASE PANCREATICA

saude FECAL IMPORTANTE NO DIAGNOSTICO DE INSUFICIENCIA
PANCREATICA NO ROL DE PROCEDIMENTOS DO SUS,
CONSIDERANDO QUE O CRITERIO DE INCLUSAO PARA USO
DA PANCREATINA DEFINIDO E CLINICO E LABOTATORIAL
CONFORME O TEXTO: "" Serdo incluidos pacientes com
diagnéstico clinico e laboratorial de FC com insuficiéncia
pancraedtica."", IMPORTANTE INCLUIR COMO DEVE SER
EQUIPE MULTIDISCIPLINAR DO SERVICO DE REFERENCIA
INCLUIR MEDICO PEDIATRA, PNEUMOPEDIATRA,
GASTROPEDIATRA, MEDICO PNEUMOLOGISTA,
GASTRENTEROLOGISTA, ENFERMEIRO, NUTRICIONISTA,
FISIOTERAPEUTA, ASSISTENTE SOCIAL, PSICOLOGO, ALEM DO
BIOMEDICO/BIOQUIMICO PARA REALIZACAO DO TESTE DO
SUOR E MICROBIOLOGISTA, SUGESTAO DE INCLUIR AS
VITAMINAS LIPOSSOLUVEIS A,D,E E K NA FORMULACAO
ORAL, BEM COMO A DOSAGEM DAS VITAMINAS
LIPOSSOLUVEIS NO ROL DE PROCEDIMENTOS DO SUS.
(ANEXEI ARTIGO SOBRE SUPLEMENTACAOQ DE VITAMINAS
LIPOSSOLUVEIS)"

18/07/2021  Familiar, Muito boa Mais vida para a vida da minha vida!!!, Viva SUS! Obrigada
amigo ou por ndo mais limitar a vida de tantas criangas que possuam
cuidador de essa alteracdo genética, trazendo inovagdes no tratamento
paciente delas com essa nova medicagao!

18/07/2021  Familiar, Boa nao nao
amigo ou
cuidador de
paciente

18/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

19/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

19/07/2021  Profissional de Boa Nesse PCDT deve ser abordado a importancia da equipe
saude multiprofissional para uniformizar a assisténcia por todo
o Brasil . E essencial que conste cada um dos
profissionais que estdo envolvidos no manejo da fibrose
cistica
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Contribuiu
como

O que vocé achou desta proposta
de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

19/07/2021  Profissional de Muito boa Incluir a obrigatoriedade de uma equipe
saude multiprofissional composta por médicos, enfermeiros,
psicoélogos, assistentes sociais, fisioterapeutas,
farmacéuticos e nutricionistas., Visto que esses
profissionais sdo fundamentais para um
acompanhamento humanizado com boa adesdo ao
tratamento, reducdo do desperdicio de medicacgdes e
otimizacdo dos resultados
19/07/2021  Familiar, Muito boa Incluir a obrigatoriedade de uma equipe
amigo ou multiprofissional composta por médicos, enfermeiros,
cuidador de psicdlogos, assistentes sociais, fisioterapeutas,
paciente farmacéuticos e nutricionistas., Visto que esses
profissionais sdo fundamentais para um
acompanhamento humanizado com boa adesdo ao
tratamento, reducdo do desperdicio de medicagdes e
otimizagdo dos resultados
19/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
19/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
19/07/2021  Familiar, Muito ruim Indignada! Pensem em salvar vidas!
amigo ou
cuidador de
paciente
19/07/2021  Familiar, Muito boa Que maravilha a inovagdo do tratamento de alguns
amigo ou fibrocisticos! Me sinto feliz por saber que a pessoa que
cuidador de conheco terd o privilégio de desfrutar dessa medicacdo
paciente para melhores dias de sua satde.
19/07/2021  Familiar, Muito boa N3o. N3o.
amigo ou
cuidador de
paciente
19/07/2021  Familiar, Muito boa Gostaria que além do invacftor fosse incluido https://unidospelavida.org.br/estudotrikaftavirginia/
amigo ou medicamento Trikafta que elegivel para pacientes com a
cuidador de mutagdo F508del uma das mais comuns na fibrose
paciente cistica., Imploramos por ajuda, para nossas criancas

crescerem e terem uma qualidade de vida., Sou pai de
uma menina de 2 anos diagndsticada no 1 més de vida.,
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Contribuiu O que vocé achou desta proposta

como de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?
informacao ao texto? Qual(is)

19/07/2021

Paciente Muito boa

"Acredito que o uso do Ivacaftor poderia ser estendido a S0 a titulo de esclarecimento, pugna que os Highlihts of
outras mutagGes que combinadas resultem em Prescribing Information do Kalydeco (documento anexado
resultados idénticos ou semelhantes aos dos gating abaixo), ja descrevem a reposta do medicamento para outras
classe Il citados (G55ID, G1244E, G1349D, G178R,, variantes para além daquelas inicialmente previstas pela
G551S, S1251N, S1255P, S549N ou S549R)., , Ou seja, CONITEC.

deixa-se de insistir no atual protocolo que possui pouca

eficacia nesses casos e passa-se a utilizar um

medicamento ja amplamente recomendado pelos

Centros de Referéncia de tratamento de FC, ja que no

entendimento dos médicos que tratam e estudam a

doenga, o Ivacaftor é eficaz e satisfaz o critério de custo-

efetividade, Além disso seu uso ja tem recomendagdo

nesse sentido, tal como descrito pela Europen Medicinis

Agency onde: ,, ""Kalydeco is used on its own to treat

cystic fibrosis in patients aged 4 months and above who

have one of the following mutations (changes) in the

gene for a protein called ‘cystic fibrosis transmembrane

conductance regulator’ (CFTR): R117H, G551D, G1244E,

G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P, S549N and

S549R., , Kalydeco is also used together with a medicine

containing tezacaftor and ivacaftor to treat patients

aged 6 years and above who have inherited the F508del

mutation in the CFTR gene from both parents or who

have inherited the F508del mutation plus one of the

following mutations in CFTR: P67L, R117C, L206W,

R352Q, A455E, D579G, 711+3A?G, S945L, S977F,

R1070W, D1152H, 2789+5G?A, 3272 26A?G, or

3849+10kbC?T"", , Disponivel

em:<https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/

EPAR/kalydeco>"

20/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

Quero indicar que o medicamento Ivacaftor poderia ser
extendido a outras mutagdes de ja comprovada eficacia em
outros paises e indicado na propria bula do Kalydeco.
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

20/07/2021 Interessado no Boa Sim. , Gostaria que fosse mais detalhado no texto
tema referente a Nutri¢do, descrevendo melhor os casos de

necessidade de uma dieta hipercaldrica, hiperprotéica e
hiperlipidica, sugerindo fluxogramas dessa
suplementacdo, sendo dividido entre lactentes, criangas,
adolescentes e adultos., Como ha no PCDT os esquemas
de administracdo dos farmacos, trazer um esquema de
suplementac¢do nutricional seria uma excelente iniciativa
para auxiliar os profissionais na orienta¢do dessas
dietas, tanto com alimentagdo como com suplementos
nutricionais.,

Por todas as informacdes citadas pelos proprios redatores do
PCDT, sugiro detalhar mais a necessidade de avaliagdo do
estado nutricional dos pacientes, incluindo quando
necessario, suplementos nutricionais (caldricos, proteicos e
lipidicos)., Como o préprio texto do PCDT proposto
menciona, o tratamento da FC é complexo e recomenda-se
acompanhamento em CR por equipe multidisciplinar logo
apos o diagndstico ou durante o processo de investigagdo
apos a triagem neonatal. Essa equipe multidisciplinar tem
condi¢Ges de avaliar os casos em que essa suplementacdo se
faz necessaria., O texto também cita que a FC, por
peculiaridades de comprometimento multissistémico e
cronico, necessita tratamento abrangente e eficaz, que
resulte em aumento da expectativa de vida dos pacientes e
retrata também que adultos portadores da doenga tém
aumentado a demanda dos CR, os quais necessitam
adequacdo quantitativa e qualitativa, pela complexidade
inerente a doenga., A suplementagdo nutricional poderia ser
uma alternativa de baixo custo que traria uma melhor
qualidade de vida e melhor resposta aos tratamentos
incluidos no PCDT em questdo, podendo ter também, como
consequéncia positiva a reducdo do tempo dos profissionais,
resultando em melhor atendimento e aumento da
rotatividade de pacientes nos CR mencionados., Durante os
detalhes sobre atividade fisica, € mencionado que a atividade
fisica regular tem demonstrado beneficios para pacientes
com FC e deve ser recomendada para todos os pacientes nas
diferentes faixas etarias, com frequéncia de 3 a 5 vezes na
semana. Cita que pacientes com FC apresentam,
frequentemente, limitagdao progressiva ao exercicio fisico e
redugdo das atividades de vida didria tendo como causas
principais da intolerancia ao exercicio associadas a reducao
da capacidade e da reserva ventilatéria, perda da massa
muscular esquelética periférica e diminuicdo da funcgdo
cardiovascular., Aqui também poderiamos ter na
suplementacgdo nutricional, uma aliada em relagao a perda de
massa muscular, trazendo maior sobrevida aos pacientes.

20/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
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21/07/2021

Profissional de

saude

Muito boa

21/07/2021

21/07/2021

Profissional de

saude

Profissional de

saude

Muito boa

Muito boa

21/07/2021

21/07/2021

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

Muito boa

Aincorporacdo de drogas mais modernas e eficazes é de
extrema relevancia para os pacientes, visto que os
estudos bem como o uso da medicagao por algumas
pessoas ja demonstrou grande eficacia e uma grandiosa
melhora em fungdo pulmonar bem como qualidade de
vida.

Acredito que esta proposta vai contribuir consideravelmente
para melhorar a qualidade de vida e sobrevida de pacientes
com FC,bem como,trazer novas chances de lutar,com a
incorporacdo do Kalydeco.Considero realmente muito boa
esta PCDT para FC

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Pagina 15 de 108



Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Interessado no

tema

Muito boa

Boa

21/07/2021

Profissional de

saude

Muito boa

Sim. Envio documento com as inclusodes.

E fundamental a inclusdo da especificagdes dos centros de

tratamento no PCDT da Fibrose Cistica

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

21/07/2021

Interessado no Muito boa

tema
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

21/07/2021  Familiar, Muito boa essa proposta é excelente
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa Acredito que um medicamento como o ivacaftor, que
amigo ou melhora significativamente a fungao pulmonar dos pacientes
cuidador de é essencial para uma boa qualidade de vida do paciente e até
paciente dos familiares e cuidadores, até mesmo quem esta
aguardando um Tp que tem uma demora de
aproximadamente dois anos, tem uma oportunidade mais
segura de espera

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

22/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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22/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

22/07/2021

Profissional de Muito boa
saude

22/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

23/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

"Sou mae do Gabriel que hoje esta com 18 anos. Devo
agradecer muito por ele ter nascido em set. de 2002 e
em Sdo Paulo, que faz muita diferenga com relagdo a
outros estados. Nascer pds junho 2002, significa que a
sentenca de morte por ter FC amenizaria, pois nesse ano
podiamos contar com alguns medicamentos que
ajudariam a tratar os sintomas. Claro, que diante dessa
realidade s6 poderiamos sermos gratos. Com o avango
da doenga e avango da medicina, comegamos a
acreditar que morte de um filho, no caso o ""meu
filho"", estaria cada vez mais distante, na eminéncia de
ter um farmaco que pudesse estancar a progressdo da
doenga. O tdo sonhado farmaco chegou nos outros
paises e ficava com a ddvida: nosso pais vai salvar a vida
dos nossos filhos ou vamos ver os americanos e
europeus viverem os brasileiros morrerem? Com a
incorporacdo do Kalydeco, reacende a enorme
esperanca de que o nosso pais fard com que os elegiveis
desse novo modulador tenham VIDA! Volte a trabalhar,
estudar, respirar! E vamos combinar que isso sim é
viver! Com a atualiza¢do do PCDT, faz com que a porta
fique aberta para que os novos moduladores, que
possam beneficiar essa outra parte dos pacientes
possam ter a mesma chance de VIVER!. Ndo podemos
ser seletivos e dizer esse vive e esse pode morrer. Eu
acredito que essa revisdo positiva do PCDT da FC ira
devolver o sorriso, a alegria de viver para essas familias
e principalmente para esses jovens que estao perdendo
a vida tdo precocemente,, ,,,,"

O protocolo foi uma grande conquista para a comunidade.
Ficou muio bom! Mas gostaria de acrescentar, se me
permitem, sugerir uma atencdo especial a complexidade da
doenca. Por ela ser multissistémica, é imprescindivel que seja
incluido a importantissima equipe multisdicplinar. A doenca
acomete varios orgdos, principalemte os pulmgoes com
internagdes de repeticao por falta de fisioterapia. E consendo
mundial que a a fisio é elemento de maior importancia para
evitar internagoes, onerando substancamente o sistema
unica de saude. Na FC as exacerbagdes pulmobares sdo
constantes ,mesmo com os medicamentos diponiveis no SUS
que tratam o sintoma. Quanto ao pancreas, que tb tem um
mal funcionamento, ndo absorvendo os nutrientes els
entram em subnutricao, fator esse de muitas internagdes e
ou morte prematura. Portanto a nutricionista se faz muito
importante. Nos centros de referéncia seria importantissimo ,
para a saude do paciente, da familia e do SUS incluir a
equipe. Sabemos que o médico precisa da equipe ndo médica
para que o paciente possa se manter ,ao maximo, na sua
melhor qualildade de vida. & sabido que nao podemos sé
pensar em medicamentos. Obrigada
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24/07/2021  Familiar, Muito boa Os Pacientes serdo beneficiados com os avancos da ciéncia e
amigo ou estudos realizados, se de igual modo os planos terapéuticos
cuidador de seguirem o curso de atualizagao!
paciente

25/07/2021 Paciente Muito boa N3o N3o

25/07/2021  Profissional de Boa A fibrose cistica € uma doenga genética, de evolugao Reforgar a importancia do estado nutricional em pacientes

saude

cronica, progressiva e com desfecho clinico pouco
favordvel. A literatura aponta que pacientes fibrocisticos
sdao vulneraveis a desnutrigao, que resulta do
desequilibrio entre ingestdo alimentar, gasto e perdas
energéticas. Novos conhecimentos sobre a
fisiopatologia da doenga, adquiridos nas ultimas
décadas, resultaram em mudangas significativas nas
atuais recomendacgdes nutricionais, uma vez que é cada
vez mais consolidado a importancia da nutrigdo no bem-
estar e sobrevida dos pacientes esta bem estabelecida,
assim como a associacdo entre a desnutricdo e a
deterioracdo da fungdo pulmonar., Recentemente, em
junho de 2021, a SBP publicou um documento cientifico
sobre Terapia Nutricional da Crianca com Fibrose Cistica
e sinaliza que o uso de suplementos orais —
especialmente férmula polimérica hipercaldrica
(1,5kcal/mL) - pode atuar como coadjuvante no
fornecimento de calorias e proteinas e auxiliam no

ganho de peso de criangas e adultos, além de apresentar

tolerabilidade consideravel. , Contudo, apesar dos
servicos especializados para FC, é sabido que ndo existe
uma padronizagao no que tange a assisténcia e suporte
nutricional. O beneficio da inclusdo deste tema é a
possibilidade de dados estruturados quanto o
monitoramento nutricional e o aconselhamento
dietético, de forma a avaliar do ponto de vista clinico e
econdmico, o impacto da terapia nutricional na

com FC, visto tal relagdo tem sido largamente documentada,
especialmente na 1o infancia, onde temos evidencias
endossadas por sociedades medicas nacionais como SBP e
internacionais como Sociedade Europeia de
Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia e Nutricdo
(ESPGHAN), a Sociedade Europeia de Fibrose Cistica (ECFS) e
a Sociedade Europeia, de Nutri¢do Clinica e Metabolismo
(ESPEN) que demonstram associa¢do da ingestao caldrica
com o estado nutricional, relacionando o perfil dietético
como um fator preditor de estatura nesses pacientes.
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26/07/2021  Familiar, Boa Sim, gostaria que tivessem sido incluidos no PCDT, os Conforme prevé nossa Constituicdo Federal é obrigacdo do
amigo ou outros moduladores da proteina CFTR, em especial o Estado e um direito de todos os cidaddos o acesso a Saude, e
cuidador de Lumacaftor (Orkambi) e o Trikafta, que sdo indicados isso inclui o acesso a medicamentos. Oque todos nods, pais e
paciente para pacientes com mutacdo FDel508, a variante mais parentes de portadores de fibrose cistica, queremos é poder

comum da FC. Meu filho é portador de FC com essa garantir o direito a vida a nossos filhos, meu maior sonho é
mutacdo e atualmente com a medicagao disponivel que meu filho possa fazer uso desses moduladores (Trikafta)
tratamos apenas os efeitos da doenca e com o uso dessa e tenha uma vida saudavel.

medica¢do poderemos finalmente corrigir a proteina

CFTR, impedindo assim as manifesta¢gdes da doenca.

26/07/2021  Familiar, Muito boa Como mde de uma crianga com fibrose cistica vejo de perto
amigo ou toda luta com varios medicamentos que tratam apenas os
cuidador de sintomas e ndo a causa da doencga, hoje no Brasil ndo temos
paciente os moduladores que em outros lugares do mundo estdo tao

trazendo vida aos pacientes, diminuindo o uso de
medicamento e dando uma vida normal com menos
interagdo e complicagdes.

26/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

26/07/2021  Familiar, Muito boa Minha opinido é que faltou incluir nesse parecer o Minha opinido é que faltou incluir nesse parecer o
amigo ou medicamento trikafta que trata o tipo de mutagéo da medicamento trikafta que trata o tipo de mutagédo da maioria
cuidador de maioria dos pacientes brasileiros. dos pacientes brasileiros.
paciente

26/07/2021  Paciente Muito boa Estou em fila de transplante pulmonar, e ter acesso as

medicac¢Oes poderia mudar o meu destino, se eu tivesse a
devida medicagao eu poderia estar trabalhando e
empregando pessoas, contribuindo com o governo, além
disso, tenho uma familia e amigos que sofrem junto comigo
com a angustia dessa doenga. quero ter qualidade de vida
com essa medicagdo, muitos amigos morreram esse ano por
nao ter o medicamento. preciso desse remédio para viver.

26/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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26/07/2021  Familiar, Muito boa Com esta atualizagdo no PCDT impactara de forma muito
amigo ou favordvel para a saude de meu filho, dando 4 ele uma melhor
cuidador de qualidade de vida tendo acesso 4 estes tratamentos !!!
paciente

26/07/2021  Familiar, Muito boa Sem duvida que esta atualizagdo a serem incluidas no
amigo ou Protocolo Clinico da Fibrose Cistica, sera de grande valia para
cuidador de gue meu filho tenha uma qualidade de vida superior!!!
paciente

26/07/2021  Familiar, Muito boa Sou brasileira, mas moro em outro pais e tenho um
amigo ou sobrinho/afilhado portador de FC que mora no Brasil, e sei
cuidador de das dificuldades que passa para ter um tratamento mais
paciente eficaz e creio que esta nova atualizagdo do Protocolo Clinico

da Fibrose Cistica ird proporcionar um tratamento que lhe
trard enormes beneficios!!

26/07/2021  Familiar, Muito boa Atualmente moro fora do pais, mas tenho um sobrinho
amigo ou brasileiro que mora no Brasil que é portador de Fibrose
cuidador de Cistica... acompanho, mesmo que daqui, todo o tratamento
paciente que faz com as medicagdes atuais e acredito que havendo

uma atualizacdo deste protocolo, melhorara, sobremaneira
todo este tratamento que ja estd fazendo, pois estas novas
medicagOes sdao imprescindiveis para o dia a dia dele e de
seus familiares

26/07/2021  Familiar, Boa O ideal seria liberar o quanto antes os remédios ja em uso
amigo ou nos EUA. O melhor é mais completo remédio chama-se
cuidador de Trikafta. Ele seria usado para criangas a partir de 6 anos. As
paciente melhorias sdo fantasticas e dispensaria a maioria dos

remédios e reduziria internagdes, aumentaria a qualidade de
vida dos pacientes e dos seus familiares.

26/07/2021  Familiar, Muito boa Com esta atualizagdo no Protocolo Clinico da Fibrose Cistica,
amigo ou meu neto alcangara uma qualidade de vida bem melhor, pois
cuidador de agregara novas medicagdes que serdo de suma importancia
paciente para o bem estar do seu dia a dia
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26/07/2021  Familiar, Muito boa Esta atualizacdo dos protocolos de tratamento para a Fibrose
amigo ou Cistica serd um marco importante para o sucesso no
cuidador de tratamento dos portadores de FC, haja vista que toda
paciente atualizacdo, inquestionavelmente, trara beneficios

extremamente importantes, tendo uma melhor resposta no
tratamento e uma consequente qualidade de vida no
tratamento diario

26/07/2021  Grupos/associa Muito boa A Casa Hunter, membro Associada da Febrararas Como sabemos, nas doencas raras, a maioria ndo tem

¢do/organizaca
o de pacientes

(Federagdo Brasileira das Associagdes de Doengas
Raras), parabeniza a Conitec pela atualizagdo do PCDT
da Fibrose Cistica, principalmente pela inclusdo do
modulador da proteina CFTR, que sera um divisor na
vida dos pacientes elegiveis. Também vale a ressalva que
essa inclusdo no PCDT dara uma grande esperancga de
deixar as portas abertas para os novos moduladores que
ja existem fora do pais e que servirdo para uma outra
grande parcela de pacientes, que hoje ndo estao
contemplados devido a terem outras mutagoes.
Precisamos que as atualizagdes sejam feitas de forma
continua, devido ao avango desses moduladores que
fazem total diferenca na vida dos pacientes, ainda mais
por ser tratar de uma doenga evolutiva.

tratamento medicamentoso, e mesmo havendo, a presenca
de uma equipe multidisciplinar faz toda a diferenga. A equipe
de médicos e ndo médicos para uma doencga complexa e
multissistémica é imprescindivel para a melhora da qualidade
de vida. "A Fibrose Cistica acomete varios 6rgaos,
principalmente os pulmdes com internacdes de repeticdo por
falta de fisioterapia. E consenso mundial que a a fisioterapia
é elemento de maior importancia para evitar internagdes,
onerando substancialmente o SUS. Na FC as exacerbagdes
pulmonares sdo constantes ,mesmo com os medicamentos
disponiveis no SUS que tratam o sintoma. Quanto ao
pancreas, que tb tem um mal funcionamento, ndo
absorvendo os nutrientes eles entram em subnutricdo, fator
esse de muitas internagdes e ou morte prematura. Portanto a
nutricionista se faz muito importante. Nos centros de
referéncia seria importantissimo , para a saude do paciente,
da familia e do SUS incluir a equipe. Sabemos que o médico
precisa da equipe ndo médica para que o paciente possa se
manter, ao maximo, na sua melhor qualidade de vida. &
sabido que ndo podemos sé pensar em medicamentos. Por
todos esses motivos descritos acima é imprescindivel que
seja incluido a importantissima equipe multidisciplinar nos
Centros de Referéncias em todo o Brasil, para que nao se
tenha mais uma diferenca de atendimento ao paciente nesse
Brasil continental.
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26/07/2021  Grupos/associa Muito boa A Febrararas (Federacdo Brasileira das AssociacGes de Como sabemos, nas doencas raras, a maioria ndo tem
¢do/organizaca Doencas Raras), parabeniza a Conitec pela atualizagdo tratamento medicamentoso, e mesmo havendo, a presenca
o de pacientes do PCDT da Fibrose Cistica, principalmente pela inclusdo de uma equipe multidisciplinar faz toda a diferenga. A equipe
do modulador da proteina CFTR, que sera um divisor na de médicos e ndo médicos para uma doenga complexa e
vida dos pacientes elegiveis. Também vale a ressalva que multissistémica é imprescindivel para a melhora da qualidade
essa inclusdo no PCDT dara uma grande esperanga de de vida. "A Fibrose Cistica acomete varios 6rgaos,
deixar as portas abertas para os novos moduladores que principalmente os pulm&es com internagdes de repeticdo por
ja existem fora do pais e que servirdo para uma outra falta de fisioterapia. E consenso mundial que a a fisioterapia
grande parcela de pacientes, que hoje ndo estdo é elemento de maior importancia para evitar internagdes,
contemplados devido a terem outras mutagdes. onerando substancialmente o SUS. Na FC as exacerbacgdes
Precisamos que as atualizagdes sejam feitas de forma pulmonares sdo constantes ,mesmo com os medicamentos
continua, devido ao avango desses moduladores que disponiveis no SUS que tratam o sintoma. Quanto ao
fazem total diferenca na vida dos pacientes, ainda mais  pancreas, que tb tem um mal funcionamento, ndo
por ser tratar de uma doenga evolutiva. absorvendo os nutrientes eles entram em subnutricdo, fator
esse de muitas internagdes e ou morte prematura. Portanto a
nutricionista se faz muito importante. Nos centros de
referéncia seria importantissimo , para a saude do paciente,
da familia e do SUS incluir a equipe. Sabemos que o médico
precisa da equipe ndo médica para que o paciente possa se
manter, ao maximo, na sua melhor qualidade de vida. &
sabido que ndo podemos sé pensar em medicamentos. Por
todos esses motivos descritos acima é imprescindivel que
seja incluido a importantissima equipe multidisciplinar nos
Centros de Referéncias em todo o Brasil, para que ndo se
tenha mais uma diferenca de atendimento ao paciente nesse
Brasil continental.
26/07/2021  Familiar, Regular Minha opinido é que faltou incluir nesse parecer o
amigo ou medicamento trikafta que trata o tipo de mutagdo da
cuidador de maioria dos pacientes brasileiros.
paciente
26/07/2021  Familiar, Muito boa Incluir a medicagdo Trikafta
amigo ou
cuidador de
paciente
26/07/2021  Familiar, Boa Minha opinido é que faltou incluir nesse parecer o Nao
amigo ou medicamento trikafta que trata o tipo de mutagdo da
cuidador de maioria dos pacientes brasileiros., , ,
paciente
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

26/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

26/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

26/07/2021  Familiar, Muito boa Minha opinido é que faltou incluir nesse parecer o
amigo ou medicamento trikafta .
cuidador de
paciente

26/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa Inclusdo do medicamento Orkambi
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Regular N3o N3do
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa Todos tem o direito a vida, nos ultimos meses perdemos 3
amigo ou adolecentes por esta doenga. Doi em cada mae em cada pai
cuidador de que vivem esta doencas em seus filhos ;
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3o Procuro cura total da fibrose cistica
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Muito boa Nao N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa Incluir o Orkambi Incluir o orkambi
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa Incorporagdo do medicamento Orkambi
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3do N3do
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa Quero parabenizar a Conitec, por essas oportunidades  Pedimos a Deus e aos Médicos , que agilizem esses processos
amigo ou de participarmos das consultas, isso é democracia. de Saude, Vidas precisam ser Salvas !
cuidador de
paciente
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Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

Paciente

Muito boa

Inclusdo do medicamento Orkambi, por fornecimento
no SUS para todos os pacientes com fibrose Cistica.

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Sim, por favor realizar a inclusdao do Orkambi

27/07/2021

Interessado no

tema

Muito boa

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

A proposta abrange a todas as necessidades atuais dos
portadores dessa doenca e que afeta a toda familia
também.

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

Interessado no Muito boa

tema

Incorporacdo do medicamento orkambi no Sus

Necessario maior interesse do poder publico e politicas

publicas no Sus
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa Incorporagado do medicamento Orkambi no Sus Importancia dos medicamentos para o tratamento de Fibrose
amigo ou cistica sdo fundamentais para sobrevida do paciente
cuidador de
paciente

27/07/2021 Interessado no Muito boa Nao Nao
tema

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Paciente Boa

27/07/2021  Familiar, Boa O TRATAMENTO CONTINUO E EXTREMAMENTE
amigo ou NECESSARIO VISTO QUE ELE QUE GARANTE A
cuidador de QUALIDADE DE VIDA DOS PACIENTES. ESPERAMOS QUE
paciente ESSE PROTOCOLO CLINICO SEJA APROVADO PARA QUE
OS MUNICIPIOS PASSEM A CUMPRIR COM O
FORNECIMENTO PRINCIPALMENTE NA PARTE
NUTRICIONAL QUE HA TEMPOS ESTA EM FALTA

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Contribuiu
como

O que vocé achou desta proposta

de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

27/07/2021

Paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Empresa
fabricante da
tecnologia
avaliada

Muito boa

Muito boa

Nao A Vertex entende que a atualizagdo do PCDT, com a inclusdo
do ivacaftor, representa um ganho importante para os
pacientes, suas familias e a sociedade como um todo. , ,

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Boa

Incorporagdo do medicamento Orkambi no tratamento
para Fc no SUS

27/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

27/07/2021

Paciente

Muito boa
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Muito boa N3o N3o
saude

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Regular Acredito que a parte nutricional nao foi abordada
saude suficientemente. A sobrevida do pacientes com Fc esta
ligada a fung?o pulmonar e esta por sua vez a nutrig?o.
A relevancia dos suplementos nutricionais & vital nestes
pacientes para se manter eutroficos, sem eles muitos
pacientes estariam com desnutri¢do.

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

27/07/2021  Paciente Muito boa N3o N3o
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Muito boa "Indiquei como ""muito boa"" a proposta de atualizagdo do
amigo ou PCDT da Fibrose Cistica pois, apds andlise do documento e
cuidador de comparagao com o protocolo vigente, foi possivel constatar
paciente que diversos itens que envolvem o diagndstico e tratamento

da fibrose cistica foram acrescentados. Destaco
principalmente o reforgo do teste do suor como exame
diagndstico e do teste genético para identificacdo das
mutacdes, porém, ressalto a importancia de se avaliar a
disponibilizagdo futura deste teste genético gratuitamente
para todos os pacientes diagnosticados, considerando sua
importancia para definigdes de varios aspectos que envolvem
o tratamento da doenga. Ressalto também a presenca do
medicamento ivacaftor neste novo protocolo, medicamento
que pode trazer diversos beneficios para os pacientes
elegiveis. Essa incorporagao foi, sem duvidas, uma grande
vitoria para toda a comunidade da fibrose cistica do pais."

27/07/2021  Paciente Muito boa

27/07/2021  Grupos/associa Muito boa Em anexo Em anexo
¢do/organizaca
o de pacientes

27/07/2021  Familiar, Boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Associagdo de Muito boa "ContribuicGes de cunho técnico-cientifico para consulta
especialidades publica 63 que tange sobre: Protocolo Clinico e
sem fins Diretrizes Terapéuticas de Fibrose Cistica, , , Prezados,, ,
lucrativos Muito respeitosamente, a Associacgao Brasileira de

Fisioterapia Cardiorrespiratéria e Fisioterapia em
Terapia Intensiva (ASSOBRAFIR), em nome de seu
Presidente, Dr. Daniel da Cunha Ribeiro, vem
disponibilizar colaboragdo na elaboragdo do protocolo
mencionado, considerando a ampla abrangéncia dessa
associacdo em territorio nacional, contanto com mais de
7000 sdcios, o reconhecimento internacional com
parcerias instituidas em sociedades europeias e latino
americanas, entendemos ser proveitosa nossa
contribuicdo técnico cientifica., , , A fisioterapia tem
papel significativo no manejo da fibrose cistica (FC), com
atuacdo preponderante e de carater abrangente e
continuo, desde o nascimento até a fase adulta dos
individuos acometidos.1-3 Mesmo com o diagndstico
precoce, o progresso da doenca € inevitavel. Isso porque
a deterioracdo do sistema respiratorio € a causa de
maior morbidade na doenga, e esta presente nos
primeiros meses de vida, com remodelamento
brénquico e obstrucdo bronquiolar, os quais evoluem
para bronquiectasias, destruicdo do parénquima
pulmonar e consequente diminui¢do da funcgdo
pulmonar e da capacidade funcional.4,5, Nos ultimos
anos, o diagndstico e as condutas para o manejo da FC
tiveram evolucgdo significativa no mundo e no Brasil.4 Tal
fato estimulou positivamente mudancas no perfil
profissional do fisioterapeuta o que, por sua vez, tem
contribuido de forma assertiva nos cuidados envolvidos
com a FC. A atuagdo desse profissional estd baseada nos
prejuizos funcionais impostos pela doenga, no
monitoramento de sua evolugdo, na
aplicagcdo/prescrigdo de recursos fisioterapéuticos e de
exercicio fisico, e também nos cuidados com a terapia
inalatéria.3 , Bendo assim, é consenso que a atengao
fisioterapéutica cientificamente embasada, segura e
resolutiva, se faz fundamental para melhora da
qualidade da assisténcia destinada aos individuos com
FC. Portanto, a padronizacdo das equipes de trabalho, a
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

qual inclui o profissional fisioterapeuta, é essencial nos
centros referéncia e servigos de assisténcia na doenca.
Devido as especificidades dessa doenca rara, é
aconselhavel que esse profissional seja especialista na
area de fisioterapia respiratéria, ou que tenha um
concluido um curso de pds graduagdo com énfase nos
cuidados dessa doenga. O niumero de profissionais por
centro de referéncia deve ser condicionado ao nimero
de pacientes existentes e das caracteristicas do
atendimento multiprofissional. Geralmente, recomenda-
se que o centro de referéncia ofereca o
acompanhamento fisioterapéutico durante as consultas
de seguimento, bem como garanta sessées de
tratamento fisioterapéutico ambulatoriais, conforme a
necessidade de cada paciente. Além disso, o
treinamento de outros fisioterapeutas - externos aos
centros - e que desconhecem as particularidades da FC,
bem como a organizagdo de um programa de
reabilitagdo pulmonar, se fazem propostas relevantes a
serem promovidas pelos centros de referéncia na FC.,
Sugestdes elaboradas pelo Grupo de Fisioterapeutas
Sdcios e com expertise e anuéncia com a Diretoria
Executiva Nacional da ASSOBRAFIR., , Sem mais, e
acreditando ter sido proveitosa nossas consideragoes,
coloco-me a disposicao e despego-me., , ,
Atenciosamente,, , , ,,, Daniel da Cunha Ribeiro,
Presidente da Associacdo Brasileira de Fisioterapia
Cardiorrespiratdria e Fisioterapia em Terapia Intensiva
(ASSOBRAFIR), , , ,, Sdo Paulo, 27 de julho de 20201, ,
Referéncias:, 1-Bonadio MVF, et al. Respiratory

physical therapy techniques recommended for patients
with cystic fibrosis treated in specialized centers.
Brazilian Journal of Physical Therapy, 2019., 2-®ilson L
et al. A. Airway clearance techniques for cystic fibrosis:
An overview of Cochrane Systematic Reviews. Cochrane
Database Systematic Reviews, v. 24, n. 1, p. 1-6, 2019. ,
3-@n: ASSOBRAFIR CIENCIA. Recomendagdo Brasileira

na

27/07/2021  Profissional de Boa
saude
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27/07/2021  Profissional de Muito boa Se faz necessario o suporte nutricional para pacientes
saude com Fibrose Cistica.

27/07/2021 Interessado no Regular Em pacientes com FC o estado nutricional é associadoa  Alguns estados fornecem suplementos nutricionais ja, mas
tema sobrevida do paciente. Precisamos de um capitulo com  ndo é igual pra todos e difere em cada lugar.

énfase na nutricdo para estes pacientes. Ja é consenso
pela classe médica e estudos que a terapia nutricional
especializada é imprescindivel.

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Profissional de Muito boa Nao A importancia do estabelecimento de equipe multidisciplinar
saude nos centros de referéncia de fibrose cistica, o que deve ser
implantado pelos gestores

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

27/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
27/07/2021  Paciente Muito boa Sim, gostaria que fosse documentado sobre as novas Inclusdo e incorporagao dos novos medicamentos que tem o
medicac¢Oes que tem o poder de SALVAR A VIDA de poder de aumentar qualidade de vida, aumentar a
pacientes com Fibrose Cistica e que ja estdo disponiveis longevidade e portanto mitigar a data de sobrevida dos
e em uso em outros paises. Como por exemplo: O pacientes, como eu.
Trikafta, Symdeko e que infelizmente no Brasil ainda
teremos que amargurar a demora dos processos
burocraticos enquanto morremos a espera de uma
salvacdo que ja existe mas que lamentavelmente ndo
temos acesso.
27/07/2021  Familiar, Muito boa nio nao
amigo ou
cuidador de
paciente
27/07/2021  Familiar, Muito boa Pedindo a inclusdo do Orkambi A'inclusdo do Orkambi , ajudara muitas familias e pacientes a
amigo ou ter uma qualidade de vida maior!
cuidador de
paciente
27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

27/07/2021  Familiar, Boa O texto OMITIU os seguintes pontos, objeto de andlise A ndo recomendacdo do acido ursodesoxicdlico (AUDC) para
amigo ou pelo Grupo Elaborador desde dezembro de 2019 Doenca hepdtica relacionada a FC (DHFC) representa burla ao
cuidador de (HAOC):, 1 — Inclusdo do tratamento farmacolégico com regramento do Ministério da Saude para analise de
paciente AZITROMICINA e COLISTIMETATO SODICO;, 2 — Inclusdo  incorporacdo ou ndo de novos itens ao SUS. Isso porque n3o

da reposicdo das vitaminas lipossoltveis e minerais;, 3— se pode utilizar um parecer da CONITEC de 2013 (contrario a
Inclusdo da Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo  incorporagdo), para fundamentar a ndo recomendagdo OITO
invasiva (BIPAP);, 4 — Especificacdo da forma de ANOS DEPOIS, sem que tenha se permitido novo debate e
disponibilizacdo do nebulizador para utilizagdo nos consulta publica sobre a medicagdao

medicamentos inalatérios (nebulizadores a jato que

produza particulas de até 3 micras);, 5 — Especificacdo

da equipe multidisciplinar do Centro de Referéncia. A

afirmagdo no sentido de que o CR “necessita de

adequacdo quantitativa e qualitativa” nada acrescenta a

realidade, diante da auséncia de definicdo da

composicao basica da equipe;, 6 — Definicao de Centros

de Referéncia, com regulamentacdo orientadora para

organizagdo dos Estados e ajustes dos CR’s de FC

existentes a Politica Nacional de Doengas Raras.,

27/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

27/07/2021 Paciente Muito boa N3o N3o

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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Contribuiu O que vocé achou desta proposta

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Ruim Como nutricionista que atua em consultério com Para terapia nutricional em, Fibrose cistica deixar claro as

saude

pacientes de fibrose cistica, a padronizagdo sobre a
atencdo nutricional em fibrose cistica é extremamente
importante e hoje na atualizagdo da consulta publica 63
sobre fibrose cistica estd muito aquém. Gostaria da
inclusdo de um capitulo claro sobre as diretrizes
nutricionais do lactente a fase adulta, ja que de acordo
com ESPGHAN, 2016 o estado nutricional é fortemente
associado com a fungdo pulmonar e sobrevida dos
pacientes.

recomendagdes nutricionais para os pacientes, com dieta
hipercaldrico, hiperproteico e hiperlipidica, que atenda as
necessidades nutricionais para manutencdo e recuperagao do
paciente. Assim garante-se a padronizagdo do atendimento
nutricional e principalmente o acesso ndo s6 aos
medicamentos mas a férmulas nutricionais que sdo tao
fundamentais para a satude global dos pacientes. Hoje os
pacientes ndo sdo atendidos com programas publicos
especificos, sendo assim a saude e sobrevida dia pacientes é
comprometida.

Pagina 37 de 108



Dt. contrib.

Contribuiu
como
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Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

28/07/2021  Interessado no Ruim Deveruam ser considerados no texto as recomendagGes Os pacientes com fibrose cistica necessitam de uma taxa
tema ja publicadas em outros anos conforme abaixo:, A caldrica maior em relagdo a individuos sem a doenga, pois as
Diretriz Brasileira de Diagnostico e Tratamento de FC2, necessidades do paciente com fibrose cistica aumentam
publicado em 2017, recomenda muito claramente que  dependendo do grau de ma absorcdo, fungdo pulmonar,
“A prevencgao dos disturbios nutricionais pressupde a inflamacdo cronica e exacerbagdes pulmonares agudas. , A
ingestdao de uma dieta hipercaldrica e hiperproteica, necessidade proteica também é maior no paciente com
suplementacdo vitaminica, terapia de reposicdo fibrose cistica, o que pode acarretar estado inflamatoério e
enzimatica e controle das infec¢Ges/exacerbagdes/ quebra da musculatura esquelética e aumento na sintese de
outras comorbidades da fibrose cistica. O tratamento proteinas. Por isso a recomendacdo diaria de proteina nesses
envolve terapia comportamental, uso de suplementos pacientes é 1,5 a 2 vezes maior., Esses pacientes possuem
nutricionais, uso de dieta enteral via sonda nasoenteral dificuldades na absorgao de macronutrientes, principalmente
numa fase aguda e via gastrostomia para uso lipidios., Alem disso a desnutri¢gdo é um dos fatores
prolongado.”, A Sociedade Brasileira de Pediatria progndsticos mais prevalentes nesses pacientes., ,
publicou em Junho de 2021 um documento cientifico
sobre Terapia Nutricional da Crianga com Fibrose
Cistica7. Nele destaca que: “Os pré-escolares e escolares
podem apresentar recusa e outros problemas
relacionados a alimentacgao, prejudicando o ganho de
peso e gerando situacdes de estresse para os pais,
principalmente porque a condigdo nutricional caminha
junto com a saude pulmonar. O uso de suplementos
orais, pode atuar como coadjuvante no fornecimento de
calorias e proteinas e auxiliam no ganho de peso de
criangas e adultos. Uma férmula polimérica
hipercaldrica (1,5kcal/mL) é bem tolerada na maior
parte dos pacientes”.
28/07/2021 Interessado no Boa
tema
28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
28/07/2021  Profissional de Boa
saude
28/07/2021  Profissional de Boa
saude
28/07/2021  Profissional de Muito boa

saude
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28/07/2021  Grupos/associa Muito boa Mais do que nunca as discussdes em torno da Fibrose Cistica
¢do/organizaca sdo de extrema relevancia ao contexto atual da doenga no
o de pacientes pais. Desta forma, torna-se emergente as atualizagGes dos
PCDTs que envolvam diagndstico e tratamento, com a
inclusdo das novas terapias que ja possuem estudos com
resultados positivos ao aumento da sobrevida do paciente.
28/07/2021  Profissional de Muito boa Pacientes com fibrose cistica tem demandas nutricionais Apoio o ago.panhamento pelos nutriciosnitas dos pacientes
saude elevadas e sem duvidas o nutricionista é o profissional com fibrose cistica.
mais habilitado para acompanha-lo
28/07/2021  Profissional de Muito boa Gostaria de ressaltar a importancia da nutrigdao no Apesar do uso da suplementacdo de enzimas pancredticas, as
saude contexto do paciente em FC. Visando melhorar o quadro dificuldades na digestdo e absorgdo ndo ficam
desde o nascimento ao longo da vida como parte de completamente corrigidas., O uso de suplementos orais no
uma oferta de energia, macro e micronutrientes intervalo de refei¢cdes, nunca em substituicdo as mesmas,
adequados como ja seguimos alguns protocolos. , , atua como coadjuvante no fornecimento de calorias e
Esses pacientes necessitam de uma taxa caldrica maior  proteinas e auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos.,
em relacdo a individuos sem a enfermidade., Lembrando Uma férmula polimérica hipercaldrica (1,5kcal/mL) é bem
que as necessidades sdo individualizadas para cada tolerada na maior parte dos pacientes e para menores de 1
paciente e seu quadro clinico. , Cerca de 85% dos ano, necessitam de mais calorias com formula 1.0kcal/ml.
pacientes com FC apresentam insuficiéncia pancreatica
que leva a dificuldade na absor¢do de macronutrientes,
principalmente lipidios. A necessidade proteica também
€ maior no paciente com fibrose cistica. A doenca e o
estado inflamatdrio estdo associados a quebra da
musculatura esquelética e aumento na sintese de
proteinas de fase rapida. Um aumento de 1,5 a 2 vezes a
recomendacdo didria de proteina para a idade é
sugerido nestes pacientes.,
28/07/2021  Profissional de Muito boa Pacientes com fibrose cistica necessitam de uma taxa caldrica

saude

maior em relagdo a individuos sem a enfermidade., A
depender do grau de ma absorgdo, fungdo pulmonar,
inflamacgdo cronica e exacerbagGes pulmonares agudas as
necessidades do paciente com FC podem mudar. Pacientes
com FC necessitam de maior aporte proteico 1,5 A 2x a
recomendacao didria., A suplementacao oral no intervalo de
refeigdes, contribui para o fornecimento de calorias e
proteinas e auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos.,
O uso de férmula polimérica hipercaldrica (1,5kcal/mL) é bem
tolerada na maior parte dos pacientes.,
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Inclusdo do Trikafta no tratamento.
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa Os pacientes portadores de FC precisam de um suporte  Mais de 80% dos pacientes acometidos com Fibrose Cistica
saude caldrico maior em relagdo aos individuos ndo portadores apresentam insuficiéncia pancreatica acaba por levar a

dessa enfermidade. O aporte de proteina maior também
se faz necessario, Um aumento de até 2 vezes a
recomendacgdo diaria de proteina para a idade é
sugerido nestes paciente. os pacientes inflamados, parte
de musculatura esquelética também envolvida,

dificuldades na absorc¢do de nutrientes principalmente
lipidios.., Mesmo com o uso da suplementac¢do de enzimas
pancreaticas, as dificuldades na digestdo e absorgdo ndo
ficam completamente corrigidas. -Férmulas hipercaléricas
(1,5kcal) sdo bem toleradas na maior parte dos pacientes , O
uso de suplementos orais no intervalo de refei¢es, nunca
em substituicdo as mesmas, auxiliam no fornecimento de
KCAL e PTNs contribuindo para o ganho de peso de criangas e
adultos., Referencias: , Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
guidelines on nutrition care for infants, children, and adults
with cystic fibrosis. Clinical Nutrition. 2016;35:557-577. 2.
Ambrosio VLS, Palchetti CZ, Neri LCL, Nicolosi SPZ, Silva VN,
SimdGes APB, Seminara A, Almeida DT, Franga JM.
PROTOCOLO DE ATENDIMENTO NUTRICIONAL EM FIBROSE
CISTICA do Estado de S3o Paulo, 2012. Disponivel em:
http://www.spsp.org.br/spsp_2008/download/Protocolo%20-
%20Fibrose.pdf 3. Mauch RM et al. Association of growth
and nutritional parameters with pulmonar function in cystic
fibrosis: a literature review. Rev Paul Pediatr. 2016;34(4):503-
509 Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition
care for infants, children, and adults with cystic fibrosis.
Clinical Nutrition. 2016;35:557-577 Sociedade Brasileira de
Pediatria. Terapia Nutricional na Crianga com Fibrose Cisitca.
Rio de Janeiro, 2020., Konstan MW, Butler SM, Wohl| ME,
Stoddard M, Matousek R, Wagener JS, Johnson CA, Morgan
WJ; Investigators and Coordinators of the Epidemiologic
Study of Cystic Fibrosis. Growth and nutritional indexes in
early life predict pulmonary function in cystic fibrosis. J
Pediatr. 2003 Jun;142(6):624-30. doi: 10.1067/mpd.2003.152.
PMID: 12838189.,,

28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
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28/07/2021  Profissional de Regular - Os pacientes com fibrose cistica necessitam de uma Algumas referéncias importantes:, , *REFERENCIAS

saude taxa caldrica e proteica maior em relagdo a individuos BIBLIOGRAFICAS* :, Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
sem a enfermidade (100-150% a mais), - Um aumento guidelines on nutrition care for infants, children, and adults
de 1,5 a 2 vezes a recomendacdo didria de proteina para with cystic fibrosis. Clinical Nutrition. 2016;35:557-577. 2.
a idade é sugerido nestes pacientes., - Cerca de 85% dos Ambrosio VLS, Palchetti CZ, Neri LCL, Nicolosi SPZ, Silva VN,
pacientes com FC apresentam insuficiéncia pancreatica  Simdes APB, Seminara A, Almeida DT, Franga JM.
que leva a dificuldade na absor¢do de macronutrientes, PROTOCOLO DE ATENDIMENTO NUTRICIONAL EM FIBROSE
principalmente lipidios, precisando de reposi¢ao de CISTICA do Estado de S&o Paulo, 2012. Disponivel em:
vitaminas lipossoluveis, - Apesar do uso da http://www.spsp.org.br/spsp_2008/download/Protocolo%20-
suplementac¢do de enzimas pancreaticas, as dificuldades %20Fibrose.pdf 3. Mauch RM et al. Association of growth
na digestdo e absor¢do ndo ficam completamente and nutritional parameters with pulmonar function in cystic
corrigidas., - Os pacientes em todas as fases (lactentes, fibrosis: a literature review. Rev Paul Pediatr. 2016;34(4):503-
pré-escolares, escolares, adolescentes e adultos) podem 509, Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on
apresentar recusa e outros problemas relacionados a nutrition care for infants, children, and adults with cystic
alimentagdo, prejudicando o ganho de peso e gerando  fibrosis. Clinical Nutrition. 2016;35:557-577, Sociedade
situagOes de estresse para os pais, principalmente Brasileira de Pediatria. Terapia Nutricional na Crianga com
porque a condi¢do nutricional caminha junto com a Fibrose Cisitca. Rio de Janeiro, 2020., Konstan MW, Butler
saude pulmonar., - O uso de suplementos orais no SM, Wohl ME, Stoddard M, Matousek R, Wagener JS,
intervalo de refei¢cdes, nunca em substituicdo as Johnson CA, Morgan WJ; Investigators and Coordinators of
mesmas, atua como coadjuvante no fornecimento de the Epidemiologic Study of Cystic Fibrosis. Growth and
calorias e proteinas e auxiliam no ganho de peso de nutritional indexes in early life predict pulmonary function in
criangas e adultos., - Uma férmula polimérica cystic fibrosis. J Pediatr. 2003 Jun;142(6):624-30. doi:
hipercaldrica (>=1,5kcal/mL) é bem tolerada na maior 10.1067/mpd.2003.152. PMID: 12838189.
parte dos pacientes, - Frequentemente o volume
reduzido da suplementacdo ajuda na aceitacao, ,

28/07/2021  Familiar, Regular O protocolo proposto esta insuficiente para o

amigo ou tratamento da FC. Deverao ser incluidos os antobioticos

cuidador de inalados: incluido Colistimeto Sodico, Aztreonam. Os

paciente moduladores Orkambi(lumacaftor/ivacaftor),

Symdeko(Tezacaftor/ivacaftor). Multivitaminico
especifico para a FC: DEKAS plus liquid, Dekas plus
softgel. Devido a dificuldade de adesdo incluir
suplementacdo hipercalorica e hiperproteica. O PCDT
deve seguir a diretrizes Brasieliras de Tratamento da
Fibrose Cistica.
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28/07/2021  Profissional de Boa Sim, gostaria de ressaltar a importancia dos aspectos De maneira geral é importante ressaltar a importancia que a
saude nutricionais para o paciente com fibrose cistica., O PCDT nutri¢do apresenta para estes pacientes, sendo que a Diretriz

do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Fibrose Brasileira de Diagndstico e Tratamento de FC refere que a
Cistica cita que a desnutricdo e o déficit de crescimento  prevencgdo dos disturbios nutricionais pressupde a ingestdo
na FC sdo frequentes e ocorrem tanto pela dificuldade de uma dieta hipercaldrica e hiperproteica, suplementacdo
em alcangar as necessidades energéticas aumentadas, vitaminica, terapia de reposi¢ao enzimatica e controle das

qguanto pela perda de energia devido a inflamacdo e a infeccBes/exacerbacdes/ outras comorbidades da fibrose
infeccdo pulmonar crénicas. Este PCDT também assinala cistica. O tratamento envolve terapia comportamental, uso
que fatores como Diabete, prejuizo na mineralizagdo de suplementos nutricionais, uso de dieta enteral via sonda
Ossea associados com a desnutricdo podem levar a nasoenteral numa fase aguda e via gastrostomia para uso
aumento de morbi-mortalidade e piora da qualidade de prolongado. E para tanto os suplementos nutricionais devem
vida., Entretanto, o PCDT é pouco enfatico ao citar o ser fornecidos pelo sistema publico de saude de maneira
papel da nutricdo adequada para estes pacientes. Cita  igualitdria em todo o Brasil, o que infelizmente ndo acontece
brevemente que o profissional nutricionista deve atualmente.

acompanhar cada paciente, havendo necessidade de
uma dieta hipercaldrica, hiperproteica e hiperlipidica,
com reposi¢ao das vitaminas lipossoluveis e de sais
minerais. , E importante ressaltar que a necessidade
caldrica é maior em pacientes com FC, ficando em torno
de 110 a 200% do valor calérico recomendado para a
populagdo saudavel, considerando idade e sexo. Desse
valor caldrico, deve-se considerar o aporte de 40 a 45%
de carboidratos, 20% ou mais de proteinas (para
manutengao e aumento de massa magra e contribuicdo
na for¢a de musculos respiratérios) e 35 a 40% de
lipideos. Esse volume de nutrientes muitas vezes é dificil
de ser atingido somente pela alimentagao, devido
frequente inapeténcia e limitagdo da capacidade
gastrica dos pacientes, sobretudo as criancgas., Neste
caso sao indicadas terapias nutricionais enterais, como
uso de suplemento oral ou terapia nutricional via
gastrostomia, com administracdo de dietas
industrializadas hipercaldricas para atingir a demanda
caldrico-proteica., Para a prescricdo de tais suplementos
sdo utilizados critérios que serdo publicados em breve
nas Diretrizes Brasileiras de Nutricdo em Fibrose Cistica
(dados de protocolo clinico do Estado de Sado Paulo,
mas submetidos a publicacdo como Diretrizes Brasileiras
de Nutricdo Para Fibrose Cistica):, ® Peso para estatura
abaixo de 85% de adequagdo, ® Perda de peso por um
periodo superior a dois meses, ® Ndo ganho de peso por

Pagina 42 de 108



Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

dois a trés meses (< de cinco anos), ® Ndo ganho de
peso por seis meses (> de cinco anos), Para lactentes,
um esforgo maior deve ser realizado em manter uma
oferta hipercaldrica, visto que varios estudo vém
mostrando que a boa evolugdo nutricional nos 2
primeiros anos promove melhor satde pulmonar em
longo prazo. Deste modo o aleitamento materno deve
ser incentivado de maneira exclusiva até 6 meses de
idade, e oferta hipercaldrica deve ser garantida desde a
alimentagdao complementar.

28/07/2021  Profissional de Muito boa

saude
28/07/2021  Profissional de Boa Pacientes de Fibrose cistica necessitam mesmo de
saude semana de diferenciada calérico proteina , Precisam de

supervisdo nutricional, suporte com suplementos
devido sua alta taxa metabdlica, Para que possam
atingir seu potencial em tempos critérios de
desenvolvimento
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28/07/2021  Grupos/associa Boa Solicitamos a INCLUSAO NO PCDT DA FIBROSE CIiSITICA A ndo recomendagdo do &cido ursodesoxicélico (AUDC) para
¢do/organizaca SUBMETIDO A CONSULTA PUBLICA DOS SEGUINTES Doenca hepdtica relacionada a FC (DHFC) representa burla ao
o de pacientes PONTOS QUE FORAM OMITIDOS:, 1 — Inclusao do regramento do Ministério da Saude para andlise de

tratamento farmacoldgico com AZITROMICINA e incorporacdo ou ndo de novos itens ao SUS. Isso porque nao
COLISTIMETATO SODICO;, 2 — Inclusdo da reposicdo das  se pode utilizar um parecer da CONITEC de 2013 (contrario a
vitaminas lipossoluveis e minerais;, 3 — Inclusdo da incorporacgdo), para fundamentar a ndo recomendagdo OITO
Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo invasiva ANOS DEPOIS, sem que tenha se permitido novo debate e
(BIPAP);, 4 — Especificacdo da forma de disponibilizagdo  consulta publica sobre a medicagdo., , Por fim, o item 4.2

do nebulizador para utilizagdo nos medicamentos (Alfadornase) parece estar situado em local inadequado na
inalatdrios (nebulizadores a jato que produza particulas  estrutura do PCDT, pois ndo tem conexdo com o item 4.1.
de até 3 micras);, 5 — Especificagdo da equipe Talvez tenha havido equivoco, devendo tal conteldo (item
multidisciplinar do Centro de Referéncia. A afirmagdo no 4.2) ser incluido apds o item 5.1.

sentido de que o CR “necessita de adequacgao

guantitativa e qualitativa” nada acrescenta a realidade,

diante da auséncia de defini¢do da composi¢do basica

da equipe;, 6 — Definicdo de Centros de Referéncia, com

regulamentacdo orientadora para organizacdao dos

Estados e ajustes dos CR’s de FC existentes a Politica

Nacional de Doencas Raras., Tais itens foram

expressamente discutidos na reunido do Grupo

Elaborador realizada em 06/12/2019, no ambito da

CONITEC, seguindo-se do encaminhamento dos textos

pelos Relatores designados. Suprimi-los da consulta

publica sem qualquer justificativa razoavel fere a

eficiéncia e a economicidade, ja que ignora um arduo

trabalho do HAOC e dos especialistas que contribuiram

para revisao.

28/07/2021 Interessado no Muito boa Nado
tema

28/07/2021  Familiar, Muito boa Meu filho faz uso de enzimas pulmozyme suplementos  Gostariamos que nosso filho tivesse um tratamento digno,
amigo ou tobramicina., Precisa de usa vitamina como dekas e até pq esta escrito que todos temos direito a vida..
cuidador de outro medicamento como colomycin.enfim todos tem
paciente direito a uma qualidade de vida melhor.
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28/07/2021

Grupos/associa Regular
¢do/organizaca
o de pacientes

Solicitamos a INCLUSAO NO PCDT DA FIBROSE CiSITICA:,
1 —Inclusdo do tratamento farmacolégico com
AZITROMICINA e COLISTIMETATO SODICO;, 2 — Inclus3o
da reposicdo das vitaminas lipossoltveis e minerais;, 3 —
Inclusdo da Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo
invasiva (BIPAP) - muitos Estados possuem Protocolos
préprios com especificacdes que ndo se ajustam aos
pacientes de fibrose cistica, o que inviabiliza o acesso;, 4
—Inclusdo do nebulizador para utilizagdo nos
medicamentos inalatérios (nebulizadores a jato que
produza particulas de até 3 micras) - € um absurdo o
valor que a Unido gasta adquirindo Alfadornase e ndao
haver qualquer previsdo de fornecimento de aparelho
para utilizagdo da medica¢do (demanda nebulizador
especifico);, 5 — Especificagdo da equipe multidisciplinar
do Centro de Referéncia - a auséncia de especificacdo
compromete o servico, ja que em muitos Estados existe
somente um médico pneumologista., 6 — Definigdo de
Centros de Referéncia, com regulamentacdo orientadora
para organizacdo dos Estados e ajustes dos CR’s de FC
existentes a Politica Nacional de Doengas Raras - todos
os CR’s de FC foram criados antes da PNDR e por isso
nao estdo habilitados no MS como servicos de
referéncia. Muitos est3o na estrutura dos Estados. E
preciso possibilitar os ajustes necessarios.

A ndo recomendacdo do 4cido ursodesoxicélico (AUDC) para
Doenca hepatica relacionada a FC (DHFC) representa burla ao
regramento do Ministério da Saude para andlise de
incorporacdo ou ndo de novos itens ao SUS. Isso porque nao
se pode utilizar um parecer da CONITEC de 2013 (contrario a
incorporagdo), para fundamentar a ndo recomendagdo OITO
ANOS DEPOIS, sem que tenha se permitido novo debate e
consulta publica sobre a medicagao.

28/07/2021

28/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

N3o encontro a periodicidade de fisioterapia para
pacientes de FC acredito que seria importante ter um
detalhamento do servigo oferecido .
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28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Enquanto familiar de paciente com Fibrose Cistica quero
atribuir aqui o dia a dia do paciente que acorda as 6 horas da
manha para realizar nebulizagdes com Alfa Dornase, com
solucdo hipertonica, e apds esse processo de 30 minutos
realiza a fisioterapia respiratdria para conseguir expelir a
secreg¢do que teima em ficar grudada em seus pulmdes. Apds
este processo de mais 40 minutos, seu café deve ser
hipercalérico com acompanhamento de cdpsulas de enzimas
pancreaticas, vitaminas A, D, E e K(em falta no RS ha 2 anos),
além de antibidticos constantes. A cada lanche deve repetir o
uso de 6 capsulas de 25.000 unid de lipase. A noite repete
tudo novamente, as nebulizagdes, fisioterapias e quando
colonizado por Pseudomonas aeruginosa ou outras bactérias
deve ainda depois da fisioterapia nebulizar com Colistimetato
de sddio (colistina) ou Tobramicina, ocupando mais 20
minutos apos a fisioterapia respiratéria. Quanto ao uso de
antibidticos via oral, sdo constantes, diarios de 8 em 8h ou 12
em 12h e geralmente sdo combinados mais de um produto.
Por se tratar de doencga progressiva, medicamentos para
diabetes serdo incluidos, para o sistema hepatico e utilizagdo
de oxigenioterapia e ainda sujeitos ao transplante de
pulmdo. Quando o sistema de triagem funciona bem, este
diagndstico surge mais cedo, possibilitando melhor resposta.
No entanto, ja temos medicamentos que possuem
comprovacao cientifica de cessarem a progressdo da doenca
em todos os aspectos. Necessitamos de respostas rapidas,
pois a vida de nossos filhos ndo deve estar representada
apenas por um numero de protocolo ou prontudrio. Sdo
nossos filhos e possuem direitos constitucionais que
garantem através do SUS a vida sobre todas as instancias. O
numero de protocolo por quem respiro diariamente se
chama Matheus Backes Baccon, hoje com 29 anos, e por 230
outros personagens que fazem parte da histéria da Fibrose
Cistica da AMUCORS, associa¢do que represento no Rio
Grande do Sul. Muitas vidas ja se foram, hoje( dia 28/07) aqui
choramos a partida de nossa Monique Mohr, de 26 anos que
passou por tudo que fora descrito acima, transplante
pulmonar intervivos aos 6 anos(mae e irma foram as
doadoras), muitas hospitalizagdes e hoje algou v6o ao
infinito. Que o poder publico possa de fato a continuar a
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28/07/2021  Paciente Muito boa E de extrema importancia que a equipe que acompanhe os
pacientes com fibrose Cistica seja totalmente capaz se
realizar os atendimentos, e contendo todos profissionais
devidos que devemos ter, para que possamos ter uma
qualidade de vida ainda melhor. Pois o trabalho feito em
conjuntos gera um grande resultado.

28/07/2021  Profissional de Muito boa Um direito a vida a todos.
saude
28/07/2021  Paciente Muito boa
28/07/2021  Paciente Muito boa Eu tenho 30 anos e tenho fibrose cistica, ou seja ha 30 anos

eu luto para manter meu pulmao o mais saudavel possivel
para ndo precisa de transplante. Na minha época descobri
com 4 meses de vida que tinha a doenca e consegui
sobreviver, pois ja estava muito ruim, até transfusao de
sangue precisei. Cada tratamento é um avango na
expectativa de vida de cada paciente, pois tanto no
diagndstico precoce, quanto ao longo da vida faz com que
consigamos viver melhor, ter uma vida onde podemos
estudar, trabalhar, ter filhos, constituir uma familia sem se
preocupar em quanto tempo vamos “durar”, viver.

28/07/2021  Profissional de Ruim Alterar a importancia da nutrigdo, precisamos reforcar
saude como é importante ofertar os suplementos de maneira
igualitaria para todo o Brasil.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

Pagina 47 de 108



Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

28/07/2021  Grupos/associa Muito boa INCLUSAO da AZITROMICINA e do COLISTIMETATO A ndo recomendacdo do 4cido ursodesoxicélico (AUDC) para
¢do/organizaca SODICO; das vitaminas lipossoltveis e minerais; da Doenca hepdtica relacionada a FC (DHFC) representa burla ao
o de pacientes Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo invasiva regramento do Ministério da Saude para andlise de
(BIPAP); do nebulizador para utilizagdo nos incorporacdo ou ndo de novos itens ao SUS. Isso porque ndo
medicamentos inalatérios; e a definicdo de Centros de  se pode utilizar um parecer da CONITEC de 2013 (contrario a
Referéncia, com possibilidade de ajustes dos CR's incorporagdo), para fundamentar a ndo recomendagdo OITO
existentes para habilitacdo no MS, conforme a Politica ANOS DEPOIS, sem que tenha se permitido novo debate e
Nacional de Doencgas Raras. consulta publica sobre a medicagao.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Aguardamos ansiosos pela aprovagdo do medicamento
amigo ou Trikafta
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Boa O uso de suplementacao deve aer igualitaria emtodoo Nao
saude Brasil
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Regular O documento cita de forma muito superficial o Nao
saude tratamento nutricional, que na fibrose cistica é
essencial, de suma importancia visto que esta
diretamente relacionado a fungdo pulmonar e também
ao sucesso global do tratamento. Pacientes mal nutridos
ndo conseguem progredir no restante do tratamento,
ndo conseguem executar a fisioterapia, tem piora da
fungdo pulmonar, sdo contra indicados a transplante ou
sdo levados a ele pelo impacto global e direto no
tratamento que a nutricdo exerce. A avaliacdo
nutricional é diferenciada e ndo segue padrdes da
populagdo normal, necessitando frequentemente de
suplementacdo e quase sempre a reposi¢do de
vitaminas lipossoluveis.
28/07/2021  Paciente Muito boa
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28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

28/07/2021

Profissional de

saude

Regular

Rever as exclusGes realizadas principalmente antibidticos ja
estabelecidos para o tratamento

28/07/2021

Paciente

Muito boa

A proposta possui etapas importantes do tratamento para a
fibrose cistica que estavam ausentes nas versdes anteriores
do PCDT e que irdo beneficiar quem ja possui o diagnostico
de fibrose cistica e as pessoas que buscam o diagndstico e
acesso ao tratamento.

28/07/2021

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Profissional de

saude

Muito boa

Muito boa

Muito boa a proposta apresentada pela conitec, investir
em novas tecnologias melhora em varios aspectos a
qualidade de vida do paciente e uma melhor
expectativa de vida.

A proposta foi maravilhosa, visto que os pacientes com
fibrose cistica necessitam de uma intervencdo
nutricional importante.,

, - As necessidades nutricionais do paciente com fibrose
cistica sdo aumentadas, portanto a conduta nutricional é de
extrema importancia.,

28/07/2021

Paciente

Muito boa

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

28/07/2021

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa
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28/07/2021  Profissional de Boa A importancia da nutri¢do foi citada de maneira muito A importancia da nutrigdo foi citada de maneira muito breve.
saude breve. Gostaria de reforgar a importancia e Gostaria de reforgar a importancia e essencialidade de
essencialidade de ofertar os suplementos de maneira ofertar os suplementos de maneira igualitaria para todo o
igualitaria para todo o Brasil. Brasil.
28/07/2021  Familiar, Muito boa RESSALTO A importante a inclusdo da AZITROMICINA e  Importante frisar que a NAO recomendagdo do acido
amigo ou do COLISTIMETATO SODICO; das vitaminas lipossoltveis  ursodesoxicélico (AUDC) para Doenca hepatica relacionada a
cuidador de e minerais; da Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo FC (DHFC) representa um equivoco ao regramento do
paciente nao invasiva (BIPAP); dos nebulizadores para utilizagdo  Ministério da Saude para analise de incorporagdo ou ndo de
com maior eficacia dos medicamentos inalatdrios; e novos itens ao SUS. na minha opinido do se pode utilizar um
principalmente a definicdo de Centros de Referéncia, parecer da CONITEC de 2013 (contrério a incorporagdo), para
com possibilidade de ajustes dos CR's existentes para fundamentar a ndo recomendagdo OITO ANOS DEPOIS, com
habilitacdo no Ministério da Saude, conforme a Politica  tantas evidencias clinicas, e sem que tenha se permitido novo
Nacional de Doengas Raras. debate e consulta publica sobre a medicagao.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa GOSTARIA QUE FOSSE INCLUIDO O MEDICAMENTO O BRASIL PRECISA MELHORAR MUITO AINDA O TRATAMENTO
amigo ou CLISTIN METADTO DE SODIO DE 1.000.000UI E O DA FIRBOSE CISTICA
cuidador de TRIKAFTA
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Paciente Muito boa
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Meu filho é portador de fibrose cistica e ter reconhecido
amigo ou seu protocolo de tratamento, Muitos medicamentos
cuidador de faltam porque ndo estdao no protocolo
paciente
28/07/2021  Profissional de Regular Sim, no item 7.2-Tratamento ndo Medicamentoso "Sim, no item 7.2-Tratamento ndo Medicamentoso (Nutri¢do)
saude (Nutricdo) é preciso enfatizar melhor a importancia do  onde esta escrito ""Uma nutricionista...."" sugiro substituir
estado nutricional para estes pacientes: o estado por: O nutricionista ...."

nutricional tem uma importante relagdo com a evolucdo
da doenga pulmonar a longo prazo, estando relacionado
com a qualidade de vida e a sobrevida desses pacientes.
Criancgas e adultos com melhor indice de massa corporal
(IMC) e maior massa muscular apresentam melhor
funcdo pulmonar e sobrevida. Com base nestas
informacoes, se faz necessario garantir os
SUPLEMENTOS NUTRICIONAIS (para uso via oral e
enteral , os quais serdo criteriosamente indicados pelo
profissional nutricionista) para esta populagao, que por
motivos inerentes a prépria doenga, apresentam muita
dificuldade de atingir suas necessidades nutricionais que
como ja descrito neste item, é uma necessidade mais
alta que a populagdo em geral (podendo chegar a 200%
a mais). Outro item importante a ser enfatizado é a
garantia da suplementacgdo de vitaminas lipossoluveis
para os pacientes insuficientes pancreaticos.,
Referéncias: , 1-Turck D, Braegger CP, Colombo C,
Declercq D, Morton A, Pancheva R, et al. ESPEN-
ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for infants,
children, and adults with cystic fibrosis. ClinNutr.
2016;35(3):557-77, 2- Simon MISS, Barbosa E. Fibrose
Cistica. In: Neri, LCL. Dietoterapia nas Doencgas
Pediatricas, 1led, Rio de Janeiro: Rubio; 2021. p. 131-135

28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Aguardando aprovacgdo e incorporac¢do do remédio Trikafta
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa De acordo com muitos especialistas e centros mundiais
amigo ou de Fibrose Cistica, é recomendavel o uso do Ursacol
cuidador de (acido ursodesoxicdlico (AUDC)). Nao acredito que deva
paciente ser retirado do PCDT.

28/07/2021  Profissional de Regular E preciso reforcar a importancia do cuidado nutricional,
saude pois sabidamente é uma popula¢cdo com elevada

prevaléncia de desnutri¢cdo. Nado se fala sobre as
recomendagdes energéticas e proteicas e sobre o uso de
suplementos e nutricdo enteral.

28/07/2021  Paciente Regular ACRESCENTAR, Colomycin, Softegel, Aztreonan, Dekas,
Orkambi, Symdeko, Trikafta

28/07/2021  Familiar, Muito boa Protocolo Unificado.
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Paciente Muito boa

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude
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28/07/2021  Profissional de Boa Pacientes com Fibrose Cistica necessitam de taxa
saude caldrica individual e superior pessoas saudaveis, As

necessidades caldricas do paciente com Fibrose Cistica
sdo aumentados de acordo com o grau de ma absorgéo,
funcdo pulmonar e exacerbagdes., Paciente com Fibrose
Cistica precisam de maior quantidade proteica, pois a
doenca diminui a musculatura esquelética e aumento na
sintese de proteinas na fase rapida., Suplementos orais
sao administrados no intervalo das refei¢es para
aumentar o suporte nutricional., Férmula polimérica
hipercaldrica (1,5 Kcal/ml) é indicado para criangas e
adultos com Fibrose Cistica ganharem peso e nutri¢ao

adequada.
28/07/2021  Profissional de Muito boa N3o N3o
saude
28/07/2021  Paciente Muito boa
28/07/2021  Familiar, Muito boa Sim. Apesar de ndo haver muitas evidéncias cientificas
amigo ou em relagdo ao uso do Ursacol em pacientes com
cuidador de manifestagdes hepaticas, seria ideal deixar o
paciente medicamento disponivel para pacientes com fibrose
cistica. Pois, as manifestagdes clinicas da doencga sao
diversas, e existem alguns casos que ele é necessario.
28/07/2021  Paciente Muito boa Aguardo aprovagdo e incorporagdo ao SUS do trikafta.
28/07/2021  Paciente Muito boa
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28/07/2021  Familiar, Regular Os tratamentos atualmente disponiveis para a FC
amigo ou consomem inUmeros recursos de salde e apenas
cuidador de permitem a atenuagdo temporaria de alguns dos
paciente sintomas. Assim, a qualidade de vida destes pacientes, a

sua esperan¢a média de vida e a sua participagdo na
sociedade de forma ativa estdo severamente
comprometidas., , Em 21 de outubro de 2019 surgiu o
medicamento Trikafta, que consiste numa terapia tripla
que tem resultados revoluciondarios para a maioria das
pessoas com FC. O Trikafta demonstrou melhorar
significativamente o progndstico da FC, diminuindo as
exacerbacdes pulmonares e o recurso a internamentos
hospitalares, e melhorando a funcdo respiratoria e a
qualidade de vida dos pacientes. , , No entanto, no
Brasil, apenas UM paciente dos que sdo atualmente
elegiveis para a terapéutica com Trikafta obteve acesso
a mesma. Dada a sua eficdcia, é essencial que este
medicamento seja rapidamente disponibilizado. O
tempo é determinante na FC. Quantos transplantes
podem ser atrasados ou evitados? Quantos dbitos?
Quantas criangas, adolescentes e adultos podem evitar a
deterioracdo clinica? Todo o tempo de espera
burocratico que tem decorrido é sindnimo de perda
progressiva e irreversivel da capacidade respiratdria
desses pacientes., , Face ao exposto, solicito que se
recomende a ado¢do das medidas necessarias para a
disponibilizacdo imediata do medicamento Trikafta a
todos os pacientes de Fibrose Cistica elegiveis no Brasil.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Profissional de Regular Conforme descrito ao longo do relatdrio sobre a perdas  No tdpico de tratamento ndo medicamentoso, esta descrito o
saude de nutrientes e as necessidades nutricionais tratamento nutricional através de uma consulta com

aumentadas, se faz necessario acentuar a importancia Nutricionista. Reforgo que este profissional vai orientar a
dos aspectos nutricionais para manter e/ou recuperar o uma conduta individualizada para recuperar e/ou manter o

estado nutricional dos individuos acometidos pela estado nutricional. Mas ndo sera suficiente quando o
Fibrose Cistica. Portanto, é de suma importancia a paciente ndo tiver condi¢des econdmicas para adquirir
suplementacdo alimentar, seja com formulas alimentos e suplementos. O SUS torna-se primordial para
hipercaldricas, hiperproteicas e hiperlipidicas, bem ajudar a melhorar a qualidade de vida desses individuos.

como a suplementagdo de micronutrientes (vitaminas e
minererais), especialmente na maioria da populagédo
brasileira, decorrentes de precarias condicdes
socioeconOmicas que inviabilizam um aporte nutricional
adequado em um cardapio padrdo dos habitos
regionais. Nesse caso, o Sistema Unico de Satide podera
contribuir para melhorar a qualidade de vida de grupo
acometido pela Fibrose Cistica.

28/07/2021  Familiar, Muito boa GOSTARIA DE ACRESCENTAR ALGUNS MEDICAMENTOS ~ NAO.
amigo ou A LISTA, PORQUE VARIOS PACIENTES DE FIBROSE
cuidador de CISTICA FAZEM USO DE ACORDO COM AS
paciente NECESSIDADES QUE SURGEM NO COTIDIANO DELES, A

SABER: COLOMYCIN, AZTREONAM, DEKAS LIQUIDO E
SOFTGEL, ORKMABI E SYMDEKO. MEDICAMENTOS DE
ALTO CUSTO E DIFICIL ACESSO QUANDO NAO
DISPONIZILIZADO NO SERVIGO PUBLICO DE SAUDE.

28/07/2021  Profissional de Muito boa "Como profissional de educagao fisica especialista em
saude reabilitacdo cardiopulmonar e metabdlica,, no item
""fisioterapia"" abordando Vo2 Max, Fracdo de ejecao,

massa muscular, diabetes, doengas pulmonares, IMC.
Acredito que os profissionais de educacdo fisica tem
muito a colaborar junto a ciéncia, pacientes e
familiares Portanto que seja incluido essa categoria no
PCDT . Criando programas de reabilitacdo em fibrose
cisticas a exemplo dos programas de reabilitacdo
cardiaca"

28/07/2021  Profissional de Boa No momento nenhuma alteragdo Sem comentdrios
saude
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28/07/2021  Familiar, Muito boa E DE SUMA IMORTANCIA ESTE MEDICAMENTE PARA PESSOAS
amigo ou ACOMETIDAS POR ESTA ANOMALIA
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Boa "Consideragdes referentes a parte de NUTRICAO:, -O Como referido no texto, a nutricdo é importantissima nos
saude texto inicia com ""Uma nutricionista..."" o que ndo pacientes com fibrose cistica, pois esta relacionada a
condiz com o grupo de profissionais dos centros que é sobrevida desses pacientes. Entretanto, acredito que foi dada
composto por homens e mulheres. Sugiro: ""Os pouca énfase ao tratamento nutricional, considerando ser
pacientes devem ser acompanhados regularmente por  um documento de referéncia técnica, a parte nutricional esta
nutricionistas, considerando que ha necessidades sucinta demais. Portanto, sugiro que um nutricionista de
nutricionais peculiares na doencga que incluem dieta referéncia escreva o texto de forma mais completa., Seguem
hipercaldrical...], que devem ser adequadas de acordo  também sugestGes para referéncias quanto as
com as necessidades especificas de cada paciente"".,-  recomendagdes nutricionais em anexo.
Devem ser incluidas informacgGes referentes a
intervengdes nutricionais, como uso de suporte
nutricional, com indica¢do/ contraindicacdo de
suplementos nutricionais (que, ao meu ver, sdo tdo
importantes quanto as medicagdes) , -Devem ser
incluidas dosagens recomendadas de vitaminas
lipossoluveis especificas na FC e as particularidades de
suplementagdo de minerais e oligoelementos com
relacdo a reposicao enzimatica, dada relagdo de
aumento/ diminui¢do de absorgdo., -Algumas
especificidades ndo citadas., Estas informagdes podem
ser acrescidas com base no Protocolo Assistencial em
Anexo, publicado em 10/04/2017 (Anexo)"
28/07/2021  Profissional de Muito ruim E fundamental que o Protocolo inclua a Azitromicina,a  Sugiro a incorporacio dos modulares genéticos para a
saude Colimicina, o Ursacol, o Adeks, o Bipap, os suplementos garantia da manuten¢do da qualidade de vida., Sugiro a
hipercaldricos na listagem de produtos direcionados ao  inclusdo da Azitromicina, da Colimicina, do Ursacol, do Adeks,
tratamento da Fibrose Cistica. Isto, pois cada um destes do Bipap, dos suplementos hipercaldricos.
tem importancia FUNDAMENTAL para o cuidado em
saude da pessoa com a patologia. Sugiro ainda a
incorporagao dos modulares genéticos para a garantia
da manutencdo da qualidade de vida, pois é visivel os
resultados positivos que a medicagao realiza aos
pacientes.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Profissional de Boa , A desnutricdo é uma caracteristica frequente e uma
saude comorbidade da Fibrose Cistica (FC). A desnutri¢do e a

baixa estatura estdo relacionadas com o
comprometimento da fun¢do pulmonar em um circulo
vicioso: pacientes desnutridos tendem a apresentar pior
funcdo pulmonar e pacientes com doenga pulmonar
grave tendem a crescer menos. No Brasil, no momento
do diagndstico, 37,4% dos pacientes estdo desnutridos
ou com déficit de crescimento. Isto apoia fortemente as
estratégias nutricionais e os esforcos para manter o
estado nutricional adequado com melhora do ganho de
peso, melhora do ritmo de crescimento, redugao do
indice de desnutricdo, estabilizacdo do quadro
pulmonar melhorando o prognostico, sobrevida e
qualidade de vida dos pacientes, com FC. Nos ultimos
anos, a importancia da nutricdo na evolucdo da FC tem
sido destacada, em diversos estudos, como essencial na
determinagdo do progndstico da doenga. Os objetivos
do tratamento nutricional sdo: avaliacao do estado
nutricional, acompanhamento do ganho pondero-
estatural do paciente, intervengdo precoce, promogao
da educacéo nutricional e aconselhamento dietético. A
terapia nutricional deverd contribuir para, manutencao
e melhora do estado nutricional evitar desequilibrio
nutricional, tal como a deficiéncia de energia, de
minerais e de micronutrientes, além de auxiliar na
estabilizacdo do quadro pulmonar e do estado clinico
geral, na tentativa de interromper o ciclo
desnutricdo/infeccdo. A manutengdo de um estado
nutricional, adequado, assim como a garantia de um
crescimento e desenvolvimento da melhor forma
possivel consiste em um desafio, uma vez que esses
pacientes apresentamum desequilibrio energético
proteico de fisiopatologia multifatorial. Para alcancar o
estado nutricional adequado o tratamento nutricional
para a FC deve englobar uma dieta altamente caldrica
com terapia de reposi¢do enzimatica pancreatica,
suplementacdo vitaminica lipossoluvel, controle das
infeccdes/exacerbagdes assim como outras
comorbidades da fibrose cistica. O tratamento
nutricional envolve terapia comportamental, uso de
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suplementos nutricionais e indicagdo de dieta enteral
via sonda ou ostomias. Para o sucesso no tratamento o
monitoramento nutricional é importante e deve ser
feito através de dados do exame fisico, medidas
antropométricas, composi¢do corporal, ingestdo
alimentar e exames laboratoriais alem da intervencgao
nutricional precoce. A investigagdo do consumo
alimentar devera ser cuidadosa, pois pode auxiliar no
diagndstico e no estabelecimento. A maioria dos
pacientes com Fibrose Cistica ndo conseguem atingir as
necessidades nutricionais a meta por exemplo para
criangas e adolescentes é que estejam > p50 na curva da
OMS. Eles ndo conseguem atingir as necessidades
nutricionais ( calorias, gordura , proteinas ) somente
pela alimentagdo. Esses pacientes que apresentam peso,
estatura e IMC no p entre 10 e 50 precisam de
suplementacdo via oral para atingir as necessidades
nutricionais diarias. E em alguns caso nutri¢do enteral e
ate gastrostomia) e isso impacta na fungdo pulmonar,
qualidade de vida e sobrevida. No Brasil tem
suplementos que os pacientes recebem pela secretaria
de saude. Mas o que me preocupa e muito e que em
alguns estados sdo fornecidos esses suplementos e em
outros nao. , Por exemplo no estado de SP temos um
protocolo de nutricdo de 2012. Este mesmo protocolo
foi atualizado em por mim e algumas colegas
nutricionistas do estado e esta em analise. A intevengao
precoce, o acompanhamento nutricional e a
suplementacdo indicada no momento certo faz a
diferenca para esse paciente. , , Referencias , , Grupo
Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica. Relatdrio anual
de 2016. http://portalgbefc.org.br/, Turck et al. ESPEN-
ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for infants,
children, and adults with cystic fibrosis. Clinical

Nutrition. 2016;35:557-577.,,,,,.,.,,,4 .,
28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Colomycin, Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkmabi,
amigo ou Symdeko
cuidador de
paciente
28/07/2021  Paciente Muito boa Colomycin, Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkmabi,
Symdeko
28/07/2021  Profissional de Boa Considerando o impacto da desnutri¢do no progndstico /
saude tratamento de criangas com fibrose cistica, o texto deveria
ser mais enfatico na importancia do acompanhamento
nutricional por profissional especializado, e abordar as
questdes relacionadas a suplementacdo adequada desses
pacientes e a dispensac¢do de suplementos para todos os
pacientes com indicagdo de uso no territério nacional.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao, Nao
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa Lamento ndo terem encontrado beneficios suficientes quanto

saude

ao uso do Lumacaftor + lvacaftor (orkambi) nos pacientes
com fibrose cistica e terem suspendido no PCDT, pois percebi
melhora da tosse, do sono e da qualidade de vida dos
pacientes quando em uso dele. Mas fico feliz de ter o
ivacatfor como alternativa que va beneficiar os pacientes.
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28/07/2021  Profissional de Ruim "Na redacdo do PCDT proposto, consta que a dieta deve N3ao.
saude ser “hipercaldrica, hiperproteica e hiperlipidica, com

reposi¢ao das vitaminas lipossoluveis e de sais
minerais”. No entanto, ndo sdo previstos os insumos a
serem utilizados para tal fim. A falta de orientacdo e
padronizacao em nivel nacional da terapia nutricional a
ser utilizada para pessoas com fibrose cistica faz com
qgue haja grande variagdo na atengdo a saude. Em alguns
estados os pacientes tém acesso a inimeros
suplementos, mddulos de nutrientes e dietas enterais;
em outros tém acesso a poucos itens e de forma
irregular, e em outros este acesso ndo existe. A fonte de
financiamento também é variavel, incluindo estados,
municipios, associa¢des do terceiro setor, ou mesmo
subsidio pelas préprias familias que tém condigdes.
Muitos pacientes ficam por meses ou anos aguardando
a colocagdo de gastrostomia pelo SUS. Sem duvida, aqui
os principios do SUS ndo sdao cumpridos. E sem acesso a
estes insumos nutricionais, assim como aos suplementos
de vitaminas lipossollveis e aos dispositivos para
colocagao de gastrostomia e utilizagdo de dietas por
sondas, a equidade é praticamente impossivel de ser
alcancada. , Assim, considerando-se a relevancia da
terapia nutricional para o progndstico das pessoas com
fibrose cistica e para que os beneficios da triagem
neonatal possam ser alcangados (ver doc anexo), e que
terapia nutricional é um tdpico ja abordado pela Conitec
em PCDTs aprovados (ex. alergia as proteinas do leite de
vaca, epidermdlise bolhosa, fenilcetonuria); sugiro que a
terapia nutricional seja abordado em maior
profundidade, indicando os parametros nutricionais
indicativos para a instituicdo de terapia nutricional mais
agressiva (ver recomendagdes a seguir e no doc anexo),
e que os insumos necessarios a suplementacao oral,
nutricdo enteral e suplementacdo das vitaminas A, D, E e
K sejam previstos neste PCDT (ver doc anexo). ,,
RECOMENDACGES PARA TERAPIA NUTRICIONAL NA
FIBROSE CISTICA (Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
guidelines on nutrition care for infants, children, and
adults with cystic fibrosis. Clinical Nutrition.
2016;35:557-577):, As recomendacOes para manejo
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nutricional da FC incluem: aumentar ingestdo de energia
(110-200% das recomendagdes), de gorduras (35 a 40%
do VET) e de proteina (para 20% do VET), para
manuteng¢ao da massa magra e melhora dos desfechos
em longo prazo; aumentar a ingestdo de acidos graxos
essenciais (ex. linoléico), para melhor crescimento e
sobrevida; e aconselhamento nutricional para todos,
com intervencdo se peso e estatura inferiores ao P50.
Pessoas com insuficiéncia pancreatica também precisam
receber suplementos com vitaminas A, D, E e K. Estas
recomendacdes estdo mais detalhadas a seguir:, ,
Pessoas com estado nutricional normal devem receber
aconselhamento nutricional preventivo. O estado
nutricional normal é classificado como: , *Bté 24 meses
de idade: peso e altura > ou = ao P50, *@ a 18 anos:
IMC > ou = ao P50, eRdultos: IMC 18,5 a 22 (mulheres)
e 18,5 a 23 (homens) ou auséncia de perda de peso, ,
Pessoas com estado nutricional comprometido devem
receber suporte nutricional especial, com modificagdo
da dieta e/ou introdugdo de suplementos nutricionais
orais. O estado nutricional comprometido é classificado
como:, *BAté 24 meses de idade: peso e altura entre

P10 e P50, *@ a 18 anos: IMC entre P10 e P50 ou perda
de peso nos ultimos 2 a 4 meses ou falta de ganho de
peso nos ultimos 2 meses, *Rdultos: IMC <18,5 ou
perda de peso de 5% nos 2 meses anteriores, , A
nutricdo enteral (via sondas) é recomendada para
pessoas com subnutri¢ao, classificada como:, eR&té 24
meses de idade: peso e altura < P10, e2 a 18 anos: IMC
se mantendo < P10 ou perda de peso de 2 pontos
percentis desde a ultima consulta e parada do ganho de
altura, eAdultos: IMC se mantendo <18,5 ou
persisténcia da perda de peso (>5%) e baixa estatura"

28/07/2021  Familiar, Muito boa Uma vida ndo tem preco. Aguardando aprovagao e incorporagdo do Trikafta.
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021 Interessado no Boa
tema
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28/07/2021  Profissional de Regular "Sim! A forma como citaram a importancia da nutricio ~ Sim! Foi colocado uma nutricionista deve acompanhar... UMA
saude foi muito breve, precisamos reforcar como é importante nutricionista? E os homens nutricionistas

ofertar os suplementos de maneira igualitaria para todo
o Brasil., O cuidado nutricional é de extrema
importancia no paciente com fibrose cistica e uma
abordagem dietética é importante desde o
diagndstico.10 Os pacientes com fibrose cistica
necessitam de uma taxa caldrica maior em relagéo a
individuos sem a enfermidade. Os protocolos
internacionais recomendam uma ingestdo energética de
110 a 200% das necessidades para a idade para o ganho
de peso.25 As necessidades nutricionais aumentam
dependendo do grau de ma absorcdo, fungcdo pulmonar,
inflamacdo cronica e exacerbag¢des pulmonares agudas.6
Recomenda-se que a crianga com FC consuma cerca de
35-40% da energia na forma de lipidios, 20% da proteina
e 40-45% dos carboidratos.6,21. A necessidade proteica
também é maior no paciente com fibrose cistica. a. Um
aumento de 1,5 a 2 vezes a recomendacdo diaria de
proteina para a idade é sugerido nestes pacientes 2,6.,
Pacientes com FC precisam de acompanhamento
nutricional frequente, com monitoramento do
crescimento e identificacdo precoce das deficiéncias. O
uso de suplementos orais no intervalo de refeigdes,
nunca em substituicdo as mesmas, atua como
coadjuvante no fornecimento de calorias e proteinas e
auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos.2,10,

E sabido que a desnutri¢cdo piora a doenca, podendo
contribuir para a faléncia do quadro pulmonar, aumento
da susceptibilidade a infecgGes, internagdes
prolongadas, aumento da morbidade e mortalidade
Assim, sdo necessarias avaliagGes periddicas feita por
uma equipe multidisciplinar para identificar as situacées
de risco e tratar as complica¢Oes e, diante da falta de
ganho de peso com suplementacdo oral, a terapia
nutricional enteral deve ser instituida. ,, REFERENCIAS:,
, Sullivan JS, Mascarenhas MR. Nutrition: Prevention and
management of nutritional failure in Cystic Fibrosis. J
Cyst Fibros. 2017; 16(Suppl 2):5S87-5S93., Stallings VA,
Stark LJ, Robinson KA, et al. Evidence-based practice
recommendations for nutrition-related management of
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children and adults with cystic fibrosis and pancreatic
insufficiency: results of a systematic review. ] Am Diet
Assoc. 2008;108:832€9., Turck D, Braegger CP, Colombo
C, et al. ESPENESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition
care for infants, children, and adults with cystic fibrosis.
Clin Nutr. 2016;35(3):557-577., Sinaasappel M, Stern M,
Littlewood J, et al. Nutrition in patients with cystic
fibrosis: a European Consensus. J Cyst Fibros. 2002;
1:51e75., Colombo C, Nobili RM, Alicandro G. Challenges
with optimizing nutrition in cystic fibrosis. Exp Rev
Respir Med. 2019;13(6):533-544., Terapia
Nutricional da Crianga com Fibrose Cistica, SBP, 2021, "

28/07/2021  Profissional de Regular Poderia dar mais importancia ao suporte nutricional aos
saude portadores de FC
28/07/2021  Familiar, Boa E fundamental incluir as seguintes medica¢des que sao A vida com fibrose cistica e muito dificil, mas com o
amigo ou de extrema importancia para o tratamento da fibrose tratamento correto e adequado, os pacientes podem ter uma
cuidador de cistica:, Orkambi, Symdeco, Aztreonam, Dekas softgel e  sobrevida melhor!
paciente liguido, Colomicym
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Regular Faltou incluir a importancia da nutri¢do e o tratamento
saude nutricional com suplementos alimentares para o

desenvolvimento e ganho de peso do paciente. Evitando
as desnutri¢des e consequentemente o agravamento do
quadro clinico.

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Profissional de Boa "0 cuidado nutricional é de extrema importancia no
saude paciente com fibrose cistica e uma abordagem dietética

é importante desde o diagndstico.10 Os pacientes com
fibrose cistica necessitam de uma taxa calérica maior em
relagcdo a individuos sem a enfermidade. Os protocolos
internacionais recomendam uma ingestao energética de
110 a 200% das necessidades para a idade para o ganho
de peso.25 As necessidades nutricionais aumentam
dependendo do grau de ma absorg¢ao, fungao pulmonar,
inflamacdo cronica e exacerbagdes pulmonares agudas.6
Recomenda-se que a crianga com FC consuma cerca de
35-40% da energia na forma de lipidios, 20% da proteina
e 40-45% dos carboidratos.6,21. A necessidade proteica
também é maior no paciente com fibrose cistica. a. Um
aumento de 1,5 a 2 vezes a recomendagdo diaria de
proteina para a idade é sugerido nestes pacientes 2,6.,
Pacientes com FC precisam de acompanhamento
nutricional frequente, com monitoramento do
crescimento e identificacdo precoce das deficiéncias. O
uso de suplementos orais no intervalo de refeigdes,
nunca em substituicdo as mesmas, atua como
coadjuvante no fornecimento de calorias e proteinas e
auxiliam no ganho de peso de criancgas e adultos.2,10,

E sabido que a desnutri¢do piora a doenga, podendo
contribuir para a faléncia do quadro pulmonar, aumento
da susceptibilidade a infec¢Ges, internagdes
prolongadas, aumento da morbidade e mortalidade
Assim, sdo necessarias avaliagdes periddicas feita por
uma equipe multidisciplinar para identificar as situacGes
de risco e tratar as complicagGes e, diante da falta de
ganho de peso com suplementagdo oral, a terapia
nutricional enteral deve ser instituida., , REFERENCIAS:,
, Sullivan JS, Mascarenhas MR. Nutrition: Prevention and
management of nutritional failure in Cystic Fibrosis. J
Cyst Fibros. 2017; 16(Suppl 2):587-S93., Stallings VA,
Stark LJ, Robinson KA, et al. Evidence-based practice
recommendations for nutrition-related management of
children and adults with cystic fibrosis and pancreatic
insufficiency: results of a systematic review. J Am Diet
Assoc. 2008;108:832€9., Turck D, Braegger CP, Colombo
C, et al. ESPENESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition
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care for infants, children, and adults with cystic fibrosis.
Clin Nutr. 2016;35(3):557-577., Sinaasappel M, Stern M,
Littlewood J, et al. Nutrition in patients with cystic
fibrosis: a European Consensus. J Cyst Fibros. 2002;
1:51e75., Colombo C, Nobili RM, Alicandro G. Challenges
with optimizing nutrition in cystic fibrosis. Exp Rev
Respir Med. 2019;13(6):533-544., Terapia
Nutricional da Crianca com Fibrose Cistica, SBP, 2021"

28/07/2021  Profissional de Boa Na parte NUTRICAO:, Enfatizar a importancia da "Revisar a frase: ""Uma nutricionista de acompanhar cada
saude intervencgdo nutricional precoce e individualizada com paciente.."", Sugiro: Os pacientes com Fibrose Cistica devem
uso de suplementos orais e/ou férmulas enterais ser acompanhados por profissional nutricionista "

hipercaloricos e hiperproteicos para manuteng¢ao ou
recuperacdo nutricional dos pacientes com Fibrose
Cistica

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Profissional de Boa "0 cuidado nutricional é de extrema importancia no
saude paciente com fibrose cistica e uma abordagem dietética

é importante desde o diagndstico.10 Os pacientes com
fibrose cistica necessitam de uma taxa calérica maior em
relacdo a individuos sem a enfermidade. Os protocolos
internacionais recomendam uma ingestdao energética de
110 a 200% das necessidades para a idade para o ganho
de peso.25 As necessidades nutricionais aumentam
dependendo do grau de ma absorg¢do, fungao pulmonar,
inflamacdo cronica e exacerbacgdes pulmonares agudas.6
Recomenda-se que a criangca com FC consuma cerca de
35-40% da energia na forma de lipidios, 20% da proteina
e 40-45% dos carboidratos.6,21. A necessidade proteica
também é maior no paciente com fibrose cistica. a. Um
aumento de 1,5 a 2 vezes a recomendacgdo didria de
proteina para a idade é sugerido nestes pacientes 2,6.,
Pacientes com FC precisam de acompanhamento
nutricional frequente, com monitoramento do
crescimento e identificacdo precoce das deficiéncias. O
uso de suplementos orais no intervalo de refeicdes,
nunca em substituicdo as mesmas, atua como
coadjuvante no fornecimento de calorias e proteinas e
auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos.2,10,

E sabido que a desnutri¢do piora a doenga, podendo
contribuir para a faléncia do quadro pulmonar, aumento
da susceptibilidade a infecgGes, internagdes
prolongadas, aumento da morbidade e mortalidade
Assim, sdo necessarias avaliagdes periddicas feita por
uma equipe multidisciplinar para identificar as situacGes
de risco e tratar as complicagGes e, diante da falta de
ganho de peso com suplementagdo oral, a terapia
nutricional enteral deve ser instituida., , REFERENCIAS:,
, Sullivan JS, Mascarenhas MR. Nutrition: Prevention and
management of nutritional failure in Cystic Fibrosis. J
Cyst Fibros. 2017; 16(Suppl 2):587-593., Stallings VA,
Stark LJ, Robinson KA, et al. Evidence-based practice
recommendations for nutrition-related management of
children and adults with cystic fibrosis and pancreatic
insufficiency: results of a systematic review. J Am Diet
Assoc. 2008;108:832€9., Turck D, Braegger CP, Colombo
C, et al. ESPENESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition
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care for infants, children, and adults with cystic fibrosis.
Clin Nutr. 2016;35(3):557-577., Sinaasappel M, Stern M,
Littlewood J, et al. Nutrition in patients with cystic
fibrosis: a European Consensus. J Cyst Fibros. 2002;
1:51e75., Colombo C, Nobili RM, Alicandro G. Challenges
with optimizing nutrition in cystic fibrosis. Exp Rev
Respir Med. 2019;13(6):533-544., Terapia
Nutricional da Crianca com Fibrose Cistica, SBP, 2021"

28/07/2021  Familiar, Muito boa Colomycin, Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkmabi,
amigo ou Symdeko
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Regular A disponibilidade do suporte nutricional, contemplando Acredito que a terapia nutricional precisa ser melhor
saude polivitaminico especificos, suplementacdo por via oral e enfatizada enquanto parte do tratamento. Considerando a
enteral poderia ser especificada para que os pacientes relagdo com melhor sobrevida, progndstico e qualidade de
tenha acesso de forma regular. Atualmente, cada estado vida dos pacientes.
tem sua forma de oferecer esse suporte aos pacientes, o
que deixa muitos pacientes sem acesso ao suporte
nutricional adequado.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Aprovagdo e incorporagdo do trikafta.
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Maravilhoso saber que as pessoas que necessitam dessa
amigo ou medica¢do poderao ter acesso para uma vida mais
cuidador de tranquila e menos angustiante.
paciente
28/07/2021  Paciente Muito boa GOSTARIA QUE INCLUISSE O MEDICAMENTO COLISTIN
METADTO 1.000.000UI
28/07/2021  Familiar, Muito boa Agradecer pela oportunidade da corregao do defeito
amigo ou genético nas pessoas com FC e ndo apenas trata-las...
cuidador de pois com o novo protocolo clinico ird haver uma
paciente diminui¢do ou quase paralizagdo na progressao da
doenca.
28/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Profissional de Regular Gostaria que fosse refor¢cado a importancia da nutricdo
saude e do uso de suplementos pelos pacientes de forma
acessivel e igualitaria
28/07/2021  Familiar, Muito boa Temos medicamentos e os pacientes precisam deles Precisamos do trikafica e de todos os proximos
amigo ou para viver, nos pais ficamos desesperados querendo o medicamentos que estejam para vir, pois temos mutagées
cuidador de bem estar e a saude dos nossos filhos e precisamos dos  que ainda ndo sdo beneficiadas por esses medicamentos.
paciente medicamentos para que eles figuem bem.
28/07/2021  Profissional de Regular sim, incluir informacdes a respeito do tratamento Inclusdo de vitaminas lipossoluveis, em altas dosagens, para
saude nutricional no paciente com fibrose cistica (documento o tratamento (documento em anexo)
em anexo)
28/07/2021  Familiar, Muito boa GOSTARIA QUE FOSSE INCLUIDO O MEDICAMENTO
amigo ou COLISTIN METATO 1.000.00 Ul
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Boa O protocolo deveria indicar, sim, o uso do acido
amigo ou ursodesoxicdlico para pacientes com comprometimento
cuidador de hepatico. Ele é largamente prescrito pelos médicos
paciente especialistas em fibrose cistica, ndo apenas no Brasil,
mas em muitos paises. O medicamento, inclusive, é a
Unica op¢do medicamentosa disponivel para desacelerar
o comprometimento hepatico progressivo. A ndo
indicagdo pela proposta de PCDT apresentada
provavelmente esta embasada em avaliagdo feita pela
CONITEC em 2013, portanto totalmente ultrapassada. E
necessario incluir o acido ursodesoxicdlico, uma vez que
todo o restante do tratamento (para os demais drgaos)
pode se tornar inutil para pacientes acometidos de
doenga hepatica se ndo houver tratamento do figado.
Trata-se de medicamento de prego baixo para o poder
publico, mas muito alto para a esmagadora maioria das
familias de pessoas com fibrose cistica.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Maravilhoso saber que tantas pessoas que necessitam
amigo ou desse protocolo conseguirdo incluir em seu dia a dia e
cuidador de melhorar ainda mais as suas qualidades de vida.
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa GOSTARIA QUE FOSSE INCLUIDO O MEDICAMENTO
amigo ou COLISTIN METATO 1.000.00 Ul
cuidador de
paciente

Pagina 68 de 108



Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021

Empresa

Regular

Consulta Publica Conitec n2 63: relativa a proposta de
incorporacgao de Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas da Fibrose Cistica —Julho, 2021., A
DANONE NUTRICIA vem, mui respeitosamente,
apresentar suas manifestagdes relativas a Consulta
Publica no. SCTIE/MS no 63 aberta pela CONITEC
(Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no
Sistema Unico de Satde), a qual se refere a atualizacdo
do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Fibrose
Cistica., A Danone acredita na importancia de politicas
publicas que garantam cada vez mais a promogdo da
saude, da nutri¢do e da alimentagdo da populagao,
incluindo grupos populacionais especificos, como é o
caso de pacientes com Fibrose Cistica (FC). Pensando em
politicas publicas mais abrangente, e que insiram a
nutricdo especializada, segmento da nutri¢do relativo
aos alimentos para fins especiais, aqueles definidos pela
Portaria SVS n° 29/1998 e pela PNAN., Nesse contexto,
gostariamos de parabenizar a COORDENACAO DE
GESTAO DE PROTOCOLOS CLINICOS E DIRETRIZES
TERAPEUTICAS —CPCDT/CGGTS/DGITIS/SCTIE/MS pelas
modificacGes e avancos desse protocolo quando
comparado as duas versdes anteriores, de 2017,
Protocolos para Manifestagdes Pulmonares e
Insuficiéncia Pancreatica., Contudo, acreditamos na
importancia da nutricdo especializada para os pacientes,
com fibrose cistica, dado o impacto que o estado
nutricional determina na morbimortalidade desses
pacientes. Apesar desse novo PCDT de Fibrose Cistica
recomendar que “Uma nutricionista deve acompanhar
cada paciente, havendo necessidade de uma dieta
hipercaldrica, hiperprotéica e hiperlipidica, com
reposi¢cao das vitaminas lipossoliveis e de sais minerais;
Lactentes até os 2 anos de idade devem receber
reposicdo de cloreto de sddio (NaCl) na dose de 2,5
mEq/kg/dia (1 g de sal = 17 mEq de NaCl) para evitar
desidratagdo hiponatrémica”, acreditamos que
poderiam ser acrescentadas nesse documento outras
recomendag¢des mais robustas e mais completas de
acordo com os dados da literatura., Conforme o ultimo
Registro Brasileiro de pacientes com FC1, publicado em

"A Sociedade Brasileira de Pediatria publicou em Junho de
2021 um documento cientifico sobre Terapia Nutricional da
Crianga com Fibrose Cistica7. Nele destaca que: “Os pré-
escolares e escolares podem apresentar recusa e outros
problemas relacionados a alimentacao, prejudicando o ganho
de peso e gerando situagdes de estresse para os pais,
principalmente porque a condi¢do nutricional caminha junto
com a saude pulmonar. O uso de suplementos orais, pode
atuar como coadjuvante no fornecimento de calorias e
proteinas e auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos.
Uma férmula polimérica hipercaldrica (1,5kcal/mL) é bem
tolerada na maior parte dos pacientes”., A Sociedade
Europeia de Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia e
Nutricdo (ESPGHAN), a Sociedade Europeia de Fibrose Cistica
(ECFS) e a Sociedade Europeia de Nutri¢do Clinica e
Metabolismo (ESPEN) publicou uma diretriz em 2017 sobre
cuidados nutricionais para bebés, criancas e adultos com
fibrose cistica8, nesta publicagao deixa muito claro que existe
uma relagdo clara entre bom estado nutricional e melhor
fungdo pulmonar, com consequente melhora dos desfechos
clinicos e da sobrevida., Com base nas evidéncias
apresentadas, conclui-se que a nutricdo especializada pode
resultar em beneficios clinicos significativos, como reducao
de complicagGes pulmonares, atingimento adequado de
aporte caldrico e de micronutrientes, bom crescimento e
ganho de peso em criangas, aumento ou estabilizagdo do
peso em adultos com consequente ganho de massa magra,
melhora da fun¢do pulmonar, forga muscular e balanco
nitrogenado. implicando também em beneficios econémicos
para o sistema. , Sugerimos, portanto, que nesse PCDT seja
incluido um capitulo para protocolos de atendimento
nutricional da pessoa com FC, com o objetivo de padronizar
condutas e suplementos nutricionais essenciais ao
tratamento dos pacientes com fibrose cistica em todo o
Brasil., Acreditamos que o processo de avaliacdo de
tecnologias de saude traz mais transparéncia e eficiéncia na
andlise dos processos de incorporagao, e reiteramos 0 nosso
compromisso com a ciéncia. Tendo como base as evidéncias
cientificas aqui apresentadas, esperamos ter contribuido com
0 grupo técnico da Conitec e com a sociedade., , ,,
REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS:, , 1.RBegistro Brasileiro de
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2018 a prevaléncia de desnutricdo no momento do
diagnostico de FC é de 35% com uma mediana de idade
no diagnostico de 3,5 meses, o que determina a
urgéncia de uma intervengao nutricional nestes
pacientes. , A prevaléncia da desnutricdo relacionada a
doenca e de seu impacto na evolugado clinica do
paciente, além do consequente 6nus econdémico para o
sistema de salde, é relevante, por isso diretrizes
especializadas em nutricdo em todo o mundo
incentivam a triagem nutricional para identificar fatores
de risco e possibilitar a intervencdo nutricional precoce.
, A Diretriz Brasileira de Diagnostico e Tratamento de
FC2, publicado em 2017, recomenda muito claramente
que “A prevencdo dos disturbios nutricionais pressupde
a ingestdo de uma dieta hipercaldrica e hiperproteica,
suplementagdo vitaminica, terapia de reposi¢do
enzimatica e controle das infeccbes/exacerbacdes/
outras comorbidades da fibrose cistica. O tratamento
envolve terapia comportamental, uso de suplementos
nutricionais, uso de dieta enteral via sonda nasoenteral
numa fase aguda e via gastrostomia para uso
prolongado.”, A desnutri¢ao é reconhecida como um
dos piores fatores prognésticos da FC3.Esta ja
demonstrado e aceito por multiplas publicagdes e
diversas diretrizes internacionais (Diretrizes Nutricionais
para FC na Australia4, Reino Unido5 entre outros) que, a
otimizagdo do crescimento e da nutricdo em pessoas
com FC influencia positivamente a fungao pulmonar e,
portanto, a sobrevivéncia., Um artigo de revisdo
publicado por pesquisadores da Unicamp (2016)
demonstrou que a gravidade da doenca pulmonar é
associada com o crescimento e estado nutricional.
Assim, a intervencdo nesses parametros pode levar a
melhor progndstico e expectativa de vida6.

Fibrose Cistica 2018. http://rebrafc.org.br/inicio,
2.Rthanazio, Rodrigo Abensur et al. “Brazilian guidelines for
the diagnosis and treatment of cystic fibrosis.” Jornal
brasileiro de pneumologia: publicagdo oficial da Sociedade
Brasileira de Pneumologia e Tisilogia vol. 43,3 (2017): 219-
245. doi:10.1590/51806-37562017000000065, 3.Bmbrosio
VLS, Palchetti CZ, Neri LCL, Nicolosi SPZ, Silva VN, Simdes
APB, Seminara A, Almeida DT, Franca JM. PROTOCOLO DE
ATENDIMENTO NUTRICIONAL EM FIBROSE CiSTICA do Estado
de S3o Paulo, 2012. Disponivel em:
http://www.spsp.org.br/spsp_2008/download/Protocolo%20-
%20Fibrose.pdf , 4.8axby N., Painter C., Kench A, King S.,
Crowder T., van der Haak N. and the Australian and New
Zealand Cystic Fibrosis Nutrition Guideline Authorship Group
(2017). Nutrition Guidelines for Cystic Fibrosis in Australia
and New Zealand, ed. Scott C. Bell, Thoracic Society of
Australia and New Zealand, Sydney., 5.8linical Guidelines:
Care of Children with Cystic Fibrosis Royal Brompton Hospital
www.rbht.nhs.uk/childrencf , 6.Mauch RM et al.
Association of growth and nutritional parameters with
pulmonar function in cystic fibrosis: a literature review. Rev
Paul Pediatr. 2016;34(4):503-509., 7.ferapia Nutricional da
Crianga com Fibrose Cistica. Departamentos Cientificos de
Suporte Nutricional e Pneumologia (2019-2021) Sociedade
Brasileira de Pediatria. 8, 22 de junho 2021., 8.furck et al.
ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for
infants, children, and adults with cystic fibrosis. Clinical
Nutrition. 2016;35:557-577.,,, "

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Estou muito feliz da revisdo do protocolo das diretrizes
para a FC. Saber que as criancas poderao utilizar de
menos medicacGes e terem um menor avango da
doenga.
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28/07/2021  Familiar, Ruim Incluir ir medicamentos:, Colomycin, Aztreonam, Dekas  Nao
amigo ou liquido e softgel, Orkmabi, Symdeko
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

28/07/2021  Familiar, Boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Boa "Gostaria que incluissem a importancia da Nutri¢do e Precisa MUITO aumentar a parte da nutrigdo, que é de
saude oferta de suplementos nutricionais de forma igualitaria., extrema importancia!
No trecho relacionado a nutri¢cdo é importante alterar
, visto

Uma nutricionista"" para ""Um nutricionista
gue esse termo contribui para o esteredtipo da
profissdo e ha profissionais masculinos também!"

28/07/2021  Profissional de Boa Gostaria de salientar que o Protocolo ficou bom,
saude incluindo orientagGes importantes de forma clara e

concisa, e abrangendo a terapéutica amplamente.,
Contudo, gostaria de ressaltar que, em meio as
orientacGes propostas, a nutricdo ficou subestimada
frente a sua importancia na terapéutica, apenas
abordada de maneira generalizada em um pardagrafo do
protocolo inteiro. O mesmo também nao eita a
importancia dos suplementos vitaminicos necessarios
para o tratamento, o que é fundamental para a
manutencao do estado nutricional do paciente.

28/07/2021  Profissional de Boa

saude
28/07/2021 Interessado no Regular sim, o protocolo deveria acompanhar o que ja vem a ndo recomendacdo do acido ursodesoxicolico para doenca

tema sendo deferido em alguns estados aos pacientes, hepatica relacionada a FC ndo esta em acordo ao regramento
deveria ser incluido a medicagdo Azitromicina e do ministerio saude num parecer 2013, deveria haver
colismetato sodico, as vitaminas lipossoluveis e atualizacdo estudos e debate. Seria limitar tratamento do
minerais, oxigenoterapia domiciliar, ventilicdo ndo paciente levando-o a morte.
invasiva (bipap) do nebulizador para utilizagdo de
inalatdrios
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28/07/2021  Paciente Muito boa Gostaria de salientar o quanto a melhora na qualidade de
vida esses medicamentos podem nos proporcionar. Na
pandemia, acredito que muitas pessoas puderam ver como é
que vivemos, sempre com falta de ar, tosse, dificuldade de
fazer atividades basicas, se locomover. Nossa rotina ndo é
facil, todo medicamento que puder agregar, é
importantissimo para nossa melhora em qualidade de vida!
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Como mae de paciente fibrocistica, considero a Além de melhorar a qualidade de vida dos pacientes através
amigo ou proposta muito boa, mas precisamos da inclusao de da melhora da saude fisica, precisamos melhorar a saude
cuidador de novos medicamentos como o Trikafta para pacientes mental ndo somente de nossos filhos que sofrem muito com
paciente gue tem as mutagoes elegiveis para o referido esta enfermidade, mas também de pais e familiares que
medicamento. O mesmo ja se demonstrou eficaz no lutam incansavelmente em busca de novas alternativas de
tratamento desta enfermidade, melhorando o VEF1 e as tratamento. O quero deixar claro é que isto é uma
exacerbagdes em pacientes de outros paises, necessidade urgente, ou seja, a liberagdo de forma urgente e
incorporagdo de novos medicamentos ja aprovados em
renomadas agencias no exterior (Trikafta) ou outros que
venham a surgir. Ndo podemos esperar e ver nossos filhos
morrerem por falta de medicamentos que podem salvar suas
vidas. Temos que agir antes e o mais rapido possivel. O que é
melhor: Ver nossos filhos numa fila de transplante pulmonar
(ultima alternativa de tratamento) ou agir antecipadamente
através da utilizagcdo de novas terapias ja aprovadas e com
eficacia comprovada?
28/07/2021  Familiar, Muito boa Sou esposo de uma portadora de FC. As medicagdes
amigo ou melhoram muito sua qualidade de vida, é muito importante
cuidador de para os portadores de FC a inclusdo de medicamentos
paciente sempre que possivel. A vida é nosso maior tesouro, temos
que lutar por ela.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Boa

Como dito no texto do PCDT o tratamento da Fibrose
Cistica (FC) é complexo. Como a FC é uma doenga
multissistémica é necessaria uma extensa rotina de
medicamentos e cuidados para que a pessoa com FC
possa ter uma boa qualidade de vida., Esse novo texto
de PCDT contempla novas e importantes aquisicdes para
o tratamento da FC, mas também deixa de fora outras,
tdo importantes quanto., Seguem alguns pontos
importantes que ficaram de fora:, - No texto fala que a
tobramicina inalatéria deve ser precedida do uso de
broncodilatadores, mas ndo contempla nenhum
broncodilatador no PCDT, o mais comumente usado é o
sulfato de Sabultamol., - Para uso das medicac¢des
inalatdrias é necessario nebulizadores adequados as
necessidades das medicagdes, € muito importante que
esses aparelhos sejam fornecidos, assim como seus
acessorios de substituicdo., - Os pacientes com FC que
se encontram numa fase intermedidria ou avangada da
doenca necessitam do uso da Azitromicina de forma
continua, 3 vezes por semana, é necessaria a introducdo
desse medicamento no PCDT., - Ndo existe so a
Tobramicina inalatéria para tentativa de erradicacdo ou
controle da infeccdo de pseudomonas nas vias
respiratdrias, muitas vezes, por resisténcia ou alergia a
Tobramicina é necessario ter outra alternativa
medicamentosa, como o Colistimetato Sddico, outro
medicamento imprescindivel para constar no PCDT de
FC. , - Devido a md absorcdo intestinal dos nutrientes
precisamos fazer a suplementagdo de vitaminas e
minerais, principalmente das vitaminas lipossoluveis,
ADEK., - Também devido a ma absor¢do e a necessidade
de ingesta caldrica aumentada, devido as inflamagdes e
infecgOes precisamos complementar as refeigdes com
suplementacdo alimentar hipercaldrica e hiperprotéica.
, - Tenho 2 filhos com FC, 1 deles tem a Doenga Hepatica
Relacionada a FC, as enzimas hepdticas dele sé
conseguem ficar em niveis aceitaveis quando ele esta
usando o Ursacol, o 4cido Ursodesoxicdlico. E
importantissimo que seja revista a decisdo da Conitec de
2013, ja se passaram 8 anos, de ndo recomendar o
Ursacol, essencial para retardar a evolugdo da doenca

E importantissimo que esses protocolos sejam revistos com
frequéncia para evitar a falta de assisténcia adequada aos
pacientes, o que leva a uma rapida piora da doenga e uma
baixa expectativa de vida., As pessoas com FC podem ter uma
vida com qualidade, se tornar adultos produtivos, mas
precisam de diagndstico precoce, tratamento adequado em
Centros de Referéncia, sé assim, podemos ter no Brasil uma
expectativa de vida tdo animadora como a que ja acontece
em outros paises., Tenho dois filhos adolescentes com FC e é
evidente como a doenga esta progressivamente avangando,
precisamos ampliar a assisténcia de tratamento para diminuir
a velocidade de progressdo ou até estagnar, enquanto
esperamos a cura.
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hepética., - E necesséria a dispensacdo de ventilagdo
mecanica ndo invasiva, com 2 controles de pressoes,
inspiratdria e expiratéria (BIPAP), para melhorar a
ventilagdo e facilitar a expectoragdo da secregdo
pulmonar. Um dos meus filhos comecou a piorar muito
rapidamente a condi¢do pulmonar, apresentando crises
de tosse didrias que estavam comprometendo sua
qualidade de vida, para comer, assistir aula, dentre
outras atividades, além da necessidade do uso
frequente de antibidticos orais e venosos, depois do uso
diario do BIPAP, ele melhorou muito sua qualidade de
vida e reduziu muito a necessidade do uso de
antibidticos orais e venosos. ,

28/07/2021  Paciente Muito boa ESTOU MUITO FELIZ EM PASSAR MENOS TEMPO LIGADA
A APARELHOS E MENOS TEMPO TENDO QUE INGERIR
MEDICAGOES. QUE LOGO ESSE RECURSO SEJA
APROVADO PARA TODAS AS CRIANCAS QUE TENHAM
ESSA GENETICA OU OUTRAS... 0 QUANTO MAIS CEDO
COMECARMOS O TRATAMENTO ADEQUADO, MENOS
SEQUELAS TEREMOS NO NOSSO FUTURO.

28/07/2021 Interessado no Muito boa
tema
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Todas as etapas do tratamento sdo de extrema Precisamos manter todo o tratamento., , Solicito a carater o
amigo ou importancia, minha filha tem dés do teste do pezinho retorno do Dekas polivitaminico, pois este é incomparavel no
cuidador de ainda com 1 més de vida, hoje com 4 anos e 7 meses mercado., Ele é um dia Unicos com antioxidantes e
paciente estamos em controle da doenca., , A equipe me capacidade de melhor absorc¢do., Todas as farmacias do

fortaleceu tanto psicologicamente quanto nos estado do RG me retornaram por email informando que sua
tratamentos. , As enzimas sao fundamentais paratodo  importagdo é impossivel e que sua manipulagdo é incerta,
tipo de ingestdo caldrica e o organismo dela se adorou por ndo ter todos os componentes em seus acessos .
bem., O dekas polivitaminico é fundamental como

polivitaminico e contém uma absor¢do melhor

conforme os estudos., A nebulizacdo é primordial para

as vias aéreas que sempre estdo congestionadas e os

nebulizadores ndo duram mais que 2 anos., Nao

podendo ser falhada ou interrompida, tratamento diario

gue manifesta seus efeitos positivo e de longo prazo.,

Algumas criangas necessitam de suplemento, como

leites caldricos, devido sua mal absorcdo genética.

Muito fiz uso para minha filha. , Todos os profissionais

da equipe e os tratamentos respectivos, nos conduziram

ao historico de saude exemplar da paciente Giulia Maria

Ferreira Steindorff., , ,

28/07/2021  Familiar, Muito boa Ndo Estes modeladores sdo a Unica esperanca de vida ao meu
amigo ou filhp, por favor ndo permitam que eu perca pra esta doenga
cuidador de mais um filho , Obs: J4 perdi 2 filhas.
paciente
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28/07/2021 Interessado no Regular "Queria me expressar que em relacdo ao tema da Enfim acredito que o paciente precisa ser atendido de forma
tema desnutricdo. Como mencionado no texto ""A global em todas as frentes e comorbidades que a doenga
desnutricdo e o déficit de crescimento na FC sdo tem, necessita de centros especializados, medicamentos e da
frequentes e ocorrem tanto pela dificuldade , em NUTRICAO.

alcancar as necessidades energéticas aumentadas,
quanto pela perda de energia devido a, inflamagao e a
infeccdo pulmonar crénicas. A desnutricdo pode ser
agravada por anorexia, , pelo refluxo gastroesofagico
e/ou tosse, por piora da infec¢do respiratoria cronica,
por estresse , psicossocial. A destruicdo progressiva do
parénquima pancreatico pode levar a alteragGes da sua
fungdo enddcrina, sendo que cerca de 20% dos
adolescentes e 40% dos adultos desenvolvem , diabete.
Pode haver prejuizo da mineralizacdo Ossea, vista
na densitometria 6ssea, mesmo, durante a infancia,
com necessidade de tratamento nos casos graves. Todos
esses , comemorativos aumentam a morbidade e
mortalidade desses pacientes, com pior qualidade de,
vida""., , No Brasil, tem um diagndstico, 37,4% dos
pacientes estdo desnutridos ou com déficit de
crescimento e precisam de dieta hipercaldrica,
hiperprotéica e hiperlipidica, com reposi¢ado das
vitaminas lipossoluveis e de sais minerais, (Grupo
Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica. Relatdrio anual
de 2016. http://portalgbefc.org.br/), porém o PCDT
mencionam esta necessidade e ndo estdo prevendo o
fornecimento de nutricdo deste tipo apenas o de
medicamentos., , Li em um outro artigo que foi
publicado por pesquisadores da Unicamp (2016)
demonstrou que a gravidade da doenga pulmonar é
associada com o crescimento e estado nutricional.
Assim, a intervencgdo nesses parametros pode levar a
melhor progndstico e expectativa de vida (. Mauch RM
et al. Association of growth and nutritional parameters
with pulmonar function in cystic fibrosis: a literature
review. Rev Paul Pediatr. 2016;34(4):503-509), , ,
Sabendo que se 37,4% dos pacientes estdao desnutridos
em nada adianta realizar apenas o fornecimento de
medicamentos, pois aqui mostra que se nao realizar o
tratamento de forma global o paciente tera uma maior
comorbidade e mortalidade., , Vocés mencionam
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desnutri¢do no texto da proposta do PCDT e entendo a
necessidade de ter politicas publicas mas ndo existe
planejamento para sanar esse problema dos pacientes. "

28/07/2021  Familiar, Muito boa ESTOU FELIZ EM SABER QUE MINHA NETA TERA ACESSO
amigo ou A MEDICACAO CORRETA! OBRIGADA AO SUS POR VER O
cuidador de SOFRIMENTO DESSAS PESSOAS COM FIBROSE CISTICA.
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Que seja incluso todos os moduladores, inclusive o trikafta, ja
amigo ou utilizado em muitos paises e confirmado a eficacia em
cuidador de pacientes com fibrose cistica, para que os mesmo tenham
paciente uma esperan¢a em um tratamento digno, visto que ndo
existem outro medicamentos para este tratamento até o
momento.
28/07/2021  Familiar, Muito boa ESTOU FELIZ QUE MINHA PRIMA VAI PODER TER MAIS
amigo ou TEMPO BRINCANDO COMIGO E MENOS TEMPO NOS
cuidador de APARELHOS DE INALACAO.
paciente
28/07/2021  Paciente Muito boa
28/07/2021  Familiar, Muito boa AGRADECO PELA INCLUSAO DA MEDICACAO, POIS AS
amigo ou CRIANCAS, QUE TEM UMA VIDA PELA FRENTE, TERAO
cuidador de DIREITO A VIVER CADA DIA MAIS FELIZ E MENOS
paciente AGUSTIANTE.
28/07/2021  Profissional de Muito boa Aguardo aprovagado e incorporagao do trikafta

saude
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28/07/2021

Profissional de Regular
saude

O PCDT em consulta permite melhoria para o
tratamento da Fibrose cistica (FC), mas como
profissional médica quero abordar alguns aspectos que
merecem atengdo., ITEM 1- “Triagem neonatal ndo
exclui o diagndstico de FC”. Correto, porém a média da
idade do diagndstico por sintomas no Brasil é de 4 anos
e a cobertura do teste do suor pelo SUS esta restrito aos
dois primeiros anos de vida, o que dificulta a
implantacdo deste exame, necessario também para
avaliacdo da eficacia do Ivacaftor., ITEM 4- CASOS
ESPECIAIS, Assim como foi incluida alfadornase para
menores de 6 anos, dever-se-ia incluir a Tobramicina nas
situacOes de isolamento inicial e intermitente de
Pseudomonas aeruginosa (Pa) para erradicagdo. Merece
também a analise do Colistimetato sddico amplamente
utilizado com este objetivo e compondo com a
Tobramicina os Unicos antibiéticos no Brasil aprovados
para uso inalatdrio e permitindo alternancia., A
prevaléncia da infeccdo por Pa aumenta com a idade,
com culturas do trato respiratorio positivas em cerca de
30% dos lactentes, 30—40% das criangas com 2—-10 anos
de idade e 60-80% dos adolescentes e adultos com CF.,
Frequentemente, esses pacientes jovens com infeccao
precoce por Pa apresentam sintomas minimos com
funcdo pulmonar normal. Isso destaca a necessidade de
melhores medidas de desfecho clinico para criangas
pequenas, como tomografia de térax para avaliar
bronquiectasia precoce ou testes de funcdo pulmonar
em lactentes e pré-escolares para detectar
aprisionamento de ar e reducgdo de fluxos nas pequenas
vias aéreas. , Porém, como evidenciado em ensaios
clinicos controlados por placebo para infec¢do cronica
por Pa que demonstram eficacia clinica com a
administracdo de terapia antipseudomonas, é possivel
gue a terapia antipseudomonas administrada durante a
infeccdo precoce e intermitente também tenha um
impacto positivo em desfechos como exacerbagdes e
fungdo pulmonar., Também, é possivel que o proprio Pa
seja menos patogénica durante a infecgdo inicial e
intermitente [9], e sé tenha impacto prejudicial
significativo quando a infecgdo cronica é estabelecida e

Deveriamos ter no PCDT, a inclusdo de outros medicamentos
que estdo no programa de medicamentos para FC na maioria
dos estados e que por ndo estar nos protocolos e diretrizes
sdo negados, como vitaminas lipossoluveis, Colistimetato
sodico para uso inalatdrio, azitromicina como modulador
inflamatdrio, acido ursodesoxicdlico, suplementos
alimentares e dispositivos inalatérios.
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ao aumentar a densidade bacteriana nas vias aéreas. ,
As criancas com erradicagdo sustentada apods terapia
antipseudomonas para Pa recém-adquirida tém
resultados microbiolégicos de longo prazo
significativamente melhores do que aquelas que ndo
conseguiram permanecer livres da Pa, incluindo tempos
mais longos para Pa crénica e mucdide. E bem
estabelecido que a infecgdo cronica por Pa acelera o
declinio da fun¢do pulmonar e que o tratamento da
infeccdo precoce é recomendado, sendo antibidticos
inalados como Tobramicina e Polimixina B comumente
prescritos para erradicac¢do., O tratamento com TIS (
Tobramicina solugdo inalatéria) por 28 e 56 dias em
pacientes com idade de > 6 meses é eficaz e bem
tolerado no tratamento da infecgdo precoce por P.
aeruginosa com FC., E recomendado atualmente o uso
de terapia baseada em cultura como uma abordagem
eficaz para o tratamento da infecgdo precoce por Pa.,
Em resumo, existem dados acumulados que sugerem
que a terapia antipseudomonas precoce pode erradicar
a colonizacdo de Pa nas vias aéreas superiores e
inferiores. Infelizmente, faltam evidéncias convincentes
de um beneficio clinico da intervencdo precoce na
evolucdo da doenga a longo tempo Diretrizes de
cuidados de pacientes com FC ja incluem a abordagem
terapéutica da intervencgdo precoce, exemplificada
abaixo:, Clinical Guidelines: Care of Children with Cystic
Fibrosis. Royal Brompton Hospital, 2020, Illa. Primeiro
isolamento e Se cultivado em esfregaco para tosse,
realizamos a erradicagdo - 3 semanas de ciprofloxacina
oral (ou antibiéticos intravenosos de terapia dupla, se
indisposto) - MAIS 1 més de tobramicina nebulizada
duas vezes ao dia. Se o primeiro isolamento for P
aeruginosa mucdide, usamos ciprofloxacina por 3
semanas mais 3 meses de terapia nebulizada
(tobramicina / colistina / tobramicina)...,, ,,,,,,

28/07/2021  Familiar, Muito boa QUE A NOVA MEDICACAO TRAGA AR MAIS LIMPO E
amigo ou PURO PARA OS PULMOES DE TODOS OS PORTADORES
cuidador de DE FIBROSE CIiSTICA.
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa ESTOU FELIZ QUE MINHA SOBRINHA PODERA VIVER
amigo ou MAIS FELIZ SEM AS ANGUSTIAS E INCERTEZAS SOBRE O
cuidador de AMANHA. AGUARDANDO ANCIOSAMENTE A
paciente MEDICACAO CHEGAR E MUDAR SEUS DIAS.

28/07/2021  Familiar, Muito boa OBRIGADA SUS POR REVER O PROTOCOLO CLiNICO DOS
amigo ou FIBROCISTICOS E AJUDAR TODOS QUE NAO MERECEM
cuidador de SOFRER.
paciente

28/07/2021  Paciente Muito boa Que o trikafta seja aprovado e incluido nesta lista para

gue eu possa ter uma vida mais saudavel.

28/07/2021  Familiar, Muito boa ESTOU FELIZ QUE MINHA NETA TERA ACESSO A
amigo ou MEDICACAO CORRETA, QUE A PROGRESSAO DA
cuidador de DOENCA IRA CESSAR! QUE ESSA MEDICACAO POSSA SER
paciente USADA O QUANTO ANTES, PARA QUE AS CRIANCAS QUE

POSSUAM A DOENGCA NAO TENHAM DANOS EM SEUS
PULMOES.

28/07/2021  Familiar, Muito boa REZO TODOS OS DIAS PARA A CURA DA MINHA
amigo ou BISNETA... E ISSO ESTA BEM PERTO COM ESSA
cuidador de MEDICACAO. OBRIGADA POR TRAZER VIDA PARA OS
paciente FIBROCISTICOS.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Achei muito bom Aguardo aprovagdo e incorporagao do trikafta
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Que mais moduladores incluindo o trikafta sejam
amigo ou incorporados nesta lista para que mais pacientes
cuidador de tenham a oportunidade de viver o mais saudavel possivel
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Minha neta responde bem ao tratamento, todas as A volta do polivitaminico DEKAS nas farmacias do governo.
amigo ou etapas sao importantes.
cuidador de
paciente

Pagina 82 de 108



Dt. contrib.

Contribuiu O que vocé achou desta proposta

como de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma
informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

28/07/2021

Profissional de Regular
saude

Venho apresentar minhas manifestacGes relativas a
Consulta Pudblica no. SCTIE/MS no 63 aberta pela
CONITEC (Comissdo Nacional de Incorporagdo de
Tecnologias no Sistema Unico de Satde), a qual se refere
ao Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de Fibrose
Cistica, com a finalidade de oferecer a minha
contribuicdo como farmacéutica-bioquimica., Primeiro
gostaria de parabenizar a COORDENACAO DE GESTAO
DE PROTOCOLOS CLINICOS E DIRETRIZES TERAPEUTICAS
—CPCDT/CGGTS/DGITIS/SCTIE/MS pela proposta de PCDT
de FC, que tem avancos importantes quando comparado
aos protocolos vigentes de 2017 (manifestagdes
pulmonares e pancredticas), principalmente com relagdo
a inclusdo do ivacaftor e da tobracina inalatoria, além da
recomendagdo de teste genético para a identificagao
das variantes no gene CFTR para todos os pacientes com
diagndstico de FC, independentemente do resultado do
teste do suor., Contudo, o tratamento da fibrose cistica
requer muito mais do que avangos para o diagnédstico
ou a terapéutica farmacoldgica. Acredito que, apesar do
PCDT reconhecer a importancia do estado nutricional do
paciente com fibrose cistica, citando na pagina 14 que
“a desnutrigdo e o déficit de crescimento na FC sdo
frequentes e ocorrem tanto pela dificuldade em
alcancar as necessidades energéticas aumentadas,
quanto pela perda de energia devido a inflamagdo e a
infeccdo pulmonar crénicas. A desnutri¢dao pode ser
agravada por anorexia, pelo refluxo gastroesofagico
e/ou tosse, por piora da infecgdo respiratdria cronica,
por estresse psicossocial. A destrui¢do progressiva do
parénquima pancredtico pode levar a alteragdes da sua
funcdo enddcrina, sendo que cerca de 20% dos
adolescentes e 40% dos adultos desenvolvem diabete.
Pode haver prejuizo da mineralizagdo dssea, vista na
densitometria 6ssea, mesmo durante a infancia, com
necessidade de tratamento nos casos graves. Todos
esses comemorativos aumentam a morbidade e
mortalidade desses pacientes, com pior qualidade de
vida”; pouco se fala da necessidade de padronizagdo das
condutas e do fornecimento de suplementos
nutricionais, que sdo essenciais ao tratamento dos

"Ja o uso de dietas por sonda ou GTT é recomendado nos
lactentes com peso e estatura abaixo do percentil 10;
pacientes de 2-18 anos com IMC persistentemente abaixo do
P10, perda de peso de 2 percentis desde a ultima consulta e
baixa estatura. (Turck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines
on nutrition care for infants, children, and adults with cystic
fibrosis. Clinical Nutrition. 2016;35:557-577), Infelizmente, as
recomendacdes do novo PCDT s6 falam que “uma
nutricionista deve acompanhar cada paciente, havendo
necessidade de uma dieta hipercaldrica, hiperprotéica e
hiperlipidica, com reposi¢ao das vitaminas lipossoluveis e de
sais minerais. Lactentes até os 2 anos de idade devem
receber reposicdo de cloreto de sédio (NaCl) para evitar
desidratacdo hiponatrémica”, o que é absolutamente
insuficiente em se tratando da relevancia da nutrigao na
fibrose cistica. As recomendacdes desse PCDT para terapia
nutricional na FC deveriam ser mais especificas quanto ao
uso de dieta hipercaldrica e hiperlipidica para todos os
pacientes, trazendo mais evidéncias sobre como o aporte
caldrico contribui para a melhora do estado nutricional e da
sobrevida dos pacientes com FC, considerando que a dieta
hipercaldrica: 120% a 150% do valor energético total (VET);
Carboidratos: 40% a 50% VET; Lipidios: 40% VET; Proteinas:
15% a 20% VET; Atengdo especial deve ser dada calcio,
magnésio, ferro, zinco e sddio; Vitaminas lipossoluveis (A, D,
E, K)., Em Junho desse ano (2021) foram publicadas as
Recomendagdes Brasileiras para a Terapia Nutricional da
Crianga com Fibrose Cistica que recomenda o uso de
suplementos orais no intervalo de refei¢des, pois atua como
coadjuvante no fornecimento de calorias e proteinas e
auxiliam no ganho de peso de criangas e adultos. , Também
acredito que cabe ao Ministério da Saude, através desse
PCDT, normatizar critérios e fluxo de introdugao da terapia
nutricional dos pacientes com diagndstico de fibrose cistica
desde o nascimento até a vida adulta, pois da mesma
maneira que a distribuicdo de pacientes é heterogénea no
pais, assim também é o acesso a terapia nutricional
especializada: alguns estados e municipios tem programas e
protocolos estabelecidos para nutricdo especializada, (como
o Protocolo de atendimento de Fibrose Cistica do Estado de
SP, de 2012), com consequente acesso aos pacientes, mas
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pacientes com FC., Quatro tipos de intervengdes
nutricionais podem ser programados em pacientes com
FC: mudancas comportamentais, terapia oral, nutricdo
enteral e parenteral (Diretriz Brasileira de Diagnostico e
Tratamento de FC, publicado em 2017). Na
impossibilidade de atingir as necessidades caldricas,
devem-se considerar as opgdes de suplementagdo oral
ou enteral para acréscimo de calorias e aporte
adequado de micronutrientes com a finalidade de
manter ou recuperar o estado nutricional. (Borowitz D,
Baker RD, Stallings V. Consensus report on nutrition for
pediatric patients with cystic fibrosis. J Pediatric
Gastroenterol Nutr. 2002); (Cardoso AL, Gurmini J,
Spolidoro JVN, Nogueira RJN. Nutricdo e fibrose cistica.
Bras Nutr Clin. 2007)., Varias evidéncias demonstram a
relevancia da nutrigdo na FC, incluindo a sua associa¢do
com as manifestacGes pulmonares, como no artigo de
revisdo publicado pela Unicamp em 2016, que
demonstrou que a gravidade da doenga pulmonar é
associada com o estado nutricional, e que a intervencdo
através da nutricdo especializada pode levar ao melhor
progndstico e expectativa de vida (Mauch RM et al.
Association of growth and nutritional parameters with
pulmonar function in cystic fibrosis: a literature review.
Rev Paul Pediatr. 2016)., E necessario deixar claro e
evidente quais sdo os critérios para intensificar o
suporte nutricional para pacientes com fibrose cisitica: o
guideline ESPEN-ESPGHAN recomenda o uso de
modificacGes da dieta ou suplementos nos lactentes
com peso e estatura entre os percentis 10 e 50 e nos
pacientes de 2-18 anos com IMC entre os percentis 10 e
50, perda de peso ou falta de ganho de peso recentes

(ponto de corte para intervengdo abaixo do Percentil 50).

uma grande parte dos estados e municipios ainda ndo tem,
deixando os pacientes sem o tratamento adequado., Tendo
em vista que, uma parcela dos pacientes com fibrose cistica
nao recebe produtos nutricionais adequados devido a falta
de um protocolo ou diretriz nutricional federal, o que pode
impactar em custos indiretos pela falta da nutricdo
adequada, sugiro que o novo protocolo proposto pelo grupo
técnico do Ministério da Saude inclua um capitulo com
recomendagdes sobre nutricdo especializada para os
pacientes portadores de fibrose cistica, além do
estabelecimento de um programa especifico para
disponibilizar dietas e a terapia nutricional adequada para
pacientes em risco nutricional e/ou desnutridos, de acordo
com critérios pré-estabelecidos., , Referéncias Bibliograficas:,
1.Mauch RM et al. Association of growth and nutritional
parameters with pulmonar function in cystic fibrosis: a
literature review. Rev Paul Pediatr. 2016;34(4):503-509.,
2.Bmbrosio VLS, Palchetti CZ, Neri LCL, Nicolosi SPZ, Silva
VN, Sim&es APB, Seminara A, Almeida DT, Franga JM.
PROTOCOLO DE ATENDIMENTO NUTRICIONAL EM FIBROSE
CISTICA do Estado de S&o Paulo, 2012. Disponivel em:
http://www.spsp.org.br/spsp_2008/download/Protocol0%20-
%20Fibrose.pdf , 3.Burck et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
guidelines on nutrition care for infants, children, and adults
with cystic fibrosis. Clinical Nutrition. 2016;35:557-577.,

4 Merapia Nutricional da Crianga com Fibrose Cistica.
Departamentos Cientificos de Suporte Nutricional e
Pneumologia (2019-2021) Sociedade Brasileira de Pediatria.
8, 22 de junho 2021., 5.Bthanazio, RA et al. Brazilian
guidelines for the diagnosis and treatment of cyst"

28/07/2021

Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de

paciente

Nao

Procuro qualidade dr vida para meu filho
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28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Boa

28/07/2021

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

Creon é fundamental pra absorgdo dos alimentos e alguns
pacientes necessitam de suplemento alimentar, por ser uma
doengas muito grave de dificil assimilagdo dos nutrientes.

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

28/07/2021

Paciente

Muito boa

28/07/2021

28/07/2021

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Familiar,
amigo ou
cuidador de
paciente

Muito boa

Muito boa

Creon é fundamental pra absorc¢do dos alimentos e alguns
pacientes necessitam de suplemento alimentar, por ser uma
doengas muito grave de dificil assimilagdo dos nutrientes.

28/07/2021

Paciente

Muito boa

GOSTARIA DA INCLUSAO DA AZITROMICINA E DO
COLISTIMETATO SODICO, VITAMINAS LIPOSSOLUVEIS E
MINERAIS, A OXIGENOTERAPIA DOMICILIAR E
VENTILAGCAO NAO INVASIVA (BIPAP) , DO NEBULIZADOR
PARA UTILIZAGAO NOS MEDICAMENTOS INALATORIOS,
E A DEFINICAO DE CENTROS DE REFERENCIA, COM
POSSIBILIDADE DE AJUSTES DOS CR’s EXISTENTES PARA
HABILITACAO NA MS, CONFORME A POLITICA NACIONAL
DE DOENCAS RARAS

NAO E RECOMENDADO O ACIDO URSODESOXICOLICO (AUDC)
PARA DOENCA HEPATICA RELACIONADA A FIBROSE CISTICA
(DHFC), REPRESENTA BURLA AO REGRAMENTODO
MINISTERIO DA SAUDE PARA A ANALISE DE INCORPORACAO
OU DE NOVOS ITENS AO SUS. ISSO PORQUE NAO SE PODE
UTILIZAR UM PARECER DA CONITEC DE 2013 (CONTRARIO A
INCORPORACAO) , PARA FUDAMENTAR A NAO
RECOMENDACAO OITO ANOS DEPOIS, SEM QUE TENHA SE
PERMITIDO NOVO DEBATE E CONSULTA SOBRE A
MEDICACAO.
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o deixar fatar os remédios para as criangas . Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Boa Que a fibrose cistica é uma doenga grave e todos os Sim, gostaria de expor que existem varios medicamentos
amigo ou pacientes merecem um tratamento digno e que todos para a doenga que ainda nem sequer chegaram no Brasil e
cuidador de os medicamentos necessarios par tratar a doenca sejam que os portadores da fibrose cistica precisam ter acesso aos
paciente regularizados em todos os estados brasileiros e em medicamentos de nova geragdo que sao os moduladores

todos os centros de tratamento da doenca. celulares e os antibidticos inalatérios mais avangados. Os
portadores da doenca tem o direito de receber um
tratamento digno, evitando assim, futuras complica¢des
causadas pela doenca, que quando ndo tratada de forma
correta, leva a piora rapida principalmente dos pulmdes. Para
tratar de maneira correta, é necessario medicamentos novos
e de ultima geragao.

28/07/2021  Familiar, Boa Meu filho usa medicamentos diariamente como creon Alguns medicamentos sdo judicializados,e eles precisam para
amigo ou 10 mil,faz o uso do pulmozaime,tobi e dexas softgel, , dar continuidade ao tratamento,gostaria que fosse mais
cuidador de Gostaria que fosse incluso os demais medicamentos rapido e preciso o acesso aos medicamentos
paciente como ORKAMBI, E os demais se for necessario para o importados,apesar de saber que tem um processo demorado

tratamento da FC,, por conta disso,que seja breve toda esse processo e que
tenhamos logo todo o acesso,éo que desejo para meu filho e
todos que precisam!

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Boa Além da inclusdo do Ivacaftor o tratamento Na apresentacdo da Conitec foi mencionado no manejo
amigo ou medicamentoso também deve prever a inclusdo da dos  nutricional da Doencga hepdtica relacionada a FC (DHFC)
cuidador de antibidticos Azitromicina e Colistimetato Sodico parao  porém ndo houve a recomendagdo do acido ursodesoxicélico
paciente tratamento de colonizag¢des bacterianas persistentes. (AUDC) para tratamento da DHFC. Sendo conhecido os

Para o manejo nutricional é fundamental que seja beneficios desse tipo de medicagdo em pacientes de outros
disponibilizado as vitaminas lipossoluveis e minerais. Na paises., , Lembrando que a ndo inclusdo desse medicamento
citacdo inicial da Conitec foi falado da necessidade da representa omissdo do regramento do Ministério da Saude
Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo invasiva para analise de incorporagao ou ndo de novos itens ao SUS.
(BIPAP), porém os mesmos ndo foram incluidos na Isso porque ndo se pode utilizar um parecer da CONITEC de
revisdo do PCDT e deveriam ser. O PCDT fala da 2013 (contrario a incorporacdo), para fundamentar a ndo
necessidade do nebulizador para utilizagdo nos recomendacdo 8 anos depois, sem que tenha se permitido
medicamentos inalatérios, porém o equipamento ndo novo debate e consulta publica sobre a medicagao.

foi incluido para fornecimento. E faltou a, definicdo de

Centros de Referéncia, com possibilidade de ajustes dos

CR's existentes para habilitagdo no MS, conforme a

Politica Nacional de Doencas Raras.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Paciente Boa

Gostaria de parabenizar a inclusdo da primeira medicacdo
que age como modulador da CFTR. , E enfatizar a importancia
de que os outros remédios -de mesma tecnologia -
disponiveis para outras mutagdes sejam incorporados com
urgéncia atingindo, dessa forma, uma quantidade maior de
pessoas com fibrose cistica., Como pessoa com Fibrose cistica
me sinto ansiosa por esse momento e sinto que estamos
lutando contra o tempo., Nasci no ano de 1990 e, portanto,
nao havia disponivel na triagem neonatal o teste para
fibrose cistica no SUS e meu diagnéstico ndo foi feito. Cresci
sem saber porque tossia tanto. , Meu diagndstico so foi feito
em 2014 quando passei no hospital das clinicas da Unicamp e
com 2 testes de suor alterados recebi o diagndstico e iniciei o
tratamento., Infelizmente meu pulmao ja havia sofrido
muitos danos, tenho um pulmao com bronquiectasias e isso
exige de mim um esfor¢o muito grande para me manter
saudavel. Atualmente realizo a fisioterapia de 12 em 12 horas
com um esforgo muito grande para retirar as secregdes. Sei
que os novos remédios podem transformar essas secregoes,
melhorar minha fungdo pulmonar e me trazer muito mais
qualidade de vida., Tenho sido uma pessoa muito produtiva,
mesmo com todas essas questdes de salde, atualmente sou
professora de educacgdo especial na rede municipal da minha
cidade e meu desejo é continuar contribuindo com a
sociedade até minha velhice, mas tenho consciéncia de que a
cada dia que passa, perco um pouquinho do ar. Tenho muita
esperancga de que logo essa medicagdo chegue e que meus
planos para o futuro ndo sejam frustrados pela progressao de
uma doenca que atualmente ja tem medicacdo capaz de
mudar o rumo da minha vida e de milhares de pessoas com
FC no Brasil., ,

28/07/2021 Interessado no Muito boa N3o
tema

28/07/2021  Paciente Muito boa

Nao
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28/07/2021  Profissional de Boa - Uso de oxigenoterapia e suporte venitlatorio ndo Sugiro maior detalhamento sobre os dispositivos de
saude invasivo domiciliar, - Telessalde para pacientes com fisioterapia respiratéria (pressao positiva expiratoéria).
FC, - Suporte psicossocial e cuidados de transi¢do paraa Também sinalizo que em recentes revisdes da Cochrane, a
idade adulta recomendacdo de uso da alfadornase por 30 minutos antes

da fisioterapia respiratéria ndo tem evidéncia suficiente.,
Sugiro maior detalhamento da higienizagdo dos
equipamentos, considerando as atuais evidéncias.

28/07/2021  Familiar, Muito boa Creio que as evidéncias de mundo real devem ser
amigo ou consideradas prioritariamente é que a jornada do
cuidador de paciente seja ouvida e respeitada! Os médicos que
paciente acompanham estas criangas durante uma vida inteira de

desafios, de riscos de morte eminente a todo momento,
o pavor de toda a familia!! O sofrimento profundo do
paciente que pode ser dramaticamente atenuado com o
suporte adequado: médico, nutri, e sobretudo a
assisténcia farmacéutica, O acesso aos medicamentos e
procedimentos é crucial para a manutencdo de uma
qualidade de vital aceitavel para os pacientes de FC.

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o. Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021 Paciente Muito boa

28/07/2021  Paciente Muito boa Acredito que ainda seria importante incluir alguns
medicamentos de uso continuo dos pacientes com
Fibrose Cistica, como, por exemplo, Alenia/Seretide,
budesonida e azitromicina. No entanto, acredito que ja
alcangamos uma enorme conquista e um grande passo
com a inclusdo do Ivacaftor, medicamento no qual eu e
demais pacientes seremos beneficiados. Tenho certeza
que a inclusdo desse medicamento no PCDT ajudara a
prolongar e a melhorar consideravelmente a nossa
qualidade de vida. Assim, fico extremamente satisfeita
com a inclusdo do Ivacaftor no PCDT.
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Boa Ainclusdo das demais medicagdes que muitas vezes Sou mde de 3 pacientes., Uma luta constante para obter
amigo ou temos que lutar na justica e comprar, Colomycin, nossas medicagoes.
cuidador de Aztreonam, Dekas liquido, Dekas softgel, Orkambi,
paciente Symdeko

28/07/2021  Profissional de Boa
saude

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Aguardo aprovacao e incorporacao do trikafta.
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Boa Sim, incluir o Orkambi, que contempla a maior parte das
amigo ou pessoas com fibrose Cistica.
cuidador de
paciente

28/07/2021 Interessado no Muito boa
tema

28/07/2021  Paciente Muito boa
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28/07/2021

Grupos/associa Boa
¢do/organizaca
o de pacientes

Gostamos muito de saber da revisdo do PCDT de FC, mas
verificamos que ainda falta a introdugao de diversos
medicamentos e outras tecnologias para que possamos
dar uma correta assisténcia aos nossos pacientes, que
lutam diariamente para se manterem bem, produtivos e
realizando seus sonhos como qualquer outra pessoa.,
Essa revisdo do PCDT contempla novas e importantes
aquisicdes para o tratamento da FC, mas também
precisa rever outros importantes itens que foram
deixados de fora., Seguem alguns pontos importantes
qgue devem ser revistos:, - No texto fala que a
tobramicina inalatdria deve ser precedida do uso de
broncodilatadores, mas ndo contempla nenhum
broncodilatador no PCDT, o mais comumente usado é o
sulfato de Sabultamol., - Para uso das medicagdes
inalatdrias é necessario nebulizadores adequados as
necessidades das medicagdes, é muito importante que
esses aparelhos sejam fornecidos pelo SUS, assim como
seus acessorios de reposicdo., - Os pacientes com FC que
se encontram numa fase intermedidria ou avancada da
doenga necessitam do uso da Azitromicina de forma
continua, 3 vezes por semana, é necessaria a introducdo
desse medicamento no PCDT., - Ndo existe s6 a
Tobramicina inalatdria para tentativa de erradicagao ou
controle da infeccdo de pseudomonas nas vias
respiratdrias, muitas vezes, por resisténcia ou alergia a
Tobramicina é necessario ter outra alternativa
medicamentosa, como o Colistimetato Sddico, outro
medicamento imprescindivel para constar no PCDT de
FC. , - Devido a md absorcdo intestinal dos nutrientes
precisamos fazer a suplementagdo de vitaminas e
minerais, principalmente das vitaminas lipossoluveis,
ADEK. Existem férmulas especificas que facilitam a
absorcdo das vitaminas ADEK, tornando essas
hidrossoluveis. Essas vitaminas deveriam ser
incorporadas., - Também devido a ma absorg¢do e a
necessidade de ingesta calérica aumentada, devido as
inflamacdes e infecgbes precisamos complementar as
refeicdes com suplementagdo alimentar hipercaldrica e
hiperprotéica. Sem o fornecimento gratuito dos
suplementos nutricionais muitas familias ndo

E muito necessario esse debate com quem vive, trabalha e
presta assisténcia aos pacientes com FC, precisamos ampliar
muito esse debate para atender a extensa demanda para
uma complexa doenca multissistémica.
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conseguem fazer essa suplementagdo., - Alguns
pacientes da nossa associacdo desenvolveram Doenca
Hepatica Relacionada a FC e as enzimas hepaticas deles
s6 conseguem ficar em niveis aceitdveis quando ele esta
usando o Ursacol, o dcido Ursodesoxicdlico. E
importantissimo que seja revista a decisdo da Conitec de
2013, de ndo recomendar o Ursacol, tdo essencial para
retardar a doenca hepatica., - E necesséria a
dispensacdo de ventilagdo mecanica nao invasiva, com 2
controles de pressdes, inspiratdria e expiratoria (BIPAP),
para melhorar a ventilacdo e facilitar a expectorac¢do da
secrecdo pulmonar. Os pacientes que fazem uso didrio
do BIPAP, melhora muito sua qualidade de vida e reduz
muito a necessidade do uso de antibidticos., - Alguns
pacientes que estdo em fase avancada da doenca
necessitam de suplementagdo de oxigénio domiciliar, o
SUS deve propiciar toda a assisténcia para que isso
acontega, tratamento essencial para manuten¢do da
vida., - Precisamos que os Centros de Referencia
existentes sejam credenciados pelo Ministério da Saude
e que seja feito um mapeamento para abrir novos CR's,
também que sejam abertos CR's para os pacientes que
ficam adultos, existem poucos no pais, visto que a
atencdo da FC sempre ficou com a pediatria e os adultos
passam a ficar desassistidos ou assistidos
inadequadamente., - De acordo com suas mutagdes, os
pacientes precisam ter acesso os medicamentos
moduladores da proteina CFTR, como o Ivacaftor, ja
presente nessa proposta. J4 temos outros moduladores
gue precisam ser submetidos a avaliagdo da Conitec
para propiciar o acesso desse grupo revolucionario de
medicamentos, os Unicos especificos para FC e que
podem mudar completamente a trajetéria de vida de
guem vive com essa grave doenca. Precisamos que o
Kalydeko ja recomendado pela Conitec seja fornecido,
que o parecer do Orkambi seja revisto e que seja
submetida a aprecia¢do da Conitec o Trikafta e o
Symdeko.,
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28/07/2021  Grupos/associa Boa Pedimos inclusdo de:, Azitromicina e Colistimetato A ndo recomendacdo do acido ursodesodxcélico (AUDC) para
¢do/organizaca Sédico; , Vitaminas lipossoluveis e minerais; , Doenca Hepatica relacionada a Fibrose Cistica (DHFC)
o de pacientes Oxigenoterapia domiciliar e Ventilagdo ndo invasiva representa burla ao regulamento do Ministério da Saude
(BIPAP);, Fornecimento de nebulizador para utilizacdo para analise de incorporagdo ou ndo de novos itens ao SUS.,
de medicamentos inalatdrios;, , Definicdo dos Centros Pois ndo se pode utilizar um parecer da CONITEC do ano de
de Referéncia com possibilidade de ajustes dos CR’s 2013, contrario a incorporagdo, para fundamentar a ndo
existentes para habilitacdo no MS, conforme a Politica recomendacdo OITO ANOS DEPQOIS, sem que se tenha
Nacional de Doencas Raras., permitido novo debate e consulta publica sobre a medicagao.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Gostaria que incluisse o Orkambi (lumacaftor/ivacaftor).
amigo ou Beneficiando pacientes que possuem a mutagao delta
cuidador de F508, representando a maior parte de pacientes com
paciente Fibrose Cistica.
28/07/2021  Paciente Muito boa O Creon, Aqua deks ( Dekas) polivitaminico e os Quando descobrimos a Cid da Giulia, ela fazia muitas fezes

complementos alimentares ( leites especiais )
contribuiram e muito para o sistema imune e ganho de
peso.,, Sempre se manteve na curva de crescimento e
até acima do esperado pela carteirinha.,

por dia, cerca de 10 a 15 fezes grandes e pequenas nas
fraldas., O tratamento foi iniciado logo que descoberto a
fibrose., , Tivemos um étimo suporte da equipe e instrugdo
da medicacdo., Hoje faz fezes normais e responde
PERFEITAMENTE ao CREON e os demais tratamentos., O
dekas esta em falta na Farmdcia do SUS e pedimos pela falta
dele. As demais farmdacias ndo possuem outros semelhantes
de facil assimilacdo. E um poli vitaminico que soma seus
efeitos ao CREON., , O Creon é de uso continuou e a paciente
faz uso de varias capsulas no dia( em todas as refei¢es) ndo
possuindo semelhantes nos acessos e sem ele a paciente ndo
sobrevive., E através do CREON que ela obtém toda
absorcdo, seu estdbmago, pancreas e intestinos ndo
trabalham sem o Creon.
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28/07/2021  Profissional de Regular Observacédo 1, Segundo este novo PCDT sé podera Vide tépicos acima.
saude receber enzima pancredtica o paciente com diagndstico

confirmado de fibrose cistica. No PCDT vigente, o
médico pode prescrever enzimas pancreaticas ja na
suspeita diagndstica de fibrose cistica quando houver
quadro clinico ou laboratorial sugestivo de insuficiéncia
pancreatica. Esta mudanca constitui um retrocesso, uma
vez que o diagndstico de fibrose cistica pode demorar
muito para ser confirmado especialmente longe dos
grandes centros, ou em casos de recém-nascidos com
ileo meconial, que frequentemente permanecem por
longos periodos na UTI neonatal, impossibilitados de
realizar o teste do suor antes da alta médica. Quanto
mais tarde se inicia o tratamento do quadro de ma
absorgao e desnutrigdo, pior o progndstico do paciente.,
Observacgdo 2, Apesar da dosagem da elastase fecal ser
recomendada como método indireto de elei¢do para o
diagnostico de insuficiéncia pancredtica na fibrose
cistica na literatura médica, ndo ha nenhuma mencgéo
no texto sobre a incorporagdo deste exame no rol de
exames do SUS. O diagndstico de insuficiéncia
pancreatica feito apenas a partir do diagndstico de
esteatorreia (analise qualitativa da gordura nas
fezes/sudam) tem baixa acurécia e baixa especificidade
guanto comparado ao padrao-ouro (tubagem
duodenal). Esteatorreia é um achado tardio na
insuficiéncia pancreatica. Além disso, estd presente em
diversas outras doencas gastrointestinais mais
prevalentes que a fibrose cistica em si. , Pacientes com
suficiéncia pancreatica necessitam de avaliacdo da
fun¢do pancreatica anualmente, ou se surgirem
sintomas sugestivos de insuficiéncia pancreatica. A
dosagem da elastase fecal também esta indicada nestas
situacGes., Pacientes suficientes pancreaticos e com
pancreatites de repeticdo também necessitam de
avaliagdo periddica da fungdo pancreatica com elastase
fecal., Com a incorporacgao do ivacaftor no PCDT, a
elastase fecal serd necessaria para observar se os
pacientes em uso da droga estdo evoluindo com
recuperagdo da fungdo pancreatica, conforme ja
descrito em série de casos da literatura. , Por todos os
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motivos relacionados acima, é importante que o PCDT
da FCinclua esta discussdo sobre a necessidade de
incorporacgdo da elastase fecal no rol de procedimentos
do SUS., Observagao 3, A reposi¢do de vitaminas
lipossoluveis especificas para pacientes com fibrose
cistica deveria constar no PCDT, pois é parte
importantissima do tratamento da insuficiéncia
pancreatica exdcrina., Observacdo 4, Constipacdo
intestinal é uma manifestacdo clinica muito prevalente
na fibrose cistica. Esta associada a quadros importantes
de dor abdominal e de impactacgéo fecal, por vezes
motivando a internagdes hospitalares. Outra
manifestagdo gastrointestinal importante que leva a
internacgdes hospitalares é a sindrome da obstrucédo
intestinal distal. Estas complica¢des estdo também
presentes apds o transplante pulmonar. Pacientes com
fibrose cistica e constipacgdo intestinal e/ou sindrome da
obstrucdo intestinal distal devem receber tratamento
com laxantes osmoticos, muitas vezes continuamente. O
laxante mais utilizado na fibrose cistica é o
polietilenoglicol (PEG) 4000 ou 3350, pois é eficaz e esta
relacionado a menos efeitos colaterais. E muito
importante que o PCDT de fibrose cistica inclua o PEG
como tratamento para a constipacado intestinal e da
sindrome da obstrugdo intestinal distal., Observagao 5,
Deve ser obrigatdria no centro de referéncia uma
equipe multidisciplinar completa para tratamento de
pacientes com fibrose cistica: médico pediatra, pediatra
pneumologista, pediatra gastroenterologista,
pneumologista adulto, gastroenterologista adulto,
enfermeiro, psicélogo, assistente social , fisioterapeuta e
nutricionista.

28/07/2021  Paciente Muito boa Incluir o Orkambi (lumacaftor/ivacaftor)

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Muito boa Reforgo a importancia da suplementagdo Nutricional nesses
saude casos
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28/07/2021  Profissional de Boa

saude
28/07/2021  Familiar, Muito boa Eu desejo, espero ansiosamente pela aprovacdo e
amigo ou incorporacdo do TRIKAFTA.
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Inclusdo dos seguintes medicamentos, AZITROMICINA e  Gostaria que os tratamentos com psiquiatras, inclusive
amigo ou do COLISTIMETATO SODICO; das vitaminas lipossoltveis medicamentos antidepressivos fossem inclusos nos
cuidador de e minerais, pois sdo extremamente importantes para tratamentos para os pacientes com FC, cada dia que passa,
paciente esses pacientes, inclusdo também das seguintes terapias vemos mais pacientes depressivos, pois ndo é facil lidar com
Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo invasiva essa doenga e considero sim um tratamento importante na
(BIPAP); nebulizador para utilizacdo nos medicamentos vida deles e que teria que ser incorporado ao PCDT.
inalatdrios;
28/07/2021  Familiar, Boa Gostaria que tivessem feito inclusdo da vitamina
amigo ou indicada para a FC, do antibidtico inalatorio
cuidador de Colistimetato e do antibidtico azitromicina.
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa Acho que precisa dar mais énfase ao acompanhamento A rede de reabilitagdo respiratdria é fundamental também
saude nutricional do paciente fibrocistico, precisa também em ambito domiciliar pois muitos tém dificuldade de
viabilizar dispensac¢do de férmulas nutricionais deslocamento até os servigos de fisioterapia
industrializadas hioercaloricas e hiperproteicas e de
suplementos modulares para a dieta especial em ambito
nacional.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Que a cada dia estamos a luta para ter um tratamento  Nao!
amigo ou mais acessivel.
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Aguardando ansiosamente para que o trikafta seja aprovado
amigo ou e incorporado
cuidador de
paciente
28/07/2021 Interessado no Muito boa , )
tema
28/07/2021  Familiar, Muito boa sé tio de um FC, que faz uso de enzimas pulmozyme esta escrito que todos nds temos direito a vida., e os
amigo ou dekas tobramicina colomycin e suplementos, que nem portadores de FC ndo pode ser diferente !!
cuidador de todos esses medicamentos ele ta tendo acesso,
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Sugestdo para incluir o Orkambi(lumacaftor/ivacaftor)
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao No aguardo da aprovagado e incorporagao do trikafta
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Boa Nao Sim. Gostaria de pontuar o quanto a incorporagdo do
amigo ou ivacaftor/lumacaftor (potencializador/corretor) seria
cuidador de importante para os pacientes de fibrose cistica., Esse
paciente medicamento tras esperanc¢a de maior expectativa de vida,
alem de uma melhora na qualidade de vida deles., Seria um
sopro de alivio ter acesso a este medicamento, ou ao
Trikafta, que promete transformar a vida dos nossos
guerreiros de fibra.,
28/07/2021  Familiar, Muito boa Sugestdo para incluir Orkambi (lumacaftor/ivacaftor),
amigo ou medicamento beneficia a maior parte dos pacientes com
cuidador de Fibrose Cistica.
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa N3o N3o
saude
28/07/2021  Familiar, Boa Nao Sim. Eu como pai e cuidador. Gostaria de dizer o quanto a
amigo ou incorporagdo do ivacaftor/lumacaftor
cuidador de (potencializador/corretor) seria importante para os pacientes
paciente de fibrose cistica., Esse medicamento tras esperanca de
maior expectativa de vida, alem de uma melhora na
qualidade de vida deles., Seria um sopro de alivio ter acesso a
este medicamento, ou ao Trikafta, que promete transformar
a vida dos nossos guerreiros de fibra.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa sim estou inserindo um pequeno texto com sugestdes que as atualizagdes dos PCDTs da Fibrose Cistica sejam feitas

saude

com periodicidade menor (cada 2 anos)
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28/07/2021  Paciente Muito boa Colomycin, Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkambi Sou portador de fibrose cistica, tenho 37 anos de vida e
, Symdeko sonho com o dia em que todas as novas tecnologias a
respeito da fibrose cistica sejam incorporadas ao sus. E muito
frustrante saber que temos um sistema de saude t3do rico
como o sus, que eu tanto contribuo com a sua manutengdo e
veja medicagdes com um potencial altissimo de melhora na
qualidade de vida sendo barrados pq alegam que o custo é
alto. Ndo ha custo maior do que ver a progressao dessa
doenga fazendo com que encurte cada vez mais a nossa vida.
Medicacdes como o Orkambi, o symdeko e o trikfta que é a
nossa grande esperanca é que se Deus quiser sera
incorporado ao sus. N6s da fibrose cistica clamamos por isso.
Eu quero viver mais, eu quero ver minha doenca controlada e
sem progressao.
28/07/2021  Familiar, Muito boa Sugiro que agilizem politicas publicas as doencgas raras e Maior agilidade, as pessoas tém urgéncia em seus
amigo ou gue, neste momento, apoiem a aprovagdo da ANVISA ao tratamentos de saude., Por favor, o acesso ao Trikafta
cuidador de medicamento TRIKAFTA, modulador genético que salvard a vida da minha filha.
paciente beneficiara muitos fibrocisticos no Brasil, evitando a
morte prematura desses.
28/07/2021  Familiar, Muito boa AGUARDO A APROVACAO E INCORPORACAO DO AGUARDO ANSIOSAMENTE A INCORPORACAO DO TRIKAFTA
amigo ou TRIKAFTA AO TRATAMENTO DA FIBROSE CISTICA.
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Regular Acho que a deveriam ser incluidas outras alternativas de

saude

antibidticos inalatérios (como colistina, gentamicina).,
Deve ser incluido o uso de azitromicina para pacientes
com multiplas exacerbagdes infecciosas., O
acompanhamento com equipe multidisciplinar em
centro de referencia aumenta a sobrevida - assim, deve
ser obrigatdrio este acompanhamento para conseguir as
medicacOes, e a equipe deve ser multi - pneumo, gastro,
fisio, psicologo, assistente social, enfermeiro,
nutricionista, farmacéutico.
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28/07/2021 Familiar, Muito boa MINHA BISNETA VAI PODER SE BENEFICIAR DO
amigo ou TRATAMENTO QUE TODOS OS DOENTES PRECISAM, A
cuidador de ESPERANCA DA CURA PARA SE CURAR! QUE DEUS
paciente ABENCOE ESSA DECISAO!
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021 Familiar, Muito boa A ESPERANCA DE DIAS MELHORES E MAIS
amigo ou LIBERTADORES PARA TODOS OS FIBROCISTICOS. A LUTA
cuidador de FOI GRANDE, MAS NUNCA DESISTIMOS, A VIDA DOS
paciente FIBROCISTICOS SERA MAIS LEVE COM ESSA MEDICACAO.
28/07/2021 Paciente Muito boa AGUARDO ANSIOSA A APROVA(;AO E INCORPORA(;AO AGUARDO ANSIOSAMENTE A APROVA(;Z\O E INCORPORACAO
DO TRIKAFTA AO TRATAMENTO DA FIBROSE CISTICA. DO TRIKAFTA NO TRATAMENTO DA FIBROSE CISTICA.
28/07/2021 Familiar, Muito boa QUE A ESPERANCA NUNCA SEJA DEIXADA DE LADO, POIS
amigo ou COM PERSISTENCIA SE CHEGA LA! UMA VITORIA PARA
cuidador de TODOS OS FIBROCISTICOS QUE NECESSITAM DESSA
paciente MEDICACAO. ESTOU FELIZ POR MINHA SOBRINHA NETA

QUE TERA DIAS MAIS AGRADAVEIS E COM O TEMPO
MAIOR PARA BRINCADEIRAS.

28/07/2021  Familiar, Ruim Além do que é proposto, é de extrema necessidade,
amigo ou que, se inclua as seguintes medicagdes, que sdo de uso
cuidador de continuo de fibrocisticos, sendo elas:, Colomycin,
paciente Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkmabi, Symdeko,

Para proporcionar uma qualidade de vida aos que sao
acometidos pela fibrose cistica.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021 Familiar, Muito boa MINHA NETA TERA O PRIVILEGIO DE UTILIZAR DA
amigo ou MEDICACAO CORRETA PARA O SEU TRATAMENTO. OS
cuidador de DOENTES QUE PRECISAM DEVERIAM USAR DESDE O
paciente NASCIMENTO, ASSIM EVITARIAM LESOES

DESNECESSARIAS EM SEUS PULMOES.
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28/07/2021  Familiar, Muito boa DESEJO DIAS DE INTENSAS BRINCADEIRAS PARA MINHA
amigo ou BISNETA, DIAS MAIS LIVRES DOS FIOS E MEDICACOES.
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Ruim A proposta estaria mais completa se nela fosse inserido
amigo ou os seguintes medicamentos, Colomycin, Aztreonam,
cuidador de Dekas liquido e softgel, Orkmabi, Symdeko, Sdo de uso
paciente continuo de pessoas com fibrose cistica, sem elas a

qualidade de vida deles se mantem aquém do desejado.

28/07/2021  Familiar, Muito boa QUE CADA DIA QUE PASSE OS SORRISOS DE MINHA
amigo ou SOBRINHA NETA SE INTENSIFIQUE COM A MEDICACAO
cuidador de CORRETA. QUE SEU AR PARA RESPIRAR SEJA TAO LIMPO
paciente QUANTO O NOSSO. OBRIGADA.

28/07/2021  Familiar, Boa Este grupo de pacientes necessitam de um hool de A ndo recomendagdo do acido ursodesoxicdlico (AUDC) para
amigo ou medicamentos e cuidados mais amplo, incluindo Doenga hepatica relacionada a FC (DHFC) representa burla ao
cuidador de medicamentos como: AZITROMICINA, COLISTIMETATO  regramento do Ministério da Saude para analise de
paciente SODICO, para tratamento de infeccSes respiratdrias, uso incorporacdo ou ndo de novos itens ao SUS. Utilizar um

de vitaminas lipossoluveis e minerais para melhor parecer da CONITEC de 2013 (contrério a incorporagdo), para
suplementacdo nutricional, programa que garanta fundamentar a ndo recomendagdo OITO ANOS DEPOIS, sem
Oxigenoterapia domiciliar e ventilagdo ndo invasiva que tenha permitido novo debate e consulta publica sobre a
(BIPAP); aparelho nebulizador para utilizagdo de medicagdo, é incoerente e tras prejuizos a centenas de
medicamentos inalatérios ja inclusos no PCDT. Definicdo pacientes em todo pais.

de Centros de Referéncia, com possibilidade de ajustes

dos CR's existentes para habilitagdo no MS, conforme a

Politica Nacional de Doencas Raras.

28/07/2021  Familiar, Ruim Para que a proposta seja mais completa, existe a
amigo ou necessidade da inclusdo dos seguintes medicamentos,
cuidador de Colomycin, Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkmabi,
paciente Symdeko, S3o medicag¢des que sdo de uso diario da

maioria das pessoas que tem essa anomalia entdo se
haverd uma mudanga no protocolo de tratamento que
ela seja completa

28/07/2021  Familiar, Muito boa QUERO PODER APROVEITAR MUITOS DIAS DE
amigo ou MERGULHOS E PISCINA COM MINHA SOBRINHA
cuidador de RESPIRANDO BEM MAIS SUAVE COM O KALYDECO.
paciente

Pagina 100 de 108



Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?
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28/07/2021  Familiar, Muito boa QUE TODAS AS CRIANCAS POSSAM RECEBER A
amigo ou MEDICACAO QUE PRECISAM. AS CRIANCAS SAO O
cuidador de FUTURO DO NOSSO PAIS. QUE MINHA NETA POSSA
paciente FAZER A DIFERENCA EM FORMA DE AGRADECIMENTO
PELO QUE A SAUDE FARA POR ELA.
28/07/2021  Familiar, Boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Profissional de Muito boa Adotar programas de melhorias e novos protocolos que Nao.
saude ha tempos ndo sao alterados da mais esperanca e

chance de vida para essas pessoas. A inclusdao de uma
nova medicacgdo, neste caso o Ivacaftor para alguns
desses pacientes e sem duvida a ultima chance para
alguns. Saliento a importancia de manter todo o
protocolo desde o diagndstico até as terapias
complementares uma vez que sdo fundamentais para a
prevencdo de agravos.

28/07/2021  Familiar, Muito boa PARABENS PELA REVISAO DE PROTOCOLO CLINICO DA
amigo ou FIBROSE CIiSTICA. MINHA NETA SO IRA MELHORAR CADA
cuidador de DIA MAIS COM ESSA MEDICACAO. QUE TODOS QUE
paciente PRECISEM POSSAM RECEBE-LA O QUANTO ANTES. ISSO
FARA TODA A DIFERENCA.
28/07/2021  Familiar, Muito boa IMPRESSINDIVEL incluir o fornecimento gratuito de um  Precisamos de nova analise e reconsiderac3o sobre a
amigo ou inalador que cumpra as exigéncias técnicas para o uso importancia do acido ursodesoxicélico para a doenga
cuidador de das medicagGes inalatorias com medidas adequadas das hepatica em FC., Necessidade de considerar o paciente FC
paciente particulas inaladas e eficiéncia de entrega dentro dos como portador de um tipo de necessidade especial pois eles

pulmd&es. Um pilar fundamental do tratamento sdo as querem trabalhar e ndo sdo aceitos porque possuem uma
inalagdes., Outros itens indispensdveis e que precisam patologia mas ndo sao considerados portadores de
ser incluidos sdo: azitromicina, vitaminas lipossoltveis e  deficiéncia. Sendo assim, ndo se enquadram nas vagas de

minerais, suporte domiciliar de oxigénio e ventilagdao trabalho.;,
ndo invasiva (Bipap), colistimetato de sédio para
inalagdo,
28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o Nao
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa MINHA SOBRINHA PODERA LEVAR UMA VIDA MENOS
amigo ou ANGUSTIANTE E COM MAIS TEMPO PARA PODER SE
cuidador de OCUPAR EM OUTRAS COISAS, POIS O TRATAMENTO DA
paciente DOENCA DEMANDA MUITO TEMPO DOS DOENTES E
DOS PAIS. QUE CADA CRIANGCA QUE PRECISE POSSA
UTILIZAR A MEDICACAO O QUANTO ANTES.
28/07/2021  Familiar, Muito boa GOSTARIA DE PARABENIZA-LOS PELA DECISAO DE REVER
amigo ou O PROTOCOLO CLINICO DESSA DOENCA, POIS QUANTO
cuidador de ANTES O DOENTE COMECAR A USAR A MEDICACAO
paciente FARA DIFERENCA EM SEU FUTURO E
CONSEQUENTEMENTE AO SUS, COM MENOS
INTERNAMENTOS E CUSTOS COM O PACIENTE.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa MINHA NETA VAI SE BENEFICIAR DESSA MEDICACAO.
amigo ou QUE TODOS OS SEUS DIAS SEJAM MAIS LEVES COM O
cuidador de KALYDECO. A ESPERANCA QUE TANTO ALMEJAMOS
paciente ESTAMOS CONQUISTANDO. OBRIGADO.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa FELICIDADE PARA OS FIBROCISTICOS QUE POSSUEM
amigo ou ESSA MUTACAO. ESTOU FELIZ PELA MINHA SOBRINHA
cuidador de QUE IRA SE BENEFICIAR E TER DIAS MAIS ALEGRES E
paciente MAIS LONGOS PARA BRINCAR.
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Grupos/associa Boa InformacgGes que gostariamos de incluir no arquivo Comentarios no arquivo anexo.
¢do/organizaca anexo.
o de pacientes
28/07/2021  Profissional de Muito boa Parabenizo a equipe da CONITEC pelo texto, bastante E importante uma linha de cuidado integrada na FC, como
saude embasado cientificamente. , Gostaria de sugerir a em vdrias doencas cronicas, desde a atengdo basica até o CR.

inclusdo de alguns itens:, 1. Equipe multidisciplinar
minima para um Centro de Referéncia (CR) em FC:
Pneumologista adulto e/ou pediatra,
gastroenterologista adulto e/ou pediatra, Enfermeiro,
Psicélogo, Fisioterapeuta respiratério, Nutricionista,
Assistente Social e Farmacéutico clinico (alguns deles ja
estdo contemplados no texto, mas gostaria de reforgar
outros que ndo estdo, mas tém um papel fundamental a
equipe FC. De preferéncia com uma atuagao
INTERdisciplinar. O geneticista, o endocrinologista e
outras dreas, a depender das complicagGes que os
pacientes apresentem, sdo importantes também
estarem na retaguarda. , 2. Métodos diagndsticos
necessarios nos CR: (1) dosagem da elastase
pancreatica fecal, para o diagndstico de insuficiéncia
pancreatica exégena; (2) sequenciamento genético para
os casos com Cloreto no suor maior ou igual a
30mMuol/L; (3) Culturas respiratdrias com meios
seletivos para os patégenos relacionados a FC; (4)
espirometria, além do teste do suor., 3. O fornecimento
de um nebulizador para o uso dos medicamentos
inalados padronizados., 4. A andlise para a inclusdo de:
(1) Solugdo Salina Hipertonica a 7%, (2) vitaminas
lipossoluveis na forma hidrossoluvel para a FC, (3)
aziitromicina para os pacientes colonizados
cronicamente pela Pseudomonas aeruginosa, (4)
Colistimetato inalatdrio, (5) op¢do de tobramicina
inalada na forma de pd seco, como alternativa a solugdo
para nebulizacdo e (6) BIPAP (ventilacdo ndo-invasiva
domiciliar)., Muito obrigada pela atengado!,
Atenciosamente,, Luciana Monte.

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Muito boa
saude

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Muito boa A proposta visa o bem estar do paciente e suas familias, uma
saude vez que aumenta a expectativa de vida. Neste sentido
impacta a saude publica, a adesdo e acesso ao tratamento.

28/07/2021  Paciente Muito boa

28/07/2021  Familiar, Muito boa Minha neta estd perfeita com o crescimento 6timo e Toda equipe deu o suporte necessdrio e confiamos em todos
amigo ou esperado, sua vida é dentro do normal com o CREON, os procedimentos., O Creon é de extrema importancia para
cuidador de DEKAS , NEBULIZACOES E FISOTERAPIAS., Os leites todas as refeicdes e senti a diferenca de quando ela ndo tinha
paciente caldricos contribuiram principalmente quando bebe. resultado do teste do pezinho e em tratamento., , ,

28/07/2021  Familiar, Muito boa E importante destacar que o PCDT trata de forma Minha filha tem 5 anos de idade e tem Fibrose Cistica., Ela
amigo ou sistematica os sintomas da Fibrose Cistica, melhorando  segue rigoroso tratamento desde o primeiro dia de vida,
cuidador de significamente a vida do paciente. Para melhores passou por duas cirurgias de ileo meconial, e tem
paciente resultados é fundamental incluir no PCDT os novos acometimentos severos na pancreas e pulmao., Ela segue

tratamentos baseados nas novas medicagdes de terapia tratamento através do Instituto da Crianga, do Hospital das
génica e de moduladores de CFTR. Somente assim pode- Clinicas de Sdo Paulo. O seu tratamento traz muitas

se oferecer o melhor tratamento disponivel para Fibrose semelhangas com a proposta deste PCDT, e apesar de seus
Cistica. Sabemos que tais medicamentos ainda ndo acometimentos, acreditamos que ela segue o que ha de
estdo incorporados e é necessario mais tempo para que melhor disponivel no Brasil no que se refere a

isso acontega, mas é importante reforgar que deve-se procedimentos, terapias, atendimento por equipes
aproveitar de todos os novos medicamentos que estdo  multidisciplinares, e medicamentos. Por isso recomendo este
surgindo e que de fato passarao a oferecer uma PCDT.

condigdo inédita na vida dos pacientes fibrocisticos.
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Incluir os seguintes medicamentos:, Colomycin,
amigo ou Aztreonam, Dekas liquido e softgel, Orkambi, Symdeko
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa O uso do CREON, leites caldricos ( suplementos) Dekas e O inicio do tratamento foi dificil para a familia compreender,
amigo ou NEBULIZACOES s3o fundamentais para a vida do mas com o apoio da equipe médica adquirimos confianga e a
cuidador de paciente., , Sem o sus ndo seria possivel adquirir o paciente ( minha neta) vem respondendo super bem, dés de
paciente CREON!,, Os nebulizadores duram no maximo 1 sem o inicio do tratamento., , O CREON proporciona uma vida
problemas, o soro salino tem validade curta e custo normal, sua assimilagdo de gorduras, proteinas e nutrientes
elevado ( alguns ndo possuem conservantes) sendo de  estdo de acordo com o esperado. Sem o CREON todos os
uso didrio e mais frequente conforme os seus agraves e  nutrientes sdo expelidos nas fezes e a diferenca é
avancos. , Os antibidticos sdo frequentes e os incomensuravel.,
tratamentos de 15 dias pesam no orgamento., Os
polivitaminicos ndo correspondem a qualidade e
eficiéncia da absorgdo do Dekas., Os leites especiais sdo
importantes para o ganho de peso, principalmente para
o inicio da doenca e com o custo elevado de todo
tratamento, torna-se quase impossivel sem a
contribuigao do SUS., ,
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Vai salvar vidas
amigo ou
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Todo e qualquer modulador deveria ser concedido ao
amigo ou paciente.
cuidador de
paciente
28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Esperanca de dias melhores com apos o fornecimento desse
amigo ou dessa medicagdo pelo SUS
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Incluir os medicamentos: , Colomycin, Aztreonam, Dekas
amigo ou liquido e softgel, Orkambi, Symdeko
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Minha irma precisa do Creon.
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Este protocolo é muito importante para quem tem Fibrose
amigo ou Cistica
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/07/2021  Sociedade Boa SIM., COMO NA FIBROSE CISTICA - HA NECESSIDADE INCLUIR \, AZITROMICINA, VITAMINAS LIPOSSOLUVEIS,
médica DE UMA EQUIPE MULTIDISCIPLINAR PARA O COLIMICINA INALATORIA, Medicamentos essenciais
TRATAMENTO . SOLICITO QUE SEJA INCLUIDA A para acondugdo da enfermidade

PARTICIPACAO DE NUTRICIONISTA, FISIOTERAPEUTA ,
PSICOLOGA, ENFERMEIRO E ASSISTENTE SOCIAL NA
EQUIPE DE TRATAMENTO DOS PACIENTES -
PRINCIPALMENTE NOS QUE FOREM DIAGNOSTICADOS
PELA TRIAGEM NEONATAL ., NAO HA RESULTADO EM
TRATAMENTO SEM O FATOR HUMANO , TODOS OS
54 CENTROS DE TRATAMENTO DE FIBROSE CISTICA,
NO BRASIL TERMOS A TRIAGEM NEONATAL PARA
FIBROSE CISTICA, EM TODOS OS ESTADOS
BRASILEIROS - NAO SERIA VIAVEL O DIAGNOSTICO E
NAO TERMOS UMA EQUIPE MULTIDISCIPLINAR
TREINADA PARA CONDUZIR OS PACIENTES DESTE
RECEM NASCIDOS E NO DECORRER DE SUAS VIDAS .,
NAO E LOGICO TERMOS MEDICAMENTOS,
SUPLEMENTOS NUTRICIONAIS E VITAMINAS
LIPOSSOLUVEIS E NAO TERMOS PROFISSIONAIS EM
UMA EQUIPE MULTIDISCIPLINAR  FAMILIARIZADAS
COM A ENFERMIDADE .

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/07/2021  Profissional de Boa E importante ofertar os suplementos de maneira igualitaria
saude aos pacientes com fibrose cistica de todo Brasil para auxiliar
no atendimento das necessidades caldricas e aporte
adequado de micronutrientes para manter ou recuperar o
estado nutricional.
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28/07/2021  Familiar, Muito boa Aguardo aprovacdo e incorporacao do trikafta ja que ira
amigo ou melhorar a qualidade de vida do paciente de fibrose cistica e
cuidador de aumentar a expectativa de vida. Sendo essencial essa
paciente aprovacao para evitar perdas de vida.

28/07/2021  Profissional de Muito boa Acho importante a inclusdo de medicamentos que sao
saude sempre usados (Colimicina, Azitromicina, Vitaminas

ADEK) e suplemento alimentar

28/07/2021  Familiar, Muito boa N3o. Gostaria apenas de reforcar a grande importancia
amigo ou de todos terem acesso a um diagndstico precoce da
cuidador de doenga, como também aos melhores tratamentos e
paciente moduladores. Eu, meu marido e minha filha de 2 anos

(que é portadora da FC) moramos na Suica. Minha filha
nasceu aqui e, foi diagnosticada com apenas 15 dias de
vida. Eu como mae e cuidadora, vejo o qudo importante
é seguir o tratamento dela a risca todos os dias, assim
como ter todos os medicamentos disponiveis. Eu
imagino como deve ser dificil para os portadores de FC
por exemplo, descobrir que tem a doencga aos 20 anos,
onde a fungao pulmonar com certeza ja foi prejudicada
e a qualidade de vida dessa pessoa até chegar ali
provavelmente foi ruim, tratando a FC com
medicamentos para outras doengas erroneamente.,
Hoje nés moramos na Suica, pois infelizmente ndo
sentimos confianga em retornar ao Brasil com nossa
filha, devido a falta de medicamentos, como também
tratamentos efetivos, porém, gostariamos de retornar
um dia, pois s6 quem tem FC ou alguém préximo sabe
como é importante se sentir seguro e amparado.
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