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APRESENTACAO

Ha alguns anos, ao receber um diagnostico, o pacien-
te saia do consultoério com um receituario e tentava
assimilar sozinho o que acabara de ouvir. A angus-
tia durava mais alguns dias (ou meses) até a proxima
consulta, para, entdo, ele poder entender um pouco
mais 0 que 0 acometia. Somente quando, com sorte,
0 paciente encontrava outra pessoa sofrendo do mes-
mo mal que ele, € que conseguia trocar experiéncias,
sensacoes, informacoes. :

Os anos passaram e o comportamento na saida
do consultorio mudou. Antes de mais nada, o pa-
ciente, agora, corre para o seu smartphone, acessa
o buscador, pesquisa, estuda e é. Tenta entender o
que esta acontecendo e o que pode vir a acontecer.
Na teoria, isso se chama “educacao em saude” e tem
papel fundamental no prognostico das doencas -
quando utilizada de forma adequada. Infelizmente,
nem toda informacao é correta, educativa e sauda-
vel. Ha as famosas fake news, além dos sensaciona-
lismos desenfreados que acentuam a ansiedade de
quem ja esta sofrendo.

E inegavel, porém, que quanto melhor se entende
0 que se tem, maiores as chances de adesao ao tra-
tamento, melhor a navegacao no sistema de saude,
aléem da compreensao de que precisamos exercer o
controle social no Sistema Unico de Satde (SUS), pre-
zando e buscando pela garantia dos direitos que nos
sao assegurados por lei.

Por vezes, a sensacao dos pacientes cronicos, em
suas rotinas insanas, e de seus representantes é de

que eles precisam investir um bom tempo para lutar
por seus direitos. E assim na salde, na educacao, na
cultura. Cada um precisa lutar pelo que é seu.

E no cenario da fibrose cistica (FC) ndo é diferente.
Uma das doencas raras mais comuns, a FC, como co-
mumente € conhecida, embora tenha uma estrutura

“bem estabelecida no territorio brasileiro, com triagem

garantida com o teste do pezinho, confirmacao pelo
teste do suor, exame genético assegurado até o mo-
mento em parceria privada, protocolo clinico e dire-
trizes terapéuticas recém-atualizado, ainda apresen-
ta inUmeros problemas de diagnostico precoce e de
acesso a tratamento adequado, com auséncia de pro-
fissionais multidisciplinares em centros de referéncia
pelo Brasil e de acesso ao que ha de mais inovador no
tratamento em nivel global.

Em 10 anos, tempo de existéncia do Unidos pela
Vida e desde que eu fui tardiamente diagnosticada
com FC, é inegavel que muitos avancos foram presen-
ciados no Brasil e no mundo. Mas ainda ha uma longa
jornada pela frente, e espero que nenhuma historia
se encerre cedo demais e nenhuma pessoa deixe de
ser diagnosticada precocemente, considerando que
as complicacoes graves podem ser evitadas, na atuali-
dade, gracas as inovagoes tecnologicas ja disponiveis.

Precisamos, por fim, seguir em constante dialogo
entre todos os atores: pacientes, familiares, associa-
cOes, profissionais, empresas e governo, para que,
juntos, somando esforcos e pontos de vista, possa-
mos seguir salvando vidas.
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Jornada do paciente com fibrose
cistica em pauta: dialogos
pela evolucao da saide

“Temos uma imensa resiliéncia, e preci-
samos manter nossa indignagdo o tempo
todo, afinal, somos pessoas essencialmente
indignadas. Nosso diferencial como ser hu-
mano, até mais do que como profissional, e
nossa profunda indignagdo e luta para fa-
zer com que as coisas no SUS deem certo.”
Dra. Carmela Grindler

E inquestionavel: nao ha evolucao sem dialogo, sem
estudo e sem luta. Especialmente na area da salde,
nao somente na era pos-COVID-19, mas em conse-
quéncia de toda a evolucao tecnologica que temos
observado no que tange a novas formas diagnosticas
e medicamentos de ponta, a atuacao do profissional
da salde também precisa seguir em constante aper-
feicoamento.

E foi com esse proposito, visando aprofundar a dis-
cussao sobre a jornada do paciente com FC no Brasil,
que especialistas em doencas pulmonares e avalia-
cao de tecnologias em saude e representantes de as-
sociacoes de pacientes se reuniram, no dia 24 de feve-
reiro de 2022, em evento on-line realizado pelo Jornal
Brasileiro de Economia da Saude (JBES), com patroci-
nio da Vertex Pharmaceuticals. O JBES foi criado em
2009 com o objetivo de promover e disseminar o co-
nhecimento nas areas de Economia da Salde, Farma-
coeconomia e Avaliacao de Tecnologias em Saude. O
conteldo das edicoes é disponibilizado nos formatos
impresso e eletronico, com periodicidade quadrimes-
tral, e tenta reunir informacoes com propositos de-
finidos para criar transformacoes na area da saude
e na jornada do paciente. No inicio do encontro, o
Sr. Osmar Silva, diretor do JBES, disse aos presentes
que, a partir do debate, seria criado este fasciculo,
0 qual posteriormente seria amplamente divulgado
para gestores de saldde publica e suplementar.

Com este material, espera-se que seja possivel
conhecer o ponto de vista desses profissionais com
inegavel bagagem em suas areas de atuacao, além de
ter uma visao global sobre a fisiopatologia da doenca,
formas de diagnostico e acesso ao tratamento, princi-
palmente no contexto da salde publica, contribuindo
para que o gestor de salde e demais profissionais si-
gam atuando e facilitando a jornada do paciente com
FC no Brasil.

Por tratar-se de uma doenca que afeta diferentes
0rgaos e ainda nao tem cura - e que sera aprofunda-
da nos capitulos a seguir -, o olhar para o paciente
que tem FC precisa ser multidisciplinar, sempre com
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foco na melhora da sua qualidade de vida. A busca
pelo diagnostico precoce e pelo tratamento adequa-
do de uma das doencas raras mais comuns precisa
ser incessante e deve manter-se na agenda de varios
profissionais da salde, que formam uma rede, com
nutricionistas, psicologos, farmacéuticos, pneumolo-
gistas, geneticistas, fisioterapeutas, assistentes so-
ciais, entre outros, além de associagoes de pacientes,
membros da academia, legisladores e, obviamente,
gestores de salde.

O produtivo debate contou com a participacao de
renomados profissionais da area, que, em suas apre-
sentacoes, ja compartilharam importantes informa-
coes acerca das suas atuagoes voltadas para a FC e a
estruturacao de programas e centros de tratamento.

Iniciando as apresentacoes, a Dra. Clarice Petrama-
le, médica infectologista, compartilhou sua atuacao
como a primeira presidente da Comissao Nacional de
Incorporacao de Tecnologias no SUS (Conitec), que,
segundo seu relato, se iniciou por conta da quantida-
de de acoes judiciais na época, especialmente rela-
cionadas a doencas raras. A demanda de criar a Coni-
tec deu-se também pela necessidade de criar novos
Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT)
para doencas raras, como a FC.

Na sequéncia, a Dra. Carmela Grindler, médica pe-
diatra e professora universitaria, compartilhou que
esta ha 12 anos na Secretaria de Saude do Estado de
Sao Paulo, atuando com planejamento de programas
de tratamento e triagem neonatal, além de coordenar
a implantacao do projeto de doencas raras no estado
de Sao Paulo. Em sua fala, a Dra. Carmela disse, com
entusiasmo, que o programa de assisténcia para FC
ja esta bem estabelecido no estado de Sao Paulo e
que é motivo de orgulho para todos. Com o trabalho
em conjunto realizado pelos profissionais e secreta-
ria, hoje os pacientes contam com um centro de tra-
tamento para adultos com FC, diagnostico por meio
do programa de triagem neonatal e acesso a medica-
mentos, exames e tratamento. Segundo ela, 0 modelo
de atendimento para a FC em Sao Paulo & um exemplo
para a estruturacao de novas redes organizadas e hie-
rarquizadas, visando ao melhor acesso ao tratamento.

O evento também contou com a perspectiva do
paciente, representada pela Sra. Veronica Stasiak
Bednarczuk de Oliveira, que & psicologa, mestranda
em avaliagcao de tecnologias em saude pela Universi-
dade Federal do Parana e fundadora e atual diretora-
-executiva do Unidos pela Vida - Instituto Brasileiro
de Atencao a Fibrose Cistica. Veronica compartilhou
que, embora apresentasse graves problemas de sal-
de desde seu nascimento - em média quatro pneu-
monias por ano, necessitando fazer a retirada de dois
lobos do pulmao direito em decorréncia de quadro
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acentuado de bronquiectasias, entre outras complica-
coes severas -, foi diagnosticada com FC apenas aos
23 anos de idade. Hoje, com 35 anos, Veronica lidera
uma das principais organizacoes sociais para a FC do
Brasil, fundada por ela com o proposito de tornar a FC
conhecida no pais, contribuindo pela busca de diag-
nostico precoce, tratamento adequado e melhora na
qualidade de vida. Hoje, o Unidos pela Vida tem como
missao defender que todas as pessoas com FC do pais
tenham conhecimento sobre sua salde e seus direi-
tos e equidade no acesso ao diagnostico precoce e
aos melhores tratamentos.

Ao lado dela, no Instituto Unidos pela Vida, esta
o Sr. Cristiano Silveira, que também participou deste
evento. Ele é biologo, diretor de Politicas Publicas e
Advocacy do Instituto e também presidente da Asso-
ciacdo Carioca de Assisténcia a Mucoviscidose (ACAM).
Cristiano compartilhou que sua atuacao pela FC se
deu tao logo seu filho, hoje com 17 anos de idade,
recebeu seu diagnostico ainda muito novo. Contou
que também ja foi membro da diretoria da Associacao
Galcha de Assisténcia a Mucoviscidose (AGAM), que
as associacoes de assisténcia a FC no Brasil existem
ha mais de 40 anos e que, desde entao, trabalham
por todas as etapas necessarias na vida de quem tem
FC: acesso ao diagnostico, tratamento, centros de re-
feréncia etc.

Segundo ele, ainda existem pessoas que vém de
outras cidades para tratamento nos centros em que
inicialmente foram diagnosticadas: “Embora esteja-
mos em um novo momento na FC, a gente segue li-
dando com antigos desafios”, afirmou Cristiano, que
revelou ainda encontrar problemas relativos a diag-
nostico, teste do pezinho e acesso aos medicamen-
tos basicos nao apenas na sua cidade atual, Rio de
Janeiro, como também em inUmeras outras cidades
do pais. E prosseguiu: “Os novos desafios estao liga-
dos ao acesso a novos tratamentos, d chegada a fase
adulta, a constituicdo de familias etc.”.

Mas ele afirma que a FC € um grande modelo de
estruturacao: “Na FC temos o Registro Brasileiro de
Fibrose Cistica, organizado pelo Grupo Brasileiro de
Estudos em Fibrose Cistica, que nos apresenta dados
epidemiologicos, aléem dos centros de referéncia, das
mais de 25 associacoes de assisténcia regionais, sim-
posios e congressos que prezam pela educagdo conti-
nuada de profissionais da satde”, completou.

Na sequéncia da apresentacao de Cristiano, o
Dr. Carlos Eduardo, pediatra especialista em cuidados
paliativos e que também atende pessoas com FC na
cidade de Sao Paulo, disse que existe grande neces-
sidade de educacao continuada para quem trabalha
com FC. “Precisamos, enquanto profissionais da sau-
de, prover qualidade de vida atraves do fornecimento

de tratamento individualizado, buscando sempre que
o paciente tenha uma vida digna. Os centros de trata-
mento, por sua vez, sao fundamentais, e precisa existir
sempre uma interlocucao entre o SUS e a satde suple-
mentar”, completou.

Como representante do atendimento médico para
adultos com FC, o debate contou com a participacao
da Dra. Mariane Martynychen Canan, médica pneumo-
logista, especialista no cuidado de pacientes adultos
com FC e responsavel pelo ambulatorio de FC do Hos-
pital de Clinicas do Parana. “Cai de paraquedas na FC,
mas sou muito feliz nesta area e acredito que nada é
por acaso”, comentou.

E sabido que, assim como ela, poucos profissionais
da salde saem das universidades tendo na bagagem
aulas profundas sobre a patologia. “Nao tive aula so-
bre a FC na graduacdo de Medicina. Somente uma
breve explanacdo na pediatria. Me formei em 2002 e
na epoca ainda ndo se ensinava FC na disciplina de
adultos. Agora, quem da esta aula de FC na disciplina
de pneumologia para adultos sou eu”, contou.

Com muita garra e determinacao, embora tenha
encontrado muita resisténcia e dificuldade na acei-
tacao dessa ideia, hoje relata com orgulho e emocao
que ela iniciou totalmente sozinha o Centro de Aten-
dimento para Fibrose Cistica, e hoje, 15 anos depois,
0s pacientes podem usufruir de um Centro mais es-
truturado e estabelecido. “Hoje eu também ensino os
alunos e residentes. Atendemos em torno de 100 pes-
soas com a doenca no Parana. Os pacientes internam
bastante, entdo os estudantes tém bastante contato
com a doenca’, comentou. E, segundo ela, “se os me-
dicos ndao souberem o que estdo procurando, nunca
farao um diagnostico, e assim seguiremos vivencian-
do situagoes como a da Veronica”.

Finalizando o primeiro bloco de apresentacoes de
modo muito reflexivo e importante, a Dra. Mariane re-
forcou que “o conhecimento sobre a FC precisa estar
dentro da escola, dentro das secretarias, dentro do
universo dos profissionais da sadde”.

Conhecer para agir: contextualizando
a fibrose cistica

Embora a FC seja considerada como uma das doen-
cas raras mais comuns, nao é tao raro, inclusive nos
dias atuais, conhecer pessoas que nunca ouviram fa-
lar sobre essa patologia. Mesmo entre 0s profissionais
da salde, ha quem conheca pouco ou que a definam
como sendo “uma doenca no pulmao” ou “uma doen-
ca do pancreas”, como € possivel encontrar na litera-
tura mais antiga.

Também conhecida como mucoviscidose (doenca
do muco mais espesso) ou doenca do beijo salgado
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(pelo suor mais salgado sentido ao beijar a pele de
quem tem a doenca), a FC & uma doenca geneética,
autossomica, recessiva, progressiva, multissistémica
e ainda sem cura. E caracterizada pela disfuncao do
gene cystic fibrosis transmembrane conductance regu-
lator (CFTR), que codifica a proteina CFTR, responsavel
pelo transporte do cloro na membrana das células.

De modo geral, 0 muco (secrecao) do organismo de
quem tem a doenca tende a ser mais espesso que 0
normal. Esse muco pegajoso e mais denso, por sua vez,
acumula-se nos aparelhos digestorio e reprodutivo,
prejudicando seu funcionamento normal, dificultando
sua funcao exocrina e desencadeando sintomas como
infeccoes pulmonares de repeticao de repeticao, tosse
cronica, dificuldade para ganhar peso e estatura, diar-
reia, entre outros.

A FC, que antigamente era identificada como uma
doenca da infancia, ficou conhecida somente no sé-
culo XX. Foi relatada pela primeira vez em 1936 pelo
pediatra suico Guido Fanconi. Havia tambem um di-
tado da Alemanha do século XVIII que dizia “Pobre
crianca cuja testa ao beijo é salgada; Esta enfeiticada
e logo morrera”, o que significava que criancas com
FC, por auséncia de diagnostico correto e tratamento
adequado, dificilmente conseguiriam sobreviver a pri-
meira fase da vida'.

Em 1938, a doenca foi nomeada como “fibrose cis-
tica do pancreas”, depois que a patologista Dorothy
Hansine Andersen identificou cistos e tecido fibroso
no pancreas de alguns pacientes, e em 1943 ela foi
descrita pela primeira vez como mucoviscidose pelo
pediatra Sidney Farber, que concluiu que o dano cau-
sado ao tecido pulmonar dependia da obstrucao pro-
vocada por um muco viscoso — muco + viscido (pega-
joso, viscoso) + ose (doenca).

No ano de 1953, depois de uma onda de calor ocor-
rida em Nova York, o médico Paul Di Sant’/Agnese re-
gistrou que o suor produzido por seis crian¢as com
FC era anormalmente salgado. E foi somente em se-
tembro de 1989 que a descoberta do gene causador
da doenca, o CFTR, foi publicada na revista Science,
alterando todo o cenario de pesquisa e tratamento da
doenca nos anos seguintes.

Athanazio et al. (2017)? afirmam que defeitos nessa
regulacao acarretam o comprometimento do clearan-
ce mucociliar no epitélio pulmonar, podendo provocar
danos irreversiveis aos pulmoes, sendo esse desfecho
a primeira causa de morbimortalidade da doenca.

1 Oliveira, V. G. S. B. Historia da Fibrose Cistica - Programa Fibrose
Cistica nas Universidades. https://unidospelavida.org.br/
programas-e-projetos/programa-de-educacao-e-pesquisa/

2 Athanazio, R. A. et al. Diretrizes brasileiras de diagnéstico e tratamento
da fibrose cistica. ARTIGO ESPECIAL. J. Bras. Pneumol. v. 43, n. 3, May-
Jun 2017. https://doi.org/10.1590/51806-37562017000000065

No Brasil, segundo o Registro Brasileiro de Fibrose
Cistica — REBRAFC (2019)?, publicado pelo Grupo Bra-
sileiro de Estudos em Fibrose Cistica (GBEFC), ha 5.773
pessoas com FC registradas e em tratamento.

Considerando que alguns dos sintomas da FC sao
também os mesmos listados entre as principais cau-
sas de mortalidade infantil (como a infeccao pulmo-
nar e a diarreia, por exemplo) e que ela & uma das
doencas ja identificadas por meio do teste do pezi-
nho, &€ extremamente necessario que 0s gestores e
demais profissionais da saide a conhecam, saibam
identifica-la e consigam apresentar ao paciente e
seus familiares a estrutura existente no sistema de
salde para atender e tratar essas pessoas, conforme
afirmou a Dra. Mariane: “nem todos precisam saber
tratar a FC, mas precisam saber identificar os sinais e
sintomas para poder encaminhar aos centros de refe-
réncia especializados, que dardo sequéncia no melhor
tratamento possivel”.

Conhecer para tratar: diagnostico
precoce e tratamento adequado para
uma vida com mais qualidade

Nao ha como falar de FC sem enfatizar a importancia
do diagndstico precoce. Embora ainda exista muito a
se fazer pelos que ainda sofrem com a falta de re-
cursos diagnosticos e terapéuticos em varias regioes
do pais, a Dra. Carmela reforcou que “nosso pais é
um continente, extremamente plural, com particula-
ridades geograficas, mas nos ndo podemos colocar o
chapéu de um determinado territério em outro, por-
que quem precisa ser atendido mora em determinado
lugar e precisa ser atendido la”".

Em linha nessa discussao, Veronica concordou e afir-
mou “que infelizmente ha uma discrepdncia de reali-
dades no que tange a tratamento, diagnostico, e que é
preciso muito trabalho em conjunto para garantir que
o direito a satide seja assegurado”.

Segundo o REBRAFC (2019), o diagnostico da FC
nem sempre é facil. Usualmente, ele decorre de sus-
peita clinica (teste de triagem neonatal [teste do pe-
zinho], antecedentes familiares ou sintomas clinicos
caracteristicos), associada ao teste de suor alterado
(considerado o teste padrao-ouro para o diagnostico)
e/ou identificacao de duas variantes patogénicas no
gene CFTR (por meio do exame genético).

A necessidade de confirmar o diagnostico por
meio do teste do suor (apos a alteracao identificada
no teste do pezinho) também é reforcada nas Diretri-

3 Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC).
Registro Brasileiro de Fibrose Cistica. 2019. http://www.gbefc.
org.br/ckfinder/userfiles/files/ REBRAFC_2019.pdf
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zes Brasileiras de Diagnostico e Tratamento da Fibro-
se Cistica®. Segundo Athanazio et al. (2017), a triagem
neonatal para FC identifica os recém-nascidos com
risco de ter a doenca, mas nao confirma o diagnos-
tico. O indice de testes falso-positivos pelo algorit-
mo baseado na quantificacao de tripsinogénio imu-
norreativo é bastante alto. Por outro lado, a triagem
neonatal negativa nao exclui o diagnostico e, nesses
casos, a clinica @ sempre soberana.

A contribuicao da triagem neonatal foi bastante
significativa nos ultimos anos. O Ministério da Sau-
de® afirma que o diagnostico precoce, o tratamento
adequado e 0 acompanhamento médico de algumas
doencas podem evitar a morte e deficiéncias e pro-
porcionar melhor qualidade de vida aos recém-nasci-
dos acometidos de uma populacao.

A triagem neonatal, garantida pela Portaria n 822,
de 6 de junho de 2001¢ identifica algumas dessas
condicoes, tal qual a FC, cujos pacientes, apos apre-
sentarem dois resultados positivos, devem realizar
teste do suor para confirmar a suspeita diagnostica,
além de poderem fazer o teste genético, que identi-
fica qual & a mutacao genética. Atualmente, ha um
projeto de parceria privada com o GBEFC que permi-
te a realizacao de sequenciamento genético em to-
das as pessoas com FC com diagnostico confirmado
no pais.

Complementando a discussao, o Dr. Carlos Eduar-
do, usando o caso da Veronica, disse que “a triagem
neonatal é fundamental, porque ainda tem muitos
pacientes que, assim como ela, tiveram uma grande
perda de funcao pulmonar e complicacoes graves que
poderiam ter sido evitadas se tivesse tido diagnostico
precoce”.

“Isso deve comecar na faculdade”, continuou o
Dr. Carlos. “E aqui ndo estou preocupado somente se
vocé vai ser pediatra, mas que um dia vocé também
vai ter um sobrinho, um filho, um amigo que se tor-
nou pai e alguém vai te ligar perguntando o que fazer
quando houver um teste do pezinho alterado.”

Considerando que o diagnodstico precoce € impor-
tante, Verdnica reforcou aos profissionais da sadde
que a comunicacao adequada desse fato também é
crucial: “o momento de compartilhar um novo diag-
nostico para uma familia é extremamente delicado. O
profissional precisa ser empatico e cuidadoso com as

4 Athanazio, R. A. et al. Diretrizes brasileiras de diagnéstico e tratamento
da fibrose cistica. ARTIGO ESPECIAL. J. Bras. Pneumol. v. 43, n. 3, May-
Jun 2017. https://doi.org/101590/S1806-37562017000000065

5 Brasil. Ministério da Satde. Programa Nacional de Triagem
Neonatal. https://www.gov.br/saude/pt-br/composicao/
saes/sangue/programa-nacional-da-triagem-neonatal

6 Portaria n® 822, de 6 de junho de 2001. Programa Nacional
de Triagem Neonatal - PNTN. https://bvsms.saude.gov.br/
bvs/saudelegis/gm/2001/prt0822_06_06_2001.html

palavras, pois um novo mundo se abrira para aquela
familia. Novas dificuldades, expectativas frustradas,
angustia e medo do desconhecido. Ha que ser cui-
dadoso e ter delicadeza ao compartilhar uma noticia
como esta, para qualquer paciente, de qualquer doen-
¢a, a qualquer tempo da vida".

Ainda sobre o teste do pezinho, Cristiano compar-
tilhou que também faz parte do Conselho Estadual de
Saude do Rio de Janeiro, onde atua no Grupo de Tra-
balho de Triagem Neonatal. Segundo ele, o programa
demorou mais de 10 anos para ser implementado e
outro longo periodo para entao comecar de fato. Mes-
mo assim, segundo Cristiano, apos grande demora,
agora conseguiram encadear a execucao do Programa,
que se encontra em um patamar mais aceitavel. Ele
relembrou também que, enquanto sistema de salde,
nao podemos nos esquecer de que o “programa de
triagem neonatal ndo é somente contratar laborato-
rio: é comunicar a importancia da sua realizacao no
periodo exato (entre o 32 e 7° dia de vida do bebé), é
falar sobre este teste para todas as familias, no pré-
-natal e na maternidade, é fazer busca ativa etc. Pre-
cisamos garantir sua realizacao muito mais do que
somente contratar laboratorio”.

Nessa linha de raciocinio, Veronica relembrou que
“é fundamental tambem a conscientizacdo da doen-
ca a qualquer tempo, pensando nos pacientes que
podem ndo ter sido contemplados pela verificacao
no teste do pezinho, por terem nascido antes da sua
implementacao”. Nesses termos, ela ainda disse que
“a clinica é sempre soberana. Recebeu um paciente
com sintomas? Solicite o teste do suor, independente
se o teste do pezinho tenha dado negativo. Nao pode-
mos esquecer que ainda existem casos de falso-posi-
tivo e falso-negativo, e para isso o teste do suor tam-
béem pode contribuir pela confirmacao ou descarte da
suspeita diagnostica”, finalizou.

Exemplificando sua realidade em Sao Paulo, a
Dra. Carmela enfatizou mais uma vez que “a educa-
cdo em fibrose cistica e fundamental”. Segundo ela,
é indispensavel a atualizacao constante dos profis-
sionais da salde e o contato com demais areas e
instituicoes. Em Sao Paulo, ela descreveu que “assim
que um novo diagnostico acontece via triagem neo-
natal, o pediatra recebe uma espécie de cartilha com
informacgoes sobre a doenca. Quando existem casos
de ileo meconial, por exemplo, também tenho uma
interlocucao direta entre a secretaria de saude e 0s
cirurgioes. Eles ligam diretamente no momento em
que ha uma identificacdo de ileo meconial para saber
0 que é necessario fazer".

O Dr. Carlos também disse que vivencia uma rea-
lidade parecida, embora atue diretamente na salde
suplementar. Ele revelou que conhece 0s responsa-
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Jornada do paciente com fibrose cistica no Brasil:

desafios e impaortancia do papel dos gestores de saide

veis pelos centros de referéncia de todo o estado em
que atua (Sao Paulo) e que, assim que recebe um
novo diagnostico na salde suplementar, consegue ter
contato com os centros de referéncia de FC, e, na sua
opiniao, “o melhor lugar para o paciente com FC estar
é no servico publico, no SUS”, e na satde suplementar
& possivel complementar o tratamento. O Dr. Carlos
ainda indagou que “deve haver uma facilitacao nesse
contato entre a rede privada e a rede pablica, para
haver esta simbiose com o objetivo de cuidar melhor
desse paciente”.

A colocagao do Dr. Carlos é também enfatizada
nas Diretrizes Brasileiras de Diagnostico e Tratamento
para Fibrose Cistica’, nas quais os autores descrevem
que, considerando a complexidade da FC e as pecu-
liaridades do seu tratamento, existem evidéncias de
que o tratamento em centros de referéncia especiali-
zados, que dispoem de equipe multidisciplinar, apre-
senta melhores resultados clinicos, com impacto no
prognostico.

A Dra. Mariane, que chefia o ambulatorio de FC
para adultos no Hospital de Clinicas, em Curitiba, con-
corda com a importancia do encaminhamento das
pessoas com FC para centros de referéncia estabeleci-
dos no SUS. Ela reforca que o importante nao é saber
tratar a FC, mas, sim, saber identificar e saber para
quem encaminhar. “Diagnosticou alguem com a FC?
Entre em contato imediatamente com o Instituto Uni-
dos pela Vida, com as associacoes de assisténcia, com
0s centros de referéncia e encaminhe esse paciente.
Ele precisa estar inserido no centro de referéncia pelo
SUS, que é por onde conseguira ser atendido de modo
multidisciplinar.”

Ela também disse que, no Centro onde ela traba-
lha, o paciente é atendido pela equipe de pneumo-
logia e, depois, na mesma manha da consulta, pelo
fisioterapeuta, educador fisico e nutricionista.

Uma fase que demanda atencao, segundo os de-
batedores, é o inicio da transicao para a fase adul-
ta, que, ainda segundo a Dra. Mariane, no Centro em
que ela atua, se inicia aos 14 anos de idade. E um
momento delicado por causa do que foi vivido até
entao na pediatria - em que os atendimentos eram
sempre realizados com acompanhamento dos pais. A
questao, hoje, dos profissionais que atuam na FC, nas
suas palavras, “é consequir contribuir para que esses
pacientes tenham uma vida com sonhos, realizacoes,
autocuidado e autonomia. Precisamos estimular que
eles venham sozinhos as consultas, que aprendam a
lidar com questoes de sua satde, que se insiram na
vida, no mercado de trabalho, nos relacionamentos”.

7 Athanazio, R. A. et al. Diretrizes brasileiras de diagnéstico e tratamento
da fibrose cistica. ARTIGO ESPECIAL. J. Bras. Pneumol. v. 43, n. 3, May-
June 2017. https://doi.org/10.1590/S1806-37562017000000065
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Ela compartilhou ainda que, certa vez, “um pa-
ciente comentou que a familia ndo o deixava fazer as
coisas sozinho, tomar suas proprias decisoes ou as-
sumir maiores responsabilidades, porque seu objetivo
principal era “sobreviver”. E revelou que esse paciente
esta hoje com quase 40 anos de idade, seguindo com
a percepcao de que deve apenas sobreviver, e que ela
vem trabalhando para que ele perceba sua realidade
de forma diferente. Ela convidou todos para uma re-
flexao sobre o fato de que pessoas com FC precisam
viver com qualidade, com sonhos e com motivacoes,
e que isso precisa ser trabalhado com o paciente des-
de a infancia, e nao apenas com 40 anos de idade.
“acolher o paciente, adaptar o tratamento. A FC é uma
doenca que judia muito do paciente — ndo tem dia do
perddo, o tratamento é diario, em alguns momentos
e necessario internamento, puncionar veia, tomar de-
zenas de medicamentos, coletar exames de sangue,
fazer muita inalagcdo etc. Precisamos cuidar dessas
pessoas com empatia.”

Concordando veementemente, Cristiano apresen-
tou o triste dado de que no Rio de Janeiro menos de
um terco dos pacientes sao adultos, enquanto, segun-
do ele, mais de 50% dos pacientes nos EUA sao maio-
res de idade. “Infelizmente, no Brasil ainda vemos
questoes complexas relacionadas a obito em criancas
com fibrose cistica (metade dos 6bitos de FC no Rio de
Janeiro no ano passado foi de criancas), o que é inad-
missivel em outros paises.” Com muita razao e histo-
rico de luta, Cristiano enfatizou: “Nao queremos pena,
queremos trabalho e mudancas! E inadmissivel ainda
termos pacientes pediatricos falecendo com fibrose
cistica. Infelizmente, embora exista tanto avanco tec-
nologico, de medicamentos e diagndstico, ainda nao
podemos falar para os pacientes ficarem tranquilos -
ainda nao temos todos os meios para isto”.

A fala do Cristiano remete ao que existe hoje para
tratamento da FC no Brasil. Recentemente atualizado,
0 PCDT® - antes separado em dois documentos: um
para manifestacoes pulmonares e outro para mani-
festacoes pancreaticas — foi unificado e trouxe novi-
dades em seu texto, como a questao do teste genéti-
co, detalhamento sobre diagnostico por meio do teste
do suor e teste do pezinho, manifestacoes clinicas e
casos especiais. Como tratamento, o protocolo apre-
senta os critérios para o tratamento com alfadornase,
tobramicina, pancreatina e ivacaftor, o primeiro mo-
dulador da proteina aprovado pelo Food and Drug
Administration (FDA) em 2012 e recomendado para in-
corporacao ao SUS em 2020, apos consulta publica na

8 Brasil. Ministério da Salde. Portaria Conjunta n2 25, de 27 de
dezembro de 2021. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da
Fibrose Cistica. http://conitec.gov.br/images/Protocolos/20211230_
portal-portaria-conjunta-no-25_pcdt_fibrose-cistica.pdf



Jornada do paciente com fibrose cistica no Brasil:

desafios e importancia do papel dos gestores de salde

Conitec, que teve sua decisao inicial desfavoravel re-
vertida. Além desses medicamentos, o protocolo tam-
bém apresenta dados sobre transplante, tratamento
nutricional e medicamentoso, doenca hepatica rela-
cionada a FC (DHFC), imunizacdo e outros.

Apods a publicacao desse PCDT no Diario Oficial da
Unido (DOU), no final do ano de 2021, outras incorpora-
coes de tecnologias ja aconteceram no SUS, como: co-
listimetato sodico para pacientes com manifestacoes
pulmonares de FC com infeccao por Pseudomonas ae-
ruginosa; dispositivo individual de pressao expiratoria
positiva do tipo mascara (PEP)/pressao expiratoria nas
vias aéreas (EPAP) para o tratamento da FC; teste de
elastase pancreatica fecal para pacientes com FC com
davida diagnostica de insuficiéncia pancreatica exo-
crina; e o procedimento de ventilacao mecanica nao
invasiva domiciliar para o tratamento de pacientes
com FC associada a insuficiéncia respiratoria avanca-
da. Todas essas tecnologias receberam recomendacao
final favoravel para incorporacao no SUS.

Verdnica relembrou que, “em dez anos, houve uma
evolucdo imensa no cenario da fibrose cistica: o PCDT
foi atualizado, exames genéticos comecaram a ser
realizados, o primeiro modulador foi aprovado junto
ao FDA em 2012, mas somente em 2020 foi recomen-
dado para incorporacdo no SUS, em 2021 foi incorpo-
rado ao PCDT e, até meados de 2022, ainda nao che-
gou as maos de quem precisa”. Infelizmente, segundo
ela, ainda se faz necessaria muita luta no que tange
ao controle social para que se cumpram 0s prazos de
dispensacao no SUS apos a publicacao no DOU e tam-
bém para que medicamentos de base do tratamento
sejam adquiridos e entregues aos pacientes men-
salmente, para que exames sejam realizados e todo
acesso se cumpra como se deve.

A saber, o ivacaftor® & um modulador da protei-
na CFTR que foi estudado inicialmente em pacien-
tes portadores da mutagao G551D (classe II1). Seu uso
teve efeitos relevantes na reducao dos niveis de clo-
reto no suor, melhora do volume expiratorio forcado
no primeiro segundo (VEF1), nos exames de funcao
pulmonar, e ganho ponderal, assim como na reducao
do nimero de exacerbacoes e na melhora da quali-
dade de vida. Seu uso foi posteriormente aprovado
para outras mutacoes, e hoje ele esta incorporado™
no SUS para pacientes com diagnostico clinico e la-
boratorial de FC, com idade igual ou superior a 6 anos
e, pelo menos, 25 kg, e que apresentem uma das se-

9 Athanazio, R. A. et al. Diretrizes brasileiras de diagnéstico e tratamento
da fibrose cistica. ARTIGO ESPECIAL. J. Bras. Pneumol. v. 43, n. 3, May-
June 2017. https://doi.org/10:1590/51806-37562017000000065

10 Brasil. Ministério da Salde. Portaria Conjunta n? 25, de 27 de
dezembro de 2021. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da
Fibrose Cistica. http://conitec.gov.br/images/Protocolos/20211230_
portal-portaria-conjunta-no-25_pcdt_fibrose-cistica.pdf

guintes mutacoes de gating (classe I11) no gene regu-
lador da condutancia transmembrana da FC (CFTR):
G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P,
S549N ou S549R.

Além desse modulador, ha outros trés ja apro-
vados pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria
(Anvisa): o lumacaftor/ivacaftor, para o tratamento
de pacientes com FC homozigotica para a mutacao
F508del, que recebeu recomendacao final desfavora-
vel para incorporagao ao SUS™, o tezacaftor-ivacaftor,
para o tratamento de pacientes com FC com 12 anos
de idade ou mais com mutacao F508del do gene CFTR
em homozigose ou com mutacao F508del e uma das
seguintes mutacoes: P67L, D110H, R117C, L206W, R352Q,
A455E, D579G, 711+3A~> G, S945L, S977F, R1070W, D1152H,
2789+5G~>A, 3272-26A-G, e 3849+10kbC~>T, que tam-
bém recebeu recomendacao final desfavoravel para a
incorporagao® e a tripla combinacao (elexacaftor/te-
zacaftor/ivacaftor), indicada para o tratamento da FC
em pacientes com 6 anos de idade ou mais, que rece-
beu aprovacao da Anvisa em marco de 2022" mas, até
o momento desta publicacao, ainda nao havia sido
apreciada pela Conitec, e que tem sido considerada
por todo o mundo um “divisor de aguas” na vida das
pessoas com FC.

Como conclusao do debate sobre tratamento e
medicamento para FC, o Dr. Carlos Eduardo, que atua
na salde suplementar, disse que, embora atenda pa-
cientes em seu consultorio, ele sempre os encaminha
para os centros de referéncia para que sejam atendi-
dos pela equipe multidisciplinar e recebam seus me-
dicamentos pelo SUS. “Sou a favor de lutar por tudo
que contribua para que o paciente tenha uma melhor
qualidade de vida. Se ha algo que melhore a quali-
dade de vida, eu vou brigar. Mas na FC a gente ainda
se depara com coisas basicas que precisam ser muito
lutadas para conseguir.”

A importancia de um olhar
multidisciplinar para uma doen¢a
multissistémica: E nos milltiplos olhares
que conseguimos enxergar o todo

O caloroso debate entre os especialistas navegou ini-
cialmente sobre a importancia do diagnostico precoce

11 Brasil. Ministério da Saide. Relatdrio de Recomendagao. Lumacaftor/
ivacaftor. http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2020/20201203_
Relatorio_Lumacaftor_lvacaftor_para_Fibrose_Cistica_579.pdf

12 Brasil. Ministério da Satde. Relatorio de Recomendagao.
Tezacaftor/ivacaftor. http://conitec.gov.br/images/
Relatorios/2022/20220601_Relatorio_728_tezacaftor_ivacaftor_FC.pdf

13 Brasil. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria - Anvisa. https://www.
gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/novos-medicamentos-e-
indicacoes/trikafta-r-elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor-novo-registro
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e do tratamento adequado, passou com profundidade
sobre a importancia dos centros de referéncia e se-
guiu para a relevancia das equipes multidisciplinares,
que podem fornecer melhor atendimento as pessoas
com FC.

Por ser uma doenca complexa e que demanda dife-
rentes visoes, a Dra. Carmela brilhantemente resumiu
a importancia da multidisciplinariedade: “é nos malti-
plos olhares que conseguimos enxergar o todo”. Como
lider em uma secretaria de salde, ela revelou que,
“para poder ter essa visao do paciente, do usuario do
SUS, precisamos desta soma dos maltiplos olhares”.

Espera-se que o primeiro profissional a aten-
der um recém-nascido seja o pediatra. Segundo a
Dra. Carmela, os profissionais dessa especialidade
“sdo detalhistas, exaustivos, preocupados e sentem-
-se responsaveis pelo paciente. £ o alvo de atuacdo”.

O principal objetivo das equipes multidisciplina-
res, segundo Oliveira (2020)*, & somar conhecimen-
tos e atuar de maneira conjunta, visando realizar um
cuidado dinamico, integral e efetivo aos pacientes e
familiares. E comum que reunides entre esses pro-
fissionais sejam realizadas para que cada caso seja
discutido de maneira detalhada, buscando a melhor
solucao possivel para determinada situacao, o que
contribui para a melhora no progndstico e na qualida-
de de vida. Sao diversas as especialidades e os profis-
sionais envolvidos no cuidado de uma pessoa com FC:
geneticista, gastroenterologista, pediatra, pneumolo-
gista, enfermeiro, fisioterapeuta, nutricionista, farma-
céutico, psicologo, assistente social, educador fisico e
dentista. E por meio do trabalho em conjunto desses
profissionais que o melhor pode ser proporcionado a
quem tem a doenca.

No cenario da FC, a Dra. Carmela afirmou que “o
movimento social levou a FC a ser um modelo de as-
sisténcia junto a todas as instancias de governo e ob-
ter os resultados que se tem hoje.” Essas conquistas
se devem, também, ao trabalho incansavel das asso-
ciacoes de assisténcia a FC do Brasil, que estao pre-
sentes em praticamente todos os estados do pais, vi-
sando representar os pacientes desses estados, lutar
pela defesa e garantia de direitos, acesso, assisténcia,
tratamento, entre outras agoes. Para conhecer todas
as associacoes de assisténcia e centros de referéncia
existentes no pais, Veronica sugeriu que os interessa-
dos acessem: unidospelavida.org.br/encontre-ajuda.

Ao mesmo tempo em que “a FC é um modelo de
como se trabalha, de como se profissionalizam ONGs,
é um modelo de estruturacdo para doenca rara, pen-

14 Oliveira, V. G. S. B. Profissionais da Satde. Conhecendo a Equipe
Multidisciplinar da Fibrose Cistica. Unidos pela Vida - Instituto
Brasileiro de Atencdo a Fibrose Cistica. https://unidospelavida.org.br/
wp-content/uploads/2020/11/web-cartilha-profissionais-da-saude.pdf
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sando que sdo doencas cronicas”, definiu a Dra. Car-
mela. Ainda “precisamos melhorar muito na ponta -
ter mais tratamentos disponiveis, assim como exames
como tomografia e cultura de escarro”, como lembrou
a Dra. Mariane.

Ainda ha muito por fazer e melhorar para esses pa-
cientes. Porém, a Dra. Mariane continuou: “para aten-
der FC, 0o meédico precisa também gostar de atender. Se
e dificil para o medico, pela complexidade envolvida,
e ainda mais dificil para o paciente — que precisa rea-
lizar todas as etapas prescritas. Para que a assisténcia
seja mais homogénea no nosso pais, ainda ha muito
trabalho por fazer".

Conhecer para conviver: a vez e a voz
das pessoas com fibrose cistica

“As criancas nascem criancas — depois
elas sao identificadas com doencas raras.”
Dra. Clarice Petramale

“Nunca me conformei a ser educado para tratar uma
doenca, porque entendo que preciso tratar uma pes-
soa. Quem entra pela porta ndo é um pulmdo, e sim
um individuo com histérias e sonhos. Precisamos pa-
rar de olhar para o paciente com a fibrose cistica, e
sim para a pessoa que entra pela nossa porta. Assim,
conseguiremos fazer um tratamento mais humano e
adequado. Reforco sempre isto com os pais: a FC é
parte da vida do seu filho, mas ele ndo é isso! Mu-
dar esse conceito faz com que ele viva, e ndo apenas
sobreviva. Nosso objetivo enquanto profissionais da
saude é fazer com que ele viva.”

A partir dessa importantissima reflexao, o Dr. Carlos
Eduardo enderecou a discussao para uma realidade
muito comum: pessoas com FC, em sua grande maio-
ria, sao vistas como uma “doenca”, e nao como pes-
soas que podem e devem ser estimuladas a desejar
uma carreira, estudar, almejar, desde que tenham
condicoes de saude para tal e que possam usufruir de
seus direitos, como, por exemplo, diagnostico preco-
ce e tratamento adequado. Ele complementou: “como
pediatra, me incomoda que ndo damos voz aos pa-
cientes. Eles sao muito maduros e muitas vezes a gen-
te ndo os escuta. Por vezes sou até indelicado com os
pais — peco licenca e digo para que deixem seus filhos
falarem”. Nessa linha, a Dra. Clarice concordou e disse
que “a pediatria precisa ser reposicionada. Essa his-
toria de falar s6 com a mae e pedir para a mae fazer
tudo ja nao funciona mais”.

Verdnica relembrou como se deu seu diagnostico e
elogiou as colocagoes anteriores: “Me alegra ver o
exemplo do Dr. Carlos Eduardo, quando ele fala dos
pacientes. Temos um lema no Instituto que diz que
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a fibrose cistica é parte do que somos, e nao o limite
do que podemos ser. Recebemos contato de pessoas
de diversos locais, mas ainda vemos que majoritaria-
mente sao as maes que cuidam, que se responsabili-
zam pelos filhos e cuidados, que abrem mado de seus
sonhos e carreiras para cuidar dos filhos. Ao mesmo
tempo, tambéem reforcamos que por tras daquele pa-
ciente ha uma pessoa que ndo deve ser esquecida. Por
tras do nome fibrose cistica ha alguém com sonhos e
uma familia que merece viver bem”.

Cristiano, que é pai de um adolescente com FC,
destacou que ha muitos trabalhos sobre essa te-
matica no Rio de Janeiro, na Clinica Piquet Carneiro,
com a psicologa estimulando que criancas e jovens
entendam sobre suas condicoes e passem a falar e
a compreender melhor sobre a FC. Ele ainda refor-
cou que, no Instituto Unidos pela Vida, ha muitos
materiais publicados sobre o tema que falam sobre
a FC para diferentes publicos e idades, e relembrou
que ficou muito chocado quando, em um Congres-
so de Fibrose Cistica, ha anos atras, um paciente fi-
cou literalmente sentado no centro de uma plenaria
enquanto ouvia falar dele, do caso dele. Ele ainda
pontuou, historicamente, que, em 2017, Verdnica co-
mecou a participar da organizacao dos congressos
brasileiros, envolvendo todas as associacoes na edi-
cao seguinte do congresso: “foi uma virada de chave
no que tange a colocar o paciente no centro”, com-
pletou. Relatando uma situagao pessoal, Cristiano
disse que seu filho de 17 anos de idade participa ati-
vamente de todas as consultas, embora a adolescén-
cia ja seja um momento repleto de complexidades
pertinentes a fase em si.

Verdnica contextualizou dizendo que gestores,
profissionais da saude, associacoes, pessoas com FC,
familiares e demais envolvidos com a FC precisam
também entender a importancia da alfabetizacao sa-
nitaria, também conhecida como educacao em sau-
de: “vocé precisa entender o que vocé tem e quanto
melhor vocé conhecer sua realidade, melhor sera seu
prognostico, sua qualidade de vida e sua navegacgdo
no sistema de satide. Quanto mais vocé se conhecer,
melhor sera seu dialogo com o profissional da satde
e entendimento de cada etapa do seu tratamento”.

Alfabetizacao sanitaria € a capacidade de o indi-
viduo obter, processar e compreender a informacao
que recebe sobre sua condicao de salde, de modo a
poder tomar as decisoes que mais o beneficiem™. Ni-
veis baixos de alfabetizacao sanitaria custam para os
sistemas de salde em torno de 73 bilhoes de dolares

15 Institute Of Medicine (IOM). Committee on Health
Literacy. Health Literacy. A prescription to end confusion.
Washington DC: The National Academies Press, 2004.

por ano®. A baixa alfabetizacao em salde esta asso-
ciada a opcoes menos saudaveis, comportamentos
de salide mais arriscados, pior estado de saude, me-
nor autogestao, custos mais altos e uso inadequado
do sistema de satde (mais idas a urgéncia). Portan-
to, empoderar as comunidades para potencializar a
alfabetizacao sanitaria constitui um elemento-chave
de sucesso".

Além da importancia de saber o que se tem e com-
preender sua realidade, o paciente nao so6 precisa
como também quer ser ouvido. “A gente ndo vive para
se tratar, a gente se trata para viver”, afirmou Veronica,
que segue com um questionamento aos profissionais
da salde presentes: “quantas vezes voceés ja pergun-
taram aos seus pacientes quais sao suas motivacoes
de vida?". Segundo ela, tal percepcao pode contribuir
para a melhor adesao ao tratamento.

Colocar o paciente no centro, ouvi-lo e permitir
que ele compreenda o que tem e compartilhe suas
anglstias e definido pelo conceito de “Patient Expert”,
em que, segundo o Institute of Medicine', o autocui-
dado se define como as habilidades que um individuo
deve ter para conviver com uma ou mais enfermida-
des cronicas. Isso inclui nao somente ter a confianca
para manejar os temas de salde, como também os
aspectos emocionais e sociais de sua condicao.

A Dra. Carmela contextualizou ainda que, pela sua
experiéncia, “adolescentes e jovens querem ser ouvi-
dos, querem liberdade. Querem a tecnologia de um
prontuario on-line, ndo querem papéis. Dizem que nao
querem que pais estejam juntos em alguns momentos
nas consultas, querem falar, querem fazer coisas da
adolescéncia”. Segundo ela, “isso é um ‘problema bom!,
afinal agora estdo chegando a adolescéncia, a fase
adulta, e pedem respeito, pedem pra serem ouvidos”.

A pediatra ainda disse que € importante que se
tenha um olhar especial para adolescentes e adultos
com FC. “Como vamos tratar com questoes de autocui-
dado? Adolescentes falam que querem ouvir a verda-
de, que ndo querem mais médicos que falem somente
com os pais, e sim que falem com eles. £ um ‘grito de
liberdade’ dos adolescentes. A questdo da Veronica é
diferente — foi um drama humano, uma imensa pri-
vacgado de direitos humanos. Ainda ha muitas pessoas
sem diagnostico, mas ha também uma grande parce-
la que foi diagnosticada antes e que cresce sabendo
0 que tem. Doenca cronica é tratamento para a vida
toda. Conversem com seus pacientes!”, conclui.

16 White, S. Assessing the Nation’s Health Literacy: Key Concepts
and Findings of the National Assessment of Adult Literacy.
Chicago, IL: American Medical Association Foundation, 2008.

17 Diplomatura en Health Literacy. Fundacion Hospital Universitario. 2021.

18 Diplomatura en Health Literacy. Fundacion Hospital
Universitario - Institute Of Medicine. 2021.
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Identificando desafios e boas
praticas e enderecando solugoes

Conhecer a FC para identifica-la precocemente; ter
exames para triar e confirmar o diagnostico; ter
acesso ao tratamento completo; ter equipes multi-
disciplinares em centros de referéncia e trabalho em
conjunto. Esses foram alguns topicos que os espe-
cialistas apresentaram ao final do debate, tambéem
visando compartilhar com todos os leitores deste
material pontos importantes no que tange aos desa-
fios e as boas praticas ligadas a FC no Brasil.

Como primeira sugestao de boa pratica, Cristiano ci-
tou que no Rio de Janeiro ha um grupo de trabalho
liderado pela associacao de pacientes, com mem-
bros do centro de referéncia e a secretaria estadual
de salde, que tem o objetivo de levar demandas,
mas também de falar sobre desincorporacao, ajus-
tes, mudancas e atualizacoes. “Sdo quatro reunioes
anuais deste grupo de trabalho, onde levamos da-
dos de estoque de medicamentos para trabalhar de
modo antecipado, evitando que falte e que a acdo so
exista no momento em que as medicacoes estejam
faltando. Ha, infelizmente, muitas judicializacdes de
medicamentos que ja estao na RENAME, mas que es-
tdo sendo descumpridas”, afirmou Cristiano.

Em linha, a Dra. Carmela disse: “E inadmissivel que
ndo haja dados de sadde”. Segundo ela, as secreta-
rias e demais entidades que prestam assisténcia a
FC e a outras patologias, além da saude de modo
geral, precisam trabalhar com dados atualizados e
que sirvam de alerta e acompanhamento. Nao ha
gestao efetiva sem dados para serem observados e
utilizados.

Ainda sobre gestao e SUS, a Dra. Clarice lembrou:
“Infelizmente ainda existe um SUS muito desigual.
Se formos observar por regioes, é possivel notar que
faltam muitos pediatras — e como vamos cuidar da
saude das criancas sem pediatras?”. Segundo ela, a
sallde perdeu muito desde 2014, desde incentivos
até apoio. Ela afirmou ter observado uma falta enor-
me de pediatras tanto na rede publica quanto na
rede privada e disse que a atencao basica precisa de
reforcos urgentes, especialmente de pediatras.

Cristiano ainda trouxe outro exemplo de boa pra-
tica para a FC. Segundo ele, a equipe do Hospital da
Crianca de Brasilia tem uma caderneta que fala so-
bre o tratamento e o diagnostico da FC, bem como
sobre 0 acesso e os direitos relacionados a doenca,
que traz informacoes sobre os pacientes e que aca-
ba sendo uma espécie de prontuario para ajuda-los
a entender sobre as consequéncias de faltar a uma
consulta, de nao aderir ao tratamento etc. Ele lem-
brou ainda que o Instituto Unidos pela Vida também
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disponibiliza inUmeros materiais educativos para fa-
miliares, académicos, pessoas com FC, profissionais
da salde e demais interessados, gratuitamente, no
portal da organizacao.

Ainda sobre os desafios, Veronica lembrou que
existe uma necessidade latente de falar de assis-
téncia basica, mas ao mesmo tempo é preciso falar
sobre a evolucao do tratamento ao redor do mun-
do - ainda nao disponivel no Brasil -, que estamos
perdendo pessoas com FC cedo demais e que “ndo
podemos deixar de exercer o controle social, cobran-
do aquilo que ja esta previsto para que seja execu-
tado, como medicamentos incorporados ainda nao
dispensados, PCDT aprovado e ainda nao executado,
exames previstos e nao realizados”.

A Dra. Clarice reforcou que € inegavel a necessida-
de de cobrar aquilo que ja esta previsto em politica
publica, que ja existe e que precisa ser aplicado e
realizado: “Esse é o tipo de advocacy que ndo deve
deixar de existir: cobrar as politicas, alem de fazer
com que o advocacy ajude a atualizar as politicas
existentes, de modo que tenhamos sempre protoco-
los atualizados, com o melhor que a medicina pode
oferecer etc. E acoes civis publicas para cobrar politi-
cas que ndo sdo realizadas”.

Sobre a falta de medicamentos, Cristiano lembrou
que, infelizmente, em alguns casos a judicializacao é
a Unica opcao. As associacoes, segundo ele, de modo
exaustivo, sempre tentam conseguir os suplemen-
tos por via administrativa antes de acionar a justi-
¢a, mas, enquanto eles nao forem entendidos como
tratamento, nao vai ser facil a incorporagao deles.
Entao, ele relatou que s6 nove estados tém polivita-
minicos, indispensaveis também para o tratamento
de quem tem FC.

Outro desafio foi bem lembrado pela Dra. Maria-
ne: “nao temos teste do suor disponivel pelo SUS
para pacientes com mais de 2 anos de idade. No
caso dos adultos, ou o paciente paga ou nao faz o
exame. Nao @ um exame barato e, as vezes, as clini-
cas particulares nao tem expertise para fazé-lo com
qualidade.”

O fato de nao haver teste do suor para indivi-
duos com mais de 2 anos de idade, segundo os de-
batedores, impacta negativamente o grande desafio
que é identificar tantas pessoas que tém FC, mas
ainda nao receberam seu diagnostico. Veronica ain-
da lembrou que, embora a incidéncia da FC seja de
1 a cada 7 mil nascidos vivos, de modo arredon-
dado, e que tenhamos em torno de 3 milhoes de
nascidos vivos por ano, so temos aproximadamente
6 mil pessoas com FC identificadas e em tratamento
hoje no Brasil, e esse niUmero esta muito aquém do
que deveria ser.
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A saude que queremos esta
em nossas maos

“Teriamos assunto para uma semana de debates”,
brincou Veronica. Como diz o ditado, em toda brin-
cadeira ha um fundo de verdade. Indiscutivelmente
relevante para toda a agenda de saude, aprofundar-se
na jornada de quem tem FC no Brasil &€ dever de todos
o0s gestores de saude. “Eu quero atuar pela populacado.
Gestores precisam atuar pelo lado de todos”, afirmou
a Dra. Clarice.

Esse desafio precisa ser dividido, somado aos mal-
tiplos olhares, e deve-se maximizar o atendimento de
qualidade a quem precisa. “Ndo ha como avancar sem
trabalho e dialogo em conjunto: governo, satide publi-
ca, privada, sociedade médica”, resumiu Veronica, que
ainda disse: “enquanto houver folego, havera luta”.

A Dra. Mariane brilhantemente deixou como men-
sagem final um grande pedido a todos os gestores e
profissionais da salde: “Cuidem do paciente! Quem
tem FC e um paciente cronico e tem uma vida muito
sofrida. Trabalho na assisténcia e vivo fibrose cisti-
ca ha 15 anos. Sou fa de meus pacientes, porque a
jornada é muito pesada. Adoro vé-los estudando, se
formando, etc. As vezes também precisamos “puxar a
orelha” quando eles estao “voando” muito e deixando
o tratamento de lado. Cuidem dos seus pacientes. Es-
cutem-nos e discutam juntos. Eles sao protagonistas
das suas vidas”.

A Dra. Carmela também frisou o que as pessoas
com FC esperam. Segundo ela, elas “ndo querem mais
sugestoes, querem solucbes”. (..) Estamos num mo-
mento novo na saude ptblica pés-pandemia, estamos
na mesma pagina discutindo o que falta e o que fa-
remos no futuro”. Ela ainda destacou que em todo o
mundo é um grande desafio atuar com doencas croni-
cas e fez uma importante fala de encerramento:

“Buscamos sempre, enquanto secretaria de saude,
entender como esta a atuacgdo para doencas raras no
mundo todo, como se da atendimento de doencas cro-
nicas etc. Existe uma necessidade do mundo entender
como e cuidar de pessoas com doencas raras, nesse
novo momento revolucionario que estamos vivendo,
com a chegada de tantas novas terapias para diferen-
tes doencas. Precisamos discutir terapéutica génica,
terapéutica do RNA... Todos os profissionais da satde
formados até o final deste ano vdo precisar se reciclar,
também - porque todo esse volume de conhecimen-
to dentro destes novos tratamentos que sdo a gran-

de esperanca para todas essas pessoas. Discutir hoje
quem é o paciente que é elegivel para uma possivel
cura da sua doenca é um sonho que era até impossi-
vel sonhar antes. Precisamos sequir com critério, com
respeito a ciéncia, aos efeitos adversos, ao paciente.
Precisamos seguir os acompanhando, porque tudo
ainda é muito novo. Ainda ndo temos uma massa de
conhecimento sobre o que vira para as proximas ge-
racoes das pessoas que usam estas medicagoes etc. A
triagem neonatal € uma quebra de paradigma, mas 0s
que estavam aqui antes da triagem também merecem
ser tratados com respeito.

E um novo paradigma poder dizer para um pacien-
te que, embora ele tenha uma doenca genética, ele vai
poder chegar a idade adulta de forma diferente, que
ele vai poder fazer uma reproducao assistida etc.

Precisamos nos manter informados, estudando to-
dos os dias. E preciso entender, compreender e refe-
renciar para que, junto com a sociedade, junto com
quem e o paciente, possamos construir o que a gente
acredita — uma sociedade melhor.

A sociedade brasileira infelizmente ndo esta prepa-
rada para a coletividade. E sempre o individuo. Mas a
fibrose cistica demonstra, através de todo seu movi-
mento social, que é possivel e necessario pensar nos
outros. Sempre trabalhou em conjunto. Precisamos
mudar paradigmas e enxergar interligacoes — esta-
mos todos conectados. Nao ha mais essa percepcao
de que, se a doenca ndo esta na sua casa, vocé nao
deve se preocupar com questoes de satide. Estamos
todos neste mundo com as mesmas chances.

Estamos todos aprendendo o tempo inteiro. Como
vamos enfrentar esse novo mundo? Estamos todos in-
terligados, o mundo é globalizado. O que acontece do
outro lado do mundo nos impacta aqui.

Nessa logica, a FC comparece nesse cenario com
toda essa evolucao que ela promoveu nesses Ultimos
20 anos como modelo. A FC ta aqui como testemunha
que da pra fazer uma organizacao que garanta direi-
tos e que cobre os gestores de salide para que execu-
tem o que é de direito”.

E com essa importante fala de encerramento pro-
ferida pela Dra. Carmela, com o pleno entendimento
de que este debate precisa ser levado a todos os que
estao direta ou indiretamente envolvidos com a FC, o
Dr. Stephen, moderador do dialogo, considerou o dia-
logo extremamente frutifero e esclarecedor, e encer-
ram-se as atividades do dia, com grandes desafios a
serem trabalhados no futuro.
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