Contribuicdes da Consulta Publica - Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de 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)
09/02/2024  Familiar, Muito boa N3do N3do
amigo ou
cuidador de
paciente
09/02/2024  Familiar, Muito boa N3o Prezados Senhores, precisamos
amigo ou urgentemente destes medicamentos.. Sao
cuidador de vidas em nossas e suas maos. Desde ja, toda
paciente comunidade de acometidos por esta
doenca lhes sera eternamente grata. Os
efeitos destes medicamentos mudam a vida
destas pessoas e lhes colocam a viver e
produzir.. A cada dia que passa é
fundamental para eles. N&s, principalmente
familiares sofrem a cada dia e a cada noite
com sintomas graves que sé nds sabemos o
que sofrem. Temos certeza de que have'ra
sensibilidade dos senhores na urgente
disponibilizagdo destes medicamentos.
Muito obrigado!,
09/02/2024  Paciente Muito boa TESTE TESTE
09/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Gostaria de deixar minha opinido como mae
amigo ou de portador de Fibrose Cistica sobre a
cuidador de importancia desse protocolo que inclui o
paciente Trikafta, Teste genético, Elastase fecal
09/02/2024  Familiar, Muito boa N3o. N3o.
amigo ou
cuidador de
paciente
09/02/2024  Familiar, Muito boa Gostaria que a idade para uso do modulador fosse A obrigatoriedade do sus em fornecer
amigo ou reduzida pois a fda Americana libera para o tratamento fisioterapeutas especializados nos
cuidador de de criangas com 2 anos é infelizmente muitas criancgas municipios para atender aos pacientes
paciente com FC ndo conseguem atingir a idade de 6 anos
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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)

09/02/2024  Familiar, Muito boa N3o. Conforme o texto explana bem, o
amigo ou acompanhamento por uma equipe
cuidador de multidisciplinar é fundamental para uma
paciente boa evolugdo da doenga, porém, o

Ministério da salde ndo garante a oferta de
profissionais especializados no ambito do
SUS. A exmolo de Maceiod-AL, o centro de
referéncia, o Hospital Universitdrio
Professor Alberto Antunes, possui aoenas
uma Pneumopediatra e uma nutricionista
para atender a nivel ambulatorial os
pacientes. Considerando a realidade
socioecon6mica da maioria dos pacientes
portadores de FC da regido, todos eles ndo
tém acesso a fisioterapia respiratéria e
motora, gastroenterologista, geneticista,
psicologia, enfermagem e assisténcia social .
O atendimento na atengdo primaria ou nos
centros de referéncia deve ser garantida e
ostensivamente fiscalizada, para garantir o
adequado acompanhamento especializado
para todos os portadores e ndo apenas ser
aconselhado por meio de protocolo clinico,
como parece estar no texto.

10/02/2024  Profissional de Muito boa Importante para a vida de muitas pessoas Nao
salde

10/02/2024  Profissional de Muito boa - -
saude

12/02/2024  Profissional de Muito boa VARIOS PACIENTES SERAO BENEFICIADOS COM A NAO
saude INCLUSAO DO MODULADOR

ELEXACAFTOR/TEZACAFTOR/IVACAFTOR COM MELHORA
DA QUALIDADE DE VIDA E AUMENTO DA EXPECTATIVA
DE VIDA EMBASADOS EM RELATOS E EVIDENCIAS
CLINICAS E LABORATORIAIS DE PACIENTES EM USO
DESTE MEDICAMENTO E TAMBEM A INCLUSAO DE
COLISTIMETATO DE SODIO TENDO MAIS UMA OPCAO DE
ANTIBIOTICOTERAPIA PARA ERRADICACAO ou
COLONIZAGAO CRONICA DA BACTERIA QUE ACOMETE
MAIS COMUMENTE ( Pseudomonas aeruginosa) OS
PACIENTES DE FIBROSE CISTICA.
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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)

13/02/2024  Familiar, Muito boa Trikafta chegou para mudar a vida de pessoas com Trikafta melhora a qualidade de vida dos
amigo ou fibrose cistica . Sou mde de um menino com fibrose pacientes mas também de seus familiares .
cuidador de cistica, que segundo os médicos teria expectativa de
paciente vida de apenas mais 2 anos . Mas Gragas a Deus no dia

30 de dezembro de 2023 meu menino teve acesso ao
trikafta e sua saude esta cada dia melhor . Ja ndo possui
secrecdo nos pulmdes, em 20 dias de uso do
medicamento sua capacidade pulmonar subiu de 30%
para 41.7% estaumentando a capacidade do pulmao e
melhorando a saturagdo. Esse medicamento é um
milagre de Deus e veio para salvar vidas e melhorar a
qualidade de vida de quem sofre com essa doenca.

14/02/2024 Interessado no Muito boa Nao N3o
tema

14/02/2024 Interessado no Muito boa N3o N3o
tema

15/02/2024 Organizagdo  Muito boa N3o Nado
da Sociedade
Civil

15/02/2024  Profissional de Muito boa
salde

15/02/2024  Familiar, Muito boa E de grande necessidade para a sobrevida dos Aguardamos ansiosamente para que muito
amigo ou portadores de FC como para sua qualidade de vida a em breve o Trikafta e os demais seja
cuidador de incorporacdo desses tratamento. disponibilizando no SUS é assim ver os
paciente portadores de FC ter uma vida de qualidade

e dignidade como TDS temos direito.

15/02/2024  Profissional de Muito boa Nao Nao
saude

15/02/2024  Profissional de Muito boa - Ressalto a importancia nas agGes para
saude pacientes com fibrose cistica. Das doencas

raras, essa € a mais comum e gragas as
novas acles a expectativa de vida dos
pacientes vem subindo. No Brasil.

16/02/2024  Empresa Muito boa N3ao. Fico muito feliz que mais pacientes vao ter

acesso ao medicamento.

16/02/2024  Profissional de Muito boa N3o N3o

saude
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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 Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

informacao ao texto? Qual(is)

16/02/2024

Interessado no Muito boa
tema

Sem alteragGes sugeridas.

Sem comentarios adicionais

17/02/2024

Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de

paciente

Gostaria de comentar que esses medicamentos salvardo
muitas vidas e acabardo com o sofrimento diario de
muitas familias.

Por favor aprovem esses medicamentos pois
é um direito a vida

17/02/2024

Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de

paciente

Acho que essa proposta é de suma importancia para a
sobrevivéncia e qualidade de vida de todos os cidadaos
portadores da Fibrose Cistica.

Acho que essa proposta é de suma
importancia para a sobrevivéncia e
qualidade de vida de todos os cidadaos
portadores da Fibrose Cistica.

18/02/2024

Organizagdo  Muito boa
da Sociedade

Civil

Nao

O Diagnéstico, manejo e tratamento da
Fibrose Cistica é amplo.. Que os PCDTs
possam acompanhar este processo e se
manterem atualizados em toda
complexidade que a doenga exige. A
atualizagao dos PCDTs para Colistimetato
de sddio, Elastase pancreatica fecal,
ventilagdo ndo invasiva (VNI) e felizmente a
incorporagao no SUS do modulador
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (Trikafta®)
para o tratamento de pacientes acima de 6
anos e com pelo menos uma mutagdo
F508del no gene CFTR, traz mais um avango
do Brasil para com as Doengas Raras,
evidenciando aqui a vida dos pacientes de
Fibrose Cistica. A comunidade de pacientes,
familiares e profissionais almejam que
pacientes compativeis as novas terapias
tenham o real acesso, de forma
programada, continua e absoluta. Ja é
tempo do Brasil acompanhar os resultados
dos indices registrados a sobrevida de
outros paises. Os pacientes brasileiros
merecem viver tanto e quanto a partir do
direito a vida. ,

18/02/2024

Profissional de Muito boa
saude

Nao

Nao
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Dt. contrib.

Contribuiu
como

O que vocé achou desta proposta
de protocolo ou diretriz?

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

informacao ao texto? Qual(is)

18/02/2024  Familiar, Muito boa nao sou médico a importancia das novas tecnologias no
amigo ou tratamento da fibrose cistica, como o
cuidador de Trikafta tem transformado a vida dos
paciente pacientes. O quanto antes o tratamento for

iniciado o progndstico é de total
interrupgao da progressao da doenga. Os
pacientes podem levar uma vida normal e
contribuir para a sociedade.

19/02/2024  Familiar, Muito boa Esses tratamentos sdo de suma importancia para a Todos tem direitos de acessar essas terapias
amigo ou Fibrose Cistica e trazem uma melhoria no diagndstico e devem ter acesso a elas. Minha filha tem
cuidador de precoce. Muitos estados tém tido falta de tratamentos e Fibrose Cistica, tem 13 anos e piorou muito
paciente exames simples e isso ndo pode mais acontecer. quando ndo encontrou acesso a essas

terapias.

19/02/2024  Familiar, Boa Nado Mesmo constando vitaminas lipossoltveis
amigo ou neste documento. O mesmo nao é
cuidador de abastecido nas farmacias e repassados aos
paciente pacientes do estado de Minas gerais.

19/02/2024  Familiar, Boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

19/02/2024  Familiar, Muito boa CondigOes importantes para sobreviva e qualidade A condicdo serd muito melhor para executar
amigo ou tarefas
cuidador de
paciente

20/02/2024  Paciente Muito boa Estd bom Sou portadora de fibrose cistica pulmonar!

Fui diagnosticada aos 48 anos de idade!

Hoje tenho 60 anos! Uso oxigénio a noite !
Tenho muitas infec¢des pulmonares! E ndo
vejo a hora de receber este medicamento!

20/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente

20/02/2024  Paciente Boa N3o Nao
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Dt. contrib.

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

como

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

20/02/2024  Familiar, Muito boa Trikafta é um milagre. Trikafta deixa as pessoas com uma vida
amigo ou normal .
cuidador de
paciente

20/02/2024  Familiar, Muito boa N3o De extrema importancia, onde vidas raras
amigo ou tem o direito em tratamento oferecido pelo
cuidador de Sus, Trikafita j € um medicamento de
paciente qualidade de vida, como mae aguardo

desde setembro. todos os outros que temos
que implantar

21/02/2024  Familiar, Muito boa E direito, garantido por lei, ao tratamento de salide nas  Doencas raras......530 raras!!, Pessoas raras
amigo ou redes publicas e ao acesso de medicamentos de possuem o mesmo direito a tratamento
cuidador de tratamento de salde para qualquer pessoa. adequado dos 6rgdo publicos.
paciente

21/02/2024  Familiar, Muito boa NENHUM NENHUM
amigo ou
cuidador de
paciente

21/02/2024  Familiar, Muito boa N3o Gostaria de parabenizar o SUS pela
amigo ou incorporacdo da medicacdo Trikafta,
cuidador de medicamento fornecido em diversos paises
paciente do mundo que tem a capacidade de mudar

a vida dos pacientes, tanto em termos de
qualidade de vida, como em termos de
expectativa de vida.
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Voceé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
21/02/2024  Paciente Regular "Tenho 19 anos e sou usuario do TRIKAFTA hd um ano,  "Todas as minhas consideragdes estdao
aproximadamente. Minha vida foi completamente presentes no campo ""11. Vocé gostaria de

alterada apds o inicio do uso desse medicamento. Antes, alterar ou incluir alguma informagdo ao
meu dia-a-dia era permeado por extremas faltas de ar,  texto?""."
impossibilidade de préticas de exercicios fisicos, fadiga

extrema, dificuldades para ganhar peso, dentre diversas

outras questdes que me afetavam constantemente.

Hoje, todas essas dificuldades foram mitigadas.

Considero que tenho uma vida nova. Pude ganhar peso,

viver uma vida mais saudavel e problemas pulmonares

sdao muito menos frequentes, me fazendo poder viver

uma vida préxima da ""normal"". Duas quest&es

importantes que notei durante esse periodo: ndo senti

nenhum tipo se efeito colateral ao usar o medicamento,

s notei as melhoras na minha qualidade de vida

previamente citadas. Além disso, observei que, se passo

algum periodo sem utilizar o medicamento, os sintomas

voltam de maneira muito rapida, com aumento

considerdvel na quantidade de secregao pulmonar e

faltas de ar. Periodos muito curtos, como um so dia sem

utiliza-lo ja fazem esses sintomas retornarem. "
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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 Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?
informacao ao texto? Qual(is)

21/02/2024

Organizagdo  Boa
da Sociedade
Civil

- E sugerida a troca do Ivacaftor para o tratamento com
ELX/TEZ/IVA para pacientes que tenham pelo menos
uma mutagdo F508del e mais de seis anos, conforme a
bula da tripla combinagdo. Sugere-se que seja a primeira
escolha mesmo em pacientes com variantes elegiveis
para ivacaftor, ndo devendo ocorrer apenas em falha
terapéutica., - Custo: Para além do exposto acima, vale
destacar que o valor do Ivacaftor é superior ao valor
final do elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, ou seja, a troca
do ivacaftor pela tripla combinacgdo, para aqueles
pacientes que tenham indicagao médica e elegibilidade
tambem para o Trikafta (uma cépia da F508Del e mais
de 6 anos), pode representar redugdo de custo e
melhores resultados clinicos. , - O tratamento de Trikafta
deve ser interrompido em caso de efeitos adversos (vide
contribuicdo anexa sobre Transaminases hepatica),
Auséncia de resposta clinica em 1 ano, definida por:, a)
reducdo do cloreto do suor de pelo menos 20 mmol/L
no teste do suor (cloridrometro ou teste de
condutividade, considerando a realidade brasileira) E, b)
alteragdo relativa do VEF1 = 0%, o que representa
estabilizagdo ou melhora da fungdo pulmonar E, c)
reducdo do nimero de exacerbagGes pulmonares e
hospitalizagdes em relagdo ao ano anterior E, d)
auséncia de declinio do estado nutricional, medido pelo
IMC adequado a idade, exceto se houver outra
explicagdo, , - A reducéo de 30 mmol/I no cloreto do
suor ndo pode ser utilizada como critério Unico e
obrigatdrio , - monitoramento: A avaliagdo em 30 dias
nao é preconizada em todos os protocolos
internacionais , , Demais contribuicGes e detalhamento
sobre sugestdes ao texto, vide anexo enviado.,

O Unidos pela Vida - Instituto Brasileiro de
Atencdo a Fibrose Cistica endossa o coro da
comunidade de FC do Brasil, no que tange a
tamanha alegria e esperanga com a
incorporacdo de novas tecnologias e
atualizagao deste protocolo, especialmente
pela incorporagao do novo modulador para
o tratamento de pessoas com FC com pelo
menos 6 anos e uma mutagao DF508.
Demais contribui¢des ao texto proposto do
PCDT podem ser conferidas no anexo
enviado.

22/02/2024

22/02/2024

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

Familiar, Muito boa
amigo ou

cuidador de

paciente

nao

Ainclusdo do TRIKAFTA no PCDT salvara
muitas vidas.

Pagina 8 de:



38



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)
22/02/2024  Familiar, Muito boa - -
amigo ou
cuidador de
paciente
23/02/2024  Paciente Muito boa N3o N3o
23/02/2024  Profissional de Muito boa N3o N3o
saude
23/02/2024  Familiar, Muito boa N3do Nado
amigo ou
cuidador de
paciente
23/02/2024  Paciente Muito boa N3o N3o
25/02/2024  Familiar, Muito boa N3o. "Sou mae de uma paciente de fibrose cistica
amigo ou de 12 anos. H4d menos de um ano ela esta
cuidador de usando, via judicial a associa¢do dos
paciente medicamentos
Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor. Sua Gltima
espirometria antes de iniciar o tratamento,
em janeiro de 2023, mostrava um VEF1 de
53%, com uma piora gradual do quadro.
Apds 9 meses de tratamento a espirometria
de janeiro de 2024 mostrou um VEF1 de
96%. Além da melhora da fungdo pulmonar
observamos melhora no ganho de peso.
Término dos episddios de vomito por
acumulo de secregdo e auséncia de
Pseudomonas aeruginosa nas culturas de
escarro. Em resumo, a incorporagao do
modulador Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor
no tratamento representou ""vida"" para
minha filha. "
25/02/2024  Profissional de Muito boa A Fibrose Cistica é doenca incurdvel e a nova medicacdo A medicacAo pode mudar a realidade de
saude pode abrir uma oportunidade de uma melhor vida vida de muitos pacientes com Fibrose
futura aos pacientes com a doenca. Cistica, os quais acompanho ha mais de 20

anos como profissional de satde.
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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)
26/02/2024  Familiar, Muito boa Talvez incluir, além de medicagdo, outros tratamentos Nado
amigo ou indicados como fisioterapia e auxilio no aspecto nutri¢do
cuidador de dos pacientes pelo SUS.
paciente
26/02/2024  Profissional de Boa Incluir andlise sobre dietas nutricionais e vitaminas. Mais Inclusdo de dietas nutricionais e vitaminas.
saude informagdes em anexo Mais informacgdes em anexo
26/02/2024  Profissional de Boa A forma de analisar a melhora do paciente te através de A melhora do vef 1 também ndo é um
saude dosagem de cloro no suor ndo é um parametro de facil pardmetro eficaz para pacientes
acesso para a grande parte dos servigos que portadoresde mutagdo delta f 508 que
acompanham pacientes com fibrose cistica pois ndo ainda estdo em bom estdgio da doenca .
temos a maquina para fazer o exame pelo sus .
26/02/2024  Profissional de Ruim Revisdo dos critérios para avaliar resposta positiva ao E urgente a incorporacdo no SUS da tripla
saude Trikafta:, (a) demonstracdo de redugdo do cloreto no combinacgdo para torna tratavel uma doenca
suor em 20 mEq (como na diretriz canadense) como fatal.
evidéncia de resgate da funcdo da proteina CFTR, , (b)
auséncia de perda de VEF1 (ou seja, estabilidade da
fungdo pulmonar) ou qualquer ganho (porque paciente
criangas com doenga pulmonar inicial e adultos com
pouco doenga pulmonar precisam preservar sua fungdo
pulmonar, adulto com doenga pulmonar avangada por
de pequenos ganhos em VEF1, mas representar grande
ganho de funcionalidade), , (c) reducdo da frequéncia de
exacerbacgdes e hospitalizagGes, , (d) redugdo ou
suspensdo do uso de oxigénio suplenetar, , (e)
suspensdo da indicagdo de transplante pulmonar, ou, ,
(f) auséncia de declinio nutricional ou recuperacgao
nutrional (expressa em kilos ou indice de massa
corporea).
26/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Sim, gostaria. Meu filho é portador de
amigo ou Fibrose Cistica e esta fazendo o tratamento
cuidador de com o novo medicamento Tricafta, onde a
paciente melhora é visivel desde o primeiro més.
Mudou completamente a sua vida. Ndo tem
mais tosse nem secregao. As infec¢des nao
existem mais. Ndo precisa mais de
antibidticos. Ganhou peso e faz exercicios
sem falta de ar. Estamos muito satisfeitos e
felizes por ele.
27/02/2024  Paciente Muito ruim
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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)

27/02/2024  Paciente Muito ruim

27/02/2024  Paciente Muito ruim

27/02/2024  Profissional de Muito boa Sim. Alteragdes sugeridas em anexo. Os profissionais da SBPT e da SPPT
saude acreditam que o novo Protocolo Clinico e

Diretrizes Terapéuticas de Fibrose Cistica
serd de grande importancia na melhora do
cuidado dos portadores de Fibrose Cistica.

27/02/2024  Organizagdo  Regular A CH e seu corpo clinico contribuem para a consulta Teste do suor - Indisponibilidade de
da Sociedade publica n.03/2024 sobre o Protocolo Clinico e Diretrizes  cloridrdmetros (equipamento necessario
Civil Terapéuticas de Fibrose Cistica, focando na avaliagdo do para a realizagdo do teste do suor) em

modulador de CFTR Elexacaftor/Tezacaftor/lvacaftor. alguns centros de referencia em Fibrose
Sugerimos:, , 1. **Andlise Multicritérios e Cistica pode ser um grande problema para o
Acompanhamento:** Importancia de andlise acompanhamento dos pacientes., , ,, ,,
multicritérios com minimo de 1 ano de

acompanhamento para avaliar eficdcia clinica, incluindo

reducdo de hospitalizagGes e exacerbagdes pulmonares,

ganho de peso por melhora nutricional, e estabilizagdo

ou melhora da funcdo pulmonar (VEF1)., , 2. **Critérios

para Interrupgdo de Tratamento:** Definir critérios

clinicos claros para interrupcdo de tratamento, baseados

na auséncia de resposta aos indicadores de eficacia., , 3.

**Desafios no Monitoramento:** A indisponibilidade de

cloridrometros em alguns centros de referéncia pode

afetar o acompanhamento adequado. Propde-se

solugdes para garantir o monitoramento eficaz dos

pacientes., , Essas sugestdes visam aprimorar a precisao

e a relevancia do protocolo, garantindo um tratamento

mais eficaz e adequado para pacientes com Fibrose

Cistica, além de abordar desafios praticos enfrentados

pelos centros de referéncia.

27/02/2024  Familiar, Muito boa N3o. Tenho um filho com F. Cistica, apos receber
amigo ou o remedio Trikafta, a principio 4 cxs com 84
cuidador de capsulas cada, apos 5 dias de uso teve uma
paciente melhora significativa, sem crises de tosse, o

que reputo como um remedio milagroso..
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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)

27/02/2024  Paciente Muito boa Nao Tive acesso ao medicamento Trikafta no dia
03/01/2024 via acgdo judicial e desde entdo
ndo tenho mais tosses e catarro. O
medicamento melhorou muito minha
qualidade de vida e vai ajudar muitas
pessoas na mesma condi¢do que eu quando
estiver disponivel no SUS.
27/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente
27/02/2024  Familiar, Muito boa NAO MEU MARIDO TOMA A MEDICAGAQO
amigo ou TRIKAFTA E EM MENOS DE UM MES
cuidador de TOMANDO A MEDICAGAO HOUVE
paciente MELHORA SIGNIFICATIVA NA QUALIDADE

DE VIDA DELE. NEM PARECE QUE TEVE 5
INTERNAGCOES NO ANO DE 2023. NAO
TOSSE MAIS, TEM MAIS DISPOSIGAO E
FOLEGO PARA VIVER DA FORMA MAIS
NORMAL POSSIVEL, PARECE ATE OUTRA
PESSOA.
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27/02/2024

Organizagdo  Boa
da Sociedade

Civil

"4.3.1 Teste do Suor, Sugerimos a revisao da
recomendacdo que para diagndstico deveriamos usar
somente o teste do suor por cloriddbmetro. Entendemos
que a avaliagdo qualitativa ou medida da condutividade
do suor ndo apresenta o mesmo valor para confirmagdo
diagndstica em relagdo ao teste quantitadivo,
entretanto é o método disponivel em uma parte
significativa dos centros de FC no Brasil., 4.3.1 Teste do
Suor, Sugerimos a revisdao da recomendagdo que para
diagndstico deveriamos usar somente o teste do suor
por cloriddmetro. Entendemos que a avaliagdo
qualitativa ou medida da condutividade do suor ndo
apresenta o mesmo valor para confirmagdo diagndstica
em relagdo ao teste quantitadivo , entretanto é o
método disponivel em uma parte significativa dos
centros de FC no Brasil. Segundo os dados do Registro
Brasileiro de FC de 2021, 16.5% dos testes de suor
apresentados foram realizados por condutividade ., ,
BEem 8.3 — Modulagdo da proteina CFTR, “Na

ocorréncia de sobreposi¢cdo de mutagdes (presenga de
alelo F508del com uma mutacgdo Classe Ill), deve-se
iniciar o tratamento com ivacaftor e, em caso de falha
ao tratamento, interromper o tratamento e iniciar o uso
da associacdo elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI)”., A
referéncia citada para esta opgdo terapéutica na
realidade sugere que nesta situacdo seja priorizado a
terapia com ETI . Ensaio clinico publicado por Barry PJ et
al . comparou o uso de ivacaftor ou tezacaftor—ivacaftor
vs ETl em portadores de 1 mutagdo F508del e outra
mutacdo elegivel para ivacaftor. Houve uma diferencga
de queda de cloreto no suor de 23,1 mmol/L e no
dominio respiratério do questionario de qualidade de
vida. Considerando-se este estudo e que o perfil de
seguranca é semelhante, sugerimos que a primeira
escolha para o tratamento de portadores de F508del +
mutacao classe Il iniciem seu tratamento com a
associacao ETI. O melhor preco da terapia tripla também
€ uma excelente vantagem desta escolha. "

8.7 Tempo de tratamento e critérios de
interrupcao, A FC é uma doenga
multissistémica. Acreditamos que a
avaliagdo de beneficio do tratamento deve
ser considerada de forma multifatorial.,
Estudos de vida real com uso de ETI
comprovam e reforgam os beneficios
encontrados nos estudos pivotais , , .
Bower JK et al avaliou mais de 16 mil
portadores de Fibrose cistica usando terapia
tripla, demostrando melhora clinicamente
significativa de fungdo pulmonar e indice de
massa corporea, além de redugdo de 79%
de exacerbacgdes e 74% de internagdes .
Dados brasileiros comprovam mais uma vez
ganho de funcdo pulmonar, reducdo de
exacerbagdes, melhora de nutri¢do e
qualidade de vida em 6 meses de
tratamento ., Desta forma, nossa
recomendacdo é que seja usado um
desfecho composto para indicagdo de
interrupgao do tratamento. O tratamento
deve ser avaliado por 12 meses (para
adequada avaliagdo do desfecho
exacerbacgGes) e a interrupgdo recomendada
caso os pacientes apresentem no periodo:,
*¢ éganhono VEF1 <5%E, ¢¢ éredugdo no
Cl do suor <30 mMol/LE, ¢¢ ¢ganho no
IMC menor do que 0,5 kg/m2 E, o¢
éredugdo < 50% na frequéncia de
exacerbacgdes infecciosas em comparagao
ao ano anterior., Vale ressaltar, que o
tratamento deve ser descontinuado
somente se o paciente ndo apresentar
beneficio nos 4 dominios de avaliagao, uma
vez que o beneficio em qualquer um dos
pontos elencados ja é clinicamente
relevante.,
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27/02/2024  Familiar, Muito boa N3o N3o
amigo ou
cuidador de
paciente
27/02/2024  Paciente Muito boa "Quanto a Incorporagdo do Apenas reforcar mais uma vez a nossa
""Elexacaftor/Tezacaftor/lvacaftor"", preciso apenas Gratiddo Eterna por tudo que ja fizeram e
ressaltar o senso de Urgéncia da comunidade elegivel ao pedir impiedosamente pelo maximo de
tratamento. Pois eu tive a enorme felicidade de ter prioridade com a agilidade de todos os
minha vida SALVA e Transformada através do acesso a processos até que o medicamento chegue
essa medicagdo (vias judiciais). , , Quando iniciei o em vias de fato até as Farmdcias do SUS,
tratamento, eu ja me encontrava em estagio terminal da para que toda a populagdo elegivel possa
doenga, absolutamente entregue, acamado, 100% iniciar e ter continuidade em seus
dependente de oxigénio continuo. Mas consegui uma tratamentos.
recuperacao ditada como milagrosa de forma muito
rapida., , Contudo, tive contatos com outros pacientes
que ficaram nesta mesma expectativa e possibilidade de
terem suas vidas transformadas como a minha, mas que
lastimavelmente nao tiveram a mesma sorte, pois o
medicamento ndo chegou a tempo e estes vieram a
Obito. , , Por isso temos muita pressa! Estamos
extremamente gratos pelos resultados até aqui, mas
precisamos mitigar as vidas que continuam sendo
perdidas para a doenca mediante a falta deste
medicamento disponivel no SUS., "
27/02/2024  Interessado no Boa N3o. Sobre o acesso, via judicializagdo, a
tema medicamentos importados, ndo
incorporados ao SUS. Em havendo
reconhecida equivaléncia técnica - bula
reconhecida pela OMS - o pleto a
medicamentos semelhantes pode ser feito
considerando produtos ndo disponiveis no
pais, vendidos a uma fragdo 1/10 do preco.
Viabiliza em termos de terapéutica para os
pacientes e em termos de exequibilidade
orcamentaria. ,
27/02/2024  Paciente Muito boa N3o Nao
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"Com base no racional apresentado no documento em
anexo, a Vertex Farmacéutica do Brasil Ltda, solicita a
adequacdo do texto proposto para o PCDT de fibrose
cistica na segdo sobre critérios de interrup¢do do
tratamento com ELX/TEX/IVA para a seguinte forma: ,,
O tratamento com ELX/TEZ/IVA deve ser interrompido
no caso de:, effelevacdo de aminotransferases /
transaminases (ALT/TGP, AST/TGO) ALT ou AST >5
vezes o limite superior do normal (LSN) ou ALT ou AST
acima de 3 vezes LSN com bilirrubina acima 2 vezes LSN
com os testes laboratoriais monitorados até que as
anormalidades se resolvam OU, , *Be os objetivos de
eficacia preconizados ndo sejam atingidos apds 1 ano,
quais sejam: , ofeducdo de, pelo menos, 20 mmol/L na
dosagem de cloretos no suor (cloridrometro ou teste de
condutividade) E , oBstabilizacdo OU o aumento da
VEF1 > 0% em relagdo ao valor basal E , ofeducdo do
numero de exacerbagbes pulmonares e hospitalizagdes
comparadas ao ano anterior E, oluséncia de declinio

do estado nutricional, medido pelo IMC apropriado para
a idade do paciente, a ndo ser que haja alguma outra
justificativa para tal., , Os mesmos critérios se aplicam
para a monoterapia com ivacaftor. Desta forma,
entendemos que todos os pacientes elegiveis terdo a
chance de se beneficiar com o modulador da CFTR, além
de passar por uma avaliagdo holistica de resposta clinica
a partir de critérios claros e com tempo de
acompanhamento adequados para avaliagdo de
seguimento ou interrupc¢do do tratamento., , A
contribuicdo completa da Vertex Farmacéutica do Brasil
Ltda. esta disponivel no documento em anexo., "

"Conforme documento em anexo, a
contribuicdo da Vertex Farmacéutica do
Brasil Ltda, visa reforgar os seguintes
pontos:, 1.@nportancia da escolha dos
critérios e pontos de corte adequados para
avaliagdo da interrupgdo do tratamento
com ELX/TEZ/IVA, , 2.Becessidade de
adocdo de multiplos critérios concomitantes
e tempo adequado para avalia¢cdo da
interrupgdo do tratamento com
ELX/TEZ/IVA e o importante papel do
médico especialista na avaliagdo do
paciente, dada a variabilidade clinica da
fibrose cistica, , 3.Bmitacdo da
disponibilidade de cloridrometros no Brasil
e possibilidade de se considerar outros
métodos validados na literatura cientifica
para a mensuracao da reducdo da dosagem
de cloretos no suor, como o teste de
condutividade. , "
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A oportunidade de acompanhar pacientes graves com
funcdo pulmonar ruim e a resposta clinica ser
importante com redugdo de internagdes, retirada de
necessidade de uso de oxigénio assim como ganho de
qualidade de vida, apesar de ndo existir ganho
substancial de VEF1 em espirometria, e com
conhecimento de documento canadense que ndo leva
em consideracdo este Unico dado (VEF1 ). A versdo
preliminar do PCDT recomenda que o tratamento com
Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor seja interrompido no
caso de elevagdo de aminotransferases/transaminases
(conforme bula) ou se os objetivos de eficacia
preconizados ndo sejam atingidos apds 3 meses, sendo
eles: reducdo de, pelo menos, 30 mmol/L na dosagem
de cloretos no suor (cloridrémetro) e aumento do VEF1
igual ou maior a 5% do valor prévio. Ndo concordo
portanto com os critérios de interrupgao propostos no
PCDT. Visto o Guideline Canadense apresenta critérios
de interrupgdo interessantes e que consideram mais
aspectos de resposta terapéutica que podem ser
alcangados com o tratamento. O Guideline Canadense
pode ser acessado no

link: https://www.cysticfibrosis.ca/uploads/Consensus%2
0Guideline%?20-
%20CFTR%20Modulators%20June%202022%20(004)%20
FINAL-ua.pd .,

28/02/2024

Profissional de Muito boa
saude

Nao

Na minha experiéncia como
pneumopediatra que trabalha em centro
tercidrio atendendo pacientes com fibrose
cistica, posso afirmar que os pacientes
melhoraram de maneira extraordindria com
os moduladores da CFTR. Apesar do custo
elevado, eles ndo necessitam mais
internagGes (muitas vezes prolongadas e
com necessidade de UTI) o que compensa as
despesas. Sem falar que o paciente e a
familia tornam-se membros ativos da
sociedade devido a melhora da qualidade
de vida.
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28/02/2024 Organizagdo  Muito boa Gostaria de sugerir uma corregdo no item 8.3 "A atualizagdo do PCDT proposta é
da Sociedade Tratamento Medicamento sobre Modulagdo da proteina satisfatdria porque inclui principalmente a
Civil CFTR na pégina 32/31 quando é citado “Na ocorréncia terapia tripla com
de sobreposicdo de mutacdes (presenca de alelo elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, que atua
F508del com uma mutagdo Classe Ill), deve-se iniciar o diretamente no erro genético causador da
tratamento com ivacaftor e, em caso de falha ao patologia. Além disso, também inclui:, @
tratamento, interromper o tratamento e iniciar o uso da antibiético colistimetato, que aumenta as
associacdo elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor. Para fins de opg¢des farmacoldgicas para tratamento de
falha terapéutica, serdao consideradas: piora da fungdo  infecgBes bacterianas pulmonares,, @
pulmonar no primeiro més de terapia ou reducdo de, disponibilizagcdo do recurso terapéutico
pelo menos, 30 mmol/L na dosagem de cloretos no suor EPAP, e@mplia o uso do procedimento de
(cloridrémetro) e aumento do VEF1 igual ou maior a 5% ventilagdo mecanica ndo invasiva domiciliar
do valor prévio nos primeiros 3 meses de tratamento)”.  para os nossos pacientes,, *@ teste da
Tanto a redugdo da dosagem de cloretos quanto o elastase pancreatica, que melhora as
aumento do VEF1 sdo considerados como melhora de opgdes de diagndstico e consequentemente
quadro clinico e ndo falha terapéutica. de tratamento aos pacientes."
28/02/2024  Organizagdo  Muito boa Esta muito bom O medicamento
da Sociedade elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor , é muito
Civil importante para o tratamento da Fibrose
Cistica
28/02/2024  Profissional de Boa 1- Inclusdo do Teste do suor para individuos ndo triados "Importante iniciativa a inclusdo de:, 1- RN
saude e com suspeita clinica em qualquer idade, ( atualmente com ileo meconial ou evidéncia de
com cobertura até 2 anos), 2- Inclusdo no hall de insuficiéncia pancreatica para recebimento
medicamentos da azitromicina e no tratamento de pancreatina até ter possibilidade de
nutricional das vitaminas lipossoluveis em formulagdo realizar exames comprobatérios, , 2-
adequada para as demandas ( atualmente somente Inclusdo de individuos em situacGes
atendidas pelas formulagdes americanas) e de especiais: CFSPID ou daqueles com TNN
suplementos hipercaldricos, 3- Inclusdo do antibidtico positiva e T. suor < 30. Atualmente estes
inalatorio Aztreonan ( Cayston) para os colonizados pacientes permanecem em um ""limbo""
cronicos por P. aeruginosa diagnéstico e terapéutico.”
28/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Nao
amigo ou
cuidador de
paciente
28/02/2024  Familiar, Muito boa nio nio
amigo ou
cuidador de
paciente
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28/02/2024  Familiar, Muito boa N3o Tenho 2 filhos com Fibrose Cistica e a
amigo ou transformacgdo apds o inicio do tratamento
cuidador de foi inacreditdvel, porém a um custo
paciente extremamente proibitivo

28/02/2024  Familiar, Boa Nao Gostaria de expressar minha opinido sobre
amigo ou o modulador Trikfta, meu filho faz um més e
cuidador de meio que estd usando, e estd apresentando
paciente melhoras significativas, melhora na

respiracao, quase sem catarro, até o sal
diminuiu que sai no suor, aumento da
apetite. Esse medicamento precisa estar
disponivel para todos os pacientes que
podem usar, pois eles merecem ter uma
melhor qualidade de vida. Meu filho tem 7
anos e ele mesmo notou a diferenga. Todos
merecem viver bem.

28/02/2024  Familiar, Ruim Coloquei ruim a cima pois é muito demorada,tratando  S6 que venha métodos rapidos e eficaz no
amigo ou de uma doenca sem cura que perdemos muitas criancas tratamento da doenga fibrose cistica
cuidador de e adolescentes nesse tempo de espera, gostaria de dar
paciente a chance para meus filhos de viver sem ser tdo rigidos os

dias ,dando esperanga de um futuro sem dor .

28/02/2024  Familiar, Muito boa Nao. Gostaria de deixar aqui registrado a grande
amigo ou diferenga que aconteceu na vida de meu
cuidador de filho apds o uso de trickafta.Em apenas 2
paciente meses de tratamento,a diferenca é gritante,

nao se ouve mais nenhuma tosse, durante o
dia todo, engordou 2 Kg, sua funcdo
pulmonar aumentou, e o seu tratamento
com outras medicagdes foi diminuida. O
pneumologista,retirou 2 tipos de
antibioticos orais continuos até
entdo,retirou nebulizagdes e uma
fisioterapia, além de outras medicagGes
para inalacdo. Hoje ele faz uso somente de
alfadornase 1 x ao dia,Creon e o trickafta.
Isto € um milagre. Obs: perdi 2 filhas para
fibrose Cistica, entdo sei realmente que o
trickafta é o milagre para todos os
fibrocistifos, é dar adeus a uma doenca
progressiva e fatal. Obrigada Conitec.
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28/02/2024  Familiar, Muito boa nio nio
amigo ou
cuidador de
paciente
28/02/2024  Paciente Muito boa Como portadora fe Fibrose Cistica esse é um grande e Essa vitdria abrird portas para novos
importante passo para melhor qualidade de vida para estudos e consequentemente novas
nos. descobertas de medicamentos para

mutacgdes raras

28/02/2024 Empresa Muito boa N3o Fundamental a INCORPORACAO AO SUS de
novas medicagGes para a fibrose cistica,
incluindo ai o TRIKAFTA, que tdo
maravilhosamente eficaz tem sido para
minha sobrinha e para todos os que ja o
conseguiram via judicial.

28/02/2024  Paciente Muito boa Sou fibro cistico e usudrio do Trikafta, o medicamento Acho o medicamento de super importancia
tem feito uma mudanca de vida, hoje eu posso viver para os portadores de Fibrose cistica
com mais tranquilidade sem medo de internacao, pois ja
estava chegando num momento em que era muita

internagao
28/02/2024  Paciente Boa Na exclusdo de pessoas que tem bronquiectasia e Poderiam rever essa questdao de quem tem
insuficiéncia pancreatica,pois sou paciente que teve bronquiectasias e insuficiéncia
diagndstico tardio ,e por conta disso acabei submetendo pancredtica,ser excluido no acesso do
a essas por ndo tem descoberto ao nascer,e ndo ter o medicamento

tratamento adequado

28/02/2024  Profissional de Muito boa As alteracGes do PCDT sdo muito importantes para a Acompanho pacientes ja em uso do
saude melhoria da qualidade do atendimento dos pacientes modulador Trikafta , impressionante a
com Fibrose Cistica melhora apresentada ., Exames de teste de

suor, espirometrias e exames de escarro
comprovam essa minha afirmagao .

28/02/2024  Familiar, Regular Nao E imprescindivel a inclusdo desses
amigo ou medicamentos, eles sdo a esperanca de
cuidador de pessoas que nasceram com fibrose cistica e
paciente que vivem com muita dificuldade e limitado

a medicamentos os quais sem a inclusdo ao
SUS estdo fora de seu alcance.
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28/02/2024  Familiar, Muito boa QUE SEJA LIBERADO O TRIKAFTA. EXCELENTE Seja liberado para todos
amigo ou RESULTADO
cuidador de
paciente
28/02/2024  Paciente Muito boa N3do N3do
28/02/2024  Profissional de Muito boa Realizamos as consideragdes no anexo. Realizamos as consideragdes no anexo.
saude
28/02/2024  Paciente Boa N3o! S6 concordo com as questdes levantadas N3o.
principalmente sobre a necessidade de exame e
acompanhamento 30 dias antes de iniciar o trikafta,
visto que alguns locais do Brasil demoram meses para
marcar um exame no SUS. , Gostaria que fosse aceito
exames e acompanhamento medico de instituicdes
privadas também.
28/02/2024  Profissional de Muito boa Nas mutagdes com indicagdao de uso de IVACAFTOR E importante ter atengdo que outras
saude faltou uma citada em bula brasileira: R117H se maior de mutagdes genéticas pra uso e IVACAFTOR e
18 anos . da associacdo ELEXACAFTOR +TEZACAFTOR
+IVACAFTOR sdo elegiveis em bula
americana. E ja ha evidéncia cientifica para
o uso dessas medicagGes nesses sub-grupos
28/02/2024  Familiar, Muito boa N3&o Sabemos da importancia e dos resultados
amigo ou no uso dessa medica¢do para paciente de
cuidador de Fibrose Cistica e de como o uso do mesmo
paciente causara um impacto profundo na vida dos

mesmos.
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28/02/2024

28/02/2024

Organizagdo  Muito boa
da Sociedade

Civil

Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de

paciente

Este documento refere-se a consulta publica
SECTICS/MS N2 3, datada de 7 de fevereiro de 2024,
relativa a atualizagdo do Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas para Fibrose Cistica (PCDT). Elaborado por
membros do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose
Cistica (GBEFC), tem como objetivo oferecer
contribuigdes significativas para o aprimoramento do
atendimento aos pacientes com fibrose cistica,
incorporando as mais recentes tecnologias e alinhando-
se as melhores praticas dentro do Sistema Unico de
Saude (SUS). Este documento propde ajustes na redagao
do relatdrio preliminar para maior clareza e atualizagdo
com base em bibliografia recente., Especificamente,
propomos uma abordagem alternativa para avaliar os
critérios de interrupgdo do tratamento com
elezacaftor/tezacaftor/ivacaftor. E importante ressaltar
que existem diferentes protocolos internacionais para
avaliar a eficacia dos novos moduladores da CFTR, e
nossa sugestdo é adaptada a realidade brasileira de
acesso limitado a exames pelo SUS, sem comprometer a
avaliacdo da seguranca da medicac¢do., Os Centros de
Tratamento de Fibrose Cistica no Brasil enfrentam uma
diversidade de desafios, sendo que todos enfrentam
questdes relacionadas a assisténcia aos pacientes. A
utilizagdo do teste do suor como medida de eficacia dos
moduladores apresenta uma limitacdo significativa para
a maioria dos Centros, onde o0 acesso a esse teste,
mesmo para o diagndstico da doenca, ja é restrito.. As
sugestdes sdo amplas e estdo descritas no documento
anexo intitulado Consulta Publica PCDT FIBROSE CISTICA
GBEFC 2024

Ratificar da necessidade urgente de se disponibilizar a
todos os elegiveis as medicagdes propostas, pois, por
exemplo, o TRIKAFTA é capaz de praticamente
ressuscitar quem dele precisa. Os resultados clinicos sdo
visiveis.

As inovagdes tecnoldgicas sao inerentes ao
progresso da Medicina. Felizmente, temos
no Brasil a oportunidade de oferecer as
novas medicagGes aos usudrios do SUS,
através da andlise criteriosa da ANVISA,
CONITEC e MS. Entretanto, temos limitagGes
em alguns setores que interferem na
realizagdo pratica dos protocolos
estabelecidos através da revisdo da
literatura e publicados via PCDT.
Gostariamos que a comissdo avaliadora
considerasse com ateng¢do e aprego as
nossas sugestdes de ajustes, baseadas na
revisdo de outros protocolos publicados e
na pratica de atendimento dos pacientes
com fibrose cistica nos varios centros de
atendimento distribuidos pelo Brasil

Por favor, aprovem a vinda desses
medicamentos
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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?

28/02/2024

como

de protocolo ou diretriz?

Paciente Muito boa

informacao ao texto? Qual(is)

Gostaria de comentar sobre minha melhora
de saude e qualidade de vida em menos de
um, ano de uso do medicamento. Logo na
primeira semana tive melhoras muito
significativas em relagdo aos sintomas de
tosse, falta de ar, produgdo excessiva de
catarro, cansago extremo e dificuldade de
ganhar peso. Nunca mais tive quadros de
pneumonia de repeti¢do, nunca mais
precisei de antibidticos e muito menos de
internagdes hospitalares. Hoje consigo fazer
atividades que antes pra mim eram
impensaveis. Até o simples ato de subir uma
escada era muito dificil e agora consigo
fazer desde caminhadas, corridas até trilhas
sumindo morros. O Trikafta da para os
pacientes qualidade de vida e trads de volta a
esperanca. Me possibilitou ter o que eu
sempre quis: uma vida normal e ativa.

28/02/2024

Paciente Muito boa

Tenho 26 anos e fui diagnosticada com FC aos 4 anos de
idade. Iniciei o uso do Trikafta em julho de 2023 e, desde
entdo, tenho outra vida., Pude terminar minha
faculdade e iniciar outra, consigo sair com meus amigos
sem me preocupar com a respiragdo, sem necessidade
do uso de 02 (o que me possibilitou viajar também).,
Até o momento ganhei 6 kg e passei de uma fungéo
pulmonar de 23% para 37% e negativei o Teste do Suor,
que é o exame que da o diagndstico de Fibrose Cistica.,
Esse medicamento, sem duvidas, vem salvando ndo sé a
minha vida como a de muitos pacientes de FC e precisa
entrar no plano de medicamentos fornecidos pelo SUS o
mais rapido possivel, pois ainda existem muitos
pacientes em estado grave (como eu estava) que estao
precisando urgentemente!!!

Trikafta salva vidas!!!
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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)
28/02/2024  Profissional de Boa "A proposta de atualizagao do PCDT da Fibrose Cistica "3-A condutividade elétrica como método

saude que incorpora a terapia tripla e inclui outras terapias para o teste do suor, tendo em vista que a
bem conhecidas e testes diagndsticos terd imenso coulometria (cloridrometro) ndo é acessivel
impacto na melhora da sobrevida dos pacientes. Abaixo, a maioria dos servigcos de referéncia no
listo algumas consideragGes., 1-Ma ocorréncia de Brasil e muitos pacientes diagnosticados
sobreposi¢cdo de mutagdes (presencga de alelo F508del cpacientes diagnosticados com FC e
com uma mutacao Classe Ill), deve-se iniciar o confirmados pelo sequenciamento do gene,
tratamento com ivacaftor e, em caso de falha ao fizeram seu teste do suor pelo método da

tratamento, interromper o tratamento e iniciar o uso da condutividade elétrica deve ser aceita para
associa¢do elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor168. Para fins avaliacdo da reducdo da perda de sal e
de falha terapéutica, serdo consideradas: piora da proporcionar igualdade entre os pacientes
fungdo pulmonar no primeiro més de terapia ou reducdo de diferentes estados."

de, pelo menos, 30 mmol/L na dosagem de cloretos no

suor (cloridrémetro) e aumento do VEF1 igual ou maior

a 5% do valor prévio nos primeiros 3 meses de

tratamento). Redu¢do de menos que 30 mmol/L na

dosagem de cloretos no suor., , 2-®s protocolos para

avaliacdo da eficacia dos imunomoduladores publicados

nos paises que ja fazem uso sdo varidveis com relagao

aos exames e tempo para reavaliagdo, variando desde 1

més, 3 meses, 6 meses ou mais. Na minha experiencia,

avaliacdo clinica baseada na melhora dos sintomas

respiratdrios, auséncia ou reducdo das exacerbacgdes e

ganho nutricional devem ser enfocados com prioridade.

O numero de pacientes portadores de FC elegiveis para

a terapia tripla no Brasil é significante, embora com

incidéncia varidvel nos diferentes estados, com acesso

ao teste do suor e espirometria cuja dificuldade sera um

fator limitante e discriminatdrio, pois um tempo de 30

dias é invidvel para atender a demanda, seja pela

indisponibilidade do cloridrometro ou grande nimero

de pacientes no servico de referéncia. 0 mesmo

ocorrerd com a demanda de espirometria. Sugiro que se

revise este tempo para adequa-lo a realidade brasileira.,

"
’
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O que vocé achou desta proposta
de protocolo ou diretriz?

Contribuiu
como

Vocé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

informacao ao texto? Qual(is)

28/02/2024  Familiar, Muito boa nao Sou méde de um menino de 8 anos, com FC,
amigo ou o tratamento é muito puxado, para toda a
cuidador de familia, além da gravidade da doenga. Meu
paciente filho tem diagndstico desde o teste do

pezinho e iniciou recentemente o
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor e vem
apresentando excelente resultado,
diminuicdo da tosse, secre¢do, ganho de
peso. Com este medicamento podemos nos
sentir aliviados e com a certeza de que
nosso bem mais precioso terd uma vida com
qualidade e longa.

28/02/2024  Familiar, Muito boa Nado Acredito que essas novas tecnologias, serdo
amigo ou fundamentais para minha filha de 7 anos ter
cuidador de uma vida quase normal, pois hoje estamos
paciente sempre muito apreensivos com a saude

dela, temos medo de qualquer espiro que
ela tem e sabemos que o trikafta ird mudar
tudo isso

28/02/2024  Profissional de Muito boa Tratamento psicoldgico N3do foi mencionado o suporte psicoldgico
salde gue os pais e pacientes recebem em algum

periodo do acompanhamento da doenga

28/02/2024  Paciente Muito boa Urgéncia na distribuicdo do medicamento, pode salvar  Ndo

vidas
28/02/2024  Paciente Muito boa N3o Tenho 39 anos, ja uso o Trikafta ha um ano

e meio e minha vida mudou radicalmente e
se encheu de esperanga. Minha capacidade
pulmonar subiu mais de 30%, Meus
sintomas desapareceram, ndo precisei mais
usar antibioticos nem hospitalizar. O Peso
do tratamento diminuiu maravilhosamente!
Aincorporacédo e inclusdo do Trikafta e
demais itens no PCDT é da mais alta
importancia para os pacientes e respectivas
fam’ilias. O salto na qualidade de vida de
tantos pacientes é imensuravel.
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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)

28/02/2024  Profissional de Muito boa Nao Ha muitos anos os pacientes portadores de
saude Fibrose Cistica vem sofrendo com uma baixa
espectativa de vida e uma qualidade de vida
ruim. A inclusdo dos exames, medicamentos
e dispositivos de tratamento propostas para
o PCTD vai ser um divisor de dguas na vida
desses pacientes. E um tratamento de ponta
e de excelente qualidade oferecido pelo
melhor sistema publico de salde que existe.
28/02/2024  Profissional de Boa ENVIAREI ANEXO COM AS CONTRIBUIGOES NAO
saude
28/02/2024  Familiar, Muito boa Gostaria que todos pacientes pudessem ter acesso ao Gostaria que mais mutagdes fossem
amigo ou tratamento com essa medicacgdo atendidas por novos medicamentos
cuidador de
paciente
28/02/2024  Familiar, Boa N3o Tenho uma filha com fibrose cistica e ela faz
amigo ou uso de varia medicagbes ,que ndo curam o
cuidador de problema na causa raiz.E essa nova
paciente medicac¢do que o SUS vai incorporar, além
de tratar diretamente o problema na causa
raiz ,promete dar uma expectativa de vida
para ela maior. Além de tornar a vida dela
mais facil com o uso de menos
medicamentos. POR FAVOR INCORPOREM !
28/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Minha filha é portadora de FC tem 13 anos
amigo ou ja passou por 8 cirurgia em decorréncia da
cuidador de FC vem perdendo progressivamente a
paciente capacidade pulmonar de forma muito

significativa,o Trikafta e a chance de vida
para ela um direito a chance e esperanca de
viver,como para todos os portadores de FC
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Voceé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
28/02/2024  Familiar, Muito boa Meu filho, Guilherme Hilgert Feroleto, tem Fibrose N3do
amigo ou Cistica, e usa diariamente a mascara EPAP, o
cuidador de colistimetato sddico quando apresenta infecgdo
paciente pulmonar e faz 3 meses que utiliza o Trikafta. Ele passou

0 ano passado inteiro com infec¢do pulmonar,
internando de 15 a 20 dias, por 3 vezes em 1 ano, na
tentativa de erradicar bactérias no pulmao. Tomou
antibidtico 1 més sim e outro ndo durante 1 ano,
apresentando febre no térmico de cada ciclo de
antibidtico. Sua fungdo pulmonar baixou para menos de
50%. Em Novembro/2023 iniciou o tratamento com o
novo modulador Trikafta, que age diretamente na célula
defeituosa, corrige o problema e faz com que a doenga
nao progrida, Apds 3 dias de uso da nova medicagao, a
febre passou (nunca mais teve febre), as bactérias
sumiram (ndo precisou mais de antibioticos), a funcdo
pulmonar aumentou para mais de 60%, e sem falar na
disposicdo para praticar esportes e a elevagdo da
autoestima. Agora, novos sonhos surgiram e consegue
ter uma vida quase normal, pois ainda tem cuidados
com fisioterapia e alimentagdo. mas, apds 1 ano de uso
do Trikafta, os procedimentos do tratamento irdo
diminuir, pois o uso dos antibidticos ndo estdo sendo
mais necessarios. Meu filho passou na UFRGS em
Ciéncias da Computacdo e antes do Trikafta ndo tinha
disposicdo para entrar na Universidade Federal devido
as febres, tratamento intenso e falta de tempo para
dedicacdo aos estudos. Agora, com o Trikafta ele ja se
inscreveu na UFRGS e esta todo feliz de poder se dedicar
aos estudos de forma integral. Precisamos destes
remédios e materiais de forma facil para chegar em
nossas maos, pois isso vai garantir a saide do nosso
filho e ele terda uma vida feliz e produtiva, podera
trabalhar normalmente. Dificil dizer para um filho que a
vida dele depende de um remédio que sé o governo
pode fornecé-lo e que seus sonhos podem acabar na
falta deste remédio. E uma angustia que passamos dia a
dia, enquanto esperamos as caixinhas deste remédio
milagroso chegarem.
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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)

28/02/2024  Familiar, Muito boa nao é de suma importancia a incorporagao das
amigo ou novas tecnologias para garantir a qualidade
cuidador de de vida dos portadores da doenca
paciente

28/02/2024  Familiar, Muito boa Nos critérios de inclusdo, senti falta do item Dispositivo A necessidade urgente da aprovacdo dessa
amigo ou de Pressdo Positiva (PEP), que teve sua incorporagdo atualizagdo de PCDT com a incorporagdo da
cuidador de aprovada pela Conitec, junto com a avaliagdo da terapia tripla, o Trikafta, que estd salvando
paciente Ventilagdo Mecanica Nao Invasiva (VNI). Nos critérios de a vida dos meus filhos e de tantas outras

inclusdo consta a VNI e ndo consta o Dispositivo PEP. pessoas que tem indicacdo e acesso a esse
medicamento que salva vidas. Depois que
meus filhos comegaram a tomar o Trikafta,
deixaram de tomar a maioria dos remédios
gue tomavam antes, nao precisaram de
internamentos, ndo tem mais infeccao
cronica, tornaram-se pessoas produtivas,
felizes e passaram a ter qualidade de vida,
nao soé eles, como também toda a familia.

28/02/2024  Familiar, Muito boa
amigo ou
cuidador de
paciente

28/02/2024  Familiar, Muito boa Nao Ter alguém na familia com fibrose cistica
amigo ou nao é facil, a rotina do tratamento os
cuidador de cuidados sdo tantos. Trikfta veio para dar
paciente esperanca e qualidade de vida. Quem tem a

oportunidade de usar teve grandes
beneficios. Nossa esperanca é que nossa
pequena e demais pessoas ao redor do
mundo possam usufruir dessa medicacgao.
Gratiddo a Conitec e a todos os envolvidos.

, Que essa medicag¢do logo possa estar em
nossos lares e possamos celebrar essa
conquista. S6 queremos respirar! Queremos
viver! Viver com qualidade!
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

28/02/2024  Familiar, Muito boa Gostaria de registrar aqui a luta didria que tenho com Ter uma doenga rara hoje é desafiador eu e
amigo ou meu filho Leonardo diagndstico,ainda no.nascimento minha.familia sabemos e vivemos isso
cuidador de com fibrose cistica, desde entdo travamos essa batalha  diariamente impossivel hoje imaginar um
paciente g, cirurgia, desnutrigao, fisioterapias para mante |6 bem paciente de fibrose cistica sem acesso a essa

, Hoje nossa esperanca chegou com o trikafta terapia ao terapia
qual ele é elegivel estdmos a espera dessa vitdria.

28/02/2024  Familiar, Muito boa NAO Como mae de paciente portador de fibrose
amigo ou cistica com manifestacao grave intestinal,
cuidador de submetido a 5 cirurgias e com manifestacdo
paciente pulmonar, ver o ganho de peso e testes

negativos para cultura de pseudomonas,
depois de passar por varios esquemas de
erradicagdo, sem sucesso, ap’os 8 meses
utilizando o modulador, verificar o ganho de
qualidade de vida, e melhora de mais de
20% do teste de fungdo pulmonar, é
imprescindivel a atualizagdo do PCDT, que
evitara tantos obitos precoces ocorridos
antes da incorporagao do medicmento ao
SUS.
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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)
28/02/2024  Profissional de Regular Seguimento apds inicio de modulador, principalmente a Para utilizar o teste do suor como método
saude medicacdo triplice elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, diagndstico e avaliagdo de melhora clinica
necessita de pelo menos um ano, com avaliagdo da do paciente com uso de modulador,

melhora clinica dos sintomas, redugdo de exarcebagdes principalmente para manutengao desse
e internagGes, melhora da fun¢do pulmonar em exame, tratamento, o ministério da salde tem que
melhora dos valores do teste do suor. O tempo garantir que esse seja um método padrao
determinado nesse documento é insuficiente para tal de qualidade que ndo esteja sujeito a erros
avaliacdo. Existem protocolos mundiais que sugerem o  de resultados. A melhor forma é a coleta
relatado acima, como o canadense. Além disso, minha por microtubulos (macroduct) e uso de
experiéncia na pratica clinica com os pacientes em cloridrometro. Ainda é utilizado de forma
tratamento. muito frequente coleta por papel filtro ou
gaze com titulometria por Schales e Schales,
em que depende mais ainda da experiéncia
profissional e mais risco de erros. Portanto,
€ necessario um método seguro de teste do
suor para resultados confidveis, assim ndo
prejudicando o diagndstico e avaliagdo do
tratamento com modulador. Em suma,
evitando consequéncias ruins ao paciente e
gastos com outros métodos mais caros para
essa avaliagdo.
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Dt. contrib. Contribuiu O que vocé achou desta proposta  Voceé gostaria de alterar ou incluir alguma Gostaria de comentar sobre algum outro aspecto?

como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
28/02/2024  Profissional de Boa "Em relagdo ao item 8.7 sobre o tempo de tratamento e ndo
saude critérios de interrupcdo dos medicamentos

elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor e ivacaftor, sugiro
revisar os ""objetivos de eficacia preconizados"",
incluindo critérios clinicos como estado geral, atividade
fisica, redugdo na produgdo de escarro, ganho de peso,
reducdo do numero de exacerbagbes da doenca
pulmonar e reducdo das hospitalizacdes. E importante
salientar que os pacientes com gendtipos diferentes tém
apresentacao clinica também diversa. A resposta ao
medicamento pode ser estar relacionada a extensdo da
doenca pulmonar e influenciada por condigbes
associadas a fibrose cistica como diabetes mellitus e
doenca hepatica. Além disto, pacientes com testes de
fungdo pulmonar preservados no inicio do tratamento
podem ndo obter o aumento de 5% do VEF1 em trés
meses, embora possam apresentar melhora significativa
quando considerados critérios como redugdo dos
sintomas, ganho ponderal, redugdo do nimero de
exacerbacg@es e redug¢do do numero de internagao
hospitalares. Considerando-se a complexidade destes
pacientes, é importante a inclusdo de outros critérios,
como os citados acima, bem como o aumento do
periodo de avaliagcdo da resposta ao tratamento para 12
meses, conforme outros autores. Canadian Clinical
Consensus Guideline for Initiation, Monitoring and
Discontinuation of CFTR Modulator Therapies for
Patients with Cystic Fibrosis, 2023. "
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)
28/02/2024  Profissional de Muito boa Sim. Gostaria de ressaltar como pediatra, pneumologista Nao.
saude pediatrica e supervisora de um ambulatério de

assisténcia especializado no atendimento de criangas
com fibrose cistica que o controle de eficécia do
tratamento com o esquema triplice de moduladores
(Elexacaftor/Tezacaftor/ Ivacaftor) proposto pela
CONITEC precisa ser analisado refletido. Aqui ressalto 2
pontos importantes: o primeiro refere-se a utilizar a
espirometria (prova de fungdo pulmonar) para avaliar
eficacia nas criangas entre 6 e 11 anos, ressaltando que
€ uma exame com algum grau de complexidade e que
dependente da colaboragdo da crianga, especialmente
nas manobras forcadas. A melhora clinica, a diminuicdo
das exacerbagdes e consequentemente das
hospitalizagdes, podem ser, na minha visdo, critérios
mais acurados de eficacia nesta faixa etaria. O segundo
ponto, é a utilizagdo estrita, da medida do cloro no suor
como critério de resposta aos moduladores. Reconhece-
se que a redugdo das medidas de cloro no suor
representa o funcionamento mais satisfatério dos canais
de cloro, porém , estudos ja apontaram que esta
reducdo ndo corresponde necessariamente a melhora
clinica e de fungdo pulmonar, bem como, valores que se
mantém mais altos apds o inicio dos moduladores, ndo
corresponderiam a pacientes sem melhora clinica
considerdvel., A diminuicdo das exacerbacdes,
diminuicdo das hospitalizagdes, melhor funcional nos
grupos acima de 12 anos e melhora nutricional, sdo, na
minha visdo, os melhores marcadores de resposta aos
moduladores.

28/02/2024  Familiar, Muito boa N3do N3do
amigo ou
cuidador de
paciente
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como de protocolo ou diretriz? informacao ao texto? Qual(is)

28/02/2024  Familiar, Muito boa Nao A implantagdo das medicag¢des ajuda muito
amigo ou na vida dos pacientes de fibrose cistica por
cuidador de gue muitos estados nem o tratamento e
paciente acompanhamento médico ndo tem e com a

implantacdo de medica¢des que podem
diminuir o sofrimento e aumentar a
esperanga nesses pacientes e muito

importante.
28/02/2024  Familiar, Muito boa N3do Nado
amigo ou
cuidador de
paciente
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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)

28/02/2024 Organizagdo  Muito boa Sim. Solicitar a corre¢do no primeiro pardgrafo do Sim. Total discordancia quanto a nao
da Sociedade Relatério do PCDT, pois hd um equivoco no critério de recomendacdo do Acido de ursodesoxicélico
Civil avaliagdo da Falha Terapéutica, com o uso inicial de (AUDC) para a Doenga hepatica relacionada

Ivacaftor, ou seja, devera se observar a ndo melhoria dos a FC (DHFC), pois temos inUmeros pacientes
critérios técnicos. abaixo indico a possibilidade de em Santa Catarina que utilizam a referida
corregdo do texto:, Pagina 30 do Relatério do medicagdo para tratamento DHFC, obtendo
PCDT(observar em errata), Onde lé-se:, ...tratamento, resultados fantasticos, inclusive com
interromper o tratamento e iniciar o uso da associagdo  apcientes de muitas décadas de idade, sem
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor168 . Para fins de falha  comprometimento hepatico importante.,
terapéutica, serdo consideradas: piora da fungao Preconiza-se vigilancia e intervencao
pulmonar no primeiro més de terapia ou redugdo de, nutricional para pacientes com DHFC. Ndo
pelo menos, 30 mmol/L na dosagem de cloretos no suor se, preconiza o uso de 4cido
(cloridrémetro) e aumento do VEF1 igual ou maior a 5% ursodesoxicélico (AUDC) para esses

do valor prévio nos primeiros 3 meses de tratamento).,, pacientes, frente as evidéncias, clinicas e
Leia-se:, ...tratamento, interromper o tratamento e experimentais atuais do mecanismo

iniciar o uso da associa¢do fisiopatoldgico da doen¢a94-97: ndo ha
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor168 . Para fins de falha  colestase, a microscopia eletrénica e a
terapéutica, serdo consideradas: piora da funcdo fibrose ductal ndo esta acompanhada de
pulmonar no primeiro més de terapia ou NAO reducdo  atividade inflamatdria, significativa95-99, .
de, pelo menos, 30 mmol/L na dosagem de cloretos no  Os estudos concluiram pela auséncia de
suor (cloridrémetro) e o NAO aumento do VEF1 igual ou efeitos significativos do uso de AUDC, na
maior a 5% do valor prévio nos primeiros 3 meses de DHFC, com excegdo de discreta redugdo nas
tratamento)., Também desejo sugerir a definigdo com atividades das enzimas hepaticas99, , além
mais clareza no caso da recomendag¢do da tobramicina  de, mostrarem que ele ndo evitou o
inalatoria, onde percebemos um equivoco das farmacias desenvolvimento de doenga hepatica grave,
de publicas, que estdo exigindo exame positivo para observada em 5%, dos pacientes100, .
pseudomonas aureginosa, mesmo em pacientes com Conduta compativel com a recomendagao
infec¢do cronica de mais de duas décadas, pois sabemos da Conitec, pela ndo incorporagao, desse
gue estas cepas ndo serao erradicadas apenas comum  medicamento para o tratamento da DHFC
ciclo de tobramicina inalatdria, e que exames negativos no SUS101

para pseudomonas apos seu uso ndao podem ser

considerados, levando em consideragdo que a bactéria

de caracteristicas mucdide ndo serdo completamente

eliminadas..., ,

28/02/2024  Familiar, Muito boa N3o vejo necessidade, pois os médicos envolvidos sdo A medicacdo TRIKAFTA ja transformou a
amigo ou verdadeiramente comprometidos em cuidas da vida dos vida da minha filha em apenas 30 dias de
cuidador de fibrocisticos uso.
paciente
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28/02/2024  Familiar, Muito boa Acho que o texto com as propostas sao satisfatorias para Os médicos fardo o melhor possivel para
amigo ou acompanhar os pacientes com melhores possibilidades  conseguirem evoluir no acompanhamento e
cuidador de de sucesso. tratamento dos pacientes com fibrose
paciente Cistica

28/02/2024  Profissional de Muito boa GOSTARIA DE CONTRIBUIR COM AUMENTO DO PRAZO IMPORTANTE CONSIDERAR A
saude PARA O CONTROLE DE RESPOSTA QUE FOI SUGERIDO DE IRREGULARIDADE DO ACESSO A

3 MESES PARA ALTERACAO DE TESTE DO SUOR E MEDICACAO. PACIENTES POR VEZES
FUNCAO RESPIRATORIA PARA 6 A 12 MESES. PRECISAM REDUZIR DOSES ANGUSTIADOS

CONSIDERAR AS DIFICULDADES LOCAIS PARA ACESSO SE TERAO MEDICAGAO NO PROXIMO MES.
AOS EXAMES E RENDA DA POPULAGAO. CONSIDERAR ISSO TUDO DEVE SER CONSIDERADO NA

QUE PODEMOS TER OUTRAS CARACTERISTICAS AFERICAO FINAL DA RESPOSTA A
GENETICAS QUE PODEM INTERFERIR NA RESPOSTADO ~ MEDICAGAO. LEMBRAR QUE NESTAS
MODULADOR. EM DETERMINADO GRUPO SITUAGOES OS PACIENTES USAM METADE
POPULACIONAL. CONSIDERAR REDUGAO DO NUMERO  DAS DOSES PREVISTAS OU USAM EM DIAS
DE EXACERBAGOES E GANHO PONDERAL.. ALTERNADOS COMPROMETENDO A

RESPOSTA CLINICA ESPERADA.
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28/02/2024

Profissional de Muito boa
saude

"Item 8.2 possui erro de digitacdo/ informacdes:
referente as necessidades nutricionais dieta: ""
preconiza -se que o paciente com FC., No geral o
protocolo clinico e sua atualizagdo estd bem formulada e
é fundamental para tecnologias tdo essenciais no
tratamento dos pacientes. "

Opinido: no item 8.2.4 onde fala sobre o
momento do paciente ser encaminhado
para a lista de transplante pulmonar, nos
critérios diz que o paciente deve ser
encaminhado quando o fun¢do pulmonar
(VEF1 % esta menor que 30%. Este item
deveria ser reavaliado para nossa realidade
no Brasil. Sabemos que muitos Centros de
Referéncia estdo longe dos centros
transplantadores e na pratica vemos muitos
pacientes sendo encaminhados para
consulta inicial do transplante quando ja
nao tém condic¢des de saude para
deslocamentos devido uso do oxigénio.
Muitos ndo possuem concentrador portatil
(exigéncia da ANAC para v6os nacionais), e
o TFD para o paciente costuma levar mais
tempo para ser liberado., , Infelizmente
como fisioterapeuta e suporte para muitas
familias percebo que muitos pacientes nem
chegam a ser referenciados para um centro
transplantador devido a dificuldade de
deslocamento para consultas e exames do
protocolo para ser avaliado para entrar na
lista de transplante., , A equipe precisaria
encaminhar para uma consulta de avaliagdo
muito antes. Quem avalia se o paciente tem
condi¢cdes e compatibilidade com um
procedimento de alta complexidade é a
equipe de transplante. E na pratica ndo é o
que vemos acontecer. Ser referenciado para
acompanhamento precisa acontecer antes
do paciente perder sia mobilidade.
Geralmente o paciente quando é
encaminhado ja ndo tem condi¢Ges nem de
segurar um copo de agua sozinho, depende
integralmente de um cuidador, Referente a
indicagdo de uso de Tobramicina e
colimicina inalatéria embora tobramicina e
colimicina tenha sido incorporada para o
tratamento contro Pseudomonas
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aeroginosa o protocolo devria incluir um
item que a citerio medico e de acordo com
o antibiograma o iso de tais antibioticos
possam ser prescritos para outras bactérias
que colonizam os pacientes. E que poderiam
se beneficiar do tratamento uma vez que
algumas cepas respondem a tais
medicamentos quando combinados com
antibioticoterapia via oral ou venosa .
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28/02/2024

Profissional de Muito boa
saude

Sim, a seguir: Nutri¢do: [...] Por este motivo, os
pacientes precisam ser monitorados quanto ao seu
estado nutricional e fazer a suplementagdo de
vitaminas, caso haja deficiéncia [...] - sugiro substituir
por “sempre que necessario” - pois a reposicdo habitual
continua é indicada para todos as pessoas com
insuficiéncia-pancreatica (ndo se espera reduzir, é
profilatica)., Tratamento das infec¢es respiratorias: 40.
paragrafo - [...] A tobramicina é o antibiético mais
estudado, com uso inalatdrio preconizado para
pacientes acima dos 6 anos [...] - sugiro retirar a faixa
etdria, pois, como o préprio documento ja coloca muito
bem, pode ser usado em criangas menores., Pagina 20:,
“Na ocorréncia de sobreposigdo de mutagdes (presencga
de alelo F508del com uma mutagdo Classe Ill), deve-se
iniciar o tratamento com ivacaftor e, em caso de falha
ao tratamento, interromper o tratamento e iniciar o uso
da associagdo elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor”. Sugiro
retirar a afirmag¢do em destaque, pois a resposta a
terapia tripla tem sido superior, dessa forma, acredito
nao ser possivel limitar o acesso., Sobre os locais do
texto onde consta a falha terapéutica, tanto do ivacafor
quanto da terapia com elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor,
sugiro deixar o texto mais claro, bem como as seguintes
modificagbes:, Para fins de manutengao do ivacaftor
serdo considerados como BOA RESPOSTA, nos primeiros
3 a 12 meses de utilizagdo: estabilizagdo ou aumento do
VEF1 igual ou maior a 5% do valor prévio OU reducdo
de, pelo menos, 20% ou 20 mmol/L na dosagem de
cloretos no suor OU redugdo das exacerbagdes
pulmonares OU redugdo das hospitalizagGes por
exacerbacdes pulmonares OU melhora da qualidade de
vida (ex. CF Questionnaire-Revised (CFQ-R): Respiratory
Domain) em =4 pontos) OU estabilizagdo/melhora
nutricional. , Para fins de falha do tratamento, considera-
se a auséncia de todos os parametros de boa resposta
no periodo de 3 a 12 meses. , Canadian Guideline for
Modulator Therapies e Royal Brompton CF Guideline

Sim, sugiro essas modificagdes também:,
Introducdo:, 20. paragrafo - linha 7 - [...]
Nesta classe, a mutagdo mais frequente é a
F508del, , 40. paragrafo - [...] Estima-se que
existem, em todo o mundo, mais de 105.000
pessoas com FC [...], Manifestagdes clinicas ,
Manifesta¢des de perda salina incluem a
perda de cloreto de sddio pelo suor e pela
superficie corporal, trazendo risco de
desidratacdo e disturbios eletroliticos nos
lactentes com FC, mesmo sem perdas
aparentes. Hiponatremia, hipocloremia,
alcalose metabdlica e desidratacdo podem
ser apresentagdes iniciais da doenga, com
apatia ou irritabilidade, taquipneia,
prostracdo e potencial risco de vida.,
Diagndstico - Teste genético:, 20.

paragrafo - [...] Com o surgimento dos
medicamentos moduladores da fungdo da
proteina CFTR, esse teste torna-se ainda
mais importante ao permitir a identificacdo
dos pacientes elegiveis, com pelo menos 6
anos de idade [...] - sugiro retirar a idade.
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28/02/2024  Paciente Muito boa Nado Acredito que esse medicamento tem
auxiliado em muitos tratamentos de
pessoas com FC, infelizmente eu ainda nao
tenho acesso a ele, mas prezo pela saude e
bem estar daqueles que vivem a realidade
de um paciente nessas condigdes assim
como eu. Ja observamos grandes avancos e
mudangas no quadro dessas pessoas, e com
certeza ele deve ser o mais acessivel
possivel a todos os pacientes, facilitando na
rotina e oferecendo uma qualidade de vida
ainda mais efetiva, além de uma
previsibilidade maior de sobrevivéncia, ja
que temos muitos casos de ébitos. Eu como
paciente desejo que esse medicamento
venha ser incorporado no SUS para nos
trazer maior aderéncia ao tratamento e
buscar uma vida sem objetivos curtos e
sonhos a longo prazo conquistados.
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