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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas dos centros de tratamento de fibrose cistica (CTFC)
no Brasil. Métodos: Entre maio e setembro de 2021, um questionario foi enviado aos
coordenadores de todos os 51 CTFC registrados. Resultados: A taxa de resposta foi
de 100%. O Sudeste do Brasil & a regiao onde esta a maioria dos CTFC do pais (21
centros; 41%), seguida pelas regioes Sul e Nordeste (11 centros cada; 21,5%), Centro-
Oeste (6; 12%) e Norte (2; 4%). No total, 4.371 pacientes com fibrose cistica (FC)
foram atendidos no Brasil durante o periodo do estudo, variando de 7 a 240 pacientes
por centro (média de 86 pacientes/centro; mediana de 75 pacientes/centro); 2.197
pacientes (50%) foram atendidos em centros da regiao Sudeste, particularmente
no estado de Sao Paulo (33%), e os demais receberam atendimento nas regioes Sul
(1.014 pacientes, 23%), Nordeste (665 pacientes, 15%), Centro-Oeste (354 pacientes,
8%) e Norte (141 pacientes, 4%). Do total de CTFC, 47 (92%) relataram que a equipe
multidisciplinar estava incompleta; em 4 centros (8%), as equipes multidisciplinares
careciam de membros essenciais; 6 centros (12%) careciam de fisioterapeuta; 5 (10%)
careciam de dietista; 17 (33%) careciam de cuidados ambulatoriais de enfermagem; 13
(25%) careciam de servicos ambulatoriais de assisténcia social; 14 (27%) careciam de
psicologo e 32 (63%) careciam de farmaceutico clinico. Sete CTFC (14%) nas regioes
Norte e Nordeste relataram que a qualidade da triagem neonatal de FC era ruim. Todos
os centros relataram dificuldades de acesso a medicamentos para FC. Conclusées: Os
CTFC brasileiros enfrentam multiplos problemas: pessoal inadequado, infraestrutura
inadequada, testes inadequados e fornecimento inadequado de medicamentos. Ha uma
necessidade urgente de regulamentar a implantacao de centros de referéencia em FC e
de uma rede adequada para o diagnostico e acompanhamento de pacientes com FC com
base nas recomendacoes para o tratamento ideal da doenca.
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INTRODUGCAO A assisténcia especializada de rotina em centros de
tratamento de FC (CTFC) esta relacionada com melhor
qualidade de vida, melhor estado nutricional e maior
sobrevida em pacientes com FC. Em conformidade
com modelos internacionais, os pacientes com FC
acompanhados nos CTFC sdo atendidos por uma
equipe multidisciplinar, o que permite tratamentos mais
abrangentes e eficazes.(*””) A equipe multidisciplinar
deve ser suficientemente treinada e composta por
profissionais de saude que cuidam dos diversos aspectos
clinicos da FC em criangas, adolescentes e adultos.
Além disso, a equipe multidisciplinar deve ensinar os
pacientes a realizar a higiene bronquica corretamente

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética
multissistémica de curso cronico e progressivo que afeta
principalmente os sistemas respiratério e digestivo;
o principal motivo pelo qual a expectativa de vida
dos pacientes é baixa é a insuficiéncia respiratéria
decorrente da doenga pulmonar.®! O diagndstico cada
vez mais precoce, atualmente feito principalmente
por meio da triagem neonatal, e a maior eficacia do
tratamento realizado em centros especializados em FC
estdo relacionados com melhoria da qualidade de vida
e aumento da sobrevida em pacientes com FC.®® Novos

medicamentos cujo objetivo é corrigir a disfuncdo da cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR,
proteina reguladora de conduténcia transmembrana em
fibrose cistica) sdo conhecidos como moduladores da
CFTR e prometem resultados ainda melhores.””> Em
virtude da complexidade da FC, a assisténcia ao paciente
envolve diversas especialidades médicas.

e orienta-los a respeito do desempenho pulmonar, da
nutricdo adequada e dos cuidados necessarios para o uso
de todos os medicamentos, cateteres e dispositivos. A
equipe também deve cuidar dos aspectos emocionais e
sociais da FC de forma padronizada.>” Além da equipe
multidisciplinar, é preciso que haja nos CTFC uma
infraestrutura adequada de atendimento e uma equipe
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treinada para atender as necessidades referentes ao
diagnéstico, acompanhamento e tratamento da FC.(”)

No Brasil, o Programa Nacional de Triagem
Neonatal de 2001 incluiu triagem de FC em todos os
recém-nascidos a partir da fase III da implantagdo.
O Programa estipula que os pacientes que recebam
diagnéstico de FC devem ser tratados no Sistema Unico
de Saude (SUS), o sistema publico de saude nacional
financiado por impostos federais e operado pelos
governos estaduais e municipais, em um ambulatério
multidisciplinar especializado em FC ou em um CTFC
que possa oferecer aconselhamento, monitoramento
e tratamento adequados ao paciente e também contar
com uma rede de servigos complementares.® Deve
estar disponivel uma rede hospitalar de apoio com UTI
pediatrica e de adultos, pronto-socorro e unidades de
internagdo. O fluxo de atendimento ao paciente deve
seguir protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas
(PCDT) atualizados para o tratamento da FC.® No
entanto, o Ministério da Saude do Brasil ndo fornece
uma definicdo clara, bem estabelecida e atualizada
da composicao e qualificagdo dos CTFC nem qualquer
tipo de padronizacdo para a prestagdo de cuidados
de saude. Na verdade, os governos estaduais sdo
responsaveis pela acreditacdo dos CTFC no SUS, e os
proprios CTFC sdo responsaveis pela organizagédo dos
servigos e equipes.

Ha varios CTFC no Brasil. No entanto, desconhecemos
suas caracteristicas e limitagdes no que tange ao pessoal,
infraestrutura e acesso a exames e medicamentos. Na
presente analise, buscamos compreender e descrever
criticamente a situagdo dos CTFC brasileiros para
propor agles de adaptacdo e padronizacdo desses
centros de modo a padronizar a assisténcia prestada
em todo o pais.

METODOS

Os dados foram fornecidos pelos coordenadores
de todos os CTFC registrados no Grupo Brasileiro de
Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC) e em associagoes
de pacientes com FC. O GBEFC é uma associacdo
ndo governamental sem fins lucrativos composta
por diversos profissionais de salde especializados
no diagnostico e tratamento da FC. Os objetivos do
GBEFC sao disseminar o conhecimento a respeito
da FC no Brasil, auxiliando os profissionais de salde
no diagndstico da doenga; estimular o interesse de
profissionais de salde, hospitais e érgdos publicos e
privados pela FC, a fim de produzir maior conhecimento
cientifico por meio da participacdo em congressos e
do envolvimento em pesquisas; e discutir, elaborar e
atualizar os PCDT para a FC no Brasil.

Todos os coordenadores dos CTFC receberam por
e-mail ou mensagem instantdnea no celular um
questionario com perguntas a respeito do seguinte:
1) total de pacientes com FC no CTFC; 2) enderego
do CTFC; 3) especialidade médica do coordenador e
idade dos pacientes atendidos; 4) se a infraestrutura
do centro é adequada (caso ndo seja, explique por
que ndo é); 5) se fazem parte da equipe médica os
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seguintes especialistas: pneumologista pediatrico,
gastroenterologista pediatrico, pneumologista de
adultos e gastroenterologista de adultos; 6) se estdo
envolvidos no atendimento multidisciplinar os seguintes
especialistas: fisioterapeuta, dietista, enfermeiro,
assistente social, psicélogo, farmacéutico clinico e
educador fisico; 7) se o CTFC esta vinculado a algum
programa de triagem neonatal de FC; 8) se a qualidade
da triagem neonatal de FC no CTFC é considerada muito
boa, boa ou ruim (caso seja ruim, justifique); 9) se o
teste genético para FC esta disponivel no CTFC; 10)
se o teste do suor esta disponivel para o diagndstico
de FC; 11) qual técnica é usada para realizar o teste
do suor (condutividade, Gibson-Cooke ou titulagao
coulométrica); 12) se ha alguma reclamacdo a respeito
do teste do suor (caso haja alguma, explique); 13)
se o CTFC tem acesso aos seguintes medicamentos:
pancrelipase, dornase alfa e tobramicina inalatéria; 14)
se ha alguma reclamacdo a respeito de medicamentos
para FC (caso haja alguma, explique). O questionario
foi enviado entre maio e setembro de 2021. Todos os
dados foram inseridos em uma planilha do programa
Microsoft Excel para serem processados e analisados.

Como a maioria dos dados é qualitativa, foi realizada
uma analise descritiva com frequéncias absolutas e
relativas. Os dados quantitativos foram expressos em
forma de média e/ou mediana.

RESULTADOS

No total, 51 CTFC no Brasil preencheram os critérios
de inclusao, e todos os coordenadores desses centros
preencheram o questionario. Dos coordenadores, 48
(94%) sdo pneumologistas pediatricos ou de adultos
e 3 (6%) sdo gastroenterologistas pediatricos. Em
cinco estados (Acre, Amapa, Roraima, Rondbnia e
Tocantins), todos na regido Norte, ndo ha nenhum
CTFC que tenha preenchido os critérios de inclus3o.
Nos demais estados brasileiros, ha pelo menos 1 CTFC
por estado. O Sudeste do Brasil é a regido onde esta
a maioria dos CTFC (21 centros, 41%), seguida das
regides Sul (11 centros, 21,5%), Nordeste (11 centros,
21,5%), Centro-Oeste (6 centros, 12%) e Norte (2
centros, 4%). Dos 51 CTFC brasileiros que preencheram
os critérios de inclusdo, 40 (78%) estdo em capitais
estaduais, ao passo que 11 (22%) estdo em grandes
cidades do interior; quase todos os CTFC sao afiliados
a hospitais universitarios. Trinta e quatro CTFC (67%)
atendem mais de 50 pacientes, ao passo que 17 (33%)
atendem menos de 50 pacientes (Tabela 1).

Vinte e um CTFC (41%) oferecem atendimento
exclusivamente pediatrico; entretanto, a definicdo de
idade pediatrica varia: de 0-12 anos, 0-14 anos ou
0-18 anos. Dezenove CTFC (37%) atendem criangas
e adultos, ao passo que 11 (22%) atendem apenas
pacientes adultos. Os CTFC para pacientes adultos
estdo nos estados do Ceard, Espirito Santo, Minas
Gerais, Rio de Janeiro, Sdo Paulo, Parana, Rio Grande
do Sul e Santa Catarina, bem como no Distrito Federal.

Durante o periodo do estudo, 4.371 pacientes foram
atendidos nos 51 CTFC. O nimero de pacientes atendidos
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Tabela 1. Caracteristicas dos centros de tratamento de fibrose cistica no Brasil (N = 51) entre maio e setembro de 2021.2?
Tipo de centro de tratamento de fibrose cistica
Centro pediatrico 21 (41)
Centro pediatrico/adulto 19 (37)
Centro adulto 11 (22)

Regido Centro/paciente
Norte 2 (4)/141 (4)
Nordeste 11 (21,5)/665 (15)

Centro-Oeste 6 (12)/354 (8)

Sudeste

21 (41)/2.197 (50)

sul 11 (21,5)/1.014 (23)

Centro por estado/paciente por estado

Acre -/-
Amapa -/-
Amazonas 1/9
Tocantins -/-
Roraima -/-
Rond6nia -/-
Para 1/132
Alagoas 1/38
Bahia 2/220
Ceara 2/121
Maranhao 1/25
Paraiba 1/20
Pernambuco 1/120
Piaui 1/30
Rio Grande do Norte 1/37
Sergipe 1/54
Brasilia 2/138
Goias 2/116
Mato Grosso 1/51
Mato Grosso do Sul 1/49
Espirito Santo 2/135
Minas Gerais 6/560
Rio de Janeiro 3/289
Sao Paulo 10/1.213
Parana 3/372
Rio Grande do Sul 4/416
Santa Catarina 4/226

aValores expressos em forma de n (%) ou n/n. "Total de pacientes = 4.371.

em cada centro variou bastante: 7-240 pacientes (média
de 86 pacientes/centro; mediana de 75 pacientes/
centro). Metade dos pacientes (2.197 pacientes) foi
atendida em centros na regido Sudeste, particularmente
no estado de Sdo Paulo, onde 33% (1.213) dos pacientes
brasileiros com FC receberam atendimento, sendo o
restante atendido nas regiGes Sul (1.014 pacientes,
23%), Nordeste (665 pacientes, 15%), Centro-Oeste
(354 pacientes, 8%) e Norte (141 pacientes, 4%).
Com base nas estimativas de densidade populacional
do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica em
julho de 2020, a distribuicdo dos pacientes com FC
€ proporcional ao nimero de individuos nas regiGes
Sudeste, Centro-Oeste e Norte. No entanto, na regido
Sul, hd maior densidade de pacientes com FC (23%
do total de pacientes brasileiros com FC) e menor
densidade populacional (14% da populagdo brasileira),
a0 passo que na regido Nordeste ha menor densidade
de pacientes com FC (15% do total de pacientes
brasileiros com FC) e maior densidade populacional
(27% da populagdo brasileira). Além disso, 3 centros
oferecem somente atendimento ambulatorial e sdo

altamente dependentes das caracteristicas locais do
SUS para hospitalizar pacientes, se necessario.

Todos os CTFC ja enfrentaram dificuldades. Houve
muitas reclamagOes a respeito da infraestrutura
dos centros, incluindo (em ordem de frequéncia) a
falta de salas para atendimento adequado, falta de
locais para a segregacao de pacientes, falta de leitos
hospitalares para internagdo, assisténcia inadequada
a pacientes adultos (prestada por equipes pediatricas
em ambulatdrios pediatricos), falta de um programa de
transicdo da pediatria para a assisténcia ao paciente
adulto, demora na realizagdo de exames e falta de
exames basicos, tais como a dosagem da elastase
fecal para a determinacdo de insuficiéncia pancreatica
e testes de funcdo pulmonar (espirometria), entre
outros (Quadro 1).

Em todos os CTFC, a equipe médica que prestava
atendimento ambulatorial compartilhado contava
com pelo menos um pneumologista pediatrico e/ou
de adultos, mas apenas 29 (57%) contavam com um
gastroenterologista para atendimento ambulatorial
simultaneo. Trés centros relataram que o ndmero
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Quadro 1. Principais problemas relatados nos centros de tratamento de fibrose cistica no Brasil, 2021.

« falta de salas para atendimento adequado
» falta de locais para segregacao de pacientes
» falta de leitos hospitalares para internacao

»  demora na realizacao de exames

o acesso limitado a outras especialidades médicas
«  equipe multidisciplinar incompleta

«  triagem neonatal irregular em alguns estados

idade

»  assisténcia inadequada a pacientes adultos (prestada por equipes pediatricas em ambulatorios pediatricos)
« falta de um programa de transicao da pediatria para a assisténcia ao paciente adulto

« falta de exames basicos, tais como dosagem da elastase fecal para determinar insuficiéncia pancreatica e testes
de funcao pulmonar (espirometria) para avaliar a evolucao da doenca pulmonar
«  numero insuficiente de médicos para atender a demanda de pacientes

+  membros da equipe multidisciplinar compartilhados com outros servicos

« membros da equipe multidisciplinar substituidos ou designados para outras fungées

»  teste do suor ndo coberto pelo sistema plblico de salide brasileiro para pacientes com mais de dois anos de
« alto custo de insumos para a coleta e analise de cloreto no suor

» falta de pessoal treinado para realizar o teste do suor
«  fornecimento irregular de medicamentos, com escassez frequente e distribuicao ineficiente

de médicos era insuficiente para atender a demanda
de pacientes. Uma reclamagdo comum foi o acesso
limitado a outras especialidades médicas (tais como
endocrinologia, psiquiatria e reumatologia), restritas
a processos de referéncia e contrarreferéncia entre
instituicdes ou entre servigos dentro da mesma
instituicdo.

Quarenta e sete CTFC (92%) relataram que
contavam com uma equipe multidisciplinar, mas a
equipe geralmente estava incompleta; em 4 CTFC
(8%), as equipes multidisciplinares careciam de
membros essenciais. Seis centros (12%) careciam de
fisioterapeuta, 5 (10%) careciam de dietista, 17 (33%)
careciam de cuidados ambulatoriais de enfermagem, 13
(25%) careciam de servigos ambulatoriais de assisténcia
social, 14 (27%) careciam de psicologo e 32 (63%)
careciam de farmacéutico clinico. Apenas 1 centro
contava com um educador fisico no ambulatério. Além
de uma equipe incompleta, todos os coordenadores
relataram que os membros da equipe multidisciplinar
eram compartilhados com outros servigos ou
frequentemente substituidos e designados para outras
fungOes. Durante a pandemia de COVID-19, o desvio de
profissionais de salde, especialmente pneumologistas
de adultos e fisioterapeutas, para atender pacientes
com COVID-19 foi um fator agravante que teve grande
impacto no atendimento de adultos com FC.

Todos os CTFC pediatricos relataram que estavam
vinculados a centros de triagem neonatal de FC. No
entanto, ndo temos informagdes a respeito da triagem
neonatal nos estados da regido Norte nos quais ndo ha
um CTFC. Sete CTFC (14%) nas regides Norte e Nordeste
relataram que a qualidade da triagem neonatal de FC
era ruim, com atraso significativo na coleta da segunda
amostra para o teste de tripsinogénio imunorreativo e
na comunicacgao dos resultados dos testes de triagem,
além de irregularidades na realizagdo/qualidade do
teste do suor na triagem. Nas regides Sul, Sudeste
e Centro-Oeste, a qualidade da triagem neonatal de
FC foi considerada boa ou muito boa, com problemas
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ocasionais relacionados a falta de materiais e/ou
pessoal. O teste genético, que deveria complementar
o diagndstico, ndo estava prontamente disponivel em
todas as regides via servigos de salde do SUS.

Em cada estado, pelo menos um laboratério é
acreditado para realizar o teste do suor, sendo muitas
vezes vinculado ao centro de referéncia em triagem
neonatal, mas ndo necessariamente ao CTFC. No
entanto, o SUS subsidia o teste do suor apenas para
pacientes de até 2 anos de idade. A técnica utilizada
para coletar e medir o cloreto no suor variou de
centro para centro: 2 centros empregavam medidas
de condutividade, 5 centros empregavam a titulagdo
manual (método de Gibson-Cooke), e os demais
centros eram afiliados a laboratoérios que empregavam
a titulagdo coulométrica. As principais reclamacoes a
respeito do teste do suor foram a falta de cobertura do
SUS para pacientes com idade > 2 anos, o alto custo
dos insumos para a coleta e medigdo do cloreto do
suor, a falta de insumos e a falta de pessoal treinado.

Todos os CTFC relataram que tinham acesso aos
medicamentos listados nos PCDT de 2017 para a FC no
Brasil, (1% isto &, pancrelipase, dornase alfa e tobramicina
inalatoria. No entanto, todos os centros reclamaram
do fornecimento irregular de medicamentos, com
escassez frequente e distribuicdo ineficiente. Varios
coordenadores relataram que a falta de adesdo do
paciente ao tratamento poderia estar relacionada ao
fornecimento irregular de medicamentos.

DISCUSSAO

Esta breve analise da situagdo dos CTFC brasileiros
revela as diferentes realidades enfrentadas pelos
pacientes com FC em todo o pais e a presenca de
dificuldades em 100% dos CTFC. A padronizagao da
assisténcia nos CTFC pode ser um desafio em um pais
de dimensGes continentais como o Brasil, com uma
populacdo cultural e socialmente diversa, recursos
financeiros limitados e consideravel variabilidade das



politicas publicas de saldde nos diferentes estados e
municipios. Sem recursos adequados, os CTFC correm
o risco de oferecer assisténcia fragmentada, ndo
abrangente, ndo padronizada e ineficaz, aumentando
assim o 6nus financeiro sobre nosso sistema de salde.
Devemos, portanto, estabelecer prioridades e sugerir
melhorias.

Todos os 51 CTFC brasileiros registrados no GBEFC
e espalhados pelo pais se empenham em seguir as
recomendagOes para oferecer aos pacientes com FC
assisténcia multidisciplinar padronizada. No entanto,
ha problemas cronicos em todos os centros: ha poucos
meédicos para muitos pacientes; os centros carecem de
especialistas e especialidades médicas, o que torna as
equipes multidisciplinares incompletas; os membros
da equipe sao compartilhados com outros servigos e
sdo frequentemente designados para outras fungdes; a
qualificagdo e treinamento dos profissionais de saude
variam consideravelmente. Além disso, apenas alguns
centros estdo habilitados a atender pacientes adultos;
a maioria dos centros estd nas capitais estaduais, e
0s pacientes precisam percorrer longas distancias; a
infraestrutura dos CTFC é seriamente inadequada; os
centros carecem de salas para atendimento adequado; a
triagem neonatal ndo é realizada regularmente; o teste
do suor é frequentemente interrompido, e ha atraso no
diagndstico; os centros carecem de exames para avaliar
a evolugao da doenca e de leitos hospitalares para a
internagdo de pacientes. Em suma, os profissionais de
saude se esforgam para fornecer cuidados adequados,
e 0s pacientes brasileiros com FC tém dificuldade em
obter acesso a um tratamento eficaz.

Os pacientes estdo distribuidos de forma heterogénea
nos CTFC brasileiros, com muitos pacientes nas regides
Sudeste e Sul (68%) e poucos na regido Norte (4%).
Essa distribuicdo corrobora a incidéncia variavel de
FC previamente relatada no Brasil,(*") sabidamente
relacionada a caracteristicas étnicas regionais e a
miscigenacdo decorrente do processo de colonizagdo/
imigragdo no pais. Essa grande variabilidade é
um desafio para os médicos e gestores de centros
especializados, pois cabe as secretarias de salde de
cada estado o planejamento e a distribuigdo desses
centros, que devem estar de acordo com as taxas de
nascidos vivos e a incidéncia de FC no estado a fim de
garantir um fluxo operacional adequado para facilitar o
acesso ao usuario e a cobertura assistencial, reduzindo
custos desnecessarios e/ou 0 uso inadequado dos
recursos existentes. No entanto, apesar da publicacdo
de alguns de nossos dados e de dados provenientes
do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC),
os resultados da triagem neonatal sdo mal divulgados
no ambito nacional/estadual.

Os CTFC brasileiros enfrentam um amplo espectro
de problemas, que vao desde grandes centros com
muitos pacientes, mas com equipe insuficiente para
atender a demanda, até pequenos centros com poucos
pacientes e muitas dificuldades de implantagdo da
assisténcia multidisciplinar. Um melhor planejamento
da distribuicao dos pacientes nos CTFC poderia levar a
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melhor assisténcia ao paciente e melhor organizagdo
das equipes, eliminando a necessidade de deslocamento
dos pacientes por longas distancias. Atualmente,
78% dos CTFC estdo nas capitais estaduais, ao passo
que os demais centros estdo nas principais cidades
do interior, muitas vezes afiliados a faculdades de
medicina. Segundo dados do relatério anual de 2018
do REBRAFC, 43 pacientes registrados nasceram nos
estados da regido Norte nos quais ndo ha nenhum
CTFC.(2) Esses pacientes provavelmente estdo sendo
atendidos em outros estados ou se mudaram para
outra cidade para receber tratamento.

As equipes brasileiras de assisténcia aos pacientes
com FC muitas vezes estao incompletas, e os membros
das equipes sdo frequentemente substituidos, o que
afeta negativamente a qualidade do atendimento.
Esses profissionais de salide ndo tém um contrato
especifico para atender pacientes com FC e muitas vezes
precisam assumir multiplos papéis. As instituigbes ndo
tém incentivos financeiros para apoiar a implantagdo
dos CTFC, o que revela pouco interesse em manter
grandes equipes capacitadas para cuidar exclusivamente
de pacientes com FC. Além disso, a falta de recursos
especificos dificulta a disponibilidade ndo apenas de
exames complementares mais caros, especialmente
o teste do suor, mas também de simples testes de
funcdo pulmonar e dosagem da elastase fecal para a
determinacgdo de insuficiéncia pancreatica.

Apesar das dificuldades, o Brasil como um todo tem
um numero crescente de pacientes com FC chegando a
idade adulta (cerca de 25% dos pacientes tém mais de
18 anos), e o diagndstico cada vez mais precoce esta
relacionado com a triagem neonatal. Segundo dados
do relatorio anual de 2018 do REBRAFC, 1.406 casos
foram diagnosticados por meio da triagem neonatal
desde 2009, representando quase 60% de todos os
novos diagnosticos.'? No entanto, a qualidade do
processo de triagem neonatal e confirmagdo diagnostica
infelizmente ainda é inadequada e altamente variavel.
Em alguns estados, ha demora na comunicagdo dos
resultados dos testes de triagem e, consequentemente,
na confirmagdo do diagndstico, o que é incompativel
com todo o investimento no diagndstico precoce.
Portanto, é fundamental identificar as dificuldades e
organizar melhor os servigos. Melhorar a interagdo
entre os servigos de triagem de FC e os CTFC pode
facilitar esse processo.

A realizagdo do teste do suor é outro ponto critico.
Como se trata de um teste caro que envolve uma
técnica complexa, a disponibilidade é muito limitada e
ha problemas no tocante a qualidade. A reformulagéo
das politicas de financiamento do teste do suor é de
suma importancia.

Todos os centros relataram o fornecimento irregular de
medicamentos, com escassez frequente e distribuicdo
ineficiente, inclusive dos medicamentos incluidos
nos PCDT de 2017 para a FC no Brasil. O acesso
a outros medicamentos, vitaminas, suplementos,
dispositivos, oxigénio e outros recursos necessarios
aos pacientes com FC é ainda mais problematico, o que
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Quadro 2. Caracteristicas exigidas dos centros de referéncia em fibrose cistica, de acordo com o Grupo Brasileiro de

Estudos de Fibrose Cistica.

1. Uma equipe multidisciplinar de profissionais de salide especializados em FC:

Farmacéutico clinico

Assistente social

i. Aequipe deve ser treinada e qualificada para atender pacientes com FC.

ii. Recomenda-se que a proporcao entre médicos assistentes e pacientes seja de 1:50.

iii. A carga horaria recomendada para cada profissional de saude deve ser a seguinte: médico coordenador:
96 h/semana; pneumologista: 120 h/semana; gastroenterologista: 48 h/semana; fisioterapeuta: 240 h/
semana; dietista: 96 h/semana; enfermeiro: 240 h/semana; psicologo: 96 h/semana; farmacéutico: 72 h/
semana; assistente social: 96 h/semana.

iv. Uma equipe de assisténcia a salde de adultos deve estar disponivel quando o nimero de pacientes com
idade > 18 anos no centro for > 20.

V. As consultas devem ser oferecidas aos pacientes a cada 2-3 meses.

vi. A equipe multidisciplinar deve ser apoiada por meio de treinamento e desenvolvimento profissional
continuo.

2. Acesso a outras especialidades médicas, tais como genética, endocrinologia, psiquiatria, reumatologia, cirurgia

pediatrica, cirurgia toracica, nefrologia, otorrinolaringologia, manejo especializado da dor e cuidados paliativos

3. As instalacoes devem ser adequadas em virtude da possibilidade de contaminacao/infeccao cruzada entre

pacientes e devem ter um nimero suficiente de salas para permitir a segregacdo adequada dos pacientes.

a. Pneumologista pediatrico e/ou de adultos e gastroenterologista pediatrico e/ou de adultos
b. Fisioterapeuta

c. Dietista

d. Enfermeiro

e. Psicologo

f.

g.

4. Laboratorios proprios/afiliados para a realizagéo de testes diagnosticos auxiliares:
1. Dosagem de cloreto no suor em conformidade com documentos internacionais de referéncia
2. Sequenciamento do gene regulador de condutancia transmembrana em fibrose cistica (CFTR)
5. Atendimento de emergéncia disponivel 24 horas por dia

6. Disponibilidade de leitos hospitalares de apoio para internacoes
7. Acesso a:
1. Testes de funcao pulmonar
2. Um laboratorio de microbiologia com experiéncia e recursos para identificar patogenos tipicamente associados
aFC
3. Radiografia de torax, TC, angiografia pulmonar, ultrassonografia abdominal e densitometria dssea
4. Teste da elastase pancreatica fecal
5. Laboratorio de patologia clinica capaz de realizar exames de rotina
8. Endoscopia respiratoria (broncoscopia flexivel) e digestiva

FC: fibrose cistica.

afeta substancialmente a adesdo ao tratamento. Os
novos PCDT para a FC no Brasil,** mais abrangentes
e completos, incluem o ivacaftor, um dos novos
moduladores da CFTR, que pode ser Util. No entanto,
ainda é necessario melhorar os processos administrativos
e organizacionais nos estados e suas respectivas
farmacias publicas.

Cada CTFC deve ter o compromisso de prestar
assisténcia de alta qualidade, humanizada, integral
e bem coordenada, visando a apreensdo de toda
a complexidade da FC. A implantagdo de centros
integrados, qualificados e bem equipados pode
resultar em economia consideravel para o SUS,
especialmente em comparagdo com a prestagdo
de assisténcia fragmentada e ndo integral. Poucos
estados brasileiros tém politicas publicas consolidadas
a respeito da FC. Na maioria dos estados, ha enormes
dificuldades para regularizar os servigos de FC junto
aos gestores e secretarias de saude em virtude da
falta de documentos que descrevam adequadamente
as condigdes necessarias para a implantagdo desses
servigos. Ha uma grande necessidade de regulamentar
a implantagdo de centros de referéncia em FC no Brasil
e de estabelecer uma rede de centros devidamente
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treinados e qualificados para confirmar o diagndstico
de FC e acompanhar os pacientes com FC com base em
recomendagdes estabelecidas de tratamento. Portanto,
o GBEFC recomenda que os centros brasileiros de
referéncia em FC sejam constituidos de acordo com
as caracteristicas descritas no Quadro 2.
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