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Em busca de modelos eficazes

Politica voltada a fibrose cistica obtém bons resultados. Pacientes convidados para o CB Talks contam experiéncias pessoais
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os 218 projetos de lei

apresentados no Con-

gresso Nacional para

doencas raras entre 2000
e 2022, 12 tratam exclusivamen-
te de fibrose cistica. Pode-se afir-
mar que o pafs obteve avancos
em relacdo a essa patologia, em
um modelo que pode servir pa-
ra outras enfermidades nao con-
vencionais.

Desde 2010, a fibrose cistica
(FC) estd entre as doencas raras
identificadas por meio do tes-
te do pezinho, iniciando assim,
a fase um da cadeia da politica
publica: o diagnéstico. O Proto-
colo Clinico e Diretrizes Terapéu-
ticas (PCDT) da doenca, atualiza-
do em 2022, estabelece critérios
para o diagndstico e orientacoes
para o tratamento; mecanismo
de controle clinico; acompanha-
mento e verificacao dos resulta-
dos terapéuticos.

Nesse modelo, hd fatores im-
portantes. Os centros de refe-
réncia para o tratamento de fi-
brose cistica sdo essenciais pa-
ra os pacientes. A base de dados
com informag¢des demografi-
cas, diagndsticos e evolugao da
terapia também colabora para
um melhor cuidado dessas pes-
soas. E, com o apoio da iniciati-
va privada, 80% dos portadores
de fibrose ja foram testados ge-
neticamente para expandir es-
tudos clinicos.

Orelatdrio Protocolos Clinicos e
Diretrizes Terapéuticas, da Comis-
sdo Nacional de Incorporacao de
Tecnologias no Sistema Unico de
Satde (Conitec), aponta que, en-
tre as doencas raras, a fibrose cis-
tica € amais prevalente. Atualmen-
te, hd 6 mil individuos cadastrados
no Registro Brasileiro de Fibrose
Cistica (Rebrafc). O levantamento
indica ainda que o nimero de no-
vos diagnosticos tem oscilado en-
tre 250 e 300 casos por ano.

“Preciso lutar"

Afibrose cistica ¢ uma doenca
genética com impacto significa-
tivo na qualidade e na expecta-
tiva de vida dos pacientes. Laura
Sofia Mendes, portadora da en-
fermidade, contou como foi cres-
cer em meio a rotina de interna-
coes. Ao compartilhar um rela-
to no CB Talks, ela contou que,
apesar de ter sido diagnosticada
quando tinha 1 ano e 8 meses, s6
tomou consciéncia de sua situa-
cdo muito tempo depois.

“Quando eu entendi que tinha
adoenca, estava com uns 10 anos
de idade. E isso aconteceu por-
que eu ficava internada nos hos-
pitais e tomava muito remédio.
Eu jd estava cansada’, revelou. De
acordo Laura Sofia, a expectativa
de vida dela era que ndo passaria
de 18 anos, idade que tem hoje.
“Devido aisso, durante meu cres-
cimento, tive de fazer muitasina-
lacoes, fisioterapias e tomar vé-
rios medicamentos. Uma conse-
quéncia disso foi a limitacdo da
vida social”, explicou.

Laura Sofia contou que é gra-
taaos cuidados recebidos e des-
tacou que a tecnologia melho-
rou a qualidade de vida dela. “Ao
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Especialistas e autoridades participaram da edicao do CB Talks, ontem, na sede do Correio, sobre doencas raras: discussao envolve poder piblico, sociedade e iniciativa privada

longo dos anos, minha doenca
piorou, mas, hoje, tenho muito
a agradecer aos meus médicos
e aminha mae, que sempre cui-
daram bem de mim. E, gracas as
inovagdes no tratamento da en-
fermidade, eu consigo sair e fa-
zer as coisas que eu gosto. Vou a
shows, estudo e tenho uma vida
social”, comemorou.

A jovem também pratica ati-
vidades fisicas, algo que nio po-
deria fazer até alguns anos atrds.
“Eu posso fazer academia, jogar
basquete, entre outras atividades.
Entdo, basicamente, minha vida é
normal, mas preciso lutar. Além
disso, ndo preciso mais tomar 10
comprimidos de remédios. Tomo
apenas seis”, explicou. Laura Sofia
exortou, ainda, a todos que tém a
mesma condi¢do a ndo pararem
delutar e enfatizou a importancia
da edicdo do debate do Correio
ao falar de doencas raras.

“Uma odisseia"

Diagnosticado com esclerose
multipla em 2011, jd adulto, Gus-
tavo San Martin, contou como
todo processo de tratamento de
uma doenca rara é complicado.
“Ajornada é uma odisseia. O diag-
nostico € dificil, fazer o matricia-
mento, acompanhar o paciente, 0
impacto na familia, muitas vezes,
amae atuando como cuidadora...
Precisamos olhar, inclusive, para
afalta de regulamentacao da pro-
fissao de cuidador”, destacou. San
Martin lembrou que 68% das pes-
soas com doencas raras emprega-
das no momento do diagnéstico,
estdo, atualmente, desemprega-
das. “E toda uma cadeia afetada”
desabafou o também fundador
da Associacdo Cronicos do Dia a
Dia (CDD) e da Federacao Brasi-
leira das Associacoes de Doencas
Raras (Febrararas).

Entenda a fibrose cistica

Essa é uma doenca genética com acometimento multissistémico e impacto significativo na qualidade
e na expectativa de vida dos pacientes. E causada por mutacdes genéticas que resultam em
manifestacoes clinicas variaveis, incluindo insuficiéncia no pancreas e a ma absorcao de nutrientes

Tipos de manifestacoes

Sinusais

Pélipos nasais

Sinusite cronica

Hepaticas

Esteatose hepadtica

Obstrucao biliar

Ictericia neonatal prolongada
Doenca hepdtica cronica (cirrose)

Osseas a articulares
Osteopenia e osteoporose
Osteoartropatia hipertréfica
Baqueteamento digital

Gastrointestinais/
nutricionais

|leo meconial
Atresia intestinal
Esteatorreia

Diarreia cronica
Desnutricdo

Deficiéncia
de vitaminas
lipossoluveis

Sindrome
da obstrucao
intestinal distal

Prolapso retal
Colonopatia fibrosante
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Pulmonares

Ressecamento das secrecoes
respiratérias

Tosse persistente
Expectoragao de catarro
Obstrucdo de vias aéreas
Infecgbes respiratdrias recorrentes
Atelectasias

Bronquiectasias

Hemoptise

Pneumotdrax

Corpulmonale

O— De perdas salinas
Anormalidade nos

eletrolitos no suor
Edema
Desidratacao hiponatrémica

Pancreaticas

Insuficiéncia pancredtica

Pancreatite crénica
ou recorrente

Diabetes Mellitus

Reprodutivas
Azoospermia
obstrutiva

Atresia congénita
bilateral dos dutos
deferentes

Infertilidade
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San Martin ressaltou que ainda
hd entraves para o acesso a tera-
pias assistenciais. “Um dos maio-
res desafios das doencas raras é
nao ter tratamento. Mas, com to-
das as pesquisas clinicas, a gente
tem alguns. Esse tratamento pre-
cisa ser incorporado no Sistema
Unico de Saude (SUS), no siste-
ma privado. Porém, a gente vem
subvertendo uma ldégica de sau-
de vs economia, que nao deveria
acontecer. A gente estd olhando
para o custo, sem discutir, prima-
riamente, o impacto disso na vida
das pessoas”, afirmou.

De acordo com ele, hd um en-
trave na incorporacdo de medi-
camentos na Conitec, em gran-
de parte, devido ao custo. “E 6b-
vio que eu prezo pelo equilibrio e
pela sustentabilidade do sistema,
mas se o remédio € bom, eficaz,
estd dentro do que eu aceitei pa-
gar, ndo tem porque abrir espaco
para negociar mais enquanto a
doenca estd avancando. Eu que-
ro o meu remédio. Se eu pensar
que eu poderia jd estar tomando
ele talvez um ano atrds, o que eu
perdi até esse um ano?”, desa-
bafou o fundador da Febrararas.

Com o remédio incorporado
ao SUS, o desafio continua para
que todos que necessitam o rece-
bam. No més passado, o Trikafta
foi incorporado ao SUS para tra-
tar a fibrose cistica. O Ministério
da Satde possui até 180 dias pa-
radisponibilizd-lo a todos pacien-
tes da rede publica. No entanto,
San Martin deixou dudvidas so-
bre a disponibilidade. “Serd que
ele ndo vai demorar 440 dias pa-
rachegar? Tem remédio para can-
cer de pulmdo que estd ha mais
de 3 mil dias sem chegar”, disse. E
acrescentou: “Paramim, o acesso
€ quando eu abro minha geladei-
ra, eu pego a minha injecao e to-
mo trés vezes por semana.”

ml

Para mim, o acesso é
quando eu abro minha
geladeira, eu pego a
minha injecao e tomo
trés vezes por semana”

Gracas as inovacoes
no tratamento da
enfermidade, eu
consigo sair e fazer as
coisas que eu gosto.
Vou a shows, estudo e
tenho uma vida social"

Gustavo San Martin,
portador de esclerose multipla
e fundador da Febrararas

Laura Sofia Mendes,
portadora de fibrose cistica




