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Fibrose Cistica

Esta publicacao contém dados demograficos, de diagndstico e tratamento de pacientes
com fibrose cistica do Brasil, referentes ao ano de 2009 e incluidos em 2010, “o primeiro
retrato da FC no Brasil na década atual”.

A fibrose cistica (FC) é uma doenca de heranca autossémica recessiva com acometimento
multissistémico (sistema respiratdrio, gastrintestinal, hepatico e genitourinario). Trata-se de
uma doenca complexa ainda pouco conhecida em nosso pais, apesar da existéncia de
alguns Centros e profissionais dedicados a estuda-la e cuidar dos pacientes ha muitos anos.
O tratamento é também complexo e envolve medicamentos de alto custo, alguns deles
custeados pelo Ministério da Saude, e outros pelas Secretarias Estaduais de Saude, de tal

modo que 0 acesso aos medicamentos ndo é uniforme no pais.

Para que 0s avancos no tratamento dessa doenca no pais continuem, € muito importante
0 conhecimento da situacao da saude e do tratamento dos pacientes acompanhados nos
diversos Centros Brasileiros.

A implementacao de registros sobre doencas cronicas vem crescendo em todo o mundo,
promovendo a coleta e armazenamento de dados longitudinais de pacientes acompanhados
nos Centros participantes e produzindo evidéncias de que este tipo de iniciativa pode trazer
melhorias no tratamento das diversas patologias.

Este relatério contéem dados coletados entre varios Centros de Atendimento a fibrose cistica
no Brasil. A iniciativa de retomar o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC) partiu
do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC), organizacao sem fins lucrativos
criada em 05 de novembro de 2003 e composta por profissionais de saude atuantes na
area. Decidiu-se pela elaboracéo de uma plataforma Web, com acesso controlado e diversos
mecanismos de seguranga No acesso e guarda das informacdes, tarefa executada pelo
Laboratdrio de Sistemas Integraveis (LSI) da Escola Politécnica de Engenharia da Universidade
de Sao Paulo.
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Os objetivos do REBRAFC séo:

¢ Medir, pesquisar e comparar aspectos da fibrose cistica e seu tratamento nos diversos
Estados, encorajando novas estratégias terapéuticas.

e Fornecer dados para pesquisa epidemiologica.

¢ [acilitar o seguimento longitudinal do paciente.

e Facilitar a referéncia e contrarreferéncia dos pacientes.

¢ |dentificar grupos especiais para estudos multicéntricos.

¢ |dentificar as caracteristicas da assisténcia em cada Estado/Centro para planejamento de
acoes assistenciais.

¢ Estimular os Centros de Referéncia para atingirern um padrao de exceléncia na assisténcia

ao paciente com FC.

Diversas reunides do GBEFC foram realizadas para decidir quais dados coletar e de que
forma inseri-los na plataforma, de modo a gerar uma base de dados consistente, comparavel
com dados de outros continentes/paises, segura e a0 mesmo tempo informativa, para que
pudéssemos conhecer nossa realidade e identificar regides e aspectos da doenca com mais
dificuldades.

Todos os Centros nacionais conhecidos foram contatados, mas, parte deles, nao inseriu
0s dados de seus pacientes ou o fez de forma incompleta, por motivos diversos, como
dificuldades na aprovacéo pelas Comissdes de Etica localis.

Os Centros que assinaram o acordo de confidencialidade para participar no REBRAFC estéao
listados no anexo 1, com seu responsavel indicado por ocasiao da assinatura. Esperamos
que este primeiro relatorio represente um incentivo para a adesao de todos os Centros que
ainda nao se manifestaram, pois estamos certos de que esta iniciativa traz diversos beneficios
para 0s pacientes com fibrose cistica.

Todos os Centros foram orientados a obter um consentimento para inclusédo dos dados no
Registro junto aos pais e/ou responsaveis pelos pacientes, no caso de menores de idade; e
diretamente dos pacientes em caso de maiores de idade (anexo 2). Os pacientes receberam
ainda, antes da assinatura do consentimento, um folheto explicativo sobre o que é o Registro
e 0 que significaria a inclusao de seus dados, que pode ser encontrado no anexo 3.
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Comité Executivo do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica:

Dr. Luiz Vicente Ribeiro Ferreira da Silva Filho
Coordenador executivo do REBRAFC
Meédico-Assistente da Unidade de Pneumologia Pediatrica do Instituto da
Crianca HCFMUSP
Pesquisador do Instituto de Ensino e Pesquisa do Hospital Israelita Albert
Einstein e do Instituto de Medicina Tropical da USP

Dra. Neiva Damaceno
Professora-Assistente do Grupo de Pneumologia Pediatrica da Faculdade
de Ciéncias Médicas da Santa Casa de S&o Paulo
Presidente do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC)

Dr. Francisco José Caldeira Reis
Professor de Pediatria da UFMG
Assessor do Hospital Infantil Jodo Paulo I
Vice-Presidente do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC)

Adilson Yuuji Hira
Laboratorio de Sistemas Integraveis da Escola Politécnica da USP
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Dados Demograficos

Tabela 1. NUmero de pacientes por Estado e por Regidao de origem (nascimento).

Estado Total
Acre 1(0,1%)
Alagoas 8 (0,6%)
Amazonas 5 (0,4%)
Bahia 243 (19,5%)
Ceara 3 (0,2%)
Distrito Federal 2 (0,2%)
Espirito Santo 1(0,1%)
Maranhao 1(0,1%)
Mato Grosso 12 (1%)
Mato Grosso do Sul 5(0,4%)
Minas Gerais 39 (3,1%)
Para 54 (4,3%)
Paraiba 1(0,1%)
Parana 58 (4,6%)
Pernambuco 3(0,2%)
Piaui 2 (0,2%)
Rio de Janeiro 7 (0,6%)
Rio Grande do Norte 20 (1,6%)
Rio Grande do Sul 254 (20,3%)
Roraima 1(0,1%)

Santa Catarina
Sao Paulo
Sergipe
Total de pacientes
Faltando

Regiao
Centro-Oeste
Nordeste
Norte
Sudeste
Sul

Total de pacientes
Faltando

127 (10,2%)
401 (32,1%)
1(0,1%)
1.249

Total

19 (1,5%)
282 (22,6%)
61 (4,9%)
448 (35,9%)
439 (35,1%)

1.249

!‘
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Figura 1. Distribuicdo do nimero de pacientes por Estado de origem
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Figura 2. Distribuicdo dos pacientes por Regido Brasileira de origem.
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Figura 3. Distribuicdo dos pacientes por Regido Brasileira de origem.
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Figura 3b. Distribuicdo dos pacientes por Estado onde se situa seu Centro de Atendimento,

contabilizando somente os dados de seguimento em 2009 (n=989).
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Tabela 2. Género e etnia dos pacientes brasileiros.

Género Total
Feminino 578 (46,2%)
Masculino 674 (53,8%)

Total de pacientes 1.252

Etnia Total
Asiatico 3 (0,2%)
Branco 927 (74,0%)
Mestico 267 (21,3%)
Negro 55 (4,4%)

Total de pacientes 1.252
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Figura 4. Distribuicao dos pacientes por género.
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Tabela 3. Idade atual dos pacientes (na data de antropometria).

Idade (anos) Total

Média (DP)
Mediana
Minimo - Maximo

12,96 (10,94)
10,46
0,1-79,5

Total de pacientes 1.004
Faixa Etaria* Total

0ab

5a10
10a15
15a20
20a25
25a30
30a35
35a40
40 a 45
45 a 50
> 50

186 (18,5%)
284 (28,3%)
246 (23,6%)
131 (13,0%)
53 (5,3%)
33 (3,3%)
24 (2,4%)
12 (1,2%)
12 (1,2%)
5 (0,5%)
18 (1,8%)

Faixa Etaria (Pediatrica- Adulta)

< 18 anos
> 18 anos

807 (80,4%)
197 (19,6%)
1.004

Total de pacientes

*Obs.: Limites superiores de faixas etarias referem-se a idade em anos incompleta

(4,99, 9,99, 14,99 etc).
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Figura 6. Distribuicdo dos pacientes por faixa etaria.
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Dados do Diagnéstico

Tabela 4. Idade dos pacientes ao diagnostico.

Idade no diagnéstico (anos)
Média (DP)

Mediana

Minimo - Maximo

Pctl 25

Pctl 75

Total de pacientes

Tabela 5. Condicées para diagnostico.

Total
5,36 (9,75)
1,42
0-75,67
0,25
6,46

1.252

Total

n = 1.252

Sintomas respiratérios
Esteatorreia ou Malabsorcéo
Déficit crescimento / Desnutricao
Triagem Neonatal (TIR)

Histoéria familiar

Doenca Sinusal

fleo meconial clinico ou cirtrgico
Disturbio metabdlico

Edema / anemia

Prolapso retal

Ictericia

Infertilidade

Condicao Desconhecida

Outras*
Cultura positiva para P. aeruginosa
Bronquiectasias
Pneumonias de repeticéo
Diabetes
Atresia de jejuno
Polipose nasal
Malabsor¢éo
Sindrome de Bartter
Cristais de sal na testa

815 (65,1%)
536 (42,8%)
523 (41,8%)
282 (22,5%)
97 (7,7%)
90 (7,2%)
97 (7,74%)
59 (4,7%)
42 (3,4%)
10 (0,8%)
6 (0,5%)
4 (0,3%)
11 (0,9%)

70 (5,6%)

* Condicbes indicadas por escrito pelo profissional; apenas 27 casos com descri¢do,
sendo possivel mais de uma condi¢cdo por caso.
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Tabela 6. Resultados do teste de suor.

Teste de suor: lontoforese Cloreto Massa de suor
Média (DP) 83,37 (26,23) 141,6 (74,13)
Mediana 80,35 123
Minimo - Maximo 8 - 286 0 -620

Total de pacientes 1.832 1.435

Teste de suor: Condutividade Cloreto
Média (DP) 101,19 (19,59)

Mediana 104
Minimo - Maximo 29 - 157
Total de pacientes 128

Tabela 7. Outros exames relatados para o diagndstico.

Medida da Diferenga de Potencial Nasal 72 (5,8%)
Biépsia Retal 13 (1%)

Tabela 8. Diagndstico através de triagem neonatal - Dosagem do tripsinogénio Imunorreativo (TIR)

Dosagem do tripsinogénio

a a
Imunorreativo (TIR) HEEEE 5 CLEEEE
Média (DP) 242,86 (140,73) 215,72 (137,29)
Mediana 208,50 181,00
Minimo - Maximo 39 - 830 42 - 774
Total de pacientes .0 0) 140
Limites de corte para valores a "
de TIR 22 dosagem 22 dosagem
<70 4 (2%) 5 (3,6%)
>=70 196 (98%) 135 (96,4%)
<110 23 (11,5%) 30 (21,4%)
>=110 177 (88,5%) 110 (78,6%)

Total de pacientes 200 140
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Tabela 9. Idade ao diagndstico em anos: com ou sem triagem neonatal.

Triagem Neonatal Total

Idade ao diagnéstico (anos)

Média (DP) 6,73 (10,65) 0,65 (1,7) 5,36 (9,75)
Mediana 3,25 0,17 1,42
Minimo - Maximo 0-75,67 0-13,75 0-75,67
Total de pacientes 970 282 1.252

Figura 7. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo das idades ao

diagnostico de criancas com ou sem triagem neonatal positiva.
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Dados de Genética

Os dados de genética contidos neste relatorio devem ser interpretados com cautela, pois
nao ha uniformidade na realizacéo dos testes genéticos para FC no Brasil. Alguns Centros
realizam apenas a pesquisa da mutacao DeltaF508, enquanto outros pesquisam painéis de 2,
4 ou até 30 ou mais mutacdes. Existem ainda Centros relatando a presenca de polimorfismos
genéticos, que nao foram incluidos no relatdrio porque ndo podem ser utilizados como
critérios diagnosticos sem a presenca de outras mutacoes.

Tabela 10. Situacdo dos pacientes quanto ao estudo genético da fibrose cistica.

Genétipo realizado Total
Nao 733 (58,5%)
Sim 519 (41,5%)
Quantidade de mutagdes identificadas por paciente
Nenhuma 115 (22,1%)
1 205 (39,4%)
2 ou mais 199 (38,3%)

Total de pacientes com genétipo 519

Gendétipo - Descricao Total
DF508/DF508 122 (23,5%)
DF508/Outros 174 (33,5%)
Qutros/Outros 108 (20,8%)
Nao identificada 115 (22,1%)

Total de pacientes com genétipo 519
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Figura 8. Distribuicdo dos pacientes quanto a realizacéao de estudo

genético para identificacdo das mutacées de fibrose cistica (n=1.252).
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Figura 9. Distribuicao dos pacientes quanto
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Tabela 11. Distribuicdo das mutacoes identificadas (n=519, 1.038 alelos).

n %
DF508 478 46,1
G542X 50 4,8
Qutra*® 30 2,9
R1162X 9 0,9
N1303K 7 0,7
R334W 6 0,6
W1282X 6 0,6
G85E 4 0,4
711-1G>T 2 0,2
G551D 2 0,2
R553X 2 0,2
W1089X 2 0,2
1812-1G>A 1 0,1
2183AA>G 1 0,1
3120+1G>A 1 0,1
3849+10kbC>T 1 0,1
1507 1 0,1
Nao identificada 435 41,9

Total de alelos 1.038 100,0

* Contem mutacbes que ndo constam da lista das mais frequentes.
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Dados Antropométricos

Os dados antropométricos foram obtidos no dia do exame de fungéo pulmonar ou na ultima

consulta do ano, nas situagdes em que o exame de funcao pulmonar n&o foi realizado.

O calculo de percentis e escore Z dos dados antropométricos utilizaram como referéncia os
dados do CDC (disponiveis em http://www.cdc.gov/growthcharts/).

Tabela 12. Dados antropométricos.

Medida Percentil NCHS Escore Z

Média (DP) 33,1 (17,69) 33,33 (29,34) -0,67 (1,22)

Mediana 29,10 26,00 -0,65

Minimo - Maximo 3-90 0-100 -3,98 - 3,4
Total de pacientes 910 699 699

Média (DP) 1,32 (0,29) 31,46 (27,77) -0,74 (1,17)

Mediana 1,35 24,00 -0,71

Minimo - Maximo 0,48 - 1,87 0-100 -3,94 - 2,92
Total de pacientes 903 666 666
IMC

Média (DP) 17,48 (3,31) - -

Mediana 16,73 - -

Minimo - Maximo 10,64 — 36,56 - -
Total de pacientes 900 - -
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Percentil NCHS - Peso

Figura 10. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de percentil

de peso por faixa etaria da populagdo com idade até 20 anos (n=699).
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Escore Z - Peso

Figura 11. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de escore Z

de peso por faixa etaria da populacdo com idade até 20 anos (n=699).
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Figura 12. Grafico do tipo Box-plot da distribuicao dos valores de percentil

de estatura por faixa etaria da populacdo com idade até 20 anos (n=699).
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Figura 13. Grafico do tipo Box-plot da distribuicao dos valores de escore Z de estatura por

faixa etaria da populagdo com idade até 20 anos (n=699).
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Figura 14. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de escore Z de peso por

faixa etaria da populacao de lactentes e pré-escolares (idade até 5 anos, n=153).
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Escore Z -Estatura

Figura 15. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de escore Z de estatura por

faixa etaria da populacéo de lactentes e pré-escolares (idade até 5 anos, n=153).
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Figura 16. Grafico do tipo Box-plot da distribuicéo dos valores de IMC (Indice de Massa

Corporea) por faixa etaria da populagdo adulta (idade igual ou superior a 20 anos, n=157).
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Dados de Funcao Pulmonar

No caso de pacientes com mais de um teste funcional no ano, a orientacao foi para inserir 0s
dados do teste com os melhores valores de funcao pulmonar. Os valores previstos de funcéo
pulmonar utilizaram como referéncia a publicagdo de Stanojevic S et al, Spirometry Centile
Charts for Young Caucasian Children: The Asthma UK Collaborative Initiative. American
Journal of Respiratory and Critical Care Medicine 2009, 180(6); 547-552.

Tabela 13. Dados de fungdo pulmonar.

Espirometria realizada Total
Nao 478 (45,8%)
Sim 566 (54,2%)

Total de pacientes 1.044

CVF (litros) Total
Média (DP) 2,75 (9,17)
Mediana 2,19
Minimo - Maximo 0,4 - 5,91

Total de pacientes 566

VEF1 (litros) Total
Média (DP) 1,82 (0,87)
Mediana 1,65
Minimo - Maximo 0,19 - 4,89

Total de pacientes 566

VEF1/CVF Total
Média (DP) 0,77 (0,14)
Mediana 0,78
Minimo - Maximo 0,34 - 1,00

Total de pacientes 566
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Figura 17. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de percentuais

dos previstos da capacidade vital forcada nas diferentes faixas etarias.
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Percentual dos previstos da VEF1

Figura 18. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de percentuais dos

previstos do volume expiratorio forcado no 1° segundo nas diferentes faixas etarias.
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Figura 19. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de escore Z da capacidade vital

forcada nas diferentes faixas etarias, sexo masculino em azul e feminino em cor rosa.
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Escore Z - VEF1

Figura 20. Grafico do tipo Box-plot da distribuicdo dos valores de escore Z do volume expiratorio

forcado no 1° segundo nas diferentes faixas etarias, sexo masculino em azul e feminino em cor rosa.
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Dados Microbioldgicos

Os dados microbioldgicos referem-se a identificacao do patdgeno em questao, pelo menos
uma vez no ano; como na&o ha padronizacao referente as técnicas de processamento e
cultura de amostras de trato respiratorio de pacientes com fibrose cistica em nosso meio, 0s

dados devem ser interpretados com cautela.

Tabela 14. Micro-organismos identificados.

Total

S. aureus oxacilina sensivel 573 (54,9%)
Pseudomonas aeruginosa 497 (47,5%)
Pseudomonas aeruginosa nao mucoide 362 (34,7%)
Pseudomonas aeruginosa mucoide 320 (30,7%)
Complexo Burkholderia cepacia 126 (12,1%)
S. aureus oxacilina resistente (9 2%)
Haemophilus influenzae 2 (6,9%)
Stenotrophomonas maltophilia (5 9%)
Serratia marcescens 44 (4,2%)
Klebsiella pneumoniae 36 (3,4%)
Achromobacter sp. 30 (2,9%)
outras Pseudomonas 7 (1,6%)
Aspergillus fumigatus 6 (1,5%)
Escherichia coli 4 (1,3%)
Candida sp 10 (1,0%)
Mycobacterium néo tuberculosis 6 (0,6%)
Mycobacterium tuberculosis 1(0,1%)
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Figura 21. Grafico de barras — Distribuicdo do percentual de micro-organismos identificados.
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Tabela 15. Tabela da prevaléncia de patégenos por faixa etaria.

Complexo Staph. aureus

B. cepacia Oxa R Sligiiephile

n
total

P. aeruginosa H. influenzae
etaria aureus Oxa S

50,00%

62,68%

58,13%

54,20%

50,94%

51,52%

58,33%

44,68%

47,85%

42,61%

46,34%

51,15%

60,38%

69,70%

70,83%

72,34%

6,45%

8,80%

10,16%

4,58%

0,00%

3,03%

0,00%

0,00%

12,90%

10,21%

14,23%

13,74%

15,09%

9,09%

8,33%

6,38%

8,06%

11,27%

8,54%

12,21%

9,43%

9,09%

4,17%

4,26%

5,91%

5,63%

6,10%

6,87%

5,66%

6,06%

12,50%

2,13%

186

284

246

131

53

33

24

47
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Figura 22. Distribuicdo da prevaléncia de patogenos identificados por faixa etaria.
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Dados de Tratamento Clinico

Figura 23. Distribuicdo do numero de consultas realizadas por paciente no ano de 2009.
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Tabela 16. Obitos.

Total

Nao 1.032 (98,9%)
Sim 12 (1,1%)
Bronquiolite Obliterante Pés-Transplante 1 (0,1%)
Hemotérax 1(0,1%)
Insuficiéncia cardiaca congestiva, cardiomiopatia dilatada, trombo mural no VE 1(0,1%)
Insuficiéncia respiratéria 8 (0,8%)
Média (DP) de idade no 6bito 27,71 (23,09)
Mediana 21,44
Min. -Max. 6,25 - 80

Tabela 17. Escore de Shwachman-Kulczycki: Escore total por faixa etaria.

Faixa etaria

>5a10 >10a 15 >15a 20

Escore total

Grave

o) 3 (1,6%) 6 (2,1%) 8(33%)  11(85%)  11(7,1%)  39(3,9%)
wiegfdo 5 (2,6%) 15(6,2%)  24(99%)  12(93%) 27 (17.3%) 83 (8,3%)
ggfj;‘(’)) 16 (8,4%)  39(13,6%) 43(17.8%) 80 (233%) 39 (25%) 167 (16,6%)
?7(:15) 58(30,4%) 108 (37,8%) 90 (37,2%) 44 (34,1%) 49 (31,4%) 349 (34,8%)
(Eg’éc_‘j'gg)te 100 (57,1%) 118 (41,3%) 77 (31,8%) 32 (24,8%)  30(19.2%) 366 (36,5%)
Total 191 (100%) 286 (100%) 242 (100%) 129 (100%) 156 (100%) (116%22)
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Figura 24. Grafico de barras - Escore total por faixa etaria.
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Tabela 18. Complicagcbes no ultimo ano.

Evidéncias de acometimento hepatico
Polipose Nasal

Hemoptise

Atelectasia crénica

Diabetes

Osteopenia / osteoporose
Hipertenséo pulmonar

Sindrome obstrugéo intestinal
Cirrose / Hipertensao portal
Aspergilose Broncopulmonar Alérgica
Hematémese

Pneumotorax

Invaginacéo intestinal

Estenose colbnica

Colelitiase

Pancreatite

Meédio m Excelente

m Bom

>20

n = 1.044

7 (6,4%)
5 (5,3%)
3 (4,1%)
8 (2,7%)
0 (1,9%)
7 (1,6%)
1(1,1%)
5 (0,5%)
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Transplante Pulmonar
Cadaver
Intervivos

Transplante Hepatico

Oxigenoterapia
Continua
Noturna

Insulina?

Sim

Tabela 19. Transplantes.

10 (1%)
8 (0,8%)
2 (0,2%)
4(0,4%)

Tabela 20. Oxigenoterapia.

30 (2,9%)
18 (1,7%)
12 (1,1%)

Tabela 21. Uso de insulina.

44 (4,2%)

Tabela 22. Medicamentos Inalatdrios.

Broncodilatadores

Beta2 agonista curta acéo
Beta?2 agonista longa acéo

Anticolinérgico

Antibiéticos
Amicacina
Aztreonam
Colimicina
Gentamicina
Tobramicina
Tobi®
Vancomicina
Outros

Alfadornase

N-acetilcisteina

Anti-inflamatodrios

Corticosteroide inalatério

278 (26,6%)
249 (23,9%)
43 (4,1%)

23 (2,2%)
0 (0%)
311 (29,8%)
24 (2,3%)
1(0,1%)
276 (26,4%)
7 (0,7%)
15 (1,4%)

716 (68,6%)
26 (2,5%)

15 (1,4%)
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Figura 25. Grafico de barras - Medicamentos Inalatorios.
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Tabela 23. Medicamentos de uso oral.

Total

n=1.044
Azitromicina 331 (31,7%)
Ibuprofeno 3(0,3%)
AINH* para artropatia 6 (0,6%)
Corticosteroide 94 (9%)
Inibidores de bomba de prétons 76 (7,3%)
Bloqueadores H2 111 (10,6%)
Acido ursodesoxicélico 228 (21,8%)
Enzimas pancreaticas 762 (73%)
Suplementos nutricionais 596 (57,1%)

*AINH.: anti-inflamatdrio ndo hormonal.

Figura 26. Grafico de barras - Medicamentos de uso oral.
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Tabela 24. Distribuicao dos pacientes de acordo com a faixa de dosagem didria de enzimas pancreaticas utilizada.

Dosagem de enzimas pancreaticas

menor que 5.000 U/kg/dia 235 (23,8%)
5.000 - 10.000 U/kg/dia 273 (27,6%)
maior que 10.000 U/kg/dia 206 (20,8%)
Desconhecido 275 (27,8%)

Figura 27. Grafico de barras - Distribuicdo dos pacientes de acordo
com a faixa de dosagem diaria de enzimas pancreaticas utilizada.
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Figura 28. Grafico de barras - Distribuicdo dos pacientes de acordo

com o0 modo utilizado para suplementacdo nutricional.
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Tabela 25. Distribuicdo dos pacientes de acordo com a realizagdo ou ndo de terapia de erradicacao
de Pseudomonas aeruginosa (n=989).

Tratamento de erradicacao de P. aeruginosa

Sim 242 (24,5%)
Nao 462 (46,7%)
Desconhecido 285 (28,8%)
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Figura 29. Grafico de barras - Distribuicdo dos pacientes de acordo com a

realizacdo ou néo de terapia de erradicacdo de Pseudomonas aeruginosa (n=989).
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Tabela 26. Tratamentos intravenosos - internagoes.

Internacao Total
Sem internacao 791 (75,8%)
Domiciliar 20 (1,9%)
Hospitalar 232 (22,2%)
Domiciliar e Hospitalar 1(0,1%)

Total de pacientes 1.044

Ciclos Total
Média (DP) 1,57 (1,02)
Mediana 1,00
Minimo - Maximo 1-9

Total de pacientes 244

Dias Total
Média (DP) 24,85 (22,82)
Mediana 18,00
Minimo - Maximo 3-210

Total de pacientes 246

Cateter implantado Total
Nao 1.023 (98%)
Sim 21 (2%)

Total de pacientes 1.044
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Tabela 27. Antibidticos por Via Intravenosa: Dias de internagdo por faixa etaria.

Faixa etaria Total

0ab >5a10 >10a15 >15a20 >20

Antibiéticos por Via
Intravenosa: Dias

Média (OP) 25,02 22,31 27,3 26,59 23,4 24,79
(37,56) (12,85) 21,61) (19,07) (14,04) (23)

Mediana 15,00 18,00 21,00 18,50 20,00 18,00

Minimo - Maximo 3-210 3-72 4-140 10 - 90 10 - 84 3-210

Total de pacientes 52 59 X K7 43 241

Tabela 28. Antibicticos por Via Intravenosa — Drogas utilizadas.

Total

Drogas utilizadas

Ceftazidima 172 (16,5%)
Amicacina 169 (16,2%)
Oxacilina 82 (7,9%)
Imipenem / meropenem 45 (4,3%)
Ciprofloxacina 40 (3,8%)
Vancomizina 38 (3,6%)
Tobramicina 32 (3,1%)
Cefepima 20 (1,9%)
Sulfa Trimetoprim 18 (1,7%)
Piperacilina - tazobactam 13 (1,2%)
Ticarcilina - piperacilina 11 (1,1%)
Gentamicina 9 (0,9%)
Aztreonam 6 (0,6%)
Cefuroxima 5 (0,5%)
Linezolida 5 (0,5%)
Cloranfenicol 2 (0,2%)
Colimicina 1(0,1%)

Outros 17 (1,6%)
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Figura 30. Grafico de Barras - Antibicticos por Via Intravenosa — Drogas utilizadas.
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Tabela 29. Dados Especificos da Populacdo Adulta.

Total

Azoospermia / hipospermia

N&o 1.029 (98,6%)
Sim 15 (1,4%)

Nzo 1.037 (99,3%)
Sim 7 (0,7%)

Uniao estavel

N&o 994 (95,2%)
Sim 50 (4,8%)
N&o 951 (91,1%)
Sim 93 (8,9%)

Total de pacientes 1.044
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Anexo 1: Centros que firmaram acordo de confidencialidade com o GBEFC, com indicagcdo do responsavel.

Cidade

Salvador

Séao Paulo
Porto Alegre
Florianopolis
Sé&o Paulo
Ribeiréo Preto
Porto Alegre
Curitiba

Porto Alegre
Belém
Botucatu
Salvador

Belo Horizonte
Natal

Porto Alegre
Sé&o Paulo
Campinas
Maceié

Séo Paulo
Fortaleza
Joinville

Juiz de Fora
Séo Paulo
Curitiba

Rio de Janeiro
Belo Horizonte
Vitéria

Vitéria
Teresina

Recife

Cuiaba
Goiania

Florianépolis

Sao José do Rio

Preto

Blumenau
Campo Grande

Cascavel
Rio de Janeiro

Brasilia

Estado

Bahia

Sao Paulo

Rio Grande do Sul
Santa Catarina
Sé&o Paulo

Sao Paulo

Rio Grande do Sul
Parana

Rio Grande do Sul
Para

Séo Paulo

Bahia

Minas Gerais

Rio Grande do Norte
Rio Grande do Sul
Sé&o Paulo

Séo Paulo
Alagoas

Séo Paulo

Ceara

Santa Catarina
Minas Gerais

Séo Paulo

Parana

Rio de Janeiro
Minas Gerais
Espirito Santo
Espirito Santo

Piaui
Pernambuco

Mato Grosso
Goias

Santa Catarina
Sao Paulo
Santa Catarina

Mato Grosso do Sul

Parana
Rio de Janeiro

Distrito Federal
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Anexo 2: Consentimento informado obtido dos pais / responsaveis ou dos pacientes com idade igual ou superior a 18 anos.

NNNNNNNNNNNNNNN
NN
NNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNN

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

1- DADOS DE IDENTIFICAGAO DO SUJEITO DA PESQUISA OU RESPONSAVEL LEGAL
1. NOME DO PACIENTE Luuitinitiii e eas

DOC DE IDENTIDADE N° @ ...ovviiiiiiniiinins SEXO: M F DATA NASCIMENTO: ........ [T [o
ENDERECO

BAIRRO: ..iviiniiiiiiiiiiii CIDADE ..ot e
CEP:vvinnn TELEFONE: DDD (............ N

2. RESPONSAVEL LEGAL ....vvveiieeeeeee ettt e e e e e e e e e ettt e e e e e e e e e e e e e aaaaassaeeeeeeeeas
NATUREZA (grau de parentesco, tutor, CUrador €1C.) ....eiininininiriiiiiiiiiie e

DOC DE IDENTIDADE N°® @ ..oviviiiiiiniiininn SEXO: M F DATA NASCIMENTO: ........ [ovoeinns [ooinn
ENDERECO: ..uiviiiiiiiiiii Ne APTO: ..o,
BAIRRO: ..vviiiiiiiiiiec CIDADE: ..ttt
CEP: o TELEFONE: DDD (............ )

iI- DADOS SOBRE A PESQUISA CIENTIFICA
1. TITULO DO PROTOCOLO DE PESQUISA: “Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC)”.

2. PESQUISADOR: Dr. NI NNNNNNNNNNNNNNNNNN
CARGO/FUNGCAO: NNNNNNNNNNNNNNNN INSCRICAO CONSELHO REGIONAL N° XXXXXX
3. AVALIACAO DO RISCO DA PESQUISA:
SEM RISCO X RISCO MINIMO RISCO MEDIO
RISCO BAIXO RISCO MAIOR

(probabilidade de que o individuo sofra algum dano como consequéncia imediata ou tardia do estudo)
4. DURACAO DA PESQUISA : indefinida

Il - REGISTRO DAS EXPLICAGOES DO PESQUISADOR AO PACIENTE OU SEU REPRESENTANTE LEGAL
SOBRE A PESQUISA:

A fibrose cistica é uma doenca complexa pouco conhecida em nosso Pais. Para que os
avancgos no tratamento desta doenca no Pais continuem, é muito importante o conhecimento da
situacdo da salde e do tratamento dos pacientes acompanhados nos diversos Centros
Brasileiros. Estamos iniciando um novo Registro Brasileiro de Fibrose Cistica, e para tanto
gostariamos de sua permissdo para incluir seus dados (ou os dados de seu filho/a) neste
registro.

E possivel que este registro venha a contribuir para um registro global sobre a doenca, o
que poderia ajudar no tratamento dos pacientes de outros paises também. O Registro Brasileiro
de Fibrose Cistica é de responsabilidade do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose
Cistica (GBEFC), que é uma associacdo civil, de direito privado e sem fins lucrativos, constituido
por médicos especialistas em FIBROSE CISTICA de Centros de referéncia no diagnéstico e
tratamento de varios Estados do Brasil.

IV - ESCLARECIMENTOS DADOS PELO PESQUISADOR SOBRE GARANTIAS DO SUJEITO DA PESQUISA:

Sua concordancia por escrito é necessaria para a inclusao de seus dados médicos neste
registro, que garante a total confidencialidade dos dados incluidos, ou seja, nenhuma
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informacdo que possa identifica-lo direta ou indiretamente ficara disponivel para pessoas
estranhas ao Comité de Registro do GBEFC. A sua participacao é totalmente voluntaria e sua
permissao pode ser retirada a qualquer momento, o que resultara na eliminacao de seus dados
da base de informacodes.

Os dados incluidos neste Registro poderdo ser utilizados também se houver mudanca de
Centro de tratamento (com a permissdao do paciente/responsavel), e também poderao ser
obtidos por vocé (ou responsaveis), caso haja interesse. O fornecimento destes dados,
entretanto, so6 podera ser feito por solicitacao formal ao Comité de Registro, para garantir a
seguranca dos dados e dos pacientes. No caso de menores de idade, um novo consentimento
devera ser obtido diretamente com o paciente quando este completar 18 anos de idade.

Nao ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo, incluindo exames
e consultas. Também nao ha compensacéo financeira relacionada a sua participagao.

V. INFORMAGCOES DE NOMES, ENDEREGCOS E TELEFONES DOS RESPONSAVEIS PELO
ACOMPANHAMENTO DA PESQUISA, PARA CONTATO EM CASO DE INTERCORRENCIAS.

Em qualquer etapa do estudo, vocé tera acesso aos profissionais responsaveis pela pesquisa
para esclarecimento de eventuais duvidas. O médico responsavel por esta pesquisa é o Dr.NNNN
NNNNNNNNNNNNNNNN - médico do NNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNN, que pode ser localizado
nos telefones XXXX-XXXX ou XXXX-XXXX.

Se vocé tiver alguma consideragéo ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato
com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) - XXXXXXXXXXXXXXX.

VI - CONSENTIMENTO POS-ESCLARECIDO

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das informagdes que li ou que foram
lidas para mim, descrevendo o estudo” Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC)”.

Eu discuti com o Dr. NNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNN sobre a minha decisao em participar
nesse estudo. Ficaram claros para mim quais sdo os propdsitos do estudo, as garantias de
confidencialidade e de esclarecimentos permanentes. Ficou claro também que minha
participacao é isenta de despesas. Concordo voluntariamente em participar deste estudo e
poderei retirar o meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o mesmo, sem
penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter adquirido, ou no meu
atendimento neste Servico.

Assinatura do paciente/representante legal NNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNNN

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o
Data / / Consentimento Livre e Esclarecido deste paciente ou

representante legal para a participagdo neste estudo

Para casos de pacientes menores de 18 anos, analfabetos, semi-analfabetos ou portadores de

deficiéncia auditiva ou visual:

Assinatura da testemunha
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Anexo 3: Folheto informativo sobre o REBRAFC fornecido para os pacientes, seus pais €/ou responsaveis.

PERGUNTE AO SEU MEDICO COMO PARTICIPAR

O que é o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC)?

E importante ressaltar que as
informagées extraidas do Registro
nao estdo ligadas a nenhum nome;
nem mesmo os responsaveis pelo
Registro terao acesso as identificagoes
pessoais dos pacientes.

QUEM VAI PARTICIPAR DO REBRAFC?

Esperamos que TODOS os pacientes com
fibrose cistica do Brasil sejam incluidos no
REBRAFC, pois quanto maior o nimero de
participantes melhor seré a qualidade da
informagéo produzida.

EU POSSO TER ACESSO AS MINHAS IN-
FORMACOES DEPOSITADAS NO REBRAFC?

Sim, vocé podera ter acesso as suas informagoes,
através de solicitagao formal ao comité do RE-

BRAFC do GBEFC. A informacéo impressa conten-
do seus dados devera ser obtida junto ao respon-
sével pelo Centro onde vocé é acompanhado.

0 QUE E UM REGISTRO?

Existem evidéncias de que a
situagdo dos portadores de
uma determinada doenga me-
lhora quando as informagoes
sobre o diagnéstico, tratamen-
to e evolugao desta doenca
séo compartilhadas entre os
médicos de vérios Centros,
dentro de um mesmo pais ou
no mundo todo.

Muitos paises criaram bancos
de dados centralizados (uma
espécie de armario onde se de-
positam as informagées) para
guardar os dados de todos os
pacientes com fibrose cistica.
Os médicos de varias partes do
pais colocam as informagées
médicas dos seus pacientes
em um computador central, e
periodicamente todos ficam
sabendo os resultados de
tratamentos que estao sendo
praticados.

Este tipo de banco de dados é
chamado REGISTRO.

COMO VAI SER FEITO O
REBRAFC?

O REBRAFC é um sistema de
computador baseado em in-
ternet para armazenagem de
informagdes sobre a doenca.
Medidas rigidas de seguranca
séo adotadas para o deposito
e obtengéo das informagées
|& estocadas.

Com o REBRAFC, poderemos
saber quantos pacientes com
FC existem no Brasil, quantos
nasceram a cada ano e qual

o tratamento que eles vem
recebendo. Estas informacgoes
poderao ajudar a planejar um
melhor tratamento para a FC

nas diferentes regioes do Pais.

O REBRAFC néo vai reco-
mendar qualquer tipo de
tratamento, e as decisdes
sobre seu tratamento médico
permanecem totalmente por
conta da equipe responsavel
pelo seu Centro de tratamen-
to. Nenhum procedimento
médico ou exame sera reco-
mendado pelo REBRAFC.

SE EU FOR ATENDIDO EM DOIS CENTROS (UM REGION-

AL E OUTRO MAIOR), EU TEREI UM REGISTRO DUPLI-

CADO (MINHA INFORMAGAO SERA COLOCADA 2 VEZES)?

Nao. Cada pessoa tera um Registro, tnico, depositado pelo
Centro especializado. Medidas para evitar a duplicidade de da-
dos séo adotadas no momento de se depositarem novos dados

no sistema.

QUAIS INFORMAGOES
SERAO DEPOSITADAS NO

REBRAFC?

Trés tipos de informagao
serao inseridos no REBRAFC:

1. Dados de identificacdo
do paciente

2. Condigbes de diagnésti-
co do paciente

3. Dados do seguimento
anual do paciente (dados
clinicos, funcionais, micro-
bioldgicos e de tratamento)

COMO A INFORMACAO
VA! SER COLETADA E
DEPOSITADA NO COM-
PUTADOR?

O seu médico vai conversar
com vocé e seus pais sobre o
REBRAFC e solicitar a vocés
aassinatura de um termo
de consentimento. Depois
disso, alguns dados do seu
prontuario serao incluidos
no sistema do computador
pelos profissionais de seu
Centro, e s6 entao estarao
disponiveis para o REBRAFC.

QUEM PODERA OBTER
AS INFORMAGOES
DEPOSITADAS NO
REBRAFC?

Cada médico s6 podera
ver os registros e informa-
coes dos pacientes do seu
Centro. Dados pessoais
como nome e endere¢o
56 poderdo ser vistos pelo
médico responsavel pelo
paciente. Nem mesmo

os profissionais respon-
séaveis pelo Registro ou
pelo GBEFC terao acesso
aos dados pessoais dos
pacientes. A realizagdo
de pesquisas envolven-
do dados armazenados
no Registro seréa condi-
cionada a obtencao de
aprovacao das Comissoes
de Etica envolvidas e do
comité do REBRAFC, além
da permissao dos respon-
saveis de cada um dos
Centros envolvidos.

SE OS MEUS DADOS FOREM OBTIDOS ANTES DE

EU COMPLETAR 18 ANOS DE IDADE, EU SEREI CON-
SULTADO SOBRE MINHA VONTADE DE PERMAN-

ECER NO REGISTRO APOS OS 18 ANOS DE IDADE?

Sim, um novo consentimento informado devera ser obtido
diretamente de vocé ap6s os 18 anos de idade.
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