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Introducdo: Apo6s o inicio de elexacaftor—tezacaftor—ivacaftor (ETI), pessoas com fibrose
cistica (pcFC) e doenca pulmonar avancada [porcentagem prevista de volume expiratorio
forcado em 1 segundo (ppVEF1) < 40] podem ter beneficios significativos e mesmo assim
manter indicaces tradicionais para o transplante pulmonar. Objetivo: Avaliar os efeitos do
ETI em pcFC e doenga pulmonar avangada, bem como seu impacto no acompanhamento e
indicacdo ao programa de transplante pulmonar. Método: Estudo observacional prospectivo
incluindo pcFC, idade > 18 anos, e doenca pulmonar avangada, acompanhados durante os
primeiros seis meses apds o inicio do tratamento com ETI. Resultados: Foram incluidos 44
participantes, com idade média de 29,4 anos (18-57 anos); 18,1% néo apresentavam o alelo
F508del. A ppVEFL1 inicial média foi de 29% (13-39%), e o indice de massa corporea (IMC)
média foi de 17,3 (14-29,1). Além disso, 43,1% tinham diabetes relacionado & fibrose
cistica, 9,0% apresentavam doenca hepética grave, 84,1% por Pseudomonas aeruginosa e
13,6% tinham infeccdo crénica por Burkholderia cepacia. Apds seis meses de tratamento,
observou-se um aumento médio da ppVEF1 de 11,9% (IC 95%: 9,49 - 14,6; p < 0,001),
atingindo uma média de 41%. O IMC aumentou em média 3,46 pontos (IC 95%: 0,90 - 4,01,
p < 0,001), chegando a 22,8. A distancia percorrida no teste de caminhada de seis minutos
aumentou 20,9% (p < 0,001), enquanto houve reducdo de 79% nas exacerbacbes pulmonares
(p < 0,001) e de 85% nas hospitalizacGes (p < 0,001). Efeitos adversos foram relatados por
11,3% dos participantes, todos de carater leve e transitério, sem necessidade de
descontinuacdo do tratamento. Conclusdo: Diante da estabilizacdo ou melhora da funcéo
pulmonar, 61,3% ja ndo preenchem mais critérios de acompanhamento no programa de
transplante pulmonar. O tratamento com ETI demonstrou melhora nas pcFC e doenca
pulmonar avancada impactando diretamente os critérios tradicionais de encaminhamento ao
programa de transplante pulmonar.
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