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As referências citadas neste material suplementar 
seguem a numeração da lista de referências citadas 
no artigo principal. Referências somente citadas neste 
material suplementar são citadas aqui com numeração 
subsequente à da lista de referências no texto principal.

Pergunta S1. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo comitê 
para essa questão foram mortalidade, efeitos adversos 
e qualidade de vida. Desfechos como função pulmonar 
(VEF1), variação do IMC e exacerbações também foram 
avaliadas e consideradas como importantes.

Em relação à mortalidade, o efeito do tratamento não 
pôde ser estimado devido à ausência de eventos de óbito 
nos ensaios clínicos randomizados (ECR) (12,32,35‑37,39,47,48) 
e de mortalidade no grupo placebo nos estudos 
observacionais.(28-31,34,38,40-46,49-54)

Todos os estudos utilizaram o Cystic Fibrosis 
Questionnaire-Revised (CFQ-R) no domínio respiratório(167) 
para avaliar qualidade de vida. As medidas de efeitos 
agrupadas apresentaram melhor qualidade para os 
pacientes que estavam em tratamento com ivacaftor 
tanto nos ECR (risco relativo [RR] = 6,46; IC95%: 
2,29-10,64) quanto nos observacionais (RR = 10,23; 
IC95%: 5,08-15,38).

Houve uma ocorrência maior de eventos adversos com 
o uso do ivacaftor, com um RR nos ECR de 1,46 (IC95%: 
1,21-1,77). Entretanto, a ocorrência de eventos adversos 
sérios e que levaram a descontinuação do tratamento 

foi rara, não comprometendo o perfil de segurança do 
medicamento.

Quanto aos desfechos importantes, a análise dos 
estudos permitiu inferir uma melhora da função pulmonar 
(VEF1) com uso de ivacaftor na ordem de 8,52% (IC95%: 
4,05-13,00) nos ECR e de 6,71% (IC95%: 5,49-7,93) nos 
estudos observacionais. O tratamento esteve associado 
a uma redução na taxa de exacerbações, com RR de 
0,66 (IC95%: 0,48-0,91) nos ECR e de 0,67 (IC 95%: 
0,63-0,70) nos estudos observacionais.

Em 2020, Volkova et al.(55) avaliaram a progressão da 
doença (estudo de vida real) em pacientes tratados com 
ivacaftor por 5 anos. Foram avaliados pacientes incluídos 
em registros de fibrose cística (FC) nos EUA e no Reino 
Unido, os quais mantêm alto grau de integridade de 
dados. Foram analisados 635 casos vs. 1.875 controles 
no registro americano e 247 casos vs. 1.230 controles 
no registro britânico. Os autores observaram que o grupo 
ivacaftor apresentou melhor função pulmonar, melhor 
estado nutricional e menor frequência de exacerbações e 
de hospitalizações ao final de 5 anos de seguimento quando 
comparados a seus valores basais ou ao grupo controle 
(terapia padrão sem ivacaftor). Embora o registro britânico 
tenha incluído menor número de pacientes, os resultados 
tiveram desfechos semelhantes. Além disso, houve 
tendências de melhora em outros desfechos relevantes, 
como menor frequência de diabetes relacionado à FC e 
menor prevalência de infecção crônica por Pseudomonas 
aeruginosa. Esses achados em estudo de vida real(55) 
indicam que o modulador ivacaftor está indicado para 
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o tratamento de pacientes com FC que apresentem 
as variantes genéticas elegíveis para sua indicação.

Pergunta S2. Descrição detalhada dos achados

Os desfechos determinados como críticos pelo comitê 
para essa questão foram mortalidade, efeitos adversos 
e qualidade de vida. Desfechos como função pulmonar 
(VEF1), variação do IMC e exacerbações também foram 
avaliados e considerados como importantes.

Quanto à mortalidade, não foi possível estimar o efeito 
do tratamento. Nos 2 ECR(12,57) não ocorreram óbitos 
nos grupos que sofreram intervenção (total de 840 
pacientes). Na avaliação dos estudos observacionais, 
incluindo 1.407 indivíduos, ocorreram apenas 6 óbitos.

Todos os estudos utilizaram o CFQ-R no domínio 
respiratório para avaliar qualidade de vida.(12,56-69) Através 
dos dados provenientes dos estudos, foi possível realizar 
uma meta-análise. As medidas de efeitos agrupadas 
para os ECR (RR = 2,5; IC95%: 0,1-5,1) e para os 
estudos observacionais (RR = 3,82; IC95%: 2,28-5,36) 
foram semelhantes, apresentando escore maior no 
domínio respiratório do CFQ-R para os pacientes que 
estavam em tratamento com lumacaftor + ivacaftor. 
Apesar da melhora numérica observada na qualidade 
de vida, o resultado não atingiu a significância clínica 
necessária de 4 pontos estabelecida no escore.

Em todos os estudos incluídos, a proporção de 
pacientes que relataram eventos adversos foi descrita. 
A frequência de eventos adversos variou de 59,4% 
a 96,5% nos grupos que receberam tratamento. 
Os eventos mais comumente relatados foram 
manifestações respiratórias de leve a moderada 
gravidade, incluindo dispneia, aperto ou desconforto 
no peito e broncoespasmo. Destaca-se que não 
foram apresentadas comparações por meio de testes 
estatísticos apropriados. Os estudos convergiram para 
um bom perfil de segurança quanto ao emprego da 
associação lumacaftor + ivacaftor, mas com qualidade 
da evidência muito baixa.

Dois ECR(12,57) avaliaram a taxa anual de exacerbação 
e apontaram menor taxa no grupo tratamento (RR 
= 0,65; IC95%: 0,55-0,75), porém a qualidade de 
evidência foi muito baixa. Não foi possível estimar 
o efeito na prevenção de exacerbação nos estudos 
observacionais por falta de grupo controle. Em relação 
ao IMC, a associação lumacaftor + ivacaftor revelou 
uma melhora discreta desse índice tanto nos ECR 
(ganho de 0,26 kg/m2; IC95%: 0,17-0,35) como 
nos estudos observacionais (ganho de 0,36 kg/m2; 
IC95%: 0,03-0,69).

A medida de efeito agrupada da função pulmonar 
mostrou um aumento no VEF1 de 2,98% (IC95%: 
2,31-3,64) nos 2 ECR,(12,57) e os resultados encontrados 
foram considerados consistentes. Nos estudos 
observacionais avaliados, o incremento encontrado foi 
de 2,17% (IC95%: 0,92-3,41), porém com qualidade 
de evidência muito baixa.

Pergunta S3. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo comitê 
para essa questão foram mortalidade, efeitos adversos 
e qualidade de vida. Desfechos como função pulmonar 
(VEF1), variação do IMC e exacerbações também foram 
avaliados e considerados como importantes.

Foram identificados 4 ECR que descreveram dados 
sobre mortalidade.(14,15,74,75) Nenhum desses estudos 
identificou eventos fatais, envolvendo um total de 452 
pacientes no grupo controle e 573 pacientes no grupo 
tezacaftor + ivacaftor. 

Quatro estudos avaliaram qualidade de vida através 
do CFQ-R.(13,14,70,72) Um estudo observacional(72) 
mostrou aumento de 3,4 pontos (IC95%: 1,4-5,5). 
A meta-análise realizada com resultados de 3 outros 
estudos(13,14,70t) mostrou aumento de 6,02 pontos 
(IC95%: 1,40-10,64), porém com muito baixa qualidade 
de evidência.

Os efeitos adversos foram avaliados e compilados. 
Não houve diferença estatisticamente significante 
entre o grupo tratado com tezacaftor + ivacaftor e o 
grupo controle, com razão de taxas de 1,07 (IC95%: 
0,93-1,22).

A função pulmonar foi avaliada através do VEF1 e a 
medida de efeito agrupada mostrou aumento de 3,84% 
(IC95%: 2,23-5,45). Os resultados encontrados foram 
considerados consistentes.

Dois estudos avaliaram a taxa anual de exacerbação 
e apontaram menor taxa no grupo intervenção.(13,14) 
Contudo, a análise combinada dos dados não mostrou 
diferença estatisticamente significativa (RR = 0,68; 
IC95%: 0,47-1,01). Em relação ao IMC, são poucas 
as evidências sobre o efeito do tezacaftor + ivacaftor, 
e não se identificaram diferenças em relação ao grupo 
controle nos estudos avaliados.(13,70,72)

Pergunta S4. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos críticos analisados foram mortalidade, 
eventos adversos e tempo livre de P. aeruginosa. 
Também foram analisados os desfechos erradicação 
do micro-organismo e função pulmonar, classificados 
como importantes. Para os desfechos importantes 
IMC e exacerbações, não foram identificados estudos 
que permitissem avaliar o efeito do tratamento sobre 
essas variáveis.

Com relação ao desfecho crítico mortalidade, foi 
possível selecionar para análise apenas um estudo 
observacional(86t) com seguimento de 56 dias, não 
ocorrendo nenhum óbito tanto no grupo que recebeu 
tobramicina por 28 dias como naquele que foi tratado 
por 56 dias. A qualidade de evidência foi considerada 
muito baixa.

Para o desfecho crítico eventos adversos obteve-se 
um RR de 1,76 (IC95%: 1,14-2,74) no tratamento de 
erradicação, comparado ao placebo, em um único ECR 
analisado,(89) com qualidade de evidência muito baixa.
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Um estudo observacional(86) foi selecionado para 
avaliar o desfecho crítico tempo livre de P. aeruginosa 
com o tratamento de erradicação, em seguimento de 
6 meses, observando-se um tempo livre do micro-
organismo de 23,75 meses (IC95%: 12,50-34,40). 
Destaca-se que a qualidade de evidência foi muito baixa.

Com relação ao desfecho importante”erradicação 
de P. aeruginosa”, foi incluído na análise apenas um 
ECR,(91) que demonstrou um RR de 1,43 (IC95%: 
0,88-2,36), favorecendo o tratamento em relação 
ao grupo placebo na erradicação, com qualidade de 
evidência muito baixa.

Na avaliação do desfecho importante”função 
pulmonar”, foram selecionados 10 estudos, dos quais 
7 foram observacionais(76-80,82,87) e 3 ECR.(81,84,89) 
Entretanto, devido à heterogeneidade das medidas 
utilizadas nos trabalhos e a ausência de comparação 
com grupo placebo nos ECR, apenas 4 estudos 
observacionais foram submetidos à meta-análise.(76,79) 
Obteve-se um aumento médio de 5,81% (variação, 
2,02-9,60) do valor predito do VEF1 no grupo tratado, 
com qualidade de evidência muito baixa.(81-83)

Pergunta S5. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo comitê 
para essa questão foram mortalidade, efeitos adversos 
e qualidade de vida. Desfechos como função pulmonar 
(VEF1), variação do IMC e exacerbações também foram 
avaliados e considerados como importantes.

Em relação ao desfecho mortalidade, o resultado da 
análise de 6 ECR demonstrou benefício no grupo do 
tratamento (0,1%) em comparação ao grupo placebo 
(1,1%), com efeito protetor (RR = 0,11; IC95%: 
0,01-0,85).(94,96,104,116,112,115)

Quinze estudos incluídos nesta revisão avaliaram o 
desfecho crítico eventos adversos. Apesar de um número 
grande de indivíduos estudados, houve heterogeneidade 
e inconsistência em vários aspectos, o que dificultou 
a análise. Os eventos adversos mais frequentemente 
relatados foram tosse, chiado, hemoptise e irritação na 
garganta. Foram 977/777 eventos (125,7%) no grupo 
intervenção e 737/575 eventos (128,2%) no grupo 
placebo, sem diferença estatística na análise (RR = 
0,98; IC95%: 0,89-1,09).(95-97,99,101,102,104-106,111-114,116)

Três estudos verificaram a qualidade de vida dos 
pacientes, todos classificados como ECR.(97,106,113) Dois 
desses estudos(97,106) avaliaram o domínio respiratório 
do CFQ-R e apenas 1(113) considerou todo o questionário 
de qualidade de vida. Todos os estudos demonstraram 
melhora da qualidade de vida no grupo tratamento 
(aumento médio de 6,4 pontos; variação, 3,2-9,6) 
quando comparado ao grupo placebo.

Em relação ao risco de exacerbações, os artigos que 
avaliaram o tratamento inalatório com antimicrobianos 
para infecção crônica por P. aeruginosa obtiveram 
resultados conflitantes, não se podendo afirmar com 
clareza se houve benefício do tratamento na redução 

das exacerbações pulmonares. A análise não mostrou 
diferença estatística significante.(100,101,103,110,117)

Para a avaliação da função pulmonar, alguns estudos 
demonstraram melhora do VEF1 e da CVF no grupo 
tratado com tobramicina ou colistimetato inalatórios 
em comparação aos controles,(111,112,117). Na presente 
revisão foi identificado benefício no tratamento, 
com valores em média de 2,24% (IC95%: 0,17-
4,30) mais altos nos ECR(94-100,104-108,110-116,118) e de 
2,25% mais altos (IC95%: 2,89-7,39) nos estudos 
observacionais. (101‑103,109,117) Cabe salientar, porém, que 
houve uma grande heterogeneidade e inconsistência 
de achados entre os estudos.

Apenas 1 estudo,(111) com delineamento observacional, 
avaliou o impacto do tratamento da infecção crônica 
sobre o IMC, não encontrando variações significativas.

Pergunta S6. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo 
comitê para essa questão foram mortalidade, taxa 
de erradicação, efeitos adversos e qualidade de vida. 
Desfechos como função pulmonar (VEF1), variação 
do IMC e exacerbações também foram avaliados e 
considerados como importantes.

Todos os estudos avaliaram o sucesso na erradicação 
de Staphylococcus aureus resistente a meticilina. (120-127) 
Nos dois ECR avaliados,(123,126) com tempo de seguimento 
de 28 dias e 6 meses, respectivamente, houve sucesso 
na erradicação de S. aureus resistente a meticilina 
(OR = 3,12; IC95%: 1,7-5,7). Dois outros desfechos 
críticos não foram estimáveis: mortalidade e eventos 
adversos. Quanto ao desfecho qualidade de vida, os 
resultados não foram significativos.

Três estudos avaliaram exacerbações,(121,123,124) mas 
não apresentaram resultados consistentes em relação 
a diferenças com os grupos controle. Apenas 1 estudo 
não avaliou função pulmonar.(121) Considerando os 2 
ECR que avaliaram ganho de VEF1, observou-se um 
efeito absoluto de ganho de 5.8% do valor predito 
(IC95%: 1,02-10,62).(123,126)

Pergunta S7. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo comitê 
para essa questão foram mortalidade, efeitos adversos 
e qualidade de vida. Desfechos como função pulmonar 
(VEF1), variação do IMC e exacerbações também foram 
avaliados e considerados como importantes.

Nos desfechos mortalidade(17,149) e efeitos 
adversos(17,143,146,149) não foram observadas diferenças 
significativas com o uso da dornase alfa. Quando 
avaliada a qualidade de vida, um estudo observacional 
de 152 pacientes relatou um aumento médio de 7,38 
(IC95%: 4,24-10,52) pontos no CFQ-R, mas sem um 
grupo controle (qualidade de evidência muito baixa). 
Uma diferença significativa na qualidade de vida com 
uso da dornase alfa não foi demonstrada no único 
ECR analisado.(155)
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O tratamento com dornase alfa demonstrou 
melhora no VEF1 em % do previsto do em 9 ECR, 
que analisaram 2.509 pacientes (média de 5%; 
IC95%: 1,65-8,35)(17,131-134,141,152-154) e em 12 estudos 
observacionais,(136-139,143,146-148,150,156,157,161) com 5.303 
pacientes (média de 4,89%; IC95%: 1,42-8,35), porém 
com qualidade da evidência muito baixa. Foi identificada, 
também, uma redução significativa das exacerbações (RR 
= 0,73; IC95%: 0,54-0,91), avaliada em 2 ECR,(17,152) 
com qualidade de evidência alta. Não foram observadas 
diferenças significativas em relação ao desfecho IMC.

Pergunta S8. Descrição detalhada dos achados.

Os desfechos determinados como críticos pelo 
comitê para essa questão foram mortalidade, taxa 

de erradicação, efeitos adversos e qualidade de vida. 
Desfechos como função pulmonar (VEF1), variação 
do IMC e exacerbações também foram avaliados e 
considerados como importantes.

Não foi possível estimar o efeito da terapia de 
erradicação para os desfechos mortalidade e taxa de 
erradicação.

No ensaio clínico de Tullis et al.(165) houve aumento do 
número de eventos adversos, sobretudo broncospasmo, 
no grupo tratado com aztreonam inalatório vs. placebo.

Não foram encontradas diferenças da terapia de 
erradicação para complexo Burkholderia cepacia 
sobre os desfechos classificados como importantes 
(exacerbações, IMC, função pulmonar e qualidade 
de vida).
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PERGUNTA 1

Cochrane
390

Web of Science
1.042

CINAHL
150

Scopus
1.197

PubMed
612

LILACS
3

Total de artigos recuperados: 3.394

Leitura de títulos:  2.320

Leitura de resumos: 442

Total de artigos lidos na íntegra: 50

Total incluído na revisão: 34

Total incluído na revisão final: 28 

1.074 duplicatas

1.878 excluídos

• Case report (n = 4);
• Outras mutações 
(p. ex: bloqueio) (n = 7);
• Análise transversal (n = 2);
• Dados de outros 
artigos (n = 2);
• Abstract (n = 1).

16 exclusões:

392 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

PERGUNTA 2

Cochrane
126

Web of Science
272

CINAHL
31

Scopus
241

PubMed
173

LILACS
0

Total de artigos recuperados: 843

Leitura de títulos: 571

Leitura de resumos: 219

Total de artigos lidos na íntegra: 28

Total incluído na revisão: 15

272 duplicatas

352 excluídos

• Análise transversal (n = 2);
• Sem lumacaftor + ivacaftor 
(n = 6);
• Resultados semelhantes a 
outro artigo mais completo 
(n = 1);
• Protocolo citando como 
seriam as análises (n = 3);
• Duplicata com nome de outro 
1° autor (n = 1).

13 exclusões:

191 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em
conferências;
•Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

Figura S1. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 1.

Figura S2. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 2.
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PERGUNTA 3

Cochrane
99

Web of Science
98

CINAHL
7

Scopus
103

PubMed
58

LILACS
4

Total de artigos recuperados: 369

Leitura de títulos: 282

Leitura de resumos: 83 

Total de artigos lidos na íntegra: 7

Total incluído na revisão: 6

87 duplicatas

199 excluídos

•  Estudo não avaliou 
especificamente o 
medicamento tezacaftor.

1 exclusões:

76 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

PERGUNTA 4

Cochrane
619

Web of Science
2.662

CINAHL
222

Scopus
4.606

PubMed
163

LILACS
0

Total de artigos recuperados: 8.272

Leitura de títulos:  6.902

Leitura de resumos: 363

Total de artigos lidos na íntegra: 63

Total incluído na revisão: 14

1.370 duplicatas

6.539 excluídos

• Infecção crônica 
por PA (n = 30);
• Não deixa claro se é 
crônica ou nova 
infecção (n = 12);
• Sem desfechos de 
interesse (n = 6);
• Sem estimativas possíveis 
para extrair (n = 1).

49 exclusões:

300 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

Figura S3. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 3.

Figura S4. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 4. PA: Pseudomonas 
aeruginosa.
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PERGUNTA 5

Cochrane
73

Web of Science
177

CINAHL
11

Scopus
130

PubMed
50

LILACS
0

Total de artigos recuperados: 441

Leitura de títulos:  350

Leitura de resumos: 179 

Total de artigos lidos na íntegra: 34

Total incluído na revisão: 11

91 duplicatas

171 excluídos

• Não era infecção 
crônica (n = 14);
• Sem desfechos de 
interesse (n = 5);
• Não trata de 
erradicação (n = 4).

23 exclusões:

145 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

PERGUNTA 6

Cochrane
43

Web of Science
105

CINAHL
16

Scopus
288

PubMed
99

LILACS
0

Total de artigos recuperados: 550

Leitura de títulos:  409

Leitura de resumos: 153

Total de artigos lidos na íntegra: 24

Total incluído na revisão: 16

141 duplicatas

256 excluídos

• Case report (n = 2);
• Sem desfechos de 
interesse (n = 3);
• Não abordou a 
erradicação (n = 3).

8 exclusões:

132 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

Figura S5. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 5.

Figura S6. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 6.
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PERGUNTA 7

Cochrane
264

Web of Science
739

CINAHL
58

Scopus
1.227

PubMed
438

LILACS
7

Total de artigos recuperados: 2.733

Leitura de títulos:  1.995

Leitura de resumos: 388

Total de artigos lidos na íntegra: 69

Total incluído na revisão: 46

738 duplicatas

1.607 excluídos

• Custos (n = 3);
• Revisão de ECR (n = 2);
• Abstracts (n = 2);
• Estudo piloto (n = 3);
• Não fica claro se usou 
dornase alfa (n = 5);
• Sem desfechos de 
interesse (n = 8).

23 exclusões:

319 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

PERGUNTA 8

Cochrane
48

Web of Science
250

CINAHL
20

Scopus
450

PubMed
197

LILACS
0

Total de artigos recuperados: 965

Leitura de títulos:  660

Leitura de resumos: 234

Total de artigos lidos na íntegra: 35

Total incluído na revisão: 12

305 duplicatas

426 excluídos

• Sem dados da bactéria 
avaliada (n = 12);
• Apenas análise 
transversal (n = 3);
• Sem desfechos de 
interesse (n = 8).

23 exclusões:

199 exclusões:

• Não era artigo original;
• Resumos, comentários e 
publicações em 
conferências;
• Revisões;
• Sem desfechos de 
interesse.

Figura S7. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 7. ECR: estudo 
clínico randomizado.

Figura S8. Fluxograma ilustrando todas as etapas na seleção de estudos para responder a pergunta 8.
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Quadro S1. Sintaxes finais, estratégias de busca e total recuperado em cada base, e o total de referências importadas 
e incluídas na biblioteca após verificação de duplicações.

Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

1) Devemos recomendar 
tratamento com 
ivacaftor em pacientes 
com FC portadores de 
mutações no gene CFTR 
de regulação (classe 
3) ou condutividade 
(classe 4)?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“Ivacaftor” OR “Kalydeco” OR “VX-770” OR 
“CFTR potentiator”) in All Text
TOTAL: 390

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“Ivacaftor” OR “Kalydeco” OR “VX-770” OR 
“CFTR potentiator”)
TOTAL: 150

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“Ivacaftor” OR “Kalydeco” OR “VX-770” OR 
“CFTR potentiator”)
TOTAL: 1.042

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR (“cystic” [All Fields] 
AND “fibrosis” [All Fields] “Fibrosis, Cystic” [All Fields]) OR 
“cystic fibrosis” [All Fields] OR “mucoviscidosis” [All Fields] 
OR “CFTR” [All Fields]) AND (“Ivacaftor” [All Fields] OR 
“Kalydeco” [All Fields] OR “VX-770” [All Fields] OR “CFTR 
potentiator” [All Fields])
TOTAL: 612

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR 
mucoviscidosis OR “CFTR”) AND (ivacaftor OR ntibiot OR 
vx-770 OR “CFTR potentiator”)
TOTAL: 1197

6. Lilacs
tw: (“fibrose, cística” OR “fibrose cística” OR mucoviscidose 
OR CFTR) AND (“Ivacaftor” OR “Kalydeco” OR “VX-770” OR 
“CFTR potentiator”) AND (db: “LILACS”)
TOTAL: 3

3.394 2.320

Continua...u
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

2) Devemos 
recomendar o 
tratamento com a 
associação lumacaftor 
+ ivacaftor em 
pacientes com FC 
homozigotos F508del?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“Lumacaftor” OR “Orkambi” OR “VX-809” 
OR “CFTR corrector” OR “lumacafor/ivacaftor”) AND 
(“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR “F508del”) in All Text
TOTAL: 126

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR CFTR) AND (“Lumacaftor” OR “Orkambi” OR “VX-809” OR 
“CFTR corrector” OR “lumacafor/ivacaftor”) AND (“F508del-
CFTR” OR “Phe508del” OR “F508del”)
TOTAL: 31

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“Lumacaftor” OR “Orkambi” OR “VX-809” 
OR “CFTR corrector” OR “lumacafor/ivacaftor”) AND 
(“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR “F508del”)
TOTAL: 272

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR “CFTR” [All Fields] OR “cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR 
(“cystic” [All Fields] AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic 
fibrosis” [All Fields] OR “mucoviscidosis” [All Fields]) AND 
(“Lumacaftor” [All Fields] OR “Orkambi” [All Fields] OR 
“VX-809” [All Fields] OR “CFTR corrector” [All Fields] OR 
“lumacafor/ivacaftor” [All Fields]) AND (“F508del-CFTR” [All 
Fields] OR “Phe508del” OR “F508del“[All Fields])
TOTAL: 173

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR 
mucoviscidosis OR CFTR) AND (“Lumacaftor” OR “Orkambi” 
OR “VX-809” OR “CFTR corrector” OR “lumacafor/ivacaftor”) 
AND (“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR “F508del”)
TOTAL: 241

6. Lilacs
(“Fibrose Cística” OR Mucoviscidose OR CFTR) AND 
(“Lumacaftor” OR “Orkambi” OR “VX-809” OR “CFTR 
corrector” OR “lumacafor/ivacaftor”) AND (“F508del-CFTR” 
OR “Phe508del” OR “F508del”) 
TOTAL: 0

843 571

Continua...u
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

3) Devemos 
recomendar o 
tratamento com a 
associação tezacaftor 
+ ivacaftor em 
pacientes com 
FC homozigotos 
para F508del ou 
heterozigotos para 
F508del e com 
mutações de função 
residual?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR Mucoviscidosis 
OR CFTR) AND (“Tezacaftor” OR “Symdeko” OR “VX-661” OR 
“CFTR corrector”) AND (“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR 
“F508del”) in All Text
TOTAL: 99

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR CFTR) AND (“Tezacaftor” OR “Symdeko” OR “VX-661” 
“CFTR corrector”) AND (“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR 
“F508del”)
TOTAL: 7

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR CFTR) AND (“Tezacaftor” OR “Symdeko” OR “VX-661” OR 
“CFTR corrector”) AND (“F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR 
“F508del”)
TOTAL: 98

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR “CFTR” [All Fields] OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR 
(“cystic” [All Fields] AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic 
fibrosis” [All Fields] OR “mucoviscidosis” [All Fields]) AND 
(“Tezacaftor” [All Fields] OR “Symdeko” [All Fields] OR 
“VX-661” [All Fields] OR “CFTR corrector” [All Fields]) AND 
(“F508del-CFTR” [All Fields] OR “Phe508del” OR “F508del 
“[All Fields])
TOTAL: 58

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR 
Mucoviscidosis OR “CFTR”) AND (“Tezacaftor” OR “Symdeko” 
OR “VX-661” OR “CFTR corrector”) AND (“F508del-CFTR” OR 
“Phe508del” OR “F508del”)
TOTAL: 103

6. Lilacs
tw: (“fibrosis, cystic” OR “cystic fibrosis” OR mucoviscidosis 
OR “CFTR”) AND (“Tezacaftor” OR “Symdeko” OR “VX-661” 
OR “CFTR corrector” OR “F508del-CFTR” OR “Phe508del” OR 
“F508del”) AND (db: “LILACS”)
TOTAL: 4

369 282

Continua...u
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

4) Em indivíduos 
com FC, devemos 
recomendar a 
erradicação da 
infecção por P. 
aeruginosa?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR CFTR) AND (“antimicrobials” OR “antibiotic” OR “colistin” 
OR “colomycin” OR “colistimethate” OR “Tobramycin” 
OR “aztreonam”) AND (“infection” OR “eradication” OR 
“treatment” OR “colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”) in All Text
TOTAL: 619

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“antimicrobials” OR “antibiotic” OR 
“colistin” OR “colomycin” OR “colistimethate” OR 
“Tobramycin” OR “aztreonam”) AND (“infection” OR 
“eradication” OR “treatment” OR “colonization”) AND 
(“Pseudomonas” OR “Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 222

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“antimicrobials” OR “antibiotic” OR 
“colistin” OR “colomycin” OR “colistimethate” OR 
“Tobramycin” OR “aztreonam”) AND (“infection” OR 
“eradication” OR “treatment” OR “colonization”) AND 
(“Pseudomonas” OR “Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 2.662

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR “CFTR” [All fields] (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR 
(“cystic” [All Fields] AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic 
fibrosis” [All Fields] OR “mucoviscidosis” [All Fields]) AND 
(“antimicrobials” [All Fields] OR “antibiotic” [All Fields] 
OR “colistin” [All Fields] OR “colomycin” [All Fields] OR 
“colistimethate” [All Fields] OR “Tobramycin” [All Fields] 
OR “aztreonam” [All Fields]) AND (“infection” [All Fields] 
OR “eradication” [All Fields] OR “treatment” [All fields] 
“colonization” [All Fields]) AND (“Pseudomonas” [All fields] 
OR “Pseudomonadaceae “[All Fields])
TOTAL: 163

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” 
OR mucoviscidosis OR CFTR) AND (“antimicrobials” 
OR “antibiotic” OR “colistin” OR “colomycin” OR 
“colistimethate” OR “Tobramycin” OR “aztreonam”) 
AND (“infection” OR “treatment” OR “eradication” 
OR “colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 4.606

6. Lilacs
tw: (“fibrosis, cystic” OR “cystic fibrosis” OR mucoviscidosis 
OR CFTR) AND (“antimicrobials” OR “antibiotic” OR “colistin” 
OR “colomycin” OR “colistimethate” OR “Tobramycin” 
OR “aztreonam”) AND (“infection” OR “eradication” OR 
“treatment” OR “colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”) AND (db: “LILACS”)
TOTAL: 0

8.272 6.902

Continua...u
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

5) Devemos 
recomendar 
tratamento supressivo 
com antimicrobianos 
inalatórios em 
pacientes com FC e 
infecção crônica por 
P. aeruginosa?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“inhaled antibiotic” OR “inhaled 
antimicrobials” OR “Aerosol antibiotics” OR “Inhaled colistin” 
OR “Inhaled colomycin” OR “Inhaled colistimethate” OR 
“Inhaled Tobramycin” OR “Inhaled aztreonam” OR “Inhaled 
levofloxacin” OR “Inhaled gentamycin” OR “Inhaled 
amikacin”) AND (“chronic infection” OR “colonization” 
OR “chronic colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”) in All Text
TOTAL: 73

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“inhaled antibiotic” OR “inhaled 
antimicrobials” OR “Aerosol antibiotics” OR “Inhaled colistin” 
OR “Inhaled colomycin” OR “Inhaled colistimethate” OR 
“Inhaled Tobramycin” OR “Inhaled aztreonam” OR “Inhaled 
levofloxacin” OR “Inhaled gentamycin” OR “Inhaled 
amikacin”) AND (“chronic infection” OR “colonization” 
OR “chronic colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 11

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“inhaled antibiotic” OR “inhaled 
antimicrobials”OR “Aerosol antibiotics” OR “Inhaled colistin” 
OR “Inhaled colomycin” OR “Inhaled colistimethate” OR 
“Inhaled Tobramycin” OR “Inhaled aztreonam” OR “Inhaled 
levofloxacin” OR “Inhaled gentamycin” OR “Inhaled 
amikacin”) AND (“chronic infection” OR “colonization” 
OR “chronic colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 177

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR “CFTR” OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR (“cystic” 
[All Fields] AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic fibrosis” 
[All Fields] OR “mucoviscidosis” [All Fields]) AND (“inhaled 
antibiotic” [All Fields] OR “inhaled antimicrobials” [All Fields] 
OR “Aerosol antibiotics” [All Fields] OR “Inhaled colistin” 
[All Fields] OR “Inhaled colomycin” [All Fields] OR “Inhaled 
colistimethate” [All Fields] OR “Inhaled Tobramycin” [All 
Fields] OR “Inhaled aztreonam” [All Fields] OR “Inhaled 
levofloxacin” [All Fields] OR “Inhaled gentamycin” [All Fields] 
OR “Inhaled amikacin” [All Fields]) AND (“chronic infection” 
[All Fields] OR “colonization” [All Fields] OR “chronic 
colonization” [All Fields]) AND (“Pseudomonas” [All Fields] OR 
“Pseudomonadaceae” [All Fields])
TOTAL: 50

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR 
mucoviscidosis OR “CFTR”) AND (“inhaled antibiotic” OR 
“inhaled antimicrobials” OR “Aerosol antibiotics” OR “Inhaled 
colistin” OR “Inhaled colomycin” OR “Inhaled colistimethate” 
OR “Inhaled Tobramycin” OR “Inhaled aztreonam” OR 
“Inhaled levofloxacin” OR “Inhaled gentamycin” OR “Inhaled 
amikacin”) AND (“chronic infection” OR “colonization” 
OR “chronic colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”)
TOTAL: 130

6. Lilacs
tw: (“fibrosis, cystic” OR “cystic fibrosis” OR mucoviscidosis 
OR “CFTR”) AND (“inhaled antibiotic” OR “inhaled 
antimicrobials” OR “aerosol antibiotics” OR “Inhaled 
colistin” OR “Inhaled colomycin” OR “Inhaled colistimethate” 
OR “Inhaled Tobramycin” OR “Inhaled aztreonam” OR 
“Inhaled levofloxacin” OR “Inhaled gentamycin” OR 
“Inhaled amikacin”) AND (“infection” OR “colonization” 
OR “chronic colonization”) AND (“Pseudomonas” OR 
“Pseudomonadaceae”) AND (db: “LILACS”)
TOTAL: 0

441 350

Continua...u
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

6) Devemos 
recomendar 
tratamento 
antimicrobiano de 
erradicação em 
pacientes com FC e 
colonização das vias 
aéreas por MRSA?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Rifampicin” 
OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR “Co-trimaxazole” 
OR “Linezolid” OR “Vancomycin” OR “Clindamycin”) 
AND (“Methicillin Resistant Staphylococcus aureus” OR 
“Staphylococcus aureus methicillin resistant” OR “S aureus 
methicillin resistant” OR “MRSA”) AND (“Eradication” OR 
“Treatment”) in All Text
TOTAL: 43

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Rifampicin” 
OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR “Co-trimaxazole” 
OR “Linezolid” OR “Vancomycin” OR “Clindamycin”) 
AND (“Methicillin Resistant Staphylococcus aureus” OR 
“Staphylococcus aureus methicillin resistant” OR “S aureus 
methicillin resistant” OR “MRSA”) AND (“Eradication” OR 
“Treatment”)
TOTAL: 16

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Rifampicin” 
OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR “Co-trimaxazole” 
OR “Linezolid” OR “Vancomycin” OR “Clindamycin”) 
AND (“Methicillin Resistant Staphylococcus aureus” OR 
“Staphylococcus aureus methicillin resistant” OR “S aureus 
methicillin resistant” OR “MRSA”) AND (“Eradication” OR 
“Treatment”)
TOTAL: 105

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR (“cystic” [All Fields] 
AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic fibrosis” [All Fields] 
OR “mucoviscidosis” [All Fields] OR “CFTR” [All Fields]) AND 
(“antimicrobial” [All Fields] OR “antibiotic” [All Fields] OR 
“Rifampicin” [All Fields] OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” 
[All Fields] OR “Co-trimaxazole” [All Fields] OR “Linezolid” 
[All Fields] OR “Vancomycin” [All Fields] OR “Clindamycin” [All 
Fields]) AND (“Methicillin Resistant Staphylococcus aureus” 
[All Fields] OR “Staphylococcus aureus methicillin resistant” 
[All Fields] OR “S aureus methicillin resistant” [All Fields] 
OR “MRSA” [All Fields]) AND (“Eradication” [All Fields] OR 
“Treatment” [All Fields])
TOTAL: 99

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” 
OR “mucoviscidosis” OR “CFTR”) AND (“antimicrobial” 
OR “antibiotic” OR “Rifampicin” OR “Sulfamethoxazole 
+ Trimethoprim” OR “Co-trimaxazole” OR “Linezolid” OR 
“Vancomycin” OR “Clindamycin”) AND (“Methicillin Resistant 
Staphylococcus aureus” OR “Staphylococcus aureus methicillin 
resistant” OR “S aureus methicillin resistant” OR “MRSA”) AND 
(“Eradication” OR “Treatment”)
TOTAL: 288

6. Lilacs
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR” OR “Fibrose cística” OR “Mucoviscidose”) 
AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “ ntibiotic” OR 
“Rifampicin” OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR 
“Co-trimaxazole” OR “Linezolid” OR “Vancomycin” OR 
“Clindamycin”) AND (“Methicillin Resistant Staphylococcus 
aureus” OR “Staphylococcus aureus methicillin resistant” OR “S 
aureus methicillin resistant” OR “MRSA”) AND (“erradicação” OR 
“erradicar” OR “eradication” OR “treatment” OR “tratamento”)
TOTAL: 0

550 409

Continua...u

Quadro S1. Sintaxes finais, estratégias de busca e total recuperado em cada base, e o total de referências importadas 
e incluídas na biblioteca após verificação de duplicações.(Continuação...)
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

7) Devemos 
recomendar dornase 
alfa nebulizada para 
pacientes com FC 
com idade ≥ 6 anos?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“dornase alfa” OR “pulmozyme” OR 
“Dnase”) in All Text
TOTAL: 264

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“dornase alfa” OR “pulmozyme” OR 
“Dnase”)
TOTAL: 58

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “CFTR”) AND (“dornase alfa” OR “pulmozyme” OR 
“Dnase”)
TOTAL: 739

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR (“cystic” [All Fields] 
AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic fibrosis” [All Fields] 
OR “mucoviscidosis” [All Fields] OR “CFTR” [All Fields]) AND 
(“dornase alfa” [All Fields] OR “pulmozyme” [All Fields] OR 
“Dnase” [All Fields])
TOTAL: 438

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” 
OR “mucoviscidosis” OR “CFTR”) AND (“dornase alfa” OR 
“pulmozyme” OR “Dnase”)
TOTAL: 1.227

6. Lilacs
tw: (“fibrosis, cystic” OR “cystic fibrosis” OR “mucoviscidosis” 
OR “CFTR” OR “Fibrose cística” OR “mucoviscidose”) AND 
(“dornase alfa” OR “pulmozyme” OR “Dnase”) AND (db: 
“LILACS”)
TOTAL: 7

2.733 1.995

Continua...u

Quadro S1. Sintaxes finais, estratégias de busca e total recuperado em cada base, e o total de referências importadas 
e incluídas na biblioteca após verificação de duplicações.(Continuação...)
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Pergunta Sintaxe (pós-sugestões) Total 
importado

Total 
final (sem 

duplicações)

8) Devemos 
recomendar 
tratamento 
antimicrobiano de 
erradicação em 
pacientes com FC 
e colonização das 
vias aéreas por 
cepas do complexo 
Burkholderia cepacia?

1. Cochrane
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Tobramycin” 
OR “Minocycline” OR “Doxycycline” OR “Ceftazidime” OR 
“Meropenem” OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR 
“co-Trimoxazole”) AND (“Eradication” OR “Treatment”) AND 
(“burkholderia” OR “Burkholderiaceae”) in All Text
TOTAL: 48

2. CINAHL
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Tobramycin” 
OR “Minocycline” OR “Doxycycline” OR “Ceftazidime” OR 
“Meropenem” OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR 
“co-Trimoxazole”) AND (“Eradication” OR “Treatment”) AND 
(“burkholderia” OR “Burkholderiaceae”)
TOTAL: 20

3. Web of Science
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” OR 
“CFTR”) AND (“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “Tobramycin” 
OR “Minocycline” OR “Doxycycline” OR “Ceftazidime” OR 
“Meropenem” OR “Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR 
“co-Trimoxazole”) AND (“Eradication” OR “Treatment”) AND 
(“burkholderia” OR “Burkholderiaceae”)
TOTAL: 250

4. PubMed
(“Fibrosis, Cystic” [All Fields] OR “Cystic Fibrosis” [All Fields] 
OR (“cystic fibrosis” [MeSH Terms] OR (“cystic” [All Fields] 
AND “fibrosis” [All Fields]) OR “cystic fibrosis” [All Fields] 
OR “mucoviscidosis” [All Fields] OR “CFTR” [All Fields]) 
AND (“antimicrobial” [All Fields] OR “antibiotic” [All Fields] 
OR “Tobramycin” [All Fields] OR “Minocycline” [All Fields] 
OR “Doxycycline” [All Fields] OR “Ceftazidime” [All Fields] 
OR “Meropenem” [All Fields] OR “Sulfamethoxazole + 
Trimethoprim” [All Fields] OR “co-Trimoxazole” [All Fields]) 
AND (“Eradication” [All Fields] OR “Treatment” [All Fields]) AND 
(“burkholderia” [All Fields] OR “Burkholderiaceae” [All Fields])
TOTAL: 197

5. Scopus
TITLE-ABS-KEY (“Fibrosis, cystic” OR “Cystic Fibrosis” 
OR “mucoviscidosis” OR “CFTR”) AND (“antimicrobial” 
OR “antibiotic” OR “Tobramycin” OR “Minocycline” OR 
“Doxycycline” OR “Ceftazidime” OR “Meropenem” OR 
“Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR “co-Trimoxazole”) 
AND (“Eradication” OR “Treatment”) AND (“burkholderia” OR 
“Burkholderiaceae”)
TOTAL: 450

6. LILACS
(“Fibrosis, Cystic” OR “Cystic Fibrosis” OR “Mucoviscidosis” 
OR “mucoviscidose” OR “CFTR” OR “Fibrose cística) AND 
(“antimicrobial” OR “antibiotic” OR “antibiótico” OR 
“antimicrobiano” OR “Tobramycin” OR “Minocycline” OR 
“Doxycycline” OR “Ceftazidime” OR “Meropenem” OR 
“Sulfamethoxazole + Trimethoprim” OR “co-Trimoxazole”) 
AND (“Eradication” OR “erradicação” OR “erradicar” OR 
“Treatment” OR “Tratamento”) AND (“burkholderia” OR 
“Burkholderiaceae”)
TOTAL: 0

965 660

FC: fibrose cística; CINAHL: Cumulative Index to Nursing and Allied Health Literature; e MRSA: Staphylococcus 
aureus methicillin resistant (S. aureus resistente a meticilina).

Quadro S1. Sintaxes finais, estratégias de busca e total recuperado em cada base, e o total de referências importadas 
e incluídas na biblioteca após verificação de duplicações.(Continuação...)
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