LAM- LINFANGIOLEIOMIOMATOSE

Portaria SAS/MS n°13 —12/08/2021

Medicamento SIROLIMO

CID 10 184.8

Apresentacdo 1 mg e 2 mg (drageas)

Inclusao Pacientes maiores de 18 anos de idade, com diagndstico de LAM que apresentem pelo

menos um dos critérios a seguir:
=> VEF1 inferior a 70% do predito;
=> declinio funcional avaliado com, pelo menos, 3 medidas de VEF1 ao longo de, no
minimo, 6 meses (8);
ou
=> presenca de acumulos quilosos sintomdticos antes de considerar tratamentos
invasivos como drenagens percutaneas intermitentes e inser¢do de dispositivos de
drenagem permanentes

Anexos Obrigatdrios

Espirometria completa, com laudo;
Tomografia de térax (TC);

X7

E, pelo menos um dos exames abaixo:

=> Tomografia ou ressondncia magnética de abdomen e pelve com presenca de
linfangioleiomiomas (ou linfangiomas)

=> Declara¢do médica que informe: pelo menos um dos achados*** indicativos de
suspeita de complexo de esclerose tuberosa (TSC); ou a presenca de efusdes
quilosas (quilotdrax ou ascite quilosa).

=> Exame citopatoldgico, histopatoldgico ou bidpsia.

=> Formuldrio médico para LAM, completamente preenchido, datado, assinado e
carimbado pelo(a) médico(a) responsavel.

***0 TSC é sugerido pela presenca de qualquer dos seguintes achados:

-Fibromas subungueais;

-angiofibromas faciais;

-maculas hipomelandticas;

-lesGes em confete; manchas de Shagreen;

-histérico familiar positiva de tumor do complexo de esclerose tuberosa; ou

-histérico de convulsGes, comprometimento cognitivo ou presenca de displasias corticais,
nddulos subependimdrios, associados ou ndo a astrocitomas sub-ependimarios de células
gigantes na imagem cerebral.

* Caso haja incerteza quanto ao diagndstico de TSC, deve-se encaminhar o paciente para
um centro especializado.

Administragao

A dose inicial deve ser de 2 mg/dia
Observagoes:
- As concentragdes de sirolimo no sangue total devem ser medidas em intervalos de
10 a 20 dias, com ajuste de dose para a manutencao das concentracdes séricas
entre 5 -15 ng/mL. Na maioria dos pacientes, os ajustes de dose podem ser
baseados na simples proporcao: nova dose de sirolimo = dose atual x
(concentracdo alvo/concentracdo atual)
- Uma vez que a dose de manutencao de sirolimo tenha sido ajustada, os pacientes
devem continuar na nova dose de manutencao por, pelo menos, 7 a 14 dias antes
de um novo ajuste de dose com o monitoramento da concentracao.
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Prescricdo Maxima
Mensal

156 drageas (1mg)
63 drageas (2mg)

Critérios de
Interrupgao

O uso de sirolimo deve ser suspenso pelo médico especialista que acompanha o paciente,
nos casos em que os riscos superem os beneficios do uso ou que o seu uso ndo tenha mais
indicacdo por refratariedade ao tratamento ou evidéncia de toxicidade com o uso
continuo

*** Em mulheres em idade fértil, é necessario usar um método contraceptivo eficaz antes
do inicio, durante e por 12 semanas apds a suspensao do tratamento com sirolimo. O
medicamento sé deve ser utilizado durante a gravidez se o beneficio potencial a mae
compensar o risco potencial ao embrido ou ao feto

Monitoramento

As pacientes devem ser monitoradas quanto a hiperlipidemia e eventos relacionados com
uso de imunossupressores.

Exclusdo

Serdo excluidos deste Protocolo os pacientes menores de 18 anos e aqueles que
apresentem intolerancia, hipersensibilidade ou contraindicacdo ao uso do medicamento
preconizado.

Validade dos Exames

Espirometria: 12 meses

Tomografia de térax: 12 meses

Tomografia ou ressonancia magnética de abdémen e pelve: 12 meses
Exame citopatoldgico, histopatoldgico ou bidpsia: indeterminado

Especialidade Médica | Nova Solicitagao Pneumologista ou Médico com experiéncia no
Adequacao tratamento de LAM
Renovacao Pneumologista ou Médico com experiéncia no
tratamento de LAM
Documentos para - LME;

Renovagao

- Receita médica;
- Formulario Médico

Documentos para
Adequagdo*

- LME;
- Receita médica;
- Formulario Médico

CID 10:

J84.8 Outras doencas pulmonares intersticiais especificadas

Resumo do PCDT e Formulario Médico elaborados pela GETEC e Comissao Médica de Pneumologia.
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