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IntrOd ugao p%a\%nfangioleiomiomatose
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ﬁ Benigna %©

N lasi
eoplasia 0 \
b Ma@\}\ 0 ‘ Metastase
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= Linf giomiomatose (LAM) é uma doenca rara,
ne pca de baixo grau, degenerativa, progressiva




Ampliacao do uso do Sirolimo
para Linfangioleiomiomatose

X
N/
» Caracterizada pela proliferacao a | de células
musculares lisas imaturas (célula M).
/) \
Vi eas, vasos

ineos e linfaticos

wod'sjenuewpsw

%
= For & de cistos e alteracao da funcao pulmonar
" F@h — Rins e linfonodos — Sistémica

’ (ARAUIJO, 2015; BRASIL, 2020 )
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I nt rOd u ga O para Linfangioleiomiomatose

. Ocorréncia @QQ

Esporadica Compl;xpfﬁk\igé lerose tuberosa (CTE)

v" Nao hereditaria dltarla

. Mann‘est%I mulheres na idade reprodutiva.
= Pou m na puberdade e menopausa

. relac;ao dos hormonios sexuais na patogénese

(ARAUJO, 2015: BRASIL, 2020)
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— — v 1-5/1.000.000 mulhe .'». erao LAM
MR : v CET — 30% -4 ‘é
:> / \E pulmonar
| 3 v Mulhere — cistos

pul

ldade reprodutiva |” 13% — forma menos
ﬂ <§e te
;; v Taxa 10%- 20% mortalidade — 10
% anos inicio sintomas

v ' mortalidade 30% — biopsia

o

@?@ 38,9 ¥ 0,73 anos inicio de sintoma  v' Diagndéstico de

41%0,65 anos

(ARAUJO, 2015; MIRANDA, C. M. L.V, 2015/1016; ELF; ERS, 2017)
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LAM esporadica - 5-10 X > LAM CET %

@

85% - registrado > LAMF ‘ on E National Heart, Lung, and
Blo

14.8 % LAM - C apresenta mais precoce,

Os sintomas tipicos sao prioridade

ManifestacOes pulmonares 2° plano
’ (MIRANDA, C. M. L.V, 2015/1016)
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,f” %:% Epidemiologia para Linfangioleiomiomatose

v’ 17 estados brasileiros %
v SP, MG, DF ( 56%)

v Nordeste 6/ 9 e %
v Paraiba (3? C@

Prevaléncia de LAM no Brasil*
pe  ES PBAM MA

Bioeipadiyimidy:sdny

eIoUD

[enald/blio’|Iseiqeiquee mmm//:dny

pt.pngtree.com

(ALAMBRA, 2016)
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Eti0|ogia para Linfangioleiomiomatose
Mutacoes — genes — que am proteinas de
supressdo tumoral. %

TSCle TSC2

v Mutacéao so ti;ca

v Mutag@é’rmmaﬂva e somatica
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» Sistema Respiratorio %@

Faringe ﬂ_ﬁ)

T vy 3 .\ Cavidade nasal

Sistema Pregas vocais ot @

respiratério Lingua a
superior

l Eséfago

Sistema
respiratério
inferior

Pulmao esquerdo

py J
Y V
P %o eitd
Diafragma
Bronqui\gireito

’ (SILVERTHORN, D.U., 2017)

Bronquio esquerdo
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Esternocleido-
mastoéideo

Escalenos

Membranas
\ Aorta pleurais

Pulmao ) ) ot 0\) Pulmao

{
| esquerdo

= |Intercostais

Intercostais ;
internos \

externos

Diafragma
Musculos
abdominais

Cavidade Cavidade Cavidade
sculos da Musculos da pleural direita* pericardica* pleural esquerda*

inspiracao  expiracao

*Nota: a cavidade pericardica e as duas cavidades pleurais sao
preenchidas com uma pequena quantidade de liquido.

(SILVERTHORN, D.U., 2017)
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FiSiO|ogia para Linfangioleiomiomatose

> Ciclo celular o %@

MTOR

(Crescimento e
duplicacaode DNA)

TSCle TSC2

final paraa
divisao celular)
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Fisiopatologia para Linfangioleiomiomatose

Nao formacao

do
complexo

Harmatina-
tuberina

(CHEBIB, N. et. al, 2015)
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, % Manifestagaes CII’nicas para Linfangioleiomiomatose

Pulmao

v Dispneia p
v Pneumotoérax
v Tosse seca @ v Linfadenomegalias

v Quilotdrax K% v Linfangioleiomiomas
v hem %

. (massa linfatica)
0%82

v  Ascite quilosa

(ARAUJO, 2015; BRASIL, 2020)
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= Diagnostico Clinico

Contexto clinico + TCAR

J

Avaliacéao clinica
para CET

Pneumotorax.

B
Q@\&gatorl al

\)\)

@ espirometria
ﬂ%@ psia do tecido pulmonar

Cistos pulmonares;
angiomiolipomarenal,
derrame pleural,

ascite quilosa;
linfangioleiomioma;
envolvimento ganglionar.

(ARAUJO, 2015; BRASIL, 2020)
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= American Thoracic Society e Japanese Respdxa ociety

» Abordagem Algoritima - método o + invasivo

g

Suspeita clinica
de LAM
l sim
2 \\ |
Avali Wwica Sim
detal@@p?resenga # Confirmar diagndstico de LAM

de CET

nao ) ) ——
Considerar diagnostico
- alternativo

(BRASIL, 2020)
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Tratamento par<> infangioleiomiomatose
Obtivermos <im
1. VGEF - D sérico (800 :
pg/m|) » Confirma e LAM

. \>
g. -||:-|Cl:JidO guiloso @y
‘ nao {

Confirmacao histopatologic
é desejada/ necessaria ?

& sim ”4&%

Bidpsia pulmonar trah\@\r%)nquica

com caracterispQagtie LAM - —— ——
"% Confirmacao diagnaostico

sim para LAM

Monitorar de perto 3-4 meses

Biopsiap onar cirargica »

N

-

(BRASIL, 2020)
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Trata mento Q@ Linfangioleiomiomatose
LN .

O

Tratamento farmacologico \Wﬁarmacolégico
\M

O
= Sirolimo % = Transplante pulmonar
* Broncodiladores = Uso de oxigénio

= Bloqueio hor = Bons habitos de vida

’ (ARAUJO, 2015: BRASIL, 2020)
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Tratamento para Linfangioleiomiomatose

v’ Classe: antibi(’)tico@; Sirolimo

transpl ta renais e
trata gde pacientes
a omLAM >18

(BRASIL, 2020)
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5

S

da formulacao.
v Apresentacao: drdgesevimg (60) ou 2mg (30)

v’ Efeitos colatera omatite, diarreia, dor abdominal,
nausea, na 't)., yite, acne, dor no peito, fadiga,
edema peri(ieo, infeccao do trato respiratorio

superkX, vsse, dispneia, dor de cabeca, tontura,

mia@ hipercolesterolemia.
v I@o gia: 2mg ao dia

’ (BRASIL,2020)
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S éﬂzﬁfi Trata mento pga Linfangioleiomiomatose
T

> Impacto orcamentario @
v 6.885,29 %\;b
v R$ 1.242,17 @
v 5.643,12 por 0,0 %
v RCEl de R$ 55 por
QALY %&
@50

] (BRASIL,2020)
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Trata mento para Linfangioleiomiomatose

» Mecanismo de acao 5%@

: AP
=

‘ Proliferacao e
— ¢

crescimento
celular
rapamicinEFKB%
0
@@'co
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; Wn CUidadO FarmaCéUtico para Linfangioleiomiomatose

RON
QQ{\‘V
= Diagnostico Histopatologico @
= Controle dos niveis sé&ic@;

* Prestar assisténcia §%ca de diagnostico preciso
0

junto a outros profi Is especializados bem como
fazer direcionam@> tratamento especializado.
0 %

= Avaliagcao g@eNyerhores solucoes terapéuticas

= Edu ~@preventiva em saulde

R
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conC|u550 para Linfangioleiomiomatose

Qs
XY
= ALAM e umadoencgararaque aco@ mulheres e

apresenta-se de dificil diagn Or Ser pouco
conhecida e facilmente o acom doencas

pulmonares mais preval

= O Sirolimo e a pri ndicacao de medicamento

paratrataer a doenca, portanto importante
gue o farma O conheca sua acao.

&
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