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Este relatório é uma versão resumida do relatório 
técnico da Comissão Nacional de Incorporação de Tec-
nologias no Sistema Único de Saúde – Conitec e foi ela-
borado numa linguagem simples, de fácil compreensão, 
para estimular a participação da sociedade no processo 
de Avaliação de Tecnologias em Saúde (ATS) que ante-
cede a incorporação, exclusão ou alteração de medica-
mentos, produtos e procedimentos utilizados no SUS. 

As recomendações da Comissão são submetidas 
à consulta pública pelo prazo de 20 dias. Após anali-
sar as contribuições recebidas na consulta pública, a 
Conitec emite a recomendação final, que pode ser a 
favor ou contra a incorporação, exclusão ou alteração 
da tecnologia analisada. 

A recomendação final é, então, encaminhada ao 
Secretário de Ciência, Tecnologia, Inovação e Insu-
mos Estratégicos em Saúde do Ministério da Saúde -  
SCTIE/MS, que decide sobre quais tecnologias em saú-
de serão disponibilizadas no SUS.

Para saber mais sobre a Conitec, acesse:
conitec.gov.br

http://conitec.gov.br
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O que é a linfangioleiomiomatose?
A linfangioleiomiomatose (LAM) é uma doença rara que 

afeta vários órgãos e tecidos. Está associada à multiplica-
ção anormal das células musculares das vias aéreas, que 
pode levar ao estreitamento das vias e dos vasos sanguí-
neos nos pulmões. Essa condição pode trazer dificuldades 
para a oxigenação adequada do organismo devido à insufi-
ciência respiratória. Os sintomas são muito parecidos com 
os da asma, da doença pulmonar obstrutiva crônica e da 
bronquite. Por isso, a necessidade de realizar um diagnós-
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tico adequado. Atinge aproximadamente 3 a 5 mulheres a 
cada 1.000.000. Existem dois tipos de LAM: a esporádica 
(não hereditária) e a hereditária (transmitida de pais para 
filhos).

Afeta, principalmente, 
mulheres jovens em 
idade fértil, entre a 
puberdade e a 
menopausa, o que 
sugere um papel dos 
hormônios sexuais 
femininos na origem 
da doença.
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Como os pacientes com 
linfangioleiomiomatose são  
tratados no SUS?

Atualmente, não há Protocolo Clínico e Diretrizes Te-
rapêuticas (PCDT) do Ministério da Saúde. Como não 
existe tratamento específico, os cuidados iniciais do pa-
ciente com LAM se baseiam no acompanhamento e no 
tratamento das complicações clínicas decorrentes dessa 
condição como pneumotórax (presença de ar entre as 
duas camadas da pleura), quilotórax (acúmulo de linfa 
no espaço pleural) e ascite quilosa (acúmulo de linfa na 
cavidade abdominal). Assim como em outras doenças 
pulmonares, os pacientes com LAM devem ser incenti-
vados a manter um peso adequado e a não fumar. O si-
rolimo já está incorporado ao SUS para imunossupressão 
em transplante cardíaco e pulmonar.

Medicamento analisado: sirolimo 
Os Laboratórios Pfizer Ltda solicitaram à Conitec a 

avaliação de incorporação do sirolimo para tratamento de 
linfangioleiomiomatose. O medicamento atua como um 
imunossupressor, inibindo a multiplicação anormal das 
células e a produção de anticorpos. A Conitec analisou os 
estudos que trataram dos resultados esperados (eficácia), 
segurança e impacto orçamentário desse medicamento. 
Todos os estudos foram considerados de baixa qualidade 
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metodológica e alto risco de viés, ou seja, de confiabili-
dade baixa. Alguns demonstraram que o uso do sirolimo 
melhorou a função pulmonar, facilitando, assim, a respi-
ração, e outros verificaram aumento da qualidade de vida 
dos pacientes. Quatro dos cinco estudos que analisaram a 
multiplicação anormal das células, observaram que hou-
ve redução dessa condição durante o tratamento com o 
sirolimo. Os eventos adversos mais frequentes foram os 
eventos gastrointestinais, infecciosos, pulmonares ou do 
trato respiratório superior, dermatológico e neurológico. 
O impacto orçamentário calculado para cinco anos foi de  
R$ 5,3 milhões, que variou de R$ 896,2 mil no primeiro 
ano da incorporação a R$ 1,22 milhão no quinto ano.

Recomendação inicial da Conitec 
A Conitec recomendou inicialmente a ampliação do uso 

do sirolimo para o tratamento da linfangioleiomiomatose 
no SUS. Esse tema foi discutido durante a 86ª reunião or-
dinária da Comissão, realizada nos dias 4 e 5 de março 
de 2020. Na ocasião, o Plenário considerou os aspectos 
relacionados à comprovação de eficácia e segurança do 
medicamento e às necessidades médicas não atendidas.

O assunto esteve disponível na consulta pública nº 10, 
durante 20 dias, no período de 20/03/2020 a 08/04/2020, 
para receber contribuições da sociedade (opiniões, suges-
tões e críticas) sobre o tema.
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Resultado da consulta pública
Foram recebidas 1923 contribuições, sendo 18 téc-

nico-científicas e 1905 sobre experiência ou opinião. A 
maioria das contribuições concordou com a recomenda-
ção inicial. O tema mais citado foi a falta de alternativa 
para o tratamento de LAM. Muitas contribuições citaram 
a melhora na qualidade de vida dos pacientes e na fun-
ção pulmonar, a possibilidade de estabilização da doen-
ça e as dificuldades de acesso ao medicamento devido 
ao alto custo.

Recomendação final da Conitec
A Conitec, durante a 88ª reunião ordinária, realizada 

no dia 8 de julho de 2020, recomendou a ampliação de 
uso do sirolimo para tratamento de indivíduos adultos 
com LAM no Sistema Único de Saúde. Os membros da 
Comissão consideraram a necessidade de incorporação 
ao SUS de tratamento medicamentoso com ação direta 
na doença, os benefícios clínicos do sirolimo na LAM, 
como diminuição da progressão da doença e as dificul-
dades de acesso devido ao alto custo do medicamento.

Decisão final
Com base na recomendação da Conitec, o secretário 

de Ciência, Tecnologia, Inovação e Insumos Estratégicos 
em Saúde, do Ministério da Saúde, no uso de suas atri-
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buições legais, decidiu ampliar o uso do sirolimo para 
o tratamento de indivíduos adultos com linfangioleio-
miomatose (LAM), no âmbito do Sistema Único de Saú-
de - SUS, conforme Protocolo do Ministério da Saúde. O 
relatório técnico completo de recomendação da Conitec 
está disponível em: http://conitec.gov.br/images/Relato-http://conitec.gov.br/images/Relato-
rios/2020/Relatorio _ 539 _ Sirolimo _ Linfangioleio-rios/2020/Relatorio _ 539 _ Sirolimo _ Linfangioleio-
miomatose _ Final _ 2020.pdfmiomatose _ Final _ 2020.pdf.

http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2020/Relatorio_539_Sirolimo_Linfangioleiomiomatose_Final_2020.pdf
http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2020/Relatorio_539_Sirolimo_Linfangioleiomiomatose_Final_2020.pdf
http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2020/Relatorio_539_Sirolimo_Linfangioleiomiomatose_Final_2020.pdf

