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Somos a CTCL Global Care Collaborative, e realizamos um trabalho
conjunto sobre o Linfoma Cuténeo de Células T (LCCT), um cancro
raro e potencialmente fatal.!

O nosso propdsito &€ abordar os desafios permanentes com que as pessoas
afetadas pelo LCCT vivem e os dois dos seus subtipos mais prevalentes —

a micose fungoide (MF) e a sindrome de Sézary (SS). Os doentes podem
enfrentar desafios fisicos, emocionais e sociais debilitantes, incluindo
sinfomas dolorosos, lesdes cut@neas extensas, carga emocional exaustiva,
insegurangas persistentes e uma qualidade de vida seriamente afetada.?
Estes fatores sGo devastadores por si s6, mas séo ainda mais agravados
pelos potenciais atrasos no diagndstico e pelo impacto nos entes queridos.

O LCCT engloba varios tipos de neoplasias hematolégicas raras que

se manifestam essencialmente na pele.®>* A MF é a forma de LCCT mais
estudada e, frequentemente, é confundida com condi¢des mais comuns
e benignas como o eczema e a psoriase.’® A raridade da doenca torna a
situagdo complicada e, como resultado, &€ comum ocorrerem diagndsticos
incorretos. Em particular, no caso da MF, o tempo médio de diagnéstico é
de 3 a 4 anos.®¢

Reconhecendo a necessidade de mudanga, reunimos esforcos e
colabordmos para desenvolver este documento de consenso global.

Preconizamos 12 recomendag¢oes para ajudar a promover a
transformacgdo dos sistemas de sadde a nivel global de forma a melhorar o
diagndstico e os cuidados do LCCT. As recomendagdes sdo as seguintes:

Que as autoridades de salide possam —

- Proporcionar, a médicos locais que lidem com o LCCT, o acesso a
recursos e referenciacdo para especialistas.
Proporcionar apoio para ajudar os médicos a criar (ou a estabelecer
ligagcdo com) equipas multidisciplinares (EMD).
Expandir os recursos disponiveis para paises com menos meios.
Investir em novas tecnologias de diagndstico e na partilha de registos.
Definir formas de financiamento de acdes de formacdo em doencas
raras a nivel local.
Promover a sensibilizacdo e o consenso no estadiamento da doenca em
protocolos clinicos.
Apoiar os profissionais de sadde nos seus esforcos para aumentar a
sensibilizacdo sobre o LCCT.

Que os hospitais/clinicas possam —
Facilitar a criacdo de, ou o contacto com, EMD no édmbito do LCCT.
Estabelecer uma comunicagdo continua entre instituicdes que lidem
com casos de LCCT.

Que médicos especializados em LCCT possam —

- Assegurar uma comunicagdo clara entre equipas clinicas nos casos de
LCCT.
Envolverse proativamente com médicos ndo especializados e médicos
locais sobre o LCCT.
Trabalhar com sociedades médicas e grupos de doentes para
impulsionar a formac¢do sobre o LCCT.

Acreditamos que a implementacdo destas recomendacdes ferd um
impacto significativo e positivo nas pessoas afetadas pelo LCCT, oferecendo
esperanca e apoio a quem vive com a doenca.

Enquanto cooperac¢do global, iremos colaborar com autoridades de
salde, hospitais, médicos e outras partes inferessadas relevantes em todo o
mundo para ajudar a promover a implementacdo destas recomendacdes.
Juntos, podemos unir as nossas experiéncias, conhecimento e recursos
para, finalmente, dar resposta ds necessidades existentes em termos de
sensibilizacdo, diagnéstico e cuidados de sadde no LCCT.
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Sumario
Executivo

Este documento de consenso descreve uma visdo para proporcionar
um diagnéstico e cuidados melhorados a pessoas que vivem com LCCT,
um cancro raro dos gldbulos brancos que se manifesta essencialmente
na pele.!** Foi desenvolvido através da colaboragdo transcomunitdria
internacional de representantes dos doentes.

Questdo

Muitas vezes, o LCCT provoca desconforto, dor, lesdes cuténeas extensas

e fadiga.? Mentalmente, a doenca pode provocar depressdo, frustracdo e
vergonha.? Quem vive com estes sinfomas suporta estes constrangimentos
diariamente.

Contudo, essa carga é muitas vezes agravada devido a limitagcdes no
dldgnoshco, exames e cuidados, incluindo:
O facto de os sinfomas da MF serem confundidos com condi¢oes
mais comuns, nomeadamente psoriase ou eczema.
Diagnéstico demorado, (no caso da MF, pode demorar de trés anos
até uma década), o que pode ter impacto no progndstico.
Estadiamento incorreto da doenca, o que indicia uma potencial
limitagcdo na compreensdo da doenga.
Acesso e disponibilidade desigual de cuidados de salde em todo
O mundo.

E imperativo sensibilizar as pessoas para o LCCT e reformar
globalmente os sistemas de sadde para dar resposta a estas questoes.

Solucdo
12 recomendacdes para melhorar a sensibilizacdo, o diagnéstico e
os cuidados nos sistemas de salde, nomeadamente:

Que as autoridades de salde possam —

- Proporcionar a médicos locais, que lidem com o LCCT, o acesso a
recursos e d referenciacdo de doentes a consultas de especialistas.
Proporcionar apoio para ajudar os médicos a criar EMD (ou a
estabelecer ligagdo com EMD ja existentes).

Expandir os recursos disponiveis para paises com menos meios.

Investir em novas tecnologias de diagndstico e na partilha de registos.
Definir formas de financiar agdes de formagdo locais em doencas raras.
Promover a sensibilizagcdo e o consenso no estadiamento da doenca
em profocolos clinicos.

Apoiar os profissionais de sadde nos seus esforcos para aumentar a
sensibilizacdo do LCCT.

Que os hospitais/clinicas possam —
Facilitar a criagcdo de, ou o contacto com, EMD no émbito do LCCT.
Estabelecer uma comunicagdo continua entre instituicoes que lidem
com casos de LCCT.

Que médicos especializados em LCCT possam —

- Assegurar uma comunicagdo clara entre equipas clinicas nos casos de
LCCT.
Envolverse proativamente com médicos ndio especializados e médicos
locais sobre o LCCT.
Trabalhar com sociedades médicas e grupos de doentes para
impulsionar a formagdo sobre o LCCT.

Valor

Implementar estas recomendacdes ird ajudar os sistemas de salde

a identificarem e a gerirem de forma mais eficiente os casos de LCCT.
Tal ir&d melhorar os cuidados de quem vive com a doenca e ajudar a
melhorar a sua qualidade de vida, em especial ao abordar problemas
de longa duragdo.



Descricdo geral

Os linfomas cut@neos primdarios sdo um grupo raro de linfoma ndo-
Hodgkins e, dentro destes, os linfomas derivados de células T sdo as
formas mais comuns.®’

As células T séo um fipo de gldbulos brancos que ajudam o
sistema imunit@rio a combater germes e bactérias.® No entanto,
nos linfomas de células T, as células T desenvolvem anomalias — no
LCCT, as células anémalas concentram-se na pele.? Estas células
T anémalas fambém podem estar presentes no sangue, géinglios
linféticos e érgdos internos.?

O LCCT pode manifestar-se sob a forma de manchas persistentes
na pele e/ou placas escamosas salientes muitas vezes
acompanhadas por prurido permanente.?’® Também podem
ocorrer lesdes mais acentuadas.'’ Muitas vezes, nos estadios iniciais
da sua forma mais expressiva, estes sinfomas sdo confundidos com
doengas mais comuns e benignas como a psoriase ou o0 eczema.’

Subtipos

Os subtipos mais estudados do LCCT sdo a MF e a SS. Em conjunto
constituem cerca de dois tercos de todos os casos, com a MF a
representar 60% dos casos e a SS 5%.7

A MF & mais comum e apresenta sinftomas como rubor e erupcdo
cut@nea, manchas escamosas ou placas secas e, em alguns
casos, tumores na pele.2'2 Nem sempre evolui para doenca em
estadio avancado, mas quando tal acontece a evolucdo ocorre
geralmente de forma lenta.’?Também é dificil de diagnosticar
numa fase inicial.’?

A SS & uma forma mais rara e agressiva de LCCT do que a MF —
pode provocar vermelhiddo total do corpo, prurido intenso e
escamacdo da pele.?” Também afeta o sangue e, potencialmente,
outras Greas do corpo, como os ganglios linfaticos.

Para além da MF e da SS, existem diversos subtipos de LCCT,
incluindo papulose linfomatdide, linfoma cutdneo primdario
anapldasico de grandes células e retficulose pagetdide.!

Distribuicdo demogrdfica
Embora desconhecamos o que provoca o LCCT, sabemos quem é
mais provavel que afete:

Pessoas com mais idade a partir, eventualmente, dos 45 anos
de idade na Ching,™ até uma idade de inicio média entre os
55 e 0s 65 anos de idade nos Estados Unidos da América e na
EUfOpO.]A‘]s‘]é

Nos homens, o LCCT & duas vezes mais comum do que nas
mulheres."”

Pessoas com tons de pele mais escuros €, em especial,
Afro-americanos/negros sdo duas vezes mais suscetiveis de
esenvolver LCCT."8



@)
Impacto
do LCCT

Quem vive com LCCT pode
debaterse com implicacoes a
nivel fisico, emocional e social
que podem prejudicar a
qualidade de vida.

Fisicamente, os sinfomas cuténeos
debilitantes no estadio avancado
da doenca podem provocar
desconforto, dor, perturbacdes

do sono e fadiga.? Podem ter um

impacto negativo na capacidade

de alguém ser capaz de realizar
as tarefas didrias que muitos de
ndés femos como garantidas.?

'O
que mais
me angustia
nesta doenca é a sua
recorréncia, parece que
NUNCa Consigo recuperar

fotalmente e que a minha
vida gira a volta de idas ao
hospital."

Liang, vive com LCCT
na China.

Algumas podem ainda
confrontar-se com o
constrangimento provocado
pela manifestagdo fisica dos
sinfomas na pele, o que fambém
pode conduzir a sentimentos de
soliddo.?

"Para
mim, o aspeto
mais insuportavel

desta doencga é que surge

em dreas expostas como o
rosto e as maos, por isso evito
ao maximo sair de casa. Ndo

suporto a forma como as pessoas

olham para mim, € como se

tivesse feito alguma coisa

errada."

Dong, vive com LCCT
na China.

As consequéncias do LCCT vdo
muito para além do diagnéstico
médico. Tem diariamente um
impacto profundo naqueles que
vivem com LCCT e nos seus entes
queridos, desde sintomas fisicos
debilitantes ao peso de questdes
emocionais e sociais.

"No meu caso, o
meu LCCT fez com se
desenvolvesse um grande
tfumor Nno meu pescogo. Era
como se tivesse um tijolo

ligado a mim"

Michael, vive com LCCT
no Reino Unido.

Pode interferir com a vida social
e familiar, bem como dificultar a

capacidade de manter um emprego

ou frequentar a escola.?

Os impactos emocionais e sociais

sdo igualmente desafiantes. Algumas

pessoas que vivem com LCCT tém

depressdo, insegurancga, frustracdo e

revolta.?

"Parei
de trabalhar
durante o dia. Em vez
disso, aceitei trabalhos
noturnos porque ndo queria
que ninguém visse a minha
pele assim. E pessoalmente
ndo queria ter de lidar com a
comichdo."

Carole, vive com LCCT
nos Estados Unidos.

Como o LCCT &€ uma doenca
rara, pode ser dificil conhecer
outras pessoas com vivéncias
semelhantes ou ter acesso a
grupos de apoio e materiais
educativos. Este facto aumenta
ainda mais o senfimento de
isolamento.

'Desde o meu
couro cabeludo
até aos dedos dos pés,
o chdo & minha volta estd
coberto de células cutdneas
mortas, que parecem um saco

de aclcar, e as minhas mdos
e pés estdo todos gretados e
feridos." -

Lee, vive com LCCT
na Coreia do Sul.




As
Necessidades
Ndo Satisfeitas
do LCCT

Diagnéstico
Provavelmente a necessidade mais importante ainda ndo satisfeita é o
diagndstico preciso e precoce.

Diagnosticar o LCCT é um desafio. E raro e, em subtipos como a

MF, apresenta-se de forma semelhante & psoriase e ao eczema.®
Adicionalmente, os médicos tendem a s6 equacionar o LCCT depois
de o doente ndo responder ao fratamento de condi¢cdes mais comuns
e benignas.’? Viver a uma dist@ncia que permita a deslocacdo a um
centro especializado também é um fator a considerar, j& que € mais
provével que os doentes sejam diagnosticados se puderem ter um
acesso facilitado a especialistas.

O tempo médio para o diagnéstico da MF é de 3 a 4 anos.>¢
Algumas pessoas podem esperar mais de uma década.?® Em
muitos casos, os doentes acabam por ser referenciados para varios
especialistas.

Doentes com MF num estadio precoce tendem a ter uma maior
sobrevivéncia do que aqueles que apresentam a doenca num

estadio avangado.?’ Assim, qguando existem atrasos no diagnostico e,
subseguentemente, no acesso aos cuidados de salde, quem vive com
a doenca pode ser afetado de forma significativa.

Estadiamento

Para além do diagnéstico, hd que avaliar de forma precisa o estadio
da doenca. O estadiamento da doenca, no caso da MF e da SS, requer
uma avaliagdo em quatro compartimentos — pele, génglios linfaticos,
sangue e orgdos internos, afravés de exame clinico e de um conjunto
de técnicas de diagnéstico.* O estadiamento preciso da doenca é
fundamental para determinar a gravidade desta, influenciando a
avaliagdo de progndstico, o tratamento e a gestdo global da doenga.??
No entanto, em algumas @reas como o envolvimento do sangue,
verifica-se a inexisténcia de um consenso clinico global sobre a
melhor forma de o avaliar.Z Adicionalmente, existe a necessidade

de sequenciagdo dos genes dos recetores das células T nos linfomas
cut@neos, de forma a auxiliar um diagnéstico precoce.??

Cuidados de saude

Tendo em conta os constrangimentos no diagnéstico, o acesso a
um especialista em LCCT pode demorar anos.?° No entanto, uma vez
efetuado o diagnédstico, existem ainda dreas que carecem de resposta.
A interacdo entre quem vive com LCCT e os médicos pode resultar
em incerteza ou falhas de comunicagdo sobre o progndstico apds

as consultas, o que significa que existe margem de melhoria na
comunicagdo.

De igual modo, nos sistemas de salde, as abordagens
multidisciplinares de prestacdo de cuidados ndo sdo universalmente
adotadas ou usadas, apesar das vantagens da utiliza¢cdo de EMD na
gestdo individual de casos.

Por dltimo, o acesso aos cuidados e ao apoio é desigual e é
necessdrio um encaminhamento célere para médicos especialistas
em todos os paises, de forma a garantir que os doentes beneficiem das
vantagens dos cuidados especializados.
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Recomendag¢oes para a mudanga

Para melhorar os cuidados de salde e a qualidade de vida, & essencial
realizar um diagnéstico preciso e precoce do LCCT. Para promover essa
transformacgdo, & fundamental sensibilizar para o LCCT e reformar os
sistemas de saude a nivel global.

Tal pode ser alcancado através da acdo das autoridades de salde,
hospitais/clinicas e médicos especializados em LCCT individualmente,
pelo que preconizamos a implementagdo das 12 recomendacoes que se
seguem:

As autoridades de satide devem:

- Proporcionar, a médicos locais, o acesso d referenciacdo de doentes
a consultas de especialistas e a recursos, tanto no seu pais como
no estrangeiro, recorrendo a meios como, por exemplo, grupos de
colaboracdo locais.

+  Proporcionar o apoio financeiro e administrativo de forma a ajudar
os médicos a criarem EMD (ou a estabelecerem ligagdo com EMD ja
existentes), estimulando a sua propagacdo nas respetivas regides.

- Expandir o apoio a paises com recursos limitados, incluindo a
disponibilizacdo de andlises e bidpsias quando necessario.

+ Investir em novas tecnologias e em ferramentas digitais para o
diagnéstico e répida partilha de registos.

- Definir formas de financiamento de ag¢ées de formacdo a nivel local
sobre doencas raras, apoiando financeiramente sistemas de salde
sobrecarregados para ajudar os médicos a beneficiarem de cursos e
certificacoes.

- Promover a sensibilizagdo e o consenso no estadiamento da doenca
em protocolos clinicos e facilitar o consenso clinico sobre a melhor
forma de testar a existéncia de LCCT em dreas do corpo afetadas pelo
mesmo.

- Apoiar os médicos na melhoria da sensibilizagdo para o LCCT dentro
dos sistemas de salde e das sociedades profissionais, apoiando na
educacdo e formagdo.

Hospitais/clinicas devem:

- Facilitar a criagdo de, ou a ligagdo com, EMD no édmbito do LCCT,
mais ainda quando as pessoas que vivem com LCCT podem beneficiar
dos cuidados direcionados de uma equipa de médicos e enfermeiros
especializados.

+ Comunicar facilmente entre si em casos de LCCT, garantindo que sdo
partiihadas e implementadas aprendizagens relevantes para que os
doentes fenham um percurso de cuidados de sadde tranquilo.

Os médicos especializados em LCCT devem:

- Garantir uma comunicagdo clara dentro das equipas clinicas,
aprendendo com as praticas atuais e com casos passados, para que
aqueles que estdo sob os seus cuidados ndo recebam informacdes
incoerentes.

+ Envolverse de forma proativa com ndo especialistas e médicos locais
nos seus sistemas de satde, facilitando assim uma maior formagdo
nas especificidades do LCCT para aumentar a possibilidade de um
diagnéstico precoce.

- Trabalhar com sociedades médicas e grupos de doentes para
fomentar a formacgado sobre o LCCT, através de publicagdes e
conferéncias, dirigidas fanto a profissionais de sadde, como a doentes.

Como colaboragdo global de organizagdes e médicos que trabalham
com LCCT, aguardamos com expetativa a possibilidade de estabelecer
parcerias com autoridades de salde, hospitais e outros médicos no mundo
para ajudar a impulsionar a mudanga.

Juntos, podemos conjugar a nossa experiéncia, conhecimento e
recursos para garantir um progresso significativo e, por conseguinte, dar
finalmente resposta as necessidades que tém persistido ao longo do
tempo na sensibilizacdo, diagnéstico e cuidados de saldde no LCCT.
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