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Essas imagens séo da mesma
mulher: durante um ataque facial e
sem estar sofrendo um ataque.

Relatorio Latam
Introducao

O Primeiro Foro Latinoamericano de Apoio ao Paciente com Angioedema Hereditario,
organizado pela HAEi (a organizacao coletiva internacional para os grupos de pacientes
HAE do mundo), ocorreu na cidade de Buenos Aires, Argentina, no més de Dezembro
de 2013. Participaram do mesmo 9 paises da regiao : Argentina, Brasil, Chile, Colombia,
Equador, México, Panama, Uruguai e Venezuela. Contou também com a inestimavel
colaboracéao da Espanha, que como pais hispanico colaborou da coordenacgéao e
enriqueceu o encontro trazendo a experiéncia do Primeiro Foro Europeu de AEH.

Os conceitos aqui partilhados séao resultantes de um questionario aplicado entre os
representantes das 9 organizacdes de pacientes da LATAM que integraram o foro,

assim como das apresentacoes realizadas durante 0 mesmo e as conclusdes as quais
finalmente chegaram. O questionario mencionado foi aplicado previamente ao encontro,
durante o més de Novembro de 2013, e seus resultados analisados antecipadamente. Os
paises questionados abrangiam uma populacéo de 434.001.510 de habitantes nos quais
se estima haveria cerca de 15.500 pacientes com Angioedema Hereditario.

Este documento tem como objetivo colocar em evidéncia a situacao dos pacientes com
AEH na América Latina e os multiplos e variados desafios que a regiao enfrenta diante da
problematica do Angioedema Hereditario.

1. Esta estimativa foi extrapolada com base em uma prevaléncia de um individuo em 35.000.
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Capitulo 1
Introducao ao Angioedema Hereditario

O Angioedema Hereditario (AEH) é uma doenca genética, rara, grave e potencialmente
fatal que se manifesta clinicamente com a apresentacao espontanea de episodios de
edemas (inchacos) dolorosos e com frequéncia imprevisivel.

Por sua baixa prevaléncia e sintomas semelhantes a outras enfermidades mais frequentes,
0 AEH é, habitualmente mal diagnosticado e/ou subdiagnosticado. Os pacientes podem
ser tratados ineficazmente, de forma tardia e sofrer muitos anos até finalmente obter um
diagnaostico correto. Muitos deles, inclusive, foram submetidos a cirurgias desnecessarias
debido ao pouco conhecimento sobre a doenca.

Entretanto, apesar de ser uma doenca grave, invalidante e em alguns casos fatal, o
uso inteligente das novas opgoes terapéuticas melhora radicalmente a qualidade de
vida destes pacientes permitindo-lhes ter controle sobre a doencga, alcancando assim
independéncia em sua vida diaria e melhor qualidade de vida.

O Angioedema Hereditario. O que é?

O Angioedema Hereditario por déficit de C1 Inibidor € uma doenga autossdmica dominante com uma prevaléncia
estimada de aproximadamente entre 1:10000 a 1:50:000 habitantes.! Afeta a ambos o0s sexos igualmente e ndo ha
diferencas de etnias ou predominancia por zonas geogréficas.

O AEH se transmite de forma autossémica dominante e é hereditaria porque o defeito genético se transmite dentro
das familias. Se um dos pais tem AEH, seus filhos terdo 50% de possibilidades de herdar a enfermidade. No entanto,
a auséncia de historia familiar ndo descarta o diagnéstico de AEH ja que foi comprovado que até 25% dos casos
correspondem a uma mutagao espontanea do gene do inibidor de C1 no momento da concepgao (mutacéo de novo).
Estes pacientes podem transmitir o gene defeituoso a sua descendéncia.?

O AEH manifesta-se clinicamente com edemas recorrentes, dolorosos e frequentemente imprevisiveis que afetam

as mucosas ou ao tecido subcutaneo do abdomen, extremidades, face, estdmago e intestino (colica abdominal), as
vias aéreas superiores e a regido urogenital. O edema laringeo é de extrema gravidade e pode obstruir as vias aéreas
superiores, causando a morte por asfixia. Os ataques estao associados com um alto grau de morbidade, alteracéo da
qualidade de vida e mortalidade no caso dos episédios laringeos.®
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Os episodios laringeos devem ser considerados uma emergéncia médica e ser tratada de forma urgente com os
tratamentos especificos, nas doses adequadas. Estima-se que mais de 50 por cento dos pacientes sofrera um ataque
laringeo ao longo de sua vida. Historicamente, a mortalidade debido aos ataques laringeos ocorria em 25-30% dos
pacientes nao tratados.*®

Mais de 80 % dos pacientes com AEH sofrem ataques abdominais que produzem dores intensas e insuportaveis,
acompanhadas frequentemente de vomitos, diarréia e em alguns casos sintomas de hipovolemia.® Aproximadamente
um terco dos pacientes de AEH ndo diagnosticados podem ser submetidos a cirurgias desnecessarias durante um
episodio abdominal, ja que os sintomas mimetizam um abdomen agudo, sendo confundidos com apendicite ou
uma emergéncia cirurgica.” Os edemas de face, maos, pés e outras partes brandas do corpo podem chegar a graus
desfigurantes e sdo também dolorosos e debilitantes. Os episddios de AEH afetam, com frequéncia, a mais de uma
parte do corpo.

A duracdo média dos ataques é de 24 a 72 horas, entretanto alguns podem durar até 5 dias® ou mais. A maioria dos
pacientes sofre seu primeiro ataque durante a infancia ou a adolescéncia.

Foram citados, como fatores desencadeantes do ataque agudo, a ansiedade, o estresse, 0s traumatismos menores,
certas intervencbes médico-cirurgicas e odontoldgicas, assim como doencas agudas leves como um resfriado ou gripe.
Também foi demonstrado que os inibidores da ECA (medicamento antihipertensivo) e os medicamentos derivados de
estrogenos (contraceptivos e terapia hormonal substitutiva) podem aumentar a frequéncia e a gravidade dos episodios.
Uma alta porcentagem dos ataques, no entanto, se produzem de forma espontanea, sem um fator desencadeante
aparente.

Os pacientes podem descrever uma sensacao de “aperto” no local onde posteriormente se produzira o inchaco, entre
trinta minutos e varias horas antes do ataque. Em alguns casos, esta sensacao pode ser percebida umas 12 a 24 horas
antes de iniciar o inchaco. Em aproximadamente um quarto dos pacientes de AEH, aparece uma erupcao cutanea
avermelhada, nao pruriginosa, tanto antes como durante um ataque.

Essas imagens s&o da mesma mao e mostram

um exemplo da progresséo do inchaco na
m&ao sem tratamento. A imagem 1 € apos 2
horas e a imagem 4 apds 8 horas.
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La causa

O AEH é uma enfermidade de origem genética causada pela deficiéncia funcional de uma proteina plasmatica chamada
C1 inibidor (C1-INH). Dai a denominagéo de angioedema hereditario por deficiéncia do inibidor de C1. Diferentemente
do Angioedema alérgico, o edema no Angioedema Hereditario € causado pela deficiéncia ou mal funcionamento

da proteina plasmatica C1 Inibidor que ao ndo poder realizar sua funcao reguladora de forma normal, permite uma
acao descontrolada da calicreina e a excessiva producao de bradicinina, sendo esta Ultima, o mediador quimico mais
importante dos ataques de angioedema. O aumento da permeabilidade vascular causado pela bradicinina permite o
extravasamento de liquidos aos tecidos circundantes, produzindo assim o edema (inchaco)

Na Tabela 1, pode-se observar que existem trés tipos de AEH. O tipo mais comum da doenca — o Tipo | — caracteriza-se
por baixos niveis quantitativos do inibidor de C1 que afeta a quase 85 % dos pacientes. O AEH do Tipo Il afeta os 15 %
restantes dos pacientes que tem um nivel normal ou elevado do inibidor de C1, no entanto, neste caso a proteina néo
funciona corretamente. Os dois tipos séo sintomaticamente indistinguiveis e afetam igualmente a homens e mulheres.
Varios pesquisadores descreveram um angioedema familiar (e portanto hereditario) em pacientes com niveis normais

de inibidor de C1. Este tipo de Angioedema é com frequéncia designado como “AEH com inibidor de C1 normal ou
AEH tipo III”. Em alguns destes pacientes foi encontrada uma mutacédo no Fator Xl da coagulagéo. Desconhece-se o
percentual de afetados.

Tabela 1: Subtipos del angioedema hereditario’

Tipo Causa Afeta a

Tipo 1 Baixos niveis quantitativos / 85 por cento dos casos
antigénicos do inibidor de C1

Tipo 2 Niveis normais ou elevados do 15 por cento dos casos
inibidor de C1 quantitativo /
antigénico, porém a proteina néo &
funcional (segundo a anélise funcional
do inibidor de C1)

Hereditario com C1 Inibidor Normal Niveis normais de C1 inibidor, Porcentagem ainda nao determinada
(tipo 3) antigénico e funcional. Alguns casos
relacionados com uma mutagao no
F12 da coagulacao
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Como o AEH afeta os pacientes?

A frequéncia e gravidade dos episddios varia acentuadamente entre os pacientes e ainda no mesmo paciente ao longo
de sua vida. As manifestacdes da doenca difierem, inclusive, entre os membros de uma mesma familia.

Os pacientes nao tratados tem em média, um episddio cada 7 ou 14 dias, com uma frequéncia que oscila entre quase
assintomaticos a episddios cada 3 dias.?

A resolugaéo completa do episddio demora varios dias, portanto os pacientes podem se encontra inabilitados e/ou
impossibilitados de retomar suas atividades normais, durante mais de 100 dias ao ano,! ou seja mais de trés meses

ao ano.1 Esta situacdo gera um altissimo impacto na qualidade de vida dos pacientes desde o ponto de vista pessoal,
social, profissional e econémico. Inclusive pondo em risco a continuidade ou permanéncia em postos de trabalho,
carreiras profissionais e demais atividades. Estas dificuldades podem provocar por sua vez, problemas de saude fisica e
mental, incluida a depressao (Tabela 2).1°

O AEH afetou a carreira profissional 57,5% n=263

Nao pode considerar certos trabalhos devido ao AEH 69,1% n=316
O AEH tem impactado nas opgdes profissionais 63,0% n=288
Nao continuou os estudos até o nivel desejado devido 40,5% n=185
ao AEH

O AEH prejudicou os estudos 48,4% n=221
O AEH impactou nas opgdes educativas 54,5% n=249

Dois quintos dos individuos com AEH sofrem de depressao clinica, e a probabilidade de que tomem drogas
psicotropicas é duas vezes maior que na populacédo geral. A repercussao do AEH quanto a deterioracdo produtiva é
similar a que se observa nos dados sobre pacientes com doengas cronicas mais reconhecidas, por exemplo a asma
grave ou a doenga de Crohn.™

“Os pacientes com deficiéncia ol inibidor de C1 ndo somente constituem
um modelo interessante para o estudo... estao gravemente enfermos.
Muitos deles tem antepassados que morreram repentinamente por causa
da asfixia. Os pacientes vivem temendo constantemente uma obstrucéao
laringea que pde em risco a vida.”!
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Impacto diario do AEH nos pacientes.

O AEH tem um impacto devastador no paciente como em todo seu nucleo familiar e tanto sua qualidade de vida

como suas atividades diarias resultam acentuadamente alteradas. Este impacto n&o esta necessariamente relacionado
com a localizagdo e/ou gravidade dos episddios, ndo somente os ataques laringeos ou abdominais impactam as
atividades diarias destes pacientes. Todos os episddios alteram sua qualidade de vida, ja que é o ataque per si que
interfere em todos os aspectos da vida do paciente e seu bem estar. Cabe ressaltar além disso que os pacientes com
AEH experimentam um alto nivel de ansiedade e de preocupagao, ainda em periodos livres de episddios. O temor aos
proximos ataques, a viajar ou estar longe dos centros de atengéo, assim como a possibilidade de transmitir a doenca a
seus filhos, s&o alguns dos fatores mais citados.'" Este impacto na qualidade de vida se agrava de maneira exponencial
se 0 paciente nao dispde ou ndao conta com acesso imediato aos tratamentos.

Essas imagens sao da mesma
mulher, no inicio do ataque
e 12 horas mais tarde.
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Custos do AEH

Os escassos estudos farmaco econdémicos realizados especificamente sobre el Angioedema Hereditario coincidem com
0 peso econdmico do AEH e resultam em um impacto importante nos pacientes, nos sistemas de assisténcia sanitaria
e na sociedade. Em um estudo realizado nos Estados Unidos da América, demostrou-se os custos econdmicos
consideraveis associados tanto com os ataques como com a natureza cronica (a longo prazo) da enfermidade.'?
Entretanto, € possivel que no estudo tenham siso subvalorizados os custos reais do AEH ja que se realizou antes que
o tratamento agudo estivesse disponivel nos EUA. Mais de dois tergos dos pacientes que participaram do estudo

nao pediam assisténcia médica de forma imediata para seus ataques, provavelmente devido ao diagnostico erroneo
recebido no passado ou por opgdes de tratamento limitadas. No estudo também n&o se levou em conta o custo das
intervencdes inapropiadas ou outros tratamentos desnecessarios que sofrem com frequéncia as pessoas com AEH.
Em um estudo mais recente realizado na Inglaterra considera-se também que o AEH acarreta custos elevados para o
paciente e sistema de salde, mas conclui que se necessita ainda mais pesquisas neste campo para poder determinar
con mais exatiddo a magnitude deste impacto.'®

Diagnéstico

Dada a alta complexidade da doenca e seus riscos potenciais, € vital que os pacientes obtenham um diagndéstico
correto em idade precoce. O risco de morte em pacientes ndo diagnosticados pode chegar a 30 ou 40% durante um
episddio laringeo.!

O atraso do diagnoéstico é um denominador comum entre os pacientes que sofrem de AEH em qualquer lugar do
mundo. A diversidade de sintomas e sua semelhanca com outras patologias e/ou outros tipos de angioedema levam
a uma confuséo entre aqueles profissionais que ndo estao familiarizados com o Angioedema Hereditario. Numerosos
estudos tem documentado que a demora para o diagnostico é importante, de 10 a 22 anos desde o aparecimento de
sintomas até chegar ao diagndstico correto.

Esta demora para o diagnoéstico é alarmante e gera uma situacéo de preocupacéo e de total vulnerabilidade para o
paciente. Durante este periodo é frequente que muitos pacientes sejam encaminhados a avaliagbes psiquiatricas,
aludindo a possibilidade da somatizagao dos sintomas.

Debe-se suspeitar um diagnodstico de AEH em qualquer paciente com angioedema recorrente ou dor abdominal em
auséncia de urticaria, esta Ultima poderia sugerir um angioedema de origem alérgica. Os ataques abdominais podem
confundir-se com um abdomen agudo cirdrgico, como por exemplo apendicite, e ndo é pouco frequente que estes
pacientes tenham sido submetidos a cirurgias exploratérias desnecessarias (Tabela 3).

Tabla 3: Diagndstico de angioedema hereditario

Os indicios e sintomas tipicos de AEH sao:

e Episddios recorrentes de angioedema e ataques abdominais sem urticéria (coceira)
e Ataques episddicos, com intervalos entre periodos de inchago

e Aparecimento de ataques na infancia ou adolescéncia, com piora na puberdade

e Ataques prolongados (tipicamente de 76-92 horas de duracéo)

e Histéria familiar de edemas (em 75 por cento dos pacientes)

e (Os ataques nao responden a antihistaminicos nem a corticoides ou adrenalina
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O diagnéstico de certeza é obtido mediante a andlise em laboratério de uma amostra de sangue do paciente, no qual se
observa uma diminuicdo na concentragéo de C1-INH e/ou uma redugéo da atividade do C1-INH. Também é importante
determinar a concentracao do antigeno C4, ja que este parametro esta diminuido tanto no AEH de tipo | como no de
tipo II.

Tratamentos.

Considerando-se que o AEH ndo é um angioedema alérgico, os sintomas nao respondem aos tratamentos para as
reacoes alérgicas como os antihistaminicos, corticoides e epinefrina. No passado, o tratamento era limitado ao Acido
Tranexa@mico e aos medicamentos para a dor (entre eles a morfina) para os ataques e 0s esterdides anabdlicos ou
andrégenos atenuados (como o danazol) para a prevencao em longo prazo dos ataques.

Felizmente, o desenvolvimento de novas opgoes terapéuticas seguras € efetivas oferece aos pacientes a possibilidade
de implementar um plano de tratamento individual para suas necessidades especificas.

Atualmente existem cinco medicamentos ou recursos terapéuticos modernos para prevenir ou tratar os episédios
agudos de AEH (Tabela 4).

Tabla 4: Tratamento do Angioedema Hereditario

Tratamento Agudo/ Sob Demanda

Classe de Medicamento Nome do Medicamento Administracao
Concentrado Plasmatico de C1 INH | Berinert / Cinryze/ Cetor Intravenosa (na veia)

C1 Inibidor Recombinante Ruconest® (conestat alfa) Intravenosa (na veia)
Antagonistas dos Firazyr (lcatibant) Subcutanea (debaixo da pele)

Receptores B2 da Bradicinina

Inibidor da Calicreina Ecallantide (Kalbitor) Subcutanea (debaixo da pele)
Tratamento Profilatico

Concentrado Plasmatico de C1 Cinryze Intravenosa (na veia)

Inibidor

Esterdides Anabdlicos Danazol (Danocrina). Estanozolol Oral

Os andrégenos atenuados/esterdides anabdlicos, entre os quais destaca-se o danazol, sao eficazes para reduzir a
frequéncia de ataques em muitos pacientes, mas estéo associados com efeitos secundarios importantes. Como sao
hormdénios masculinos, estes efeitos secundarios podem ser especialmente graves nas mulheres. Além disso, estes
medicamentos nao podem ser administrados a mulheres gravidas ou a criancas.

Muitos pacientes ainda recebem o tratamento para prevenir ou tratar seus episodios em uma clinica ou hospital. No
entanto, ha uma acentuada tendéncia mundial para o tratamento domiciliar. Varios estudos realizados tem comprovado
que o tratamiento domiciliar € seguro, eficaz e reduz notavelmente a gravidade e duragao dos episddios ja que permite
tratar os episddios com maior rapidez, possibilitando ao paciente recuperar o controle de sua vida e minimizar o impacto
negativo da doenga em suas atividades diarias.
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Por esta razdo os documentos de consenso internacionais para o tratamiento e manejo do AEH indicam que todos os
pacientes diagnosticados com AEH devem ser estimulados para realizar a auto-administracao precocemente durante e/
ou previamente ao ataque, aprendendo as técnicas de auto aplicagéo das diversas medicacbes. Demonstrou-se que
o tratamento domiciliar pode ajudar os pacientes a recuperar o controle e melhorar a qualidade de vida, evitando em
muitos casos o alto custo de uma hospitalizacao.3 Nao obstante, recomenda-se buscar assisténcia médica imediata
em todos os casos quando o ataque compromete as vias aéreas ou a face e em caso de colicas abdominais que nao
cedem ao tratamento inicial.

“Nos ultimos anos o progresso no diagndstico e o tratamento da

deficiéncia de C1 Inibidor tem sido tao importante que atualmente
contamos com diferentes opc¢des terapéuticas para prevenir 0s sintomas
ou tratar os episddios. Gragas a estes avancos, em pacientes corretamente
diagnosticados e tratados, a mortalidade desta doenca pode baixar

quase a zero e a qualidade de vida destes pacientes se equipara a

de individuos normais'®”
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Capitulo 2
Questionario

A realidade do Angioedema Hereditario na América Latina

Embora o Angioedema Hereditario ainda nao tenha cura, o grande desenvolvimento
cientifico e da pesquisa ocorrido nos Ultimos anos sobre esta doenca permitiu a
aprovacao de novos medicamentos que, somados aos ja existentes, tem modificado
radicalmente o paradigma de tratamento do AEH. O uso inteligente dos tratamentos
modernos possibilitam aos pacientes previnir o aparecimento de sintomas e/ou trata-los
com a rapidez necessaria, permitindo-les assim alcancar uma vida plena e produtiva.

Essas imagens sao do mesmo Entretanto, os resultados de um questionério aplicado entre referéncias de Associacdes e

homem, cerca de 2 horas apos 0 Grupos de pacientes com AEH de 9 paises Latinoamericanos revelam que a situacdo em
inicio do ataque e de seguida cerca toda la regiao esta distante de ser aceitavel e que somente em dois dos paises indagados
de5a6 horas mais tarde. o0s pacientes com AEH se aproximam gradualmente do modelo étimo de manejo e

tratamento desta doenca. As respostas também pde em evidéncia que o diagnostico, la
atencao aos pacientes, assim como a disponibilidade de tratamentos varia notadamente
entre os diferentes paises da regiao, mas que em todos 0s casos é, claramente, deficiente
e demanda uma mudanca imediata e radical.

O AEH continua sendo uma doenca que passa altamente desapercebida e desatendida
nesta regido. O conhecimento limitado da patologia, as dificuldades diagnosticas e a falta
de disponibilidade dos tratamentos efetivos, geram uma situacao de risco constante para
a vida dos pacientes.

Sem duvida, a regiao esta atrasada com respeito a outros paises onde existem modelos
mais organizados para 0 manejo do AEH, e onde varias opcdes terapéuticas se
encontram registradas e disponiveis para seu uso.
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Resultados do Questionario

Despercebida y subdiagnosticada

Cem por cento (100%) dos pacientes perguntados dos paises participantes coincidem em que o conhecimento meédico
sobre 0 AEH na regido é MUITO DEFICIENTE ou DEFICIENTE.

Como avaliaria o conhecimento dos médicos acerca do AEH?

80
67
70
60
50
40 33
30
20
10

0 0 0
0

Muito Deficiente Deficiente Aceitavel Bom Muito Bom

Nenhum dos participantes pesquisados estéo satisfeitos com o conhecimento existente sobre HAE na regiao

Os baixos niveis de conhecimento e conscientizagao profissional sobre o AEH geram uma situagéo de extrema
vulnerabilidade para a comunidade de pacientes latinoamericanos. Uma doenga potencialmente mortal como o AEH
requer conhecimentos especificos para prevenir e/ou tratar os ataques com rapidez e assim evitar consequéncias
potencialmente fatais.

Caso real “Em nosso pais ha muito pouco conhecimento sobre o
Angioedema Hereditario e os medicos ndo creem em NOS que estamos
gravemente doentes”
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Quantidades de pacientes diagnosticados

A falta de conhecimento, assim como a escassez de recursos financeiros, técnicos e logisticos para o diagnodstico do AEH,
traz como consequéncia uma porcentajem muito baixa de pacientes diagnosticados na regido, voltando a colocar em
evidéncia a situacao de risco constante na qual se encontram os pacientes ainda néo identificados na América Latina.

De acordo com os resultados do questionario e tendo em conta a quantidade estimada de pacientes por pais, a
Argentina tem a maior porcentagem de pacientes diagnosticados com 31%, seguida pelo Brasil, com 15%, Chile com
13% e Panama com 9%. Em alguns casos, como México e Coldmbia, o percentual de pacientes nao diagnosticados
alcanca 97 e 98%, respectivamente, ressaltando novamente uma situacao alarmante para os afetados. De todas
maneiras estes percentuais sdo também estimados pois em nenhum destes paises ha ainda registros nacionais
epidemioldgicos da doencga.
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Disponiblidade e acesso aos tratamentos modernos

Embora, o tema principal e mais preocupante em toda a regido ¢é a falta de disponibilidade dos medicamentos para
prevenir e/ou tratar os episodios agudos, como também as continuas dificuldades no acesso aos mesmos, para aqueles
poucos paises que ja dispdem de alguma das terapias existentes.

Esta situacéo obriga a muitos profissionais a ter que recorrer ao uso de outras terapias, que ndo séo as indicadas para
o AEH, mas que ao nao ter outras opcdes terapéuticas constituem a Unica alternativa possivel para tentar melhorar a
condicao atual.

Os complexos sistemas regulatérios e sanitarios particulares de cada pais ndo foram avaliados pelo questionario,

entretanto, obteve-se um quadro da situagéo da disponibilidade das opgdes terapéuticas modernas existentes em cada
um dos paises participantes.
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Do quadro se compreende que na ocasiao da realizagéo do foro em dezembro de 2013:

e Nenhum pais dispunha de acesso a todos os tratamentos modernos aprovados.

e Cinco (5) dos paises participantes ndo dispunham de nenhum medicamento para o tratamento e/ou prevengao dos
episédios agudos.

e Dois (2) paises somente dispunham de uma medicacéo para o tratamento dos episddios agudos.

e Somente dois (2) paises dispunham de 2 dos tratamentos modernos existentes.

El 100 % de los paises cuenta con disponibilidad de andrégenos para prevenir los episodios de AEH, mientras que el 82
% de los encuestados dispone de Acido Tranexamico como profilaxis y/o tratamiento del ataque agudo.

Cem por cento dos paises contam com disponibilidade de andrégenos para prevenir os episodios de AEH, enquanto
que 82 % dos inquiridos dispde de Acido Tranexamico como profilaxia e/ou tratamento do ataque.
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A disponibilidade e 0 acesso aos medicamentos para tratar e/ou evitar os episddios agudos de AEH s&o vitais para
0s pacientes com Angioedema Hereditario, ndo somente como uma opg¢ao para melhorar a qualidade de vida, mas
também em muitos casos como a Unica possibilidade de preserva-la.

Segundo os consensos internacionais todos os pacientes com Angioedema Hereditario devem dispor das doses
necessarias para tratar e/ou prevenir ao menos dois episddios agudos de AEH, sendo todos os ataques elegiveis a
tratamento. Nestes mesmos documentos recomenda-se tratar os episodios 0 mais precocemente possivel, oferecendo
aos pacientes a possibilidade de aprender as técnicas de auto-aplicagao que lhes facilitaria o tratamento domiciliar de
sua doenga.

Tendo em conta as recomendagds acima mencionadas e avaliando os resultados do questionamento se evidencia

que a maioria dos paises da América Latina participantes encontram-se em uma situagao de total desprotecgao,
vulnerabilidade e altissimo risco e que enfrentam um grande desafio diario ao ter que conviver com o AEH em situagoes
tdo adversas.

Caso real “E devastador viver em um pais onde ndo h& medicacéo para
tratar sua doenca. Vivemos com um medo constante”
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CASOS REALES AEH: A DIMENSAO DA AMERICA LATINA

Devido a sua vasta extenséo e a grande diferenca econémica e sociocultural entre paises, a situagdo em toda a regiao
€ acentuadamente dispare. As inevitaveis diferencas no conhecimento da doenga, 0 manejo da mesma, assim como
também as distintas condicides regulatérias relacionadas a aprovagao dos medicamentos geram um cenario muito
variado. Por esta razdo os desafios que enfrentam os pacientes de cada pais também séo diversas e encontram-se
diretamente relacionadas com as necessidades particulares de cada um.

“Tive que pagar 5000 Ddlares pela traqueostomia de meu filho. No ano passado tive um edema laringeo € como nao ha
tratamentos disponiveis, isso foi 0 Unico que puderam fazer para salvar sua vida. As vezes me pergunto o que haveria
ocorrido se eu nao tivesse este dinheiro?

“Em meu pais ha somente Danazol. Eu ndo o tomo. Meu irm&o o toma e também seu filho de cinco anos, receitaram a
ele em dose muito pequenas. Os médicos nao conhecem a doenga e ndao temos medicamentos para as emergéncias.
Muitas vezes fui @ mina casa para esperar que o0 ataque passe, totalmente desatendida, rezando para que nada me
ocorra”

Embora a delicada situagéo do AEH na regido necessite um estudo exaustivo das caréncias especificas de cada pais,
ao ser este o Primeiro Foro Latinoamericano de pacientes com Angioedema Hereditario que se realiza, o objetivo deste
documento nao é detalhar a problematica especifica de cada pais em particular, mas sim encontrar os pontos comuns
entre eles e assim tentar ressaltar as prioridades e carencias alarmantes da regiao em geral.

“Nos momentos de emergéncia, nds que orientamos aos medicos e ainda assim resistem e Nn&o creem em Nossa versao
€ as vezes temos que exigir e ficarmos irritados pois meu filho e eu temos pasado por varias traqueostomias”

Por ultimo, cabe mencionar que se notou uma estreita relagéo entre a existéncia de Associacdes de Pacientes e a
melhor qualidade de vida dos afetados, pondo em evidéncia a enorme contribuicao destes grupos ao bem estar dos
pacientes em geral através da difusao e do trabalho realizado em conjunto. No momento da realizacdo do foro, somente
Argentina, Brasil e México contavam com Associacdes de Pacientes legalmente estabelecidas enquanto que os demais
paises contavam com grupos em formagéo como é o caso do Chile, Colémbia e Venezuela, ou com um ou dois
participantes como € o caso do Equador, Panama e Uruguai.

Ha 16 anos que vivo com a doenga, sofrendo e chorando sem saber de que se tratava, vendo a mesma situagdo com
minha mae, a nés duas ocorria © mesmo. Agora aos 75 anos diagnosticaram a doenga em mina mae. Operaram a mina
mée de um suposto cancer de colon, que agora suspeitamos que nao era”

“Tive um episddio laringeo grave em 2001 no qual salvei minha vida por um milagre. Descubriram a doenga um ano

mais tarde gracas a um médico muito ativo e a que eu como paciente fui muito questionadora. Viajei a Argentina f \
para o diagndstico. Logo mandamos as amostras de sangue de minha filha ao exterior e se confirmou também seu
diagndstico. Fui operada de apendicite, ndo tenho vesicula e também me fizeram uma laparoscopia ginecoldgica. Tudo
sem necessidade”

Ainda com as diferencas anteriormente mencionadas, todos os participantes do Foro concordam que se deveria
gerar un intercambio para :

e Promover e melhorar o conhecimento do Angioedema Hereditario em todos os &mbitos.

“Quando diagnosticaram a meu filho em 2008, me diceram que tinha uma doenga muito rara e 0 medico comentou: e Melhorar o diagnostico e a identificagéo de pacientes.
“Para que farei a receita para ti se este medicamento néo se consegue neste pais” e me alertou de que se meu filho
algum dia tivesse problemas para respirar e tivesse tosse, teria que sair correndo a algum centro de atencéo porque
poderia se asfixiar’ e |dentificar profissionais médicos e promover a criagdo de centros de atencao especializados em cada pais.

e Ter acesso a um diagndstico precoce e aos medicamentos aprovados em outros paises do Mundo.

e Obter a capacitagao adequada para manejar os episédios em casa, conseguindo assim ter uma vida plena.

e Promover a criagdo de Organizacdes Nacionais de Pacientes em cada um dos paises da regiao, fomentando
por sua vez uma estreita colaboragdo com HAEI.

Para alcancar o que foi mencionado anteriormente e conseguir 0s recursos necessarios para fazé-lo, se propde
entdo um chamado a agéo.

\_ J

Um chamado a acao

Durante este primeiro Foro Latinoamericano se destacaram as enormes dificuldades no acesso ao diagnoéstico do

AEH, a falta de conhecimento dos profissionais em geral, assim como a escassa conscientizacéo sobre el AEH e a

nao disponibilidade dos tratamentos existentes para 0 manejo e/ou prevencao dos episddios agudos nesta regiéo.
Considerando esta situacao totalmente inaceitavel, conclui-se que se deve implementar os mecanismos para gerar uma
mudanca radical das atuais condicbes do AEH na América Latina. Tendo em conta que a problematica das doencas
pouco frequentes, como o AEH, ja séo prioridades para a acao e colaboracao e tomam parte da agenda publica em
outras partes do mundo, 0 mesmo se propde para América Latina.

Neste documento os representantes dos paises participantes do foro chamam a uma agéo dirigida a seus governos,
profissionais médicos, autoridades sanitarias e seus concidadaos.
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AEH: UM CHAMADO A ACAO NA AMERICA LATINA Bibliografia
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Os pacientes com AEH na América Latina querem ter acesso a um diagndstico precoce e aos tratamentos que
lhes permitam levar uma vida plena e produtiva. Por sua vez, querem ter a possibilidade de tratar seus episodios
de forma segura, con rapidez, e se possivel em sua casa, minimizando o impacto do AEH sobre suas atividades
diarias e permitindo desenvolver-se plenamente em todos os ambitos de sua vida: pessoal, social e profissional.
Os pacientes com AEH na América Latina querem obter um enfoque integral do AEH, centrado no paciente,
respeitando as necessidades individuais € as eleicoes pessoais que lhes permitam alcancar uma étima
qualidade de vida.

Conforme foi mencionado anteriormente os pacientes de toda América Latina fazem um chamado a agéo para:

¢ Que se promova uma maior conscientizacdo e um melhor conhecimento sobre o AEH alcangando assim que
0S governos, autoridades sanitarias e profissionais médicos reconhegcam o AEH como uma doenca grave
crénica que pode ser invalidante, potencialmente mortal e que necessita de um diagndstico precoce e um
tratamento eficaz.

e Que o AEH seja incluido na lista de doencgas cronicas, pouco frequentes e com risco de vida em todos os
paises da regido.

¢ Que se consiga facilitar o diagndstico e a melhor identificagcéo dos pacientes na regiéo.

e Que os médicos sejam capacitados para reconhecer, diagnosticar e tratar o AEH, entendendo sempre a
importancia da referencia a um especialista.

e Que se consiga a disponibilidade das medicagdes aprovadas para 0 manejo do AEH e ja existentes em outros
paises do mundo e que sejam garantidos os mecanismos de acesso aos mesmos.

e Que os pacientes sejam educados e informados sobre as diferentes opcdes terapéuticas disponiveis e as
melhores formas de manejo do AEH incluindo o tratamento domiciliar.

e Que se gerem protocolos de tratamento especificos para cada pais, em consenso com expertos internacionais
com o objetivo de obter um 6timo manejo da doenga, permitindo satisfazer as necessidades individuais do
paciente e nos quais se tenha em conta como op¢éao viavel a disponibilidade domiciliar dos medicamentos e a
auto-administragdo.

¢ Que cada pais consiga formar grupos de interesse integrados por médicos, pacientes, industria e autoridades
decisdérias governamentais para que juntos possam desenvolver estratégias para melhorar a qualidade de vida
dos pacientes com AEH.

e Que as comunidades interessadas no AEH se organizem para produzir dados que comprovem com certeza
a necessidade das agdes descritas anteriormente, por exemplo: guias de tratamiento, questionarios de
qualidade de vida, estudos de impacto farmaco econdmico e registros de pacientes.
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Esse relatério foi produzido por a HAEI. Para mais informag&o sobre grupos de apoio HAE que existem na América
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