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INTRODUCAO

O Angioedema Hereditario (AEH) € uma doenca genética rara, autossomica dominante causada pela deficiencia ou disfuncao dos inibidores da C1-
esterase (C1-INH). Apresenta 3 fenotipos: 1 - niveis reduzidos de C1-INH (mais frequente); 2 - C1-INH disfuncional; 3 - sintomas tipicos AEH apesar de C1-
INH normal. Caracteriza-se por episodios recorrentes de edema intenso que afetam a pele, o sistema gastrointestinal e as vias respiratorias, que em alguns
casos podem ser fatais. Os sintomas iniciam, maioritariamente na idade pediatrica. A gravidade e impacto podem-se estimar pelo numero de crises/ano.

O tratamento inclui: terapéutica de crise aguda- C1-INH e icatibant; Profilaxia Curta Duracao (PCD) (prévia a procedimentos invasivos) - C1-INH, acido
tranexamico e danazol; Profilaxia Longa Duracao (PLD) — mesmos farmacos usados na PCD e ainda, berotralstrat e lanadelumab.

O lanadelumab é um anticorpo monoclonal totalmente humano que inibe a atividade proteolitica iii'
Coagulagao |é==| FXlla \P C-1-INH

J"_ ; 1- cadeia HMWK
Pré-calicreina Calicreina I

2- cadeia HMWK+ Bradicinina

da calicreina plasmatica ativa, diminuindo a producao de bradicinina.

Em Portugal foi aprovado para PLD em doentes com AEH com 12 ou mais anos de idade

(exclui gravidas e mulheres em amamentagao) com contra indicagao, intolerancia ou
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CONCLUSAO

A analise destes resultados sugere que os doentes em tratamento com lanadelumab, evidenciaram melhoria no controlo da doenca, com diminuicao do
numero de crises e consequente impacto na sua qualidade de vida. A extensao dos intervalos de administracao, de forma gradual e individualizada

diminui o impacto econémico, mantendo a sua eficacia.
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