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Introduccion

= Elangioedema hereditario (AEH) es una enfermedad genética rara que se caracteriza por crisis de inflamacion
dolorosas y,a menudo, debilitantes que pueden afectar a mdittiples zonas del cuerpo.'2

= Laubicacion de las crisis de AEH puede indicar la gravedad de la enfermedad, donde las crisis de las vias
respiratorias se asocian a una enfermedad mas grave.?

= Las encuestas de pacientes con AEH han mostrado asociaciones inversas entre la gravedad de la enfermedad o

la frecuencia de las crisis y el estado de salud, la productividad laboral y la calidad de vida relacionada con la
salud (CdVRS).2*

Objetivos del andlisis:

= Investigar el impacto de la ubicacion de la crisis (es decir, crisis no relacionada con las vias respiratorias frente a
crisis de las vias respiratorias) en la experiencia del paciente de una crisis de AEH y la decision de llevar consigo y
utilizar la medicacion para el tratamiento a demanda.

1. Busse PJ, et al. N Engl J Med. 2020;382:1136-48. 2. Banerji A, et al. Ann Allergy Asthma Immunol. 2020;124:600-7. 3. Bork K, et al. Arch Intern Med. 2003;163(10):1229-1235. 4. Mendivil J, et al. Orphanet J Rare Dis. 2021;16(1):94.
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Metodologia del Disease Specific Programme™ (DSP™)

Cuestionarios & Datos transversales con Cuestionarios 3

para medicos periodo retrospectivo de 12 meses para pacientes

t
Criterios de inclusion: Cohorte de origen  Criterios de
« Toma decisiones de Adelphi Real World HAE Wave Il inclusion:
tratamiento para 22 Programa especifico de la enfermedad (Disease - Diagnéstico de AEH
pacientes con AEH | Specific Programme, DSP)’ e >1 crisis de AEH

Encuestas cumplimentadas entre desde el diagnéstico

.+ 218 afos de edad

enero de 2023 y enero de 2024

Exento de revision ética institucional
(la metodologia DSP tiene plena aprobacicn)

Cohorte del estudio

Pacientes con AEH en Francia, Alemania,
ltalia, Espafia y el Reino Unido

AEH, angioedema hereditario. 1. Anderson P, et al. Curr Med Res Opin. 2023;39:1707-15.
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Evaluaciones para caracterizar el dolor, el sufrimiento y la fatiga

con la crisis de AEH mas reciente

¢Experimentd dolor durante la crisis de AEH mas reciente?

Sin Dolor Dolor Dolor Dolor
dolor leve moderado intenso muy intenso

¢Experimentd sufrimiento emocional con la aparicion de la crisis de AEH mas reciente?

Sin Sufrimiento Sufrimiento Sufrimiento Sufrimiento
sufrimiento leve moderado intenso muy intenso

¢Experimentd fatiga durante la crisis de AEH mas reciente?

Sin Fatiga Fatiga Fatiga Fatiga
fatiga leve moderada intensa muy intensa

AEH, angioedema hereditario.

—

Nota: Las preguntas
se presentaron a los
pacientes tal como
aparecen escritas, sin
mas aclaraciones.
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Datos demograficos y caracteristicas clinicas iniciales notificadas por
el paciente

Crisis no relacionada con las vias

Crisis de las vias respiratorias

respiratorias

Numero de pacientes n=37 n=15
Edad (afos), media  DE [intervalo] 36,8 + 15,9 [18-70] 31,8 + 10,2 [20-58]
Mujeres, n (%) 24 (64,9) 8 (53,3)
Pacientes que trabajan o estudian, n (%) 28 (75,7) 11 (73,3)
Numero de comorbilidades, media + DE 0,5+0,7 0,31+0,6
Tipo de AEH, n (%)
Tipo 1 31 (83,8) 11 (73,3)
Tipo 2 2 (5,4) 4(26,7)
AEH con C1-INH normal 3(8,1) 0 (0)
Desconocido/pendiente de determinar 1(2,7) 0 (0)
Reciben TAD, n (%) 15 (40,5) 8 (53,3)
Reciben PLP, n (%) 22 (59,5) 12 (80,0)
Numero de crisis de AEH en los 12 meses anteriores a la
recogida de datos, media  DE [intervalo] 21£2,9[0-10] 2212,1[0-8]
(n = 35) (n=14)

Tiempo desde el diagndstico (aios), media £ DE [intervalo]

7,0 £ 5,6 [0,0-20,1]

C1-INH, inhibidor de C1; AEH, angioedema hereditario; PLP, profilaxis a largo plazo; TAD, tratamiento a demanda; DE, desviacion estandar.

53+4,8[1,2-19,2]
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Dolor asociado a las tres crisis mas recientes notificadas por los
pacientes

Crisis no relacionada con las
vias respiratorias (n* = 74) 28.4% 50.0 % 149%  68%

(n*=21) (n* = 37) (n*=11) (n*=5
\c% >é<
o

Crisis de las vias
respiratorias (n* = 30)

40,0 %
(n* = 12)

0% 10 % 20 % 30 % 40 % 50 % 60 % 70 % 80 % 90 % 100 %

Ninguno Leve ® Moderado ® Intenso/muy intenso

n* = nimero de crisis.
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Sufrimiento emocional asociado a las tres crisis mas recientes
notificadas por los pacientes

1,4%

Crisis no relacionada con las
vias respiratorias (n* = 74)
23,0 % 45,9 %

\O% >é< (n* = 17) (n* = 34)

Crisis de las vias
respiratorias (n* = 30)

13,3 % 33,3 %
(n*=4) (n*=10)
0% 10 % 20 % 30 % 40 % 50 % 60 % 70 % 80 % 90 % 100 %

¢ < nimero de crisis. Ninguno Leve m Moderado ® Intenso/muy intenso




Fatiga asociada a las tres crisis mas recientes notificadas por los

pacientes

Crisis no relacionada con las
vias respiratorias (n* = 74)

% 18

Crisis de las vias
respiratorias (n* = 30)

n* = nimero de crisis.

24,3 %
(n*=18)

16,7 %
(n* = 5)

0% 10 %

Ninguno

20 %

Leve

45,9 % 21,6 % 8,1%
(n* = 34) (n* = 16) (n* = 6)

23,3 %

30 % 40 % 50 % 60 % 70 % 80 % 90 % 100 %

®m Moderado m Intenso/muy intenso
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Solo la mitad de los pacientes que respondieron notificaron que a menudo o
siempre llevan consigo TAD para las crisis de las vias respiratorias

Crisis no relacionada con las
vias respiratorias (n = 19)

< 18
Crisis de las vias

respiratorias (n = 10)
500/
% -

20 % 30 % 40 % 50 % 60 % 70 % 80 % 90 % 100 %

TAD, tratamiento a demanda; n = nimero de pacientes
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Motivos notificados para no tratar alguna de las tres crisis mas recientes

La crisis fue leve ST %
30,0 %
. - 6,7 %
No llevaba conmigo la medicacion -
’ h 233 %
. o 1,3 %
Me quedé sin medicacion -
! — 233 %
. . : %
La crisis tard6 demasiado en resolverse 10,7
10,0 %
Me olvidé de tomarlo
h 10,0 %
%
Fui incapaz de inyectar 133 %
: 4,0 %
Efectos secundarios :
‘ 6.7 %
%
Demasiado dolorosa para inyectar _ 10.7% - . . : ,
0,0 % m Crisis no relacionada con las vias respiratorias (n* = 75)
Lo reservé para crisis graves W3 m Crisis de las vias respiratorias (n* = 30)
0,0 %
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

*n = nlimero de crisis.
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Conclusiones

= Los pacientes que notificaron una crisis de las vias respiratorias experimentaron dolor,
fatiga y sufrimiento emocional considerables.

= Estos hallazgos muestran la importancia de educar a los pacientes sobre la
recomendacion clinica de que lleven siempre consigo TAD, y también destacan la
necesidad de tratamientos comodos y faciles de llevar.

Los autores y los promotores agradecen a todas las personas con AEHy a
sus médicos que participaron en el estudio HAE Wave Il DSP.

DSP, Programa especifico de la enfermedad (Disease Specific Programme); AEH, angioedema hereditario; TAD, tratamiento a demanda.
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