Precisamos
falar sobre a

HPN

A Hemoglobinuria Paroxistica Noturna (HPN) € uma doenca rara, complexa e marcada por
desafios importantes no acompanhamento clinico e no controle abrangente dos pacientes.

Embora o avanco dos inibidores de C5 (iC5) tenha transformado o tratamento da doenca nas udltimas
décadas, ainda persistem questdes relevantes relacionadas a anemia residual, fadiga,
necessidade transfusional e impacto na qualidade de vida, mesmo em pacientes considerados
controlados sob parametros tradicionais.

Por isso, especialistas tém ampliado a discussdo sobre novos objetivos terapéuticos na HPN,
incorporando desfechos mais centrados no paciente e na restauragao hematolégica." 2

Entre os parametros que ganham destaque nesse novo cenario estao: '

Normalizagao da hemoglobina (Hb 2 12 g/dL)
Representa restauragdao hematolégica, ndo apenas “redugao de hemalise™

Contagem absoluta de reticulécitos (£150.000/uL)

Indica cessagdo do estresse eritropoiético e melhor controle da hemdlise
extravascular. E um dos discriminadores entre resposta completa/ maior e respostas
subdtimas nas categorias propostas.

LDH=1,5xLSN
Continua essencial como marcador de hemolise intravascular e atua como
parametro de seguranga no tratamento da HPN.

Independéncia transfusional
Um dos para@metros essenciais no controle abrangente da HPN e da qualidade de
vida dos pacientes. Indica redugéo de hemdlise extravascular.

Fadiga como desfecho centrado no paciente

A fadiga é um dos sintomas mais incapacitantes e persistentes da HPN, mesmo em
pacientes em uso de iC5. Deve ganhar destaque entre as metas terapéuticas e no
controle abrangente da doenga.

Nesse contexto, dados recentes publicados no New England Journal of Medicine trouxeram
evidéncias relevantes sobre o uso da iptacopana oral em monoterapia em pacientes com HPN,
demonstrando melhora de pardmetros hematolégicos importantes, incluindo niveis de hemoglobina e
independéncia transfusional.’

Vamos juntos ampliar a discussao sobre o controle abrangente e restauracao
funcional na HPN?

A evolugdo do manejo da HPN reforgca a importancia de revisitar metas terapéuticas, acompanhar
desfechos clinicos além do LDH e manter o foco em qualidade de vida, funcionalidade e resposta
hematolégica consistente. ™
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