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NOTICIAS SOBRE A DEFICIENCIA DE ALFA1-ANTITRIPSINA

Os primeiros dados publicados do registo EARCO
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Ao longo dos anos, varios paises europeus tentaram criar registos nacionais para uma avaliacao
prospetiva dos doentes com DAAT. Também foi criado o Registo Internacional Alfa-1 (AIR) para agre-
gar as informacdes dos varios registos, mas falhou pelo curto espaco de tempo de seguimento
destes doentes. Nesse sentido, foi promovido pela European Respiratory Society a criacdo de registo
internacional para registar dados prospetivos estruturados para perceber melhor a histéria natural
da DAAT. Criou-se assim o registro EARCO (European Alpha-1 Research Collaboration), um estudo
internacional, observacional e prospetivo com os objetivos de caracterizar os diferentes gendtipos e
investigar a histéria natural e o impacto de diferentes tratamentos, nomeadamente da terapéutica
de reposicao. Recentemente foram publicados os primeiros dados dos doentes incluidos entre feve-
reiro de 2020 a maio de 2022.

Dos 1044 individuos elegiveis para analise, o gendtipo mais frequente foi o PI* ZZ (629, 60.2 %), segui-
do do PI*SZ (305, 29.2 %), PI*SS (41, 3.9 %) e outras variantes raras (69, 6.6 %). Em relacao aos doentes
PI*Z7Z as doencas pulmonares mais frequentemente descritas foram o enfisema (57.2 %), a DPOC
(55.9 %), as bronquiectasias (22 %) e a asma (14.1%). O FEV1I medio foi de 66.9 % e a KCO 68 %. Um total
de 190 (30 %) doentes PI*ZZ encontravam-se a fazer tratamento de reposicao, 169 (88.9%) em regime
hospitalar, sendo os esquemas mais usados 120 mg/kg/14d em 93 (48.9 %), 180 mg/kg/21d em 55
(28.9 %), 60 mg/kg/7d em 35 (18.4 %) e 2 doentes (1 %) com 250 mg/kg/28d. Estes doentes em tera-
péutica de reposicao tinham alteracdes mais graves da funcao respiratdria, mais exacerbacdes e pior
qualidade de vida para além de que tinham mais frequentemente documentadas doencgas respira-
torias cronicas como a DPOC e o enfisema.

Cerca de 76 % PI*ZZ tinham valores concordante entre o FEV1 (%) e a KCO (%). Aqueles com atingi-
mento apenas de FEV1 apresentavam mais frequentemente os diagnoésticos de asma e bronquiecta-
sias, aqueles com alteracdo apenas da KCO apresentavam mais frequentemente enfisema e doenca
hepatica. Verificou-se em analise multivariada que a idade avancada, o sexo masculino, as exacer-
bacdes, 0 aumento de plaquetas e neutrofilos e a terapéutica de reposicao estiveram associados a
um FEV1 mais baixo. Aqui, mais uma vez se verificou o impacto das exacerbacdes na historia natural
da doenca traduzida pelo FEV1, doentes com valores mais baixo de FEV1 tém risco aumentado de
exacerbacdes assim como histdria de exacerbacdes mais frequentes aceleram o declinio do FEVI.
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Observou-se ainda gue niveis mais baixos de AAT correspondem a uma diminuicao mais significati-
va de KCO (%) e nao tanto do FEV1 (%), ou seja, niveis baixos de AAT condicionam alteragcdes do
parénquima pulmonar e nao tanto alteragcdes das vias aéreas. Ou entdo, doentes com FEV1 mais
baixo podem ter uma inflamacgao sistémica mais importante com consequente elevacao dos niveis
séricos de AAT.

Esta primeira publicacdo sobre os dados do EARCO, que incluiu mais de 1000 doentes, mostra resul-
tados sobreponiveis a de outras series ja conhecidas. Mas perceber a evolucdo da doenca € um desa-
fio e 0o seguimento a longo prazo é essencial. A este fim se propde o EARCO cujo objetivo é perceber
a histdria natural da DAAT sendo também uma plataforma para o desenvolvimento de outros estu-
dos clinicos nesta area de investigacao.
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