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Angioedema Hereditario é uma doenca rara e assusta-
dora, pois as crises sao acompanhadas de grandes inchacos
deformantes, na face e corpo, podendo ser graves e ameacar
avida. Crises de dor abdominal sem explicacao, intensas, que
podem resultar em cirurgias muitas vezes desnecessarias.
Atendimentos repetidos em setores de emergéncia ou inter-
nacoes hospitalares. Médicos nao especialistas e profissio-
nais de salde desconhecem a doenca, levando a atitudes er-
réneas. Um cenario que provoca temor, tanto no doente como
em seus familiares.

» Que tipo de doenca eu tenho?

» Sera que posso engravidar?

» E meus filhos terao a doenca?

» 0 que devo fazer para evitar as crises?
» Quando procurar a emergéncia?

Estas e muitas outras perguntas sao respondidas, com ob-
jetivo de troca de informacoes, gerando atitudes positivas para
controle da doenca e para conquista de qualidade de vida.

E importante ressaltar que embora o AEH nao tenha cura
e esteja acompanhado de crises, o paciente nao desenvolve
sequelas se bem tratado.

A participacdo do paciente e de seus familiares é funda-
mental para o cumprimento das recomendacoes necessarias
e para um bom resultado terapéutico.

Este livro redne renomados especialistas pertencentes
ao Grupo de Estudos Brasileiro em Angioedema Hereditario
(GEBRAEH) e procura esclarecer, de forma agradével e atua-
lizada, as dUvidas recebidas dos pacientes nos consultérios e
ambulatérios, em linguagem acessivel a todos.

Tenham uma boa leitura!
Solange Valle
Anete Grumach
Faradiba Serpa
Fatima Emerson
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Doutor,

0 que @ anqloedema’

angioedema é um inchaco (edema) de inicio répido, que

se instala em um intervalo de tempo que varia de minu-

tos a poucas horas e que acomete camadas profundas
da pele, podendo estar associado a urticéaria.

O inchaco é deformante, em geral assimétrico (compro-
mete mais um lado do que o outro) e regride completamente
(volta ao normal) apds horas e dias. Acomete principalmente
as palpebras e labios. Quando afeta a laringe, é conhecido
popularmente como “edema de glote”. Normalmente o an-
gioedema nao coca, mas pode causar dor e alteracao de sen-
sibilidade, parecida com uma “dormeéncia”.

As causas sao variadas, como: medicamentos, alimentos,
picadas de insetos, contrastes iodados, entre outras. Nem
sempre o angioedema é de origem alérgica. Em situacoes
mais raras, pode ser devido a uma imunodeficiéncia, como no
caso do Angioedema Hereditario.
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Doutor

0 que ¢ Angioedema
Hereditario”

rara, ainda pouco divulgada, de heranca autossomica

dominante, ou seja, os pais tém 50% de probabilidade de
passar a alteracdo genética [mutacdo) para seus filhos. Nao é
uma alergia e sim um defeito do sistema imune (imunodefici-
éncial, que resulta na producdo exagerada de uma substéncia
chamada bradicinina.

Caracteriza-se por crises de inchaco recorrente, grave,
localizado, podendo ser desfigurante, acometendo nao sé a
pele, como também drgaos internos, como a mucosa do in-
testino, levando a uma dor intensa e a aumento do volume
abdominal. Durante uma mesma crise, o paciente pode apre-
sentar edema em diferentes partes do corpo, por exemplo,
inchar o braco e ter dor abdominal simultaneamente.

A doenca tem esse nome

Q ngioedema Hereditdrio (AEH] é uma doenca genética,

por causa dos seus efei-
tos: alteracao dos vasos
sanguineos (angio), causan-
do inchaco (edema) e por
ser transmitida genetica-
mente (hereditario).
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inibidor de C1 (C1-INH]J,
Otambém denominado inibi-

dor de Cl-esterase, é uma
importante proteina reguladora
de diversos sistemas do organis-
mo humano. Em condicoes nor-
mais, o inibidor de C1 regula estes
sistemas, inibindo sua ativacao
excessiva.

Quando ocorre a deficiéncia da
quantidade e/ou da funcao do ini-
bidor de C1, hd uma ativacao des-
controlada desses sistemas, com
consequente producao de subs-
tancias pro-inflamatérias, princi-
palmente Bradicinina, resultando
em vasodilatacao, aumento da
permeabilidade dos vasos e ede-
ma (“inchaco”).
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Doutor

quais o os tipos de AEH!

O Angioedema Hereditario (AEH) pode ser dividido em dois
grupos:

Grupo 1. Com deficiéncia do inibidor de C1 (relacionado a mu-
tacdes no gene SERPINGT, que codifica o inibidor de C1):

B AEH Tipo I (80 a 85% dos casos) - producao insuficiente
do inibidor de C1 com consequente deficiéncia quantitativa;
B AEH Tipo Il (15 a 20% dos casos) - producdo normal e
defeito na funcao do inibidor de C1.

Grupo 2. Com inibidor de C1 normal (relacionado a mutacdes
em outros genes):

no gene F12, que codifica o fator XII (FXIl) da coagulacao;
no gene da Angiopoietina 1 [ANGPT1;

no gene do Plasminogénio (PLGJ;

no gene do Cininogénio 1 (KNG1).

Existem situacoes onde, apesar de familiares serem acome-
tidos, 0 gene responsavel pela doenca ainda nao é conhecido.
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Doutor,

quais 5o os simtomas do AEH?

AEH caracteriza-se por crises recorrentes de edema na

pele e/ou drgdos internos. Pode ocorrer em qualquer

parte do corpo, mas em especial nas maos, pés, face,
palpebras, boca, lingua e 6rgaos genitais. E um inchaco que
nao coca, nao déi nem deixa a pele vermelha ou empolada.
As crises podem aparecer rapidamente ou evoluir em horas e
persistir por 2 a 6 dias.

Alguns pacientes podem apresentar uma vermelhidao
discreta na pele, descrita como eritema marginatum, que
tem contornos sinuosos e centro claro. Este aspecto aparece
antes de ocorrer o inchaco, sendo chamado de prédromo.

As crises podem afetar também a mucosa de érgaos in-
ternos, mais comumente intestinos e laringe. O edema das
alcas intestinais tem como sintomas dor abdominal, nause-
as, vomitos, diarreia e/ou prisdo de ventre. Casos graves po-
dem evoluir para obstrucao intestinal, simulando um abd6-
men agudo cirdrgico. Ndo é incomum que sejam realizadas
cirurgias desnecessarias.

Quando a laringe é acometida (edema de glote), ha risco
de morte por asfixia. Se nao tratados adequadamente, os
registros mostram a possibilidade de desenvolver asfixia em
25-40% dos casos.
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Sinais e sintomas na pele:

B Edema na face: inchaco e

formigamento;

B Edema de bracos, pernas, maos e
pés: inchaco, formigamento, limitacao
dos movimentos.

Sinais e sintomas quando acomete 6rgaos internos:

B Edema na laringe: dificuldade para engolir,

inchaco de toda boca (incluindo lingua, céu da
boca e Uvula) e do pescoco, rouquiddo e falta
de ar;

B FEdema abdominal: dores na barriga, célica,
vomito, diarreia e desmaio:
B Edema em bexiga: retencdo urinaria.

Sinais e sintomas que falam CONTRA o diagndstico
de Angioedema Hereditario:
B Presenca de coceira ou urticaria;
B  Melhora com antialérgico ou corticoide;
B  Melhora muito réapida do edema, em menos
de 24 horas.
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Doutor,

qual exame devo fazer para
saber se eu tenho AEH?

sagem do C4 no sangue, uma proteina do sistema do

complemento. No AEH, por deficiéncia do inibidor de
C1, a dosagem de C4 no sangue estad diminuida, na maioria
das vezes, mesmo fora das crises. Contudo, casos raros (5%)
podem apresentar a dosagem de C4 normal fora da crise,
sendo indicado repetir o exame durante uma crise. E um exa-
me de triagem e ndo define o diagndstico.

Se o C4 estiver diminuido, a proxima etapa é a dosagem da
quantidade (quantitativa) do inibidor de C1 no sangue. Se esti-
ver diminuida, confirma o diagnéstico de AEH tipo 1: AEH com
deficiéncia quantitativa do inibidor de C1, 0 mais frequente.

Se a dosagem quantitativa do inibidor de C1 estiver nor-
mal ou aumentada, o préoximo passo é a avaliacao da funcao
(teste funcional) do inibidor de C1. Se estiver diminuida, é
confirmado o diagndstico de AEH tipo 2: AEH com deficién-
cia funcional do inibidor de CT.

Em algumas situacdes o exame genético pode ser Util,
mas nao é obrigatério. Este exame ndo é amplamente dis-
ponivel.

QOutro grupo de AEH é classificado como AEH com ini-
bidor de C1 normal. As pessoas que tém este tipo de AEH

Q o suspeitar de AEH, o exame laboratorial inicial é a do-
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tém todos 0s exames acima citados normais: C4, inibidor de
C1 (quantidade e funcado). Nestes casos, o exame genético é
fundamental para o diagndstico.

Atualmente, sao conhecidas 4 mutacdes genéticas e o
diagndstico é realizado em centros de referéncia em AEH.
Porém, alguns casos de AEH ndo apresentam nenhuma
dessas 4 mutacoes, sendo classificados como AEH de ori-
gem desconhecida.
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Doutor,

0 qUe provoca a crise!

das por diversos fatores, tais como: emocionais (medo,
perda de um ente querido), traumas [tratamentos den-
tarios, cirurgias, procedimentos médicos), medicamentos,
alteracoes hormonais, entre outros.
Entretanto, nem sempre o fator que desencadeia o edema
pode ser identificado, principalmente nas criancas.

Q s crises de AEH podem ser espontaneas ou provoca-
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0 quadro abaixo esquematiza de forma didatica e resumida:

O que provoca a crise de AEH ?

A crises de edema (inchaco) podem ser provocadas por diversos fatores:

/ Estimulantes ou depressores do sistema nervoso central

Medicamentos

%Anti-hipertensivos do tipo inibidores da enzima de
conversao de angiotensina-IECA

Picadas de inseto, batidas, machucados
/ Cirurgias ou procedimentos odontolégicos

=== Exercicios de alto impacto, torgdes, luxacdes

Trauma .
\; Roupas, calgados ou acessérios que atritam a pele
:@ Encostar ou sentar em locais desconfortaveis
Movimentos repetitivos
> Medo
Estresse === Angustia
==} Ansiedade
Tristeza
Anticoncepcionais orais com estrogénio
Menstruagdo ou gravidez
Hormonal —
= Reposi¢cdao hormonal
Inflamagao/
Infecgao
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Doutor,

tenho que usar medicamento
em qualquer tipo de crise!

“inchacos” podem iniciar de forma leve e depois pro-

gredir para crises graves e ameacadoras a vida. Mesmo
que o sintoma nao seja grave, merece ser tratado, pois pode
interferir nas atividades e na qualidade de vida da pessoa. Por
exemplo, a mao direita edemaciada pode impedir que o indi-
viduo desempenhe sua funcao no trabalho.

O tratamento precoce também é importante para impe-
dir 0 agravamento e as consequéncias graves. E importante
esclarecer que o inchaco de maos e pés sao de menor risco
e que qualquer inchaco na face tem maior risco para a asfi-
xia. Por isso, todos os pacientes devem ter acesso a trata-
mento eficaz de crise de AEH, independente da gravidade e
frequéncia. Recomenda-se ter em maos pelo menos duas do-
ses da medicacao orientada pelo médico, para serem usadas
nestas situacoes, aliviando o sofrimento e evitando a morte.

S im. Todas as crises de AEH devem ser tratadas, pois os
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Doutor,

o AEH pode iniciar em
qualquer idade!

im, mas a grande maioria inicia até os 10 anos de idade.

Quanto mais cedo se manifesta, mais grave é a doenca.

As manifestacoes clinicas sao muito variaveis de

acordo com a idade. Nos bebés, o inchaco é mais raro e a

doenca pode manifestar-se pelo eritema marginatum, como

manchas avermelhadas na pele com formato de mapas, ou
ainda, por dor abdominal de repeticao.

Em mulheres, o aumento do hormdénio estrogénio, como
por exemplo, na puberdade, na menstruacao, durante a gra-
videz, em uso de anticoncepcionais ou por reposicao hormo-
nal na menopausa, pode iniciar ou piorar os sintomas de AEH.

Por outro lado, h& pessoas que nao tém sintomas por
toda a vida e podem apresentar edema de glote como na
primeira manifestacao clinica.

Por isso, o diagndstico precoce é importante. E recomen-
dado que todos os membros da familia sejam avaliados pelo
especialista, mesmo que nao tenham sintomas aparentes.
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Doutor
Se eu tiver uma crise,

quando devo procurar 0
pronto-socorro?

toinjetavel, em casa disponivel e consigo me autoaplicar?
Se a resposta é NAO: v4 ao pronto-socorro.

Se a resposta é SIM, “tenho medicacdo e consigo me
autoaplicar”, use e siga o esquema da préxima pagina.

0 esquema apresentado recomenda que, mesmo dispon-
do de medicacdo autoaplicavel, alguns tipos de edema, em
especial localizados em face, lingua, pescoco e abdéomen, sao
indicativos de que a pessoa deve procurar atendimento em
pronto-socorro.

D epende. Responda agora: tenho medicacao de crise au-
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Tenho medicacao subcutanea em casa

para crise e consigo me autoaplicar?

NAO
Edema face,
regido cervical, B Usar medicagdo  —> Pronto Socorro
/' abdome
SIM

I

Edema tronco ou
extremidades Hooo Usar medicacio Aguardar

resolugdo
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Doutor,
a dor na barriga pode ser

lm sintoma’ Sempre que el
tiver dor na barriga devo ir
40 pronto-socorro!

abdominais que causam dor intensa, nauseas, vomitos

e diarreia, podendo levar ao acUmulo de liquido dentro
do abdomen. Estas crises podem simular situacdes graves,
resultando em cirurgias desnecessarias, porque 0s sintomas
podem ser confundidos com o abdémen agudo, como por
exemplo uma apendicite.

As crises abdominais graves necessitam tratamento especi-
fico, associado ao tratamento dos sintomas, como por exemplo
soro venoso, medicamentos para vémito e dor. Porisso, € indi-
cada a procura de atendimento em pronto-socorro. Recomen-
da-se que tenha um laudo médico e/ou cartdo de identificacdo
(ABRANGHE] e apresente na ocasido do atendimento.

Sim. As pessoas com AEH podem apresentar inchacos
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Doutor,

meus filhos podem ter AEH? Eles
devem fazer exames tambem!

isto ndo ocorre em 100% dos filhos. O AEH por deficiéncia

do inibidor de C1 [tipos | e ll}, pode afetar 50% dos filhos,
meninos ou meninas. A cada gravidez este risco é de 50%. Ja
0s casos com inibidor de C1 normal sao mais comuns no sexo
feminino, por serem desencadeados por hormdnios, embora os
homens também possam ter sintomas.

Nas familias que apresentem um diagnéstico de AEH com
deficiéncia de inibidor de C1 de seus parentes, com sintomas
ou nao, devem ser investigados o mais precocemente possivel.

O diagnostico pré-natal pode ser considerado quando uma
mutacao ja foi detectada. Porém, ha riscos neste procedimento.
Ha uma gravidade varidvel da doenca entre familias diferentes
e entre parentes de uma mesma familia, sem uma associacao
direta entre o defeito genético e a gravidade clinica do AEH.

Sim. Os filhos também podem apresentar a doenca, mas
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Doutor
na minha fomilia ninguém

tem AEH. Eu posso ser o
primeiro caso!

caracteristicos do AEH e suas dosagens de inibidor

de C1 e C4 sao baixas, mas nenhum de seus familia-
res tem sintomas semelhantes, vocé pode ser o primei-
ro portador de uma nova mutacdo em sua familia, no gene
SERPINGI, que produz o inibidor de C1, levando a sua de-
ficiéncia. Estima-se que 25% dos casos de AEH com de-
ficiéncia de C1 sejam causados por novas mutacoes.
Porém, se vocé tem sintomas de AEH com inibidor de C1
normal, sem histdria familiar, pode ser devido ao fato de que
grande parte dos portadores de AEH-F12 do sexo masculino
sejam assintomaticos, podendo “mascarar” a presenca da
doenca. Ou ainda, é possivel que vocé tenha mutacoes em
outro gene causador do AEH [Angiopoietina 1, Plasminogénio,
Cininogénio 1 ou outro gene ainda ndo conhecido).

S im, isso é possivel. Se vocé tem os sintomas clinicos

28 | Doutor, eu tenho Angioedema Hereditario



@ AFETADO
@ NAO AFETADO

PAI MAE NAO
AFETADO AFETADA

FILHO FILHA NAO FILHO NAO FILHA
AFETADO AFETADA AFETADO AFETADA
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Doutor
 possivel Uma mesma

familia apresentar diferentes
{ipos de AEH?

0 pai ou a mae tiver a mutacao, hd 50% de chance de
que esta seja transmitida para o filho.

O AEH é considerado uma doenca rara, pois acomete
menos de 1% da populacao. Portanto, a probabilidade de
que membros de uma mesma familia apresentem diferentes
tipos de AEH é muito pequena, mas nao é impossivel.

O AEH é uma doenca autossdomica dominante, ou seja, se
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Doutor,
quando jd existem (asos

na familia, a partir de que
Idade devo suspeitar que
Ima crianca tenha AEH!

tico de Angioedema Hereditario, devemos ter uma atencao
especial as criancas.

Apds o nascimento, o diagndstico é feito com os mesmos
exames utilizados para os adultos. No primeiro ano de vida, os
resultados podem ser duvidosos em funcao da imaturidade do
sistema imunoldgico. Assim, o diagnostico definitivo é dado apds
um ano de idade. O que se recomenda é que 0s exames para
diagndstico sejam feitos antes do primeiro ano de vida e, inde-
pendente do resultado, devem ser repetidos ap6s o primeiro ano
para confirmar ou afastar o diagnéstico.

Todas as criancas que possuem parentes proximos ou pais
com a doenca devem ser consideradas portadoras, até que os
exames mostrem o contrario.

Quando se fala de familias que tém pessoas com o diagnds-
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Doutor
5 a5 dosagens de (4 e do
inibidor de Cf estiverem

alteradas, @ preciso repetir
estas dosagens durante o
tratamento!

tratamento em longo prazo, pois o acompanhamento
do tratamento da doenca seréa realizado pela clinica,
ou seja, pela avaliacdo da frequéncia e gravidade das crises.
Além disso, durante as crises, as concentracoes do C4 ou do
inibidor de C1 nao modificarao a escolha do tratamento ou o
tipo de medicacao a ser utilizada
Concluindo, uma vez confirmado o diagndstico de AEH,
nao ha necessidade de acompanhamento laboratorial do ini-
bidor de C1 e de C4 durante o tratamento a longo prazo, ou
mesmo nas crises.

N do ha necessidade de repetir os exames durante o
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Doutor,

00sso ter AEH mesmo com
exames normais!

os valores e funcao do inibidor de C1 normais, inicial-

mente chamado de AEH tipo lll. Neste caso, os sintomas
sao semelhantes aos apresentados pelas pessoas com defi-
ciéncia do inibidor de C1. Possuem histéria familiar, porém, o
inibidor de C1 é normal.

Posteriormente, algumas mutacoes foram associadas a este
tipo de AEH como a mutacao no gene do Fator XIl da coagulacao,
genes do Plasminogénio, da Angiopoietina 1 e Cininogénio 1.
Ainda ha casos onde o gene causador do AEH nao é conhecido.

S im. Em 2000, foi descrito o Angioedema Hereditario com
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Doutor
10 AEH com exames normais,

05 desencadeantes de rise
5010 05 mesmos!

ante mais importante é o estrégeno. Por isso,

este tipo de angioedema ja foi “apelidado” de AEH
estrégeno-dependente, visto que ocorre mais no sexo femini-
no. Algumas mulheres apenas desenvolvem a doenca ao usar
anticoncepcionais contendo estrégenos. E importante ressal-
tar que os mesmos fatores desencadeantes do AEH com de-
ficiéncia do inibidor do C1 podem também podem ocasionar
sintomas neste grupo.

N o AEH com inibidor de C1 normal, o desencade-
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Doutor
quais o5 medicamentos

disponivels para o tratamento
das crises de AEH!

que foram aprovados no Brasil, sdo: concentrado do ini-
bidor de C1 esterase humano e icatibanto.

O concentrado de inibidor de C1 é um medicamento injeta-
vel, utilizado por via venosa. Pode ser usado em qualquer idade
e a dose deve ser calculada de acordo com o peso corporal.
Este medicamento repde o inibidor de C1, enzima deficiente no
Angioedema Hereditario com déficit do inibidor de C1.

O s medicamentos que podem ser utilizados nas crises e
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O icatibanto € um medicamento para uso por via subcuta-
nea (na gordura debaixo da pele) e preferencialmente na re-
gido abdominal. Normalmente, uma dose é suficiente, mas o
medicamento pode ser administrado por até trés vezes, com
intervalos de pelo menos seis horas, no periodo de 24 horas.
Esta medicacdo bloqueia o receptor da bradicinina, que ¢ a
principal substancia responsavel pelo surgimento do edema.
Atualmente, esta liberado também para criancas acima de
dois anos e, neste caso, a dose deve ser calculada de acordo
com o peso corporal.

Os efeitos colaterais com esses medicamentos sao raros.

O plasma fresco sé deve ser utilizado em caso de crise
quando ndo estiverem disponiveis um dos dois medicamen-
tos acima indicados. Isso porque existe o risco, ainda que
nao seja muito comum, de haver uma piora do quadro apos o
uso, ou de alguma reacao pela transfusao. Quando o plasma
fresco é infundido, o paciente recebe o inibidor de C1, mas
também recebe outras substéncias e, por isso, pode piorar
a crise. Embora haja cuidados, com o uso de plasma fresco
pode ocorrer a transmissao de algum agente infeccioso. O
plasma fresco pode ser usado em qualquer idade.

Além destes medicamentos, outro inibidor de C1 esterase
humano, concentrado de C1 esterase recombinante e inibidor
de calicreina injetavel j& estao disponiveis em outros paises,
mas ainda nao foram aprovados no Brasil.

Os medicamentos que sao comumente utilizados na pre-
vencao das crises de AEH, como andrégenos (danazol) e
agentes fibrinoliticos (4cido tranexamico) NAO devem ser uti-
lizados para tratar crises, pois nao funcionam e atrasam o
tratamento adequado.
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Doutor
0 que @ tratamento

preventivo ou profilaxia
de longo prazo!

AEH ¢é realizado para evitar o aparecimento das crises de

inchaco, quando a doenca nao esta controlada adequada-
mente. Neste caso, utilizam-se medicamentos diariamente, em
doses determinadas pelo médico que acompanha o paciente.

No Brasil, o tratamento é realizado com hormonios mas-
culinos atenuados ou antifibrinoliticos, sob a forma de com-
primidos. Vale lembrar que andrégenos e antifibrinoliticos nao
devem ser usados para tratamento de crises.

Em outros paises, o medicamento mais utilizado é o con-
centrado de inibidor de C1 injetavel, sendo administrado de
duas a trés vezes por semana, por via venosa ou subcutanea.

Recentemente foi aprovado um novo medicamento para
uso subcutaneo, que bloqueia a calicreina, que é um outro me-
diador importante no desenvolvimento do angioedema.

Porém, essas formas de tratamento ainda nao estao apro-
vadas em nosso pais.

O tratamento preventivo ou profilaxia de longo prazo no

37 | Doutor, eu tenho Angioedema Hereditario



Doutor,
0 que @ tratamento

Dreventivo ou profilaxia de
(urto prazo!

AEH consiste no uso de medicamentos antes da realiza-
cao de alguns procedimentos que possam desencadear
crises de inchaco. Os tratamentos dentarios, principalmente
extracao dentaria, bem como aqueles que envolvem a mani-
pulacao da boca e garganta, tais como endoscopia digestiva
alta, broncoscopia e intubacao, sao os que provocam crises
com mais frequéncia.
O concentrado do inibidor de C1 esterase por via venosa
é indicado na profilaxia em curto prazo, uma hora antes do
procedimento. Quando o concentrado nao esta disponivel,
utiliza-se o plasma fresco congelado, ou ainda, os hormonios
masculinos atenuados. Esses Ultimos sdo administrados por
via oral e devem ser iniciados cinco dias antes e mantidos por
dois a trés dias apds o procedimento. As doses utilizadas sao
maiores que aquelas na profilaxia de longo prazo.

O tratamento preventivo ou profilaxia de curto prazo no
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Doutor,

0 tratamento da (rianca é
iqual ao do adulto”

No Brasil, nos casos em que ha necessidade de trata-

mento preventivo de longo prazo, da-se preferéncia aos
agentes antifibrinoliticos (4cido tranexdmico). Os andrégenos
atenuados (danazol) devem ser evitados, j& que podem provo-
car efeitos colaterais importantes como reducao do cresci-
mento e baixa estatura. Em outros paises, o concentrado de
inibidor de C1 é o tratamento mais utilizado, por sua eficacia
e seguranca.

Para tratamento das crises estd indicado o concentrado
do inibidor de C1, em qualquer idade e icatibanto, nas crian-
cas a partir de 2 anos. O plasma fresco congelado ¢ a alter-
nativa, quando nao hé disponibilidade desses medicamentos.

O tratamento do AEH na crianca difere pouco do adulto.
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Doutor
(0Mmo agem o5 androgenos

(danazol)? Qualquer um pode
usar! Quais cuidados devo ter
00 usd-lo!

producao do inibidor de C1. O uso deste medicamento

deve ser feito a critério médico, nao sendo indicado em
criancas, gestantes, bem como em portadores de algumas
doencas do figado. O uso de andrdgenos requer acompanha-
mento cuidadoso e, a cada seis meses, devem ser realizados
exames de laboratdrio para controle de possiveis efeitos co-
laterais da medicacdo. Uma vez por ano, é indicada a realiza-
cado de exame de ultrassonografia do figado.

O s andrdégenos (danazol] atuam no figado aumentando a
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Doutor,

5 ol nunca tive edema de
glote, tenho risco de ter!

glote estdo sob risco de apresenta-lo, em virtude das

crises de inchaco recorrentes e muitas vezes imprevisi-
veis. Aproximadamente metade dos pacientes diagnosticados
com Angioedema Hereditario tém risco de apresentar edema
de glote alguma vez na vida.

O inchaco na glote tem a caracteristica de se instalar pro-
gressivamente e mais lentamente do que os edemas de causa
alérgica, levando em média de 8 a 12 horas para ter o edema
maximo da glote. Por isso, é muito importante reconhecer os
primeiros sinais como desconforto para engolir, rouquidao,
alteracao na voz, sensacao de aperto na garganta e inchaco
no fundo da boca.

Se o tratamento para alivio das crises indicado pelo seu
médico for iniciado logo que os primeiros sintomas aparece-
rem, o edema na glote poderd ser revertido. Por isso, é im-
portante seguir o plano de emergéncia tracado pelo médico,
logo que o inchaco inicie.

S im. Pessoas que tem AEH, que nunca tiveram edema de
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Doutor,

0SS0 aplicar s
medicamentos de crise!

Sim. Se vocé tiver em maos medicamento de autoaplicacao
para crise (icatibanto ou concentrado de inibidor de C1) e conhece
a técnica de aplicacao, pode e deve aplicar o medicamento na crise
0 mais cedo possivel. O tratamento precoce e adequado é capaz de
promover alivio rapido e evitar que a crise se agrave. A ocorréncia
de dor abdominal nao impede a aplicacao do icatibanto.

Resumidamente, o passo a passo para injecao de icatibanto,
que é de uso subcutaneo é o seguinte:

(1) Primeiro lave as maos com
dgua e sabao. Retire da embalagem a
seringa preenchida e a agulha (que esté
em uma capa protetora). Ambas estdo
com selo de seguranca, o qual deve ser
removido. Com firmeza e cuidado, ros-
queie a seringa na agulha, removendo-a
de sua capa protetora ao puxar a serin-
ga [sem puxar o émbolo).
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(2) Escolha o local da injecao
fazendo uma dobra de pele em seu
abdémen [uns 5-10 cm abaixo do
umbigo e pelo menos 5 cm de qual-
quer cicatriz. Limpe essa drea com
um algodao embebido em alcool e
espere secar.

(3) Mantendo a seringa em uma
das maos, use a outra mao para se-
gurar a dobra da pele. Rapidamen-
te insira a agulha nessa dobra, mas
aperte lentamente o émbolo da
seringa. Até que todo o liquido seja
injetado pode levar 5 a 8 minutos.
Solte a pele e gentilmente retire a

agulha.

Para preparacao da injecao de Concentrado de inibidor

de C1, que é de uso endovenoso:

(1) Primeiro retire o selo da
embalagem do dispositivo de trans-
feréncia (Mix2Viall. Empurre-o para
baixo sobre o frasco-ampola di-
luente para inserir o adaptador azul
a tampa de borracha desse frasco.
Remova o “Mix2Vial” puxando-o
verticalmente para cima. Assegqu-
rar que somente a embalagem seja
retirada e ndo o dispositivo "Mix-
2Vial".

=
(

/
|
\/

) C 0l

(2) Coloque o frasco-ampola
do produto sobre uma superficie
plana e firme, e invertendo o frasco
de diluente com o dispositivo “Mix-
2Vial”, empurre-o para baixo. Apos
insira o adaptador transparente ao

e

-

—
\

43 | Doutor, eu tenho Angioedema Hereditario



frasco-ampola do produto, o diluente fluird automaticamente para o
frasco-ampola do produto. Depois desconecte o conjunto, separan-
do-o em duas partes e descarte o frasco-ampola de diluente com o
adaptador azul do "Mix2Vial". Gire suavemente o frasco-ampola do
produto com o adaptador transparente conectado até que a subs-
tancia seja completamente dissolvida. Nao agite.

(3) Insira ar em uma seringa va-
zia e estéril e mantendo o frasco-am-
pola do produto na posicao vertical,
adapte a seringa ao encaixe do "Mix-
2Vial”. Injete o ar no frasco-ampola do
produto e mantendo o émbolo da se-
ringa pressionado, inverta o sistema
de cabeca para baixo e aspire a solu-
cao para dentro da seringa puxando o
émbolo lentamente para tras. Desco-
necte o adaptador "Mix2Vial” transpa-
rente da seringa e a seringa estéa pron-

ta para a aplicacao da medicacao endovenosa. Nao esqueca de
descartar seringa e agulha em um recipiente especifico para
materiais cortantes.
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Doutor
quais cuidados devo ter

em caso de cirurgia @
procedimentos dentarios!

anto cirurgias como procedimentos dentarios podem
desencadear crises de angioedema. Entdo, vocé deve
informar ao cirurgiao e ao dentista sobre a sua doenca.
Eles precisam ter conhecimento sobre o Angioedema Heredi-
tario e estar orientados com relacdo ao tratamento e conduta,
no caso de vocé ter uma crise decorrente do procedimento.
Os inchacos associados a esses procedimentos geralmente
ocorrem dentro de 48 horas.

0 médico pode prescrever medicamentos para prevenir as
crises. Porém, mesmo fazendo uso de medicacdes, os ede-
mas podem ocorrer. Por isso, vocé precisa permanecer em
observacdo apds o procedimento e o tratamento para as cri-
ses deve estar disponivel.

Lembre-se:
Consulte seu médico e tenha sempre com

vocé as orientacoes sobre o tratamento do
Angioedema Hereditario.
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Doutor,
quais cuidados devo ter

Dara fazer um exame de
endoscopia ou de colonoscopia!

médico alergo-imunologista deve ser avisado. Além disso,
vocé deve informar ao profissional que realizard o exame
ou procedimento que vocé tem Angioedema Hereditario.

No caso da endoscopia ou da colonoscopia, é importante
que se faca profilaxia, devido ao risco de edema. O ideal é que
essa profilaxia seja realizada com concentrado de inibidor de C1,
uma hora antes do procedimento, tanto em criancas como em
adultos. Caso este medicamento nao esteja disponivel, pode-se
utilizar andrégenos (danazol] ou agentes antifibrinoliticos (acido
tranexamico), iniciados 5 dias antes do procedimento e mantidos
por 2 a 3 dias apds.

Caso nenhum destes medicamentos esteja disponivel, o plas-
ma fresco congelado pode ser uma opcao, devendo ser utilizado
uma a duas horas antes do procedimento. Independentemente
da profilaxia utilizada, € importante que duas doses da medicacao
para o tratamento da crise de angioedema estejam disponiveis.

E 5 empre que um exame ou procedimento forem solicitados, o
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Doutor,

DOSSO praticar espore!

rios beneficios a salde fisica e mental, melhorando a

qualidade de vida. Assim que o AEH seja diagnosticado,
é importante tranquilizar e encorajar para que tenha um esti-
lo de vida o mais normal possivel.

Contudo, a maioria das crises de Angioedema Heredita-
rio ocorre de maneira imprevisivel e o trauma e estresse fi-
sico podem ser fatores desencadeantes de crises. Por isso,
a pratica de atividades fisicas de alto impacto (como artes
marciais, esportes radicais) ou que exijam desempenho fisico
de alto rendimento ou mesmo passatempos onde o risco de
trauma é elevado, devem ser desencorajados.

S im. A prética regular de atividades fisicas promove va-
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Doutor,

quais medicamentos devem Ser
evitados para quem tem AEH!

Hormaénios Estrogénios (estrégenos)

B Anticoncepcionais orais e reposicao hormonal com estro-
génio.

B Medicamentos anti-androgénios, utilizados no tratamento
do cancer de prostata: terapia hormonal com dietilestilbestrol ou
estramustina.

Anti-hipertensivos

B [nibidores da ECA: captopril, cilazapril, enalapril, lisinopril,
ramipril, perindopril, e trandolapril. Estes medicamentos sao
contraindicados.

B Antagonistas do receptor de angiotensina Il [ARA Il]): can-
desartana, irbesartana, losartana, olmesartana, telmisartana, e
valsartana. Estes medicamentos devem ser usados com cautela.

Antidiabéticos
B Grupo das gliptinas: sitagliptina, vildagliptina, saxagliptina,
alogliptina e linagliptina.

E importante ler cuidadosamente a bula dos medicamentos
para conferir os componentes, pois podem estar associados entre
si ou a outros medicamentos em uma Unica formulacao. Na duvi-
da, consulte seu médico.
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Doutor
qual o melhor

metodo anticoncepcional
para quem tem AEH?

AEH sao aqueles que nao desencadeiam nem fazem au-
mentar a frequéncia e gravidade das crises.

Os contraceptivos que contém estrogénio em sua formu-

lacdo, sejam na forma de pilula oral ou outras apresentacoes,

tais como: injetavel, patch, anel vaginal, DIU com estrogénio,

O s melhores métodos anticoncepcionais para quem tem
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sdo contraindicados. As pilulas ou dispositivos que contém
apenas progesterona em sua composicao sao 0S mais reco-
mendados.

Os dispositivos intrauterinos (DIU) com ou sem proges-
terona, sdo bem tolerados e a colocacao geralmente é bem
segura, nao havendo necessidade de profilaxia com medi-
camentos antes da insercao. Entretanto, a medicacao para
tratamento de crise, caso ocorra, deve estar disponivel. O DIU
com progesterona também pode ser bem recomendado.

Os métodos de barreira mecéanica, como o preservativo
masculino e feminino; de barreira quimica, os espermatici-
das e as esponjas, e de barreira mista, o diafragma e o capuz
cervical, também sao seguros.

Em relacdo a contracepcdo pés-coital de emergéncia (pi-
lulas do dia seguinte] sdo recomendadas aquelas que contém
progesterona em sua composicdo. Estdo disponiveis no co-
mércio e podem ser bem toleradas.
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Doutor,

a mulher com AEH
pode engravidar’

seu médico para que ele possa sugerir opcoes de tra-

tamento mais seguras. Ele ird orientad-la quanto a in-
fluéncia da gravidez no tratamento e nas crises. A gravidez
pode alterar a frequéncia das crises, porém geralmente a
gravidade nao se altera.

Em caso de gravidez ndo planejada, marque com o mé-
dico assim que estiver em posse do diagnostico. Ele podera
orienta-la sobre a suspensdo, substituicao ou manutencao
dos medicamentos.

ES im. Se vocé esta planejando engravidar, converse com

IMPORTANTE:

nao suspenda nenhum medicamento
sem orientacdo médica.

0 acompanhamento durante a gestacao e a orientacao
no periodo que antecede o parto sdo fundamentais. Além
disso, a gravida deve ser orientada sobre a possibilidade da
ocorréncia da doenca nos filhos.
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Doutor,
qual o melhor tipo de

parto para uma mulher
que tenha AEH!

cia do obstetra. Em tese, o parto normal é mais ade-
quado, uma vez que a cesarea é uma cirurgia, podendo
gerar situacdes que agravam a doenca.

O parto deve ser realizado em ambiente hospitalar, com
suporte adequado para atendimento rapido das crises e de
preferéncia com disponibilidade do concentrado do inibidor
de C1, que é o medicamento de primeira escolha para pre-
vencao e tratamento da crise durante a gravidez e parto. A
anestesia peridural é segura para o procedimento.

Apesar do estresse e do trauma mecanico serem gatilhos
para as crises, poucas mulheres apresentam angioedema
durante o trabalho de parto e no parto. O periodo mais preo-
cupante é o pés-parto, porisso é importante que a alta hospi-
talar ocorra apés 72 horas, para observacao clinica e pronto
tratamento se necessario.

Q indicacdo do tipo de parto é uma decisao de competén-
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Doutor,

mulheres com AEH podem
fazer reposicdo hormonal!

pausa é realizada principalmente com o uso de estro-
genos, 0s quais agravam o quadro clinico de AEH.
Outras medicacoes que nao contém estrogénio poderao

N ao, porque a reposicao hormonal indicada na meno-

ser utilizadas a critério do ginecologista, em decisao conjunta
com o alergista/imunologista.
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Doutor,

¢ possivel e indicado fazer
diagnostico pre-natal?

Hereditario é realizado através de puncdo para bidpsia de
vilosidades coridnicas ou amostra de liquido amnidtico.
Entretanto, esta conduta pode resultar em risco maior de
ocorrer um aborto espontaneo ou interrupcao da gestacdo.
Assim, embora haja a possibilidade de diagndstico pré-natal,
este exame deve ser realizado em situacoes excepcionais ou
especificas, sob rigorosa orientacdo do alergista/imunologista.

Sim, é possivel. O diagnostico pré-natal de Angioedema
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Doutor
mulheres gravidas ou

amamentando podem fazer
150 de medicacdo para o
controle das crises de AEH!

parto e amamentacao é indicado o uso do inibidor de
C1 e, quando nao estiver disponivel, plasma fresco
congelado pode ser administrado.

Medicacdes utilizadas no tratamento de longo prazo
de AEH, como os andrégenos atenuados, devem ser inter-
rompidos j& no planejamento da gravidez para evitar riscos
indesejaveis da medicacdo no feto. O uso do acido tranexa-
mico durante a gestacao e na amamentacao deve ser indi-
vidualizado. O icatibanto pode ser usado em caso de crise
durante a amamentacao, sendo recomendado um intervalo
de 12 horas entre a aplicacao da medicacao e a mamada.

Sim. No tratamento das crises durante a gestacao,
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Doutor
e possivel, atraves da

fertilizacdo /7 mifrg saber se
0 embrido apresenta alquma
alteracdo genetica?

cas de fertilizac&o (reproducao) /in vitro, tornou-se pos-
sivel detectar alteracoes genéticas antes da transferén-
cia do embriao para o Utero materno.

Assim, apenas embrioes sem o tipo de alteracao pesqui-
sada serao transferidos. Essa técnica é chamada Diagnostico
Pré-Implantacional (PGD) e, dependendo do histérico do casal,
permite pesquisar diversos tipos de doencas, dentre elas o AEH.

Para a realizacao do PGD é necessario que a pessoa com
AEH tenha realizado previamente o exame genético, assim
como o aconselhamento genético com médico geneticista.

C om o avanco dos exames genéticos associado as técni-
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Doutor,
4 menarca, a menopausa,

a menstruacdo e a TPM
influem no AEH!

im. As alteracoes hormonais que ocorrem nos periodos
da menarca, TPM, menstruacao e menopausa podem
influenciar na evolucao do AEH.

Em algumas mulheres, o inicio dos sintomas se correla-
ciona com a menarca (primeira menstruacao).

No periodo pré-menstrual e na TPM ha maior predispo-
sicao as crises pela elevacao dos niveis de estrogénio, um
hormonio sexual feminino produzido pelos ovarios, que leva a
alteracoes na via da bradicinina.

Na menopausa, hd uma tendéncia para diminuicao das cri-
ses em funcao da queda dos niveis de estrogénio. No entanto,
algumas mulheres podem permanecer inalteradas devido a
diminuicao de andrdgenos, que sao considerados hormaonios
protetores. Em suma, a evolucdo do AEH na menopausa é va-
ridvel: a maioria das mulheres melhora os sintomas, embora
em menor escala algumas permanecam inalteradas ou mais
raramente piorem os sintomas.
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Doutor,
5 ol tiver cdncer, posso fazer

0 tratamento normalmente
(quimioterapia, radioterapia,
hormonios)’

radioterapia pode ser feito nas pessoas que tem AEH.

Caso haja necessidade de uso de horménios, ndo é indi-
cado o uso de estrogénios. A decisdo sempre deve ser tomada
em conjunto entre o oncologista e o alergista/imunologista.

Sim. O tratamento do cdncer com quimioterapia e/ou
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Doutor,
D0sso fazer procedimentos esteticos

(botox, implante mamdrio ou
preenchimento facial)

desencadear crises de angioedema. Portanto, se pude-

rem ser evitados, ¢ melhor. Mas, se o impacto emocio-
nal for importante, é recomendada a orientacao dos riscos e
dos medicamentos preventivos e, se for o caso, para crises.

D epende. Estes procedimentos podem ser cirlrgicos e



Doutor,

D0sso colocar piercing? Posso
fazer tatuagem’

maticos e podem causar crises de angioedema. O

piercing causa trauma nao apenas na colocacao, mas
posteriormente, com o uso didrio e recolocacao. Portanto,
nao é indicado que pessoas com Angioedema Hereditario
facam tatuagens e coloquem piercings.

N do é recomendavel. Estes procedimentos sao trau-
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Doutor

 pessoa com AEH tem
direitos especiais, como
desconto no imposto de
renda, gratuidade na
passagem, aposentadoria por
invalider ou ter vantagens na
(ompra de um carro’

ciais como desconto no imposto de renda, gratuidade na

O AEH nao é uma doenca considerada com direitos espe-
passagem, aposentadoria por invalidez ou vantagens na

compra de um carro, pois apesar de grave, nao causa defici-
éncia fisica.

0 quadro a seguir mostra as situacdes de salde que estdo
incluidas nestes beneficios.
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BENEFICIO SITUACOES CONTEMPLADAS

Imposto Tuberculose ativa, alienacao mental, escle-

de Renda rose multipla, neoplasia maligna, cegueira,
hanseniase, paralisia irreversivel e incapa-
citante, cardiopatia grave, doenca de Parkin-
son, espondiloartrose anquilosante, nefro-
patia grave, estados avancados de doenca
de Paget, contaminacao por radiacao, HIV,
hepatopatia grave, fibrose cistica e doenca de
Alzheimer com alienacao mental.

Gratuidade A Constituicao de 1988 e o Estatuto do Ido-

na passagem so de 2003 concedem passagem gratuita ao
idoso com 65 anos ou mais, e também o di-
reito de transportar, com isencao de paga-
mento, uma crianca de até 5 anos, desde que
nao ocupe assento.

Aposentadoria 0 INSS concede aposentadoria por invalidez

por invalidez ao trabalhador permanentemente incapaz de
exercer qualquer atividade laborativa e que
também nao possa ser reabilitado em outra
profissao, de acordo com a avaliacao da peri-
cia médica do INSS.
0 INSS também concede aposentadoria para
pessoa com deficiéncia que define como aque-
la que tem impedimento a longo prazo, de na-
tureza fisica, mental, intelectual ou sensorial,
0s quais, em interacao com diversas barreiras,
impossibilita sua participacao plena e efetiva
na sociedade em igualdade de condicoes com
as demais pessoas.

Compra de O decreto n°® 8989 de 24 de fevereiro de 1995

um carro concede isencdo de IPI a deficientes fisicos,
visual, mental e autismo, estes definidos pelo
decreto n° 3298.
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Doutor,
0 pessoa que tem AEH

pode ser doadora de
rados ou de sangue!

transplantados, com excecao do figado, que é o princi-
pal responsavel pela producao do inibidor de C1.

A portaria 158 de 2016, que regulamenta as doacoes de
sangue no Brasil, ndo considera as imunodeficiéncias como
impedimento para doacao de sangue. O uso de derivados de
sangue, como plasma e concentrado de inibidor de C1, impe-
de a doacao por periodo de 12 meses e danazol por 6 meses.
Mas, na pratica, em geral os bancos de sangue ndo aceitam
pacientes de AEH como doadores.

Q s pessoas com AEH podem doar e receber 6rgaos
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Doutor
DOSSO tomar vacinas - febre

amarela, aripe, hepatite!
Tenho direito a fazer as
Vacinas como grupo de risco!

todas as vacinas oficiais previstas no calenda-
rio da Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) e
da Sociedade Brasileira de Imunizacées (SBIMJ, pois
infeccées podem ser “gatilhos” para crises. O AEH
estd incluido no grupo que tem direito a vacina aplica-
da gratuitamente no SUS, com o CID 10: D 84.1. A vaci-
nacao deve ser realizada em todos os postos de saude,
mediante a prescricdo médica especificando o motivo da
indicacao da vacina.
A vacina da febre amarela esta incluida no calendario
vacinal e ndo ha contraindicacao para sua aplicacao.

Sim. Pessoas com AEH podem e devem tomar

As vacinas contra hepatite A e B sao seguras e devem ser administra-
das. A vacina de hepatite B esta inclusa no calendario de vacinacdo do SUS
e se faz necessaria, porque muitas vezes durante o curso do Angioedema
Hereditario o paciente podera receber produtos derivados de sangue [plasmal.

Avacina da gripe pode e deve ser aplicada.
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Doutor,

a pessoa com AEH pode
ingerir bebida alcoolica?

quentes agentes desencadeadores de ataques de

AEH. Entretanto, muitos pacientes fazem relacao en-
tre a ingestao e o aparecimento da crise. Por precaucao,
0s pacientes que ja notaram relacdo clara entre a ingestao
da bebida e a crise, assim como aqueles que tém crises
graves necessitando de internacoes e tratamento intensi-
vo, devem evitar bebida alcodlica.

D epende. O alcool ndo estd incluido entre os mais fre-
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Doutor,
0 que ha de

110V0 no
tratamento do AEH!

10 anos. Inicialmente, havia o tratamento com a repo-

sicao do inibidor de C1 derivado de plasma disponivel
em outros paises ha aproximadamente 40 anos. No Brasil,
ha 9 anos foi introduzido o icatibanto, para o tratamento das
crises. Logo a sequir, o inibidor de C1 derivado de plasma
foi aprovado pela ANVISA. Desta forma, o tratamento das
crises ficou assegurado.

Com a necessidade de controlar as crises frequentes e
graves, foi iniciado o uso do inibidor de C1 profilatico, por via
venosa, administrado a cada 3-4 dias. Este tratamento nao
eliminou a ocorréncia das crises, porém, diminuiu bastante
a frequéncia. Uma situacao importante criada com este tra-
tamento foi a necessidade de puncao venosa em periodos
curtos. Assim, mais recentemente, tornou-se disponivel o

O tratamento do AEH tem evoluido bastante nos ultimos
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inibidor de C1 para uso subcutdneo com a mesma frequén-
cia que a aplicacao venosa. Esta forma permite que o pa-
ciente auto administre o medicamento, melhorando sua au-
tossuficiéncia e qualidade de vida.

Foi lancado recentemente outro produto que atua como
anti-calicreina e pode ser aplicado até uma vez por més
para prevenir as crises.

Estd em fase final de avaliacdo um medicamento para
uso oral, uma vez ao dia, podendo controlar as crises au-
mentando a dosagem. Ainda, outros medicamentos estao
em fase de testes e devem ser lancados nos préximos anos.

Isto significa que as possibilidades de tratamento do An-
gioedema Hereditario estdo ampliando e a indicacao deve
ser individualizada.
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Doutor
¢ (omum 0 aparecimento

de urticaria ou de outras
alergias!

das e elevadas na pele ([empolacdes), que costumam

cocar muito, sendo mais associadas ao angioedema de
origem alérgica. A incidéncia da urticaria e outras alergias
nas pessoas que tém AEH é a mesma da populacdo geral.
Entretanto, precedendo as crises de AEH, a pessoa pode
apresentar uma erupcao na pele sem coceira, de aspecto

serpinginoso e chamada eritema marginatum, que pode se
confundir com urticaria.

N do. A urticaria se caracteriza por erupcoes avermelha-

B Eritema marginatum
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Doutor
quais cuidados devo ter nas

Viagens, em especial, nas
Viagens de avido!

s viagens podem ocasionar estresse, que é uma das
Aprincipais causas da AEH. Por isso, é recomendado que

a pessoa se prepare com antecedéncia, planejando a
viagem de forma agradavel. Comecar fazendo viagens mais
curtas antes de tentar uma viagem longa seria o ideal.

A medicacao deve ser levada em qualquer viagem, em lo-
cal de facil acesso, tanto os medicamentos para prevencao,
como para uma possivel crise.

Em viagens longas, alguns cuidados podem ser Uteis,
como por exemplo, uso de roupas confortaveis, sem adere-
cos que possam causar traumas localizados. Evitar ficar sen-
tado por muito tempo. Levantar-se e movimentar-se duran-
te a viagem. Evitar roupas justas e de tecido sintético. O uso
de malas com rodinhas, sacolas e bolsas leves pode evitar o
edema de maos.

Em viagens de aviao, ou qualquer outro tipo de transpor-
te, os medicamentos devem ser levados na bagagem de mao
juntamente com a receita médica.

69 | Doutor, eu tenho Angioedema Hereditario



Doutor,

10 Brasil, quais 5o os centros
de tratamento do AEH?

mais préximo de sua residéncia, entre em

contato com o GRUPO DE ESTUDOS BRASI-
LEIRO EM ANGIOEDEMA HEREDITARIO através do
Facebook: [dgebraeh

Para localizar o centro de tratamento de AEH
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Doutor,

conselhos na internet e de
outros doentes ajudam’

Sim. Ainternet pode ajudar, desde que vocé procure sites
confiaveis.

0 Grupo de estudos Brasileiro em Angioedema Here-
ditario - GEBRAEH - criado em 2014, relne especialistas,
promovendo atividades direcionadas para o Angioedema
Hereditario. Realiza projetos educativos de esclarecimento
sobre a doenca, capacitando profissionais e Servicos de Re-
feréncia no Brasil.

A pagina do Facebook oferece uma interface de orienta-
cao e didlogo com o paciente:

https://www.facebook.com/gebraeh/
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A Associacao Brasileira de Portadores de Angioedema
Hereditario - ABRANGHE

E uma iniciativa de um grupo de pacientes criado em 2010,
dedicado a difusao do conhecimento e apoio aos portadores
da doenca, oferecendo orientacdo para diagndstico e trata-
mento para pacientes e fami-liares.

E importante que todo paciente com AEH seja associado
a ABRANGHE, pois realiza um cadastro nacional e emissao
de um cartao de identificacdo. Na web é possivel fazer conta-
to direto com a associacao, com os portadores, familiares e
participantes.

https://www.facebook.com/AEHBrasil/
http://www.abranghe.org.br

Organizacao Internacional de Associacoes de Pacientes
de AEH Mundial -HAEi

Dedicada ao estudo, divulgacao e apoio aos portadores
de Angioedema Hereditario, contando com a participacdo de

76 paises. O Brasil, através da ABRANGHE esté incluido en-
tre os membros desta entidade internacional.

https://www.facebook.com/groups/HAEinternational/

https://haei.org
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A Associacao Brasileira de Alergia e Imunologia - ASBAI -
mantém em seu site [www.asbai.org.br) um setor de esclarecimen-
to de duvidas e para localizar os médicos especialistas em Alergia/
Imunologia em sua cidade.

0 Grupo Brasileiro de imunodeficiéncias - BRAGID - é dedicado ao
estudo das imuno-deficiéncias e oferece um setor para informacoes ao
pUblico: www.bragid.org.br/pacientes.php
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Doutor,

existe um dia para o AEH!

im. O dia 16 de maio é o "Dia Mundial
de Conscientizacao do Angioedema

Hereditario”.
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Agora suas perguntas nao ficardo sem respostas.

Vocé ja teve a experiéncia de ir ao médico e sair com muitas
dudvidas ou com perguntas que nao foram esclarecidas?

0 Angioedema Hereditario (AEH] faz parte do grupo das doencas raras e
pode causar sintomas incomodos e graves, acometendo adultos e
criancas. Esta doenca é ainda desconhecida por muitos. O AEH pode ser
confundido com o angioedema de causa alérgica, gerando tratamentos
inadequados, criando restricdes e agravando o sofrimento.

A consulta médica é um momento importante para esclarecer duvidas,
mas nem sempre sobra tempo para uma orientacao mais detalhada.
Este livro faz parte da colecdo “doutor eu tenho...” e apresenta 50 pergun-
tas sobre Angioedema Hereditario, com o objetivo de esclarecer dividas,
dificuldades, preconceitos e contribuir para a adesao ao tratamento.

As respostas estao de acordo com os consensos médicos e com 0s mais
recentes conhecimentos sobre o assunto, de forma clara e acessivel ao
publico. Foram elaboradas pelos melhores especialistas brasileiros
pertencentes ao GEBRAEH (Grupo de Estudos Brasileiro em Angioedema
Hereditario) uma organizacdo sem fins lucrativos dedicada a promover
uma plataforma de estudo e pesquisa em Angioedema Hereditario.

Esperamos que suas dlvidas sejam esclarecidas.

Aproveitem a leitura.

Realizagdo Apoia:

@ Frotetores CSL Behring

Biotherapies for Life

www.protetoresdapele.org.br www.takeda.com/pt-br/ www.cslbehring.com.br



