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O que é o angioedema hereditario?

O angioedema € um edema transitorio, circuns-
crito, assimeétrico, deformante, nao inflamatorio,
nao pruriginoso, por vezes, doloroso, localizado na
camada subcutanea da pele e/ou na submucosa de
alguns 6rgaos®’.

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Heredograma: UNICAMP
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Prevaléncia global estimada: 1:65.000 (1,5:100.000 habitantes)

Subdiagnosticado: calculo de prevaléncia estima-se que pode
haver mais de 4000 pacientes

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Atraso no diagndstico em pacientes com AEH no Brasil: ~14.5 anos
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Grumach AS et al. JEADV 2013;27:e338-e344.
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Arquivo pessoal: Eli Mansur com autorizagcao das pacientes
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Arquivo pessoal: Eli Mansur com autorizagéo das pacientes
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A dor abdominal:

* edema de alcas intestinais pode ser intensa e
espasmodica, com duracao de muitas horas a
varios dias.

 estes sintomas podem ser confundidos com
abdome agudo cirdrgico, resultando em
apendicectomias e laparotomias exploradoras
desnecessarias em até um terco dos pacientes.

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Rivera-Valenzuela MG, et al. J Allergy Clin Immunol Pract. 2019;7:1627-1628.
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Mortalidade
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e Causa de morte: O acometimento da laringe, mais
precisamente na regiao supraglotica, ocorre em
50% dos pacientes e, pelo menos, um episodio
ocorre durante a vida do paciente.

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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TABLE I. Demographic data for patients and deaths

y - N

Evaluated data Total ( With diagnosis ) Without diagnosis
General data (n = 433)
Total patients with hereditary angioedema symptoms 433 179/433 (41.3%) 254/433 (58.7%)
Families, n 46
Sick people, by family, n
Minimum-maximum 2-32
Median (first through third quartile range) 7 (4-13)
Investigated deaths 75
Sex
Female 32 (42.7%)
Male 43 (57.3%)
Death age, y (mean [SD]) 49.13 (£19.11)
| Deaths from laryngeal edema 39/75 (52%) . 5/39 (12.8%) / 34/39 (87.2%) |
Deaths from other causes 36/75 (48%) 5/36 (13,9%) 31/36 (86.1%)

Minafra FG, et al. J Allergy Clin Immunol Pract. 2022 Jul;10(7):1805-1812.
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Time from onset of symptoms to death

Under 1 hour 1-4hours 4-8hours Over8hours Notreported

Tempo do inicio dos sintomas até a morte

Minafra FG, et al. J Allergy Clin Immunol Pract. 2022 Jul;10(7):1805-1812.
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B Allergy/Anaphylaxis
B Cannot inform

B Heart diseases

B Kidney diseases

B Laryngeal edema

I Respiratory diseases
I Sepsis

. Undefined cause

Minafra FG, et al. J Allergy Clin Immunol Pract. 2022 Jul;10(7):1805-1812.
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TOTAL DISEASE BURDEN

Impacto das crises

Localizagdo da crise
Gravidade dos sintomas
Duracgao dos sintomas
Hospitalizacao

Ruptura da vida causada pelas
crises

Impacto entre crises

Medo da préxima da crise
Ansiedade e depressao
Interferéncia na educagao/
progressao na carreira
Mudanga no estilo de vida
para evitar desencadeadores

Bork K, et al. Allergy Asthma Clin Immunol. 2021 Apr 19;17(1):40.
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Agreat 10 - :
deal ® No pain (n=17)
A 9 1 m Mild pain (n=37)
8 - ® Moderate pain (n=74)
7 m Severe pain (n=36)
6
5
4
3
2
1
No anxiety ¢
Ansiedade de Ansiedade de Deixa de viajar Ataques bruscos Angustia atual
futuras crises transmitir AEH de panico do AEH
para filhos

Caballero T, et al. Allergy Asthma Proc. 2014;35:47-53.
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Critérios para diagndstico do angioedema hereditario

Peso Critério
AEH-C1-INH
Requerido Historia de angioedema recorrente na auséncia de urticas, sem uso de medicamentos que possam

desencadear angioedema

Requerido C1-INH antigénico ou funcional reduzidos (<50% do normal)
Requerido Niveis de C4 reduzidos (valores basais ou dosados na crise)
Suporte Deteccao de uma variante patogénica no gene SERPING1 (ndo e\necessario para o diagnoéstico)

Histdria familiar de angioedema recorrente
Idade de aparecimento < 40 anos

Amplamente
indisponiveis no SUS

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Tratamento

Arquivo pessoal: Eli Mansur com autorizagcao das pacientes
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Os medicamentos atualmente disponiveis no Brasil
para o tratamento de crises e para profilaxia do AEH:

% ! | e =
) R Sl



« »:,"
«Ce

Icatibanto: GEBRAEH*". *

GRUPO DE ESTUDOS BRASILEIRO EM ANGIODEMA HEREDITARIO

e Alta eficacia

e Subcutaneo: Autoaplicacao
Vantagens

e Alto custo

* N3o disponivel SUS/saude privada
Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Inibidor de C1 derivado GEBRAEH * °
de plasma EV:

e Alta eficacia

e Derivado de plasma (ANS)
Vantagens

e Alto custo

e Nao disponivel SUS
Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Plasma fresco congelado: =~ GEBRAEHZ. ©

\/ e Disponibilidade no SUS/saude

privada
Vantagens

\/  Baixa evidéncia de eficacia

(segundo linha de tratamento)

Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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e Relativo baixo custo
e Danazol no SUS

Vantagens | ® Oral

e Perfil de seguranca ruim
(anabolizantes)

Desvantagens, ® Menor eficacia em doses mais seguras

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.



€ :,“'
<
Acido tranexamico: GEBRAEH * °

e Relativo baixo custo

e Oral
Vantagens
e Baixa eficacia
e N3o mais recomendado
Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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Inibidor de C1 derivado GEBRAEH * °

de plasma EV e SC:

e Alta eficacia

e Derivado de plasma (ANS)
Vantagens

e Alto custo

e Nao disponivel SUS
Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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(lanadelumab) SC:

\/ e Alta eficicia

e Boa posologia (a cada 2-4 semanas)
Vantagens

e Alto custo

* N3o disponivel SUS/saude privada
Desvantagens

Campos RA, et al. Arq Asma Alerg Imunol 2022;6(2) :151-169.
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