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GRUPO DE ESTUDOS BRASILEIRO EM ANGIODEMA HEREDITARIO

PLANO DE ACAO PARA PACIENTES COM ANGIODEMA HEREDITARIO

tem diagnostico de Angioedema Hereditario.

O Angioedema Hereditario (AEH) é uma doenga caracterizada por episodios recorrentes de edema em diversas
partes do corpo, que podem ou ndo ocorrer simultaneamente, como labios, palpebras, laringe, maos e pés, bem como
crises de dor abdominal, acompanhada ou n3o de nauseas, vomitos e diarreia, devido ao edema de algas intestinais. A dor
abdominal é geralmente intensa e pode simular quadro de abdome agudo.

SINAIS E SINTOMAS DE AEH:

Edema Cutaneo
Edema Abdominal
Edema de “Glote” / Vias aéreas

Frequentemente compromete pés € maos.

Caracterizado por dor abdominal intensa, nauseas, vomitos e diarreia.

Compromete a respiragdo e necessita de avaliagdo médica imediata. Podem estar
presentes: alteracdo da voz e dificuldade para engolir.

Formigamento, vermelhidao, cansago ou nausea.

Sintomas Prodrémicos
(sinais de alerta de inicio de crise)

Este angioedema nfo tem causa alérgica, e por isso niao responde a anti-histaminicos, corticosteroides ou
adrenalina.

Se este paciente chegar ao seu servico em crise de Angioedema Hereditario, aplique um dos seguintes

medicamentos:
Medicamento Posologia e Armazenamento e Manuseio Quando retratar
Administracio
Icatibanto, solu¢io Dose: Armazenamento: 2°C a 8 °C. Doses adicionais podem ser
injetavel ( ) | Nao congelar. administradas em intervalos de

(Firazyr®) pelo menos 6 horas.
Nao administrar mais de 3 doses

em 24 horas.

Via: Subcutanea.

Pacientes > 2 anos Local: Regido abdominal.

Armazenamento: 15°C a 30 °C.
Nao congelar.

Manter o frasco na embalagem
original para proteger da luz.

Inibidor de C1 derivado
de plasma humano -
pdC1INH (Berinert®)

Dose: 20 Ul/kg

Via: Intravenosa
Velocidade: 4mL/min

1 frasco/ampola: 500 UL

Dose  adicional pode  ser
administrada apés 1 hora.

Sem limite de idade

Inibidor de C1 derivado

de plasma humano - Dose: 1.000 UL Armazenamento: 2°C a 8 °C. Dose  adicional  pode  ser

pdC1INH (Cinryze®)

Pacientes > 12 anos

Via: Intravenosa
Velocidade: 4mL/min
1 frasco/ampola: 500 UL

Nao congelar.
Manter o frasco na embalagem
original para proteger da luz.

administrada apés 1 hora.

Nas crises de laringe uma segunda
dose pode ser administrada antes
de 1 hora, se necessario.

Caso nenhum dos medicamentos previamente citados esteja disponivel, deve-se realizar tratamento de suporte e
aplicar plasma fresco congelado - 10 ml/kg, maximo de 2 a 4 unidades de plasma fresco congelado, que contém
aproximadamente 200 ml/unidade.

Caso o paciente apresente sinais de obstrucao de vias aéreas superiores e asfixia (dispneia, estridor, rouquidao,
dificuldade de degluticdo, sensagdo de aperto na garganta, queda de saturacdo de O2), considerar fortemente intubagao
oro ou nasofaringea precocemente.

Em caso de duvidas, entre em contato com o nosso servico pelo tel.: (_ )

Atenciosamente,
Nome e CRM do médico:
Nome do Servigo de Acompanhamento:

Anotacgdes:
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