Atualizagées da orientagdao de 2017

Orientacao de tratamento
WAO/EAACI de AEH

vis@o geral das revisées de 2017

knowHAE

awareness, answers, action

As orientacOes da Organizacdo Mundial de Alergias (WAO, World Allergy Organization) de 2012' e da WAO/Academia
Europeia de Alergia e Imunologia Clinica (EAACI, European Academy of Allergy and Clinical Immunology) de 2017* foram
geradas por painéis de consenso de especialistas para ajudarem a orientar e a informar os decisores clinicos que estejam a
tratar angioedema hereditdrio (AEH) de tipo 1 e tipo 2

Os especialistas nomeados para os painéis cumpriram pelo menos 1 dos seguintes critérios"

- Experiéncia clinica alargada no tratamento do AEH

- Publicacdes relevantes no ambito do AEH

- Experiéncia relevante em medicina com base em evidéncia

Para garantir o conhecimento global e consenso, foram selecionados painéis representativos de especialistas de todo o mundo™*

A tabela abaixo destaca os principais pontos de evolugéo desde a publicagdo original das orientagées em 2012'2

Isto ndo tem como objetivo ser uma revisdo completa das orientacdes e os leitores sdo fortemente aconselhados a consultarem as
publicagdes originais para obterem os detalhes completos

As analises de alteracoes entre as orientagdes de 2012 e 2017 sdo indicadas em texto azul claro, enquanto o texto azul escuro ¢ citado diretamente das
orientagdes respetivas

Tépico

Androgénios

Original 2012'

A profilaxia de longo prazo com
derivados de androgénio ¢ eficaz
mas deve ser criteriosamente
analisada, especialmente devido
aos seus efeitos androgénicos

e anabdlicos

Revisto 20172

Reconhecimento da prevaléncia dos efeitos adversos de
androgénios

Os androgénios devem ser considerados de forma critica, especialmente
aluz dos seus efeitos adversos androgénicos e anabdlicos, interagdes
medicamentosas e contraindicacoes. Os autores das orientagdes sugerem

a utilizacdo de androgénios como profilaxia de longo prazo de segunda linha.
Os efeitos secundarios sdo variados e envolvem a maioria dos doentes

Diagnéstico
de criangas

O rastreio de criancas em relacdo
a AEH de tipo 1 e tipo 2 deve ser
adiado até aos 12 meses de idade,
e todos os filhos de um progenitor
afetado deverdo ser testados

Maior énfase no teste

As criangas de familias afetadas com AEH devem ser testadas assim que
possivel e todos os filhos de um progenitor afetado deverao ser testados.
Todos os testes complementares precoces nos filhos de doentes com
tipo 1 e tipo 2 deverdo ser repetidos apds 0 1.° ano de idade. Até estar
concluida uma investigacdio completa para AEH de tipo 1 e tipo 2, todos
os filhos devem ser considerados como tendo AEH de tipo 1 ou tipo 2

Profilaxia de
longo prazo

consideragdio
do doente

A profilaxia de longo prazo devera
ser considerada em todos os
doentes com AEH de tipo 1 e tipo

2 gravemente sintomdticos, tendo
em consideragdo a intensidade da
doenca, frequéncia dos ataques,
qualidade de vida do doente,
disponibilidade dos recursos e falha
para obter o controlo adequado
através de terapéutica adequada

Maior foco na atividade da doenga e avaliagao de rotina
aquando da decisdo se a profilaxia de longo prazo é adequada

A profilaxia de longo prazo deverd ser individualizada e considerada em
todos os doentes com AEH de tipo 1 e tipo 2 gravemente sintomaticos,
tendo em considerac@o a atividade da doenga, frequéncia dos ataques,
qualidade de vida do doente, disponibilidade dos recursos de satde e
falha em obter controlo adequado por terapéutica adequada a pedido.

E recomendado que a profilaxia seja considerada para os doentes que
tenham eventos na vida associados a uma maior atividade da doenca.

A profilaxia de longo prazo bem sucedida exige um maior nivel de adesdo;
logo, as preferéncias do doente deverio ser tidas em consideragio.

Os autores das orienta¢des recomendam atualmente o C1-INH como a
profilaxia de longo prazo de primeira linha
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Toépico
Profilaxia de
longo prazo

avaliagdio do
doente

Original 2012'

Revisto 20172

Mais importancia colocada na avaliagéo de rotina para
profilaxia de longo prazo

Recomendamos que os doentes sejam avaliados para profilaxia de longo
prazo em cada consulta. O impacto da doenga e a preferéncia do doente
devem ser tidos em consideragao

Consideragées
de tratamento

Todos os doentes deverdo ter um
plano de acio e o medicamento
disponivel para tratar uma crise
de AEH

Maior énfase nos cuidados integrados

Sugere-se que estejam disponiveis cuidados integrados, exaustivos
e especificos da AEH a todos os doentes. Todos os doentes devem ter
um plano de acédo

Tratamento
de emergéncia
de crises

Todas as crises que resultem

em debilitagao/disfungio e/ou
envolvam o rosto, pescoco ou
abdémen deverdo ser consideradas
para tratamento de emergéncia. O
tratamento de crises que afetem
as vias respiratorias superiores €
obrigatdrio. As crises devem ser
tratadas logo que possivel

Recomenda-se que todos os doentes
devam realizar tratamento de
emergeéncia para 2 crises e deverdo
ter sempre consigo tratamento

de emergéncia

Maior reconhecimento de que todas as crises de AEH deveréo
ser consideradas para terapéutica de emergéncia.

E recomendado que todas as crises sejam consideradas para tratamento
de emergéncia. Recomenda-se que qualquer crise que afete ou afete
potencialmente a via respiratdria superior seja tratada. As crises devem
ser tratadas assim que possivel

Recomenda-se que todos os doentes tenham tratamento de emergéncia
para 2 crises e que transportem sempre tratamento de emergéncia

O tratamento precoce ¢ fundamental em casos de envolvimento das

vias respiratérias superiores (lingua, tivula, laringe). Os doentes devem
autoadministrar o tratamento enquanto aguardam a transferéncia para

o hospital. E extremamente importante incentivar todos os doentes a
procurarem cuidados imediatamente apds a administracéio da terapéutica.
O inchago das vias respiratorias superiores pode progredir ou reincidir

e pode ser necessario repetir a dose. A obtencio de cuidados de emergéncia
apds a terapéutica é essencial para reduzir o risco de asfixia

Profilaxia de
curta duragdo
antes do
procedimento

A decis@o de administrar a profilaxia
antes de um procedimento depende
da histdria pessoal do doente

e do risco provavel associado

ao procedimento. A administracdo
de profilaxia de curta duracéo
deverd ser considerada antes das
cirurgias, especialmente cirurgia
dental/intraoral, onde é necessaria
intubac@o endotraqual, quando

as vias respiratérias superiores

ou faringe sdo manipuladas eantes
da broncoscopia/endoscopia

Transigdo da consideragdo de profilaxia de curta duragao para
recomendagdo da profilaxia de curta duragdao

Apesar dos beneficios conhecidos da profilaxia pré-procedimento com
concentrado de C1-INH, a evidéncia da sua eficdcia é reduzida. Os registos
e séries de casos sugerem que, apesar da profilaxia, podem ocorrer inchacos
mesmo depois de procedimentos relativamente menores.>* No entanto,
varios relatérios documentam uma reducéo na incidéncia de inchago

tanto em adultos como em criancas com profilaxia pré-procedimento,

e aresposta parece estar relacionada com a dose.>s”7 A profilaxia
pré-procedimento com concentrado de C1-INH ¢ assim recomendada para
todos os procedimentos médicos, cirtrgicos e dentdrios associados

a qualquer impacto mecanico no trato aerodigestivo superior
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