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Introducgao: O Angioedema Hereditario (AEH) associado a deficiéncia do inibidor de C1 (C1-INH) é uma
doenca genética rara, debilitante e potencialmente fatal. As crises sdo imprevisiveis e podem ocorrer
espontaneamente ou serem desencadeadas por estresse, trauma, procedimentos cirlrgicos, infeccoes
e medicamentos. No Brasil, o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Ministério da Saude pre-
coniza que o tratamento das crises é predominante hospitalar sem especificar nenhum tratamento
medicamento. Todavia, atraso na resolutividade das crises ocasiona maior risco de 6bito, aumento nos
atendimentos de urgéncia e hospitalizagdes, cirurgias desnecessérias e impacto negativo na vida fami-
liar. Neste contexto, afim de prevenir tais desfechos desfavoraveis, a Secretaria Estadual de Saude do
Espirito Santo estabeleceu um programa de assisténcia aos portadores de AEH e critérios de utilizagao
do medicamento Icatibanto no tratamento das crises. Ap6s 10 anos de implementacao deste programa,
este trabalho objetiva avaliar as caracteristicas epidemiolégicas dos pacientes atendidos no programa
de assisténcia aos portadores de AEH no ES e a frequéncia de tratamento com Icatibanto nas crises de
AEH.

Métodos: Estudo observacional retrospectivo, com levantamento de dados clinicos, epidemiolégicos,
laboratoriais e dos atendimentos em emergéncia de pacientes com diagndstico de AEH cadastrados no
programa de assisténcia aos pacientes com AEH da SESA/ES no periodo de 2012 a 2022.

Resultados: No periodo estudado foram diagnosticados 137 pacientes com AEH, sendo todos cadastra-
dos no centro de referéncia ambulatorial. Desses, 117 (85,4%) com AEH por deficiéncia quantitativa
do C1-INH, 8 (5,8%) com AEH por deficiéncia funcional de C1-INH e 12 (8,8%) com AEH com C1-INH
normal, por variantes no gene F12. A idade variou de 7 a 97 anos (média: 40 anos) e 74 (54%) eram
do sexo feminino. O tempo entre o inicio dos sintomas e o diagnéstico variou de 1 a 48 anos (média:
14,7 anos). Nos 10 anos de programa, 81 pacientes (59,1%) apresentaram 822 crises que necessita-
ram atendimento em emergéncia para aplicacdo de icatibanto. O tratamento das crises foi estabelecido
em servicos de referéncia hospitalares a partir da geodistribuicao dos casos diagnosticados afim agilizar
0 acesso. A localizacao de crise mais comum foi a abdominal (40%), seguida de face (27%), extremida-
des (26%) e laringe (13%). Quanto ao niimero de crises/ano/paciente, 48% apresentaram 1 crise/ano,
36% 2 a 5 crises/ano e 16% mais de 5 crises/ano. A maioria das crises (95%) necessitou de apenas
uma dose do icatibanto para controle do edema. Nenhum paciente necessitou de intubagéo, hospitali-
zacao ou evoluiu para 6bito. Faziam tratamento preventivo de crises com danazol ou &cido tranexamico
67,9% desses pacientes.

Discussao e conclusdes: A implantacdo de um centro de referéncia estadual para paciente com AEH
realizando triagem dos familiares, mesmo em assintomaticos, contribuiu para o diagndstico e recomen-
dacoes de manejo da doenga. O acesso otimizado ao tratamento das crises utilizando o medicamento
icatibanto em referéncias hospitalares ndo registrou nenhum ébito por edema de laringe e cirurgias
abdominais por suspeita de abdémen agudo. A frequéncia de crises dos pacientes diagndsticos neste
programa estadual demonstra a necessidade de implementagéo de politicas de salde voltadas para esta
doenca rara, especialmente no tratamento das crises.
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