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Informacid per a pacients i familiars de pacients amb Angioedema Hereditari

Queé és I'angioedema hereditari?

Es una malaltia genética produida per un déficit d’una proteina anomenada C1-Inhibidor (C1-INH) que provoca episodis
d’inflor o edema d'algunes parts del cos.

La probabilitat de transmissié de la malaltia és d’'un 50%, perd no tots els ascendents i/o descendents afectats tenen el
mateix grau de manifestacié clinica de la malaltia.

Dintre la forma hereditaria d’angioedema que voste pateix hi ha diferents tipus. El seu metge I'informara de quin és el que
I'afecta a voste.

Manifestacions cliniques

Poden apareixer episodis “d’inflamacio”, és a dir, edemes en diverses parts del cos. Els drgans més afectats més habi-
tualment sén la pell, la via respiratoria superior i el tracte gastrointestinal. La freqUéncia i la intensitat dels atacs sén molt
variables i depenen de cada persona o situacio.

Es important reconéixer precogment els atacs abdominals i laringis per la seva potencial gravetat.

Com reconéixer precogment un atac laringi

S’ha de sospitar en cas que es presenti algun d’aquests simptomes:

Opressid 0 sensacié d’un cos estrany a nivell laringi

Inflamacié evident de la llengua

Canvis en la veu com “ronquera” o afonia

Dificultat per empassar

Sorolls respiratoris, com “estridor”

Com reconéixer precocment un atac abdominal
S’ha de sospitar en cas que es presenti algun d’aquests simptomes:
- Dolor abdominal colic recurrent

- Distensi6 abdominal amb o sense nausees, vomits, restrenyiment o diarrea

Hipotensio arterial amb deshidratacio

- Augment del diametre habitual de la cintura

Tractament de la malaltia
Haura d’evitar els segUents medicaments:

e Estrogens (anticonceptius, tractament hormonal substitutiu ...). Es poden administrar anticonceptius orals amb pro-
gestagens, consulteu el ginecoleg.

e Alguns medicaments per a la hipertensié (captopril, enalapril, linosipril, quinapril, etc.). El seu metge de capcalera |i
prescriura els adequats per a la seva malaltia

Si teniu qualsevol dubte, poseu-vos en contacte amb nosaltres
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Hi ha 3 nivells de tractament:
1. Atac agut:

¢ Un dels tractaments especifics consisteix a restituir els nivells de la proteina que és deficitaria, mitjiancant I'administracio
d’un concentrat obtingut de plasma de donants sans.

Actualment s’utilitza C1-inhibidor (Berinert® o Cinryze®). Tots dos farmacs s’administren per via endovenosa lenta.

e Un altre tractament consisteix a bloquejar el receptor de la substancia que provoca I'atac (aquesta substancia s’anomena
bradicinina)

Actualment s’utilitza I' Acetat d'icatibant (Firazyr®), amb una injeccié via subcutania

Es aconsellable que el pacient i / o un familiar sapiguen autoadministrar almenys un d'aquests farmacs. Els pacients han
de disposar de dues dosis completes de medicacié al seu domicili.

IMPORTANT: En I'angioedema hereditari els atacs d’angioedema no responen a antihistaminics, corticoides ni adrenalina.

2. Profilaxi a llarg termini. Segons la frequéncia, localitzacié i alteracié funcional dels atacs d’angioedema, cal considerar
fer un tractament de manteniment. Normalment son tractaments per dur a terme durant periodes llargs de temps (mesos-
anys). Els farmacs que s’utilitzen sén Danazol vo, Cinryze®ev, Berinert®) sc, Lanadelumab (Takhzyro®).

3. Profilaxi a curt termini. Prevencié en situacions de risc especial que poden desencadenar atacs. L’objectiu és protegir
el pacient durant I'exposicio a certs factors desencadenants, com ara intervencions quirdrgiques, endoscopies, extraccions
dentals, alguns procediments odontologics i algunes situacions estressants o de molta angoixa. Els farmacs que s’utilitzen
sén Berinert® o Cinryze®, administrat entre 1 i 6 hores abans del procediment.

Com contactar amb altres malalts

AEDAF: (Asociacion Espanola de Angioedema Familiar por Deficiencia de C1 Inhibidor) https://haei.org/angioedema-aedaf
info@angioedema-aedaf.org.

Si teniu qualsevol dubte, poseu-vos en contacte amb nosaltres
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