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RESUMO

Introducao: O angioedema hereditario ¢ uma doenga rara, debilitante e potencialmente
fatal, caracterizada por crises recorrentes de angioedema que acometem o tecido
subcutineo e o submucoso de diferentes 6érgdos do corpo. E subdiagnosticada e
frequentemente confundida com outras condi¢des. Objetivo: O objetivo deste estudo
foi avaliar o conhecimento sobre angioedema hereditario entre profissionais da satde.
Material e Métodos: Um questionario contendo dados demograficos, e questdes sobre
conhecimento em angioedema hereditario foi aplicado em profissionais de saude de
diferentes especialidades que, potencialmente, podem se deparar com pacientes com
angioedema hereditario: anestesistas, dermatologistas, dentistas, gastroenterologistas,
ginecologistas/obstetras, otorrinolaringologistas e clinicos gerais. Resultados:
Seiscentos e trinta profissionais da saiude responderam ao questionario, sendo cem
questionarios em cada especialidade, sessenta em dentistas e setenta em
gastroenterologistas. Conclusdo: O nivel de conhecimento sobre angioedema
hereditdrio foi reduzido entre os profissionais da saltde, confirmando o
desconhecimento sobre esta doenca, bem como, a necessidade de sua maior

conscientizagao.

Palavras-chave: Angioedema Hereditario. Conhecimento Médico. Conscientizacao.

Erro Inato da Imunidade. Doenga Rara.
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ABSTRACT

Introduction: Hereditary angioedema is a rare, debilitating and potentially fatal
disease, characterized by recurrent attacks of angioedema that affect the subcutaneous
and submucosal tissue of different organs of the body. It is underdiagnosed and often
confused with other conditions. Objective: The objective of this study was to evaluate
knowledge about hereditary angioedema among healthcare professionals. Material and
Methods: A questionnaire containing demographic data and questions about knowledge
of hereditary angioedema was administered to healthcare professionals from different
specialties who could potentially come across patients with hereditary angioedema:
anesthetists, dermatologists, dentists, gastroenterologists, gynecologists/obstetricians,
otorhinolaryngologists and clinicians general. Results: Six hundred and thirty health
professionals responded to the questionnaire, with one hundred questionnaires for each
specialty, sixty for dentists and seventy for gastroenterologists. Conclusion: The level
of knowledge about hereditary angioedema was reduced among health professionals,
thereby confirming the lack of knowledge about this disease, as well as the need for

increased awareness about it.

Keywords: Hereditary angioedema. Medical knowledge. Awareness. Inborn Error of

Immunity. Rare Disease.



SUMARIO

INTRODUGAD .......cecueerreereeteeseesteessessesseessesssessesssessesssessesssessesssessesssessasssessesssessasssanses 1
MATERIAL € IMETODOS......c.cecveeeteteeesesseseesestessssessessesesssssesessessesassenssesessessesesssnsesensans 3
RESULTADOS ......coveueereneteseeesesessesessssessssssessessssesessnsesessesessnsessssssensassssnsssensesessnsesensens 4
DISCUSSAD.....c.ciieeeeetestestsstssssssassessessassassessessassassassassassessesssesssssssessasssessessasessenss 12
CONCLUSAD .....cocuierteteetetete st s ts st e sas st e stessestassessessessasaassasasssaesasssssssssssssssansansantanes 15
REFERENCIAS........cctitetetesteetsesesssssessessessassesseesasssssassessassessesssessssessessssssesessasesssnss 16
APENDICE L....cucetiiieieeieestecteeseesesseesessessessesssssessessessesssssessssssessessssssnssssssensensansanes 20

APENDICE 2 ..oeoeeeeeeeeeesseesssssessessessssssssssesssnsessssssssssesssssssssssssssssssssssssssssssssnsessessssnnnes 23



INTRODUCAO

O angioedema hereditirio (AEH) ¢ uma doengca de heranca autossOmica
dominante, caracterizada por crises recorrentes de edema deformante, ndo inflamatorio,
ndo pruriginoso e assimétrico, localizado na derme profunda e subcutdneo da pele e
mucosas de miltiplos 6rgaos'”.

O AEH ¢ causado por mutacdes no gene SERPINGI que resulta deficiéncia da
proteina inibidora de C1 (C1-INH), embora, existam outras formas de AEH com niveis
normais de CI1-INH (AEH-nC1-INH). O C1-INH ¢ um importante inibidor de proteases
do sistema de contato (cascata calicreina-cininas), fibrinolitico e do complemento que
gera niveis elevados de bradicinina (mediador do aumento da permeabilidade vascular)
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e o edema resultante observado em pacientes com AEH".

O AEH por deficiéncia de C1-INH (AEH-CI-INH) ¢ classificado em tipo I
(AEH-1), em que os niveis de C1-INH estdo diminuidos e tipo II (AEH-2) quando essa
proteina ¢ disfuncional. Clinicamente, o AEH-C1-INH manifesta-se por episodios
recorrentes e imprevisiveis, em qualquer parte do corpo, embora, os locais mais
comumente envolvidos sejam extremidades, face, labios, palpebras, laringe, alcas
intestinais e genitalia'~.

Presente em 95% dos pacientes, a pele ¢ 6rgado mais comumente acometido no
AEH-CI1-INH, e frequentemente confundido com angioedema mediado por mastdcitos.
Na face pode ser desfigurante e nas extremidades, incapacitante. O abdomen ¢ o
segundo local mais comum de acometimento, ocorrendo em até 93% dos casos de
AEH-C1-INH>. Caracteristicamente, a dor abdominal ¢ intensa e espasmodica, com
duracdo de muitas horas a vérios dias, sendo frequentemente confundida com abdome
agudo cirirgico, resultando em apendicectomias e laparotomias exploradoras
desnecessarias em 1/3 dos pacientes'"'*. O acometimento da laringe, mais precisamente
na regido supra glotica, representa aproximadamente 1% de todas as crises de AEH-C1-
INH, entretanto, metade dos pacientes experimentam pelo menos um episddio de edema
laringeo durante a vida'*'>’®. O edema laringeo ¢ a manifestagio clinica mais grave do
AEH, com risco de morte por asfixia em 50% dos pacientes ndo diagnosticados e nao
tratados. Além de todos esses desfechos desfavoraveis do erro diagnostico ou do
diagnéstico tardio, a imprevisibilidade das crises afeta substancialmente a qualidade de

vida dos pacientes”.



Cerca de 60 a 90% dos pacientes com AEH-C1-INH, apresentam prodromos
anunciando uma crise em uma a 24 horas antes do seu inicio. Sintomas inespecificos,
como astenia, irritabilidade, formigamento, além de sintomas semelhantes aos da gripe,

. 30,56
entre outros, também foram relatados’™

. Um ter¢o dos pacientes apresentam lesdes
cutaneas maculares, eritemato-serpiginosas, fugazes e ndo pruriginosas, geralmente, no
tronco, membros e sdo conhecidas como eritema marginatum, ou também eritema
serpiginoso™

Os episddios de angioedema podem ocorrer espontaneamente, mas em até
metade dos casos ¢ induzido por fatores fisicos como trauma mecanico, psicologicos,
infecciosos, medicamentosos e hormonais'****°. O estresse emocional ¢ relatado pelos
pacientes com CIl-INH-HAE como o mais frequente fator desencadeante de crises,
seguido do trauma mecdnico que ativa o sistema de contato produzindo

20,30,39

bradicinina O angioedema laringeo ou bucal pode ser desencadeado por

procedimentos odontoldgicos, cirirgicos ou diagndsticos envolvendo vias aéreas

- . A . n , .
212 E bem estabelecido o papel dos estrogénios na patogénese de vérios

superiores
fenotipos de angioedema, incluindo AEH-CI-INH. Eles diminuem os niveis de Cl1-
INH, elevam o fator XII (FXII), com consequente maior sintese de bradicinina e
producdo de angioedema. Situacdes em que hé elevacdo dos niveis de estrogénio, como
o uso de contraceptivos orais, terapia de reposicdo durante a menopausa a base deste
horménio, gravidez e menstruacdo sdo de risco potencial para desencadeamento de
crises no AEH-C1-INH?. O AEH-C1-INH acomete ambos 0s sexos, mas tende a ser

mais grave na mulher pelo papel do estrogénio na patogénese do angioedema.

Diversas drogas que interferem no metabolismo da bradicinina tém sido
descritas como associadas ao maior risco de angioedema®. Os medicamentos mais
frequentemente descritos como desencadeantes de crises de angioedema sdo os
inibidores da enzima de conversdo da angiotensina (iIECA) e com menor risco, 0s
bloqueadores do receptor da angiotensina II (BRAs). Do mesmo modo, as gliptinas
usadas como hipoglicemiantes orais®’. Os inibidores da neprilisina, utilizados no
tratamento da hipertensdo e insuficiéncia cardiaca, que incluem o sacubitril, podem
causar angioedema, especialmente quando usados em combinacdo com os IECAs e
BRAs**!°. Os inibidores da proteina intracelular mTOR, utilizados no tratamento do
cancer representam adicional risco para pacientes com AEH-CI-INH''.O alteplase,

farmaco de segunda gera¢do da classe dos fibrinoliticos, também pode causar



angioedema pela ativacdo do sistema fibrinolitico, com formac¢do de plasmina a partir
do plasminogénio’.
A prevaléncia estimada do AEH ¢ de um caso em 10.000 a 50.000 pessoas, sem
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diferencas de género ou etnia™

. Pelo fato de ser rara e desconhecida, ha um atraso
médio de aproximadamente 10 anos entre o inicio dos sintomas e o diagndstico de
AEH-C1-INH, e pode ser maior quando a histéria familiar ¢ negativa por mutacdo de
novo do gene SERPINGI *.

E uma doenca subdiagnosticada ndo somente por ser desconhecida por muitos
profissionais da area da satide, mas também por ser frequentemente confundida com
outras doengas que simulam seu quadro clinico. O subdiagnodstico, o diagnostico tardio
ou o diagnodstico incorreto levam a tratamentos inadequados, aumentam a morbidade e
mortalidade relacionadas & doenga®. Ha poucos dados sobre o conhecimento sobre o
AEH entre profissionais da area da saude.

O objetivo deste estudo foi avaliar o nivel de conhecimento sobre AEH entre

dentistas e seis especialidades médicas.

MATERIAL e METODOS

Estudo observacional, transversal, com aplicagdo de questiondrio para avaliar
conhecimento sobre AEH em profissionais da area de satide de Sao José do Rio Preto e
regido, no estado de S@o Paulo, no periodo de junho de 2021 a julho de 2022

O questionario utilizado foi elaborado por um grupo de especialistas em AEH,
membros do Grupo de Estudos Brasileiro em Angioedema Hereditario (GEBRAEH).
Contém 21 questdes, iniciando com dados demograficos, tempo de formagdo, grau de
escolaridade, tipo e local de atuagcdo laboral, seguido de 12 questdes sobre
conhecimento especifico em AEH (Anexo 1). A seguir, foi voluntariamente auto
aplicado, em sua forma fisica, ou por correio eletrdnico, pela plataforma Google
Forms® (Google Inc, San Francisco, USA) entre diferentes profissionais da area de
saude.

O tipo de profissional da satide escolhido para participar do estudo foi aquele
com potencial para se deparar com pacientes com AEH em sua clinica diéria, a saber:
anestesista;  clinico  geral;  dentista;  dermatologista;  gastroenterologista;

ginecologista/obstetra e otorrinolaringologista.



Todos os participantes assinaram o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE) previamente ao preenchimento do questionario. (Apéndice 1).

Todos os dados obtidos nos questiondrios foram organizados em planilha
eletronica Microsoft Excel® e, posteriormente, analisados utilizando o software R (R
Core Team, 2022). As varidveis categoricas e ordinais foram organizadas em Tabelas de
distribuicdo de frequéncia e, para verificar a associagdo das mesmas com relagdo a
classe dos diferentes profissionais de saude; foi aplicado o teste Qui-Quadrado y**°. A
variavel quantitativa “acertos” foi expressa por medidas descritivas (média, desvio-
padrdo, mediana, minimo € maximo). A comparacdo dessa varidvel entre as classes dos
profissionais de satde foi realizada em duas etapas: primeiramente, utilizou-se o teste
de Kruskal-Wallis® para verificar se ha pelos menos uma classe que se difere das
demais e, caso este teste apresente diferenca, realiza-se em seguida o teste de
comparagdes por pares de Mann-Whitney®’, para definir qual classe difere entre si. Os
testes Kruskal-Wallis e Mann-Whitney para comparagdo dos “acertos” também foram
aplicados considerando subgrupos como: (1) tempo de formado; (2) se aprenderam ou
ndo sobre AEH na graduacao/residéncia; e (3) onde trabalha maior parte do tempo (rede
publica e/ou privada). Em todos os testes de hipdteses realizados neste trabalho,
adotou-se um nivel de significancia de 5% (a=0,05) para a tomada de decisdo.
O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos da
Faculdade de Medicina de Sdo José do Rio Preto, SP, sob o numero:

50201521.2.0000.5415.

RESULTADOS

O questionario foi respondido por 630 profissionais da satde. Um total de 100
respondentes em cada uma das seguintes areas: anestesistas, dermatologistas, clinicos
gerais, ginecologistas e otorrinolaringologistas; setenta gastroenterologistas e 60
dentistas.

A Tabela 1 apresenta as -caracteristicas demograficas dos profissionais

participantes do estudo.

Tabela 1: Caracteristicas demograficas de acordo com os diferentes profissionais de
saude.



Anest.  Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine./Obst. Otorri. Total

N=100 N=100 N=60 N=100 N=70 N=100 N=100 N=630 Valor de p*
(15,9%) (15,9%) (9,5%) (15,9%) (11,1%) (15,9%) (15,9%) (100%)
Idade (anos) <0,001
30 30 36 31 33 13 53 28 224
<
(30,0%) (36,0%) (51,7%) (33,0%) (18,6%) (53,0%) (28,0%) (35,6%)
50 32 19 35 30 28 39 233
30 a39
(50,0%) (32,0%) (31,7%) (35,0%) (42,9%) (28,0%) (39,0%) (37,0%)
15 21 8 14 15 11 26 110
40 a49
(15,0%) (21,0%) (13,3%) (14,0%) (21,4%) (11,0%) (26,0%) (17,5%)
50 5 11 2 18 12 8 7 63
>
(5,0%) (11,0%) (3,3%) (18,0%) (17,2%) (8,0%) (7,0%)  (10,0%)
Sexo <0,001
o 64 43 41 71 29 67 37 352
Feminino
(64,0%) (43,0%) (68,3%) (71,0%) (41,4%) (67,0%) (37,0%) (55,9%)
) 36 57 19 29 41 33 63 278
Masculino
(36,0%) (57,0%) (31,7%) (29,0%) (58,6%) (33,0%) (63,0%) (44,1%)
* teste .

A maior parte dos participantes estava na faixa de 30 a 39 anos (37%) (valor de
p < 0,001), seguida por profissionais na faixa < 30 anos (35,6%), faixa entre 40 a 49
anos havia 17,5% dos participantes e apenas 10% deles tinham mais de 50 anos.

A Tabela 2 apresenta a distribui¢do de frequéncia das variaveis relacionadas a

atuac¢do laboral de acordo com os profissionais da saude.

Tabela 2: Distribuicdo de frequéncia das varidveis sobre formacao/atuacao dos
profissionais de satde.
Anest.  Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine./Obst. Otorri. Total

Valor de p
N=100 N=100 N=60 N=100 N=70 N=100 N=100 N=630
(15.9%) (15,9%) (9,5%) (15,9%) (11,1%) (15,9%) (15,9%) (100%)
Estado n
100 100 60 100 70 100 100 630
Sao Paulo
(100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%)  (100%)
Tempo de atuacio <0,001
80 65 47 69 29 81 65 436
<10 anos
(80,0%) (65,0%) (78,3%) (69,0%) (41,4%) (81,0%) (65,0%) (69,2%)
20 35 13 31 41 19 35 194
+ 10 anos
(20,0%) (35,0%) (21,7%) (31,0%) (58,6%) (19,0%) (35,0%) (30,8%)
Onde atua’ <0,001
. 30 29 50 55 52 12 50 278
Rede privada
(30,0%) (29,0%) (83,3%) (55,0%) (74,3%) (12,0%) (50,0%) (44,1%)
. 55 51 10 37 13 43 18 227
Rede publica

(55.0%) (51,0%) (16,7%) (37.0%) (18,6%) (43,0%) (18,0%) (36,0%)



) . 15 20 0 8 5 45 32 125
Rede publica e privada
(15,0%) (20,0%) (0%) (8,0%) (7.1%)  (45,0%) (32,0%) (19,8%)
Atividade®. 2
) . 100 100 59 97 70 100 96 622
Assistencial
(100%)  (100%) (98.3%) (97,0%) (100%) (100%) (96,0%) (98,7%)
) 0 0 1 3 0 0 4 8
Ensino
(0%) (0%) (1,7%)  (3,0%)  (0%) (0%) 4,0%)  (1,3%)
Grau de escolaridade 2
Mestrado/ 7 0 3 3 0 0 5 18
Doutorado (7,0%)  (0%) (5,0%)  (3,0%) (0%) (0%) (5,0%)  (2,9%)
Residéncia  médica/ 93 100 57 97 70 100 95 612
Titulo de especialista  (93,0%) (100%) (95,0%) (97,0%) (100%) (100%) (95,0%) (97,1%)

*
teste .

i' Nao foi possivel aplicar o teste, pois s6 existe uma categoria de comparagéo.

“. Néo foi possivel aplicar o teste devido ao niimero excessivo de zeros na tabela.

3.,R§de privada (Clinica particular, Hospital Privado ou Universidade Particular) ¢ Rede publica (Hospital Publico ou Universidade
?.u];):::i?q)(; (Docente na graduagdo ou pos-graduacdo lato-senso, ou orientador de mestrado ou doutorado)

A maioria dos profissionais (69,2%) atuavam h4 menos de 10 anos, exceto os
gastroenterologistas que tinham mais de 10 anos de formacdo com diferenca
significante (valor de p<0,0001).

Em relacdo ao local de trabalho, 44,1% dos profissionais atuavam na rede
privada, 36% na rede publica, seguidos de 19,8% em ambas as esferas (valor de
p<0,0001). Quase todos os profissionais participavam de atividades assistenciais
(98,7%).

Em relacdo ao nivel de escolaridade, apenas 2,9% dos participantes tinham curso
de pds-graduagdo (nivel mestrado ou doutorado), mas 98,7% referiam residéncia médica
e/ou especializagdo em seu nivel de escolaridade.

A Tabela 3 apresenta a distribuicdo de frequéncia das varidveis relacionadas ao

aprendizado prévio sobre AEH de acordo com os profissionais da satide.

Tabela 3: Distribuigdo de frequéncia das variaveis de aprendizado sobre AEH por profissional de saude.

Anest. Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine./Obst. Otorri. Total
Valor
N=100 N=100 N=60 N=100 N=70 N=100 N=100 N=630 de p*
(15,9%) (15,9%) (9,5%) (159%) (11,1%) (15,9%) (15,9%) (100%)
Aprendeu AEH
na graduacio 0,0047
Nio 94 94 60 84 65 91 85 573
(94,0%) (94,0%) (100%) (84,0%) (92,9%) (91,0%) (85,0%) (91,0%)
Sim 6 6 0 16 5 9 15 57
(6,0%)  (6,0%) (0%) (16,0%) (7,1%)  (9,0%) (15,0%)  (9,0%)




Aprenden  AEH

na residéncia <0,001
Nio 100 88 60 86 64 93 82 573

(100%) (88,0%) (100%) (86,0%) (91,4%) (93,0%) (82,0%) (91,0%)
Sim 0 12 0 14 6 7 18 57

(0%) (12,0%) (0%) (14,0%) (8,6%)  (7,0%) (18,0%) (9,0%)
Ouviu sobre AEH <0,001
Nio 79 81 60 93 67 93 90 563

(79,0%) (81,0%) (100%) (93,0%) (95,7%) (93,0%) (90,0%) (89,4%)
Sim 21 19 0 7 3 7 10 67

(21,0%) (19,0%) (0%) (7,0%) (4,3%) (7,0%) (10,0%) (10,6%)
Participou de
atualizacio
em AEH 1
Ha <2 anos 3 0 0 1 0 0 0 4

(3,0%) (0%) (0%) (1,0%)  (0%) (0%) (0%) (0,6%)
Nunca 97 82 60 95 68 93 91 586

97,0%) (82,0%) (100%) (95,0%) (97,1%) (93,0%) (91,0%) (93,0%)

(0%) (18,0%) (0%) (3,0%) (2,9%) (7,0%) (9,0%)  (6,2%)
Ha > 2 anos 0 0 0 1 0 0 0 1

(0%) (0%) (0%) (1.0%)  (0%) (0%) (0%) (0.2%)
Conhecimento
em AEH 1
Bom/Regular 2 4 0 3 0 3 0 12

(2,0%)  (4,0%)  (0%) (3,0%)  (0%) (3,0%) (0%) (1,9%)
Insuficiente 0 87 52 97 67 91 97 491

(0%) (87,0%) (86,7%) (97,0%) (95,7%) (91,0%) (97,0%) (77,9%)
Nio sei avaliar 98 9 8 0 3 6 3 127

(98,0%) (9,0%) (13,3%) (0%) (4,3%)  (6,0%) (3,0%)  (20,2%)
Atendeu paciente
com AEH R
Nio 79 80 60 93 70 87 91 560

(79,0%) (80,0%) (100%) (93,0%) (100%) (87,0%) (91,0%) (88,9%)
Néo recordo 13 8 O 3 O 9 7 40

(13,0%) (8,0%)  (0%) (3,0%)  (0%) (9,0%) (7,0%)  (6,3%)
Sim 8 12 0 4 0 4 2 30

(8,0%) (12,0%) (0%) (4,0%)  (0%) (4,0%) (2,0%)  (4,8%)

" teste XZ.

'. Nio foi possivel aplicar o teste devido a0 nimero excessivo de zero na tabela.

Noventa e um por cento dos profissionais de saude nao tiveram formagao sobre

AEH na graduagdo e nem na residéncia/especializacdo, com significancia estatistica em

ambas as variaveis, p=0,0047 ¢ <0,001, respectivamente.



Da mesma forma, a maioria (89,4%) dos profissionais respondeu nunca ter
ouvido sobre AEH, valor de p <0,001, destacando-se os dentistas com 100% de
respostas negativas para as trés questoes.

A maioria (93%) dos profissionais nunca participou de cursos de atualizacdo em
AEH e a autoavaliacdo do conhecimento sobre AEH foi considerada insuficiente em
77,9% dos participantes, 20,2% nao souberam responder e apenas 1,9% consideraram
seus conhecimentos em AEH bom ou regular.

Quando questionados sobre se ja haviam atendido pacientes com AEH, 88,9%
responderam que ndo, 6,3% ndo se recordavam e somente 4,8% dos profissionais
relataram que ja atenderam pacientes com AEH, sendo 12% deles clinicos gerais, 8%
anestesistas, 4% de dermatologistas e 2% de otorrinolaringologistas. Dentistas e
gastroenterologistas nunca atenderam pacientes com AEH.

A Tabela 4 apresenta a média (=DP) e mediana (min-max) do nimero de acertos
das 12 questdes relacionadas ao conhecimento especifico em AEH por profissional de
saude.

Tabela 4: Medidas descritivas das respostas corretas por especialidade.

Valor de
Anest.  Clin. Dent. Derma. Gastro.  Gine./Obst. Otorri. Geral p*
0,005874
Média 3,68 3,06 3,05 3,08 3,43 3,52 3,04 3,27
(£DP) (1,38) (1,68) (1,21) (1,28) (1,42) (1,76) (1,83)  (1,56)
Mediana 3 3 3 3 3 3 3 3
[min - max] [1-7]  [0-8]  [1-6] [0-8]  [1-8] [0-9] [0-8]  [0-9]

" teste de Kruskal-Wallis.

A média de respostas corretas as 12 questdes sobre conhecimento em AEH foi
de 3,27 + 1,56. Houve maior nimero de respostas corretas entre os anestesistas (3,68),
seguida dos ginecologistas (3,52 £1,76) e gastroenterologistas (3,43), com diferenca
estatistica pelo teste de Kruskal-Wallis (valor de p = 0,005874). A menor média de
acertos foi entre os otorrinolaringologistas (3,04).

Na Tabela 5 temos a média (+xDP) e mediana (min-max) de respostas
corretamente respondidas por cada profissional de saude de acordo com o tempo de

atuacao.

Tabela 5: Medidas descritivas das respostas corretas de cada profissional de satide de acordo com o
tempo de atuagdo.

Tempo c~le Anest.  Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine./Obst. Otorri. Geral Valor
formacao de p




<10anos (N=80) (N=65) (N=47) (N=69) (N=29)  (N=81)  (N=65) (N=436) 0,1594

Média  3.60 342 309 323 3.86 3.68 346 347
“DP) (135 (174) (118) (131) (122) (174  (179) (1.53)
Mediana 3 3 3 3 4 3 4 3
[min-max]  [1, 7] [0, 8] [1, 6] [1, 8] [1,6] [0, 9] [0, 8] [0,9]
H0anos (N=20) (N=35) (N=13) (N=31) (N=41) (N=19) (N=35) (N=194) <0.001
Média 4 240 292 274 312 2.84 226 2.82
(des.pad) (149) (135 (138) (L15) (149  (L74)  (1,67) (1.53)
Mediana 4 2 3 3 3 2 2 3
[min-max] [2-7]  [0-6] [1-5]  [0-5]  [1-8] [1-7] [0-8]  [0-8]
Valorde — ,973 00033 07884 008234 001693 00265 <0001 <0,001

" teste de Kruskal-Wallis.
" teste de Mann-Whitney.

Houve maior média de acertos entre os profissionais que atuam hd menos de 10
anos (3,47 £ 1,53) do que entre os que tem mais tempo de atuagdo (2,82 + 1,53) com
significancia estatistica geral e para cada profissional de satide, em particular, exceto
para anestesistas e dentistas em que a media de acertos foi independente do tempo de
atuac@o nessas duas areas.

Na Tabela 6 apresentam-se as medidas descritivas dos acertos de cada
profissional de saide de acordo com o aprendizado ou ndo durante a graduacio,

residéncia, ou em ambas.

Tabela 6: Medidas descritivas dos acertos de cada profissional de saude de acordo com o aprendizado sobre AEH na

graduacdo/residéncia.

Aprenderam

P Valor
AEH na Anest. Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine./Obst. Otorri. Total de o’
grad./resid. cp
Nao (N=94) (N=82) (N=60) (N=73) (N=59) (N=84) (N=67) (N=519) 0,0014
Média 3,70 3,06 3,05 2,85 3,34 3,48 2,96 3,23
(£DP) (1,40) (1,67) (1,21) (1,35) (1,46) (1,62) (2,00) (1,57)

Mediana 3.50 3.00 3.00 3.00 3.00 3.00 3 3
[min-max] (1,71 [0,8] [1,6] [0,8] [1,8] [1,7] [0,8] [0,38]
Sim (N=6) (N=18) (N=0) (N=27) (N=11) (N=16) (N=33) (N=111) 03127
Média 3,33 3,06 3,70 3,91 3,75 3,21 3,46
(xDP) (1,03) (1,80) - (0,775) (1,14) (2,41 (1,45) (1,52)

Mediana 3 2.5 4 4 3 3 3
[min-max] [2-5] [1-71 - [2-5] [2-6] [0-9] [1-6] [0-9]
Valor de p** 0,5871 0,8002 - 0,00055 0,1793 0,8747 0,244  0,1024

" teste de Kruskal-Wallis.
teste de Mann-Whitney.
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A média de acertos dos profissionais que tiveram formacao prévia em AEH foi
maior dos que ndo tiveram, 3,46 = 1,52 versus 3,23 + 1,57, porém sem significancia
estatistica, exceto entre os dermatologistas em que a média foi de 3,70 = 0,77 com
aprendizado prévio versus 2,85 + 1,35 sem formacdo previa em AEH.

A Tabela 7 apresenta a distribuicdo de frequéncia dos totais de acertos em cada
questdo sobre AEH por especialidade. Primeiramente, destaca-se a questdo 21 (a
auséncia de historia familiar de AEH afasta o diagndstico?) que obteve o maior nimero
de acertos (568 respostas corretas, 90,2%), sendo a Unica questdo com mais de 50% de
acertos. Por outro lado, nenhum especialista respondeu corretamente as questdes 24
(quais opg¢des abaixo sdo tratamentos de crise de AEH?) e 25 (quais opcdes abaixo s@o
tratamentos de profilaxia de AEH?). Pelo teste Qui-quadrado, observa-se associacdo
significante entre o numero de acertos nas questdes 15, 19, 20, 21 e 23 com a
especialidade do respondente. A associa¢do ¢ evidenciada pelo padrdo (porcentagem)
diferente de acertos entre diferentes especialidades. Por exemplo, na questdo 15 (qual o
tipo de heranga genética ligada ao AEH?), Anestesia e Dermatologia apresentaram
menores porcentagens de acertos quando comparadas as demais especialidades; na
questdo 19 (qual hormoénio estd relacionado ao desencadeamento de sintomas de
AEH?), menores porcentagens foram observadas para Clinico, Dentista e
Otorrinolaringologia; e na questdo 21 para Anestesia. Em contrapartida, observa-se
maior porcentagem de acertos para Anestesia na Questdo 20 (¢ considerado exame de
triagem para o diagndstico de AEH?) e para Anestesia e Gastroenterologia na Questao

23 (qual o principal mediador relacionado ao AEH?).

Tabela 7: Distribui¢do de frequéncia dos acertos por Especialidade.

Valor
Anest. Clin. Dent. Derma. Gastro. Gine/Osbt Otorri. Total de p*
(N=100
(N=100) (N=100) (N=60) (N=100) (N=70) (N=100) ) (N=630)
Questao
14 0,3079
97 94 60 93 67 97 93 601
Erros  (97,0%) (94,0%) (100%) (93,0%) (95,7%) (97,0%)  (93,0) (95,4%)
3 6 0 7 3 3 7 29
Acertos (3,0%)  (6,0%) (0%) (7,0%)  (4,3%) (3,0%) (7,0%) (4,6%)
Questao
15 <0,001
89 67 43 84 45 62 61 451
Erros  (89,0%) (67,0%) (71,7%) (84,0%) (64,3%) (62,0%) (61%) (71,6%)
11 33 17 16 25 38 39 179

Acertos  (11,0%) (33,0%) (283%) (16,0%) (35.7%) (38,0%) (39%) (28,4%)

Questao 0,7258
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16
78 72 43 70 54 74 79 470
Erros  (78,0%) (72,0%) (71,7%) (70,0%) (77,1%) (74,0%) (79,%) (74,6%)
22 28 17 30 16 26 21 160
Acertos  (22,0%) (28,0%) (28,3%) (30,0%) (22,9%) (26,0%) (21%) (25,4%)
Questao
17 0,1751
89 96 55 97 67 95 96 595
Erros  (89,0%) (96,0%) (91,7%) (97,0%) (95,7%) (95,0%) (96%) (94,4%)
11 4 5 3 3 5 4 35
Acertos (11,0%) (4,0%) (8,3%) (3,0%) (4,3%) (5,0%)  (4,0%) (5,6%)
Questao
18 0.2892
87 92 51 94 62 88 94 568
Erros  (87,0%) (92,0%) (85,0%) (94,0%) (88,6%) (88.,0%) (94.%) (90,2%)
13 8 9 6 8 12 6 62
Acertos  (13,0%)  (8,0%) (15,0%) (6,0%) (11,4%) (12,0%) (6,0%) (9,8%)
Questao
19 <0,001
34 64 40 48 39 30 62 317
Erros  (34,0%) (64,0%) (66,7%) (48,0%) (55,7%) (30,0%) (62%) (50,3%)
66 36 20 52 31 70 38 313
Acertos  (66,0%) (36,0%) (33,3%) (52,0%) (44,3%) (70,0%) (38%) (49,7%)
Questao
20 <0,001
24 71 44 75 47 69 71 401
Erros  (24,0%) (71,0%) (73,3%) (75,0%) (67,1%) (69,0%) (71%) (63,7%)
76 29 16 25 23 31 29 229
Acertos (76,0%) (29,0%) (26,7%) (25,0%) (32,9%) (31,0%) (29%) (36,3%)
Questao
21 0,00201
20 9 2 5 3 13 10 62
Erros  (20,0%) (9,0%) (3,3%) (5,0%) (4,3%) (13,0%) (10%) (9,8%)
80 91 58 95 67 87 90 568
Acertos (80,0%) (91,0%) (96,7%) (95,0%) (9,.7%) (87,0%) (90%) (90,2%)
Questao
22 0,1157
70 64 45 69 43 55 70 416
Erros  (70,0%) (64,0%) (75,0%) (69,0%) (61,4%) (55,0%) (70%) (66,0%)
30 36 15 31 27 45 30 214
Acertos (30,0%) (36,0%) (25,0%) (31,0%) (38,6%) (45,0%) (30%) (34,0%)
Questao
23 0,01847
44 65 34 57 33 65 60 358
Erros  (44,0%) (65,0%) (56,7%) (57,0%) (47,1%) (65,0%) (60%) (56,8%)
56 35 26 43 37 35 40 272
Acertos  (56,0%) (35,0%) (43,3%) (43,0%) (52,9%) (35,0%) (40%) (43,2%)
Questao
24 -
100 100 60 100 70 100 100 630
Erros  (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%)
Questao
25 -
100 100 60 100 70 100 100 630
Erros  (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%) (100%)
" teste r.

- - . , . 2 . , . . ~
Nio foi possivel aplicar o teste ., pois so existe uma categoria de comparagéo.
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DISCUSSAO

O AEH ¢ uma doenga rara, desconhecida, frequentemente confundida com
outras condi¢cdes e, portanto, subdiagnosticada. O atraso no diagnostico ou o
diagnostico incorreto pode ser devido a falta de conhecimento do AEH por parte dos
profissionais de satide, o que eleva a morbidade e mortalidade da doenca.

A natureza multifacetada da condicdo pode resultar visitas em diferentes
ambientes na area da saude, por exemplo: Pronto-Socorro, Pediatria, Clinica Geral,
Otorrinolaringologia, Gastroenterologia, Anestesia, Odontologia e Dermatologia.
Portanto, ¢ crucial que os profissionais da saide de multiplas especialidades tenham
conhecimento sobre a doenca para garantir que os pacientes com AEH recebam um
diagnostico e tratamento oportunos.

O presente estudo teve como objetivo investigar o nivel de conhecimento e
conscientizacdo sobre AEH por meio de questionario, em diferentes profissionais da
saude no Brasil.

A maior parte dos profissionais participantes (72,6%) tinha menos de 39 anos e
atuava em suas aéreas ha menos de 10 anos (69,2%). Foi uma amostra de jovens
profissionais, atuando hé pouco tempo, o que pode justificar o fato de nunca terem
atendido um paciente com AEH e nunca terem participado de um evento cientifico
sobre essa doenca.

Somente 1,3% dos profissionais de satde respondentes trabalhavam em
atividade de ensino e somente 2,9% possuiam mestrado ou doutorado, o que favorece o
desconhecimento sobre doencas raras e com elas o AEH.

A grande maioria (91%) nao teve formagao previa em AEH durante a graduacao
e nem na residéncia/especializagao.

Noventa e trés por cento dos respondentes nunca participou de evento cientifico
sobre AEH.

A taxa de acertos foi baixa para as questdes de conhecimento sobre AEH
demonstrando desconhecimento da doenga e na autoavaliacdo consideraram que o grau
de conhecimento era insuficiente em 77,9% dos profissionais.

Além de ndo terem formacdo académica sobre a doenca, apos a graduagcdo em
suas atividades laborais cotidianas, somente 4,8% dos profissionais se depararam com
pacientes com AEH. Este fato pode ser justificado pela raridade da doenga ou mesmo

pela falta de conscientizagdo da doenga e diagndstico incorreto.
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Dentre os que atenderam pacientes com AEH, 12% eram clinicos gerais o que ¢
explicado pelo fato dos sintomas da doenga intensificarem-se com a puberdade apesar
do inicio da sintomatologia ser na primeira década de vida e o primeiro contato com
esse tipo de doente ser com o pediatra. Anestesistas foram 8%, cujo contato com
pacientes com AEH ¢ quando sdo chamados na emergéncia para o procedimento de
intubacdo orotraqueal numa crise de angioedema na laringe. Além disso, anestesistas
podem vivenciar uma crise de angioedema somente pelo trauma mecanico da IOT. Um
total de 4% dos profissionais que referiram ter atendido pacientes com AEH eram
dermatologistas e esse fato € justificado pelo local mais comum de acometimento ser a
pele. Dentistas e gastroenterologistas referiram nunca terem atendido pacientes com
AEH, apesar do fato que os procedimentos odontoldgicos sdo desencadeantes
frequentes de crise de angioedema e a o abdémen ¢ o segundo local de acometimento
mais comum, ocorrendo em até 93% dos casos de AEH-C1-INH.

O nivel de conhecimento especifico sobre AEH avaliado pela média de acertos
as 12 questdes sobre definicdo, manifestacdo clinica, diagndstico e tratamento da
doenca foi muito baixo considerando-se a média geral de 3,27. Este desconhecimento
leva a erro, subdiagndstico e retardo no diagndstico.

No mundo, assim como, no Brasil apesar de todo o conhecimento da doenca e
desenvolvimento novos farmacos; a falta de conscientizagdo ainda ¢ muito baixa.

O AEH ¢ muito confundido com alergia, urticaria, por ter como prédomo o
eritema marginatum, uma manifestacao tipica que precede a ocorréncia de crises de
angioedema no C1-INH-HAE 2.

Também ha realizagdo de laparotomias exploratorias devido a queixa de dor
abdominal intensa, que leva a erro de diagnostico de abdome agudo. Em 25% dos casos
de AEH ocorrem por mutacdo nova no SERPINGI e a falta de histdria familiar pode
confundir o diagnostico.

A compreensdo atual do AEH melhorou muito nas ultimas décadas, levando a
uma conscientizagio crescente; a uma melhor gestio e a melhores resultados .

No entanto, o diagnostico de AEH demora em média 8,5 anos a partir da
apresentacdo inicial dos sintomas, embora alguns estudos sugiram atrasos médios
superiores a 13-20 anos>°. Estes atrasos sdo preocupantes, dado o risco significativo
de angioedema laringeo com risco de vida nos individuos afetados. Um estudo recente
sobre mortes devido a AEH identificou uma mortalidade significativamente maior por

. . ~ . . 1
asfixia em pacientes com AEH néo diagnosticados'.
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Os 25% restantes dos casos indice sdo esporadicos e devido a mutagdes de novo

39. . 5 A : o
em SERPINGI” Como esses pacientes ndo tém ancestrais afetados, seu historico
familiar sera negativo e podera ser mais dificil chegar ao diagnostico.

Embora tenha havido grandes avangos na nossa compreensao da imunogenética
do AEH, existem lacunas significativas na literatura no que diz respeito a compreensao
do impacto humanistico ¢ economico da doenga, particularmente, na Europa. A raridade
da doenga, juntamente com o fato de 6,1-13,7% dos pacientes poderem ser
assintomaticos ou apresentar atraso no inicio dos sintomas®'*%, significa que, embora os
sintomas de AEH comecem frequentemente na primeira infancia e persistam ao longo
da vida dos pacientes, a consciencializacdo da condigdo ¢ extremamente baixa € o
diagndstico € frequentemente tardio.

Os pacientes ndo tratados corretamente apresentam mortalidade estimada em 25

. . . . 1
a 40%, sobretudo, devido a angioedema de laringe e asfixia®®'*’

e, portanto, observou-
se que pacientes com AEH consultam, em média, 4,4 médicos antes de serem
corretamente diagnosticados e que 65% deles tiveram erro de diagnostico no
passado’>*?.

Em um estudo com 95 criangas brasileiras de 17 centros de referéncia, o inicio
dos sintomas ocorreu em média aos 3,3 anos e o diagnostico médico foi realizado
somente aos 7,2 anos de idade, sendo que 10% j& haviam sido submetidos a
procedimentos cirairgicos abdominais (apendicectomia) antes do diagnostico.™*

A raridade da doenca, juntamente com diagnosticos erroneos frequentes dos
sintomas como alérgicos/ angioedema anafilatico abdominal agudo, distirbio ou Febre
Familiar do Mediterraneo (FMF), significa que embora os sintomas de AEH comecem
frequentemente em primeira infancia e persistem durante toda a vida dos pacientes o

J4

conhecimento da condicdo ¢ extremamente baixo e o diagndstico ¢ frequentemente
tardio. >
Neste estudo, ndo foi utilizado um questionario padronizado, porém o
instrumento continha questdes objetivas e, assim, verificar conhecimento sobre AEH
nos profissionais da satde. O questiondrio realizado foi entregue de forma presencial e
virtual e de participagdo voluntaria.

Perguntas relacionadas ao AEH, bem como itens demograficos. Resultados: a

maioria dos médicos (93,5%) relatou que ja tinham ouvido falar em AEH e 41,9%

acompanharam pelo menos um paciente com AEH, porém 22% deles entendiam o papel
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do inibidor de C1 no AEH, mas 38,7% nao tinham ideia sobre a patogénese do AEH. O
sintoma fatal, edema laringeo, foi citado por 18% dos entrevistados. Cinco por cento
dos entrevistados sabia que o nivel C4 era o teste de triagem; 6% sabiam que a analise
do nivel/funcdo do CI-INH € necessaria para diagnostico. Aproximadamente, 10,3%
dos entrevistados conheciam um tratamento eficaz para crises agudas; 18,7% conhecia
uma terapia profilatica de longo prazo. Das perguntas especificas da patologia, na
questdo 15 (qual o tipo de heranca genética ligada ao AEH?), anestesia e dermatologia
apresentaram menores porcentagens de acertos, podendo se pensar pela rotina didria das
duas especialidades. O menor indice de acerto na questdo 19 (qual hormonio estd
relacionado ao desencadeamento de sintomas de AEH?), para clinico, dentista e
otorrinolaringologia, provavelmente, se deve ao ndo contato, na rotina, com a parte
hormonal. J& na questdo 21 (a auséncia de historia familiar de AEH afasta o
diagnostico?), poderiamos justificar o menor indice de acertos pelos anestesistas pelo
fato de ter mais contato com o paciente nos procedimentos. E em contrapartida, maior
porcentagem de acertos para anestesia na questdo 20 (¢ considerado exame de triagem
para o diagnostico de AEH) pela rotina de intercorréncias o que justificaria saberem o

exame de triagem.

CONCLUSAO

Esse estudo concluiu que ha conhecimento insuficiente sobre AEH entre os
diferentes profissionais da area da saude que potencialmente lidam com pacientes com
esta doenga no Brasil.

Ressaltamos a necessidade de agdes educacionais no meio académico e publico
para maior conscientizagdo sobre AEH; possibilitando reducao do tempo de diagndstico
dos pacientes, sobretudo, evitando intervencdes desnecessarias, inicio do tratamento

adequado, com melhora da qualidade de vida e reducdo da mortalidade nestes pacientes.
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APENDICE 1

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

(Modelo em acordo com a Resolucdo n° 466/12 — Conselho Nacional de Satide)

Titulo do estudo: Avaliagdo sobre o conhecimento em angioedema hereditario
entre profissionais da saude.

Vocé esta sendo convidado a participar do estudo
cientifico, porque vocé faz parte do grupo de
profissionais da saude, que podera aumentar o
conhecimento a respeito de angioedema hereditario, com
o titulo “Avaliagao sobre o conhecimento em

angioedema hereditario entre profissionais da saude”.

Esse estudo sera realizado para fornecer dados e talvez aperfeicoar o tratamento de

pessoas que passam pelo mesmo procedimento/mesma coisa.

DO QUE SE TRATA O ESTUDO?

O objetivo desse estudo é: avaliar o conhecimento sobre angioedema
hereditario (AEH) dos tipos | e Il entre profissionais da saude que lidam com pacientes
com essa doenca.

COMO SERA REALIZADO O ESTUDO?

E um questionario autoaplicavel, com 25 questdes fechadas, sobre AEH, elaborado por
imunologistas, do Grupo Brasileiro de Estudos sobre angioedema Hereditario
(GEBRAEH)

Vocé sera convidado pessoalmente.

O estudo sera realizado da seguinte
maneira: Estudo transversal, no qual o instrumento
a ser utilizado para coleta de dados é um
questionario autoaplicavel, com 25 questdes
fechadas, sobre AEH, elaborado por imunologistas,
do Grupo Brasileiro de Estudos sobre angioedema
Hereditario (GEBRAEH), conforme anexo. Devera

De que forma irei (—\k
participar deste estudo?
o0
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ser aplicado em dentistas, clinicos gerais, emergencistas, anestesistas,
dermatologistas, obstetras, gastroenterologistas e otorrinolaringologistas ligados a um
centro universitario ou ndo e assim gerar um indicador de conhecimento.

Suas respostas serao tratadas de forma andonima e confidencial, isto é, em nenhum

momento sera divulgado o seu nome em qualquer fase do estudo.

Quando for necessario utilizar os seus dados nesta pesquisa, sua privacidade sera

preservada, ja que seus dados nao serao divulgados.

Os dados coletados serao utilizados apenas NESTA pesquisa e os resultados

divulgados em eventos ou revistas cientificas apenas para fins de estudo.

ESSES PROCEDIMENTOS SAO DESCONFORTAVEIS OU GERAM RISCOS?

Pode haver constrangimento ou desconforto ao responder o questionario, por parte do

participante.

Os riscos referentes sdo a quebra de sigilo de dados, perca de confidencialidade e

anonimato dos dados coletados.

Os beneficios sdo de adquirir conhecimento sobre a doenc¢a e ajudar na divulgacao

dessa patologia.

O QUE ACONTECE COM QUEM NAO PARTICIPA DO ESTUDO?

Nao Ihe acontecera nada se vocé nao quiser participar desse estudo.

Também sera aceita a sua recusa em participar dessa pesquisa, assim como a
sua desisténcia a qualquer momento, sem que lhe haja qualquer prejuizo de
continuidade de qualquer tratamento nessa instituicdo, penalidade ou qualquer tipo de
dano a sua pessoa. Sera mantido total sigilo sobre a sua identidade e em qualquer
momento vocé podera desistir de que seus dados sejam utilizados nesta pesquisa.

Vocé ndo tera nenhum tipo de

despesa por participar da pesquisa. ] T —

Vocé também ndo  recebera -4 \\l Receberei algo
. por participar?

pagamento por participar desta _

pesquisa.
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E vocé sera acompanhado de forma integral, estando livre para perguntar e esclarecer
suas duvidas em qualquer etapa deste estudo.

CONTATO COM O PESQUISADORE O CEP

Em caso de duvidas ou problemas com a pesquisa, vocé podera procurar o
pesquisador responsavel Dr.(?) Larissa Pincerato Mastelaro pelo e-mail

larissa_mastelaro@hotmail.com, ou ainda pelo telefone: (18) 997409449.

Para maiores esclarecimentos, o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos da
FAMERP (CEP/FAMERP) estéa disponivel no telefone: (17) 3201-5813 ou pelo email:

cepfamerp@famerp.br, localizado na Avenida Brigadeiro Faria Lima, 5416 em Sao

José do Rio Preto/SP no horario de funcionamento das 7:30 as 16:30 de segunda a
sexta.

O CEP (Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos) é um grupo formado por
pessoas que trabalham ou ndo com pesquisa e que realizam a revisao ética inicial e

continua do estudo para manter sua seguranca e proteger seus direitos.

Este documento foi feito em duas vias, ficando uma comigo e outra com o
pesquisador deste estudo, tendo eu e o pesquisador colocado rubrica (assinatura) em

todas as paginas deste Termo.

Declaro que entendi este TERMO DE CONSENTIMENTO e estou de acordo
em participar do estudo proposto, sabendo que dele poderei desistir a qualquer

momento, sem sofrer qualquer punigdo ou constrangimento.

Pesquisador Responsavel

(Nome e Assinatura)

Participante da Pesquisa ou Responsavel Legal

(Nome e Assinatura)
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APENDICE 2

Instrumento de pesquisa

Nome da pesquisa — Avaliagcdo sobre o conhecimento em angioedema hereditario entre
profissionais da satde.

Vocé esta sendo convidado para participar do estudo “Avaliacdo do conhecimento em
angioedema hereditario entre profissionais da satde” por ser profissional da satide que
lida com pacientes com angioedema hereditario (AEH), através de um questionario com
a duracdo aproximada de 5 minutos. Esta ¢ uma iniciativa do Servico de Alergia e
Imunologia Clinica do complexo HB-FAMERP, cujo objetivo ¢ a avaliagdo do
conhecimento sobre AEH dos tipos I e II entre profissionais da satide. As informagdes
coletadas aqui serdo de grande importincia na criagdo de agdes para aumentar o
conhecimento sobre AEH e sua divulgacdo entre profissionais da saiude brasileiros. Sua
participagdo nesta pesquisa consistira em responder um questionario sobre
conhecimento médico em AEH dos tipos I e I1.

1. Qual a sua idade?

Menos de 30 anos
Entre 30 a 39 anos
Entre 40 a 49 anos
Entre 50 a 59 anos
Mais de 60 anos

2. Sexo biologico:

Feminino
Masculino

3. Em qual estado brasileiro vocé atua?
Acre

Alagoas

Amapa

Amazonas

Bahia

Ceara

Distrito Federal

Espirito Santo

Goias



Maranhao

Mato Grosso

Mato Grosso do Sul
Minas Gerais

Para

Paraiba

Parana

Pernambuco

Piaui

Rio de Janeiro

Rio Grande do Norte
Rio Grande do Sul
Rondonia

Roraima

Santa Catarina

Sao Paulo

Sergipe

Tocantins
4. Ha quantos anos vocé exerce sua especialidade?

Menos de 5 anos
De 5 a9 anos

De 10 a 19 anos
De 20 a 29 anos
30 anos ou mais

5. Onde vocé trabalha na maior parte do tempo? (selecione uma ou mais
alternativas)

Clinica particular
Hospital privado
Universidade particular
Unidade bésica de saude
Hospital Publico
Universidade publica

24
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6. Como melhor vocé define sua atividade no seu local de trabalho?

Assistencial

Docente na graduagao

Docente na Pos-graduagdo latu sensu
Orientador de mestrado/doutorado
Gestdo em saude

7. Qual o seu grau de escolaridade?

Residéncia médica/Titulo de especialista
Mestrado
Doutorado

8. Voceé aprendeu algo sobre AEH no curso de graduac¢io em medicina?
Sim

Nao

9. Vocé aprendeu algo sobre AEH na residéncia/especializacio?
Sim

Nao

10. Apos o término da residéncia vocé tem ouvido ou aprendido algo sobre o AEH?
Sim
Nao

11. Qual a dltima vez que vocé participou de uma atualizacio de curta duracao
que abordasse o AEH em seu contetudo programatico?

No periodo da pandemia
Até dois anos

Mais de dois anos

Nao lembro

Nunca participei

12. Como vocé avalia o seu conhecimento sobre o AEH?

Otimo
Bom
Regular
Insuficiente



N3do sei avaliar

13. Vocé ja atendeu algum paciente com diagnéstico de AEH?

Niao

Sim, atendi paciente

Sim, atendi familiar de paciente

Sim, atendi paciente e familiar de paciente

Nao recordo se atendi algum paciente ou familiar

CONHECIMENTO MEDICO EM AEH

14. Qual dos seguintes sinais ou sintomas ¢ sugestivo de AEH? (pode marcar
quantas op¢oes forem necessarias)

Dor abdominal recorrente
Angioedema recorrente

Melhora com anti-histaminicos
Urticéria e angioedema recorrentes
Melhora com adrenalina

15. Qual o tipo de heranca genética ligada ao AEH?

Autossomica dominante
Autossomica recessiva
Ligada ao X

Heranga desconhecida

16. O inicio dos sintomas do AEH geralmente ocorre:

No primeiro ano de vida

Entre 1 a 10 anos

Entre 11 e 20 anos

Acima de 20 anos

Nao existe predilecdo por faixa etdria

17. Qual o local mais frequentemente acometido nas crises de AEH:

Extremidades
Laringe

Face
Abdome
Genitalia

18. Quais os desencadeantes mais frequentes de crises de AEH? (pode marcar
quantas op¢oes forem necessarias)

Picadas de insetos
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Alimentos

Infeccdes virais

Trauma mecanico

Analgésicos e antiinflamatdrios ndo hormonais

19. Qual hormonio esta relacionado ao desencadeamento de sintomas de AEH?

Androgénio
Estrogénio
Progesterona
FSH

20. E considerado exame de triagem para o diagnéstico de AEH:

Complemento hemolitico total (CH100)

Dosagem de fragdo 3 do complemento (C3)

Dosagem de fragdao 4 do complemento (C4)

Dosagem quali-quantitativa do inibidor de C1 (C1-INH)

21. A auséncia de historia familiar de AEH afasta o diagnéstico

Sim
Nao

22. Qual exame laboratorial confirma o diagnostico de AEH tipo 1 e 2?

Complemento hemolitico total (CH100)

Dosagem de fragdao 3 do complemento (C3)

Dosagem de fragdao 4 do complemento (C4)

Dosagem quali-quantitativa do inibidor de C1 (C1-INH)

23. Qual o principal mediador relacionado ao AEH?

Acetilcolina
Bradicinina
Prostaglandina
Histamina

24. Quais opcdes abaixo siao tratamentos de crise de AEH?

Icatibanto

Plasma fresco congelado
Adrenalina

Concentrado do C1-INH
Acido tranexamico

27



25. Quais op¢oes abaixo sao tratamentos de profilaxia de AEH?

Icatibanto

Androgenos
Concentrado do C1-INH
Acido tranexamico
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