ANGIOEDEMA HEREDITARIO ASSOCIADO A DEFICIENCIA DE C1 ESTERASE (C1-INH)

Portaria SAS/MS n° 880 — 12/07/2016

Medicamento DANAZOL

CID 10 D84.1

Apresentacao 100mg (cépsula)

Inclusao Pacientes com diagndstico confirmado de Angioedema Hereditario (AEH) com deficiéncia

do C1-INH (tipos 1 e 2):

a) Anamnese, exame fisico e quadro clinico compativel com AEH (edema ndo pruriginoso,
ndo doloroso e ndo eritematoso em qualquer parte do corpo, principalmente face e
extremidades, podendo afetar sistemas respiratério e gastrointestinal, podendo
desencadear edema de glote e cdlicas abdominais, respectivamente); E

b) Constatacao laboratorial de:

- Auséncia, reducdo ou defeito funcional < 50% de C1-INH;

- Redugdo do complemento hemolitico total (CH50);

- Diminuicdo da fracdo C4 do complemento; OU

c) Evidéncia genética (presenca de mutagdo patogénica em SERPING1) da doenca.

Casos Especiais:

- Pacientes com AEH nao associado a deficiéncia de C1-INH e criangas <12 anos, deveram
ser encaminhadas para Servicos de Referéncia;

- Pacientes em situacdes de risco, como cirurgia odontolégica ou manobras endoscépicas,
devem utilizar Danazol como profilaxia, conforme as Orienta¢des de Administragao.

Anexos Obrigatdrios

Relato médico descrevendo a condicdo clinica.
Dosagem de C1-INH; CH50; fracdo C4 do complemento OU Mutacdo patogénica em
SERPING1

Administragao

200mg VO divididos em 2 administracdes didrias, durante o primeiro més de tratamento.
Depois, a dose de monitoriza¢do é ajustada conforme resposta clinica e laboratorial.

Casos Especiais: O Danazol é administrado na dose de 400-600mg/dia, 05 dias antes e 03
dias depois do procedimento desencadeador de crise.

Monitorizag¢dao: Reduzir a dose de Danazol para a menor dose capaz de controlar os
sintomas clinicos se houver resposta clinica (auséncia de evento agudo) e laboratorial
(atividade de C1-INH 50% do valor normal e C4 normal).

Prescri¢do Maxima
Mensal

248 cap

Monitoramento

C1-INH, C4 apds o 1° més. Hemograma; AST; ALT ; fosfatase alcalina; colesterol total e
fragoes; triglicerideos'e PU semestrais. Ultrassonografia abdominal anual.
Em caso de exames alterados, dispensar e solicitar parecer do médico assistente.

Exclusdo

Pacientes que apresentarem pelo menos um dos critérios abaixo:
¢ Mulheres com sangramento genital de origem desconhecida;

¢ Disfungdo grave hepatica, renal ou cardiaca;

¢ Gravidez ou amamentacao;

e Porfiria;

¢ Hipersensibilidade ou intolerancia ao medicamento;

* Neoplasia de figado ou de prdstata;

¢ Histdria de Ictericia ou pruritus gravidarum;

* Presenca ou histéria de eventos tromboembdlicos;

e Criancas (até 12 anos de idade).
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Tempo de Tratamento

Continuado, interromper na presenga de tumores hepaticos.

Validade dos Exames

Exames Imunolégicos: 6 meses

Especialidade Médica

N3o especificada no PCDT a especialidade médica necessaria.

CID-10:

D84.1 Defeitos no sistema complemento
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