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RESUMO ‘

’ ABSTRACT

Os Patient Reported Outcomes Measures (PROMs) séo
desfechos relatados pelos pacientes que possibilitam avaliar
a atividade, o controle e o impacto na qualidade de vida,
permitindo decisdes terapéuticas centradas no paciente.
Existem cinco instrumentos especificos desenvolvidos para
a avaliacdo de pacientes com angioedema recorrente.
O Angioedema Activity Score (AAS) que mensura
prospectivamente a atividade da doenca, com diferenca
minima clinicamente importante (Minimal Clinically Important
Difference / MCID) de 8 pontos, o Angioedema Control Test
(AECT) que avalia o controle percebido pelo paciente, com
MCID de 3 pontos, o Angioedema Quality of Life Questionnaire
(AE-QolL) que mede o impacto do angioedema na qualidade
de vida com MCID de 6 pontos, e o Hereditary Angioedema
Quality of Life Questionnaire (HAE-QoL) que é especifico
para o angioedema hereditario por deficiéncia de C1INH
(AEH-C1INH). O Hereditary Angioedema Activity Score
(HAE-AS) também é especifico para o AEH-C1INH e avalia
a atividade da doenca. No Brasil, o0 AAS, o AE-QoL e o HAE-
QoL ja foram traduzidos e validados para adultos e o AECT
estd em validacdo. Apesar de recomendados por diretrizes
nacionais e internacionais, o uso clinico dos PROMs ainda é

Patient-Reported Outcome Measures (PROMs) are
outcomes reported directly by patients that allow assessment
of disease activity, control, and impact on quality of life,
enabling patient-centered therapeutic decisions. Five
disease-specific instruments have been developed for
evaluating patients with recurrent angioedema. The
Angioedema Activity Score (AAS) measures disease
activity prospectively, with a Minimal Clinically Important
Difference (MCID) of 8 points; the Angioedema Control
Test (AECT) assesses patient-perceived disease control,
with an MCID of 3 points; the Angioedema Quality of
Life Questionnaire (AE-QolL) measures the impact of
angioedema on quality of life, with an MCID of 6 points; and
the Hereditary Angioedema Quality of Life Questionnaire
(HAE-Qol) is specific for hereditary angioedema due to C1-
INH deficiency (C1INH-HAE). The Hereditary Angioedema
Activity Score (HAE-AS) is also specificfor C1INH-HAE and
assesses disease activity. In Brazil, the AAS, AE-QoL, and
HAE-QoL have already been translated and validated for
adults, and the AECT is currently undergoing validation.
Although recommended by national and international
guidelines, clinical use of PROMs remains limited,
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limitado,representando uma lacuna importante. Sua aplicagao
favorece acompanhamento sistematico, definicéo da eficacia
terapéutica e obtencdo de desfechos desejaveis, sendo
indispensavel tanto na pratica clinica quanto em pesquisas.
Melhorias futuras incluem validagéo pediatrica e ampliagéo
de conteldos especificos da doencga.

Descritores: Angioedema; angioedemas hereditarios; qualidade
de vida.

representing an important gap. Their implementation
supports systematic follow-up, determination of therapeutic
efficacy, and achievement of meaningful outcomes, making
them essential in both clinical practice and research. Future
improvements include pediatric validation and expansion of
disease-specific content.

Keywords: Angioedema; angioedemas, hereditary; quality of
life.

Introducao

O angioedema (AE) é caracterizado por edema
localizado e autolimitado do tecido subcutaneo e/
ou submucoso, decorrente de aumento transitorio
da permeabilidade vascular. Pode ocorrer de forma
isolada ou associado a urticas. A classificagcdo mais
recente do AE sem urticas estabelece cinco subtipos
principais: mediado por mastocitos (AE-MC); mediado
por bradicinina (AE-BK); relacionado a disfuncéo do
endotélio vascular (AE-VE); induzido por drogas (AE-
DI); e de causa desconhecida (AE-UNK)".

O AE recorrente esta associado a um significativo
comprometimento na qualidade de vida de pacientes
e familiares?s. Portanto, o diagndstico preciso,
associado a um manejo clinico adequado, é
fundamental tanto para o correto estabelecimento
do diagnostico diferencial quanto para a conducao
das exacerbagdes e definicdo das estratégias
profilaticas, que devem ser individualizadas conforme
0 mecanismo fisiopatolégico subjacente*s.

A avaliagéo precisa do estado clinico, da atividade
e evolugcdo da doenca é imprescindivel para o
controle adequado do AE. Nas doencas crbnicas, 0
principal objetivo terapéutico é a redugao do impacto
na qualidade de vida, em diferentes dominios da vida
do paciente®.

A utilizacdo de instrumentos estruturados para
avaliar o controle e a atividade da doenga, bem como
o impacto na qualidade de vida, permite a formulacéo
de planos terapéuticos individualizados, alinhados ao
objetivo central do tratamento: alcangar o controle
total da doenca e proporcionar uma vida normal ao
paciente*5’. Deste modo, o uso dos Patient Reported
Outcomes Measures (PROMs), ou desfechos
relatados pelo paciente, sdo cruciais na avaliagdo e
monitoramento da atividade, controle e qualidade de
vida no AE recorrente*57.

Atualmente, existem cinco instrumentos especificos

desenvolvidos para a avaliagdo de pacientes com AE
recorrente: o Angioedema Activity Score (AAS),

o0 Angioedema Quality of Life Questionnaire
(AE-Qol), o Hereditary Angioedema Quality of
Life Questionnaire (HAE-QoL), o Angioedema
Control Test (AECT) e o Hereditary Angioedema
Activity Score (HAE-AS)®'3. No Brasil, trés desses
instrumentos — AAS, AE-QoL e HAE-QoL — ja
foram traduzidos ou validados para o portugués,
com adaptacao cultural a populagéo brasileira''. O
AECT encontra-se atualmente em fase de validagao
transcultural e o HAE-AS ainda néo foi validado, para
o portugués do Brasil. Esses instrumentos estao
validados para uso em adultos com AE recorrente; até
0 momento, ndo ha instrumentos especificos traduzidos
e validados para avaliagéo da populacéo pediatrica.
O objetivo deste documento & apresentar os
principais instrumentos traduzidos e/ou validados
disponiveis para a avaliacdo da atividade da doenca,
do controle clinico e do impacto na qualidade de vida de
pacientes com AE recorrente, com vistas a apoiar uma
pratica clinica mais sistematica e centrada no paciente.

Metodos

A selecdo dos artigos foi realizada de forma
sistematizada nas bases Pubmed, SciELO e
ScienceDirect, sem restricdo temporal. Foram
utilizados os seguintes termos de busca: “angioedema”,
“patient-reported outcome measures”, “quality of life”,
“disease control” e “disease activity”, de acordo com

as atuais diretrizes internacionais®.

Patient Reported Outcomes Measures
adaptados transculturalmente, validados ou
nao, para o portugués brasileiro

Angioedema Activity Score (AAS)

O Angioedema Activity Score (AAS) (ANEXO 1) é
um instrumento validado para mensurar a atividade do
AE recorrente. E uma ferramenta prospectiva, composta
por cinco perguntas, desenvolvida para ser preenchida
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pelo préprio paciente. O questionéario é respondido
diariamente durante o periodo de quatro semanas
que antecedem a consulta médica, possibilitando uma
avaliacéo objetiva da atividade da doenca'.

A primeira pergunta do AAS — “Teve algum inchago
nas Ultimas 24 horas?” — tem como funcao identificar
os dias em que o paciente apresentou AE, sendo
utilizada para contabilizacdo, mas n&o pontuada.
Caso nao tenha ocorrido episodio de AE, o paciente
nédo precisa responder as demais cinco perguntas.
Quando ha manifestacao da doencga, o paciente deve
responder as perguntas subsequentes, pontuadas de
0 a 3, com pontuacdo maxima diaria de 15, indicando
maior atividade da doenca.

O AAS permite avaliar o paciente por um dia (AAS),
7 dias (AAS7) ou 28 dias (AAS28). Uma limitagao
importante do instrumento é a dependéncia da adesao
diaria do paciente para o preenchimento correto e
continuo®'*, Recomenda-se solicitar o preenchimento
do AAS em todas as consultas, preferencialmente
considerando o periodo de 28 dias, para uma avaliagdo
mais abrangente dos episodios de AE*57.

A diferenca minima consideravel do AAS7, ou
seja, a menor mudanga na pontuagao que reflete
uma alteracao clinicamente relevante na atividade da
doenca, foi estimada em 8 pontos®.

Angioedema Quality of Life Questionnaire (AE-QoL)

O Angioedema Quality of Life Questionnaire (AE-
QoL) (ANEXO 2) é um instrumento validado para
avaliar o impacto do AE recorrente na qualidade de
vida dos pacientes. Portanto, este questionario néo é
especifico, 0 que permite sua aplicacdo em qualquer
tipo de AE. E composto por 17 perguntas, cada
uma com cinco op¢des de resposta, que variam de
1 (nunca) a 5 (muito frequentemente), divididas em
quatro dimensdes: funcionalidade, fadiga/humor, medo/
vergonha e nutricdo. O escore total do AE-QoL varia de
17 a 85, e pontuagdes mais altas indicam maior impacto
negativo na qualidade de vida relacionada a saude®.

O AE-QoL deve ser aplicado durante a consulta ou
na sala de espera, preferencialmente preenchido pelo
préprio paciente, sem interferéncia. Na pratica clinica,
recomenda-se sua aplicagéo a cada 3 a 6 meses. Uma
das principais limitagGes do instrumento é que o escore
nao pode ser calculado se mais de uma pergunta por
dimensao for deixada sem resposta. Outra limitacao
€ a auséncia de pontos de corte definidos para
estratificar o comprometimento da qualidade de vida
em leve, moderado ou grave*’. Como proposta de

escala, Weller K et al propdem valores de corte em
torno de 30 como limite para comprometimento leve,
40 moderado e a partir de 50 um comprometimento
grave da qualidade de vida'®.

A diferenca minima clinicamente importante do AE-
QolL, ou seja, a menor mudancga de pontuacao que
representa uma melhoria relevante na qualidade de
vida do paciente, é de 6 pontos'’.

Hereditary Angioedema Quality of Life
Questionnaire (HAE-QoL)

Outro instrumento para avaliacdo da qualidade de
vida, neste caso especifico para o angioedema hereditario
com deficiéncia do inibidor de C1 (AEH-C1INH), é o
HAE-QoL (ANEXO 3). A versao final do HAE-QoL inclui
25 itens divididos em sete dimensoes: dificuldades de
tratamento, funcionamento fisico e saude, estigma
relacionado a doenca, papel emocional e participacao
social, preocupac¢do com a prole, controle percebido
sobre a doenca e satde mental. O escore total do HAE-
QoL varia de 25 a 135, e pontua¢des mais altas indicam
melhor qualidade de vida relacionada a satude ou menor
comprometimento em uma dimensao especifica'®s.

Angioedema Control Test (AECT)

O Angioedema Control Test(AECT) (ANEXQO 4) € um
instrumento desenvolvido especificamente para avaliar
o grau de controle do AE recorrente, servindo como
complemento ao AAS, que ndo contempla diretamente a
percepcao do paciente quanto ao controle da doenca'' 8.
O AECT encontra-se traduzido para o portugués
brasileiro e, atualmente, em processo de validagao
transcultural para aplicacado clinica no pais. Trata-se
de um questionario retrospectivo, composto por quatro
perguntas, cada uma com cinco opgdes de resposta,
que avalia a percepcao do paciente sobre o controle do
AE nas quatro semanas ou nos trés meses anteriores.

Pode ser utilizado em pacientes com qualquer
tipo de AE recorrente — incluindo formas mediadas
por mastoécitos, bradicinina, disfungdes endoteliais,
farmacos ou de causa desconhecida''®. Sua
simplicidade e rapidez de aplicacdo o tornam
adequado tanto para a pratica clinica diaria quanto
para estudos clinicos. O escore total varia de 0 a 16
pontos. O valor minimo (0) representa o pior grau
de controle, enquanto o valor maximo (16) indica
auséncia de sintomas e percepcao de controle total
da doenca. Na versao original validada em alemao,
um escore =10 pontos é considerado indicativo de
doenca controlada' '8,
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Recomenda-se a aplicacdo do AECT em todas as
consultas, preferencialmente na sala de espera ou no
inicio da avaliagdo médica, como apoio a tomada de
decisdes terapéuticas*®’. Além disso, demonstrou-se
que uma variagcéo de 3 pontos no escore representa
a diferenca minima clinicamente importante (MCID),
ou seja, uma mudanca perceptivel e relevante no grau
de controle da doenga’®.

Hereditary Angioedema Activity Score (HAE-AS)

O Hereditary Angioedema Activity Score (HAE-
AS) (ANEXO 5) é uma escala especifica para avaliar
a atividade da doenga em pacientes com AEH-

C1INH. O instrumento é composto por 12 itens sobre
numero/localizagéo das crises, crises tratadas, idas a
emergéncia, tratamento psicologico/psiquiatrico e faltas
ao trabalho/escola nos ultimos 6 meses, além de saude
geral e impacto da dor no ultimo més. O escore bruto é
somado e, em seguida, convertido em uma escala linear
de 0-30; quanto mais alto, maior é a atividade do AEH-
C1INH. Na interpretacao, os autores apresentaram bom
desempenho discriminativo e propuseram um ponto de
corte >12 na escala 0-30 para classificar melhor os casos
graves (sensibilidade 73,2%; especificidade 88,3%)'>13.

No Quadro 1, apresentam-se as caracteristicas,
vantagens e limitacdes de cada um desses instrumentos.

Quadro 1
Instrumentos de avaliagcédo do angioedema recorrente
Instrumento Objetivo D e Pontuacao Vantagens Limitacoes
! Avaliado Dominios ¢ 9 e
-AAS:0a 15.
Prospectivo: -AAS7:0a 105. B -
) L - Nao especifico.
3 Avaliar Diério. - AAS28: 0 a 420.
Angioedema ] ) L. - Requer resposta
. prospectivamente AAS: 1 dia. . (quanto menor, Facil .
Activity Score . . 5 itens. . . diaria.
(AAS) a atividade do AAS7: 7 dias. menor atividade | preenchimento. Validado apenas
- Vali
angioedema. AAS28: 28 da doencga). P
) para >18 anos.
dias. - MCID: 8 pontos
(AAS7).
- 0 a 16 (quanto ~ .
) . ) - Nao especifico
) Avaliar o controle Retrospectivo: maior, melhor . .
Angioedema . . Facil para subtipos de
dos sintomas e Ultimas 4 ) controle). ) )
Control Test - o 4 itens. preenchimento. angioedema.
auxiliar em decisdes | semanas ou 3 - Ponto de corte: L. .
(AECT) . Réapido. - Validado apenas
terapéuticas. meses. =10.
para >18 anos.
- MCID: 3 pontos.
- Nao especifico.
. - 17 a 85 (quanto ~ p,
Angioedema o . ) . . - Nao calculavel se >1
3 ) Medir o impacto Retrospectivo: . maior, pior Utilizado .
Quality of Life ) o 17 itens (4 ) item sem resposta.
! ) do angioedema na Ultimas 4 L. qualidade de em estudos
Questionnaire ) ) dominios). ) L - Sem ponto de corte.
qualidade de vida. semanas. vida). clinicos. .
AE-QoL -Validado apenas
- MCID: 6 pontos.
para >18 anos.
Hereditar Avaliar qualidade de
3 y . q . Sem periodo -25a135 - Muito extenso (25
Angioedema vida em pacientes - . . - .
i i definido 25itens (7 | (quanto maior, Especifico para itens).
Quality of Life com AEH por . . . .
i i . (impacto global | dominios) | melhor qualidade AEH. - Validado apenas
Questionnaire deficiéncia de da doenca) de vida) ara >18 anos
. vida). > .
(HAE-QoL) C1INH. ¢ P
i 0 a 30 (quanto . B
. - Retrospectivo: . Pacientes podem néao
i Avaliar a atividade maior a .
Hereditary 6 meses para ~ . lembrar a atividade da
) da doenga em ) pontuagéo, maior L L
Angioedema ) ositensde 1 a ) . Especifico para | doenca nos ultimos 6
. pacientes com AEH . 12 itens. a atividade da
Activity Score . 10 e um més AEH-C1INH. meses.
por deficiéncia de . doenga). )
(HAE-AS) para os itens o Validado apenas para
C1INH. >12 indica )
11el2. pacientes >18 anos.
doenga grave.

Legenda: AEH- angioedema hereditario, MCID- diferenga minima clinicamente importante.
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Discussao

No momento faltam biomarcadores objetivos
e especificos para o angioedema recorrente. Os
PROMs especificos para angioedema tornaram-se
centrais para compreender o impacto real da doenca
na vida dos pacientes, complementando as medidas
de atividade e controle.

O AEQol foi o primeiro instrumento especifico
desenvolvido para avaliar o prejuizo na
qualidade de vida em pacientes com angioedema
recorrente, independentemente da etiologia®. Mais
recentemente, estudos de validacdo de contetdo
mostraram que o AEQoL também é pertinente
para adultos e adolescentes com AEH, reforcando
sua aplicabilidade em diferentes subgrupos de
angioedema recorrente. Em paralelo, foram
desenvolvidos instrumentos especificos para AEH,
como o HAEQolL, desenvolvido para considerar
dominios particulares dessa condicdo, como o
impacto do risco de asfixia'®®.

O AEQolL é mais adequado quando o objetivo é
avaliar angioedema recorrente em cenarios mistos (por
exemplo, angioedema associado a urticaria cronica
espontanea, AEH, angioedema induzido por drogas
ou idiopatico), permitindo comparabilidade entre
angioedemas de diferentes fen6tipos e etiologias. No
caso do HAEQoL, este deve ser priorizado quando
a pergunta de um estudo é centrada exclusivamente
em AEH, ou quando se pretende capturar aspectos
muito particulares dessa doenca, que podem néo
ser plenamente contemplados por um instrumento
genérico de angioedema, como o impacto do risco de
crises laringeas, da necessidade de planejar viagens
e da sobrecarga familiar associada a uma doenga
genética rara. Assim, na pratica clinica, AEQoL e
HAEQoL né&o sao concorrentes, mas complementares,
e a escolha deve ser guiada pela etiologia do
angioedema. No caso de ensaios clinicos, a escolha
deve ser guiada pela populagédo-alvo, pelo desenho
do estudo e pela necessidade de comparabilidade
com a literatura existente.

Em nivel assistencial, incluindo o Sistema Unico
de Saude (SUS), o uso rotineiro de PROMs nas
consultas permite monitorar a resposta ao tratamento.
O uso de ferramentas de avaliacdo da qualidade
de vida pode auxiliar na identificagcdo de pacientes
com controle clinico aparente, mas com importante
comprometimento psicossocial, orientando
intervencdes ndo farmacoldgicas (educacéo, apoio
psicologico, reorganizacao laboral/escolar). Além
disso, PROMs padronizados facilitam a integracao

em protocolos clinicos, prontuérios eletrénicos e
registros nacionais, favorecendo a construgcdo de
coortes multicéntricas brasileiras de angioedema, o
que é particularmente relevante para doencas raras
como o AEH.

Embora nem todos os instrumentos tenham sido
validados para o portugués brasileiro, a existéncia de
uma versao ja adaptada transculturalmente permite
0 seu uso no dia a dia, porém, torna-se uma possivel
barreira no caso do seu uso em ensaios clinicos.

Consideracoes finais

Os PROMs sao ferramentas fundamentais para a
avaliacdo objetiva e padronizada do AE recorrente.
Atualmente, seu uso permite capturar diferentes
dimensdes da doenga de forma complementar:
atividade da doenca (AAS e HAE-AS), controle (AECT)
e impacto na qualidade de vida (AE-QoL e HAE-QoL).
Esses instrumentos foram desenvolvidos alinhados
as metas terapéuticas, auxiliando na avaliagcao da
eficdcia do tratamento e no alcance de desfechos
clinicos desejaveis.

Apesar da existéncia de PROMSs validados
e recomendados por diretrizes nacionais (para
angioedema hereditario) e internacionais (para
angioedema hereditario e urticaria), seu uso na pratica
clinica ainda € limitado. Isso representa uma lacuna
importante, especialmente em um cenario em que
decisbes terapéuticas baseadas em dados centrados
no paciente tornam-se cada vez mais valorizadas.

Em ensaios clinicos com o objetivo de verificar
a QoL em pacientes que utilizaram tratamento para
as crises de AEH ou profilaxia de longo prazo, o uso
do AE-QoL e HAE-QoL tem se demonstrado Gtil em
detectar diferencas na eficacia destes tratamentos®.

No contexto especifico do angioedema hereditario,
uma revisao sistematica recente recomendou
moderadamente o0 uso desses instrumentos.
Entretanto, ainda sdo necessarias melhorias, como a
validacdo em populacgbes pediatricas e a inclusao de
conteudos mais especificos da doenca, para ampliar
sua aplicabilidade e precisao?'.

A incorporagao, na pratica clinica, de PROMs
validados e especificos para o AE recorrente
permite mensurar a percepg¢do do paciente sobre
0 impacto da doenca na sua qualidade de vida e a
resposta ao tratamento instituido. Esses instrumentos
sao ferramentas indispensaveis tanto para o
acompanhamento de pacientes com AE recorrente
quanto para a conducao de pesquisas clinicas.
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ANEXO 1 - Angioedema Activity Score (AAS)

Angioedema Activity Score — AAS
Nome:

Questionario preenchido em: / /

Instrugcdes: Vocé sofre de urticaria. Com as seguintes perguntas nos gostariamos de avaliar o estado atual
da sua doenca. Por favor, leia atentamente cada pergunta e escolha, entre as cinco respostas existentes, aquela
que mais se aproxima do seu caso. Por favor, ndo demore a pensar na resposta e lembre-se de responder a
todas as perguntas e escolher apenas uma resposta para cada pergunta.

Semana 1

Por favor, preencha o questionério, uma vez ao dia, sobre 0s seus sintomas nas ultimas 24 horas. O Sr.(a)
deve se referir as ultimas 24 horas em cada sintoma. Por favor, responda a todas as perguntas da forma mais
completa possivel.

Dia

O(a) Sr.(a) teve nas ultimas 24 horas um inchaco? =
a0

Sim

Por favor, preencha as seguintes linhas somente se houver um inchaco nas ultimas 24 horas

Em qual ou quais espagos de tempo houve inchagos? 0-8 horas

(Por favor, marque todos os espacos de tempo) 8—16 horas
16—24 horas
Quais sdo ou foram as queixas fisioldgicas causadas Nenhuma
pelo(s) inchaco(s) (por exemplo, dores, queimacao, Leve
coceira)? Média
Forte
O Sr.(a) pode ou pdde exercer atividades diarias por Nenhuma limitagcao
causa do(s) inchago(s) atuais das Gltimas 24 horas? Leve limitacdo

Forte limitacéo

Atividade impossivel

Nao
O Sr.(a) se sente ou sentiu incomodado na estética Levemente
corporal por causa do(s) inchago(s) atuais das Gltimas Medianamente
?
24 horas? Fortemente

Como o(a) Sr.(a) classifica ou classificaria no conjunto a | Pode ser ignorada
intensidade do inchago atual das Gltimas 24 horas? Leve

Média
Forte
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ANEXO 2 - Angioedema Quality of Life Questionnaire (AE-QoL)

Questionario de Avaliagao da Qualidade de Vida no Angioedema — AE-QoL

Nome:

Questionario preenchido em:

.

/

Instrucbes: Neste questionario o Sr.(a) encontrara uma série de perguntas. Por favor, leia com atencéo cada
questdo e escolha apenas uma das cinco respostas, aquela que seja a mais correta para vocé, ou seja, marque
apenas um quadradinho em cada pergunta. Nao precisa pensar muito, € lembre-se de responder a todas as perguntas.

Informe com que frequéncia nas
ultimas 4 semanas voce precisou
de restricoes em areas da vida

cotidianas listadas abaixo, devido . Muito
g . Nunca Raramente Ocasionalmente Frequente
ao inchaco (angioedema) recorrente frequente
(independentemente de ter havido
ou nao os inchacos neste periodo de
tempo).
1. Trabalho O O O O O
2. Atividades fisicas O O O O O
3. Tempo livre O O O O O
4. Relacionamentos sociais (pessoal e
o P o O O O O
profissional)
5. Alimentacao O O O O O
Com as proximas perguntas,
gostariamos de saber sobre a
dificuldade e sobre os problemas . Muito
. Nunca Raramente Ocasionalmente Frequente
que podem estar associados ao seu frequente
inchaco recorrente (angioedema)
(com relacao as ultimas 4 semanas)
6. Tem dificuldade em adormecer? O O O O O
7. Acorda durante a noite? O O O O O
8. Durante o dia esta cansado(a), em
N . . O O O O O
consequéncia da noite mal dormida?
9. Tem dificuldade para se concentrar? O O O O O
10. Se sente abatido(a)? O O O O O
11. Tem que limitar a escolha de
. . O O O O O
alimentos ou bebidas?
12. Os episodios de inchago o(a)
. O O O O O
sobrecarregam/incomodam?
13. Vocé tem medo que o(s) inchaco(s
que o(s) inchago(s) - - - - -
possa/possam aparecer de repente?
14. Vocé tem medo de que a frequéncia
. O O O O O
do inchago possa aumentar?
15. Vocé sente vergonha de frequentar
lugares publicos por causa do inchago O O O O O
recorrente?
16. Os inchacos recorrentes o(a) deixam
constrangido(a) ou inibido(a)?
17. Tem medo de que o tratamento
do inchaco recorrente traga efeitos O O O O O

negativos a longo prazo?
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ANEXO 3 - Hereditary Angioedema Quality of Life Questionnaire (HAE-QoL)
Angioedema Hereditario-QoL (HAE-QoL). Versao do adulto.

Data de preenchimento do questionario: / /

Nome e Sobrenome:

Idade: Data de nascimento: / /

Sexo: [0 Masculino OO Feminino

Instrucdes: Antes de responder as perguntas, por favor, leia as instrucb6es seguintes cuidadosamente:
¢ As respostas devem se referir aos ultimos 6 meses.

e Cada questao ou pergunta tem 5-6 opcoes de respostas. Marque a opcao que mais se ajusta a seu
caso com um X.

Exemplo:

NOS ULTIMOS 6 MESES

De maneira
Extremamente Bastante Moderadamente Um pouco
alguma
Em qual extensao vocé tem se
preocupado que seus sintomas vao O O O O

aumentar ou que a doenca vai piorar?

NOTA: Marque somente uma opg¢ao por questao.

NOS ULTIMOS 6 MESES

Um De maneira

Extremamente Bastante = Moderadamente
pouco alguma

1. Em qual extens&o os seus episédios

de angioedema tém impedido vocé

de cumprir suas atividades béasicas O O O O O
da vida diaria (asseio pessoal, comer,

andar, etc)?

NOS ULTIMOS 6 MESES

A maior Uma boa
Todo o Algumas Nenhuma
tempo parte do parte do Poucas vezes

vezes vez
tempo tempo

2. Qual a frequéncia o angioedema

tem impedido sua habilidade de O O O O O O
executar atividades planejadas?

3. Qual a frequéncia a doenga tem

limitado sua habilidade de concentrar O | O O O O
ou realizar seu trabalho ou estudos?

NOS ULTIMOS 6 MESES

Um De maneira

Extremamente Bastante = Moderadamente
pouco alguma

4. Em qual extensdo vocé tem

se sentido discriminado quando

requerendo um emprego ou tem que O O O O O
esconder sua doenga por medo de
discriminagao?

5. Em qual extenséo esta doenca tem
afetado vocé em termos de aproveitar
0 seu tempo livre ou praticar algum
hobby ou esporte?
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ANEXO 3 - continued...

NOS ULTIMOS 6 MESES

Um De maneira

Extremamente Bastante = Moderadamente
pouco alguma

6. Em qual extensédo esta doenca tem
afetado vocé em termos de realizar O | O O O
viagens ou deslocamentos?

7. Em qual extenséo a sua vida
diaria tem sido influenciada por evitar
situagbes estressantes ou situacdes
que requerem em esforgo fisico que
poderia desencadear um ataque de
angioedema?

NOS ULTIMOS 6 MESES

De
Um .
Extremamente Bastante Moderadamente pouco maneira
alguma

8. Em qual extenséo esta doenca
tem afetado sua vida social (p.ex. O O O | O
visitar parentes ou amigos)?

9. Em qual extenséo esta doenca
tem influenciado vocé em termos de | | O | |
ter relacionamento sexual regular?

10. Em qual extenséo esta doenca
tem limitado sua habilidade de
estabelecer um relacionamento com
um parceiro?

NOS ULTIMOS 6 MESES

De
Um .
Extremamente Bastante Moderadamente ouco maneira
P alguma

11. Em qual extenséao esta doenca

influenciou sua decisdo em ter ou O O O O O
nao ter filhos?

12. Em qual extensao vocé

tem tido sentimentos de culpa

ou responsabilidade devido a O O O O O
possibilidade de transmitir a doencga

para seus filhos?

NOS ULTIMOS 6 MESES

De
Extremamente Bastante Moderadamente L maneira
pouco
alguma
13. Em qual extenséo vocé tem se
reocupado por nao saber sobre qual
preocupaco p g O O O O O

parte do corpo seria afetada num

ataque de edema?

14. Em qual extenséao vocé tem sido

afetado por ndo saber o quanto grave O O O O O
poderia ser um episédio de inchago?




Avaliacao e seguimento do angioedema — Valle SOR et al.

Arq Asma Alerg Imunol — Vol. 10, N° 1, 2026 11

ANEXO 3 - continued...

NOS ULTIMOS 6 MESES

A maior Uma boa

LD E parte do parte do Algumas vezes Poucas vezes BTl
tempo vez
tempo tempo
15. Qual a frequéncia vocé tem
se sentido triste, com raiva ou
assustado devido a falta de O O O O O O
expectativa ou imprevisibilidade dos
ataques de angioedema?
NOS ULTIMOS 6 MESES
Todo o Lt S L Algumas Nenhuma
parte do parte do Poucas vezes
tempo vezes vez
tempo tempo
16. Qual a frequéncia vocé tem se
sentido para baixo ou deprimido O O O O | O
devido a sua doenca?
17. Qual a frequéncia vocé tem
sentido triste ou com raiva devido
P O | O | | O
a influéncia dos ataques de
angioedema na sua vida familiar?
NOS ULTIMOS 6 MESES
Extremamente Bastante Moderadamente e 2ODUEl L
pouco alguma
18. Em qual extensédo vocé tem
sido afetado ou se preocupado com O O O O O
o risco de asfixia?
NOS ULTIMOS 6 MESES
Todo o (AELLD DGl [oer Algumas Nenhuma
parte do parte do Poucas vezes
tempo vezes vez
tempo tempo
19. Qual a frequéncia vocé tem
decidido néo ir ao dentista ou se
submeter a outros procedimentos O O O O O O
médicos por medo de um ataque
de angioedema?
20. Qual a frequéncia vocé tem tido
dificuldade em chegar a um centro
de saude para receber tratamento O O O O O O
adequado (falta de transporte,
longe de um centro de saulde,...)?
NOS ULTIMOS 6 MESES
Extremamente Bastante Moderadamente Ll o el
pouco alguma
21. Em qual extensdo a sua
vida diaria tem sido afetada pela
necessidade de chegar a um centro O O O O O

de saude para receber medicacao
para ataques agudos?
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ANEXO 3 - continued...

NOS ULTIMOS 6 MESES

A maior Uma boa
Todo o Algumas Nenhuma
parte do parte do Poucas vezes
tempo vezes vez
tempo tempo

22. Qual a frequéncia tem se
preocupado sobre a possibilidade
que o tratamento possa nao estar
disponivel quando necessitar dele?

23. Qual a frequéncia vocé tem
sentido inseguro, negligenciado,
insatisfeito, ou tem tido outros
sentimentos ruins devido a falta

de conhecimento sobre a sua
doenga ou sobre tratamentos

para angioedema no ambiente de
cuidados a saude?

24. Qual a frequéncia vocé tem
recusado ir a um centro de saude
devido a possibilidade de que vocé
nao receberia tratamento adequado
devido a falta de conhecimento
sobre a sua doencga?

NOS ULTIMOS 6 MESES

Um De maneira

Extremamente Bastante Moderadamente
pouco alguma

25. Em qual extens&o vocé tem
se preocupado que seus sintomas
vao aumentar ou que a doenga vai
piorar?

Por favor, cheque se vocé preencheu todas as perguntas e com apenas uma resposta em cada.
OBRIGADO PELA SUA COLABORACAOQ!

This questionnaire was registered before the Notary Public from the lllustrious College of Notaries of Madrid, Mr. Miguel Garcia Gil, recorded
under protocol number 287. This questionnaire and its contents are protected by the Spanish Law on Intellectual and Industrial Property,
being prohibited its distribution, reproduction, disclosure, transformation, sale of the entire document or part thereof, as well as the use,
under any circumstances, of the trademarks appearing therein, without the prior express written consent of the Foundation for Biomedical
Research of La Paz University Hospital-IdPAZ (FIBHULP), which holds the copyright.
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ANEXO 4 - Angioedema Control Test (AECT)

Teste de Controle de Angioedema (AECT)
Nome: Data (dia/més/ano): / /

Data de nascimento (dia/més/ano): / /

Instrucdes: Vocé tem inchagos recorrentes (angioedema). O angioedema é um inchago transitério e profundo
da pele ou das mucosas, como labios, palpebras, lingua, maos ou pés, que dura de horas a alguns dias. Alguns
pacientes também sofrem de angioedema abdominal. Muitas vezes, ele ndo € visivel, mas pode ser doloroso.
Outros pacientes podem apresentar além do angioedema também empolagéo e coceira na pele.

As quatro perguntas a seguir destinam-se a registrar a situacao atual da sua doenca. Por favor, escolha entre
as cinco respostas possiveis, a que melhor se aplica a vocé. Responda a todas as perguntas e selecione apenas
uma resposta para cada pergunta.

1. Com que frequéncia vocé teve angioedema nas Gltimas 4 semanas?

() muito frequente () frequente () as vezes () raramente () nunca

2. Quanto sua qualidade de vida foi afetada pelo angioedema nas Ultimas 4 semanas?

() bastante () muito () mais ou menos () pouco () nada

3. Quanto a imprevisibilidade do angioedema o incomodou nas ultimas 4 semanas?

(') bastante () muito () mais ou menos () pouco () nada

4. O quanto o seu angioedema foi controlado pelo seu tratamento nas ultimas 4 semanas?
() nada () pouco () mais ou menos () bem () totalmente
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ANEXO 5 - Hereditary Angioedema Activity Score (HAE-AS)

. Peripheral attacks in the last 6 months
. No attacks

. 1to 5 attacks

. 6 to 20 attacks

. >20 attacks

. Abdominal attacks in the last 6 months
. No attacks

. 1to 5 attacks

. 6 to 20 attacks

. >20 attacks

. Facial attacks in the last 6 months

. No attacks

. 1to 20 attacks

. >20 attacks

. Genital attacks in the last 6 months

. No attacks

. 1to 5 attacks

. 6 to 20 attacks

. >20 attacks

. Upper airway attacks in the last 6 months
. No attacks

. 1 to 20 attacks

. >20 attacks

. Attacks at other locations in the last 6 months
. No attacks

. 1 to 20 attacks

.>20 attacks

. Number of treated attacks in the last 6 months
. No attacks

. 1 to 20 attacks

. >20 attacks

. Emergency visits in the last 6 months

No

. 1to 10 visits
.>10 visits

. Psychological and/or psychiatric treatment due to C1INHHAE in the last 6 months
. No
1.

Yes

10. Days not attending school/work due to C1INHHAE in the last 6 months

0.
1.
2.
3.

0 day

1 to 5 days
6 to 15 days
>15 days
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ANEXO 5 - continued...

11. General health in the last month

0. Excellent

1. Good

2. Regular

3. Poor

12. Impairment in everyday work and activities due to pain in the last month
0. Not at all

1. Alittle bit

2. Quite a bit

3. Extremely



