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O AHE caracteriza-se por angioedema recorrente causado por excesso de
bradicinina cuja forma de heranca é autossémica dominante. Embora seja doenca
rara, € importante que seja reconhecida, pois a mortalidade é alta, em torno de 25
a 40% dos casos, especialmente por edema de laringe e asfixia. Os pacientes
com AEH apresentam um defeito quantitativo ou qualitativo do C1-INH, enzima
que tem papel importante na inibicdo do Sistema Complemento, tanto nas vias
cldssica como das lectinas, sem a qual resulta em sistema excessivamente
ativado. Além disso, essa enzima também inibe varias outras proteases, incluindo
a calicreina do plasma, fatores de coagulacdo Xl (FXII) e XI e plasmina. Portanto,
o C1-INH além de inibir o Sistema Complemento, participa na regulacdo dos
sistemas de contato, coagulacéo e de fibrindlise. Assim, a deficiéncia de C1-INH
resulta em excesso de ativacdo do sistema de contato (sistema calicreina-cinina)
com o aumento da producédo de bradicinina, que € potente vasodilatador, levando

ao angioedema.

Pacientes com AEH sofrem de episddios recorrentes de edema envolvendo
a pele e a submucosa de varios 6rgdos. O AEH néo esta associado a urticaria e

prurido. Pode haver um eritema serpiginoso, mas a associagdo com urticaria
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praticamente descarta o diagnéstico. Os locais mais frequentemente afetados
sdo: face, extremidades, genitalia, orofaringe, laringe e o sistema digestério,
inclusive com manifestacdo de abdome agudo por edema de alcas. As crises
geralmente s&o recorrentes e desencadeadas por traumas, menstruacgao,
ingestdo de bebidas alcodlicas, infecgbes, etc. Duram até 72 horas e ndo sdo
responsivas a anti-histaminicos, corticoides e nem adrenalina. Inibidores de ECA
(enzima de conversédo de angiotensina) e estrégenos potencializam o angioedema
e devem ser retirados.

Em relacdo as formas adquiridas de angioedema mediado por bradicinina,
0 uso de IECA (inibidores da enzima de conversdo de angiotensina) € uma das
causas mais comuns, mesmo que esta medicacdo ja esteja sendo administrada
h& véarios anos e o paciente estava até entdo assintomético. Mesmo apoés a
retirada da droga, muitas vezes o paciente deve esperar varias semanas até ficar
livre dos episédios de angioedema. Mais raramente, 0s bloqueadores dos
receptores da angiotensina Il (BRA) e as gliptinas (agentes hipoglicémicos orais)
também podem causar angioedema bradicinérgico e devem ser substituidos.

O angioedema associado a deficiéncia de C1-INH que nédo é hereditario é

chamado de adquirido (AEA), e tem como caracteristica o aparecimento mais
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tardio. Deve-se ao consumo do C1-INH ou a producdo de autoanticorpos
neutralizan-tes do C1-INH, associados com doencas linfoproliferaivas ou doencgas
autoimunes, respectivamente.

Tratamento

Embora o angioedema adquirido possa representar importante fonte de
desconforto e ansiedade para o paciente, raramente apresenta a gravidade do
AHE. Quando isto ocorre, as linhas gerais de tratamento sdo as mesmas.
Entretanto, nesses casos, 0 mais importante € a retirada da droga causadora ou o
tratamento da doenca de base.

O tratamento do paciente com AHE no periodo intercrise (profilaxia) e a
orientacdo quanto a eviccdo de desencadeantes deve ser ambulatorial. Todo
paciente com suspeita de AEH deve ser encaminhado a especialista ndo apenas
para se fazer a prevencdo de novos surtos, mas também para o rastreamento de
familiares e aconselhamento genético.

As crises graves de angioedema hereditario podem ser fatais e devem ser
tratadas rapidamente, em ambiente hospitalar, especialmente se ha risco de

asfixia. Nesses casos, pode-se utilizar plasma fresco. O Firazyr® (icatibanto), um

antagonista seletivo do receptor tipo Il da bradicinina e o Berinert® (concentrado
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de C1-INH) estdo disponiveis no Brasil para tratamento de crises e alguns
pacientes, sabedores de seu problema, podem procurar o servico de emergéncia
ja trazendo a medicacdo. Embora o plasma fresco congelado possa controlar a
maioria das crises de AEH, uma piora paradoxal pode ocorrer em alguns casos,
pois o plasma também fornece cininogénio e pré-calicreina que podem gerar mais
bradicinina. Desta forma, o plasma sé deve ser utilizado se outras formas de

tratamento n&o estiverem disponiveis.

Outros cuidados séo: tratar sintomaticamente a dor abdominal que pode

ser intensa e exigir até narcéticos para seu alivio; verificar a necessidade de se
fazer entubacdo, até mesmo profilatica, em casos mais graves, e se 0 tempo
o0timo de se fazer tal procedimento ja foi perdido, ndo hesitar em fazer
traqueostomia de urgéncia.
Casos de AHE devem sempre ser observados por algumas horas. O paciente
nunca deve ser dispensado precocemente da emergéncia, pois a evolucao para
edema de laringe com asfixia pode ocorrer mesmo em casos aparentemente sem
gravidade.

Doses recomendadas:
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e |catibanto: 30 mg por via subcutanea. Podem ser administradas injecdes

adicionais de 30 mg, em intervalos de 6 horas, até o maximo de trés injecdes

em 24 horas. Atualmente, o Icatibanto esta licenciado para os pacientes acima

de 18 anos de idade.

e Concentrado de C1-INH — administrado 20 U/kg endovenosamente. Pode ser

usado em criangas.

e Plasma fresco: 10-20 ml/kg de peso.

Referéncia:

1- Giavina-Bianch, P et al. Diretrizes brasileiras para o diagndstico e tratamento do

angioedema hereditario — 2017. Arg Asma Alerg Imunol — Vol. 1. N° 1, 2017.
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