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PALAVRAS-CHAVE Resumo O angioedema hereditario (AEH), com uma prevaléncia estimada de 1:50000 pes-
Angioedema soas, € uma doenca rara mas potencialmente fatal. Pode se apresentar com edema sistémico
hereditario; recorrente do tecido subcutaneo e das mucosas. Os doentes com AEH tém um risco acrescido
Imuno-hemoterapia; de agudizacao clinica com o estresse cirlrgico, podem desenvolver sindromes de dificuldade
Profilaxia respiratoria por compromisso da via aérea e de instabilidade hemodinamica. A abordagem peri-

operatoria desses doentes requer intervencoes especificas. Apresentamos um caso clinico de
uma mulher de 50 anos com AEH tipo il proposta para ureterenoscopia com colocacao de stent.
© 2015 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Todos os
direitos reservados.

KEYWORDS Anesthetic considerations for a patient with hereditary angioedema - a clinical case
Hereditary

angioedema; Abstract Hereditary angioedema (HAE), with an estimated prevalence of 1:50 000, is a rare
Immune- but potentially fatal disease. It may present with recurrent systemic edema of the subcutaneous
hemotherapy; tissue and mucous membranes. Patients with HAE are at increased risk for clinical worsening
Prophylaxis with surgical stress, and may develop respiratory distress syndrome due to impaired airway and

hemodynamic instability. The perioperative management of these patients requires specific
interventions. We present a clinical case of a woman, 50 years old, with HAE type 11 scheduled
for ureteral stent placement via endoscopic approach.
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Introdugao acordo com o protocolo, foram mantidas 500 U de concen-

O angioedema hereditario (AEH) é uma doenca de trans-
missao autossomica dominante caracterizada por alteracoes
quantitativas ou qualitativas no nivel do inibidor do pri-
meiro componente da cascata do complemento (inibidor da
esterase de C1, C1-INH), que permite ativacao nao contro-
lada da cascata classica do complemento’-2. Classicamente
0 AEH era classificado em duas variantes de fenotipos: o
tipo 1 caracteriza-se por valores plasmaticos reduzidos de
C1-INH normalmente funcionante; o tipo i caracteriza-se
pela presenca de valores plasmaticos normais ou elevados
de uma proteina C1-INH n&do funcionante ou anormalmente
funcionante’. Mais recentemente considera-se a existén-
cia de um terceiro tipo de AEH, com niveis de C1-INH
quantitativa e funcionalmente normais, que se apresenta
frequentemente como estrogeniossensivel®.

Apesar do seu nome, C1-INH ndao atua apenas na cascata
do complemento, inibe também proteases das cascatas de
coagulacao e de fibrindlise e das vias das cininas. No AEH
a clinica associada deve-se principalmente a interferéncia
na via das cininas, com aumento da producao de bradici-
nina. Clinicamente o AEH pode apresentar-se com edema
sistémico e recorrente dos tecidos subcutaneos ou das muco-
sas, com envolvimento do sistema gastrointestinal, pode
ser erroneamente interpretado como um quadro de abdo-
men agudo; das vias respiratorias com quadro de dificuldade
respiratoria de laringospasmo, broncospasmo e asfixia; ins-
tabilidade hemodinamica por choque anafilatico e morte'“.
Em cerca de 1/3 dos doentes o trauma é o fator precipi-
tante do quadro clinico. Outros fatores desencadeantes sao
a infecdo, a ansiedade e os estrogénios. Num nimero signi-
ficativo de casos o fator precipitante nao ¢ identificado®.

Caso clinico

Descrevemos os cuidados anestésicos perioperatorios pres-
tados a uma mulher de 50 anos, proposta para cirurgia
eletiva urolégica: ureteroscopia com colocacao de stent por
litiase renal nao radiopaca. A doente tinha o diagnostico
de AEH tipo 1 e histdria familiar positiva (pai e irmao com a
mesma patologia). Era acompanhada em consulta hospitalar
de imunoalergologia e nao fazia terapéutica regular.

Ap6s cuidadosa avaliacao pré-anestésica e de acordo com
o protocolo pré-operatdrio do servico de imuno-hemoterapia
do nosso hospital e a consulta de imunoalergologia na qual
era acompanhada, foi feita profilaxia com quatro doses
orais de estanozolol (Winstrol®) 4 mg, dois dias previa-
mente a cirurgia, e 1.000 U de concentrado de C1-INH
(Berinert®) administradas 45 minutos antes da cirurgia, em
bolus endovenoso lento. Efetuou-se pré-medicacao com dia-
zepam endovenoso 1 mg, na noite de véspera da cirurgia e
na manha da cirurgia.

No dia da cirurgia e apos a chegada a sala operatoria,
foi monitorada com monitoracao standard e pré-medicada
com 2,5 mg de midazolam via endovenosa. A técnica anes-
tésica escolhida foi o bloqueio subaracnoideo, feito com
agulha biselada 25 G, em nivel L3-L4, com 15 mg de bupiva-
caina 0,5%; com abordagem mediana e um bloqueio até T10.
Foram administrados 40 mg de parecoxib e foi feita profila-
xia antibiotica com 2 g de cefoxitima via endovenosa. De

trado de C1-INH (Berinert®) em standby no bloco operatorio
para a eventualidade de um quadro clinico agudo.

0 procedimento cirlrgico demorou 20 minutos, a doente
manteve-se hemodinamicamente estavel durante a cirurgia
e no pos-operatério imediato. A terapéutica de pos-
-operatorio ndo requereu especificidade associada ao AEH,
ficou medicada com paracetamol e parecoxib ev, antibiote-
rapia e fluidoterapia. A doente teve alta hospitalar apds 24
horas.

Discussao

Existem numerosos fatores precipitantes de episodios de
agudizacao de AEH, com destaque para a ansiedade asso-
ciada ao periodo perioperatorio e o trauma cirurgico, dai a
importancia de uma adequada pré-medicacgao.

A abordagem do episodio agudo, com clinica e gravidade
variavel, é controversa. A medicina baseada na evidéncia
sugere que a agudizacao pode nao responder ao tratamento
com adrenalina, anti-histaminicos ou glucocorticoides, é
necessaria terapéutica mais especifica®’. A abordagem ini-
cial de um episddio agudo severo devera incluir o uso de
farmacos recombinantes do inibidor C1 ou de antagonis-
tas dos recetores da bradicinina?3%7. Quando esses nao se
encontram disponiveis, outras abordagens incluem o uso de
doses mais elevadas de androgénios, como o danazol ou
seus derivados, acido tranexamico (AT), adrenalina (nem
sempre com eficacia), controle analgésico, fluidoterapia e
terapéutica intensiva de suporte®®. O uso de plasma fresco
congelado permanece controverso devido ao potencial ted-
rico de poder exacerbar e perpetuar o choque®.

A abordagem mais adequada dessa patologia consiste
na profilaxia®>®. Assim, em cirurgia eletiva, a conduta deve
incluir a pré-medicacéo ansiolitica e:

a) Uso de fator C1-INH recombinante nas seguintes dosa-
gens: 500 U (se < 50 kg); 1.000 U (se > 50 kg, mas
<100 Kg) ou 4.000 U (se > 100 kg) 30 a 60 minutos antes
do procedimento cirirgico, com a indicacdo de repeticao
diaria, caso o risco de precipitacao de um episodio agudo
permaneca elevado;

b) Derivados de androgénio, até 5 a 7 dias previamente a
cirurgia;

c) Eventualmente AT, apesar de nao ser tao eficaz como os
derivados androgénicos.

d) Terapéutica profilatica dupla, como foi a nossa opcéao.

A opcao da técnica anestésica locorregional apresenta
também vantagens face a anestesia geral, por nao implicar
uma manipulacao ativa da via aérea, que, ao desencadear
um episddio de agudizagao com repercussao mais localizada,
poderia conduzir a edema da laringe.

Em conclusao, AEH é uma patologia rara, pouco contac-
tada pela maioria dos anestesistas. Devido ao potencial de
complicacdes severas que pode originar, requer uma cui-
dadosa preparacao perioperatoéria, com o envolvimento de
equipes multidisciplinares (imuno-hemoterapeutas, cirur-
gides, intensivistas, imunoalergologistas, anestesiologistas),
a adoc¢ao de uma profilaxia adequada e uma correca vigilan-
cia do doente.
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