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Resumo 

Objetivo: Apresentar o caso clínico de um paciente com dor 

abdominal recorrente submetido a quatro intervenções cirúrgi-

cas no período de cinco meses. 

Descrição: Paciente masculino, 31anos, com história de 

dor abdominal recorrente desde os sete anos de idade que 

motivou diversos atendimentos em serviço de emergência. Nos 

cinco meses que antecederam a consulta em nosso serviço foi 

submetido a quatro laparotomias exploradoras sem conclusão 

diagnóstica, além de referir emagrecimento de 30 kg. Foram 

dosadas as concentrações séricas do inibidor de C1 esterase 

(C1-INH) e do quarto componente do complemento (C4), e 

ambas estavam reduzidas. Iniciado tratamento com hormônio 

androgênio atenuado, houve melhora clínica, e atualmente 

está assintomático. 

Comentários: Trata-se de um caso de angioedema heredi-

tário (AEH) com predomínio de manifestações gastrintestinais. 

O retardo no diagnóstico provocou a realização desnecessária 

de quatro intervenções cirúrgicas, que resultaram em desnutri-

ção e perda de qualidade de vida. O AEH deve ser incluído 

entre os diagnósticos diferenciais de dor abdominal recorrente 

com o objetivo de evitar intervenções cirúrgicas iatrogênicas 

nestes pacientes. 
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Abstract 

Objective: to report a patient with recurrent abdominal 

pain who had undergone four surgical interventions during a 

five months period. 

Description: 31-yr-old male, with a history of recurrent 

abdominal pain since he was seven years old, which motivated 

several emergency visits. During the five months preceding his 

admission in our Service, the patient had undergone four ex-

ploratory laparotomies, with no diagnostic conclusion, besides 

the weight loss of 30 Kg. C1 esterase inhibitor and C4 serum 

concentrations were measured, and both were reduced. Treat-

ment with attenuated androgens was initiated, with clinical 

improvement, and the patient is currently asymptomatic. 

Comments: this report is about a hereditary angioedema 

(HAE) patient with gastrointestinal manifestations predomina-

nce. The delay in diagnosis caused four unnecessary surgical 

interventions, which resulted in malnutrition and loss of quality 

of life. HAE must be included in recurrent abdominal pain diffe-

rential diagnosis, in order to avoid iatrogenic surgical interven-

tions in these patients.  
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Introdução 

 

As primeiras descrições de AEH foram realizadas por 

Osler em 1888, que observou a natureza hereditária desta 

doença. Em 1963, Donaldson e Evans identificaram a defi-

ciência do inibidor de C1 esterase (C1-INH) no plasma de 

indivíduos com AEH
1
. 

 Atualmente sabe-se que o AEH é uma doença autossô-

mica  rara com variância  incompleta. Decorre de alteração  

no gene do cromossomo 11, que codifica o C1-INH, uma 

proteína reguladora da ativação do sistema do complemen-

to, sintetizada principalmente pelos hepatócitos
2
.  

O C1-INH atua na inibição da ativação proteolítica de C2 

e C4 da via clássica do sistema do complemento, da via de 

amplificação proteolítica do fator XII (Fator de Hageman), 

da produção de calicreína, plasmina e de mediadores com 

atividade de cininas. Sua deficiência leva à inflamação de-

sordenada conseqüente à produção exagerada de cininas e 

de fragmentos de C2b (atividade cininogênica), causando 

vasodilatação, com aumento da permeabilidade vascular e 

edema. Associado a isto há destruição da camada de fibri-

na da parede dos vasos pela plasmina, o que determina a 

aumento da permeabilidade vascular
2-4

.  

Existem dois tipos bem estabelecidos de AEH. O tipo I é 

o mais freqüente (85%) e caracteriza-se pela deficiência 

quantitativa do C1-INH. O tipo II (15%) é decorrente da 

deficiência qualitativa do C1-INH. Recentemente, foi des-

crito um novo tipo de AEH, denominado AEH estrogênio 

dependente, que é desencadeado por níveis elevados de 

estrogênio exógeno
2,3,5

. 
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 As manifestações clínicas são caracterizadas por edema 
recorrente, que pode acometer qualquer parte do corpo, 
porém com predileção pela face, vias respiratórias superio-
res, sistema digestório, extremidades e genitália. Os episó-
dios são geralmente localizados em um único local, mas 
não é incomum observar, em alguns pacientes, envolvi-
mento abdominal e cutâneo simultâneos. O edema carac-
teristicamente é circunscrito e não associado a prurido, eri-
tema ou urticária. As crises de angioedema duram cerca de 
dois a cinco dias3. Os principais fatores desencadeantes 
são: trauma, incluindo procedimentos cirúrgicos e dentá-
rios, estresse emocional, infecções, exercícios, temperatu-
ras extremas, uso de anovulatórios orais e drogas inibido-
ras da enzima conversora da angiotensina (ECA)2,5. Tipica-
mente os sintomas são leves ou inexistentes na infância, 
manifestando-se mais comumente a partir da segunda dé-
cada de vida. O edema das vias respiratórias superiores 
pode acometer as cavidades nasais e sinusais, língua, úvu-
la e laringe, e a obstrução de vias respiratórias é a princi-
pal causa de óbito por AEH. A asfixia pode ocorrer de 20 
minutos até 14 horas após o início dos sintomas, justifican-
do assistência médica imediata. Derrames pleurais transi-
tórios e tosse também podem ocorrer3. 
 O AEH ocorre em uma freqüência de 1:10.000 a 1: 
150.0003, sendo observado em torno de 2% de todos os 
casos de angioedema5. Apesar de ser uma doença pouco 
freqüente, o AEH deve ser lembrado no diagnóstico dife-
rencial de pacientes com dor e distensão abdominal recor-
rentes, principalmente quando associado a edema de face 
e/ou extremidades. 
 O presente relato de caso descreve o quadro de pacien-
te com AEH com sintomas típicos desde a infância cujo 
diagnóstico só foi realizado aos 31 anos após ter sido sub-
metido a várias intervenções iatrogênicas. 
 

Relato de caso 

 

ASS, 31 anos, masculino, comerciante, natural do Rio 
de Janeiro, com história de episódios de dor abdominal 
desde os sete anos de idade. As crises álgicas ocorriam em 
média a cada 15 dias e, por vezes, eram acompanhadas de 
vômitos. Referia edema recorrente nas mãos e pés desen-
cadeados por traumatismos, e edema de face e genitália, 
que melhorava espontânea e gradativamente em dois a 
três dias. Devido à intensidade e freqüência da dor abdo-
minal, por diversas vezes foi atendido na emergência e 
submetido a quatro laparotomias exploradoras, no período 
de cinco meses, com diferentes suspeitas diagnósticas, 
entre elas apendicite, pancreatite e bridas. Apresentou 
complicações cirúrgicas que resultaram em hemicolecto-
mia, ileostomia, diversas hemotransfusões e emagrecimen-
to de 30 kg em cinco meses (figura 1). Nesta ocasião, 
motivado pela equipe assistente que acompanhava sua 
irmã com diagnóstico de AEH, foi encaminhado ao nosso 
serviço. As dosagens do inibidor de C1-INH e C4 estavam 
reduzidas (C1 INH = 8,9 mg/dl e C4= 8 mg/dl). Iniciado o 
tratamento com hormônio androgênio atenuado (danazol 
600 mg/dia), seguiu-se de reconstrução do trânsito intes-
tinal. No momento, está assintomático, com peso adequa-
do, em uso de 400 mg/dia de danazol. Após cinco anos de 
tratamento, não observamos reações adversas com o uso 
do hormônio androgênio atenuado. 

 

Comentários 

 

O diagnóstico de AEH deve ser suspeitado em pacientes 
com história de dor abdominal recorrente e/ou edema rela-
cionados aos fatores desencadeantes já descritos, associa-
da à história familiar semelhante, porém é importante en-
fatizar que, apesar de hereditário, em 20% a 25% dos ca-
sos não são identificados outros casos familiares, e que o 

acometimento gastrintestinal pode ser a única manifesta-
ção do AEH6-8. 

Os ataques de dor abdominal são conseqüentes ao ede-
ma gastrintestinal que acomete 70% a 80% dos pacientes. 
Os sintomas podem variar desde desconforto leve até dor 
intratável, acompanhada de vômitos e/ou diarréia. A hipo-
volemia pode resultar da perda de fluidos, por extrava-
samento para a cavidade peritoneal e edema da parede 
intestinal, que podem ser detectados na ultra-sonografia 
ou tomografia computadorizada de abdome. A endoscopia 
digestiva alta realizada durante as crises dolorosas abdo-
minais revela envolvimento gástrico com edema, vários 
nódulos pequenos e erosões elevadas na mucosa gástrica 
que retornam ao normal dentro de 55 dias5,7- 10. 
 

 

 

Figura 1 - Paciente emagrecido, com cicatrizes das cirurgias abdo-
minais e ileostomia. 

 

 A dosagem de C4 é o exame de triagem, pois se encon-
tra reduzido na maioria dos casos. Já foram descritos al-
guns pacientes com níveis de C4 normais nos períodos as-
sintomáticos11. No AEH tipo I, o nível sérico do C1-INH está 
diminuído. No tipo II, o nível sérico de C1-INH é normal, 
porém sua atividade funcional está reduzida. O componen-
te C2 está diminuído, em ambos, somente nos períodos de 
atividade da doença. É interessante ressaltar que não exis-
te correlação entre a magnitude da diminuição do nível sé-
rico ou da função do C1-INH e a intensidade e freqüência 
das crises3. No AEH estrogênio-dependente o diagnóstico é 
baseado no quadro clínico, uma vez que os níveis de todos 
os componentes do complemento estão normais5.  
 O tratamento de escolha durante a fase aguda é feito 
com administração do concentrado de C1-INH purificado12-

15. Os maiores obstáculos à sua administração são o alto 
custo e a não disponibilidade comercial em vários países. 
Outra alternativa, ainda que controversa face às possíveis 
complicações associadas, é o emprego de plasma fresco 
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congelado. Os androgênios atenuados e as drogas antifibri-
nolíticas, indicadas no tratamento profilático, também po-
dem ser usadas na fase aguda. É importante ressaltar que 
a utilização de anti-histamínicos, corticoteróides ou adre-
nalina é ineficaz e pode retardar a introdução da terapêu-
tica adequada com agravamento do quadro2. 
 O tratamento profilático está indicado nos pacientes 
com edema de laringe, face e/ou alças intestinais e quando 
as crises de angioedema são freqüentes. Podem ser utiliza-
dos o concentrado de C1-INH, os androgênios atenuados 
(danazol e estanazol) ou as drogas anti-fibrinolíticas (ácido 
épsilon-aminocapróico e ácido tranexâmico). Em nosso 
meio, a melhor opção é o danazol, pelo seu melhor efeito 
clínico, custo e disponibilidade no mercado. Sua dose de 
manutenção deve ser progressivamente diminuída até a 
menor dose necessária para o controle dos sintomas. An-
tiespasmódicos, como a butil-escopolamina, podem ser 
usados como sintomáticos nas crises álgicas abdominais. 
As perspectivas de novas opções terapêuticas são o inibi-
dor de C1 recombinante, os inibidores de calicreína e os 
antagonistas da bradicinina5. 

Este caso ilustra a importância do conhecimento e do 
diagnóstico precoce desta enfermidade, pois inúmeros 
prejuízos pessoais e institucionais poderiam ter sido evita-
dos. 
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