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Estamos prontos para propor uma abordagem
farmacologica para o angioedema hereditario
com inibidor de C1 normal (AEHNnIC1INH)?
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Introducao: Angioedema Hereditario com Inibidor C1 Normal (C1INH) afeta
ambos os sexos, sendo mais prevalente em mulheres, pela influéncia hormonal.
Os sintomas tém sido associados a bradicinina e parte dos pacientes apresentam
mutacao do fator 12. Considerando o conhecimento limitado sobre 0 mecanismo
envolvido, a terapia para AEHNIC1NH foi aplicada a esses casos. Objetivos:
Avaliar a resposta a terapia de pacientes sintomaticos com AEHNIC1INH pro-
pondo uma abordagem pessoal. Métodos: Foram incluidos pacientes com
sintomas sugestivos de HAE, histéria familiar e C1-INH normal. As amostras de
DNA foram avaliadas quanto a presenca de mutagcoes no exon 9 do gene F12.
O protocolo foi aprovado pelo comité de ética. Resultados: 14 familias (8 com
mutacgéo do fator 12) foram incluidos com um total de 38 pacientes (33F:5M)
(34.5a idade média; 9-69a). Os sintomas iniciais apareceram com 18,5 anos
de idade (mediana) e 23/29 entre 10-30 anos de idade. Trés familias relataram
hematomas como sintomas prodrémicos. Edema se apresentou principalmente
nos seguinte: abdémen 27/29; rosto 19/29; extremidades 12/29; vias aéreas
superiores 13/29. A terapia profilatica foi: exclusao de contraceptivo combinado
8/24; acido tranexamico (500-750 mg dose média/dia) 20/29; progestagénio
15/24; danazol 24/09; oxandrolona 3/24. Os ataques foram tratados com doses
mais elevadas de acido tranexamico em 9/29 pacientes; 8/29 icatibant e deri-
vado do plasma do inibidor de C1 em 4/29. Conclusdes: O conhecimento da
fisiopatologia do AEHNIC1INH é restrito, sendo necessario uma terapia para
esses pacientes. Cerca de 2/3 dos pacientes tém alto risco de obstrugéo das
vias aéreas superiores. Propomos uma abordagem gradual: exclusao de con-
traceptivo combinado; dosagens baixas de &cido tranexamico; progestagénios
e androgénios como profilaxia. Dosagens elevadas de acido tranexamico foram
eficazes para suavizar os sintomas durante as crises, mas icatibant e derivado
do plasma do inibidor de C1 foram mais utilizado.
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Urticaria cronica e autoimunidade:
acompanhamento de pacientes
com urticaria cronica por 16 anos
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Introducao: Aproximadamente 40% dos pacientes com urticaria crénica es-
ponténea (UCE) cursam com alguma doenga autoimune. Além disso, a UCE
estd associada a presenca de 1gG antirreceptor de alta afinidade para IgE ou
anti-lgE em cerca de 50% dos pacientes. Estudos mostram que a doenca au-
toimune pode se desenvolver em média 5 a 10 anos apds o inicio do quadro
de urticaria cronica. Objetivo: Avaliar a frequéncia de doencga autoimune e/
ou autoanticorpos em pacientes com urticaria crénica espontanea. Métodos:
Estudo retrospectivo de prontuario eletrénico de pacientes com UCE, atendidos
em um hospital terciério, entre os anos de 2000 e 2016. Foi avaliada a presenca
de doenca autoimune (DAI) concomitante a UCE e se diagndstico da UCE pre-
cedeu ou sucedeu a DAI. A frequéncia de autoanticorpos também foi avaliada
neste intervalo de tempo. Resultados: Foram avaliados 988 pacientes com
UCE no periodo de 16 anos de seguimento, sendo que a DAl e/ou a presenca
de autoanticorpos foram observados em 143 pacientes (14,5%). Destes, 88,1%
eram do sexo feminino, com média de idade de 53,3 anos e tempo de UCE de
12,1 anos. Dentre os 143 pacientes, 64 (44,8%) apresentavam DAls, sendo as
mais prevalentes hipotireoidismo ou hipertireoidismo, e os autoanticorpos sem
DAl estavam presentes em 79 pacientes (55,2%). A UCE precedeu (em média
de 11,5% anos) o diagndéstico da DAl em 24 pacientes (37,5%) e sucedeu a DAI
(em média de 5 anos) em 29 pacientes (45,3%). A UCE concomitante a DAI foi
diagnosticada em 11 pacientes (17,2%). Em relacdo a doenca tireoidiana, a fre-
quéncia de hipotireoidismo nos pacientes com UCE em acompanhamento por 16
anos foi de 5,0%, sendo a prevaléncia na populagéo geral de 2,2%. Conclusoes:
A relagao entre UCE e DAl ainda ndo esta totalmente esclarecida, entretanto,
varios estudos demonstram a alta prevaléncia desta associa¢do. Neste estudo
observou-se uma frequéncia de 14,5% de DAl e/ou de autoanticorpos nos pa-
cientes com UCE em um periodo de 16 anos.
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