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RESUMO

A anafilaxia idiopatica, descrita pela primeira vez em 1978, é um diagnéstico de exclusio, sendo definida como uma
forma de anafilaxia na qual, apds investigagio exaustiva, nio é possivel encontrar uma causa especifica. Apés o seu
reconhecimento, foram descritos novos casos, publicadas vérias séries de doentes, sendo actualmente uma entidade bem
caracterizada, com um sistema de classificacio e com um esquema de tratamento bem definido e eficaz. Apesar de ser
potencialmente fatal, esta associada a um bom prognéstico na maioria dos doentes. Um diagnéstico atempado, bem
como a aplicagdo dos protocolos terapéuticos recomendados, resulta numa diminuigio do nimero de episddios, do

nimero de hospitalizagdes e dos custos associados.
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ABSTRACT

Idiopathic anaphylaxis was reported for the first time in 1978, being a diagnostic of exclusion in which, after an exhaustive
research, it is not possible to find out a specific etiology. After its recognition, there have been published several reports of new cases,

being a new characterized entity, with a classification system and treatment well defined and successful. Although potentially fatal,
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it has usually a good prognosis in the vast majority of patients. An early diagnosis, as well as the correct application of the

recommended therapeutical protocols, results in a lower number of episodes, hospitalizations and associated costs.

Key-words: Idiopathic anaphylaxis, anaphylaxis, classification, diagnosis, treatment.

DEFINICAO DE ANAFILAXIA

anafilaxia pode ser definida como uma reacgio
sistémica de hipersensibilidade imediata,
resultante da activacdo, Ig mediada, de
mastocitos e basofilos, com a consequente libertagio de
mediadores biologicamente activos, apés contacto com

um agente a que o individuo esta previamente sensibilizado.

DEFINIGAO DE ANAFILAXIA IDIOPATICA

A anafilaxia idiopatica (Al) foi descrita pela primeira
vez no final da década de 70.'?

Este termo foi utilizado para identificar um grupo de
doentes com sintomas de anafilaxia, nos quais, apés um
estudo exaustivo, ndo foi possivel encontrar uma causa
especifica. E uma entidade potencialmente fatal, de etiologia
desconhecida, sendo um diagnéstico de exclusio.?

Foi efectuada uma tentativa para determinar o nimero
de casos de Al nos EUA, através da aplicagdo de
questiondrios a imunoalergologistas. Estima-se que existam
entre 20 000 a 50 000 casos nesse pais.*

Apos a sua primeira descrigdo, foram publicadas na
literatura vérias séries de doentes com Al>'2 Na maior
série publicada, englobando 335 doentes®, verificou-se um
predominio no sexo feminino (68 %), dado coincidente
com outras séries®’ e uma prevaléncia de doencas atopicas
de 48 %.5¢

A média etiria dos individuos afectados variou entre

os 30 e os 48 anos nas diferentes séries.>*’, encontrando-

-se no entanto descrita em todos os grupos etarios.

PATOGENESE

Os mecanismos envolvidos na patogénese da Al nao
estio ainda esclarecidos, encontrando-se descritas na

literatura diferentes teorias explicativas da sua génese:

I. Activacdao ndao controlada de mastécitos e
baséfilos

Durante os episédios agudos de Al verificou-se a
ocorréncia de niveis elevados de histamina urinaria e de
triptase sérica.'*'* Apesar de a evidéncia sugerir que os
sintomas sdo provocados pela libertagio de histamina, foi
demonstrado que os individuos com Al ndo sio mais
sensiveis a actividade da histamina, quando comparados
com um grupo-controlo.'

Por outro lado, o nimero de mastdcitos cutineos dos
doentes com Al é semelhante ao da populagio em geral'?,
e estes apresentam o mesmo limiar de estimulagido
observado em individuos normais, relativamente a
estimulos como a histamina, factor activagdo plaquetario

e leucotrieno D4.'¢

2. Activagdo auto-imune dos mastodcitos por auto-
-anticorpos anti-IgE
Apesar de nio existir nenhum estudo a confirma-lo,

foi proposto que a existéncia de auto-anticorpos anti-IgE,
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poderia explicar o mecanismo da Al.> A corroborar esta
teoria, estaria o facto de estes doentes apresentarem uma
boa resposta terapéutica a prednisolona, eventualmente
justificada pela supressdo da producgio destes auto-
anticorpos pelos linfécitos B. No entanto, e até a data,
ainda nio foi possivel demonstrar a presenca desses auto-

-anticorpos em doentes com Al.

3. Existéncia de outros antigénios responsaveis
Alguns autores tentaram identificar eventuais antigénios

responsaveis pelos episédios de Al que nio tivessem ainda

sido reconhecidos. Neste sentido, foram efectuados

17

estudos com metabissulfito,'” especiarias e alguns ali-

mentos, '

que, no primeiro caso, foram negativos e, no
segundo, incapazes de fornecer uma explicagio para a
maioria das situagdes de Al. A progesterona endégena
também chegou a ser implicada como factor etiolégico da
Al, ap6s 3 mulheres com Al terem melhorado na sequéncia
de castragdo quimica, ndo sendo confirmada esta hipétese

em estudos posteriores.'

4. Desequilibrio entre factores libertadores da
histamina e factores inibidores da libertacao da
histamina

Esta teoria baseia-se no facto de os doentes com Al
demonstrarem uma excelente resposta a corticoterapia,
por um eventual efeito supressor dos corticéides ao nivel
das células produtoras destes factores libertadores da
histamina (HRF).? Efectuaram-se estudos com dois HRF:
a proteina quimiotatica do mondcito tipo | e a proteina
inflamatéria macrofégica tipo |a, procedendo-se a medigao
destas proteinas no soro de individuos atépicos e de
individuos com Al, ndo se tendo verificado diferencgas

significativas.

5. Patogénese auto-imune

Grammer et al. sugerem que a eficicia dos corticoides
na Al se deve a uma ac¢io imunossupressora dos linfocitos
T e B activados.?' Foi demonstrado que os doentes com

Al aguda tém uma maior percentagem de linfécitos T

activados no sangue periférico, comparativamente com os
doentes com Al em fase de remissio.?!

Foi utilizada a técnica de citometria de fluxo para
avaliagdo de marcadores linfocitarios, que evidenciou um
aumento dos marcadores de activagio dos linfocitos T,
em todas as fases da Al (aguda e em remiss3o).?? Todos os
doentes com Al apresentam um maior nimero de linfécitos
B activados relativamente a populagdo em geral, indepen-
dentemente da fase da doenca em que se encontram.?’ O
papel desempenhado por estes linfocitos T e B activados
ainda n3o foi determinado.

Esta hipotese de uma etiologia auto-imune para a Al é
a teoria mais recente e promissora, embora seja necessaria

investigacdo adicional para esclarecer o mecanismo exacto.

DIAGNOSTICO

Os sinais e sintomas dos doentes com Al aguda sdo
idénticos aos dos pacientes com anafilaxia e incluem:
urticaria, prurido, eritema, nduseas, vémitos, diarreia,
hipotensio, taquicardia, sibilos, estridor e perda de
consciéncia.

No entanto, ndo ha ainda um consenso relativamente
a definicdo clinica de anafilaxia, tendo sido publicada
recentemente uma proposta preliminar, para futura
discussio, dos critérios clinicos de anafilaxia, de modo a
uniformizar conceitos.?

Individuos diferentes tendem a apresentar diferentes
combinacdes dos sintomas acima mencionados, mas os
sintomas sdo habitualmente reprodutiveis no mesmo
doente.

Na maior série publicada de Al® todos os doentes
tiveram urticaria, angioedema ou ambas as situagdes, e 60 %
apresentaram edema da glote. Alguns doentes tinham
episodios de urticaria ou angioedema idiopaticos anteriores
ao desenvolvimento da Al. Desconhece-se o motivo pelo
qual os doentes com urticdria ou angioedema idiopatico
nio progridem para Al.>"

Tal como foi referido, a Al é um diagndstico de exclusio,
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que s6 pode ser considerado apés uma revisao cuidada da
histéria clinica, do exame objectivo e dos registos clinicos
anteriores do doente. Pode ser necessdrio o recurso a
exames laboratoriais, de modo a excluir eventuais
alergénios responsaveis e outras patologias que possam
simular episodios de Al.* O elemento mais importante de
diagnostico, que vai orientar toda a investigacdo
subsequente, é a histéria clinica.

De acordo com varios estudos publicados, a histéria
clinica, o exame objectivo e a realizagio de testes cutineos
por picada com alimentos seleccionados revelam um
elevado grau de fiabilidade na exclusdo de outros
diagnésticos. Recomenda-se que sé se fagam testes
cutaneos perante uma historia clinica sugestiva de alergia
alimentar e, nesse caso, s com os alimentos suspeitos.®

Outros exames complementares de diagnostico,
como o hemograma, bioquimica, estudo do comple-
mento ou testes cutdneos com baterias alargadas de
alimentos, ndo contribuem para o esclarecimento da
situagdo e nio sdo por isso recomendados, salvo em
casos seleccionados.®

A resposta clinica ao regime preconizado para a Al é
tio satisfatéria que serve de prova diagnostica na avaliagao
desta entidade. Se um doente nio responde a dose inicial
didria de prednisona, devem considerar-se outros

diagnosticos, de causa organica ou nio organica.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Quando se considera o diagnéstico de Al, é essencial
excluir todas as causas conhecidas de anafilaxia, nomea-
damente alimentos, farmacos, picadas de insectos, latex,
meios de contraste radiolégico e exercicio fisico isolado
ou na presenga de ingestio alimentar.

Outras situagdes que se podem apresentar com
sintomas semelhantes aos da Al, bem como os exames
auxiliares de diagnéstico que permitem a sua identificacio,
encontram-se em quadro anexo (Quadro I).

Outras entidades clinicas que podem simular Al sdo

também a disfungdo das cordas vocais, o ataque de panico,

a sindrome de Munchausen e o globo histérico.

CLASSIFICACAO

A classificagao da Al baseia-se na classificagdo de Wong
et al.,’ tendo em consideragio a frequéncia dos episédios
e as manifestagdes clinicas durante as crises (Quadro 2).

De acordo com a frequéncia dos episddios, podemos
classificar a Al em frequente (F), se o doente tem 6 ou
mais episédios agudos de Al por ano ou se tem 2 ou mais
episédios no espago de 2 meses, e em infrequente (l),
quando se verifica um nimero inferior de crises. Esta
diferenciagdo é importante, dado que condiciona
implicagdes terapéuticas.

Se atendermos aos sintomas apresentados durante as
crises, a Al pode ser classificada em Al angioedema (A) e
Al generalizada (G). No primeiro caso, os doentes tém
maioritariamente urticaria ou angioedema, associados a
compromisso das vias aéreas superiores, como edema da
glote ou da lingua, mas sem outros sinais sistémicos. Se a
urticaria ou angioedema se associarem hipotensao,
sintomas gastrintestinais, broncospasmo ou colapso car-
diovascular, estamos perante uma Al generalizada.

Estes dois sistemas de classificagido estio interligados,
de modo a obter quatro formas de classificagdo possiveis
(Quadro 3).

Estdo descritas ainda na literatura outras formas de
Al, para além das quatro apresentadas: corticodependente,
maligna, em remissdo, questiondvel, variante e somato-
forme.

A Al corticodependente? refere-se aos casos em que
ndo é possivel reduzir a dose diaria de corticoide sem que
haja recorréncia dos sintomas. Quando um doente com
Al corticodependente necessita de doses superiores a 30
mg de corticéide por dia ou a 60 mg em dias alternados
para se manter em remissio, considera-se que se trata de
uma Al maligna,”® utilizando-se este termo para designar

formas graves de Al. Com base na defini¢io estabelecida
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Quadro |. Diagnéstico diferencial da anafilaxia idiopatica

Quadro 3. Classificagdo da anafilaxia idiopatica - Interligagdo

Entidades clinicas

Exames complementares
diagnéstico

Frequéncia das crises

Manifestacdes clinicas

Sindrome carcindide

Acido 5 hidroxiindoleacético
urinario

Mastocitose sistémica

Pesquisa de histamina em urina de
24 horas

Triptase sérica

Biopsias gastrica e da medula 6ssea

Infrequente
< 6 episddios/ano ou
< 2 episédios/ 2 meses

Angioedema
Urticéria ou angioedema associados a
compromisso das vias aéreas

Angioedema
hereditario e adquirido

c4
CH50

Inibidor da CI esterase
(quantificagio e fungio)

Frequente
> 6 episodios/ano ou
2 2 episddios/ 2 meses

x superiores

Generalizada
Urticéria ou angioedema associados a
broncospasmo, hipotensio, sincope,
sintomas gastrintestinais, com ou sem
compromisso das vias aéreas superiores

Crise de asma

Provas de fungio respiratéria

por Wiggins,'® considera-se que um doente estd em
remissao quando nao tem episodios agudos de Al durante

um periodo superior a um ano, sem corticoterapia

sistémica.

Nos casos em que a histéria clinica é inconsistente
com Al e em que o diagnostico é duvidoso, até que este
possa ser bem documentado e confirmado, classifica-se a

Al como questionavel. Este grupo de doentes habitual-

mente nao responde a corticoterapia.

A Al variante refere-se aos casos em que os sintomas

Quadro 2. Classificagdo da anafilaxia idiopatica (Al)

Frequéncia dos episédios

Frequente (F) > 6 episddios /ano ou =2 episddios em 2 meses

Infrequente (l) < 6 episédios /ano ou < 2 episdédios em 2 meses

Manifestagdes clinicas

Angioedema (A) Urticaria ou angioedema associado a compromisso das vias
aéreas superiores (inclui edema laringe, faringe e lingua);

sem sintomas sistémicos de anafilaxia

Generalizada (G) Urticaria ou angioedema associados a hipotensio,
broncospasmo, sintomas gastrintestinais, colapso

cardiovascular

Classificagdes possiveis

Al-G-F; Al-A-F; Al-G-I; Al-A-l

Outras formas de Al

Corticodependente

Quando nio ¢é possivel a redugio da dose de corticoide sem a recorréncia /
reaparecimento de episédios de Al

Maligna

Quando é necessaria uma dose de corticéide de 60 mg em dias alternados ou de
30 mg diarios, para manter o doente em remissao

Questionavel

Quando o diagndstico de Al é incerto, quer pela auséncia de sintomas sugestivos
de anafilaxia ou de angioedema, quer pela ma resposta clinica a corticoterapia

Variante

Quando os sintomas e os achados fisicos variam relativamente a forma classica de
apresentagdo da Al. Estes doentes podem ser posteriormente reclassificados ou
pode excluir-se a Al

Indiferenciada somatoforme

Aplica-se quando a histéria clinica do doente simula Al, no entanto nio ha
correlagio entre a historia e os achados do exame objectivo. Nio hd resposta
clinica ao tratamento da Al. Preenchem os critérios de alteragdes indiferenciadas
somatoformes, definidas pelo manual de diagnéstico e estatistica das doengas
mentais
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e achados fisicos do doente ndo se assemelham aos da Al
cléssica. E semelhante a Al questionavel e representa uma
fase intermédia, na qual, a medida que se vai avaliando o
doente, pode ser reclassificada em outras formas.

Mais recentemente, surgiu uma nova categoria de Al, a
indiferenciada somatoforme.? E caracterizada pela
existéncia de uma historia clinica sugestiva de Al, mas sem
achados no exame objectivo que a corroborem. Estes
individuos nao respondem ao regime terapéutico da Al e
relinem os critérios de alteracio somatoforme do manual
de diagnéstico das perturbagdes mentais (DSM V). Foi
proposto um algoritmo para o diagnéstico e
reconhecimento da Al somatoforme, de modo a evitar
consultas e meios complementares de diagndstico
desnecessarios, bem como a prescricio de regimes

terapéuticos inapropriados (Figura 1).

TRATAMENTO

Apesar de a sua etiologia permanecer desconhecida,
varios estudos clinicos tém revelado que a Al pode ser
controlada através de um regime terapéutico bem sucedido,
publicado na forma de algoritmo? (Figura 2).

O regime preconizado é eficaz no controlo dos
sintomas e na inducdo da remissio em adultos e criangas.
Permite também uma redugdo do recurso aos servicos de
urgéncia, uma diminui¢do do nimero de internamentos e
admissdes em unidades de cuidados intensivos.>48?

A primeira descricio em 1978 relata a existéncia de
Il casos de anafilaxia de etiologia desconhecida que foram
estabilizados com simpaticomiméticos, anti-histaminicos
e corticoides.'

O regime terapéutico da Al surgiu a partir da expe-
riéncia do tratamento da anafilaxia secundaria aos meios
de contraste radiolégico,”® um modelo de activagio ines-
pecifica e nao imunoldgica dos mastécitos.

As recomendagdes para o tratamento da Al dependem
da frequéncia e da gravidade das suas exacerbagdes.

No referente a terapéutica da Al, esta pode ser dividida

Quadro 4. Tratamento da anafilaxia idiopatica

Crise Adrenalina 1:1000 - 0,3ml no adulto ou 0,15 ml na
crianga- via IM

Prednisona - 60 mg no adulto e | mg/kg/dose na
crianga- via oral

Hidroxizina - 25 mg no adulto e 2 mg/kg/dose na
crianga- via oral

Manutengio Prednisona - 40 a 60 mg/dia — | semana ou até
controlo sintomatico
Depois passa a 40 a 60 mg/dia em dias alternados
Redugdo de 5 a 10 mg/més

Profilaxia Prednisona - 40 a 60 mg/dia nos 5 dias anteriores a
cirurgia
Hidrocortisona - 100mg de 8/8 horas durante

cirurgia e recobro

em 3 grupos: tratamento da crise, indugio da remissdo ou
tratamento de manutencio e profilaxia de situagdes

especificas (Quadro 4).

Tratamento da crise

Todos os doentes devem ser portadores de um estojo
de emergéncia (contendo uma caneta para auto-injecgiao
de adrenalina, um corticdide sistémico e um anti-histami-
nico oral) e ensinados a reconhecer os primeiros sinais de
anafilaxia.

Logo ap6s os primeiros sinais de anafilaxia, os doentes
devem proceder a auto-injec¢do de adrenalina 1:1000 por
via intramuscular (0,3 ml no caso dos adultos e 0,15 ml
nas criangas), seguida da toma oral de um corticoide
(prednisona — 60 mg no adulto e | mg/kg/dose na crianga)
e de um anti-histaminico (ex: hidroxizina 25 mg no adulto
e 2mg/kg/dose na crianga). Este estojo de emergéncia deve
acompanhar constantemente o doente e os prazos de
validade dos seus componentes devem ser verificados de
uma forma regular.

Ap0s esta abordagem inicial, os doentes devem dirigir-
-se, com a maior brevidade possivel, ao hospital mais
proximo.

Estes doentes devem receber uma pulseira ou outro
elemento identificativo, que alerte os profissionais de satide

para a sua situagio clinica.
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Avaliacdo do doente
1- Historia: manifestagoes clinicas
2- Frequéncia dos episodios
3- Classificar como Al G, A, Q

AI-Q
Iniciar tratamento da Al Verificar dados clinicos do doente
1-Prednisona 60 mg/dia de manha Ex: fichas da urgéncia, processos
2- Hidroxizina 25 mg 8/8 horas clinicos anteriores. Procurar registos do
4- Dispositivo de adrenalina exame objectivo: urticaria, angioedema,
(ex: Epipen ®) hipotensao, broncospasmo.

| Sem dados clinicos sugestivos

v

Reavaliagdo semanal durante 4 A- Observagao durante episodio agudo por:
semanas, para avaliar resposta a - médico assistente (ambulatdrio)
P Sem resposta 1
terapéutica - médico no SU
B- Se observagao ndo for possivel, pedir ao
doente para tirar fotografias dos sinais de
anafilaxia
Resposta i i
- Achados fisicos Sem achados fisicos
Reclassificar e tratar como Al |< bem documentados em
documentados episodios
subsequentes
Evitar investigacao Prednisona passa a 60 mg Pedir a um colega para Sugerir avaliacdo
clinica e em dias alternados, depois rever o caso e verificar psiquiatrica
internamentos reduzir 10 mg/semana e se o diagndstico coincide
repetidos suspender
Tranquilizar o
doente
Y A 4

I

Diagnéstico: Al Indiferenciada Somatoforme

Figura |. Algoritmo para o diagndstico da Al indiferenciada somatoforme (adaptado de Choy et al.).

G: generalizada; A: angioedema; Q: questionavel; SU: servigo de urgéncia

13
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| Sintomatico |

I

Primeira avaliacdo do doente:
1- Historia: manifestagoes clinicas
2- Frequéncia dos episodios
3- Classificar a Al: Gou A; Qou V
4- Classificar a AI: Fou |
5- Avaliar a distancia entre o domicilio € o
médico assistente e o SU mais proximo

| Tratamento até ficar assintomatico

Assintomatico |

:

Avaliar e programar tratamento |

AI-F Al-1
Tratamento de crise (ambos os tipos)
1- Dispositivo de adrenalina (ex: Epipen ®)
2- Prednisona 60 mg
3-Hidroxizina 25 mg
4- Recorrer ao SU mais proximo
A 4 A 4

Programa para a AI-F
1- Prednisona 40-60 mg/dia em
dose unica matinal
2- Hidroxizina 25 mg 8/8 horas
3- Reavaliagdo dentro de uma
semana

Figura 2. Algoritmo da abordagem e terapéutica da Al (adaptado de Lenchner et al.).
G: generalizada; A: angioedema; Q: questionavel; V: variante; SU: servico de urgéncia; F: frequente; I: infrequente

h 4

Programa para a Al-1
1- Sem tratamento de manutangao
2- Preparar o doente para tratar
episodios agudos de Al
3- Reavalia¢do dentro de 4 semanas

Programar para ambos
A- Dispositivo de adrenalina
B- Recorrer ao SU no inicio dos sintomas
C- Educagio:
- Uso da adrenalina
- Folhetos informativos sobre Al
D- Instrugdes para contactar médico assistente

14
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Tratamento de manutenciao

Nos doentes classificados como tendo uma Al
infrequente, ndo estd demonstrada a necessidade de um
tratamento de manutengdo, estando apenas indicado o
tratamento de crise.

Nos doentes com Al frequente, estdio demonstrados
os beneficios do uso de esquemas terapéuticos que visam
a inducio da remissio da doenga, a redug¢io do niumero
de crises e da necessidade de recurso aos servigos de
urgéncia.”? Assim sendo, tal como foi recomendado por
Sale et al.,'? todos os doentes com Al frequente devem
iniciar corticoterapia oral didria com prednisona, 40 a 60
mg/dia, durante uma semana, ou até atingir o controlo
dos sintomas, iniciando entdo uma redugio progressiva da
dose (com manutencido da dose inicial em dias alternados
e, posteriormente, com redugio de 5 a 10 mg por més).
Na auséncia de resposta aos corticoides, deve reconsiderar-
-se o diagndstico de Al>* Este é um ponto importante
que deve ser destacado, porque, como ja foi salientado, a
Al responde a este regime de um modo muito favoravel, o
que n3o acontece nos casos de doenga nao organica.

Foi verificado por Khan et al.’que doentes com Al, nio
medicados com corticoides, entram em remissao
espontinea, levantando a questio de serem os corticdides
a induzir a remissdo da Al, ou se esta fara parte da histéria
natural da doenga. O mecanismo pelo qual os corticéides
induzem a remissdo é desconhecido e ndo had estudos
controlados que comprovem a sua eficacia. No entanto,
permanece a indicagdo para iniciar corticoterapia nos
doentes com Al frequente.

Em simultaneo com a corticoterapia, deve iniciar-se
um anti-histaminico oral (ex: cetirizina |0 mg ou hidroxizina
25 mg), que se pode suspender apds a redugio da dose
do corticdide.

Nos doentes com Al corticodependente e com Al
maligna, estd demonstrado que a adi¢ido de quetotifeno ao
regime de manutengio ¢é eficaz na indugio da remissiao e
na reducio da dose didria de corticéide.?*3
Outros farmacos com eficicia descrita, embora de

segunda linha, sdo o cromoglicato oral, salbutamol oral e

montelucaste. Caso ndo permitam uma redugio da dose
de prednisona, devem ser descontinuados para evitar
tratamentos desnecessarios.

E muito importante assegurar uma adequada adesio a
terapéutica, dada a possibilidade de a Al ser potencialmente

fatal.

Tratamento profilatico em situacoes especificas
Nos casos em que nao se verifique estabilizagdo clinica,
ou seja, nos doentes que mantém exacerbagdes frequentes
de Al, sdo desaconselhadas viagens de avido, dada a auséncia
de acesso a cuidados médicos de emergéncia, bem como
cirurgias electivas, até apresentarem um bom controlo
clinico da situagio, de modo a evitar episddios de Al intra
e pos-operatérios. Nos doentes com episédios infre-
quentes, pode utilizar-se um esquema profilatico, empirico,
com 40-60 mg/dia de prednisona nos 5 dias que precedem
a cirurgia e 100 mg de hidrocortisona de 8/8 horas du-

rante o acto cirurgico e no periodo de recobro.

PROGNOSTICO

O prognéstico da Al é bom, com remissées na maioria
dos doentes submetidos a tratamento. Sob tratamento, a
maioria dos doentes tem remissdes prolongadas e
exacerbagbes pouco frequentes.

Os doentes que se apresentam com sintomas
infrequentes raramente evoluem para sintomas frequentes.

Apesar de se poder considerar que a doenga entra em
remissdo, ndo existe tratamento definitivo para esta
entidade, pelo que os doentes devem sempre ser
portadores do seu estojo de adrenalina, mantendo vigilancia
ao longo da vida.

Uma vez que a Al n3o é provocada por nenhum
alergénio conhecido ou identificado, ndo é possivel levar a
cabo medidas de evicg¢do, o que pode assustar alguns
doentes, por sentirem que nio podem controlar a situagio.
No entanto, é importante frisar ao doente que a situagao

clinica tem bom prognéstico e boa resposta a terapéutica.
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Por outro lado, sempre que o doente manifestar repulsa
na terapéutica com corticoides, pelos possiveis efeitos
secundarios, devera ser salientado que a sua utilizagio por
periodos prolongados sé é necessaria em casos especiais
e que o risco deste tratamento é bastante inferior ao de

morte por Al.

MORTALIDADE

Estdo descritos na literatura trés casos fatais de Al: um
doente asmdtico com histéria conhecida de Al,** em re-
gime de manuten¢do com prednisona, e dois casos por
falta de acesso em tempo util a cuidados médicos. **

Como é sabido, a asma, particularmente se descompen-
sada, é um factor de risco para o desenvolvimento de
reac¢des anafilicticas a alimentos, durante a realizagdo de
testes cutaneos e administragdo de imunoterapia especifica,
em criangas e adolescentes. Neste caso do doente asmatico
que faleceu na sequéncia de um episddio de Al, foi
comprovado que a sua doencga de base nao se encontrava
controlada, apresentando, nas provas de fungdo respira-
toria, obstrucdo das grandes vias aéreas, podendo este
factor ter contribuido para a sua morte.** O protocolo de
tratamento usualmente utilizado tem demonstrado uma
boa eficdcia, existindo uma larga experiéncia na sua
aplicagio.” Perante um doente com uma ma resposta ao
regime terapéutico, ha que repensar o diagndstico,
reavaliando toda a situag3o clinica.

Outra causa importante de ma resposta é a auséncia de
adesdo terapéutica aos protocolos de emergéncia e de
manutencio. Esta resisténcia ao tratamento pode ser devida
a uma preocupagao relativamente aos efeitos secundarios

dos corticdides ou a uma negacio do diagndstico.®

Al EM IDADE PEDIATRICA

A Al estd descrita em todas as idades, sendo que o

mais jovem doente descrito com Al tinha | | meses a data

do seu primeiro episodio.?

Tem-se verificado um aumento do nimero de doentes
com Al particularmente na populagdo pediatrica. Desco-
nhece-se se este facto representa um aumento do nimero
de casos na populagdo pediatrica ou se a um maior reco-
nhecimento desta entidade por parte dos profissionais de
salide. Segundo Marguet et al.*®, a Al é responsavel por
6,4 % dos casos de anafilaxia em criancas.

A classificagdo da Al em idade pediatrica é semelhante
a dos adultos e o tratamento segue o mesmo algoritmo
publicado por Patterson et al.”’, com ajustamentos relativa-
mente as doses pedidtricas.

De acordo com a informacao recolhida das varias séries
publicadas,*3** o protocolo utilizado para o tratamento é
eficaz, apresentando taxas de sucesso semelhantes as
alcangadas na populagdo adulta, tanto no tratamento de
crise como na indugdo da remissio.

Se ndo for possivel controlar o doente com corticoides
orais, para além de se repensar o diagndstico, é essencial
colocar outra hipétese, Unica nesta populagio, isto &, a
sindrome de Munchausen por procuragdo, que podera
resultar da administragdo de um alergénio conhecido por

parte de um adulto.

CONCLUSAO

A Al é uma entidade bem caracterizada, de bom
prognostico, com um sistema de classificagdo e um esquema
terapéutico bem estabelecido e eficaz. Ainda nio foi
identificado o mecanismo que estd subjacente a esta
afeccdo, estando as investiga¢des a ser direccionadas no
sentido de uma etiologia auto-imune, dada a boa resposta
a corticoterapia sistémica.

O diagnéstico precoce desta situagio clinica pode evitar
deslocacdes repetidas ao servigo de urgéncia, bem como
a utilizagdo de meios complementares de diagnéstico e
terapéuticos desnecessarios, sendo fundamental a reali-
zacio de uma histéria clinica cuidada, de modo a excluir

outras condi¢des que simulem os episodios de Al.
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