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Angioedema hereditario do tipo 2 e
hemangioma hepatico associados:
um relato de caso em um ambulatério universitario
de alergia e imunologia no Sul do Brasil

Luciane Maria Alves Monteiro, Matheus Augusto Schulz, Tatiane da Silva,
Karina Donatti, Amanda dos Reis Ribeiro

Justificativa: O angioedema hereditario € uma doencga imunoldgica rara e
subdiagnosticada com prevaléncia de 1:50.000, que leva a crises de edema de
pele e submucosa em diversos érgaos. O hemangioma hepatico, por sua vez, é
um tumor benigno formado pelo enovelamento de vasos sanguineos com risco
de rompimento. Essas patologias associadas justificam este relato de caso pela
interferéncia na conduta e pela falta de registros tanto da associagéo quanto da
melhor terapéutica na literatura. Relato do caso: K.F.S.I., feminino, 53 anos,
branca, secretdria, casada, foi encaminhada a este servico devido a episédios de
angioedema perioral, labial e lingual e histéria familiar materna de sinais seme-
Ihantes. Em abril de 2017, foram solicitados inibidor de C1 esterase quantitativo
e qualitativo, bem como niveis de C4 e C1q, cujos resultados foram 20 mg/dL,
25,2%, 24 mg/dL e 19,5 mg/dL, respectivamente, sendo diagnosticado angio-
edema hereditario do tipo 2. A ecografia abdominal total, apresentava imagem
nodular hiperecogénica em lobo hepatico direito, compativel com hemangioma,
em virtude do qual foi optado, apds discussao com a Gastroenterologia, pelo uso
de &cido tranexamico 250 mg, de 12 em 12 horas, com melhora significativa do
quadro. Discussao: O hemangioma contraindica os dois principais tratamentos
do angioedema hereditario: acido tranexamico e danazol. Isso ocorre porque
0 danazol cursa com angioneogénese tumoral, podendo aumentar o tumor,
enquanto o acido tranexamico tem acao antifibrinolitica, aumentando o risco
de sangramento do hemangioma. Assim, ambos os medicamentos estariam
contraindicados, gerando uma duvida pouco esclarecida pela literatura. Como
a paciente apresentava hepatalgia em fungéo da localizacao tumoral ao lado da
capsula hepatica, optou-se pelo tratamento com acido tranexamico, evitando-se
estimulo ao crescimento tumoral.

Universidade Federal de Pelotas - UFPEL.
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Apresentacao clinica precoce de angioedema
hereditario com inibidor de C1 normal em quatro
criancas do sexo masculino. Relatos de casos

Gabriela Assuncao Goebel', Marilia Fernanda Santos Cardoso’,
Adriana Pitchon dos Reis', Rhaianny Gomes de Souza Mariano?!, Camila Lopes Veronez23,
Agatha Ribeiro Mendes?, Caio Perez Gomes?, Jodo Bosco Pesquero?,
Fernanda Gontijo Minafra Silveira Santos’, Jorge Andrade Pinto?

Justificativa: Angioedema hereditario (AEH) com inibidor de C1(C1-INH) normal
€ uma doenga genética rara de herangca autossdmica dominante. Possui apre-
sentagéo clinica de inicio predominantemente tardio e maior prevaléncia no sexo
feminino. Relatamos caso de 4 criancas do sexo masculino com sintomas precoces
da doenca. Relato de casos: Quatro irméos do sexo masculino, filhos de mesmos
pais ndo consanguineos. Mae com AEH com C1-INH normal diagnosticado aos 27
anos (C1-INH qualitativo 76% (VR: 70-130%) e quantitativo 29,3 mg/dL (VR: 21-
39 mg/dL); C4 0,32 (VR: 0,15-0,45)). Confirmacao genética com mutagéo no gene
do fator Xl (F12) - variante c.983C>A(p.Thr328Lys). Caso 1: 12 anos, 1° episédio
de dor abdominal aos 11 anos associada a edema labial. Faz uso de &cido trane-
xamico (AT) profilatico e mantém crises de edema de glote e labios frequentes.
Caso 2: 8 anos, 1° episédio de dor abdominal aos 5 anos. Esta assintomatico ha
3 anos e sem profilaxia. Caso 3: 4 anos, 1° episddio de edema de face e mucosa
oral, rouquidao e dor abdominal apds quadro de estomatite aos 2 anos. Faz uso
de AT profilatico e mantém crises de edema de glote e face esporadicos. Caso 4:3
anos, apresentou edema labial isolado com 1 ano. Evoluiu com episddios recorren-
tes de edema amigdaliano e rouquiddo. Indicado amigdalectomia com realizacao
de traqueostomia profilatica pré-procedimento e decanulagdo um ano apos. Esta
ha um ano sem crises, sem profilaxia. Crises agudas em todos os casos tratadas
com C1-INH com boa resposta. Em todos os quatro casos foi realizado triagem
laboratorial para AEH com valores de C1-INH quantitativo e qualitativo dentro da
normalidade. Todos os pacientes, a excecao do caso 4, possuem diagndstico ge-
nético com a mesma mutacao materna no gene F12. Discussao: O diagndstico
de AEH com C1-INH normal deve sempre ser considerado, independentemente da
idade ou sexo, principalmente em casos com histdria familiar positiva. O tratamento
com C1-INH apresentou boa resposta nos casos relatados.

1. Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais.

2. Departamento de Biofisica, UNIFESP.

3. Departamento de Medicina, Universidade da California San Diego.

4. Centro de Pesquisa e Diagndstico de Doengas Genéticas - Departamento de Biofisica - EPM/UNIFESP.

Arq Asma Alerg Imunol. 2020;4(Supl 1):S246.

S246



< 3 ARQUIVOS DE  ©2020 ASBAI

ASMA, ALERGIA PE235

Urticdria e angioedema

EIMUNOLOGIA

Apresentacao incomum de angioedema orofacial -
sindrome de Melkersson-Rosenthal

Adriana Pereira de Lira Marques', Paulo Eduardo Silva Belluco?,
Rosana Zabulon Feijé Belluco?

Justificativa: Sindrome de Melkersson-Rosenthal € uma doenca rara que pode
se apresentar como uma triade classica de angioedema orofacial, paralisia facial
e lingua fissurada ou, mais frequentemente, com caracteristicas oligo/monossin-
tomaticas. Objetivamos alertar o especialista que se depara com angioedema
cronico-recorrente sobre essa patologia. Relato de caso: Relatamos um caso
de um paciente masculino, 42 anos, pardo, com histéria de angioedema labial
inferior direito e palpebral a esquerda ha 3 meses. Apresentava ainda pares-
tesia no local do edema em labio inferior. Ao exame fisico chamava a atencao,
além do marcado angioedema, a presenca de lingua fissurada. Na explanagéao
do possivel diagnostico, ele reportou 2 episddios prévios de paralisia facial,
que foram revertidos com tratamento fisioterapico. Em termos de tratamento
ja havia feito uso de anti-histaminicos de primeira geragéo e corticosteroides
orais por curtos periodos sem melhora. Discussao: Diagndsticos diferenciais
com angioedema alérgico, hereditario, idiopatico e com outras patologias de-
vem ser considerados. Exames complementares foram normais, bem como
triagem laboratorial para angioedema hereditario. Apesar de o diagndstico ser
clinico, a biopsia cuténea foi relevante. O histopatolégico foi compativel com
queilite granulomatosa, corroborando com o diagndstico da Sindrome. Para o
tratamento foi utilizado a prednisolona na dose de 1 mg/kg durante 30 dias e
posterior desmame. Chamamos a atengao que apesar do bom prognéstico, ha
recente evidéncia que esses pacientes devam ser monitorados quanto a possivel
desenvolvimento de doenca inflamatdria intestinal. Em concluséo, destacamos
a sindrome de Melkersson-Rosenthal evidenciando que é uma patologia que
devemos estar atentos, especialmente em pacientes com angioedema orofacial.
Precisamos ativamente buscar os sinais de paralisia facial e lingua fissurada
nesses individuos, embora nem sempre presentes.

1. Clinica de Diagndstico de Alergia e Imunologia - CDAI - Brasilia/DF.
2. Escola Superior de Ciéncias da Saude - ESCS - Brasilia/DF.
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Avaliacao do controle da urticaria cronica
em pacientes com tireoideopatias

Nayara Vivan Bin, Sarah Aguiar Anunes, Rosana Camara Agondi,
Antonio Abilio Motta, Jorge Kalil

Objetivo: Pacientes com urticaria cronica (UC) e alguma tireoideopatia podem
apresentar maior refratariedade terapéutica para controle das crises. O objetivo
desse estudo é avaliar o tipo de tratamento estabelecido para cada grupo de
doencgas tireoidianas (hipotireoidismo [HO], hipertireoidismo [HE] e grupo de
alteracao estrutural da tireoide [GAET]- cistos, bdcio e nédulos), tal como a carac-
teristica de cada um deles. Métodos: Estudo retrospectivo de pacientes com UC
em acompanhamento em um centro terciario. Avaliados os tipos de tratamentos,
contendo obrigatoriamente o anti histaminico (antiH1) como primeira linha, a
presenga de angioedema (AE) associado ou ndo ao uso de anti inflamatérios
nao estereoidais (AINE), sintomas respiratérios (SR) e IgE especifico para ae-
rolargenos (IAE). Resultados: Dos 92 pacientes estudados, 30 possuiam HO,
3 HE e 57 GAET. Do total, 89% era representado pelo sexo feminino com uma
idade média de 50,6 anos. Foi necessario o uso de terapia adjuvante em 30%
dos HO, 40% dos HE e 24,6% do GAET. O AE estava presente em 80% dos
pacientes com HO e HE contra 36,4% do grupo restante. A piora com o uso de
AINE foi observado em 46,7% dos HO, 60% dos HE e 33,3% do GAET. O IAE
esteve presente em 57,1% dos HO, 100% dos HE e 53,8% do GAET. Os SR
estiveram presentes em 40% HO, 60% dos HE e 46,3% do GAET. Conclusao:
Os pacientes com maior refratariedade ao antiH1 foram o HO com 40% deles
necessitando de alguma terapia adjuvante (Montelucaste, Ranitidina ou mesmo
Omalizumabe). Quanto a presenca de AE, foi observado uma frequéncia maior
nos grupos com alter¢des funcionais (HO e HE), porém, quando avaliados os
pacientes que também exacerbavam com AINE, os pacientes com UC e HE
foram os que mais apresentavam AE. Coincidentemente, o grupo com HE apre-
sentavam maior taxa de IAE assim como SR. Possivelmente, haveria algum grau
de atopia neste grupo, porém haveria necessidade de estudos complementares
que comprovem tal afirmativa.

HCFMUSP.
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Caracteristicas clinicas e genéticas de

pacientes com angioedema hereditario atendidos

em um centro de referéncia em Santa Catarina

Tatiana Bez Batti Titericz!, Tania Silvia Frode', Anete Grumach?, Ana Vitoria Coppoli Silva?,

Agatha Mendes3, Caio Perez Gomes?, Camila Lopes Veronez?*, Jodao Bosco Pesqueiro?, Jane da Silva'

Objetivos: Estudos de avaliacdo genética em AEH vém se destacando em rele-
vancia por aprimorar o conhecimento sobre a doenca. O objetivo dessa pesquisa
foi avaliar caracteristicas clinicas, laboratoriais, de tratamento e a presenca ou
nao de polimorfismo ou muta¢des nos genes SERPING 1 e do Fattor Xl de
pacientes com AEH atendidos em um centro de referéncia em Santa Catarina.
Métodos e sujeitos: Estudo observacional de pacientes acompanhados no
Ambulatorio de Angioedema do Hospital Universitario da Universidade Federal
de Santa Catarina (HU-UFSC) no periodo de 07/2018 a 01/2010. O projeto de
pesquisa foi aprovado pelo CEP da UFSC e é resultado da colaboragdo com o
Centro de Pesquisa e Diagndstico Molecular de Doencas Genéticas da UNIFESP
(avaliacao genética) e a Faculdade de Medicina do ABC (Protocolo do estudo).
Resultados: Foram avaliadas 11 familias com AEH, totalizando 45 pacientes
investigados. Valores de medianas dos niveis de C1-INH foram 7,5 mg/dL, C1-
INH funcional: 72%, C1q: 13,0 mg/dL e C4: 8,0 mg/dL. Houve maior propor¢ao
de mulheres (n = 28, 62.2%), a idade média foi 29,6 anos, a idade de inicio dos
sintomas foi de 7,8 anos, a maioria fazia profilaxia de longo prazo (n = 40, 89,9%),
sendo principalmente com uso de andrégenos (n = 26, 57,7%). No ultimo ano o
numero médio de idas a emergéncia foi de 13,1%, sendo as crises consideradas
graves para 57,8% deles, e 0 uso de plasma fresco ou acido tranexamico foi o
tratamento da crise aguda em 80% dos casos. Foram hospitalizados alguma vez
na vida 28 (62,2%) deles. Das 11 familias, 2 tinham mutac¢do no gene do fator
Xll e as demais no SERPING-1, sendo que uma dessas mutagdes ainda nao foi
descrita em literatura. Conclusao: Pacientes desse estudo apresentaram crises
graves e tratamentos muitas vezes ndo mais recomendados em consensos atuais,
reportando uma realidade indesejavel para essa situagéo. Em paralelo, o estudo
contribui pelo achado de uma mutacao nova identificada no gene SERPING de
uma das familias estudadas.

1. Universidade Federal de Santa Catarina (UFSC).
2. Faculdade de Medicina do ABC.

3. UNIFESP.

4. Universidade da California, EUA.
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Comorbidades nos pacientes
com urticaria crénica

Mariana Lima Mousinho Fernandes, Paula Natassya Barbosa Argolo de Freitas,
Bruna Gehlen, Alanna Batalha Pereira, Jorge Kalil,
Antonio Abilio Motta, Rosana Camara Agondi

Justificativa: Na urticaria crénica (UC), a célula central € o mastdcito que
pode ser ativado por diversos estimulos, agravando e perpetuando o quadro.
Diversas comorbidades estao frequentemente associadas a UC e algumas po-
dem conferir pior prognéstico a doenga. O objetivo deste estudo foi descrever
a prevaléncia de comorbidades nos pacientes com UC. Métodos: Trata-se de
um estudo retrospectivo com dados coletados de prontudrios eletrénicos dos
pacientes com UC acompanhados em um servico terciario. Foram analisados
os dados epidemiolégicos, classificacao da UC, frequéncia de comorbidades:
esofagite/gastrite, obesidade, hipertensao arterial sistémica, diabetes mellitus,
tireoidopatias, doencas respiratdrias (rinite e/ou asma) e doengas psiquicas; a
frequéncia de angioedema (AE), exacerbacéo por AINE e refratariedade aos
anti-histaminicos H1 (AH1). Os pacientes foram classificados conforme a con-
comitancia de comorbidades. Resultados: Foram incluidos 102 pacientes sele-
cionados sequencialmente. As doencas respiratdrias foram a comorbidade mais
frequente (42,2%), seguida de hipertensao arterial sistémica (26,5%). Quando
os pacientes foram classificados conforme a frequéncia de comorbidades em
um mesmo paciente, ndo houve diferenga estatistica em relagéo a frequéncia
de angioedema, exacerbacgao por AINE ou refratariedade aos AH1. Quanto
maior o numero de comorbidades, maior a frequéncia destas no grupo, progres-
sivamente, exceto tireoidopatia e condi¢des psiquicas. O grupo com quatro ou
mais comorbidades possuia maior média de idade (57,3 anos), maior tempo
de urticaria (12,8 anos) e maior refratariedade aos AH1 (54,5%). Conclusées:
Neste estudo, os pacientes com multiplas comorbidades possuiam idade mais
avancgada, maior tempo de urticaria e maior refratariedade aos AH1, o que pode
indicar pior prognéstico. O aumento progressivo do numero de comorbidades,
em um mesmo paciente, favorece a hipétese da UC se comportar como uma
doenca inflamatdria sistémica de baixo grau.

Servigo de Imunologia Clinica e Alergia, Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina USP-SP.
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Correlacao das tireoideopatias
com a urticaria crénica

Sarah Aguiar Nunes, Nayara Vivan Bin, Rosana Camara Agondi,
Antonio Abilio Motta, Jorge Kalil

Objetivo: A urticaria crénica (UC) frequentemente esta associada a tireoido-
patia autoimune. O objetivo deste estudo foi avaliar os pacientes com UC e
alguma tireoideopatia. Métodos: Estudo retrospectivo de pacientes com UC em
acompanhamento em um centro terciario. Foram avaliadas a funcao tireoidiana,
autoanticorpos (AA) anti-tireoidianos (antitireoglobulina, anti-tireoperoxidase e
antirreceptor do TSH) e/ou alteragdes estruturais da tireoide. Analisados os da-
dos demograficos, o tipo de UC (esponténea [UCE] ou induzida [UCInd]), a pre-
senca de angioedema (AE), a exacerbagao com anti-inflamatério ndo esteroidal
(AINE), o teste do autossoro (TAS) e a IgE total. Resultados: Dos 92 pacientes
incluidos, 89,1% era do género feminino, com média de idade de 52,9 anos e
tempo de urticaria de 12,2 anos. Do total, 70,7% apresentavam UCE, 8,7%,
UCInd e 20,6% concomitancia de UCE e UCInd. O AE foi observado em 76,1%
dos pacientes e a exacerbacao por AINE em 39,1%. Os AA anti-tireoidianos
estavam presentes em 72,8%, TAS positivo em 53,6% dos que realizaram (28
pacientes) e IgE total foi de 393,0 Ul/mL. Trinta pacientes (32,6%) apresentavam
hipotireoidismo; 5 pacientes (5,4%) hipertireoidismo e 57 pacientes (62%) ape-
nas AA anti-tireoidianos e/ou alteragao estrutural. Quando comparamos os trés
grupos, os pacientes com hipertireoidismo eram mais jovens (42,6 anos versus
54,7 anos, p=0,01); o restante ndo mostrou diferenca significante.Dezesseis pa-
cientes (53,3%) com hipotireoidismo apresentavam pelo menos um AA positivo,
100% dos pacientes com hipertireoidismo apresentavam pelo menos um AA po-
sitivo e 78,9% dos pacientes sem alteracao funcional apresentavam pelo menos
um AA positivo. Conclusoes: Apenas pacientes com UC e tireoidopatias foram
incluidos e a alteragédo mais frequente foi a presenca de AA antitireoidianos,
mas o hipotireoidismo foi observado em um tergo dos pacientes. A frequéncia
de angioedema foi elevada como também a frequéncia de TAS positivo.

HCFMUSP.

Arq Asma Alerg Imunol. 2020;4(Supl 1):S251.

S251



< 3 ARQUIVOS DE  ©2020 ASBAI

ASMA, ALERGIA PE240

Urticdria e angioedema

EIMUNOLOGIA

Doenca ocupacional relacionada a angioedema
vibratério - Relato de caso

Marcia Meyrilane de Alencar Aquino Onofrel,
Adrianni Barros Costa?, Paulo Eduardo Silva Belluco?

Justificativa: Angioedema vibratério € uma forma rara de urticéria induzida, que
pode ser de carater familiar ou adquirido. Relato de caso: Esse relato descreve
um caso clinico de uma mulher, 33 anos, fisioterapeuta, que iniciou sinais de
edema e dor local apés atividades de lazer ainda na adolescéncia e se inten-
sificou posteriormente durante atividades profissionais. As crises se tornaram
progressivamente mais intensas e o prurido se tornou tao incapacitante que a
leva a interromper temporariamente seu trabalho, como unica forma de reduzir o
mesmo. Dessa forma, visando comprovar a impressao, a paciente foi submetida
a teste de provocacéao. Para esse fim, aplicou-se for¢a vibratéria na face anterior
do antebrago direito. O aparelho utilizado como vortex foi o mesmo utilizado de
modo laboral. Como controle foi realizado o mesmo teste em 5 voluntarios sadios
e em 5 parentes da paciente, sendo todos negativos. Além disso, realizou-se a
dosagem de histamina sérica antes do procedimento (0,09 pg/dL) e 30 minutos
depois (2,30 pg/dL), mostrando um aumento significante apds sua realizacao.
Discussao: Objetivamos com esse relato, ressaltar uma patologia incomum,
mas que pode ter grande impacto na qualidade de vida, necessitando assim de
um olhar minucioso do médico na pratica clinica. Aspectos fisiopatologicos foram
discutidos, bem como casos clinicos publicados na literatura. Em conclusao,
constatamos que de modo geral para urticarias crdnicas induzidas e no particular
para angioedema vibratdério, a histdria clinica minuciosa é a melhor forma de
se obter o diagndstico. Acreditamos que se deva utilizar o mesmo equipamento
ofensor na provocagao, por ser esse o instrumento usado no ambiente laboral,
permitindo que se faga um laudo especifico e detalhado do problema. Portanto,
evitar o uso do referido equipamento, com a devida orientacao a paciente em
relagéo a outros estimulos vibratdrios, se torna a melhor opgéo terapéutica.

1. Hospital Regional Fernando Bezerra - HRFB - Ouricuri/PE.
2. Afya Educacional- Brasilia/DF.
3. Escola Superior de Ciéncias da Saude - ESCS- Brasilia/DF.
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Formas de apresentacao e gravidade
da urticaria cronica em diferentes faixas etarias

Ana Carolina Miranda Carvalho Ferreira Fernandes de Sousa,
Sérgio Duarte Dortas Junior, Omar Lupi, Solange Oliveira Rodrigues Valle

Justificativa: A urticaria crénica (UC) pode ocorrer em qualquer idade. Segundo
a literatura a apresentacao da UC difere de acordo com a faixa etéria. Este estudo
tem por objetivo comparar as formas de apresentacao da UC entre pacientes
adultos e idosos. Método: Estudo observacional com pacientes com UC acom-
panhados em servigo de referéncia, no periodo de junho a dezembro/2018. Os
pacientes foram divididos em dois grupos segundo a faixa etaria: (1) < 65 anos
(adultos) e (2) > 65 anos (idosos). Resultado: Foram analisados os dados de
180 pacientes, destes 155 eram do sexo feminino (86,1%) e 25 eram do sexo
masculino (13,9%). A idade média dos pacientes foi de 46,2 + 16,1 anos (va-
riando de 13 a 81 anos). O tempo médio de doenca foi de 10,3 anos (variando
de 0,17 a 62 anos). Foram observados 25 (13,9%) pacientes com > 65 anos e
155 (86,1%) com < 65 anos. Dentre os idosos, 64% apresentavam angioedema
e 78,7% dos < 65 anos (p = 0,54); com relagéo ao tipo de UC: 84% dos idosos
apresentavam UC Esponténea e 91,6% dos < 65 anos (p = 0,19); 76,2% dos
idosos apresentavam UC Induzida. Quanto a atividade da UCE (UAS7), o grupo
idoso apresentou mediana 9 (l1Q 5-15) e < 65 anos mediana 8 (1IQ 0-19), com p
valor = 0,66. Quanto a qualidade de vida relacionada a UC (CU-Q2oL), os ido-
sos apresentavam mediana 28,5 (I1Q- 24-38) e os com < 65 anos mediana 39,5
(1Q- 27-58), p valor = 0,072. Conclusao: Nossos dados estdo de acordo com a
literatura com uma maior prevaléncia de UC em adultos na amostra estudada.
As formas de apresentagéo e gravidade da UC n&o apresentou diferenga entre
as faixas etarias, nos pacientes estudados.

Hospital Universitario Clementino Fraga Filho.
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Leucemia como diagnéstico diferencial
de doencas reumatoldgicas

Victor Aratjo de Oliveira Polycarpo', Lorhane Nunes dos Anjos’,
Maria Eduarda Santos Cedraz'!, Rebeca Alves Freire!,Yvnna Santos Lima', Alejandra Debbo?

Justificativa: Ressaltar a importancia do conhecimento dos diagnédsticos dife-
renciais nas doengas reumatologicas. Estima-se que a leucemia cursa de forma
similar a artrite reumatoide. Relato do caso: Paciente do sexo feminino, 12
anos, encaminhada ao reumatologista pela hematologia para investigar quadro
de pancitopenia, hepatoesplenomegalia, linfadenomegalia e poliartrite simétrica
de pequenas articulagdes, principalmente em maos ha 4 meses. Em uso de
prednisona 60 mg/dia (peso: 45 kg) com pouca melhora do quadro. Dessa for-
ma, foi solicitada imunologia para investigar a possibilidade de ser uma doenca
reumatoldgica. Apds ter sido realizado os exames a paciente retorna mantendo
o quadro e com exames reumatologicos normais, exceto pela presenca de fator
antinucleo de 1/80 pontilhado fino denso. Diante disso, a reumatologista decidiu
reencaminhar o paciente para o hematologista, o qual realizou mielograma e
biépsia de medula. Dias depois recebeu o resultado diagnosticando Leucemia
linfoide aguda tipo B e o tratamento foi iniciado com quimioterapia. Discussao:
Artrite é definida como a inflamag&o de uma ou mais articulagdes causando dor
e rigidez e, quando ela se encontra presente, é importante pensar em causas
reumatolégicas, visto que grande parte desse conjunto de doengas cursam com
esse quadro. No entanto, vale ressaltar que podem haver casos de artrite que
a etiologia ndo seja necessariamente reumatologica. Dessa forma, doencas
virais, micobactérias, sindromes paraneoplasicas, doenga enddcrinas e doen-
¢as linfoproliferativas podem apresentar comprometimento articular e precisam
do diagnéstico diferencial. Além disso, fator antinicleo pode estar presente em
pacientes higidos e em doengas nao reumatoldgicas, especialmente o padrao
pontilhado fino denso. Diante disso, € importante analisar o quadro de artrite
com amplo espectro, fazer anamnese e exame fisico detalhados e adequada
interpretacao dos exames complementares, a fim do diagndstico correto.

1. Universidade Tiradentes.
2. Universidad Nacional de Tucuman.
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Omalizumabe para o tratamento
de angioedema sem urticaria idiopatico

Naiana Almeidal, Aline Niero de Carvalho', Carolina Peterle Santana Vaccaril,
Karina Michelin Andreassa', Rosemeire Navickas Constantino Silva', Leticia Leme Rezende’,
Willy Peinado Castro!, Camila Lopes Veronez2, Sandra Mitie Ueda Palma’, Anete Sevciovic Grumach?

Relato de caso: Paciente do sexo feminino, 31 anos, iniciou com crises de ede-
ma palpebral bilateral ha 18 anos que relacionou com o uso de medicamentos
anti-inflamatdrios. Refere boa resposta a anti-histaminico. Ha 8 anos, as crises
de edema sao desencadeadas por cansaco fisico, estresse emocional, febre e
trauma local e nao apresenta melhora com antihistaminico. Também desenvolveu
edema de lingua e um episédio de dor abdominal com edema de algas intes-
tinais confirmado por ultrassonografia em 2015. Iniciou tratamento com acido
tranexamico e antihistaminico continuos com redugéo da frequéncia das crises
inicialmente, porém, as crises voltaram a aumentar. Nao ha relato de angioede-
ma na familia. A investigacao laboratorial verificou-se: imunoglobulinas normais,
CH50= 121U, C3= 104 mg/dL, C4= 41 mg/dL, e inibidor de C1 = 26,5 mg/dL.
O teste de contato mostrou-se positivo para niquel. Foi realizada a investiga-
¢ao genético molecular e néo se identificou variantes patogénicas nos genes
de fator 12, ANGPT1 e PLG. O Teste de provocacao oral com paracetamol foi
negativo. Feita a hipotese de Angioedema histaminérgico idiopatic, optou-se
por tratar com Omalizumabe. A paciente apresentou regresséao total do quadro
apos a primeira dose do medicamento. Discussao: A histéria clinica de pa-
cientes com Angioedema sem urticaria pode induzir ao diagnéstico errbneo de
Angioedema Hereditario. E importante estabelecer o protocolo de classificacdo
em histaminérgico ou nao, seguindo-se as etapas de terapia. O omalizumabe
pode se mostrar um bom recurso terapéutico nos casos de angioedema sem
urticaria idiopaticos.

1. Faculdade de Medicina do ABC.
2. University of California San Diego, EUA.
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Parto cesareo em paciente
com angioedema hereditario

José Victor Furtado Jaco de Oliveira, Maria Eduarda Pontes Cunha de Castro,
Nathalia Santos Cunha, Matheus Sanjuan Netis Teles Cardoso, Yuri Vieira Leite,
Monica Tayane Brasil Araujo, Barbara Lima Sousa, Isabel Ribeiro Santana Lopes, Vitor Velloso Lopes

Justificativa: O uso de inibidor de C1 esterase associado ao inicio precoce de
progesterona no pés-parto imediato de paciente com angioedema hereditario
(AEH) foi eficiente na supressao de crises de angioedema durante e apds o
parto cesareo da paciente. Apresentacdo do caso: Paciente de 35 anos com
AEH procurou atendimento especializado apds engravidar. Apresentou primei-
ras manifesta¢des aos 10 anos, quando teve episodio descrito na época como
anafilaxia. Aos 13 anos, apresentou quadro de dor abdominal e vomitos apds
iniciar anticoncepcional oral (ACO). Ha 3 anos, apresentou quadro de choque
hipovolémico secundario a angioedema abdominal, desencadeado pelo inicio
de uso de anel vaginal. Apresenta avé com episddios de angioedema e pai com
angioedema associado ao uso de IECA. Iniciou quadro de dor abdominal nas
primeiras semanas de gestacao, de moderada intensidade, associada a edema
de algas intestinais a ultrassonografia abdominal. Iniciado acido tranexamico
500 mg, 8/8h a partir do segundo trimestre, com controle dos episddios apds
aumento da dose para 500 mg, de 6/6h. Programado parto cesareo por indi-
cacgao obstétrica, realizada suspensao do acido tranexamico dois dias antes e
prescrito 1000 Ul de inibidor de C1 esterase no dia anterior e 1000 Ul 30 minu-
tos antes do parto. Paciente foi mantida em observagdo com sondagem vesical
por 24h e iniciado uso de contraceptivo de progesterona no pds-parto imediato.
Paciente nao apresentou angioedema e evoluiu sem intercorréncias, inclusive
durante a amamentacgao. Discussao: O caso apresenta uma paciente com AEH
com inibidor C1-INH normal. Essa forma clinica € mais comum em mulheres e
esta associada a maiores niveis séricos de estrogénio (ACO ou gravidez) € a
mutagdes no gene que codifica o fator XII de coagulacao. Situa¢des de trauma
podem desencadear crises, tornando o parto um momento de risco para essas
pacientes. No entanto, com o planejamento terapéutico adequado, o parto e a
amamentacao podem ocorrer sem intercorréncias.

Universidade Federal de Sergipe.
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Perfil de pacientes com urticaria cronica espontanea
acompanhados em servico terciario
de imunologia pediatrica
Olga Maria Tornelli Corréa Neves, Patricia Schiavotello Stefanelli,
Vivian Bruschini Packer, Elen Raquel Trinca, Camila Maria Viana Batista,

Wesley Geraldo dos Santos, Camila Fernanda Cantillo Villota, Jorgete Maria e Silva,
Camila de Moura Leite Luengo, Pérsio Roxo Junior

Justificativa: Avaliar o perfil clinico, diagndstico e terapéutico de pacientes pedia-
tricos com Urticaria Crénica Espontanea (UCE). Métodos: Estudo retrospectivo de
prontuarios de 18 pacientes entre 0-18 anos, acompanhados no periodo de 2018
a 2020. Os parametros analisados sdo: sexo, idade de inicio dos sintomas, idade
do diagndstico, avaliacao laboratorial, teste do soro autélogo, doenga autoimune,
doenca alérgica e tratamento. Resultados: Dos 18 pacientes, 10 (55,5%) sé&o
do sexo feminino. A idade de inicio dos sintomas variou de 7 meses a 13 anos
(média de 6,1 anos) e a idade do diagnéstico variou de 3 a 17 anos (média de 9
anos). Em relacdo a investigacao laboratorial, todos possuem triagem negativa
para infeccao cronica, 2 pacientes (11,1%) com FAN reagente e VHS aumentado;
1 paciente (5,55%) com TSH reduzido, 7 pacientes (38,9%) com IgE total elevada,
10 pacientes (55,5%) com teste cutdneo de hipersensibilidade imediata positivo
para acaro e 8 pacientes (44,4%) com teste do soro autélogo positivo. Verificou-
se 1 paciente (5,55%) com doenca de Graves e 12 pacientes (66,6%) com rinite
alérgica. Em relacado ao tratamento com anti-histaminico de segunda geragao (AH):
8 pacientes (44,4%) usaram dose habitual de AH, 6 pacientes (33,3%) usaram
dose duplicada de AH e 4 pacientes (22,2%) usaram dose quadruplicada de AH.
Dois pacientes (11,1%) nao controlaram os sintomas apds 8 semanas de dose
quadruplicada de AH e passaram a receber Omalizumabe. Dos 10 pacientes que
necessitaram de dose duplicada ou quadruplicada de AH, 6 (60%) possuem teste
do soro autologo positivo. A unica paciente com doencga autoimune tem teste do
soro autdlogo negativo. Conclusao: A UCE pode afetar a qualidade de vida dos
pacientes. Portanto, o adequado diagndstico atraveés de histdria clinica detalhada
e algumas vezes, exames complementares, associado ao tratamento inicial com
AH de segunda geracao, sdo fundamentais para o controle da doenga na maioria
dos pacientes avaliados no estudo.

FMRP USP.
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Perfil do controle da urticaria cronica espontanea
em pacientes com sobrepeso e obesidade

Priscilla Coutinho Duarte, Monique Cardoso Santos, Juliana Asfura Pinto Ribeiro,
Alana Ferraz Diniz, Décio Medeiros, Ana Carla Augusto Moura, Dayanne Mota Veloso Bruscky,
Ana Caroline C. Dela Bianca Melo, Emanuel Savio Cavalcanti Sarinho

Justificativa: A urticaria cronica esponténea (UCE) é uma doenca relacionada
a diversas comorbidades, porém poucos estudos abordam sua associagao
com sobrepeso e obesidade, condicées associadas a estado pro-inflamatorio,
elevacgéo do estresse oxidativo e ativagédo do sistema de coagulagéo. O objetivo
do estudo foi caracterizar o controle da UCE em pacientes com sobrepeso ou
obesidade e identificar a dose de anti-histaminico de 2% geragao necessaria para
controle da UCE nesses pacientes. Métodos: Série de casos, com pacientes
com diagnéstico de UCE, acima de 18 anos, realizado em ambulatério especia-
lizado de hospital terciario de maio a dezembro de 2019. Caracterizados dados
epidemioldgicos como idade e sexo, indice de Massa Corporal (IMC), controle
da doenga com Urticaria Control Test (UCT) e dosagem do anti-histaminico de
22 geragéo utilizado no tratamento. Resultados: Foram incluidos 37 pacientes
com UCE com mediana de idade de 36 anos (18-68 anos), sendo 78% do sexo
feminino. Destes, 23 (62%) apresentavam IMC >25. Dos 17 pacientes com UCE
controlada, cerca de 50% eram eutroficos e dos 20 pacientes com UCE nao
controlada, 80% apresentavam o IMC > 25. Ja quanto a dose de anti-histaminico,
nao houve diferencga entre os grupos, € a maioria usava dose licenciada (35%),
sob demanda (18%) ou duplicada (13%). Conclusées: Maioria dos pacientes
com UCE nao controlada nesta série apresentava sobrepeso ou obesidade,
sendo evidenciada uma possivel relacao entre nao controle da UCE e obesidade/
sobrepeso. Nao foi observado necessidade de dose maior de anti-histaminicos
nos pacientes com sobrepeso ou obesidade em relagcdo aos eutréficos para
controle da doenca.

Centro de Pesquisas em Alergia e Imunologia HC UFPE.
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Ponfigoide bolhoso como causa de
prurido cronico em paciente com
angioedema hereditario: relato de caso

Maria Eduarda Trocoli Zanetti, Maria Paes Leme Ferriani, Sarah Sella Langer,
Julia Selesque Costa, Janaina Michelle Lima Melo, Jessika Moura Leal, Lucas Florestan Cella,
Roberto Bueno Filho, Orlando Trevisan Neto, Luisa Karla de Paula Arruda

Justificativa: Pacientes com prurido cutdneo crénico sao com um desafio na
pratica clinica. A etiologia do prurido crénico inclui doengas dermatoldgicas,
sistémicas, neuroldgicas, psiquiatricas, e sindrome paraneoplasica. O penfigoi-
de bolhoso é descrito como causa de prurido crénico. Angioedema hereditario
(AEH) é uma doenca autossdmica dominante caracterizada por crises de edema
subcuténeo e submucoso, em que ndo se observam urticaria ou prurido. Neste
relato, destacaremos a fase ndo bolhosa do penfigoide, que caracterizou-se como
prurido crénico, e tornou-se bolhosa em uma paciente com angioedema heredita-
rio. Relato do caso: Mulher, 78 anos, com hipertensao arterial, diabetes mellitus,
depressao, hipotireoidismo e AEH com inibidor de C1 normal e mutagéo no gene
F12, assintomatica para AEH. Em uso de valsartana, metformina, levotiroxina,
alogliptina, sinvastatina, betaistina, escitalopram e bromazepam. H4 um ano com
prurido cutaneo intenso, generalizado, com escoriagoes disseminadas. Bidpsia
de pele com resultado inespecifico, feita hipotese de farmacodermia. Persistiu
com prurido intenso dois meses apds suspenséao de betaistina, adicao de monte-
lucaste e doxepina. Sorologias negativas e imagem cistica em cauda pancreatica
em tomografia computadorizada de abdome, sendo excluida neoplasia. Iniciada
gabapentina e acompanhamento com psiquiatra, sem melhora. Apés 15 meses da
presenca de prurido intenso, surgiram bolhas integras em regiao inframamaria e em
membros. Bidpsia de lesdao bolhosa compativel com penfigoide bolhoso. Iniciado
tratamento com prednisona e dapsona; paciente apresentou melhora significativa
do quadro com desaparecimento das lesdes bolhosas e melhora acentuada do
prurido. Discussao: O penfigoide bolhoso é um diagnéstico diferencial que deve
ser lembrado nos casos de prurido crénico, em especial nos pacientes idosos.
Sendo assim, 0 acompanhamento cuidadoso desses pacientes é importante pois
pode revelar causas raras como o penfigoide bolhoso.

FMRP USP.
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Sindrome de Melkersson-Rosenthal
no diagnostico diferencial de edema labial crénico

Andrezza Goncgalves Figueira, Gabriela Favarin Soares, Priscila D'Aquanno Pévoas,
Larissa Neves da Silva, Eliana Sun Lah, Marcelo Fabio Lancia Barbosa,
Luiz Fernando Bacarini Leite, Wilma Carvalho Neves Forte

O edema labial € manifestagéo de varias doencas, exigindo diagndstico correto.
O objetivo é relatar sindrome de Melkersson-Rosenthal (MSR) no diagndstico
diferencial de edema labial cronico. Mulher, 40 anos, costureira, referia edema
labial desde os 23 anos, de repeticéo inicialmente com piora progressiva ne-
cessitando de internagéo eventual e que apds se cronificou. Encaminhada para
Dermatologista, realizou bidépsia mostrando queilite crénica, granulomatosa,
compativel com sindrome de Melkersson-Rosenthal. Foi iniciado tratamento
com AINES, anti-histaminicos, corticosteroide oral e por infiltracdo local sem
resposta, quando foi encaminhada para o setor de Alergia e Imunologia. Referia
piora apenas apods uso de dipirona e acido acetilsalicilico, 0 que ndo se com-
provou apos provocagao. Sem outras queixas, ou histéria familiar. Exame fisico:
edema de labios deformante, simétrico, lingua fissurada, sem paralisia facial.
Exames: FAN: NR; CH50: 320 mg/dL; C3: 147 mg/dL; C4: 38 mg/dL e C1-INH
sem alteracdes. A paciente abandonou o acompanhamento, retornando apés
2 anos, com manifestagdes depressivas, labilidade emocional e isolamento so-
cial, causados pelo impacto das deformidades em diversas fungbes como fala,
mastigacao e estética, sendo encaminhada a Psicologia e a Cirurgia Plastica
para redugao cirurgica dos labios. A SMR compreende além do edema orofa-
cial, lingua fissurada e episédios de paralisia facial periférica, podendo estar
associada a Doenca de Crohn. O diagndstico além da clinica, que nao exige a
existéncia dos trés sintomas, se confirmou na presencga de queilite granuloma-
tosa na bidpsia da paciente. O edema orofacial apresentado pela paciente oca-
sionava grande impacto na qualidade de vida, comprometendo a saude mental,
dai a importancia da abordagem multifatorial do paciente. Assim a paciente foi
encaminhada para o ambulatério de Cirurgia Plastica com intuito de corregcéao
estética e funcional para melhoria da qualidade de vida, apesar de nao evitar a
recorréncia do edema.

Santa Casa de Misericérdia de Sao Paulo.
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Sucesso no tratamento off label utilizando

Daniel Strozzi', Marwan Elias Youssef Junior2, Arthur de Souza Siqueira?,
Giane Hayasaki Vieira2, Laura Siqueira Faria de Sa2

Justificativa: O dupilumabe é um um anticorpo monoclonal humano anti-inter-
leucina 4 e 13 (IL-4 e IL-13) atualmente utilizado no tratamento de dermatite
atopica moderada a grave, asma moderada a grave e rinossinusite crdnica. Nos
pacientes com urticaria crénica espontanea (UCE), os niveis séricos de IL-4 e
IL-13 estéo elevados, portanto, o uso do dupilumabe pode ser uma alternativa
em casos refratarios ao imunobioldgico utilizado: omalizumabe. Relato do caso:
Paciente do sexo feminino, 20 anos, branca, estudante é portadora de UCE,
Conjuntivite Alérgica e Asma Leve Persistente sem infecgbes, imunoedeficiéncia
e/ou autoimunidade. Iniciou-se o tratamento com associa¢do de anti-histami-
nicos (AH), corticoide inalatério (Cl) e corticoide oral (CO). Entretanto, apesar
do aumento da dosagem dos medicamentos e dos cursos de CO, ndo houve
controle dos sintomas. Portanto, iniciou-se tratamento com omalizumabe, mas,
apos quatro meses, a paciente apresentou episddio de anafilaxia seguida de
internagdo. Mesmo com boa aderéncia ao tratamento, a paciente permaneceu
grave, sem controle dos sintomas (UAS7-23) e com qualidade de vida muito
comprometida (DLQI-16). Dessa forma, optou-se pelo uso do dupilumabe, que
mostrou éxito no controle dos sintomas. Discussao: O tratamento da UCE con-
siste em AH como primeira linha. A segunda linha consiste na dose dobrada de
AH, a terceira linha em associagéao com imunobioldgicos e a quarta linha apenas
em imunossupressores, sendo o CO utilizado durante as crises. O imunobio-
I6gico utilizado € o omalizumabe, um anticorpo monoclonal humano anti-lgE
que bloqueia a ativagdo de mastécitos e impede o desenvolvimento da UCE.
Porém, no caso relatado, a UCE mostrou-se refrataria ao omalizumabe e o uso
de imunossupressores apresenta alto potencial de efeitos colaterais importantes.
Sendo assim, optou-se pela terapéutica off label com o dupilumabe.

1. Ymune.
2. PUC Goias.
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Urticaria cronica espontanea e obesidade:
existe relacao? Uma revisao sistematizada

I. O. Fonseca, Bruno Cassiano dos Santos, Nathalia Vital Guilarducci,
Rachel Rocha Pinheiro Machado, Dominique D‘Alessandro Conte de Almeida

Justificativa: Ao considerarmos o perfil imune e a fisiopatologia da obesidade e
da urticaria crénica espontanea (UCE), propomos a existéncia de uma relagao
direta entre tais condi¢des, que sera verificada a partir desta revisao sistemati-
zada. Métodos: Foi realizado um levantamento bibliografico fundamentado na
consulta ao MeSH, tendo como referéncia a base de dados MEDLINE, utilizando
0s seguintes descritores: “Obesity”, “IgE” e “Urticarias”. Resultados: Foram en-
contrados 36 estudos, sendo que 2 contemplaram nossos critérios de inclusao
e exclusdo. Em ambos pode ser observada uma correlagdo entre obesidade
e UCE. No primeiro estudo, em uma analise de 85 pacientes diagnosticados
com UCE, foi identificado que a obesidade se agravou, e o aumento da massa
corporal resultou no aparecimento precoce dos sintomas tardios da UCE, nao
sendo possivel concluir, de forma segura, se a obesidade correspondia a um
fator desencadeante da UCE. No segundo estudo, foram verificados 11.261
prontuarios de pacientes com UCE que apresentaram relacao de agravamento
da sindrome metabdlica pela UCE, mas nao uma relagédo de causalidade ou
piora da UCE a partir da obesidade, concluindo que esta néo seria causa de
piora da urticaria. Conclusoes: A partir da analise dos estudos selecionados
foi possivel notar que, embora 0 numero de evidéncias sobre o tema tenha
sido insatisfatorio para afirmar a relacao UCE x obesidade, identificamos uma
convergéncia de ambos sobre a existéncia de relagcdo da UCE como fator desen-
cadeante ou agravante para a sindrome metabdlica. Entretanto, nossa hipotese
da obesidade como fator causal ou agravamento de quadros de UCE, néo foi
unanime entre os autores, embora essa suspeita também tenha sido levantada
em um dos trabalhos. Concluimos como essencial a realiza¢do de ensaios pros-
pectivos a fim de analisar essa hipotese, uma vez que fatores relacionados aos
perfis de resposta imune da obesidade parecem agravar crises relacionadas a
hipersensibilidade do tipo I.

Faculdade de Ciéncias Médicas e da Saude de Juiz de Fora - SUPREMA.
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Urticaria aguda e exacerbacao da urticaria cronica
como manifestacoes de COVID-19

Sérgio Duarte Dortas Junior, Guilherme Gomes Azizi, Rossy Moreira Bastos Junior,
Camilla Resende da Matta Amaral Brum, Joao Victor Vieira Tavares, Caroline Pinto Passaro,
Nathassia da Rosa Paiva Bahiense Moreira, Solange Oliveira Rodrigues Valle

Nos ultimos meses foi relatada urticaria aguda (UA) e exacerbacao da urtica-
ria crénica (UC) em pacientes fortemente suspeitos ou diagnosticados com
COVID-19, apresentando incidéncia de 15-19% dentre as manifestacdes cuta-
neas observadas. Nosso objetivo é descrever as caracteristicas dos pacientes
que apresentaram UA ou exacerbagéo de UC, durante infec¢éo por COVID-19,
atendidos em nosso servigo. De margo a agosto de 2020, foram atendidos 12
pacientes com UA ou exacerbacéo da UC, e diagndstico de COVID-19 baseado
em dados clinico-epidemioldgicos ou testes confirmatdrios. Os casos baseados
em dados clinico-epidemioldgicos apresentaram sintomas sugestivos associa-
dos a contato profissional e/ou domiciliar com caso confirmado. Dentre os doze
pacientes, 11 (92%) eram femininos. A idade média foi de 42 anos. Quatro (33%)
apresentaram UA entre o 1-6° dia da doenca. Trés destes apresentaram febre,
mialgia, tosse e anosmia; uma apresentou UA como unica manifestacao. Todos
utilizaram anti-H1 em dose duplicada e prednisolona 40 mg (1-10 dias). Oito
(67%) apresentaram exacerbacao de UC, precedendo sintomas da COVID-19
(1-3 dias). Dentre estes, 5 (71%) apresentaram angioedema. Como sintomas
da infecgcéo: cefaleia (57%), mialgia (43%), anosmia (30%), febre (30%),e
outros(14%).Trés apresentavam dermografismo e 2 urticaria por pressao tar-
dia, associados a UC espontanea. Utilizaram anti-H1 em doses usual (25%),
duplicada (37,5%) e quadruplicada (37,5%). Dois fizeram uso de prednisona
20 mg. Dois faziam uso de omalizumabe 300 mg/ 4 semanas, e mantiveram a
medicagao sem alteragao posoldgica. Nossos dados, UA e exacerbagéo da UC
apresentaram-se como manifestacées da COVID-19. Outro aspecto importante
foi 0 curso benigno destes pacientes, sem necessidade de hospitalizagéo, em
concordancia com a literatura. Enfim, apesar da COVID-19 definir-se por doenca
respiratoria, € essencial o olhar atento e criterioso para outras manifestacoes
clinicas, como as cuténeas, que podem se apresentar como sintomas isolados
ou associados.

Hospital Universitario Clementino Fraga Filho (HUCFF-UFRJ).
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Urticaria cronica espontanea: fatores associados
a refratariedade de resposta a anti-histaminico

Raphael Filipe de Campos Batista, Andrea Arrazola Gonzales,
Pamela Formici Balista Ignacio, Mariana de Araujo Patrocinio, Candida Pellegrini de Souza Pinto,
Yasmin Cristina Costa Maciel, Maria Elisa Bertocco Andrade, Fatima Rodrigues Fernandes

Justificativa: Identificar e analisar as caracteristicas dos pacientes com Urticaria
Cronica Espontanea (UCE) que apresentam controle ineficaz de sua doenca
mesmo com anti-histaminicos (AH) em dose quadruplicada e poderiam se be-
neficiar de imunomodulagédo. Métodos: Analise retrospectiva dos prontuarios
de pacientes com diagndstico de UCE em acompanhamento no ambulatério de
Alergia e Imunologia, com pelo menos uma consulta no periodo de janeiro de
2019 a margo de 2020. Resultados: Analisamos 301 prontuarios, descartamos
289 pacientes que ndo estavam em uso de dose quadruplicada de AH e/ou
possuiam UAS7 < 6 na ultima consulta. Dos 12 pacientes avaliados, 11 (91,6%)
eram do género feminino e a média de idade foi de 44,7 anos. Foram relatados
desencadeantes fisicos em 7 pacientes (58,3%), atopia associada em 2 pacien-
tes (16,6%) e a interferéncia na qualidade de vida foi referida por 4 pacientes
(33,3%). Observamos que a mediana entre o tempo de inicio dos sintomas e o
diagnéstico foi de 3 meses, sendo que 4 pacientes (33,3%) apresentavam UAS7
> 28 ja na primeira avaliagdo ambulatorial. Conclusées: Em nosso trabalho, foi
observado que o perfil de pacientes com UCE refrataria ao tratamento otimizado
com AH, acomete predominantemente o género feminino, a partir da 42. década
e com associacao frequente a desencadeantes fisicos. Atopia néo teve relagao
com a intensidade dos casos. Além disso, constatamos que a UCE tem um
impacto negativo na qualidade de vida dos pacientes e o uso dos AH, mesmo
em doses otimizadas, por vezes nao é suficiente para o controle dos sintomas
e, nestes casos, o uso de imunomodulador pode trazer beneficio adicional ao
controle da doenca e melhoria na qualidade de vida dos pacientes.

HSPE Francisco Morato de Oliveira/IAMSPE.

Arq Asma Alerg Imunol. 2020;4(Supl 1):S264.

S264



< 3 ARQUIVOS DE  ©2020 ASBAI

ASMA, ALERGIA PE253

Urticdria e angioedema

\
N

il

aseal | L IMUNOLOGIA

Urticaria cronica na infancia e adolescéncia

Paula Rodrigues Pereira, Paula Cristine Ferreira de Brito, Raissa Barbosa Matolla de Alencar,
Anna Carolina Silva da Fonseca, Anna Carolina Arraes, Maria Inés Perello,
Natalia Rocha do Amaral Estanislau, Gabriela Andrade Coelho Dias,
Fabio Chigres Kuschnir, Eduardo Costa

Justificativa: Existem poucos estudos sobre urticaria cronica (UC) em criangas.
O objetivo do trabalho foi descrever o perfil de criangas/adolescentes atendidas
em ambulatério especializado. Métodos: Estudo retrospectivo do banco de
dados dos pacientes atendidos de 03/2011 a 12/2019. Foram analisadas as
seguintes variaveis: género, idade, tempo de cadastro, tipo de urticaria, Urticaria
Activity Score (UAS), tratamento inicial e atual, tempo de acompanhamento e
UAS7. Resultados: Foram avaliados 336 pacientes, sendo 48 (14,2%) criangas,
com média da idade de 11,5+5,0 anos (2-17), sendo 29 (60,4%) meninas. A
mediana do tempo de doencga no cadastro foi 12,0 meses (perc25-75 = 6,25-
22,5;2-168). Trinta € nove (81,2%) tinham urticaria crénica espontanea (UCE) e
9 (18,8%) urticaria crénica induzida (UCInd) isolada. A associagdo UCE+UCInd
ocorreu em 24 pacientes. Foi realizado teste do soro autélogo em 13 pacientes
com UCE, sendo 8 (61,5%) positivos. A média do UAS na primeira consulta
foi 1,10+1,6 (0-5), sendo que 28 (58,3%) nao apresentavam lesdes/prurido.
Na ocasiao todos pacientes foram tratados com anti-histaminicos, sendo 24
(50,0%) em doses acima do habitual. Foi necessario curso de corticosteroide
oral em 2 pacientes, em 1 foi associada doxepina e uma paciente iniciou trata-
mento com omalizumabe. Foram acompanhados 36 pacientes, com mediana
de tempo de 9,5 meses (perc25-75 = 5,0 — 17,1, 2-60), 15 por mais de 1 ano
e 11 ainda estdo em acompanhamento. Durante a evolugao 11 (30,0%) dos
pacientes necessitaram usar anti-histaminicos em doses 3-4 vezes maiores e 2
necessitaram corticosteroide. A média do escore do UAS7 na primeira consulta
de retorno foi 8,6+7,9 (0-23) e na ultima consulta em 2,0 £3,6 (0-11), p = 0,06.
Conclusao: Foi observada propor¢cao nao desprezivel de UC eram criancas/
adolescentes. O controle da doenca foi obtido com anti-histaminicos em doses
padronizadas ou duplicadas na maioria, sendo indicado o uso de omalizumabe
em apenas um paciente.

Universidade do Estado do Rio de Janeiro.
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Urticaria induzida pelo frio:
dois relatos de caso pediatricos

Vanessa Alvares Teixeira', Marjorie Araujo Monteiro?,
Antonio Carlos Tanajura de Macedo?, Monica de Aratjo Alvares da Silva?

Justificativa: A Urticaria induzida pelo frio (UF) caracteriza-se pela manifesta-
¢ao de urticaria e/ou angioedema apds exposicao a baixas temperaturas. Tem
carater hereditario ou adquirido. Predomina em adultos jovens e no sexo feminino
e é rara na idade pediatrica. Relato do caso: S.A.B., feminino, 13 anos, referiu
apresentar papulas eritematosas com intenso prurido nas maos e regiao interna
das coxas apos contato com copo de refrigerante gelado. Referiu dorméncia
e edema discreto da lingua apds ingestao de sorvete. Negou sintomas sisté-
micos. Apresentava melhora parcial com anti-histaminicos. Realizado teste do
cubo de gelo que apos retirada do gelo, iniciou gradativamente uma placa local
de aspecto heterogéneo, eritematosa, de bordas elevadas e bem delimitadas,
dolorosa, pruriginosa e de tamanho superior a 5 cm. Apos 4 anos, com melhora
parcial dos sintomas, repetiu-se o teste, que foi positivo com intensidade bem
inferior. Y.A.S.S., feminino, 12 anos, ha mais de dois anos passou a apresentar
urticaria generalizada ap6s contato com clima frio ou banho de piscina gelada.
Negou outros sintomas. Referiu melhora com anti-histaminico. Realizado teste
do cubo de gelo, envolto em plastico, resultou em papulas ruborizadas circuns-
critas a area do gelo. Discussao: A UF é classificada como urticaria fisica
sendo um tipo de urticaria crénica. Possui tendéncia benigna e autolimitada.
Sua etiopatogénese é desconhecida, porém sabe-se que ocorre desgranulagao
de mastdcitos e liberagao de mediadores vasoativos como histamina, PGD2,
PAF e TNF-2. Neste trabalho sdo descritos dois casos de UF em criangas com
manifestacéo crbénica onde, apos historia clinica detalhada, foi descartada a
urticaria aquagénica e confirmado o diagndstico pelo teste do cubo de gelo. Os
casos descritos eram de manifestacéo benigna, sendo um caso com urticaria
localizada e outro generalizada. Raramente podem ocorrer casos graves de
anafilaxia com indicag&o a adrenalina para reversao do quadro.

1. Universidade Catdlica de Brasilia (UCB).
2. Hospital da Crianca de Brasilia José Alencar (HCB).
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Uso de omalizumabe e secuquinumabe
na urticaria cronica espontanea: relato de caso

Luis Felipe Ramos Berbel Angulski, Sula Glaucia Lage Drumond Pacheco,
Guilherme de Oliveira Arruda

Justificativa: A urticaria cronica espontanea (UCE) é considerada a forma mais
frequente de UC, sendo considerada uma doencga autoimune, com curso clinico
imprevisivel e causando grande prejuizo na qualidade de vida dos pacientes.
Relato do caso: Mulher de 31 anos, cirurgia dentista, apresenta histéria de cri-
ses de urticaria com angioedema labial e palpebral desde os 15 anos, os quais
se intensificaram nos ultimos 5 meses. Tem histérico de espondiloartropatia e
hipotireodismo de Hashimoto. Exames complementares: eosindfilos séricos 350
células/mm3, PCR 1,0 mg/dL, VHS 53, IgE total sérico 58,6 mg/dL, ANA 1/320
(padrao nuclear pontilhado grosso — placa metafasica negativa), prick test para
aeroalérgenos e alimentos negativos, anti-tireoglobulina NR e anti-tireoperoxi-
dase 141,4 Ul/mL (VR < 9). Estava em uso de secuquinumabe SC ha 1 ano,
com bom controle do quadro articular. Recebeu varios anti-histaminicos anti-H1
de 2% geragdo em doses quadruplicadas por mais de 2 meses, necessitando de
uso frequente de prednisona até 40 mg/dia. Mantinha UAS7 > 28. Recebeu 3
doses de Omalizumabe 300 mg SC a cada 4 semanas, havendo, por enquanto,
melhora discreta do quadro da UCE. Discussao: Na UCE, sao considerados
dois mecanismos descritos de autoimunidade: tipo | (envolvendo autoalérgenos)
e tipo lIb (IgG anti-receptor de IgE ou anti-IgE), ambos culminando com ativa-
¢ao de mastdcitos e basdfilos. Atualmente, temos alguns biomarcadores para
determinacgéo de fendtipos dos pacientes com UCE, com objetivo de prever a
resposta ao uso de omalizumabe. No caso relatado, ha um perfil fenotipico de
provavel resposta tardia ao anti-IgE. Este caso é o primeiro publicado do uso
de omalizumabe e secuquinumabe concomitantes em um paciente com UCE,
sendo o uso deste ultimo recentemente descrito no tratamento da doenca.
Infelizmente, a nossa paciente mantém quadro refratario da UCE. Mais estudos
sa0 necessarios para se determinar os melhores biomarcadores que guiaréao a
terapéutica personalizada.

FMB - UNESP.
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Vasculite em pacientes com urticaria cronica
ou doencas autoimunes
Guacira Rovigatti Franco, Alex Isidoro Ferreira Prado, Larissa Queiroz Mamede,

Mara Giavina-Bianchi, Jorge Kalil, Anténio Abilio Motta,
Myrthes Toledo Barros, Rosana Camara Agondi

Justificativa: A urticaria crénica (UC) € uma condigao clinica que se apresenta
com urticas e/ou angioedema. A vasculite ou urticaria vasculite € um diagnéstico
diferencial frequente e se distingue com base na clinica, histologia, evolugao e
tratamento. Métodos: Estudo retrospectivo de pacientes com doencgas autoimu-
nes (DAI) e pacientes com UC que apresentavam lesdes cutdneas sugestivas de
vasculite. Todos os pacientes foram submetidos a bidpsia de pele. Foram ana-
lisados os dados demograficos, presenca de angioedema, dados laboratoriais:
autoanticorpos (AA), C3 e C4, IgG sérica e linfocitos periféricos. Resultados:
Foram incluidos 40 pacientes sendo 80% do sexo feminino, a média de idade foi
de 47,8 anos, e média de duragéo da doencga de 10 anos. Os pacientes foram
classificados como UC (55%) e DAI (45%). A vasculite foi confirmada em 95%
dos pacientes com hipétese de UC e 83% dos pacientes com DAl e suspeita
de UC. Nao houve diferenca estatistica entre os grupos em relacao aos dados
demograficos. Entretanto, o angioedema foi mais frequente nos pacientes com
UC (p = 0,07), AAs foram mais frequentes nos pacientes com DAI (p = 0,09),
bem como uma reducéo mais frequente de C3/C4 naqueles com DAI (embora
sem significancia estatistica). O infiltrado eosinofilico foi mais frequente em
bidpsias de pacientes com UC (p = 0,04). Nao houve diferenca na relagéo
entre os niveis de IgG sérico e linfécitos periféricos. A refratariedade aos anti-
histaminicos foi similar em ambos os grupos (cerca de 50%). Conclusoes: Neste
estudo, a vasculite foi confirmada em mais de 80% das vezes nos dois grupos.
Entretanto, os pacientes com UC tiveram mais frequentemente angioedema e
infiltrado eosinofilico nas bidpsias de pele. E pacientes com DAI evidenciaram
mais frequentemente AA e reducéo de C3/C4. Estes resultados sugerem que 0s
achados de vasculite nessas duas condi¢des, UC e DAI, podem ter diferentes
fisiopatologias.

Servigo de Imunologia Clinica e Alergia do Hospital das Clinicas da FMUSP.
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