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Profilaxia de curto prazo
para parto em mulheres gravidas com angioedema
hereditario com inibidor de C1 normal

Caroline Guth de Freitas Batista de Moraes', Liya Regina Mikami?, Lilian Pereira Ferrari?,
Joao Bosco Pesquero?, Herberto José Chong-Neto4, Nelson Augusto Rosario*

Justificativa: Verificar a eficacia da profilaxia de curto prazo para parto vaginal
ou cesareo com concentrado de inibidor de C1 derivado do plasma em gestantes
com angioedema hereditario e inibidor de C1 normal. Relato do caso: Relato
de caso de trés gestantes com diagndstico de angioedema hereditario com ini-
bidor de C1 normal (quantitativo e qualitativo) e C4 normal. As pacientes foram
sequenciadas pelo método da Sanger, genotipadas e apresentaram a mutagao
c.983C>A patogénica em heterozigose (p.Thr328Lys) no exon 9 do gene F12.
Foram tratadas com concentrado de inibidor de C1 derivado de plasma intravenoso
20 Ul/kg para profilaxia de curto prazo na hospitalizagcao para o parto (duas por
cesarea e uma por via vaginal), em até seis horas do parto. Os partos ocorreram
sem intercorréncias e as pacientes nao apresentaram crises de angioedema
hereditario nas 72 horas seguintes. Discussao: O concentrado de inibidor de C1
derivado de plasma foi util para prevenir crises de angioedema durante e apos o
parto em gravidas com Angioedema Hereditario com inibidor de C1 normal.
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Justificativa: As imunodeficiéncias combinadas graves (SCIDs) s&o imunodefi-
ciéncias raras e severas, caracterizadas por uma baixa contagem de linfocitos T.
Como a tuberculose no Brasil € uma doenga endémica, a vacinagdo com BCG
€ recomendada ao nascimento. Nao existe um protocolo brasileiro formal para
pacientes diagnosticados com as SCIDs e que foram vacinadas com a BCG. O
objetivo deste estudo é discutir o manejo desta condi¢ao clinica neste grupo de
pacientes. Métodos: Realizada uma analise retrospectiva de prontuarios médi-
cos de um servico de referéncia em Imunologia nos ultimos 18 meses, a fim de
descrever uma série de casos de pacientes com SCID que receberam a vacina
BCG ao nascer e iniciaram isoniazida logo apds o diagndstico da imunodefici-
éncia. Resultados: Quatro lactentes do sexo feminino, com diferentes imuno-
fendtipos (2 T-B-NK+, 1 T-B+NK+, and 1 T-B-NK-), diagnosticadas entre cinco e
sete meses de vida. Todas receberam isoniazida logo apds o diagndstico. Todas
apresentaram BCGite entre um e dois meses apds o diagnostico. Com o intuito
de tratar o Mycobacterium bovis, 0 esquema terapéutico foi modificado para ri-
fampicina, isoniazida e etambutol. Entretanto, todas as pacientes apresentaram
tuberculose disseminada, demandando tratamento por longo prazo. Conclusao:
A profilaxia precoce com isoniazida em criangas com SCID pode nao prevenir
as complicagdes pela BCG. A fim de evitar a evolugédo para tuberculose disse-
minada, uma possibilidade seria o tratamento ampliado logo apds o diagndstico
da imunodeficiéncia.
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