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Resumo 
 Objetivo: A anafilaxia idiopática é um diagnóstico 
difícil e de exclusão. Os fatores etiológicos são desco-
nhecidos. É necessário divulgar o tema com o objetivo 
de que mais pacientes sejam diagnosticados e adequa-
damente tratados. 
 Métodos: Relatamos o segundo caso brasileiro de 
anafilaxia idiopática, sendo o primeiro em criança, 
utilizando os critérios diagnósticos estabelecidos na 
literatura médica. 
 Resultados: Após o estabelecimento do diagnósti-
co de anafilaxia idiopática o paciente recebeu o trata-
mento convencional com a administração concomi-
nante de corticóide e cetotifeno. 
 Conclusões: A corticoterapia prolongada por 4-6 
semanas é suficiente na maioria dos casos para a ob-
tenção de remissão. A anafilaxia idiopática pode ocor-
rer em qualquer faixa etária. É atualmente classificada 
como doença imunológica envolvendo as células 
CD3+HLA-DR+ durante os episódios agudos. 
Permanece como uma entidade nosológica misteriosa 
e obscura. 
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Abstract 
 Objective: Idiopathic anaphylaxis is a difficult 
diagnosis and one of exclusion. Ethiologic factors are 
unknown. It is imperative to discuss it in order to have 
more patients diagnosed and properly treated. 
 Methods: We are describing the second Brazilian 
case of idiopathic anaphylaxis, the first in a child, 
using the established diagnostic criteria  found in the 
medical literature. 
 Results: Once the diagnosis of idiopathic anaphyla-
xis was made the patient received the conventional 
combination therapy of corticosteroids and ketotifen. 
 Conclusions: Treatment with corticosteroids, ex-
tended for 4-6 weeks, is sufficient in most cases in ob-
taining remission. Idiopathic anaphylaxis can occur at 
any age. It is currently considered an immunologic di-
sease involving CD3+HLA-DR+ cells during the acute 
episodes. It is a mysterious and puzzling clinical en-
tity. 
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 A anafilaxia idiopática foi primeiramente des-
crita nos EUA em 19781. É um diagnóstico de ex-
clusão2. Consiste em um quadro sindrômico ana-
filático agudo, sem etiologia estabelecida, no qual 
todos ou alguns dos seguintes sintomas estão pre-
sentes: urticária, angioedema, edema de glote, 
broncoespasmo, dispnéia, manifestações gastro-
intestinais  e  cardiovasculares,  choque  e ocasio- 

nalmente morte. A corticoterapia sistêmica é bem 
sucedida induzindo remissão na maioria dos pa-
cientes. A maioria dos pacientes portadores de 
anafilaxia idiopática obtém remissão com a cor-
ticoterapia oral decrescente, empregada por vá-
rios meses. Uma minoria requer para o controle 
clínico doses baixas de prednisona em dias alter-
nados. Isto a difere das outras modalidades de 
anafilaxia onde o curso longitudinal da doença 
não é influenciado pelos corticóides. Embora os 
níveis plasmáticos de histamina estejam elevados 
os  anti-histamínicos  não são capazes  de previnir  
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os episódios recorrentes da anafilaxia idiopática. 
Há no entanto resposta favorável à epinefrina, co-
mo em todos os outros tipos de anafilaxia. Deve-
se excluir o diagnóstico de anafilaxia idiopática 
quando não há controle terapêutico com os corti-
cóides. Foi demonstrado um efeito poupador da 
prednisona com o emprego do cetotifeno. Nos Es-
tados Unidos estima-se em 20000-47000 o núme-
ro de pacientes portadores de anafilaxia idiopáti-
ca, tendo sido também registradas fatalidades. O 
custo anual desta doença nos Estados Unidos foi 
calculado em cerca de 11 milhões de dólares a-
nuais3. 
 Nos episódios agudos documentou-se maior a-
tivação linfocitária T periférica (CD3+HLA-DR+) 
comparada às remissões obtidas4. A excelente 
resposta terapêutica observada com a prednisona 
corrobora a inclusão da anafilaxia idiopática na 
lista de doenças imunológicas cuja etiologia per-
manece obscura. A média etária para o seu diag-
nóstico é de 30.0 ± 17.3 anos5. Embora tradicio-
nalmente descrita em adultos a sua ocorrência em 
crianças também foi documentada6. O paciente 
mais jovem descrito na literatura médica tinha on-
ze meses de idade7. O primeiro relato brasileiro 
de anafilaxia idiopática ocorreu em 20028. Des-
creveremos o segundo caso, desta vez em uma 
criança. Nosso objetivo é divulgar o tema com a 
finalidade de que mais pacientes sejam diagnosti-
cados e adequadamente tratados. 
 
Relato de caso 
 Paciente masculino, quatro anos, e caucasiano. 
Há dois anos apresentou um quadro anafilático de 
início súbito, noturno enquanto dormia, não asso-
ciado a fatores alergênicos precipitantes ou indu-
tores, caracterizado por angioedema facial perior-
bitário e perioral de grande intensidade, com urti-
cária gigante difusa, progredindo para edema de 
glote grave. Foi tratado de emergência com epi-
nefrina subcutânea, anti-histamínico e corticóide 
intramusculares, obtendo-se o controle do episó-
dio. Um ano após nova anafilaxia abrupta com as 
mesmas características clínicas e com ótima res-
posta à terapêutica específica. Cerca de três sema-
nas depois, exibiu um terceiro quadro anafilático 
semelhante, que novamente respondeu à mesma 
terapia. História familiar positiva para asma e ri-
nite. Presença de asma e rinite associadas à infec-
ções respiratórias virais de vias aéreas superiores, 

de início quando lactente, caracterizadas por: tos-
se noturna persistente, broncoespasmo, dispnéias, 
coriza, e congestão nasal. Desenvolvimento físico 
e mental normais. Ausência de alergia alimentar 
ou medicamentosa e de fenômenos físicos asso-
ciados com estes quadros anafiláticos. Contato es-
porádico com aves, cães e cavalos. Sinais vitais 
normais. O peso era de 20,3kg e a altura de 106,5 
cm. O exame clínico era normal nos períodos in-
tercrises, incluindo a rinoscopia anterior, as aus-
cultas pulmonar e cardíaca, e o exame dermatoló-
gico. 
 A citologia de secreção nasal revelou a presen-
ça de raras células mononucleares, compatível 
com um recente episódio de infecção respiratória 
viral superior. A espirometria (espirômetro Vita-
lograph/Enfland, Nº de série P9110) detectou: 
VEF1 de 750 ml com um valor previsto normal de 
1000 ml (25% de obstrução brônquica). A avalia-
ção laboratorial evidenciou 11% de eosinofilia 
sanguínea (605 células/mm3) e IgE sérica total de 
205 UI/ml. Os seguintes exames, testes e avalia-
ções complementares foram normais e/ou negati-
vos: RXs de tórax, restante do hemograma, conta-
gem de plaquetas e reticulócitos, VHS, creatinina, 
aspartato aminotransferase, alanino aminotrans-
ferase, gamaglutamil transpeptidase, exame de fe-
zes parasitológico (MIF), urina-EAS, urina de 24 
horas para a dosagem do ácido 5-hidroxi-indola-
cético, complemento sérico (C3, C4, CH50, 
CH100), pesquisa do antígeno de superfície do 
vírus da hepatite B, IgA, IgG, IgM, triptase séri-
ca, anti-HIV-1 e 2, CD3+, CD 19+, CD4+, CD8+, 
CD45+, CD14+, RAST e testes epicutâneos de 
puntura para 31 diferentes antígenos alimentares, 
RAST e testes epicutâneos de puntura para aero-
alérgenos (Dermatophagoides farinae, Dermato-
phagoides pteronyssinus, Blomia tropicalis, Peri-
planeta americana, Alternaria sp, Cladosporium 
sp, Penicillium sp, Aspergillus fumigatus, penas, 
epitélio de cães e de cavalos), testes intradérmi-
cos para o diagnóstico de alergia à penicilina 
(componentes maior/PPL e menores). Todos os 
testes alérgicos epicutâneos foram realizados con-
comitantemente com controles de positividade 
(histamina) e de negatividade (soro fisiológico 
glicerinado), assegurando assim a confiabilidade 
dos resultados de leitura obtidos. Estes dados 
negativos foram previamente confirmados por 
RAST. 
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 O paciente foi tratado com: prednisolona oral 
(2mg/kg/dia por uma semana, com redução pro-
gressiva por cinco semanas adicionais), cetotife-
no, ranitidina, montelucaste, propionato de fluti-
casona intranasal e combinação inalatória oral de 
salmeterol-propionato de fluticasona. Foi também 
prescrita a epinefrina auto-injetora (Epi-Pen Jr.) 
para possíveis quadros anafiláticos futuros. Não 
ocorreram episódios anafiláticos nos três meses 
subseqüentes e o paciente encontra-se assintomá-
tico. 
 
Comentários 
 A anafilaxia idiopática não tem fatores etioló-
gicos externos. Até o presente, trata-se de uma 
entidade nosológica obscura e misteriosa. Requer 
o diagnóstico diferencial com outras modalidades 
conhecidas: anafilaxia mediada por IgE (alimen-
tos, venenos e medicações), anafilaxia induzida 
por exercícios dependente ou não de alimentos, 
reações anafilactóides não-dependentes de IgE 
(aspirina, antiinflamatórios não-esteróides, con-
trastes radiológicos iodados, inibidores da enzima 
conversora da angiotensina, polimixina B, opiá-
ceos e curares), angioedema hereditário (congêni-
to e adquirido), mastocitose sistêmica, síndrome 
carcinóide, feocromocitoma, anafilaxia de Mün-
chausen, somatizações, e as síndromes do pânico. 
Foram propostos alguns mecanismos para a anafi-
laxia idiopática: reações alérgicas imediatas a au-
topeptídeos como em processos autoimunes, libe-
ração descontrolada e excessiva de fatores de li-
beração histamínica9 e aumento na percentagem 
de células CD3+HLA-DR+ durante os quadros 
agudos4. A maior experiência internacional é a do 
Departamento de Alergia-Imunologia da Univer-
sidade Northwestern, em Chicago10. O prognós-
tico costuma ser bom e a maioria dos pacientes 
entra em remissão após algumas semanas de cor-
ticoterapia oral. Recomenda-se também os anti-
histamínicos e os agonistas beta-adrenérgicos11. 
O cetotifeno tem várias ações terapêuticas na ana-
filaxia idiopática: redução do número de episó-
dios anafiláticos, efeito poupador dos corticóides, 
e aumento na freqüência das remissões12. 
 Este paciente apresentava anafilaxia idiopática 
do tipo IA-A-I (anafilaxia idiopática-angioedema-
infreqüente, freqüência com menos de seis episó-
dios/ano)13. Exibia também asma intrínseca e rini-
te vasomotora exacerbadas por infecções respira-

tórias virais. A hipereosinofilia sanguínea e a 
elevação da IgE sérica total, nos níveis observa-
dos, traduzem um aumento na expressão das cé-
lulas Th2 (IL-5 / IL-4 E IL-13), que pode ser ob-
servada na rinite e asma, mesmo não alérgicas. 
Quanto ao aumento de IgE e eosinófilos, foram 
excluídas pelos exames complementares as outras 
patologias potenciais, principalmente as parasito-
ses. As subpopulações linfocitárias geralmente 
estão normais no período intercrise, como docu-
mentado em nosso caso. Não sabemos se as suas 
células CD3+HLA-DR+ estariam aumentadas du-
rante as crises agudas de anafilaxia. A dosagem 
urinária normal de ácido 5-hidroxi-indolacético 
(5-HIAA) e o nível sérico normal de triptase pra-
ticamente afastam a síndrome carcinóide e a mas-
tocitose sistêmica, respectivamente14. Não havia 
urticária pigmentosa. Não foi documentada aler-
gia alimentar, respiratória, e nem medicamentosa, 
já que o paciente só utilizava ocasionalmente a 
penicilina (testes alérgicos negativos). Não detec-
tamos a presença do antígeno de superfície do ví-
rus da hepatite B (HbsAg), que poderia estar as-
sociada à formas localizadas de angioedema15. Os 
níveis séricos normais das frações de complemen-
to (C3 e C4) e de complemento total (CH100) a-
fastam praticamente a presença de imunocomple-
xos circulantes e as modalidades congênita e ad-
quirida de angioedema hereditário. A boa respos-
ta terapêutica obtida deve-se principalmente ao 
corticóide, prolongado por cinco semanas, e ao 
cetotifeno. Acreditamos que a adição de anti-H2 e 
de antagonista de leucotrienos poderia ter tam-
bém contribuído para o controle clínico observa-
do. É imprescindível que o paciente tenha sempre 
epinefrina auto-injetora disponível. Com grande 
probabilidade, o relato deste caso de anafilaxia 
idiopática ajudará a chamar a sua atenção em nos-
so meio para que mais pacientes sejam diagnosti-
cados, e conseqüentemente remissões sejam ob-
tidas. 
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ERRATA 
  

Informamos que na edição anterior, na seção Relatos de Casos, o artigo “Anafilaxia idiopática em 
criança” constou no índice, entretanto, por erro de montagem da revista foi omitido nas páginas internas, 
o que estamos corrigindo nesta edição. 

Aos autores pedimos desculpas pelo acontecido. 
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