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1. INTRODUCAO

Angioedema significa edema transitério e profundo, o qual pode estar
localizado na derme, no tecido subcutaneo ou na submucosa, tanto do trato
respiratorio superior quanto do trato gastrointestinal, resultando de vasodilatagédo e
aumento da permeabilidade capilar. O angioedema pode ser histaminérgico ou néo-
histaminérgico, sendo que o primeiro esté atrelado a histamina e o segundo, mais
frequentemente, a bradicinina (CRAIG et al., 2012).

O angioedema hereditario € uma doenca imunoldgica rara e subdiagnosticada
com prevaléncia de 1:50.000 (CRAIG et al.,, 2012)(BRANCO, 2019)(GIAVINA-
BIANCHI et al., 2017). Tais caracteristicas acarretam crises de edema de pele e
submucosa em diversos 6rgaos (GOMES, 2013).

O hemangioma hepatico, por sua vez, € um tumor benigno formado pelo
enovelamento de vasos sanguineos com risco de rompimento (JORGE, 2005).

Essas doencas associadas justificam este relato de caso, tendo em vista as
implicacbes que o hemangioma hepatico traz no que concerne ao tratamento do
AEH, bem como a falta de relatos na literatura, tanto desta associacdo quanto da
melhor terapéutica a ser utilizada nestes casos.

2. METODOLOGIA

O relato de caso em questdo utiliza informagBes coletadas através do
prontuério fisico da paciente, do qual foram reunidos dados detalhados sobre o caso
da paciente, como dados epidemioldgicos (idade, sexo, etc.), motivo da consulta,
evolucdo da doenca, exacerbacdes, exames diagndsticos, tratamento e seguimento.

Além disso, foram utilizados materiais previamente publicados que norteiam o
tema, como diretrizes, artigos e demais sites e dados contidos na internet.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

K.F.S.I., feminino, 53 anos, branca, secretaria, casada, foi encaminhada ao
Ambulatério de Alergia e Imunologia da Universidade Federal de Pelotas devido a
episodios de angioedema perioral, labial e lingual e histéria familiar materna de
sinais semelhantes. Em abril de 2017, foram solicitados inibidor de C1 esterase
guantitativo 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
angioedema hereditario do tipo 2. A ecografia abdominal total, a paciente
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apresentava imagem nodular hiperecogénica no lobo hepético direito, compativel
com hemangioma hepatico.

O angioedema hereditario (AEH) é uma doenca imunologica autossémica
dominante pertencente ao grupo dos angioedemas nao-histaminérgicos, sendo uma
enfermidade rara e subdiagnosticada, cuja prevaléncia é de 1:50.000, o que
corresponde a 2% dos casos de angioedema (CRAIG et al., 2012)(BRANCO,
2019)(GIAVINA-BIANCHI et al., 2017). O AEH acarreta manifestagcdes clinicas como
crises de edema de pele e de submucosa, ndo pruriginosos, em diversas partes do
corpo, tais como face, extremidades, genitalia, orofaringe, laringe e sistema
digestdrio (GOMES, 2013). E de suma importancia diferenciar a caracteristica clinica
de ndo ser pruriginoso, ou seja, sem presenca de urticaria ou prurido, pois o edema
pruriginoso é uma manifestacdo do angioedema histaminérgico (CRAIG, 2012).

Essa doenca imunoldogica € classificada em trés tipos: o tipo | é
caracterizado por diminuicdo quantitativa do inibidor de C1 esterase (C1-INH), com
niveis inferiores da enzima e diminuicdo da atividade funcional, representando 80%
a 85% dos casos; o tipo Il possui niveis normais ou elevados de C1-INH, mas com
comprometimento da funcdo enzimatica; e o tipo Il apresenta valores de C1-INH
normais (VALLE et al., 2010). Por ser uma doenca subdiagnosticada, o que contribui
para um maior tempo entre o inicio dos sintomas e o diagndstico, acarreta indices de
mortalidade elevados, entre 25% e 40%, devido a asfixia em decorréncia do
angioedema da laringe.

O hemangioma hepatico, por sua vez, € um tumor benigno formado pelo
enovelamento de vasos sanguineos que surge durante a formacdo do embrido. E
mais frequentemente encontrado em mulheres jovens, acometendo 0,4 a 7% da
populacdo e ocorrendo de forma mudiltipla em 70% dos casos. Sua importancia
consiste, principalmente, no risco de rompimento que apresenta (JORGE, 2005).

Esse relato de caso sobre AEH é incomum devido ao hemangioma hepatico
associado que foi diagnosticado. Tal anomalia € uma contraindicacédo importante dos
dois principais medicamentos utilizados para tratar o AEH, a saber acido
tranexamico e danazol. O primeiro se trata de um antifibrinolitico que oferece risco
potencial de sangramento do hemangiona, enquanto 0 segundo cursa com
angioneogénese tumoral, o que pode aumentar significativamente o tamanho do
tumor. Dessa forma, a localizacdo tumoral foi decisiva na escolha do tratamento,
pois 0 tumor estava pressionando a capsula hepatica, levando a paciente a
apresentar um quadro de dor, que seria agravado com o crescimento tumoral.

Tendo em vista a presenca deste tumor e apoOs discussdo com a
Gastroenterologia, optou-se pelo uso do acido tranexamico 250 mg, de 12 em 12
horas, para o tratamento do AEH, tendo sido observada melhora significativa do
quadro. A paciente teve boa evolu¢do do AEH e completa involugdo do hemangioma
hepatico, segundo exames de imagem posteriores.

4. CONCLUSOES

O hemangioma hepatico € uma contraindicagdo relativa para os dois
principais tratamentos do AEH, acido tranexamico e danazol, visto que o primeiro
aumenta o risco de sangramento do tumor, enquanto o segundo cursa com
angioneogénese tumoral, o que levaria ao crescimento do hemangioma. Assim,
ambos 0s medicamentos estariam contraindicados, gerando uma duvida pouco
esclarecida pela literatura. Como a paciente apresentava hepatalgia em funcéo da
localizacdo tumoral ao lado da cépsula hepatica, optou-se pelo tratamento com
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acido tranexamico, evitando-se estimulo ao crescimento tumoral, de forma a
priorizar o bem-estar da paciente.
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