roteiro diagnoéstico

Quando pensar em angioedema hereditario

e como esclarecer essa suspeita?

Diante de episodios recorrentes de edema localizado e histéria familiar, convém

desconfiar da condicao

Considerar essa hipotese quando houver:

» Angioedema recorrente (sem urticaria) e/ou

e Edema de laringe e/ou

e Crises recorrentes de dor abdominal e/ou

e Historia familiar de angioedema

Suspeita de AEH

Dosar:

* Nivel sérico de C4 e de C1-INH
e Atividade funcional de C1-INH

cald
Nivel de C1-INH J
Funcdo de C1-INH |,

cald
Nivel normal ou”!* de C1-INH
Funcdo de C1-INH |,

Historia familiar
positiva ou inicio
precoce dos sintomas

AEH tipo 1

Historia familiar
negativa e inicio dos
sintomas ap6s os 30 anos

Dosar Clqg

C4 normal

Nivel normal de C1-INH
Fung¢ao normal de C1-INH

Repetir os testes
durante a crise

C4 e C1-INH normais

Considerar:

 Inducao por estrogénio

» Relacao com fator XII

e Associagao com medicamentos
e Outras causas

a dé o diagnostico

Resposta do caso de

neurite optica e lesao medular

Os achados de imagem, embora inespecificos, no contexto
clinico e laboratorial apropriados, sugerem a possibilidade
de neuromielite 6ptica (NMO) de Devic (veja critérios abai-
x0). Hoje reconhecida como uma canalopatia autoimune,
essa sindrome desmielinizante inflamatoria manifesta-se por
grave neurite optica uni ou bilateral e por mielite transversa
completa, que ocorrem de modo simultaneo ou sequencial,
de semanas a anos, mas, em geral, sem comprometer outras
regides do SNC. As caracteristicas clinicas, laboratoriais e de
imagem da doenga diferem-na da esclerose multipla (EM).
Nos estudos de RM, a NMO apresenta-se como uma mie-
lite tumefativa cervical ou toracica as imagens sagitais, tipi-
camente com extensao longitudinal superior a altura de trés
segmentos vertebrais, e com grande parte da secgao trans-
versa as imagens axiais ponderadas em T2, por vezes com
intensa impregnacao pelo gadolinio, que pode perdurar por

Critérios diagndésticos para NMO (Wingerchuck, 2006)

Neuromielite Pelo menos dois de
optica definida: trés critérios de suporte:

« Neurite dptica « Lesdo medular com extensao
= Mielite aguda longitudinal superior a trés
segmentos vertebrais contiguos

« RM do encéfalo que nao
preenche critérios para EM

« Positividade para anticorpo
antiaquaporina 4

varios meses. A avaliagao encefalica pode demonstrar im-
pregnagao uni ou bilateral dos nervos opticos durante a
fase aguda do comprometimento inflamatorio desmieli-
nizante. Ao contrario da EM, as lesdes da substancia bran-
ca estao ausentes ou em numero reduzido nos estagios
iniciais. Por outro lado, é comum o encontro de lesdes na
substancia branca subependimaria, na distribuicao carac-
teristica do antigeno especifico, incluindo o hipotalamo e
a regiao periaquedutal.

Além das imagens, a analise do LCR contribui para dis-
tinguir a NMO da EM. Na doencga de Devic, a pleocitose do
LCR (>50 leucocitos/mm?) esta presente com frequéncia,
enquanto a positividade das bandas oligoclonais € menos
frequente (20-40%) do que na EM (80-90%). Por fim, a
detecgao sérica do anticorpo antiaquaporina 4, um mar-
cador sorologico especifico da NMO, também ajuda a fa-
zer o diagnostico diferencial em relagao a outras afecgoes
desmielinizantes idiopaticas, o que é fundamental para
estabelecer o prognostico e o tratamento. Esse autoan-
ticorpo tem sensibilidade de 73% e especificidade de 97%
para a neuromielite e ainda pode predizer a recidiva e a
conversao para a doenga em pacientes que apresentaram
um unico surto de mielite longitudinalmente extensa.
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Principais diferencgas clinicas, laboratoriais e de imagem entre NMO e EM

NEUROMIELITE OPTICA ESCLEROSE MULTIPLA

Distribuicao Nervos opticos e medula Substancia branca

Intensidade dos surtos Usualmente severos Usualmente leves

RM do encéfalo

Normal ou inespecifica Lesdes periventriculares

RM da medula Lesdes >3 segmentos Pequenas lesdes multifocais
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Bandas oligoclonais Usualmente ausentes Usualmente presentes

i Antiaquaporina 4 >70% <10%
luis.andrade@grupofleury.com.br
C1-INH: inibidor de C1 esterase Dr Sandro Felix Perazzio Presenca de sequela permanente Apos surtos Tardia
AEH: angioedema hereditario sandro.perazzio@grupofleury.com.br Presenca de doenca autoimune 30-50% Incomum

AEA: angioedema adquirido




