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Resumo
Introdução: O angioedema hereditário é uma doença rara, autossómica dominante, que se manifesta por crises súbitas, 
recorrentes e de gravidade variável de edema subcutâneo e submucoso. Estes episódios podem ocorrer de forma 
espontânea ou em resposta a triggers. São conhecidos três tipos de angioedema hereditário. A doença é condicionada 
por diminuição do nível plasmático de inibidor de C1 e aumento da bradicinina, com aumento da permeabilidade vascular 
e consequente edema. 
O objectivo deste trabalho é apresentar um protocolo para manuseamento perioperatório dos doentes com angioedema 
hereditário.
Métodos: Realizámos uma revisão bibliográfica em três bases de dados, com os termos de pesquisa “hereditary 
angioedema” AND “anesthesia”. Foram incluídos artigos com menos de 10 anos e em inglês. No total obtivemos 58 
artigos, foram selecionados 22.
Resultados: Existem vários fármacos disponíveis para a abordagem do angioedema hereditário: o concentrado de 
inibidor de C1, plasma humano/plasma fresco congelado, androgéneos atenuados, anti-fibrinolíticos e moduladores do 
sistema de contacto. A profilaxia das crises pode ser efectuada a longo prazo, nos doentes com sintomas frequentes ou 
severos, e a curto prazo, antes de procedimentos dentários, médicos ou cirúrgicos. O tratamento das crises agudas é 
efectuado em meio intra ou extra-hospitalar.
Discussão: A maioria dos artigos incluídos são descrição de casos clínicos individuais ou revisão dos casos de uma 
instituição. Várias medidas devem ser tomadas no período perioperatório de forma a evitar uma crise aguda. A profilaxia 
deverá ser realizada durante a gravidez antes de qualquer procedimento cirúrgico, nos procedimentos dentários (exceto 
limpeza dentária ou restauração simples), quando a cirurgia envolve manuseamento da via aérea, nos doentes com 
episódios prévios de angioedema afectando a via aérea e quando há estimativa de alterações significativas da volémia. 
Devido ao risco de crise de angioedema no pós-operatório, estes doentes devem permanecer numa unidade com 
vigilância permanente.
Conclusões: Um dos potenciais triggers para uma crise de angioedema hereditário é o trauma anestésico e cirúrgico. 
Torna-se fundamental adoptar medidas para prevenção do angioedema e diminuição da morbimortalidade. Qualquer 
caso suspeito deverá ser referenciado para o Serviço de Imunoalergologia de um dos centros de referência.

Palavras-chave: Anestesia; Angioedema Hereditário; Cuidados Perioperatórios

Abstract
Introduction: Hereditary angioedema (HAE) is a rare, autosomal dominant disease manifested by the sudden, recurrent and 
variable severity of subcutaneous and submucosal edema. These episodes may occur spontaneously or in response to triggers. 
Three types of HAE are known. The disease is conditioned by a decrease in the plasma level of C1 inhibitor and increase of 
bradykinin, with increased vascular permeability and consequent edema.
The aim of this study is to present a protocol for the perioperative management of patients with  hereditary angioedema.
Methods: We carried out a bibliographic review in 3 databases, with the terms “hereditary angioedema” AND “anaesthesia”. We 
included articles under 10 years old and in English. In total, 58 articles were found, 22 were selected.
Results: There are a number of drugs available for the hereditary angioedema approach: C1 inhibitor concentrate, human 
plasma / fresh frozen plasma, attenuated androgens, antifibrinolytics and modulators of the contact system. Prophylaxis of 
crisis may be performed in the long term, in patients with frequent or severe symptoms, and in the short term before dental, 
medical or surgical procedures. The treatment of acute attacks is carried out intra or extra-hospital.
Discussion: Most of the articles included are descriptions of individual clinical cases or review of an institution’s cases. Several 
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INTRODUÇÃO
O angioedema hereditário (HAE) é uma doença autossómica 
dominante rara, que afeta entre 2 e 10 por cada 100 000 
indivíduos, manifesta-se habitualmente na infância ou na 
adolescência, por crises súbitas de edema.1-22 Esta doença 
resulta de uma mutação (são conhecidas mais de 150) do 
gene codificador da proteína inibidora de C1, que se localiza 
no braço longo do cromossoma 11.18

A proteína inibidora de C1 é uma proteína reguladora, 
produzida sobretudo nos hepatócitos, responsável pela 
inibição de C1 e das proteases do sistema de contacto 
(calicreína e fator XII), da coagulação (fator XI e trombina) 
e fibrinolíticas (plasmina e activador do plasminogéneo 
tecidular).9,10 A ausência de inibição dessas cascatas levará a 
alterações clinicamente não significativas na via imunitária, 
na coagulação e na fibrinólise.10 A consequência clínica do 
défice de inibidor de C1 deve-se ao aumento da bradicinina, 
que através do seu recetor B2, aumenta a permeabilidade 
vascular, com vasodilatação, contração do músculo liso não 
vascular e consequente edema.9,10,13 
Foram descritos três tipos de HAE: no tipo I, mais frequente 
(85% dos casos), a mutação condiciona produção ineficiente 
da proteína inibidora de C1 (< 40% do valor normal); no tipo 
II (15% dos casos) há produção de proteína em quantidades 
normais, mas não funcionante (< 50% da actividade normal); 
no tipo III, raro (só conhecidas 43 famílias) a mutação é 
desconhecida, provavelmente no fator XII com aumento da 
produção de cinina, sendo estrogéneo dependente (Tabela 
1).2,3,7

A apresentação clínica do HAE caracteriza-se por episódios 
recorrentes, imprevisíveis, auto-limitados (2 – 4 dias) e de 
gravidade variável, de edema subcutâneo e submucoso não 
inflamatório.1-22 Estes episódios podem ocorrer de forma 

espontânea ou em resposta a triggers (trauma cirúrgico 

ou médico major, procedimentos dentários, ansiedade, 

medicamentos e alimentos, infecção por Helicobacter pylori, 

posicionamento prolongado, exposição ao frio), e atingem 

frequentemente a pele, o tracto gastrointestinal e o tracto 

respiratório.10 Os episódios agudos são comumente 

confundidos com reações anafiláticas/anafilactóides.21

A forma de apresentação mais comum de uma crise 

de HAE são crises com atingimento da pele na face, nas 

extremidades, nos genitais e no tronco.10,13 O edema 

da face pode coexistir com edema da mucosa oral e da 

úvula com ou sem comprometimento da glote.10,13 As 

crises gastrointestinais também são muito frequentes; 

caracterizam-se por dor abdominal, náuseas e vómitos, 

sendo muitas vezes confundidas com quadros de abdómen 

agudo.2 Esta forma de apresentação nalguns doentes, pode 

levar ao atraso no diagnóstico e à realização de exames 

invasivos ou procedimentos cirúrgicos desnecessários.2 Em 

casos mais graves pode ocorrer obstrução intestinal por 

edema da mucosa intestinal.2 A crise com atingimento do 

trato respiratório superior pode ser ameaçadora de vida.10,13 

O edema da via aérea pode ser a forma de apresentação 

e pode ocorrer num doente com história de angioedema, 

mas sem crises respiratórias anteriores.10,13 Estas crises 

tendem a ser menos frequentes depois dos 45 anos.10,13

Alguns doentes vão manifestar prodrómos prévios à crise, 

como ansiedade, alterações do humor, parestesias, fadiga 

ou erythema marginatum.11

A prevalência é independente da raça, da etnia e do sexo, 

havendo uma variabilidade individual na apresentação 

da doença e na resposta ao tratamento.2 As mulheres 

apresentam doença mais grave, com aumento do número 

de crises pós-puberdade, diminuição pós-menopausa e 

exacerbação com o uso de estrogéneos exógenos, o que 

sugere um papel dos estrogéneos no HAE.2

Estes doentes podem representar um verdadeiro desafio 

anestésico, devido ao risco de aparecimento de crises que 

constituem ameaça à vida, por edema da laringe durante a 

indução, manutenção e recobro anestésico.10

Em Portugal existem quatro centros de referenciação 

na abordagem do angioedema hereditário: serviços de 

measures must be taken in the perioperative period in order to avoid an acute crisis. Prophylaxis should be performed during 

pregnancy prior to any surgical procedure, in dental procedures (except dental cleaning or simple restoration), when surgery 

involves airway manipulation, in patients with previous episodes of angioedema affecting the airway and when there is an 

estimate of significant volume changes. Due to the risk of angioedema in the postoperative period, these patients should remain 

in a unit with permanent surveillance.

Conclusions: One of the potential triggers for a hereditary angioedema crisis is anaesthetic and surgical trauma. It is essential 

to adopt measures to prevent angioedema and decrease morbidity and mortality. Any suspected case should be referred to the 

Immunoallergology Service of one of the reference centers.

Keywords: Anesthesia; Angioedemas, Hereditary; Perioperative Care

TIPO DE 
HAE

NÍVEIS DE 
C1-INH 

FUNÇÃO DE 
C1-INH NÍVEIS DE C4

I Diminuídos Normal Diminuídos

II Aumentados Diminuída Diminuídos

III Normais Normal Normais

C1INH- inibidor de C; HAE- angioedema hereditário

Tabela 1. Tipos de Angioedema Hereditário
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Imunoalergologia do Hospital de São João, Porto; Hospital 

Infante Dom Pedro, Aveiro; Hospitais da Universidade de 

Coimbra, Coimbra; Hospital Dona Estefânia/Hospital Pulido 

Valente, Lisboa. Todos os doentes diagnosticados com HAE 

são possuidores de um cartão identificativo (Fig. 1), que 

possui informação sobre a doença e o tratamento.

O objectivo deste trabalho é apresentar um protocolo para 

manuseamento perioperatório de doentes com HAE, de 

forma a minimizar a morbimortalidade por crise aguda de 

angioedema.

MÉTODOS
Realizámos uma revisão da literatura, com uma pesquisa 

realizada a 1 de fevereiro de 2018, nas seguintes bases de 

dados: PubMed®, Web of Science®, e Embase®.

Utilizámos como termos de pesquisa “hereditary 

angioedema” AND “anesthesia”.

Restringimos aos artigos escritos em inglês e que foram 

publicados há menos de 10 anos.

Obtivemos da PubMed® 13 registos, da Web of Science® 10 

registos, e da Embase® 51 registos.

No total obtivemos 58 registos únicos, 17 excluímos pelo 

tipo de documento, nove pelo título, um pelo conteúdo, 

cinco pela língua, e três por não terem texto completo. No 

total seleccionámos 22 artigos para inclusão.

RESULTADOS
Nos últimos anos aumentou o número de medicamentos 
disponíveis para profilaxia e tratamento de crises, com 
aumento da segurança.10-12

A profilaxia das crises pode ser efectuada a longo prazo, 
nos doentes com sintomas frequentes ou severos, e a 
curto prazo, antes de procedimentos dentários, médicos 
ou cirúrgicos.1-22

O tratamento das crises agudas é efectuado em meio intra 
ou extra-hospitalar, este último em casos mais graves, 
frequentemente com auto-administração de dose de 
resgate.1-22

Os fármacos disponíveis para a abordagem do HAE são: 
o concentrado de inibidor de C1 derivado do plasma 
(pdhC1INH) ou recombinante, plasma humano inactivado/
plasma fresco congelado, androgéneos atenuados, anti-
fibrinolíticos e moduladores do sistema de contacto 
(icatibant e ecallantide).1-22

A profilaxia a longo prazo é realizada com danazol (ou 
outro androgéneo em dose equipotente), na dose de 100-
200 mg/dia; ácido tranexâmico, na dose de 25 mg/kg/dia 
divido em 3 tomas; concentrado de inibidor de C1 (1000 
U).18

A profilaxia a curto prazo pode ser realizada com danazol 
600 mg/dia 5 dias antes do procedimento e 3 dias após 
o procedimento (se não contra-indicado); concentrado 
de inibidor de C1 1000 U entre 1 a 6 horas antes do 
procedimento; plasma fresco congelado/plasma humano 
inactivo 2 unidades 1 a 2 horas antes do procedimento; ou 
icatibant 30 mg SC 1 hora antes do procedimento.18

O tratamento da crise aguda deverá ser realizado com 
concentrado de inibidor de C1 1000 U; plasma fresco 
congelado/plasma humano inactivo 2 unidades 1; icatibant 
30 mg SC.18 Podem ser necessárias doses complementares 
até resolução da sintomatologia, ou em caso de rebound 
(Anexo 1).10,13,18

Com base na literatura consultada (Tabela 2) apresentamos 
um protocolo de atuação para abordagem do doente com 
angioedema hereditário (Anexo 1).1-22

DISCUSSÃO
A maioria dos artigos incluídos são descrição de casos 
clínicos individuais ou revisão dos casos de uma instituição, 
o que se deve à raridade da doença e à consequente 
dificuldade de realizar outro tipo de estudos com um 
desenho de estudo mais robusto.
Vários tratamentos estão disponíveis para abordagem do 
angioedema hereditário.1-22

• O concentrado de inibidor de C1 obteve sucesso na 
prevenção de episódios de edema pós-procedimento e 
na diminuição da duração da crise de angioedema. É o 
fármaco de eleição para profilaxia a curto prazo sobretudo 

Figura 1. Cartão identificativo de doente com angioedema 
hereditário
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ARTIGO TIPO DE 
ESTUDO

NÚMERO DE 
DOENTES TRATAMENTO CONTROLO RESULTADO/CONCLUSÃO

González-
Quevedo T, 

20161

Estudo 
retrospectivo 
multicêntrico 
(5 centros em 

Espanha)

61 (125 gravidez 
de termo)

• pdhC1INH em profilaxia a 
curto prazo antes da cesariana 

em 5 grávidas com HAE 
diagnosticado

• pdhC1INH em profilaxia a 
curto prazo antes de parto 

vaginal em 14 partos

• Sem profilaxia 
a curto prazo em 
10 grávidas antes 
da cesariana (sem 

diagnóstico de 
HAE à data da 
intervenção)

• Sem profilaxia 
a curto prazo em 

111 partos vaginais 
antes 

• Sem eventos perioperatórios 
adversos nas grávidas 

submetidas a cesariana com ou 
sem profilaxia a curto-prazo

• Nos partos vaginais sem 
profilaxia a curto prazo, 

5,4% tiveram sintomas locais 
ligeiros que reverteram 

espontaneamente

Williams A H, 
20152

Revisão da 
literatura

Não aplicável

Uso de androgéneos (danazol), 
plasma fresco congelado, 

concentrado de inibidor de C1 
para profilaxia a curto prazo

Nenhum

• Apesar de o danazol e o 
plasma fresco congelado serem 
alternativas, o concentrado de 
inibidor de C1 é o tratamento 

preferido
• Deverá estar sempre disponível 

um plano de actuação e duas 
doses de regaste disponíveis

Soltanifar D, 
20143 Caso clínico 1

pdhC1INH em profilaxia a curto 
prazo em parturiente com HAE 

tipo III
Nenhum

Ausência de complicações no 
perioperatório

Chamaraux-
Tran TN, 

20144

Caso clínico 1

Profilaxia a curto prazo com 
danazol, ácido tranexâmico 

e concentrado de inibidor de 
C1, em mulher para cirurgia 

cardíaca com circulação extra-
corporal

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Narayanan A, 
20135 Caso clínico 1

Profilaxia a curto prazo com 
concentrado de inibidor de 

C1 em criança proposta para 
tratamento dentário

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Senaratne K T, 
20126 Caso clínico 1

Profilaxia a curto prazo com 
icatibant

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Caballero T, 
20117

Consenso 
internacional 

de abordagem 
do HAE em 

Ginecologia/
Obstetrícia

Não aplicável

• Tratamento de crise aguda 
com pdhC1INH, icatibant, 

ecallantide ou rhC1INH
• Profilaxia a curto prazo com 

pdhC1INH, androgéneos 
atenuados, ácido tranexâmico e 
plasma humano/plasma fresco 

congelado
• Profilaxia a longo prazo com 

androgéneos atenuados, 
antifibrinóliticos e pdhC1INH

Não aplicável Não aplicável

Yazawa T, 
20098 Caso clínico 1

Profilaxia a curto prazo com 
concentrado de inibidor de C1 

em criança com história familiar 
de HAE para cirurgia emergente

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Spyridonidou 
A, 20109 Caso clínico 1

Profilaxia a curto prazo com 
danazol e pdhC1INH

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

MacBeth L S, 
201610

Estudo 
retrospectivo

38 
procedimentos 

(24 doentes)

Profilaxia a curto prazo com 
danazol e /ou concentrado de 

inibidor de C1ou plasma fresco 
congelado 

Nenhum

1 caso de edema da via aérea 
após profilaxia com plasma 

fresco congelado e androgéneo 
atenuado

Azzam R, 
201511 Caso clínico 2

Profilaxia a curto prazo com 
plasma fresco congelado num 

caso e nenhuma profilaxia 
noutro caso

Nenhum

• O doente que recebeu a 
profilaxia apenas apresentou 

edema mandibular ligeiro 
• A doente sem profilaxia 

morreu com edema da laringe 
após extração dentária (sem 
diagnóstico de HAE à data, as 

filhas foram diagnosticadas mais 
tarde)

Tabela 2. Revisão da literatura
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ARTIGO TIPO DE 
ESTUDO

NÚMERO DE 
DOENTES TRATAMENTO CONTROLO RESULTADO/CONCLUSÃO

Levy J H, 201012 Artigo de revisão Não aplicável

Profilaxia com androgéneos 
atenuados, antifibrinolíticos e 

concentrado de inibidor de C1. 
Tratamento de crise aguda com 

pdhC1INH e ecallantide

Não aplicável Não aplicável

Szema A M, 
200913 

Revisão da 
literatura e caso 

clínico
1

Uso de troca tubos para facilitar 
reintubação, medição da 

pressão de fuga do cuff do tubo 
traqueal intraoperatóriamente, 
uso de danazol e plasma fresco 

congelado para profilaxia a 
curto prazo, pdhC1INH para 

profilaxia a longo prazo e 
rhC1INH para tratamento de 

crise aguda

Nenhum Desconhecido

Nagler R, 200814 Caso clínico 3

Caso 1: tratamento de crise 
aguda com plasma fresco 

congelado.
Caso 2: profilaxia a longo prazo 

com danazol e a curto prazo 
com plasma fresco congelado. 
Caso 3: profilaxia a curto prazo 
com plasma fresco congelado.

Nenhum

No caso 3 ocorreu disfagia e 
dispneia no intraoperatório com 
necessidade de administração 
de uma unidade adicional de 

plasma fresco congelado, com 
melhoria significativa

Farkas H, 201415 Caso clínico 1

Profilaxia a longo prazo com 
danazol, que foi substituído 
por ácido tranexâmico pré-

concepção. Durante gravidez 
realizada profilaxia a longo 

prazo com pdgC1INH. Antes 
da cesariana foi administrado 
profilacticamente pdhC1INH. 

Tratamento de crise aguda com 
pdhC1INH.

Nenhum

Vários abortos espontâneos 
durante terapêutica com 

danazol.
Vários episódios de crise 

aguda durante a gravidez e a 
amamentação, tratados com 

pdhC1INH

Hermans C, 
200716 

Caso clínico 1
Profilaxia a longo e a curto 

prazo com pdhC1INH durante 
a gravidez

Nenhum

1 episódio de edema da laringe 
no periodo pós-parto da 

primeira gravidez e duas crises 
durante a segunda gravidez com 

pouca resposta ao pdhC1INH

Sanuki T, 201417 Caso clínico 1
Profilaxia a longo prazo com 
ácido tranexâmico e a curto 

prazo com pdhC1INH
Nenhum

Ausência de complicações no 
perioperatório

Bernstein J A, 
201118 Artigo de revisão Não aplicável

Tratamento de crise aguda 
com plasma fresco congelado, 
antifibrinolíticos, pdhC1INH, 

icatibant, ecallantide.
Profilaxia a longo prazo com 
androgéneos atenuados e 

pdhC1INH

Não aplicável Não aplicável

Morcavallo P S, 
201019 Caso clínico 1

Profilaxia a longo prazo com 
ácido tranexâmico e a curto 

prazo com danazol
Nenhum

Edema da face e da via oral com 
inicio nas primeiras 24 horas de 

pós-operatório

Shick V, 201020 Caso clínico 1
Profilaxia a curto prazo com 

danazol e plasma fresco 
congelado

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Yu S KH, 201621 Caso clínico 1
Profilaxia a curto prazo com 

concentrado de inibidor de C1 e 
ácido tranexâmico

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

Rosa A, 201622 Estudo 
experimental

6
• Profilaxia a curto prazo com 
concentrado de inibidor de C1
• Ansiólise e sedação com N2O

Nenhum
Ausência de complicações no 

perioperatório

C1INH- inibidor de C1; HAE- angioedema hereditário; pdhC1INH- Concentrado de inibidor de C1 derivado do plasma; rhC1INH- Concentrado de 
inibidor de C1 recombinante
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nas crianças e mulheres durante a gravidez ou aleitamento, 
nos restantes doentes os androgéneos atenuados 
(danazol) podem ser uma opção. A profilaxia a longo prazo 
com concentrado de inibidor de C1 é efetivo mas os seus 
custos limitam a sua implementação. O concentrado de 
inibidor de C1 pode ser derivado do plasma (pdhC1INH) ou 
recombinante (rhC1INH). O rhC1INH só deverá ser utilizado 
após realização de testes para a presença de anticorpos IgE 
contra o epitélio do coelho.1-5,7-13,15-22

• O plasma fresco congelado/plasma humano inactivado 
possui inibidor de C1, são necessários grandes volumes 
para obtenção de concentrações semelhantes, com 
efeitos adversos conhecidos (sobrecarga de volume, risco 
de lesão pulmonar). A administração de plasma também 
fornece fatores de complemento, existindo a possibilidade 
de agravamento da sintomatologia. Portanto, é útil 
apenas quando concentrado de inibidor de C1 não está 
disponível.2,7,9-12,14,18,19

• Os androgéneos atenuados (por exemplo, danazol) 
foram durante muito tempo o único fármaco disponível 
para profilaxia a longo prazo, sendo também efetivos em 
profilaxia a curto prazo. Aumentam os níveis de inibidor 
de C1 e de C4 em 3 a 5 vezes por estimulação da produção 
hepática. Não devem ser administrados a grávidas, 
mulheres a amamentar e crianças. Cerca de 80% dos 
doentes relatam efeitos adversos. Os efeitos adversos mais 
comuns são: aumento de peso, náuseas, acne, cefaleias, 
ansiedade, hipertensão arterial, mialgias, irregularidades 
menstruais, depressão, hematúria e toxicidade hepática; 
surgem com a administração a longo prazo de androgéneos, 
com necessidade de redução da dose.2,4,9-12,15,18,19

• Os antifibrinolíticos são menos efetivos na prevenção 
a longo prazo que os androgéneos atenuados e não têm 
indicação para tratamento de crise aguda. São úteis nos 
intolerantes aos androgéneos ou naqueles em que estes 
estão contraindicados. A sua acção prende-se com a 
inibição de C1 dependente da acção da anti-plasmina. Têm 
efeitos adversos mínimos a curto-prazo, mas com eficácia 
limitada. Em profilaxia a longo prazo apresentam efeitos 
adversos como náuseas, diarreia, fraqueza muscular, 
fadiga, diminuição da acuidade visual e trombose.7,10-12,18,19

• Os moduladores do sistema de contacto, icatibant e 
ecallantide, são os novos fármacos para manuseamento 
do angioedema hereditário. O icatibant é um antagonista 
específico, seletivo e competitivo do recetor 2 da bradicinina. 
O ecallantide é um potente inibidor reversível da calicreína 
plasmática. Estes fármacos são administrados por via 
subcutânea. A via de administração é uma vantagem para 
abordagem em situações de emergência, sendo muitas 
vezes utilizado como medicamento de auto-resgate em 
situações de crise ameaçadora da vida, nos doentes com 
crises muito frequentes e graves. O custo limita a utilização 

em todos os doentes. O icatibant é útil no angioedema 
hereditário do tipo III, e nos doentes com resistência ao 
concentrado de inibidor de C1.2,6,7,10-12,18,19

Várias medidas devem ser tomadas no período 
perioperatório de forma a evitar uma crise aguda.10 
Deverão ser evitados estímulos precipitadores: stress, 
estrogéneos exógenos, IECA e tramadol.10 Sendo o 
stress um fator desencadeador de crise, uma adequada 
ansiólise do doente é fundamental.10,22 Se possível evitar a 
manipulação da via aérea e o método cirúrgico deve ser o 
menos invasivo possível.10 A profilaxia deverá ser realizada 
durante a gravidez antes de qualquer procedimento 
cirúrgico, nos procedimentos dentários (exceto limpeza 
dentária ou restauração simples), quando a cirurgia envolve 
manuseamento da via aérea, nos doentes com episódios 
prévios de angioedema afectando a via aérea e quando há 
estimativa de alterações significativas da volémia.1-22

Cada doente com angioedema hereditário tem, em média, 
20 crises por ano, metade das quais com edema da 
laringe.1,12 As crises com compromisso da via aérea afetam 
cerca de metade dos doentes com angioedema hereditário, 
são imprevisíveis e responsáveis pela mortalidade de 15% a 
33% nestes doentes.1,12

A profilaxia não é totalmente efetiva na prevenção de 
crise, pelo que deverão estar sempre disponíveis duas 
doses de resgate (concentrado de inibidor de C1, icatibant, 
ecallantide ou plasma fresco congelado/plasma humano 
inactivado), que deverão acompanhar o doente nas 
primeiras 24 horas.10

Devido ao risco de crise de angioedema no pós-operatório, 
estes doentes devem permanecer numa unidade com 
vigilância permanente (unidade de cuidados pós-
anestésicos ou unidade de cuidados intensivo), com perito 
em via aérea e com capacidade para medicina intensiva, 
durante as primeiras 24 - 36 horas.7,10,13,18

CONCLUSÃO
Um dos potenciais triggers para uma crise de angioedema 
hereditário é o trauma anestésico e cirúrgico.1-22 Torna-
se fundamental adoptar medidas para prevenção do 
angioedema e diminuição da morbimortalidade.1-22 O 
planeamento e a colaboração interespecialidades é 
fundamental, tal como assegurar ansiólise do doente, 
profilaxia se recomendado e cuidados pós-operatórios.10,13 
Apesar da implementação destas medidas existe a 
possibilidade de uma crise aguda no perioperatório, 
onde a atuação do Anestesiologista será fundamental 
para tratamento da crise e abordagem da via aérea se 
necessário.7,10,13,18

Qualquer caso suspeito deverá ser referenciado para 
o Serviço de Imunoalergologia de um dos centros de 
referência.
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ANEXO
1. Protocolo de abordagem de doente com angioedema 
hereditário:
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