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RESUMO

Cada vez mais os conceitos de beleza tém se voltado pela busca de uma face com
contornos finos e delineados. Para alcancar esse objetivo, inUmeras técnicas foram
criadas. Como a lipoaspiracao facial, a injecdo de enzimas que degradam a gordura
e a remocdo parcial da bola de Bichat através da cirurgia de bichectomia.
Recentemente houve uma popularizacéo da cirurgia de Bichectomia e em virtude da
caracteristica conservadora destas intervencdes, as reacdes adversas e as
complicacdes sdo pouco frequentes e geralmente de facil tratamento, entretanto, a
negligéncia dos cuidados com biosseguranca, manipulacdo dos materiais e
especialmente no conhecimento técnico e anatdbmico das &reas abordadas podem
produzir graves complicacbes capazes de deixar sequelas permanentes.

Palavras-chaves: Bichectomia, Lipoplastia facial, Intercorréncias



ABSTRACT

Currently, the concepts of beauty have increasingly turned to the search for a face with
finer and more delineated contours. From this, numerous techniques were created in
order to achieve this goal. Among them, we can mention facial liposuction, injection of
enzymes that degrade fat and partial removal of the Bichat ball through bichectomy
surgery. Recently there has been a popularization of Bichectomy surgery and due to
the conservative characteristic of these interventions, adverse reactions and
complications are infrequent and generally easy to treat, however, the negligence of
care with biosafety, handling of materials and especially in technical knowledge and
The anatomical aspects of the approached areas can produce serious complications

capable of leaving permanent sequelae.

Keywords: Bichectomy, Facial Lipoplasty, Complications
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1 INTRODUCAO

A doenca autossdmica dominante denominada angioedema hereditario (AEH), é
caracterizada por envolvimento de multiplos 6érgados em crises de angioedema. Esta
doenca é causada pela deficiéncia funcional e/ou quantitativa do inibidor c1 esterase
(C1-INH) (Giavina-Bianchi, Franca et al. 2011).

Em 1882, Quincke, descreveu clinicamente a AEH, e em 1888, Osler descreveu sua
caracteristica hereditaria (HI 1882, Giavina-Bianchi, Franca et al. 2010). Em 1963, o
médico canadense Sr. William Osler, identificou a associagdo da AEH com a
deficiéncia bioquimica do C1-INH3 (Giavina-Bianchi, Franca et al. 2010).

A prevaléncia da doenca, apesar de varias discordancias, € de 1:50.000 (Giavina-
Bianchi, Franca et al. 2010), por se uma doenca rara associada a falta de
conhecimento profissional. Em paises como a Espanha onde a prevaléncia é de
1:100.000 os pacientes séao diagnosticados em um tempo médio de 13 anos (Lumry
2013).

Geralmente os sintomas dos pacientes se dao inicio entre 8 e 12 anos, em 50% dos
casos 0s sintomas iniciais iniciam na primeira década de vida, a na segunda década
sédo 35% seguindo por 15% apos os 20 anos de idade (Ebo, Verweij et al. 2010).
Como o AEH ainda é pouco difundido e ha um desconhecimento muito grande dos
profissionais da area da saude, existe um grande percurso do inicio dos sintomas até
o diagndstico da doenca, retardando o acesso a terapia, afetando a qualidade de vida
dos pacientes e de suas familias e aumentando significa mente a morbidade da
doenca (Giavina-Bianchi, Franca et al. 2011, Gomide, Toledo et al. 2013).

Em média os pacientes de AEH se consultaram com 4,4 médicos até o correto
diagnostico e dentre estes pacientes 65% tiverem diagndsticos errébneos
anteriormente citados (Farkas, Varga et al. 2007, Lunn, Santos et al. 2010).

Além dos médicos, todos os profissionais que fazem procedimentos estéticos e
cirargicos faciais e orais, devem ter conhecimento da doenca para rapido tratamento

ou encaminhamento profissional.



2 PROPOSICAO

O objetivo do presente estudo € fornecer informagdes Uteis através de uma revisédo
de literatura, sobre a doenca angioedema hereditario, suas complexidades
relacionadas a harmonizacao orofacial, a fim de difundir maior conhecimento sobre a

doenca orientando melhor os profissionais que atuam nessa area.
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3 REVISAO DA LITERATURA
3.1. Manifestacdes Clinica

O acometimento de diversos 6rgaos, como face, genitélia, laringe, orofaringe,
extremidades e sistema digestério, estdo ligadas as crises de edema de pele e de
submucosa, ndo pruriginoso, caracteristico da manifestacdo clinica de angioedema
hereditario (Tanno, Pinto et al. 2007). Um componente importante do diagndstico, que
foi bem explicitado por Agostini, Bork e Cicardi, € a histéria clinica (Cicardi,
Bergamaschini et al. 1982, Agostoni and Cicardi 1992, Bork, Meng et al. 2006, Lunn,
Santos et al. 2010, Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

Pessoas com AEH tem diversos episodios envolvendo pele e submucosa de varios
orgaos com edema, afetando mais comumente extremidades, face, laringe,
orofaringe, genitélia, e sistema digestorio. Alguns pacientes sentem queimacéo na
regido edemaciada, apesar de ndo haver associagcdo de AEH com prurido e urticaria,
outras manifestacdes clinicas raras sdo pancreatite aguda, retencdo urinaria e dor de
cabeca intensa (Matesic, Pérez et al. 2006, Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

5% dos pacientes com AEH sdo assintomaticos, e 25% desenvolvem sintomas
esporadicamente, com isso percebemos que as crises variam entre 0s pacientes, bem
como a frequéncia. O estudo com 221 pacientes e 131.110 crises, mostrou que apesar
de 50% dos pacientes terem manifestado anteriormente edema de laringe, este
processo ocorreu em menos de 1% dos episodios (Bork, Meng et al. 2006, Giavina-
Bianchi, Arruda et al. 2017).

Existem varios fatores que podem ser desencadeadores da doenca como estresse,
menstruacao, trauma, infeccdes, exercicios, alcool, gravidez entre outros. Estes
episddios ndo melhoram com corticoides, anti-histaminicos ou epinefrina. Caso o
paciente ndo receba tratamento especifico duram entre 48 e 72 horas (Cicardi,
Bergamaschini et al. 1982, Agostoni and Cicardi 1992, Bork, Meng et al. 2006, Lunn,
Santos et al. 2010).

Alguns sinais iniciais como fraqueza, sensacao gripal, irritabilidade, nauseas foram

relatadas, além de urticaria, em menor escala (Cicardi, Bergamaschini et al. 1982,
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Agostoni and Cicardi 1992, Bork, Meng et al. 2006, Giavina-Bianchi, Arruda et al.
2017).

Apesar de estar ausente em 25% dos casos, 0 histérico familiar da doenca pode
auxiliar no diagnéstico (Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

Existem relatos de maior frequéncia no sexo feminino, visto a utilizacédo de estrogénio
por anticoncepcionais, fazendo com que a doenca apareca mais na adolescéncia
(Bork, Wulff et al. 2015).

3.2 Tratamento

O objetivo do tratamento € diminuir as crises e sua gravidade e a frequéncia com
gue ela aparece, a que é uma doenca sem cura. No Brasil utilizamos o andrégeno
atenuado, danazol, que amenta os niveis de C1INH e da fragdo C4 do complemento
(Gelfand, Sherins et al. 1976).

Devemos reduzir o risco de crise eliminando os fatores desencadeantes, como
esportes de alto impacto, riscos de traumas medicamentos como inibidores e ECA,
bloqueadores de receptores de Angiotensina Il, medicamentos contendo estrogénio
e gliptinas. E recomendado o uso de progestagenos para contracepgao e vacinacio
contra hepatites A e B (Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

Parentes de pacientes de primeiro grau devem ser testados, a fim de identificar a
doenca e obter aconselhamento genético. Apenas 50% das familias séo testadas
em média (Lunn, Santos et al. 2010).

Paises desenvolvidos tem taxas de 25-40% de asfixia e morte desses pacientes nao
tratados adequadamente com essa mortalidade e morbidade significativa mostrando
gue devesse trabalhar a prevencao e tratamento correto das crises (Cicardi,
Bergamaschini et al. 1982, Agostoni and Cicardi 1992, Bork, Hardt et al. 2003, Bork,
Meng et al. 2006).

3.2.1 Tratamento Longo Prazo

A terapia a longo prazo tem o objetivo de reduzir a gravidade das crises e a
frequéncia. Existe uma grande variabilidade de sintomas entre pacientes, enquanto
alguns sao assintomaticos, outros em contrapartida tem sintomatologia

semanalmente. Apesar de eventos adversos preocuparem, as evidéncias cientificas
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demonstram eficacia na profilaxia a longo prazo (Bork and Hardt 2011, Costantino,
Casazza et al. 2012, Craig, Pursun et al. 2012, Cicardi, Aberer et al. 2014).

Como ndo ha consenso em quais pacientes necessariamente precisam de profilaxia
a longo prazo, quando o paciente tem histérico de crises recorrentes de angioedema
envolvendo vias aéreas o tratamento profilatico é necessério (Zuraw 2008).

Além da incapacitacéo fisica os pacientes demonstram incapacitacdo emocional
levando muitas vezes a depressao, portanto o impacto sofrido na qualidade de vida
do paciente é decisivo para a escolha do tratamento a longo prazo (Lumry, Castaldo
et al. 2010, Gomide, Toledo et al. 2013, Caballero, Aygoren-Pursin et al. 2014).



Varidveis a serem consideradas para indicacao de profilaxia de longo prazo

Frequéncia de crises de AEH

Gravidade de crises de AEH

Impacto das crises de AEH sobre a qualidade de vida do paciente

Disponibilidade de tratamento para as crises de AEH

Figural: Variaveis consideradas para profilaxia a longo prazo %

Medicamentos para profilaxia de longo prazo do angioedema hereditario

Medicamento Nome Mecanismo Dosagem Via de admi- Efeitos
de marca Empresa de agao (profilaxia) nistracao colaterais
Acido épsilon- Ipsilon® Nikkho Acao Ate 6-8 g/dia Oral Dores musculares
aminocaproico antifibrino- (em 2-4 vezes/dia); e fraqueza, CPK
litica Crianca: 100-200 mg/kg elevado, nauseas,
(em 3-4 vezes/dia); diarreia, vertigem,
Pilulas=0,5g hipotensao grave,
trombose
Acido Genérico, EMS, Acdo 20-50 mg/kg/dia Oral Acido tranexamico:
tranexamico Hemoblock®, Nikkho antifibrino- (em 2-3 vezes/dia) categoria B
Transamin® litica até 4-6 g/dia; na gravidez
Pilulas = 250 mg
Danazol Ladogal® Sanofi- Andrégeno Até 200 mg/dia Oral Ganho de peso,
Aventis atenuado; dor de cabega,
aumenta os alteragoes menstruais,
niveis acne, alteragoes
de C1-INH na libido, ansiedade,
transtornos de humor,
Oxandrolona Formulado - Androégeno Até 2,5 mg, Oral hipertensao, miopatia,
atenuado; a cada 8-12 horas, alteragdes no perfil
aumenta os até 20 mg/dia; lipidico, hemattria,
niveis Crianca: hepatoma,
de C1-INH 0.25 mg/kg/dia hepatocarcinoma
Concentrado Cinryze®= Shire Substituicao 1000 U, a cada Intravenoso Eventos
de pdC1-INH® de C1-INH 3-4 dias trombéticos
foram
observados
Concentrado Berinert®® CSL Substituicao 20 U/kg, a cada Intravenoso em alguns
de pdC1-INH® Behring de C1-INH 3-4 dias pacientes

O medicamento Estanozolol ndo foi incluido, pois nao esta disponivel no Brasil.
= O medicamento Cinryze precisa ser importado.

& O medicamento Berinert foi aprovado apenas para o tratamento de crises agudas nos EUA e no Brasil.

« Concentrado de C1-INH derivado do plasma.

Figura 2: Terapia medicamentosa para profilaxia de longo prazo %
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3.2.2 Tratamento de Curto Prazo.

Quando o paciente for submetido a algum procedimento cirdrgico médico ou odontolégico, que
envolvam a regido cervicofacial, com risco de angioedema nas vias aéreas, como extracao
dentéria, bichectomia, lipoaspiracéo de gordura submentual, amigdalecotmia, cirurgia facial,
endoscopia, ou procedimentos que exijam intubagéo, devemos fazer a profilaxia de curto prazo
(Bork and Hardt 2011, Giavina-Bianchi, Franga et al. 2011, Bernstein 2013).

Para a tomada de decisdo perante uma cirurgia devemos ter disponibilidade de tratamento para
crise aguda ou algum tipo de reacdo que leve o paciente a 6bito e o risco do procedimento
(Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

[ Profilaxia de curto prazo J

RN

[ Procedimento com 1 [ Procedimento com }

risco baixo risco alto ou intubagao
Tratamento para )
[ crise disponivel ] [ C1-INH disponivel J

Si'r/ Nfo Sir/ Nfo
= Andrégenos Andrégenos
[ Observagao ] { atenuados 1 Ciini atenuados e/ou
plasma fresco

congelado

Figura 3: Profilaxia de curto prazo do angioedema hereditario com deficiéncia de C1-INH 2°



Profilaxia de curto prazo
[PvmuommEe o o | [T
v
LTrmmmlo para ciiso dsmmvdJ [ C1-INH disponivel

Sim Nao Sim Nao

3 ¥  T= 8

Obs«vacéol Androgenos atenuados: pdC1-INH |-Androgencs atenuados:
- Danazol 10mg'kgicia (dose| |20UI/kg IV]| |Danazol 10mghgida {dose
méxima 600mg/da) 8/8h administado 1a| |maxima 800mg/dia) 8/8h
inciado 57 dias antes do| |6h anles da| |iniclago 57 cas anles do

\

procadimenio & mantido por 2 crurgia procedmento & mantido por 2
dias apos o procedimento. dias apis 0 procedmento,
«Acido Traneximico:

25mghn'dia, divddas em 23
vezes (maximo 3-6¢/ dia)
Inicado § dias antes @ mantido
por 2 a2 5 dias apds o
procedmento.
«Plasma Fresco Congelado:
10mLkg admmestrado | & 6
llvormanl&sdmm’:oe(llrﬂe'!w

Figura 4 Profilaxia de Curto Prazo 3

3.2.3 Tratamento das Crises

O tratamento das crises deve ser de acordo com sua gravidade (figura 5), a velocidade no

atendimento e tratamento é imprescindivel para evitar potencial morbidade ou mortalidade.

Em casos de alguma eventual crise 0 médico ou cirurgido dentista tem que estar preparado
para a manutencdo das vias aéreas principalmente, inclusive se o paciente precisar de
intubacdo (Craig, Plrsun et al. 2012, Banerji, Busse et al. 2015, Christiansen, Bygum et al.
2015, Giavina-Bianchi, Arruda et al. 2017).

QOCONE (e PEMIMET) Jat Crmen (0 S Qradnnms Dermdhiong dn Acore (orm & aoeeser fag o e s

... S
Nonco o Oratarngs
Tiateneta LY g

L e R L]
Cirrmnirais & il ) (N rthartes Coarurtuie
T s R e I o

L T

Figura 5: Tratamento de crises 3!
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Tratamento da Crise Aguda

Manutencao da permeabllidade das vias aéreas, oxigenagao adequada, analgesia

Reposicao do C14NH

* Concentrado de C1-INH 10-20Ukg ou S00-1000 U EV (leve)
@ C1-INM recombinante 1000 U EV

* Plasma fresco congelado 10 mifkg

Bloqueio dos efeitos da Bradicinina

* icatibanio (antagonista do receplor 30 mgidase SC e repety de 6/Gh
de tradicinina do tipo 1) 58 8 onse persstr (maximo S0mgidsa)
* Ecallantide (mibidor de calicreina) 30 mgidose SC e repetr segunda dose

58 3 Cnse persshr

"Agantes antiiDnnoliteos (200 ranexamico 1g a cada 4 horas por via oral) podam ser
utizacos om rses eves

Figura 6: Manejo de crise aguda !

3.3 Mortalidade

A mortalidade dos pacientes esta estimada entre 25% a 40% dos casos devido a
asfixia, ao angioedema da laringe, onde os paciente ndo sao adequadamente
tratados (Cicardi, Bergamaschini et al. 1982, Bork, Meng et al. 2006).

4 DISCUSSAO

Pelo AEH ser uma doenca com alto indice de letalidade, os profissionais da saude
competentes a area de harmonizacao facial tem que estar aptos a trabalhar com esse
tipo de paciente, ou encaminha-lo a alguém que tenha essa capacitacao.

Devemos orientar os pacientes sobre esta doenca que € pouco conhecida e
comentada, com relevantes informacdes seja ela por videos ou escrito, afim de
aumentar a qualidade de vida desses pacientes e de seus familiares, assim trazendo
conforto para o paciente e profissional realizar certos tipos de procedimentos.

Com o elevado custo dos medicamentos no Brasil, e a dificuldade em se identificar a
doenca a atencao a cada sinal € importantissima. Nem toda familia tem conhecimento
especifico do que é a doenca e condicdes para fazer um tratamento a longo prazo.
O histérico familiar tem que ser estudado a menor sinal da doenca, visto que
complicagbes como o Edema Transitorio Intermitente Persistente (ETIP), pode ser

confundido mascarando a AEH.
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5 CONCLUSAO

Ainda ha muito a se conhecer da doenca, com a aplicacdo de informacdes, o0s
profissionais da saude, em especial o harmonizador facial tem que estar atendo a
qualquer sinal clinico da doenca para poder elucidar as duvidas do paciente e saber
se tem aptiddo, maquinario e medicacdo suficiente para realizar qualquer

procedimento e pacientes com AEH.
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