
convencionais, como a infusão de plasma ou uso de 
inibidores de plasmina. Protocolos com metodologia 
mais adequada são inseridos nos consensos, embora 
as recomendações não sejam ainda necessariamen-
te apoiadas por um nível adequado de certeza das 
evidências4. O principal objetivo das recomendações 
de painéis de especialistas é aconselhar os médicos 
sobre a melhor maneira possível e aceitável de abor-
dar uma determinada tomada de decisão na área do 
diagnóstico, manejo ou tratamento5.

O tratamento das crises de angioedema foi am-
pliado com o acesso a novos recursos terapêuticos. 
A autoadministração e aplicação precoce dos me-
dicamentos diminuíram as visitas à emergência, ou 
mesmo, hospitalização, reduzindo sensivelmente o 
tempo de duração das crises. Considerando-se que 
haveria medicamentos adequados para os ataques, 
a profilaxia das crises tornou-se a nova meta a ser 
alcançada. Neste sentido, vários estudos demonstra-
ram a eficácia dos novos medicamentos e o reflexo 
na qualidade de vida. É importante ressaltar que 
pacientes com angioedema hereditário adequada-
mente tratados apresentam a mesma sobrevida que 
a população geral, e a doença não causa sequelas, 
permitindo uma vida produtiva. De acordo com pu-
blicação recente que avaliou a situação do manejo 
do AEH em 28 países, existem desigualdades na 
prestação de serviços e tratamentos em todo o 
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O progresso no conhecimento e diagnóstico de 
doenças raras foi extraordinário nos últimos anos. Em 
paralelo, o interesse por estabelecer tratamentos para 
estas situações também apresentou uma melhora 
sensível. Guias, diretrizes ou consensos em angioe-
dema hereditário (AEH) têm sido publicados há mais 
de 20 anos. Inicialmente, estes documentos foram 
desenvolvidos a partir da experiência de especialistas 
e sem uma sistemática metodológica1,2. Entretanto, 
havia a necessidade de estabelecer orientações 
específicas aos pacientes com angioedema heredi-
tário cujo risco de morte por asfixia era de 25 a 40%. 
Não havia como ignorar uma entidade clínica cada 
vez mais diagnosticada e sem recursos terapêuticos 
apropriados. É importante lembrar que o inibidor de 
C1 derivado de plasma já estava disponível em paí-
ses europeus há décadas, apesar da oferta limitada 
na maioria dos países, inclusive em alguns países 
desenvolvidos3. 

O reconhecimento do sistema cinina-bradicinina 
como principal mecanismo envolvido no edema re-
presentou uma mudança de rumo no tratamento do 
AEH. A necessidade de tratar as crises e diminuir ou 
até mesmo eliminar a mortalidade pelo AEH impul-
sionou o desenvolvimento de medicamentos para 
tratamento da doença. As diretrizes começam a tomar 
forma, com estudos comparativos demonstrando efi-
cácia dos tratamentos mais recentes em relação aos 
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mundo, e o acesso aos tratamentos apropriados 
ainda é restrito a países desenvolvidos3. A morta-
lidade por angioedema hereditário em nosso país, 
registrada pela Associação de Pacientes com AEH 
(ABRANGHE), ainda impacta no perfil dos nossos 
pacientes6,7. 

Existem inúmeras maneiras de sintetizar as 
informações biomédicas disponíveis8 para que os 
profissionais de saúde tomem decisões a partir 
de fontes heterogêneas. As diretrizes de prática 
clínica são documentos que geralmente cobrem as 
informações específicas do contexto, necessárias 
para fazer recomendações explícitas e idealmente 
transparentes4,9. Os países de baixa e média ren-
da têm se ajustado lenta e progressivamente aos 
padrões dos países desenvolvidos, mas sempre 
ansiando por uma abordagem global do paciente. 
Torna-se difícil ignorar os avanços na avaliação do 
paciente com o uso de questionários de qualidade 
de vida, planos de ação e exames de diagnóstico. 
As diretrizes de prática clínica são os documentos 
mais importantes para a incorporação de evidências 
científicas na tomada de decisão em saúde, porém, 
deve-se reconhecer algumas limitações deste proces-
so, principalmente em países em desenvolvimento. 
Entretanto, desconhecer a evolução no tratamento 
do angioedema hereditário seria negar o papel re-
levante dos novos recursos terapêuticos.

Com os avanços descritos, os consensos foram 
substituídos em grande parte por diretrizes, incor-
porando evidências científicas9,10. As diretrizes de 
prática clínica não são livros de receitas, pois podem 
ter limitações em sua disponibilidade e aplicabilida-
de no contexto local. Entretanto, podem atuar como 
uma atualização para que os protocolos clínicos 
de diagnóstico e terapêutica (PCDT), instrumentos 
essenciais para implementação de novos recursos, 
sejam revistos. O Ministério da Saúde tem utilizado 
o instrumento AGREE II (Appraisal of Guidelines for 
Research & Evaluation II ) que avalia seis domínios: o 
escopo e finalidade, participação dos envolvidos, rigor 
em sua elaboração, clareza e especificidade das reco-
mendações e aplicabilidade da proposta11‑13. Dessa 
forma, a expectativa é que as diretrizes publicadas 
aqui nos “Arquivos de Asma, Alergia e Imunologia” 
contribuam para um melhor diagnóstico e tratamento 
do paciente com angioedema hereditário, alcançando 

a recomendação principal das últimas diretrizes da 
Organização Mundial de Alergia, que é a normaliza-
ção da vida do paciente. 
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