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RESUMO

A urticaria crénica (UC) é uma doenga complexa, multifatorial, com diferentes fenétipos e endétipos, comum
na pratica clinica e que tem um impacto significativo na qualidade de vida do doente. O diagnostico é essencial-
mente clinico. Os exames complementares podem contribuir para despistar fatores etiologicos/de agravamento
e/ou comorbilidades, mas sdo escassos os biomarcadores de diagnodstico e/ou prognodstico e/ou resposta a tera-

péutica. Assim, na primeira consulta de um doente com UC, o Grupo Portugués de Estudos de Urticaria (GPEU)
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propde a realizagdo de um interrogatério sistematizado, uniformizado e que permita identificar parametros asso-
ciados a maior gravidade e que conduzam a otimizagao da terapéutica ou a orientagao de exames complementares

de diagnostico.

Palavras-chave: Angioedema, consulta, questionario, urticaria, urticaria crénica espontanea (UCE), urticaria cronica
indutivel (UCInd).
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Este é um artigo Open Access sob uma licenga CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

ABSTRACT

Chronic urticaria (CU) is a complex, multifactorial disease, with different phenotypes and endotypes, common in clinical
practice, which has a significant impact on the patient’s quality of life. The CU diagnosis is essentially clinical. Additional tests
may be necessary to screen for etiologicallaggravating factors and/or comorbidities but currently, biomarkers of diagnosis and/
or prognosis and/or therapy response are scarce. Thus, in the first evaluation of a CU patient, the Portuguese Group of Urtica-
ria Studies (GPEU) proposes a systematic, standardized questionnaire, which allows for the identification of parameters asso-

ciated with greater severity and which leads to the optimization of therapy or the guidance of complementary diagnostic tests.

Keywords: Angioedema, chronic spontaneous urticaria (CSU), chronic inducible urticaria (CIndU), outpatient clinic, question-

naire, urticaria.
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urticaria croénica (UC) afeta 0,5-1% da populagao

europeia(!) e pode persistir varios anos, interfe-

rindo de forma significativa na qualidade de vida
dos doentes, sobretudo devido ao prurido e angioede-
ma?4). Na fisiopatologia da UC espontinea (UCE) h4
evidéncia de autoimunidade tipo | (autoalergia com IgE
anti-self) ou tipo lIb (IgG antirrecetor de alta afinidade da
IgE e/ou anti-IgE)*6), mas sdo escassos os testes disponi-
veis na pratica clinica para distinguir estes dois subtipos
de UCE que exibem distintas respostas terapéuticas(’).
Ainda fatores exdgenos (farmacos, infegoes, alimentos ou
stress) podem contribuir para a desgranulagao mastocita-

ria, e outros estimulos, como o exercicio fisico, a friccao

ou pressao na pele, a exposigao ao frio, calor ou luz po-
dem ser responsaveis pelos diferentes tipos de UC indu-
tivel (UCInd) que podem existir de forma isolada ou as-
sociadas a UCE, conferindo-lhe maior duragiao e
resisténcia a terapéutica®®). Na UCE sao frequentemen-
te identificadas comorbilidades (autoimunes, atopicas,
psiquidtricas, cardiometabdlicas)® que podem agravar a
urticaria ou orientar para o diagnéstico de endétipos da
UCE®%19) Ainda na avaliacio do doente com urticaria
importa excluir doengas que se manifestam por lesoes
urticariformes (maculo-papulas) e/ou angioedema e que
tém tratamento e prognosticos diferentes(!"12), Sio exem-

plos as sindromes autoinflamatodrias congénitas (criopiri-
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nopatias ou interferonopatias) ou adquiridas (sindrome de
Schnitzler ou doenga de Still de adulto) e a vasculite urti-
cariana hipo ou normocomplementémica, em que as le-
soes de urticaria sio menos pruriginosas, podem acom-
panhar-se de dor e/ou outros sintomas gerais e podem
deixar equimose ou pigmentacio residual transitéria('3), e
ainda o angioedema niao histaminérgico, que surge sem
urticaria e eventualmente acompanhado de sintomas di-
gestivos e/ou respiratérios (angioedemas hereditarios ou
adquiridos, como os induzidos por farmacos, como os
inibidores do enzima de conversio da angiotensina)('!:'2:!4),

Apés identificagao e eliminagao de fatores desenca-
deantes e/ou de agravamento, no tratamento da UC estao
preconizados farmacos que interferem nos seus mecanis-
mos fisiopatoldgicos com o objetivo do controlo total
dos sinais e sintomas da UCE de forma rapida e segura,
numa escalada terapéutica de acordo com as recomen-
dagdes internacionais e do Grupo Portugués de Estudos
de Urticaria (GPEU). Como primeira linha estao preco-
nizados os anti-histaminicos de segunda geragao nao se-
dativos em dose diaria até 4 vezes a dose diaria recomen-
dada em RCM, seguindo-se o omalizumab e depois a
ciclosporina(!""'>), De momento, sdo escassos os biomar-
cadores para orientar o diagnostico e/ou prognostico de
UCE, e ndo estdo definitivamente implementados alguns
capazes de prever a resposta terapéutica’!®). Além da
elevagdo da proteina C-reativa (PCR), velocidade de se-
dimentagao e D-dimeros habitualmente associados a for-
mas de urticaria mais grave e com menor resposta aos
anti-HI1!7), a UCE com evidéncia de autoalergia associa-
-se a elevagdo da IgE total sérica basal e resposta rapida
ao omalizumab('®), enquanto na UCE com predominio de
autoimunidade do tipo IIb encontramos mais frequente-
mente basopenia, eosinopenia, IgE total sérica muito bai-
xa, anticorpos antinucleares, teste do soro autélogo e
teste de ativagio dos baséfilos positivos(!®) e uma respos-
ta mais lenta ou mesmo insuficiente ao omalizumab®-7)
e, ao contrario, uma resposta melhor a ciclosporina('®),
Contudo, os estudos ndo sio absolutamente concordan-

tes quanto ao real valor destes biomarcadores, e existem

outros fatores ainda mal conhecidos que influenciam o
curso da UCE e da resposta ao tratamento.

Assim, na abordagem de um doente com UC impor-
ta conduzir um interrogatorio sistematizado que identi-
fique aspetos da UCE associados a maior gravidade e que
conduzam a otimizagao da terapéutica ou a orientagao
de exames complementares de diagnostico com base na
anamnese clinica(!®).

Neste sentido, o GPEU propée a utilizagao de um ques-
tionario na primeira consulta de doentes com UC que

inclui a avaliagdo dos seguintes parametros (Tabela I):

| — Idade de inicio, tempo de evolugao da UC e exis-
téncia de episddios prévios de urticaria;

2 — Caracterizagdo das lesdes (duragido de cada lesdo
individualmente, evolucao ou nao para hiperpig-
mentagao residual, associagdo a prurido ou outros
sintomas);

3 — Associagdo de angioedema as lesées maculo-pa-
pulares ou presenca de angioedema isolado e, nes-
te caso, a sua duragao, localizagao e associagao
com sintomas digestivos ou respiratorios e eritema
marginatum('4;

4 — Localizagao principal das lesdes maculo-papulares,
dimensao e nimero total de lesées por dia, nime-
ro de dias com lesGes por semana, intensidade dia-
ria do prurido, e nimero de dias com angioedema,
que podem ser medidos pela escala de gravidade
da urticaria e do angioedema, respetivamente ur-
ticaria activity score 7 — UAS7 — e angioedema ac-
tivity score (AAS), ainda que estes sejam dados
retrospetivos e nio disponiveis na consulta inicial®);

5 — Fatores desencadeantes ou agravantes de lesoes,
nomeadamente farmacos do grupo dos anti-infla-
matorios nao esteroides;

6 — Coexisténcia de UCInd diagnosticada pela clinica
e/ou por testes comprovativos;

7 — Comorbilidades, como patologias alérgicas ou au-
toimunes, que poderao orientar, respetivamente,

para UCE do tipo | ou IIb®), patologia psiquiatrica,
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nomeadamente ansiedade e depressio, que podem 9 — Histéria familiar de urticaria e/ou angioedema, pa-

ser um fator agravante da UCE, sindrome cardiome- tologia atdpica ou autoimune;
tabdlica com obesidade que pode condicionar a res- 10 — Terapéuticas prévias, respetivas doses, tempos de
posta ao tratamento com omalizumab ou hipertensao tratamento e efeito sobre a UCE;
arterial que pode limitar a utilizagio de ciclosporina('®); Il — Controlo da UC e seu impacto na qualidade de
8 — lIdentificagao de medicacao crénica para outras vida, que podem ser avaliados pelos testes de
patologias e utilizagdo pontual de farmacos para controlo da urticaria e/ou angioedema — urtica-
patologia aguda e avaliagao da sua relagao com o

curso da UGC;

ria control test (UCT) e angioedema control test

(ACT) — que avaliam também o impacto da UCE

Tabela I. Questdes a colocar num doente com urticaria cronica na consulta inicial

Aspetos demograficos

Género, idade
Peso kg; altura cm; IMC

Evolugdo urticaria

Idade inicio/tempo evolugio
Episddios prévios UC ou urticaria aguda

LesGes de urticaria

Duracao individual — <lIh, |-6h, 6-24h, >24h

Leséo residual (Nao/Sim)

Localizagdo: todo o corpo/

preferencialmente tronco, membros, maos, pés, face ou couro cabeludo

Prurido — 0 a 3 (de zero a muito intenso-3) ?

Dor - 0/1

Sintomas gerais (Nao/Sim)

— astenia, cefaleias, febre recorrente, dores articulares, 6sseas ou musculares, mal-estar
geral ou dispneia e lipotimia

Angioedema

Nao/Sim

Isolado/com urticaria

Duracgio <6h, 6-24h, >24h ou >2 dias

Localizagao: palpebras, labios, resto da face, lingua, maos, pés, genitais, ou
Com/Sem dispneia, célicas abdominais ou outros sintomas sistémicos

Fatores desencadeantes/
lagravantes

Assinalar se testes
comprovativos

de UCInd (S/N)

Outros fatores agravantes

Exercicio fisico discreto ou mais violento

Exposicao/contacto ao frio (ar frio, agua fria, bebidas frias, baixa da temperatura corporal)
Exposicao ao calor

Exposicao solar

Friccao na pele (dermografismo)

Pressao na pele — lesdes retardadas? angioedema?

Stress

Medicamentos (AINE, ...)
Infecoes

Alimentos

Comorbilidades

Atopia (Asma/rinite alérgica, eczema atopico)

Tiroidite autoimune ou doenga tireoideia

Outra doenga autoimune (LES, AR, vitiligo, gastrite atrofica)
Patologia psiquiatrica (depressao/ansiedade/outra)
Obesidade

HTA

Diabetes mellitus (insulinotratada/nao)

REVISTA PORTUGUESA

DE IMUNOALERGOLOGIA




QUESTIONARIO RECOMENDADO PELO GRUPO PORTUGUES DE ESTUDOS DE URTICARIA (GPEU) PARA
AVALIACAO DE DOENTES COM URTICARIA CRONICA EM CONSULTA / PAGINA EDUCACIONAL

na qualidade de vida dos doentes(®), ou por tes- doentes com lesdes urticariformes ou angioedema po-
tes mais especificos para avaliar a qualidade de tencialmente relacionadas com outras patologias, permi-
vida, nomeadamente o DLQI (dermatology life te caracterizar formas mais graves de UC que necessitam
quality index) e o CU-Q,oL, também validados de um incremento mais rapido na escalada terapéutica
em portugués(9)., (presenca de angioedema, associagiao a UCInd, longa du-

ragao, grande impacto na qualidade de vida), fatores exé-

Este questionario com uma avaliagdo clinica sistema- genos ou comorbilidades que podem contribuir para o
tizada do doente com UC, além de permitir estabelecer agravamento da UC ou limitar o recurso a algumas tera-
um diagnéstico correto de UCE e/ou UClInd e identificar péuticas e, eventualmente, orientar para a realizagdo de

Tabela I. Questdes a colocar num doente com urticaria crénica na consulta inicial (continuagao)

Antecedentes familiares Urticaria aguda — Nao/Sim

UCE/UCInd — Nao/Sim

Angioedema — Nao/Sim

Atopia Nao/Sim (asma, rinite alérgica, dermatite atopica)
Doenca autoimune Nao/Sim

Terapéuticas prévias AH,-2G — Nao/Sim
Quais Dose |x/2x/3x/4x
Dose |x/2x/3x/4x
Dose |x/2x/3x/4x
Duragio de tratamento resposta (RC/RP/NR)
reacdes adversas Nao/Sim
AH,-1G — Nao/Sim

Omalizumab — Nio/Sim dose duragao
resposta (RC/RP/NR); reagoes adversas Nao/Sim

Ciclosporina — Nao/Sim dose duragao
resposta (RC/RP/NR); reagdes adversas Nao/Sim

Corticoides orais — Nao/Sim dose
resposta (RC/RP/NR); reagSes adversas Nao/Sim
N.° ciclos de corticoides orais:

Outros dose resposta

PROMs UCT e ACT

UAS7,AAS7 b

Urticaria <7dias, 7-14 dias, 15-21 dias, > 2| dias ou todos os dias)
Angioedema |dia, -3 dias, 4-6 dias, 7-13 dias, 214 dias
Perturbacao sono N/S

DLQI ou CU-Q,oL

2 Quantificar o prurido de acordo com a escala UAS.
bSerio dificeis de avaliar na primeira consulta, pois sio registos retrospetivos, pelo que podera ser substituido pelas questdes
seguintes em relagdo ao nimero de dias com lesdes nas Ultimas 4 semanas.

Abreviaturas: IMC — indice de massa corporal; N/S ou S/N — ndo/sim ou sim/ndo; UCInd — urticaria crénica indutivel; UCE — urticaria
croénica espontdnea; AINE — anti-inflamatérios nao esteroides; AH|-2G — anti-histaminicos de segunda geragdo nio sedativos;
RC/RP/NR — resposta completa/resposta parcial/ndo resposta; AH,-1G — Anti-histaminicos de primeira geragao sedativos;
PROMs — patient reports outcomes measures; UCT — urticaria control test; ACT — angioedema control test; UAS7 — urticaria activity
score 7 dias; AAS7 — angioedema activity score 7 dias; DLQI — Dermatology life quality index, CU-Q,oL — Chronic urticaria questionnaire
on quality of life.
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exames complementares para despiste de patologias
associadas.

Naio foi avaliado o tempo que este questionario
sistematizado acrescenta numa primeira consulta de
urticaria, o que podera ser um fator limitante no Ser-
vico Nacional de Satde, nem foi validado o questiona-
rio em relagdo a sua exequibilidade e facilidade de
aplicagao na populagao nacional, o que se pretende em
estudo futuro. Contudo, no seguimento de um doente
com UCE a anamnese é primordial e a sua realizagao
de uma forma detalhada e sistematizada contribuira
certamente para melhorar a orientagao de cada doen-
te. A avaliacdo sistematica destes dados recolhidos nas
varias consultas de urticaria existentes no pais, que se
pretende realizar no futuro, permitira conhecer melhor
a realidade nacional e acompanhar melhor os doentes
com UC.
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