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Nos termos da alinea a) do n° 2 do artigo 2° do Decreto Regulamentar n° 14/2012, de 26 de Janeiro, por
proposta conjunta do Departamento da Qualidade na Saude e da Ordem dos Médicos, emite a seguinte:

NORMA

1.

Num episédio de anafilaxia o registo clinico tem de detalhar os sinais e sintomas referentes ao
compromisso de dois ou mais sistemas nos termos do Quadro | do Anexo | (Nivel de Evidéncia B,
Grau de Recomendacao I) ',

Perante um episddio de anafilaxia, é removido o alergénio conhecido ou provavel (Quadros Il e Ill do
Anexo | e Figura | do Anexo Il) (Nivel de Evidéncia C, Grau de Recomendacéo 1) #.

Na presenca de episddio de anafilaxia (considerado o diagnostico diferencial de acordo com o
Quadro IV do Anexo |) a administracdo precoce de adrenalina por via intramuscular, na dose ajustada
a idade e atendendo ao estado clinico (Quadro V do Anexo |), constitui a primeira linha de tratamento
(Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacso I) .

Na sequéncia de um episédio de anafilaxia, apoés a estabilizacdo clinica, deve manter-se observacao
clinica do doente no minimo durante 8 a 24 horas, pela possibilidade de ocorréncia de uma resposta
bifasica, com agravamento tardio (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacao 1) ¢®.

. Qualquer episédio de anafilaxia, independentemente da identificacdo do agente indutor, é de registo

obrigatério no Catalogo Portugués de Alergias e outras Rea¢8es Adversas (CPARA), de acordo com a
Norma N.° 002/2012 de 04/07/2012 “Registo de Alergias e ReacBes Adversas” (Nivel de Evidéncia C,

Grau de Recomendacao 1) ",

Apo6s a ocorréncia de um episddio de anafilaxia, o doente deve ser submetido, obrigatoriamente, a
uma observacdo clinica em imunoalergologia para confirmacdo do diagndstico e orientac¢ao clinico-
terapéutica, conforme preconizado na Norma N.° 004/2012 “Anafilaxia: Registo e Encaminhamento”
(Nivel de Evidéncia C, Grau de Recomendacso I) ",

Qualquer exce¢do a Norma é fundamentada clinicamente, com registo no processo clinico.
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8. Os algoritmos clinicos

Abordagem da Anafilaxia

Registar Anafilaxia
(sinais e sintomas referentes ao compromisso de
2 ou mais sistemas)

Remover o alergénio conhecido ou
provavel

12 linha tratamento: Adrenalina

Registo CPARA

-

Vigilancia 8 a 24h

Referenciagéo
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Tratamento da anafilaxia

ANAFILAXIA

(ver Critérios de diagndstico)

Remover alergénio conhecido ou provavel

Avaliar

Vias aéreas (Airways), Respiracao (Breathing), Circulagdo (Circulation)
Estado de consciéncia (Disabiiify), Pele (Exposure)

Chamar ajuda

Administrar adrenalina solugio aquosa 1:1000 (Tmg/mL 2 1mg=1mL) LM

Dose: - por grupo etario: <6 ancs - 0.15mg (=0.15mL)
6a12ancs —0.3mg (=0.3mL)
>12 anos — 0.5mg (=0.5mL)

- por peso: 0.01mg/Kg/dose; méximo 0.5mg (adultos) ou 0.3mg (crianga com <12 ancs ou < 40Kg)
Local greferencial: face antero-lateral da coxa

Medidas gerais

- pasicionar o doente de acords com 0s sinfomas/sinais apresentados:
— parda de consciéncia (a respirar) cu vamitos: decilbito lateral
— hipotensio cu hipatonia: decubito dorsal com membros inferiores elevados (Trendelemburg)
- dificuldade respiratoria: semi-sentado (uma posigao confortivel para o doente)
- gravidez: deolibito lateral esquerdo

- administrar O, suplementar (O a 10-15L/min; Fi0; ~40-80%)

- monitorizar ¢ doente (frequéncia cardiaca, pressdo arterial, frequéncia respiratdria, satwagdo de O;)
- considerar co\ocag.‘-jo de amsauam&mu[éﬂm
- considerar (idealmente 3 amostras: 17 - logo que possivel apds inicio do

tratamento; 2- 122 horas apos inicio s sintomes. 53 o au &m consa posterior}
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Critérios de diagndstico

(de acordo com as recomendagies da World Allergy Organization)

Deve cansiderar-se anafilaxia como muito provavel quando exista uma reagdo sistémica grave, na presenga de pelo
menos 1 dos 3 critérios clinicos seguintes:

Inicio siibito (minutos & horas) de reagao
com envolvimente da pele elou
mucosas (urlicaria, eriema ou prurido
generalizado; edema dos labios, da
lingua ou da Gvula) e, pelo menos, um
dos seguintes:
a) Compromisso respiratério -
dispneia, sibilancia / broncospasme,
estidor, diminuigio do FEV1 ou PEF,
hipaxemia

Oconéncia de 2 ou mais dos seguintes
de forma subila, apos exposigio a um
alergénio provavel para aguele doente
(mintos a aigumas horas)

a) Envovimento da pele elou
mucosas - uricaria, ertema ou
prurido  generalizado; edema dos
labios, da lingua ou da dvula

b) Compromisso
dispneia, sibildncia / broncospasma,

respiratorio -

Hipotensdo apds exposicio a um

alergénio  conhecido para  aquele

doente (minutos a aigumas horas):
Adultos: pressio  arteral  sistolica
<90mmHg ou diminuigio do valor
basal do doente superior a 30%

Lactentes e criangas: pressdo aferial
sistolica reduzida

b) Hipotenséo ou sintomas esindor, diminuigdo do FEV1 ou PEF, <1 ano. <7T0mmHg
associados de disfuncio de orgdo hipoxemia 1-10 anos: < [TOmmHg+(2x idade
- i i 11-17 anos: < B0mmH
::D":::gn::mma [eolapsa), sinocpe, c) Hipotensdo  ou  sintomas anos;: < 50 9
associados (por exemplo, hipatonia
[colapso), sincope, incontinéncia) ou diminuigdo da pressao arterial
I
d) Sintomas gastrointestinais - colica sistolica superior 2 30%
abdominal, vomitos
FEV1 -

Volume Expiratbrio Maxima no 1° segundo (forced expiratory volume in 1 second); PEF - Débito Expiratério Maximo Instantaneo
(Peak Expiratary Fiow)

Resolugao dos
sinais e/ou
sintomas?

Vigilancia

Reagravamento?

Nio

|

Manter vigilancia 6 a 24 horas
(de acordo com gravidade do quadro)

¥
Aalta

z’ terapéutica /

(as terapéuticas seguintes podam ser faitas concomitantemeanta ou em sequéncia )
¥

Repetir adrenalina .M. de 5 em 5 minutos (até 3 administragées)

Administrar anti-histaminico
Clemastina 0.025mg/Kg/dose .M. ou E.V. (méimo 2mg) OU Hidroxizing Tmgikgidose LM, (méximo 100mg)

Administrar corticosterdide
Hidrocortisona 4mgfKg E.V. lento (méaximo 200mg) OU Metilprednisolona 1-2mg/Kg E.V. lento (méximo 250mg)

1

Considerar acrescentar:
— aerossol pr expansor, 50pg/Kgidose; maxima 1000pg
Se broncospasmo _ nebulizagae com 0 OJmUKgiduse minimo 0.3mL; méimo 1mL
-5e EV.: 5pg/Kg; méxima 250pg; administragiio em 30 minutos
- Eluidoterapia E.V. (soro fisiolgico ou solugdo cristaléide, 20mLKg, méximo 1000mL)
Se hipotensdo em infuséo rapida (10 & 20 minutos) - repetir se necessério
Se terapéutica com B-bloqueador

ou hipotensao persistente - Glugagon BV, (30ng/Kg/dose; maxima 1mg)

- Anti-histaminico Hy: ranitidina E.V. (1mg/Kgidose; méximo 50mg)

!

Rever medidas gerais e remog&o do alergénio conhecido ou provével

Foram iomadas
todas as medidas

Resolugéo dos

adequadas & situagio

- informagdo sobre anafilaxia, sua prevengao e medidas a tomar em caso de reagdo
- ponderar prescrigdo de corticdide oral e anti-histaminico
- considerar prescrigio de dispositivo de auto-administracao de adrenalina (+ treino}

Registar no CPARA
(Catalogo Portugués de Alergias|
& cutras ReagGes Adversas)

Referenciar para

sinais efou
sintomas?

clinica (incluindo todos os
famacos e doses.
maximas)?.

Sim
Y

Considerar administragao de adrenalina
E V., solugaa diluida (1:10.000) em
perfuséa lenta (0. 1pg/Kgiminuto)

I

Cuidados Intensivos

CONSULTA DE
IMUNOALERGOLOGIA
Apds melhoria
clinica mantida
Em qualquer altura:
|Se i oria | ianci: iratéria refrataria ou edema da glote l—bl Entubagdo orotraqueal ou nasotraqueal |

-

| Se paragem cardiorrespiratoria

Suporte avancado de vida |
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Instrumento de Auditoria Clinica

Norma “Anafilaxia: Abordagem Clinica "

Unidade:

Data:_ / / Equipa auditora:

1: Abordagem Clinica

Critérios

Sim Nao

N/A

EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que num episédio de anafilaxia
0 registo clinico detalha os sinais e sintomas
referentes ao compromisso de dois ou mais
sistemas, nos termos da presente Norma

Existe evidéncia de que num episédio de anafilaxia
€ removido o alergénio conhecido ou provavel

Existe evidéncia de que na presenca de episddio de
anafilaxia, de acordo com o diagnéstico diferencial
nos termos da presente Norma, a administracao
precoce de adrenalina por via intramuscular, na
dose ajustada a idade e atendendo ao estado
clinico é a terapéutica de primeira linha

Existe evidéncia de que na sequéncia de um
episddio de anafilaxia, apds a estabilizacdo clinica,
€ mantida observacao clinica do doente no minimo
durante 8 a 24 horas, pela possibilidade de
ocorréncia de uma resposta bifasica com
agravamento tardio

Existe evidéncia de que face a um episédio de
anafilaxia, independentemente da identificacdo do
agente indutor, é efetuado registo obrigatério no
Catalogo Portugués de Alergias e outras Reacdes
Adversas (CPARA)

Existe evidéncia de que apds a ocorréncia de um
episddio de anafilaxia, o doente é submetido,
obrigatoriamente, a uma observacdo clinica em
imunoalergologia para confirmagdo do diagnéstico
e orientacdo clinico-terapéutica nos termos da
Norma N.° 014/2012 *“Anafilaxia: Registo e
Encaminhamento”

Sub-total

iNDICE CONFORMIDADE

%

Total de respostas SIM

Avaliacdo de cada padrédo: x =

Norma n° 014/2012 de 16/12/2012 atualizada a 18/12/2014
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10.A presente Norma, atualizada com os contributos cientificos recebidos durante a discussdo publica,

revoga a versao de 16/12/2012 e sera atualizada sempre que a evolugao da evidéncia cientifica assim
o determine.

11.0 texto de apoio seguinte orienta e fundamenta a implementacdo da presente Norma.

T s Lol

Francisco George

Diretor-Geral da Saude
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TEXTO DE APOIO

Conceito, defini¢bes e orientagdes

A. Relativamente ao tratamento da anafilaxia considera-se que (Nivel de Evidéncia B, Grau de

B.

C.

Recomendacdo 1) ',

1) A administracdo de adrenalina intramuscular, preferencialmente na face antero-lateral da coxa,
numa dose maxima de 0,5mg (0,01mg/kg) de uma solugao a 1:1.000, pode ser repetida apds 5
minutos, até ao total de trés administra¢des;

2) Se necessario, por falta de resposta, em unidade de cuidados intensivos, pode proceder-se a
administra¢do endovenosa lenta, com solu¢ao mais diluida (1:10.000);

3) Nao existem contraindica¢des absolutas para o uso de adrenalina numa situa¢ao hiperaguda
de anafilaxia;

4) No tratamento da anafilaxia, os efeitos a1l adrenérgicos da adrenalina (vasoconstricdo,
aumento da resisténcia vascular periférica e diminuicdo do edema da mucosa) e alguns dos
efeitos B2 adrenérgicos (broncodilatacdo e diminui¢do da libertacdo de mediadores por
mastécitos e basoéfilos) sdo de importancia crucial;

5) A ndo utilizacdo de adrenalina é fator de risco para anafilaxia bifasica e para maior gravidade e
morte;

6) E fundamental a verificacdo e manutencdo da permeabilidade da via aérea, com administracdo
de oxigénio, eventual entubacdo e ventilagdo assistida. Outras medidas incluem a
administracdo de anti-histaminicos H1 e eventualmente H2, corticosteroides, soros
endovenosos e broncodilatadores, para além das medidas gerais como a coloca¢do do doente
em posicdo de decubito com os membros inferiores elevados;

7) Em caso de anafilaxia refrataria, como ocorre por exemplo em doentes medicados com [-
blogqueantes, pode ser indicada a administracdao de glucagon.

Os desencadeantes de anafilaxia sdo multiplos. No plano clinico e fisiopatoldgico, os alergénios e
agentes indutores de anafilaxia mais frequentes estdo reportados no Quadro Il constante do Anexo
l; o seu conhecimento facilita a abordagem diagndstica e a decisdo clinica num episddio de anafilaxia
(Nivel de Evidéncia C, Grau de Recomendacso 1) ",

A anafilaxia apresenta-se como uma reacdo sistémica de inicio subito com compromisso de dois ou
mais sistemas, podendo ocorrer por ingestdo, injecdo, inalagdo ou contacto direto com o agente

desencadeante (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendac&o 1) .

Na maioria das situacdes a anafilaxia manifesta-se por sintomas mucocutaneos (80-90%), associados
a um ou mais sintomas de outros 6rgdos. Sintomas respiratérios a nivel das vias aéreas superiores
ou inferiores estdo presentes em 40-60% dos doentes, podendo igualmente surgir sintomas
cardiovasculares, digestivos e neuroldgicos em até um terco dos casos (Quadro Il do Anexo I). O
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colapso cardiovascular pode ser a Unica manifestacdo, pelo que nunca se deve excluir um quadro de
anafilaxia pela auséncia de manifestacdes cuténeas. Estes casos sao de diagndstico mais dificil, o
que leva frequentemente a um atraso na administracdo de adrenalina e, por isso, sdo de pior
prognostico (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacso 1) .

A maior precocidade de aparecimento da reacdo anafildtica em relacdo a exposicdo ao fator
desencadeante preconiza habitualmente uma reacao mais grave (Nivel de Evidéncia B, Grau de
Recomendacéo 1) .

Embora ndo acontecendo em todos os casos, 0 aparecimento subito de prurido palmar e/ou plantar
e a referéncia a um “sabor metalico” sdo muito sugestivos de quadro inicial de anafilaxia (Nivel de
Evidéncia C, Grau de Recomendacso 1) ®,

Constituem fatores que aumentam o risco de gravidade da anafilaxia (Nivel de Evidéncia C, Grau de
Recomendacso 1) '

1) Fatores relacionados com a idade: criancas em idade pré-escolar, pela incapacidade de
descricdo de sintomas; adolescentes e adultos jovens pela maior frequéncia de
comportamentos de risco (drogas recreativas e alcool); parto, pelos farmacos utilizados; idades
mais avancadas, com maior risco por farmacos e picada de insetos;

2) Doencas concomitantes: asma e outras doencas respiratérias; doenga cardiovascular;
mastocitose ou outras patologias clonais dos mastdécitos; doenca alérgica associada (rinite,
eczema) e doencga psiquiatrica;

3) Farmacos: beta-bloqueantes e inibidores da enzima conversora da angiotensina; alcool,
sedativos, hipnéticos e drogas recreativas, por induzirem dificuldade de reconhecimento de
causas ou sintomas;

4) Representam cofatores de exacerbac¢do clinica o exercicio fisico, o stress emocional, as
alteracdes a rotina quotidiana (por exemplo viagens) e o periodo pré-menstrual.

H. A mortalidade ocorre mais frequentemente por faléncia respiratéria, principalmente em doentes

com asma brénquica, e também por colapso cardiovascular (Nivel de Evidéncia B, Grau de

Recomendacso 1) *?.

O diagnostico de anafilaxia é essencialmente clinico, contudo, estando este disponivel, pode ser
apoiado pelo doseamento da triptase sérica, recomendando-se que o doseamento seja efetuado até

um méaximo de 6 horas apés o inicio dos sintomas (idealmente nos primeiros 15-60 minutos)

1) Um aumento subito dos niveis desta enzima, com regressdao em 24-48 horas para valores
basais, é indicativo de ativacdo dos mastécitos e permite confirmar a ocorréncia de anafilaxia;

2) Salienta-se contudo que a nao verificacdo deste aumento ndo exclui o diagnoéstico, dado que
nos episddios com desencadeante alimentar e naqueles em que ndo ha hipotensao os valores
da triptase sdo muitas vezes normais (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacao ).
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Na abordagem clinica importa considerar outros diagnosticos diferenciais (Quadro IV do Anexo 1),
mas cuja ponderacdo ndo deve implicar um atraso significativo na decisdao médica (Nivel de
Evidéncia C, Grau de Recomendacso I) .,

A anafilaxia pode ser classificada segundo a sua gravidade em diversos graus: ligeira, moderada e
grave (Quadro V do Anexo |) (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendac&o 1) #*.

A anafilaxia é uma emergéncia médica que requer tratamento imediato, sendo a precocidade da
interven¢ao fundamental para o sucesso terapéutico. O tratamento podera ser iniciado no domicilio
mas o doente devera sempre recorrer a meio hospitalar para ai ser reavaliado (Nivel de Evidéncia B,
Grau de Recomendacao I) 7.

. A abordagem terapéutica da anafilaxia e as respetivas doses dos farmacos a utilizar estao

representadas no algoritmo terapéutico da anafilaxia (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacdo
1) &,

Devem ser preconizadas estratégias que minimizem o risco de novos episddios e medidas
preventivas que passam pela intervencdo e orientacdo especializada (ver Norma N.° 004/2012
“Anafilaxia: Registo e Encaminhamento”) (Nivel de Evidéncia B, Grau de Recomendacao 1) ¢,

As anafilaxias em situacBes especiais tém risco acrescido, nomeadamente as que ocorrem na
gravidez, no lactente e crianca em idade pré-escolar, a induzida pelo frio ou pelo exercicio (Nivel de
Evidéncia C, Grau de Recomendacao 1),

Consideram-se situacdes de anafilaxia com especial especificidade as seguintes (Nivel de Evidéncia

C, Grau Recomendacéo 1) ®*:

1) Gravidez:

a) Esta patologia na gravida merece uma atencdo especial pois pode ser um evento
dramatico para a mde e para o feto, ndo pelos fenémenos anafilaticos, dos quais o feto
estarad protegido provavelmente devido a barreira placentaria aos alergénios, mas sim
pela hipoxia e hipotensdo:

b) As manifesta¢des clinicas sdo semelhantes as dos restantes grupos populacionais.
Durante a gravidez e o parto, os desencadeantes mais comuns sdao os farmacos,
nomeadamente os antibidticos, administrados para profilaxia da infecdo por
estreptococos do grupo B (penicilina, ampicilina, cefazolina e ceftriaxone), os anestésicos
e a ocitocing;

c) Devem sempre ser ponderados os diagnosticos diferenciais, que no caso da anafilaxia
incluem outras causas de edema da laringe (por exemplo, o edema laringeo da pré-
eclampsia, a laringopatia gravidica e o angioedema hereditario) e outras causas de
hipotensdo (nomeadamente o embolismo de liquido amniético e a hipotensdo da
gravidez);
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d) O tratamento é semelhante, apesar do uso de adrenalina durante a gestacdo ser
problematico, devido ao potencial adrenérgico de vasoconstri¢cdo dos vasos placentarios,
com consequente redugao do fluxo sanguineo uterino, e a possibilidade de ocorréncia de
malformagdes fetais. Ndo havendo até a data um farmaco alternativo eficaz, a adrenalina
mantém-se como uma escolha de primeira linha, tal como em todo e qualquer doente
com anafilaxia.

2) Lactente e crianca em idade pré-escolar:

a) O aleitamento materno foi ja descrito como potencial, apesar de muito raro,
desencadeante de anafilaxia;

b) Nestas faixas etarias o diagnostico clinico é muitissimo mais dificil, pelas dificuldades de
verbaliza¢do e de informacdo da historia, pelo que o exame clinico é primordial. As
evolu¢bes para choque sdo mais frequentes e mais céleres, pelo que a instituicdo de
medica¢ao apropriada e nas doses recomendadas, requer uma atuacdo imediata.

3) Anafilaxia induzida pelo exercicio (AIE):

a) Caracteriza-se pelo desenvolvimento de uma reagdo sistémica grave, desencadeada pelo
exercicio fisico, que ocorre habitualmente durante os primeiros 30 minutos apds o inicio
da atividade fisica;

b) Classicamente é precedida de sintomas prodrémicos: sensa¢ao de calor, prurido cutaneo
e eritema, com rapida evolug¢do para anafilaxia se o exercicio é continuado;

¢) As manifestacdes incluem sintomas cutaneos, respiratérios, gastrintestinais e/ou
cardiovasculares, ocorrendo edema laringeo em metade e colapso cardiovascular em
cerca de um terco dos doentes;

d) Na maioria dos casos a AIE podera estar relacionada com terapéutica com anti-
inflamatérios ndo esterdides (AINE) ou com a prévia ingestdo de alimentos, sendo o trigo
o alimento mais frequentemente associado, mas podendo ocorrer também com os
frutos secos, os crustaceos, os vegetais (ex: tomate), os frutos frescos (ex: macga,
péssego), o leite de vaca e o ovo:

i. De forma classica, estes indutores ndo se associam com qualquer tipo de reacao
alérgica desde que a sua ingestdo ou administracdo ndo ocorra com a pratica de
exercicio fisico subsequente.

e) A anafilaxia induzida por exercicio pode ser desencadeada pela pratica de qualquer tipo
de atividade desportiva, associando-se com maior frequéncia a exercicios aerdbicos
prolongados como a corrida, o futebol ou mesmo a danga;

f) A abordagem diagndstica, a realizar obrigatoriamente em meio hospitalar, podera incluir
uma prova de provocacgao oral com o(s) alimento(s) suspeito(s), uma prova de esforco
isolada e uma prova combinada com ingestdo do alimento seguida de exercicio fisico. De
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referir que a prova de provocacdo combinada tem uma sensibilidade de 70%, pelo que o
resultado negativo ndo exclui o diagndstico. Contribui para este facto a dificuldade em
mimetizar diferentes varidveis envolvendo a pratica desportiva (intensidade do exercicio
e fatores ambientais, como temperatura, humidade e época polinica), a quantidade de
alimento ingerida e fatores relacionados com o doente (stress, menstruacao, terapéutica
com AINE, entre outros).

4) Anafilaxia induzida pelo frio:

a) A maioria dos casos de anafilaxia induzida pelo frio, por vezes muito grave, ocorre
durante a época balnear, apés imersdo corporal total em agua fria, no mar, rio ou
piscinas:

i. Este facto pode ser justificado pela maior superficie corporal exposta, baixa
temperatura da dgua e maior duracdo da exposicdo, fatores que contribuem para
uma diminuicdo brusca da temperatura corporal e que podem potenciar
fendmenos hipotensivos;

ii. Esta entidade é considerada como uma causa relevante em algumas mortes por
afogamento;

iii. Estes quadros clinicos também podem manifestar-se durante os periodos de clima
mais frio, nomeadamente com a pratica de desportos de Inverno.

Fundamentacdo

A. Anafilaxia consiste numa reacdo de hipersensibilidade sistémica, com apresentacdes clinicas e

C.

gravidade variaveis, de inicio rapido, potencialmente fatal, resultante de uma subita libertacao de
mediadores pelos mastécitos e/ou baséfilos ',

A anafilaxia ndo é uma situacdo rara e a sua ocorréncia tem vindo a aumentar. A prevaléncia esta
estimada em 0,5-2% da populacdo geral, mas na verdade é desconhecida, dado que nem sempre é
valorizada pelos doentes ou prestadores de cuidados e é, frequentemente, subdiagnosticada pelos
profissionais de saude. Também a falta de dados de historia e de exames laboratoriais especificos,
bem como a pouca especificidade dos achados nos exames pds-morte, levam a que a taxa de
mortalidade seja dificil de determinar. Sdo referidas na literatura 0,0125 a 0,3 mortes por 100.000
habitantes ©.

A reacdo anafilatica pode corresponder a uma rea¢do com envolvimento de um mecanismo nao
imunologico ou imunolégico, mediado ou ndo por IgE, existindo sobreposicdo da sintomatologia, a
qual esta dependente da ativacao e libertagdo intempestiva dos mediadores biolégicos pelas células
anteriormente mencionadas *”.

Independentemente do agente causal, a anafilaxia é desencadeada por uma libertacdo subita e
macica de mediadores preformados por desgranulacdo dos mastécitos e/ou basdfilos - histamina,
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prostaglandinas, leucotrienos, quimase, triptase, heparina - responsaveis por vasodilatacao,
aumento da permeabilidade vascular, contragao do musculo liso, taquicardia, arritmias, aumento da
secrecdo mucosa e estimulacdo de termina¢des nervosas, que condicionam o quadro clinico
imediato. Adicionalmente ha libertacdo de fatores quimiotaticos para os eosinéfilos e neutrdfilos e
de mediadores neoformados a partir dos fosfolipidos da membrana celular, nomeadamente
prostaglandinas, leucotrienos, tromboxano e fator ativador das plaquetas, que podem contribuir
para uma fase tardia da reacdo ©.

S&0 multiplos os mecanismos indutores da reacdo anafilatica (Figura | do Anexo I1) 7).

Na etiologia alérgica por mediacdo IgE, a desgranulacdo resulta da ligagdo de um alergénio,
estabelecendo “pontes” entre moléculas de IgE especifica ligadas a superficie dos mastdcitos -
mecanismo imunolégico, dependente de IgE; alternativamente, outros mecanismos, imunolégicos
ou ndo, podem estar envolvidos.

(2-6).

1) Alimentos - Sdo a causa mais frequente de anafilaxia no ambulatério, principalmente em
criangas, adolescentes e adultos jovens. Os mais frequentemente implicados na Europa sdo o
leite, 0 ovo, 0 amendoim, os frutos secos, o peixe, 0s crustaceos, a soja, 0 péssego e o0 sésamo;

2) Picada de insetos - salientam-se no nosso pais os himendpteros (abelhas e vespas), sendo uma
causa relevante de morbilidade e de mortalidade;

3) Farmacos - S3o a causa mais frequente de anafilaxia nos servicos de saude. Mais
frequentemente implicados estdo os antibiéticos betalactamicos e os anti-inflamatérios nao
esteroides. Também outros antibioticos, antiviricos, antifungicos, meios de contraste iodado,
alguns farmacos usados em quimioterapia, relaxantes musculares usados em anestesia,
anestésicos, expansores do plasma e agentes bioldgicos, sdo causas relativamente frequentes
de anafilaxia;

4) Latex - Os grupos de alto risco sdo os trabalhadores da saude, as criangas com espinha bifida
ou malformacdes génito-urinarias (submetidos a multiplas interveng¢des cirdrgicas) e os
trabalhadores com exposicao ocupacional;

5) Fatores fisicos - O exercicio, por vezes associado a ingestdo de um alimento especifico, o calor,
o frio e a exposicdo solar podem ser causa de anafilaxia;

6) Raramente, a ingestdo de etanol, a exposicdo ao sémen e a exposi¢cdo a aeroalergénios, como
faneros de animais ou polenes, podem ser causa de reac8es anafilaticas.

7) Finalmente ha situacBes em que, mesmo apds extensa investigacdo, nao é possivel determinar
a causa de anafilaxia, que nesse caso se classifica como idiopatica. Neste caso ha a considerar a
hipotese de mastocitose ou patologia clonal dos mastécitos.

H. O diagndstico assenta em critérios clinicos, que estdo resumidos no Quadro 1 do Anexo | .
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I.  No diagnéstico diferencial devera atender-se as entidades nosoldgicas reportadas no Quadro IV do

Anexo | ®4.

J.  Considera-se que face a um episodio de anafilaxia, ap6s o tratamento imediato previsto no Anexo | e
para além de ser considerada a prescricao de um dispositivo para autoadministracdo de adrenalina
@9 deverao ser estabelecidas medidas a longo prazo com implementacdo de uma estratégia para a
prevencdo de novos episédios, justificando a intervencdo de um especialista "' (ver Norma N.°
004/2012 “Anafilaxia: Registo e Encaminhamento”).

Avaliacao

A. A avaliacdo da implementacdo da presente Norma é continua, executada a nivel local, regional e
nacional, através de processos de auditoria interna e externa.

B. A parametrizacdo dos sistemas de informacdo para a monitorizacdo e avaliagdo da implementacéao e
impacte da presente Norma é da responsabilidade das administracSes regionais de salde e dos
dirigentes maximos das unidades prestadoras de cuidados de saude.

C. A efetividade da implementacdo da presente Norma nos cuidados de salde primarios e nos cuidados
hospitalares e a emissdo de diretivas e instru¢des para o seu cumprimento é da responsabilidade
dos conselhos clinicos dos agrupamentos de centros de salde e das dire¢8es clinicas dos hospitais.

D. A implementag¢do da presente Norma pode ser monitorizada e avaliada através dos seguintes
indicadores:

1) Taxa de recorréncia (periddica) de anafilaxia:
a) Numerador: Numero de doentes com dois ou mais episédios de anafilaxia registados;

b) Denominador: NUumero de doentes registados com diagnéstico de anafilaxia, no periodo
em analise.

2) Taxa de internamento (anual) por anafilaxia:

a) Numerador: Numero (anual) de doentes internados com diagnoéstico principal de
anafilaxia;

b) Denominador: Numero (anual) de doentes registados com diagndstico de anafilaxia.
3) Taxa de letalidade (anual) por anafilaxia:
a) Numerador: Numero (anual) de ébitos por anafilaxia;

b) Denominador: Nimero (anual) de doentes registados com diagnéstico de anafilaxia.
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Comité Cientifico

A. A proposta da presente Norma foi elaborada no @mbito do Departamento da Qualidade na Saude e
do Programa Nacional para as Doencas Oncolégicas da Dire¢cdo-Geral da Saude e do Conselho para
Auditoria e Qualidade da Ordem dos Médicos, através dos seus colégios de especialidade, ao abrigo
do protocolo existente entre a Direcdo-Geral da Saude e a Ordem dos Médicos.

B. A proposta da presente Norma foi elaborada por Celso Pereira, Mario Morais de Almeida
(coordenacao cientifica), Ana Margarida Pereira e Elza Tomaz.

C. Todos os peritos envolvidos na elaboracdo da presente Norma cumpriram o determinado pelo
Decreto-Lei n.° 14/2014 de 22 de janeiro, no que se refere a declaracdo de inexisténcia de
incompatibilidades.

D. A avaliagao cientifica do conteudo final da presente Norma foi efetuada no ambito do Departamento
da Qualidade na Saude.

Coordenacao Executiva

Na elaboracdo da presente Norma a coordenacdo executiva foi assegurada por Cristina Martins
d'Arrabida, do Departamento da Qualidade na Saude da Direcdo-Geral da Saude.

Comissao Cientifica para as Boas Praticas Clinicas

Pelo Despacho n.° 7584/2012, do Secretario de Estado Adjunto do Ministro da Saude, de 23 de maio,
publicado no Diario da Repubilica, 2.2 série, n.° 107, de 1 de junho de 2012, a Comissao Cientifica para as
Boas Praticas Clinicas tem como missdo a validacdo cientifica do conteddo das Normas Clinicas emitidas
pela Direcdo-Geral da Saude. Nesta Comissdo, a representacdo do Departamento da Qualidade na
Saude é assegurada por Henrique Luz Rodrigues.

Siglas/Acrénimos

Sigla/Acrénimo Designacao

AIE Anafilaxia induzida pelo exercicio

AINEs Anti-inflamatérios ndo esteroides

CPARA Catalogo Portugués de Alergias e outras ReacBes Adversas

EV Endovenoso

IgE Imunoglobulina E

M Intramuscular
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ANEXO

Anexo | - Quadros

Quadro I. Critérios clinicos de diagnéstico de anafilaxia

Deve considerar-se anafilaxia como muito provavel quando exista uma reacao sistémica

grave, na presenca de pelo menos um dos trés critérios clinicos seguintes:

Inicio subito (minutos a algumas horas) com envolvimento da pele e/ou mucosas (urticaria, eritema
ou prurido generalizado; edema dos labios, da lingua ou da Gvula) e pelo menos um dos seguintes:
a. Compromisso respiratério - dispneia, sibilancia / broncospasmo, estridor, diminuicdo do
DEMI/PEF, hipoxemia

b. Hipotensdo ou sintomas associados de disfuncdo de 6rgdo terminal - hipotonia [colapso], sincope,
incontinéncia

Ocorréncia de dois ou mais dos seguintes, de forma subita, apds exposicdo a um alergénio provavel
para aquele doente (minutos a algumas horas):

a. Envolvimento da pele e/ou mucosas - urticaria, eritema ou prurido generalizado; edema dos
labios, da lingua ou da Uvula

b. Compromisso respiratério - dispneia, sibilancia / broncospasmo, estridor, diminuicdo do
DEMI/PEF, hipoxemia

c. Hipotensdo ou sintomas associados - ex. hipotonia [colapso], sincope, incontinéncia
d. Sintomas gastrintestinais subitos - c6lica abdominal, vomitos

Hipotensdo apos exposicdo a um alergénio conhecido para aquele doente (minutos a algumas
horas):

a. Lactentes e criancgas: PA sistélica reduzida (especifica para a idade) ou diminuicdo da PA sistélica
superior a 30%*

b. Adultos: PA sistélica inferior a 90mmHg ou diminuicdo do valor basal do doente superior a 30%

DEMI - débito expiratério maximo instantaneo; PA - pressdo arterial
* PA sistolica diminuida para criancas é definida como:

<1 ano idade - inferior a 70mmHg / 1-10 anos - inferior a [70mmHg + (2x idade)] / 11 - 17 anos - inferior a 90mmHg
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Quadro Il. Desencadeantes de anafilaxia por mecanismo envolvido (alguns agentes podem
relacionar-se com varios mecanismos)

Mecanismo imunolégico (mediado por IgE)

- Alimentos: leite, ovo, peixe, amendoim, frutos secos, crustaceos, sésamo, aditivos (sulfitos,
glutamato de sédio, papaina, corantes e contaminantes)

- Medicamentos: antibiéticos betalactamicos, anti-inflamatérios ndo esteroides, anestésicos,
miorrelaxantes, alérgenos (imunoterapia especifica)

- Venenos de insetos: himendpteros (abelha, vespa)

- Latex

- Alergénios ocupacionais

- Fluido seminal

- Alergénios inalantes: cavalo, hamster, p6lenes

- Meios de contraste radiolégico

Mecanismo imunoldgico (ndo mediado por IgE)

- Dextranos

- Terapéuticas biolégicas: omalizumab, infliximab, cetuximab, vacinas, hormonas
- Meios de contraste radioldgico

Mecanismos ndo imunoldgicos

- Agentes fisicos: frio, calor, radiacao solar / UV, exercicio

- Etanol

- Medicamentos: opiaceos

Andfilaxia idiopdtica

- Considerar a hipotese da existéncia de alergénio oculto ou nado identificado

- Considerar a possibilidade do diagnéstico de mastocitose
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Quadro lll. Sintomas e sinais de anafilaxia

Eritema, prurido, urticaria, angioedema, exantema morbiliforme,
erecdo pilosa

Prurido, eritema e edema peri-orbitarios, eritema conjuntival,
Pele e mucosa lacrimejo

Prurido labial, da lingua, palato ou do canal auditivo externo; edema
dos labios, lingua e Uvula

Prurido palmar, plantar e dos genitais (patognomonico)

Prurido ou congestdo nasal, rinorreia, espirros

Prurido e aperto da orofaringe, disfonia, estridor ou tosse seca
Respiratoérios Taquipneia, dificuldade respiratéria, constricdo toracica, sibilancia,
diminuicdo do DEMI/PEF

Cianose, paragem respiratéria

Gastrintestinais Dor abdominal, nduseas, vomitos, diarreia, disfagia

Dor retrosternal, taquicardia, bradicardia, outras arritmias,
palpitacBes

Hipotensao, lipotimia, choque

Paragem cardiaca

Cardiovasculares

Agitacdo, altera¢des do comportamento, sensa¢dao de morte iminente,

Sistema Nervoso Central - . . , .
alteracdes mentais, tonturas, confusao, visao em tunel, cefaleia.

Sabor metalico, hemorragia uterina, perda de controlo dos

Outros ,
esfincteres.

DEMI - Débito expiratério, maximo instantaneo (Peak expiratory flow - PEF, acrénimo internacional).
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Quadro IV. Diagnéstico diferencial de anafilaxia
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Sindromes associados a flushing
Sindrome carcinoide
Peri ou pés-menopausa
Ingestao alcool
Carcinoma medular da tiroide

Excesso endégeno de histamina
Mastocitose sistémica
Leucemia de basofilos
Leucemia promielocitica aguda
Quisto hidatico

Doencas respiratdrias e cardiovasculares agudas
Asma em agudizacao
Embolia pulmonar aguda
Enfarto agudo do miocardio
Laringospasmo

Urticaria / angioedema
Urticaria espontanea
Angioedema hereditario
Angioedema adquirido

Sindromes neurolégicos
Epilepsia
Acidente vascular cerebral

Doencas nado organicas
Ataque de péanico
Disfuncdo das cordas vocais
Globo histérico
Sindrome de Munchausen

Miscelanea
Reac¢do vasovagal
Aspiracdo de corpo estranho
Sindrome oral alérgica
Reacdo a sulfitos / glutamato monossédico
Feocromocitoma
Outras causas de choque
(hipovolémico, cardiogénico,...)
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Quadro V. Classificacao da anafilaxia por graus de gravidade

Classificacao Pele Aparelho
Gastro-
intestinal
Ligeira Prurido Prurido
generalizado, | orofaringeo,
flushing, edema labial,
urticaria, sensacao de

angioedema opressao
orofaringea,
nauseas, dor
abdominal ligeira

Moderada Sintomas Sintomas
anteriores anteriores +
Dor abdominal
intensa, diarreia,
vomitos
recorrentes

Grave Sintomas Sintomas
anteriores anteriores +
Perda de
controlo de
esfincteres
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Aparelho
Respiratorio

Rinite,
sensacdo de
opressao na
garganta,
broncospasmo
ligeiro

Sintomas
anteriores +
Disfonia, tosse
laringea,
estridor,
dispneia,
broncospasmo
moderado

Sintomas
anteriores +
Cianose, satO2
<92%, paragem
respiratoria
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Aparelho Sistema
Cardio- Neurolégico
vascular

Taquicardia | Ansiedade,
alteracao do

nivel de

atividade
Sintomas Sensacao de
anteriores lipotimia

Hipotensdo, | Confusao,
choque, perda de
disritmia, consciéncia
bradicardia

grave,

paragem

cardiaca
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desde
1899

Direcao-Geral da Satde

Anexo Il - Figuras

Figura I. Mecanismos indutores de anafilaxia

NORMA |

da Direcdo-Geral da Saude

} }

Anafilaxia

Imunoldgica Idiopatica  N&o-imunoldgica

radiacéo UV,
exercicio, ...

Mediada por Nao
IgE mediada por IgE
Alimentos, Dextranos,
farmacos, meios radiocontraste,
venenos,... farmacos, ...

'

Outros

Farmacos,
etanol, ...

Norma n° 014/2012 de 16/12/2012 atualizada a 18/12/2014
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