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Introducao / Descricdao do Caso

O Angioedema hereditario (AEH) é uma causa rara de angioedema recorrente, resultante de um defeito a nivel do gene
que codifica o inibidor da C1 esterase (C1 -INH). O diagnéstico, estabelecido com base no quadro clinico, estudo do
complemento e histéria familiar, é de importancia fundamental considerando que o AEH é potencialmente fatal e exige
uma terapéutica especifica, ndo tendo os anti-histaminicos e corticoides qualquer beneficio no tratamento desta
entidade.

Crianca do sexo feminino referenciada aos 7 anos a consulta de pediatria por episédios de angioedema recorrente desde
os 2 anos. O estudo efetuado permitiu o diagndstico de AEH e motivou o rastreio e subsequente diagnostico desta
patologia no pai e no irmdo. Dada a periodicidade mensal das crises, iniciou terapéutica profilatica com antifibrinolitico,
posteriormente alterado para um androgénio, com controlo parcial dos sintomas. Aos 12 anos emigrou para os EUA,
sendo esta alterada para concentrado de C1-INH, com um controlo praticamente total dos sintomas. Aos 17 anos
regressou a Portugal e esteve sem terapéutica profilatica durante 2 meses, periodo no qual apresentou cerca de 6 crises
autolimitadas, até retomar o seguimento e tratamento com antifibrinolitico.

Comentarios / Conclusoes

O AEH é uma patologia rara mas potencialmente fatal, pelo que o seu diagndstico atempado é fulcral para a instituicdo
de uma terapéutica adequada. Para além do tratamento de crise aguda, pode ser necessario tratamento profilatico de
longa duracéo se crises agudas com periodicidade mensal ou crise grave. No caso descrito houve esta necessidade, sendo
que a mudanca de pais se acompanhou de alteracdo terapéutica, uma vez que esta é condicionada ndo sé pela clinica,
mas também pelos protocolos dos diferentes paises.
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