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Introducao / Descricao do Caso

O Angiedema Hereditario (AEH) é uma patologia rara, autossomica dominante, de diagndstico desafiante, caracterizada
por episddios recorrentes de angioedema, podendo originar asfixia, a mais grave complicacdo. A fisiopatologia desta
doenca centra-se na excessiva producao de bradicinina por deficiéncia (tipo 1) ou disfuncéo (tipo 2) do inibidor de C1
(CTINH). No AEH tipo 3 (AHE3) ndo ha altera¢des no estudo do complemento. O tratamento é alvo de discusséo,
principalmente na profilaxia de longo prazo, pela caréncia de ensaios clinicos aplicados na populagéo pediatrica.

Descrevem-se 4 casos de AEH. [dade média do diagndstico 7 anos, tendo um sido diagnosticado no periodo neonatal,
este sem antecedentes familiares conhecidos de AEH. Todos os casos apresentavam queixas recorrentes de dor
abdominal, tendo um deles internamento prévio por angioedema apds traumatismo ligeiro. Apenas um doente tinha
medicacdo habitual (anticoncecional combinado). Em trés casos foi encontrada uma diminuicdo dos niveis de C1INH e no
outro do Fator XIl da coagulagéo. Todos foram tratados profilaticamente com anti-fibrinolitico e androgénios, com
indicacdo para concentrado de INHC1 ou antagonista do recetor da bradicinina em eventos agudos ou cirurgia dentaria.
Quando aplicavel, foi suspenso o anticoncepcional. Todos apresentaram melhoria substancial do nimero de crises,
ficando apenas um sem necessidade de medicacéo.

Comentarios / Conclusées
Apesar da controvérsia e falta de estudos comparativos na populacdo pediatrica, os tratamentos dirigidos que tém
surgido nos ultimos anos melhoraram muito a qualidade de vida destes doentes, que facilmente podem ser alvo de

confusdo diagnostica e erro na terapéutica, ndo obstante o caracter ameacador da vida dos episédios graves.
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