Angioedema Hereditario (AEH): um relato de caso
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INTRODUCAO: Angioedema Hereditario (AEH) é uma doenca resultante de distdrbios nos
sistemas complemento, da coagulacao e calicreina-bradicinina, relativamente rara,
decorrente de mutacdes genéticas que determinam deficiéncia quantitativa ou qualitativa do
inibidor de C1 esterase (C1-INH) com niveis plasmaticos reduzidos em 5% - 30% do valor
referencial. O quadro clinico é caracterizado por crises de edema recorrentes sem urticaria
e prurido, acomete a pele e mucosas e podem ser espontaneas ou desencadeadas por uso
de anticoncepcional oral, por exemplo. OBJETIVOS: Relatar um caso de uma paciente
acometida por AEH, com crises recorrentes de angioedema. METODOS: Relato de caso
retrospectivo observacional sobre uma paciente em acompanhamento no ambulatério de
Alergologia. RESULTADOS: T. M. M., feminino, 17 anos, chega ao ambulatério relatando
edema facial e nas maos associado a desconforto respiratério ha 8 dias, episédios que
frequentemente se repetiam nos ultimos 2 anos. Relatou histéria familiar de tias biolégicas
com crises de edema. Ao exame fisico ndo apresentava alteracdes. Para investigacao
foram solicitados exames laboratoriais, destacando a medic¢ao do Inibidor c1-esterase: 5,1
mg/dl (VR 15-35) e do CH50: 21 U/ml (VR 60-144). Com base nas queixas e exames, foi
diagnosticada com_AEH, iniciou tratamento com oxandrolona 50mg 1x/dia e plasma fresco
congelado (PFC). Apresentou quatro crises graves desde o inicio do acompanhamento
ambulatorial associado a desconforto respiratério, sendo medicada com PFC, apresentando
melhora clinica. Foi orientada a cessar uso de anticoncepcional oral combinado e foi
prescrito danazol 100mg 2x/dia, mas a paciente utilizava a medicacao de forma irregular.
Foi prescrito icatibant 30mg 1 ampola para as crises, porém a paciente ndo teve acesso ao
medicamento. Posteriormente, paciente apresentou grave crise de edema em face e
desconforto respiratério, sem alteracdo do quadro clinico, ap6s o uso de 5 unidades de
PFC, e evoluiu a 6bito. CONCLUSOES: AEH é uma doenca pouco diagnosticada. Sabe-se
que pacientes nao tratados possuem risco de 30% de irem a 6bito por edema de laringe. O
uso irregular de danazol e a falta de acesso ao icatibant contribuiram para o
desencadeamento das crises de angioedema, sendo de extrema importancia a orientacédo
sobre o uso correto da terapéutica e do curso do AEH.



