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RESUMO

INTRODUCAO: Angioedema Hereditario (AEH) é uma doenca rara autossdmica
dominante, que cursa com produgdo excessiva local de bradicinina, gerando
edemas no tecido subcutaneo e mucosas de 6rgaos, associado a dores abdominais
e potencial fatalidade quando acomete as vias aéreas. OBJETIVO: Apresentar e
discutir caso clinico, ressaltando a importancia do manejo correto do angioedema
hereditario na clinica e nas emergéncias, a fim de evitar intervengdes invasivas
prescindiveis e prognésticos fatais. METODOS: Trata-se de um relato de caso, cuja
paciente do sexo feminino, 28 anos, com inicio de sintomas na 22 década de vida e
diagndstico aos 21 anos de idade. Inicialmente sem necessidade de profilaxia. Piora
importante entre 2012-2016, com crises frequentes de edema da face e abdominal.
Iniciado danazol, sem resposta adequada. Foi entubada 8 vezes, até a realizagédo
de traqueostomia em 2015. Em junho/2017, apresentou colelitiase e pancreatite
biliar, recebendo analgesia (dolantina, morfina, analgésicos comuns), aguardando
colecistectomia realizada em ago/2017. Evoluiu com dependéncia de opidide apds o
quadro. Atualmente, paciente tem disponivel inibidor de C1 concentrado e
Icatibanto. Foi submetida a implantagdo de cateter totalmente implantavel para
receber o inibidor de C1. Recebe Cinryze de 3/3 dias. Tem manutencgao de crises de
dor abdominal e edemas faciais. Em uso de: sertralina, clonazepam, analgésicos,
metadona, Cinryze 3/3 dias, firazyr ou cinryze nas crises. RESULTADOS: O
conhecimento sobre a fisiopatologia e 0 acesso ao diagnéstico do AEH permitiu a
elaboracao de diferentes drogas para o tratamento da doenga, como o inibidor de
C1 derivado do plasma. Entretanto, o diagnéstico tardio, o desconhecimento do
manejo clinico por parte de profissionais nas emergéncias e o carater imprevisivel
das crises ainda influenciam a morbidade e a mortalidade da doenga em 52% dos
pacientes. Diferente do AE histaminérgico, o AEH nédo responde a adrenalina, anti-
histaminicos e corticosteroides. No relato apresentado, o conhecimento sobre os
mecanismos, as caracteristicas clinicas e as respostas aos farmacos, faz com que
se suspeite de outras vias de ativagao da doenga ou que se investigue causas do
descontrole, para oferecer melhor qualidade de vida a paciente e evitar
procedimentos invasivos, como a traqueostomia e a implantagdo de cateter para
recebimento de medicacdo. CONCLUSAO: Diante do exposto, ressalta-se a
importancia do conhecimento médico e cientifico do AEH, de modo a oferecer um
melhor manejo clinico ao paciente acometido pela doenca e evitando piores
prognésticos em crises espontaneas. Ressalta-se ainda que a fisiopatologia é cada
vez mais elucidada, o que pode explicar outros mecanismos do angioedema e a
necessidade de elaboracdo de novos farmacos que trazem uma melhor resposta
aos sintomas apresentados pelos individuos acometidos que nao respondem as
medicagdes propostas.
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