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Resumo: INTRODUCAO: Angioedema Hereditario (AEH) é uma doenca caracterizada por episodios
recorrentes de edema subcutaneo/submucoso, que pode causar dor abdominal e obstrucéo de vias
aéreas. AEH ocorre por alteragbes no inibidor de Cl esterase (C1-INH): quantitativas
(corresponde a 80-85% dos casos) ou funcionais (niveis normais ou elevados de C1-INH). AEH
com avaliacdo qualitativa e quantitativa normal do C1-INH pode estar associado a mutagdes no
gene que codifica o fator X1l da coagulaciio ou ser de origem desconhecida. DESCRICAO:
paciente masculino, 10 anos de idade, com episddios recorrentes de angioedema em face e
extremidades, com duracéo de 2 a 3 dias, sem urticaria, sem melhora com anti-histaminicos ou
corticoide sistémico. Sem historia familiar de angioedema. Investigagcdo laboratorial revelando
valores normais de C3, C4, Clg e C1-INH (andlise quantitativa e qualitativa), foi aventada a
hipétese de AEH com C1-INH normal. Iniciada profilaxia com é&cido tranexamico. O paciente
evoluiu com reducdo da frequéncia e gravidade dos episddios. Pesguisa de mutagdes em
SERPING 1 foi negativa. Aguarda a pesguisa de mutacdo genética do fator XII.
COMENTARIOS: Apesar de raro, AEH deve ser sesmpre cogitado em pacientes com angioedema
recorrente sem urticaria, ainda que haja avaliacdo laboratorial normal de C4 e C1-INH. A
instituicBo de medicacdo profilatica, mesmo antes da confirmagdo de mutacfes, possibilita
melhora da qualidade de vida e diminuicdo de episddios graves, enquanto se prossegue com a
investigacdo diagnostica.
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