ANGIOEDEMA HEREDITARIO (AEH)

Informacgdes essenciais sobre uma condi¢ao rara que
exige diagnostico correto e manejo adequado

? O que é o angioedema hereditario (AEH)?

OAEHéumadoengagenéticarara, caracterizada porepisddiosrecorrentes deinchago (angioedema)
que podem acometer diferentes partes do corpo, como pele, mucosas e 6rgaos internos. Esses
episddios s3o causados pela deficiéncia ou disfungdo do inibidor de C1-esterase (C1-INH), uma
proteina importante no controle da inflamagao e da permeabilidade dos vasos sanguineos!’

Ao contrario de outros tipos de angioedema, o AEH nao esta relacionado a alergias e, portanto,
nao responde aos tratamentos tradicionais com antialérgicos, corticoides ou adrenalina. Trata-se
de uma condigao hereditaria; ou seja, pode ser transmitida de pais para filhos, embora em alguns
Cas0s possa ocorrer uma mutagdo espontanea sem historico familiar prévio.'?

Os episodios de inchaco no AEH sao imprevisiveis, variam em intensidade e podem durar de dois
a cinco dias. A gravidade dos ataques pode ser diferente em cada paciente e até mesmo variar a0
longo da vida da mesma pessoa.'?

Q\ Quais sao os principais sinais, sintomas e prodomos do AEH?

Os epistdios de AEH se manifestam como inchagos profundos, localizados em diferentes partes
do corpo, que evoluem sem coceira (prurido) e sem urticaria. Um aspecto importante & que esses
edemas ndo melhoram com medicamentos comuns usados em alergias!

Além disso, é possivel identificar prodomos como formigamento ou ardéncia na regido onde o
inchaco vai se instalar, vermelhiddo localizada, endurecimento da pele e fadiga/mal-estar. Reco-
nhecer esses sinais de alerta pode ser crucial para que 0s pacientes se preparem e busquem ajuda
rapidamente 34

Principais locais afetados e sintomas associados

- Edema de face, labios, olhos e extremidades!’

- Edema abdominal.’

Adaptada de Haehn et al,, 2019

Como é feito o diagnéstico do AEH e sua importancia

O diagnostico do AEH é baseado na histaria clinica detalhada, incluindo os sintomas, a recorréncia
dos episodios e o histoérico familiar, além da realizagdo de exames laboratoriais especificos. Os
principais exames sao:’

- Dosagem de C4 (complemento): geralmente baixo durante os ataques e mesmo fora deles.

- Dosagem quantitativa e funcional do inibidor de C1-esterase (C1-INH): pode demonstrar
deficiéncia ou disfuncao da proteina.

Em alguns casos, exames genéticos podem ser indicados para confirmar a mutagao no gene res-
ponsavel pelo AEH!

|dentificar a doenga precocemente é essencial para reduzir o nUmero e a gravidade dos episo-
dios, prevenir complicacdes graves e hospitalizagbes desnecessarias, e melhorar a qualidade de
vida dos pacientes e familiares. Um diagnostico preciso garante o acesso ao tratamento correto e
orientacdes especificas para 0 manejo das crises, evitando tratamentos inadequados que podem
colocar a vida do paciente em risco!!

O que fazer em caso de crise? Como manejar o paciente nos
servicos de saude?

O manejo de uma crise de AEH é diferente do tratamento de quadros alérgicos. Reconhecer essa
diferenca € fundamental para oferecer o cuidado correto e evitar agravamentos. Algumas reco-
mendacgBes importantes:'?

O - Nao utilizar antialérgicos, corticoides ou adrenalina como primeira linha de tratamento,
pois ndo sao eficazes no controle das crises de AEH.

y - Se o paciente possuir medicagao especifica prescrita para AEH, administrar conforme
orientagdo meédica.

- Emcasos de edema de laringe, garantir via aérea imediatamente, e encaminhar o paciente
para atendimento especializado com urgéncia.

Realizar exames laboratoriais para investigacdo, se ainda ndo houver diagndstico
confirmado.

- Encaminhar o paciente para acompanhamento com médico especialista em imunologia
clinica ou alergia.
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Por que é importante reconhecer e diagnosticar o AEH?

O AEH é uma doenca que pode colocar a vida em risco se nao for corretamente identificada e
tratada, especialmente nos casos de inchago que afetam a garganta e as vias respiratorias.! O
diagnostico precoce permite:*?

« Reduzir o nimero e a gravidade dos episodios.
- Prevenir complicagdes graves e hospitalizagGes desnecessarias.
- Melhorar a qualidade de vida dos pacientes e familiares.

- Garantir o acesso ao tratamento correto e orientagdes especificas para o manejo das
crises.

Se vocé suspeita de AEH ou conhece alguém com sintomas semelhantes, procure um especia-
lista em imunologia clinica ou alergia. O diagnostico correto pode salvar vidas!’
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