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Justificativa

O angioedema hereditario (AEH) e&#769; uma doenCA com heranca autossOmica
dominante, caracterizada pela deficiéncia quantitativa ou funcional do inibidor de C1
(C1-INH). Acomete o tecido subcutdneo e a submucosa, levando a quadros
recorrentes de edema em pele, trato gastrointestinal e laringe. E uma doenca de alta
morbimortalidade, cujos sintomas iniciam-se até a adolescéncia. Apesar disso, ha
uma escassez de informagdo sobre AEH no grupo pediatrico na literatura mundial.

Objetivo(s)
Avaliar as caracteristicas clinico-laboratoriais e a terapia aplicada em pacientes
pediatricos em centros de referéncia de AEH no pais.

Método(s)

Estudo multicéntrico, observacional, retrospectivo e descritivo, aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa local (CAAE: 83143217.0.1001.0082). Foram incluidos
pacientes com idade inferior a dezoito anos e diagnéstico confirmado de AEH por
déficit de C1- INH. Os dados foram obtidos através de questiondrios preenchidos
pelos pesquisadores com base nas informagdes contidas nos prontudrios dos
pacientes.

Resultado(s)

Foram incluidos 38 pacientes no estudo, provenientes de 26 familias distintas, 14
(37%) do género feminino e 24 (63%) masculino. As idades variaram de 4 a 17 anos
(média de 10,6 anos e mediana de 11 anos). Vinte e oito pacientes apresentaram
manifestacdes clinicas de AEH (11F:17M). A média das idades do inicio dos sintomas
foi de 3,4 anos (n=28). A média das idades ao diagndstico foi de 6,7 anos nas criancas
sintomaticas (28/38) e 6,9 anos nas assintomaticas (10/38). As manifestagdes clinicas
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mais relatadas foram dor abdominal (23/28), angioedema em mdos (22/28) e em
face (20/28). Além disso, 7/28 criangas tiveram relato de edema em laringe. Os
fatores desencadeantes mais identificados foram estresse e trauma. O tratamento de
manutencdo foi necessario em 15 dos 28 pacientes sintomaticos, e 23/28 receberam
tratamento durante as crises, sendo o acido tranexamico (12/23) o mais usado.

Conclusao (Ges)

O AEH apresenta diagndstico ainda tardio no Brasil, e os recursos para tratamento da
faixa etaria pediatrica com a doenga sdo restritos. E importante que os profissionais
de saude que lidam com criangcas e adolescentes estejam aptos a reconhecer os
pacientes com sintomas de AEH precocemente. O acompanhamento especializado
com acesso a medicamentos para esta faixa etaria pode influir na evolugao e
qualidade de vida das criangas.



