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LOCALIZADA
TRANSITORIA
ASIMETRICA

NO PRURIGINOSA

INFLAMACION
SC/SM

ANGIOEDEMA

EMERGENCIA
MEDICA
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Clasificacion del angioedema

Mediado por mastocitos
con habones urticarianos

Mediados por bradiquinina
sin habones urticarianos

C Allergy Asthma Rep (2017) 17:60




Epidemiologia

* 153 25 % de la poblacionen algun momento
de su vida presenta angioedemay urticaria

= Angioedema hereditario de 1--50000
habitantes-(rango de 1—150000)

C Allergy Asthma Rep (2017) 17:60




Edemay Urticaria

Alimentos

NN [V -4l edicamentos

Picaduras de
himenopteros

Farkas H. Allergy 2017; 72: 300-313




Angioedema hereditario

v' Esunarara enfermedad, autosomica
dominante, causada por mutaciones en el
gen del Ca Inhibidor.

EDEMAS RECURRENTES y
AUTOLIMITADOS

Farkas H. Allergy 2017; 72: 300-313




ANGIOEDEMA HEREDITARIO.
FISIOPATOLOGIA.
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CLASIFICACION

TI PO I I Cualitativo 15%

inh. C1 norma
TIPO III B

normal

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313




MANIFESTACIONES
CLINICAS

Edemas en cara, boca,extremidades, erite
tema gralizado, sin prurito.

Dolor abdominal, nauseas, vomitos
diarrea, abdomen agudo.

Ronquera, disnea, disfagia, edema
laringeo, edema de Uvula.

Cerebro, articulaciones, musculos,
corazon, tracto urinario.

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313













Angioedema Hereditario

v" Laedad deinicio promedio es de 10 anos( 4 a
18 anos)

v Eltiempo entre inicio de los sintomas y el
diagnostico es de 8,5 anos-

v" Alos 13 anos, el 66% de los pacientes
presentaron todos los sintomas.

v" Un 25% de los pacientes presentan una
erupcion eritematosa en todo el cuerpo

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313




Angioedema hereditario

Ataques inesperados.
Afectan gravemente su calidad de vida

La aparicion temprana de los sintomas
puede predecir una evolucion mas severa.

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313




Sintomas de alarma

v Edemas espontaneos en manos, brazos,
pies,piernas, cara, o genitales sin explicacion-

v" Colicos abdominales muy dolorosos,
recurrentes, sin diagnostico.

v Edema de glotis sin explicacion.
v Falta de respuesta al tratamiento habitual.




FACTORES
DESENCADENANTES

v Enlos ninos, la mayoria de los ataques
ocurren sin un desencadenante claro

v Infecciones.

v" Traumatismos

v Procedimientos odontoldgicos o
quirurgicos.

v" Embarazo, menstruacion, anticoncepcion.

v’ Stress.

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313




Caracteristicas del Angioedema

Velocidad de inicio
Evolucion natural de la crisis
Respuesta al tratamiento indicado.

Relacionado o no con la urticaria
Ubicacion
Factores desencadenantes

Edad al inicio

v
v
v
v
v
v
v
v

Antecedentes
familiares

N

Antecedentes farmacoldgicos




Diagnostico
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Diagnostico de AEH en menores
de 1 ano-

_os niveles de C4 son bajos normalmente en
pacientes sanos-

_os niveles de c1inh son normales en pacientes
sanos-Niveles antigenicos y funcionales.

Repetir los valores después del ano.

Diagnostico final requiere 2 resultados positivos
despues del ano de edad.

3H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-31



Reaciones alergicas, aspiracion de cuerpo extrano epiglotitis
aguda

Apendicitis agua, malrotacion y torsion intestinal

Urticaria

Torsion ovarica o testicular, ruptura quiste foicular ovarica







TRATAMIENTO

Concentrado Ca inhib.
Icatibant

Fase Ag Ud a Plasma fco. congelado

Conc Ca inhib
Antifibrinoliticos
Androgenos atenuados

Corto plazo

| Conc Ca inhib
La rgo plazo Andrégenos atenuados

Antifibrinoliticosc

H. Farkas et al, Allergy 2017; 72: 300-313
Barmettler S. Allergy Asthma Proc.2019;40:7-13




TRATAMIENTO ANGIOEDEMA AGUDO

Evitar desencadenantes
Concentrado inhibidor, Berinert P

Icatibant, antagonista competitivo del
receptor de la bradiquinina de tipo 2-

Plasma fresco congelado

No responde a tratamientos convencionales.

Barmettler S. Allergy Asthma
Proc.2019;40:7-13




ICATIBANT-FIRAZYR

CONSERVACION DE 2 A 25 GRADOS
VIA SUBCUTANEA

SIN EFECTOS ADVERSOS, SALVO LOCALES

MAYORES DE 2 ANOS
PRESENTACION: 30 MG/3 ML

REPETIR ALAS 6 HORAS




CONCENTRADO (1
INHIBIDOR

v Intravenoso

v"Inicio efecto: 30 minutos.

v Duracion efecto: 3 a 5 dias.

v Remision completa: 24 horas.




Tratamiento

» |dentificar al paciente.

» Disponer del medicamento.( 2 dosis)

» Educar al paciente y contactos para realizar
un tratamiento adecuado-

» Tecnica de tratamiento, capacitar a los
pacientes y familiares-

» Informar a cuidadores y docentes-

Barmettler S. Allergy Asthma
Proc.2019;40:7-13




CONSIDERACIONES FINALES

No es una enfermedad alergica.
Hay errores de diagnostico.

_os sintomas aparecen a temprana edad.

-30 % pacientes no tienen antecedentes
familiares.

-Facil diagnostico.




Muchas gracias!










Angioedema Hereditario

Trastorno genetico raro caracterizado por episodios
impredecibles de inflamacion que pueden durar
varios dias.

Generalmente se debe a niveles y/o funcionamiento
anormales de la proteina inhibidora cz-

La bradiquinina es el mediador responsable de los
sintomas.

Se asocia a morbilidad y mortalidad significativa.

La severidad y la frecuencia de las crisis varia segun
el paciente-







Farmacos.
Mecanismo de accion

La sintesis hepatica

l AMEITEGEmEE T— l de Cz-inhibidor.

|la accion de la plas
mina.

l Antifibrinoliticos el l

l Coml il l Restituye el déficit de

Ca-inhibidor.




Il CONSENSO
Tratamiento Preventivo Corto

Ca inhibidor concentrado 20 u/kg, 1 hora
antes del procedimiento.

Danazol, 2,5 a 10 mg/kg/d, 5 dias antes, y

2 a 5 dias posteriores del procedimiento.

Tener siempre disponible, c1 inhibidor y/o
lcatibant.

ANGIOEDEMA HEREDITARIO.GUIA DE TRATAMIENTO
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MEDICINA, 2012, VOL 72, n2, PP 119--123




SITUACIONES ESPECIALES
Embarazo y parto

Conc Ca- |nh|b|dor

Anticoncepcion ,evitar estrogenos, de elec-

cion, ACO con progestagenos o metodos

de barrera.
/N

Allergy 2008: 63: 735-741




SOSPECHA DE AEH

Angioedema recurrente mayor a 24 hs.
NO pruriginoso.
Dolor y ardor.

No responde al tratamiento.
Sin urticaria.

Dolor abdominal recurrente.
Historia familiar o no.

C4 bajo.

British Society for Immunology 2005, 139: 379-394




Tratamiento preventivo, prolongado, del
ataque agudo.

Definicion cuantitativa, 24 dias de incapacidad
por ano, o 12 ataques por ano.

ANGIOEDEMA HEREDITARIO.GUIA DE TRATAMIENTO,
MEDICINA, 2012, VOL 72, n2, PP 119--123




ANGIOEDEMA HEREDITARIO
DEFINICION

Es una seria e infrecuente patologia de origen genético,
comprometiendo:

Estratos mas profundos de la dermis.
Tejido celular subcutaneo.
Mucosas.

EDEMAS RECURRENTES

1 1 1 1

V. Respi

Cara Manos : . ]
! intestino  ratoria.

labios pies

J. Allergy Clin Immunol 2004, 114, 629-37




[ DIAGNOSTICO

INHC1 INH C1
nivel funcion

Hereditario
tipo 1

Hereditario
tipo 2

Adquirido
tipo 1

Adquirido
tipo 2
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