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Angioedema hereditario
de presentación exclusiva
abdominal: ¿actitud
terapéutica a seguir?

Sr. Editor:

El angioedema hereditario es una rara enfermedad autosómi-

ca dominante (cromosoma 11) con penetrancia variable1-6. Está

causada por el déficit o disfunción del C1-INH, lo cual desenca-

dena la activación de las cascadas de las cininas, fibrinólisis, coa-

gulación y del complemento, formándose moléculas vasoactivas

causantes del angioedema2-6.

El síndrome fue descrito inicialmente por Milton (1876), y

Quincke lo dio a conocer en 1882; Osler describió su asociación

familiar y hereditaria en 1888, y Donaldson y Evans en 1963

identificaron la alteración bioquímica responsable1,3,4,7.

La prevalencia de esta enfermedad se estima en 1:10-150.000

habitantes, según distintas series. El 50 % de los pacientes se

mantienen asintomáticos a los 7 años de vida3,4,8. Existen tres

formas clínicas: tipo I (85%), defecto de síntesis; tipo II (15%),

síntesis de proteína disfuncional, y tipo III, ligada al X con can-

tidades normales de C1-INH cuantitativa y cualitativamente5.

Su manifestación clínica se caracteriza por brotes recidivantes

y autolimitados de edema no inflamatorio subcutáneo o sub-

mucoso –sin prurito– que afectan en general a un único órgano

a la vez1,2,5-7. Cuando afecta de forma preferente al tracto gas-

trointestinal, puede simular un abdomen agudo, pero sin fiebre

ni rigidez abdominal, asociándose hemoconcentración y leuco-

citosis1.
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Los brotes pueden estar desencadenados por diversas cau-

sas, entre las que destacan traumatismos, infecciones, alteracio-

nes emocionales, cirugía y anovulatorios, entre otros, debiendo

tener en cuenta un empeoramiento premenstrual2,3,7,9.

Se presenta el caso de una niña, previamente asintomática, diag-

nosticada de déficit de C1-INH a raíz de un estudio en rama mater-

na familiar en la que hay 4 familiares afectados, madre, hermano y

sobrina y abuelo maternos, todos ellos diagnosticados y con sínto-

mas tanto cutáneos como viscerales, salvo la sobrina materna en la

que las crisis eran abdominales, habiéndose iniciado estas coinci-

diendo con la menarquia; así mismo, la bisabuela materna solía

presentar dolores abdominales frecuentes (fig. 1). El cuadro se ma-

nifestó con crisis exclusivamente abdominales, en apariencia de-

sencadenadas por procesos infecciosos, y precisó tres ingresos hos-

pitalarios, a los 4 años y 6 meses, 5 años y 6 meses y 6 años y

2 meses. Cada uno de los episodios se inicia como un cuadro de

abdominalgia brusca e intensa que se relacionaba con vómitos de

repetición y postración. En todos los casos se pudo confirmar de

forma clínica la presencia de cuadros infecciosos otorrinolaringoló-

gicos. Estuvo afebril y la exploración abdominal no delataba signos

de peritonismo, realizándose en dos ocasiones ecografías abdomi-

nales que mostraron asas intestinales edematosas y líquido libre pe-

ritoneal. Las analítica de urgencia demostraba leucocitosis, hemo-

concentración con elevación de la hemoglobina y hematocrito y

proteína C reactiva (PCR) dentro de los límites de la normalidad. En

su primer ingreso se observaba un C3 normal, C4 disminuido y una

actividad del C1-INH del 65%, compatible con angioedema heredi-

tario tipo I. Su primer ingreso se trata con ácido tranexámico intra-

venoso, asociado a dexclorfeniramina; la segunda ocasión con el

factor C1-INH y en el último episodio se inició tratamiento con me-

tamizol rectal y, posteriormente, C1-INH intravenoso, junto dexclor-

feniramina y metilprednisolona; se asoció soporte hidroelectrolítico

intravenoso en todas las ocasiones. Los tres brotes cedieron dentro

de las 24 h posteriores a su ingreso.

Las formas de presentación del angioedema hereditario abdo-

minales puras son de muy difícil diagnóstico, salvo que existan

antecedentes familiares similares1,9. Ante un cuadro sugestivo ha

de cuantificarse el C4 y, si está bajo, cuantificar el C1-INH, si

está disminuido confirma el diagnóstico y si es normal ha de

medirse su capacidad funcional2,5,6,8,10. En cuanto al tratamiento,

la adrenalina, los corticoides y los antihistamínicos no resultan

eficaces en su tratamiento2,3,5, y ante un brote agudo se utiliza-

rán medidas de soporte. Sólo se administra tratamiento si hay un

compromiso de zonas vitales o si es incapacitante, siendo el úni-

co tratamiento eficaz el factor C1-INH. En brote agudo intestinal

hay que seguir la evolución, administrar analgésicos y narcóticos

si fuese necesario, reponer líquidos intravenosos si hay vómitos

o diarrea importante y hacer una valoración de manera cuida-

dosa antes de realizar cirugía; ante la duda razonable con una

emergencia quirúrgica, la administración de concentrado de

C1-INH resuelve el cuadro si el angioedema hereditario fuese la

causa1,3-7,8.

En la mayoría de los pacientes pediátricos con crisis abdo-

minales moderadas poco frecuentes y sin compromiso vital es

suficiente el tratamiento sintomático de las crisis sin precisar pro-

filaxis a largo plazo con anabolizanes esteroides o antifibrinolí-

ticos2,5.
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Figura 1. Árbol genealógico.
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