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IMAGENES EN PEDIATRIA

Recuerde el angioedema inducido por bradicinina:

una imagen inolvidable
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Remember bradykinin-induced angioedema — an unforgettable image
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Nifo de 4 anos ingresado en el servicio de urgencias (SU)
a causa de inflamacion facial exuberante con empeora-
miento progresivo de mas de 24 horas de duracién. Habia
sido evaluado previamente en otro SU y recibi6 antihista-
minicos y corticoides orales, sin experimentar mejoria. En
la observacion se objetivo edema pronunciado en los par-
pados, labios y nariz (fig. 1). Ante la sospecha elevada de
angioedema inducido por bradicinina, se administré inhibi-
dor de C1 (C1-INH) por via intravenosa (i.v.) (dos veces),
acido aminocaproico i.v. e icatibant subcutaneo (dos veces)
debido a la falta de respuesta. La revision del historial
médico reveld un diagnodstico previo de angioedema por defi-
ciencia de C1-INH a raiz de varios episodios de inflamacion
de los pies. En unas horas se observd una mejoria lenta
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pero progresiva (fig. 2). Actualmente el paciente recibe tra-
tamiento profilactico con acido tranexamico e icatibant a
demanda.

La deficiencia de C1-INH y el angioedema son enferme-
dades potencialmente mortales caracterizadas por edema
cutaneo o de mucosas que afecta principalmente a la piel,
el aparato digestivo y las vias aéreas superiores'. El trata-
miento precoz reduce la duracion del ataque, por lo que es
crucial identificar a los pacientes que pueden beneficiarse
de él (fig. 3)'. En el caso presentado, el retraso en la ini-
ciacion del tratamiento adecuado podria explicar el retraso
en la respuesta, lo que pone de relieve la importancia de
reconocer y tratar el angioedema para prevenir la morbi-
mortalidad asociada.
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Figura 1  Presentacion inicial en el servicio de urgencias durante la fase de empeoramiento.

Figura 2 Observacion al alta, tras la administracion de inhibidor de C1 i.v., acido aminocaproico i.v. e icatibant subcutaneo.
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i i Pruebas de laboratorio
caso de: : « Cuantificacién de niveles séricos de C1-INH, funcién de C1-INHy
1. Inflamacién mucocuténea recurrente en cualquier | C4 (en caso de resultados indicativos de HAE-1/2, repetir en plazo
localizacién ~ (principalmente cara, extremidades, | de 1a 3 meses para confirmar)
genitales, mucosa intestinal, orofaringe o laringe), sin
urticaria, y en ausencia de otra causa Tratamiento agudo para todos los tipos de HAE:

2. Angioedema hereditario en pariente de primer grado | Tratamiento de primera linea
« lIcatibant (repetir a las 6 horas en caso de mala respuesta) o C1-

por icini en|

Angioed inducido por br distil tipos INH (en caso de HAE 1/2)
1. AEH tipo 1: con deficiencia de C1-INH Tratamiento de segunda linea (antifibrinoliticos)
2. AEH tipo 2: con disfuncion de C1-INH + Acido tranexamico (mayores de 12 meses) o 4cido E-aminocaproico

3. AEH-nC1-INH: AEH con niveles normales de C1-

No se deben utilizar corticosteroides, antihistaminicos o epinefrina,
INH, asociado a 6 mutaciones distintas*

ya que no son eficaces

El pdC1-INH esta recomendado para la profilaxis de primera y segunda
linea en pediatria. Se recomienda profilaxis a corto plazo antes de
procedimientos médicos, quirdrgicos o dentales u otros eventos
desencadenantes de ataques. Individualizar la profilaxis a largo plazo:
primera linea, pdC1-INH; segunda linea, antifibrinoliticos.

C1-INH, inhibidor de C1; AEH-1/2, angioedema hereditario tipo 1/2; pdC1-INH, inhibidor de la C1 esterasa derivado de plasma. Valores de referencia: nivel de C1-INH
(17.4-24.4 mg/dL), funcion de C1-INH (70%-130%) y C4(6-96 mg/dL). Dosil para agudo: icatibant aneo 10 mg (peso: 12-25 kg), 15 mg (26-40 kg),
20 mg (41-50 kg), 25 mg (51-65 kg) y 30 mg(> 65 kg), C1 -INH intravenoso (IV) 20 Urkg; 4cido tranexamico IV 7-10 mg/kg; 4cido e-aminocaproico IV 100 mglkg.
*Mutaciones en el gen del factor XIl gene (HAE-FXII), gen de la angiopoietina-1 (HAE-ANGPT?), gen del plasminigeno (HAE-PLG), gen del cininégeno 1 (HAE-KNGT), gen
de la mioferlina (HAE- MYOF), y gen de la heparan sulfato glucosaminil 3-O-sulfotransferasa 6 (HAE-HS3ST).

(Referencias1y 3)

Tratamiento urgente en caso de:

1. Inflamacion de la laringe, cara o cuello
2. Ataques abdominales

3. Ataques debilitantes

Figura 3 Manejo de pacientes con angioedema hereditario.
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