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El angioedema hereditario es una enfermedad de baja prevalencia, autosémica
dominante, causada por la mutacion del gen que codifica la proteina inhibidora de la
C1 esterasa activada (C1-INH). Se caracteriza por angioedema recurrente periférico,
intestinal o laringeo y puede comprometer la vida del paciente.

Se describen tres tipos: uno debido a la disminucién de la cantidad de enzima, otro
por un defecto en la funcion de la misma y el ultimo por un defecto en el gen del
factor Xl de la coagulacion.

- Nifio de 4 meses, recién nacido a
término

- Buen estado general

- Eritema marginado, de aspecto
serpiginoso, no pruriginoso
localizado en abdomen y miembros
inferiores

FALLECIDO C1 inhibidor antigénico 9 mg/dl (VN 15-35)
Componente C4 de complemento: 5 mg/dI
(VN 18-30)

AFECTADA AFECTADA
FALLECIDA A 60 ANOS

El paciente hasta el momento no requirié
tratamiento especifico

AFECTADO

El tratamiento del angioedema hereditario consiste en:

- Episodio agudo: C1 inhibidor concentrado de plasma (BERINERT-P): 20 U/kg
endovenoso o como alternativa plasma fresco tratado con solvente 2 Unidades

- Tratamiento a corto plazo (intervenciones quirurgicas, extracciones dentarias): C1
inhibidor concentrado de plasma (BERINERT-P): 20 U/kg endovenoso minutos previos al
procedimiento

- Tratamiento alternativo: anti-andrégenos atenuados y acido tranexdamico

- Contraindicados los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina

- No son utiles la adrenalina, los corticoides y los antihistaminicos
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