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Tabla 1. Clasificacion del angioedema sin habones
Angioedema sin habones

Hereditario Adquirido
C1-INH normal Déficit de C1-INH Tratamlerto | sin causa identificada
Mutacion en - - Déficit Sin h|§t_or|a Sin otra Noresponde | Responde a
Causa Mutacionen | Mutaciénen o familiar o : o )
desconocida elgen el gen PLG el gen F12 genético de Inicio >40 causade |aantihistami-| antihistami-
ANGPT] C1-INH af0s angioedema nicos nicos
Angioedema Angioedema | Angioedema
Angioedema | hereditario | Angioedema | Angioedema | Angioedema | Angioedema | Angioedema gioed gioed
L - L A o o - adquirido adquirido
hereditario | con mutacion | hereditario hereditario hereditario | adquiridocon| adquirido o S
. - - e e ) ; idiopaticono | idiopatico
de origen enelgen | conmutacion | con mutacion | con déficitde | déficitde inducido por histaminérai- | histaminerai-
desconocido ANGPT1 enelgen PLG| enelgen F12 C1-INH C1-INH IECA o g o g
(AEH-D) (Ag:;l_?]&)N- (AEH-PLG) | (AEH-FXII) |(AEH-C1-INH) | (AEA-CI1-INH) | (AEA-IECA) (AEA-InH) (AEA-IH)

IECA: inhibidores de la enzima conversora de la angiotensina; C1-INH: inhibidor de la C1 esterasa. Modificada de Cicardi M, et al.?

Elangioedema (AE) es una reaccion vascular de los tejidos dérmicos/subcutédneos o mucosos/submucosos profundos con un aumento
transitorio de la permeabilidad vascular que conduce a la tumefaccion o hinchazon de los tejidos'. En el aumento de permeabilidad vas-
cular que origina el AE estanimplicadas dos moléculas principales: la histamina(angioedema histaminérgico)y la bradicinina(angioede-
ma bradicinérgico). Las prostaglandinas y los leucotrienos pueden estar implicados en algunos tipos de AE mediados por el mastocito,
como el AE por la toma de antiinflamatorios no esteroideos (AEA-AINE).

EIAE se presentaa menudo asociado a urticaria, formando parte de la urticaria crénica espontanea? Con menos frecuencia, se presen-
ta sin habones acompafantes. Actualmente el AE sin habones se clasifica en dos grandes grupos: AE hereditario (AEH) y AE adquirido
(AEA)(tabla 1F. EI AEH puede cursar o no con déficit de inhibidor de la C1 esterasa (C1-INH).

Enlaclasificacion de Cicardi et al.’ no se incluye el AEA-AINE. Posteriormente Giavina-Bianchi et al. propusieron una clasificacién del
AE basada en endotipos que siincluye el AEA-AINE®.

Esimportante diferenciar entre el angioedema histaminérgico (AE-H)y el angioedema bradicinérgico (AE-BK)'. EI AE-H, debido a la acti-
vacion del mastocitoy el basofilo, generalmente es eritematoso y pruriginoso, y puede asociarse a urticaria. Los episodios agudos res-
ponden al tratamiento con dosis adecuadas de antihistaminicos, glucocorticoidesy epinefrina. Se ha establecido de forma arbitraria un
periodo de 6 semanas para dividir los cuadros de urticaria-AE-H en agudos y cronicos?.

En el AE-BK no estan involucrados ni el mastocito ni el basofilo, sino que esta mediado por la bradicinina. En este tipo de AE no se pro-
duce un cambio de coloracion de la piel, y no hay quemazon ni prurito, pero si puede haber parestesias. No se asocia a urticaria, aunque
puede precederlo un eritema marginado en el caso del AEH con déficit de C1-INH. Se resuelve de forma espontanea en 2-5 dias. Los
episodios agudos no responden al tratamiento con antihistaminicos, corticoidesy epinefrina en dosis 6ptimas.

En el diagndstico diferencial hay que tener en cuenta el AE vibratorio®.
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