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20.4. Angioedema adquirido idiopatico
no histaminérgico

Angioedema (AE) recurrente en pacientes sin historia familiar (esporadico), sin déficit de
inhibidor C1 (C1-INH) y que no realizan tratamiento con antihipertensivos del grupo de los
inhibidores de la enzima conversora de la angiotensina, en los que se han descartado otras
causas de AE y que no mejoran con el tratamiento convencional con antihistaminicos de
forma mantenida (hasta 4 veces la dosis comercializada)’.

En este grupo se incluyen el AE mediado por bradicinina’ y el AE mediado por
mastocitos/baséfilos®*, con muy diferente mecanismo fisiopatoldgico. Para descartar
totalmente la implicaciéon del mastocito, no deberia producirse mejoria tras el tratamiento
de los episodios agudos con antihistaminicos mas corticoides mas adrenalina en la dosis y
por la via adecuadas, ni prevencion de los episodios con tratamiento con inmunosupresores
(corticoides, ciclosporina) u omalizumab®*. Es més frecuente en varones®.
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20.4.1. Edema labial y facial en paciente con angioedema aislado recurrente via
mastocito/basoéfilo sin respuesta a tratamiento mantenido con antihistaminicos a dosis altas
(AEA-InH) y con buena respuesta a tratamiento continuado con omalizumab.
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20.4.2. Mismo paciente que en figura 20.4.1.
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20.4.3. Edema lingual grave en paciente con angioedema adquirido idiopético no
histaminérgico.

Caracteristicas especificas de la lesidon

Edema subcutaneo o submucoso localizado, con aumento de la consistencial. Suele ser no
eritematoso, frio y no pruriginoso. No se asocia urticaria. Se localiza en las extremidades, el
tronco, los genitales y la cara. Puede asociarse edema de via respiratoria superior (lengua,
faringe, laringe), con disfagia, disfonia y disnea, y mas raramente sintomas abdominales.
No presenta eritema marginado como prédromos.



Sintomas de alarma

Afectacién de la via respiratoria superior.

Puntos clave para el diagndstico diferencial

e Ausencia de antecedentes familiares.

e Ausencia de urticaria.

e Falta de respuesta al tratamiento mantenido con antihistaminicos en las dosis
indicadas en las guias de urticaria.

e Ausencia de mejoria de los episodios agudos con antihistaminicos, glucocorticoides y
adrenalina en las dosis adecuadas.

* Niveles normales de la fraccién C4 del complemento en suero.
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20.5. Angioedema adquirido idiopatico histaminérgico (AEA-IH)

20.5. Angioedema adquirido idiopatico histaminérgico (AEA-IH)
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