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Resumen

Descripcion del caso: Paciente de 24 afnos, consulta por dolor abdominal difuso de 6 horas de evolucién con
sensacion de hinchazén de manosy cara. Refiere dos episodios previos de menor intensidad. Seinicia
tratamiento con metilprednisolona, dexclorfeniraminay analgesia. Ante el empeoramiento de laclinica, con
aparicion de compromiso respiratorio a nivel laringeo, se administra adrenalina subcutaneay se derivaa
servicio de urgencias hospitalarias, siendo necesario el aislamiento de la via aérea.

Exploracion y pruebas complementarias. Afebril. Normotensa. Saturacion de O2: 92%. Consciente, orientada
con afectacion del estado general. Palidez cutdneay diaforesis. M oderada disnea en reposo precisando
oxigenoterapia suplementaria. Edemafacial, laringeo y en manos. ACR: ritmica, sin soplos. Murmullo
vesicular conservado sin ruidos patol 6gicos. Abdomen blando y depresible, doloroso de formadifusaala
palpacién sin defensa ni peritonismo. No masas ni megalias. Ruidos hidroaéreos presentes. Analitica: PCR

18 mg/dL ; leucocitos 11.400/uL (neutrofilos. 78%). Laradiografiay ecografia abdominal no muestran
alteraciones. Tras estabilizacion eingreso de la paciente, se realizainterconsulta a Servicio de Alergologia
ante las crisis recurrentes de edema, decidiendo iniciar estudio genético por sospecha de angioedema
hereditario, confirmandose posteriormente & diagnostico.

Juicio clinico: Angioedema hereditario (AEH).
Diagnostico diferencial: Alergialanafilaxia. IECAS. LES. Polimiositis. Dermatomiositis.

Comentario final: El AEH se caracterizada por episodios recurrentes de angioedema, sin urticaria ni prurito,
gue afectan alapiel de extremidades, caray genitales, asi como a mucosas de las vias respiratorias altas y del
tracto gastrointestinal. Las crisis son resistentes al tratamiento con corticoides, adrenalina o antihistaminicos,
por |o que en ausencia de farmacos especificos (concentrado de prot-C1-inh, acetato deicatibant y
ecalantide), solo estaindicado €l correcto aislamiento de laviaaérea s |legara a ser necesario. Es importante
ofertar un estudio familiar, aunque en el 25% de |os casos se origina a partir de una mutacion de novo.
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