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Resumen

El angioedema hereditario es una enfermedad transmitida con un patrón autosó-
mico dominante, caracterizada por la presencia de angioedema recurrente y oca-
sionada por un defecto de la enzima conocida como inhibidor de C1. El mediador 
principal involucrado en el desarrollo del angioedema es la bradicinina. Se han 
descrito tres tipos de la enfermedad; el primero atribuido a una disminución en 
la cantidad de la enzima, el segundo por un defecto en la función de la misma y 
el tercero, en el que el defecto se localiza a nivel del gen del Factor XII de la coa-
gulación. Es común la presencia de angioedema recurrente de localización peri-
férica, intestinal o laríngea; esta última representa un riesgo para la vida. Para el 
tratamiento de esta enfermedad existen diversos fármacos, incluidos andrógenos 
atenuados, plasma fresco congelado, ácido tranexámico o la sustitución de la en-
zima por medio del concentrado del inhibidor de C1, ya sea puriicado del plasma, 
nanoiltrado o recombinante. Recientemente el enfoque terapéutico se dirige hacia 
evitar la producción de bradicinina o inhibir su función al bloquear la función de 
su receptor B2.
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Pathophysiology and advances in the treatment of Hereditary Angioedema

Abstract

Hereditary angioedema is an autosomic dominant disease, caracterized by recurrent an-

gioedema and caused by a defective enzime known as C1 inhibitor. The main mediator 

involved in the development of angioedema is bradikynin. There are three types of the 

disease, the irst one related to a decrease in the production of the enzime, the second one 

caracterized by an altered function of the enzime and the third one due to an altered factor 

XII gene. The recurrent angioedema may be localized in the periphery, in the gastrointesti-

nal system or laryngeal, the last one being life threatening. For its treatment there are a lot 

of drugs available, such as attenuated androgens, fresh frozen plasma, tranexamic acid or 

the enzime substitution by a C1 inhibitor concentrate puriied from plasma, nanoiltered or 

recombinant. Recently, treatment has been directed toward the avoidance of baradykinin 

production or its action through its B2 receptor. 
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Introducción

El angioedema hereditario (AH) es una enferme-
dad poco frecuente, pero de gran impacto sobre la 
calidad de vida del paciente, tanto por la recurren-
cia de los síntomas, como por el riesgo para la vida 
en ciertas circunstancias.

Es una enfermedad de origen genético, trans-
mitida con un patrón autosómico dominante. Se 
caracteriza por la presencia de episodios recu-
rrentes de angioedema no pruriginoso que puede 
afectar cualquier parte del cuerpo;  típicamente 
involucra las extremidades inferiores y superiores, 
el aparato digestivo, la cara y la vía respiratoria.1,2

Antecedentes históricos

La primera descripción de la enfermedad se ubi-
ca en 1586 cuando Donati describió pacientes con 
angioedema, sin asociación con urticaria. En 1883 
Quincke informó casos de la enfermedad, llamán-
dola edema angioneurótico.1-3 Correspondió a Sir 
William Osler, en 1888, el comentar el carácter he-
reditario de la enfermedad y su patrón autosómico 
dominante.1 La mejoría en las técnicas de labora-
torio permitió a Virginia Donaldson identiicar el 
defecto molecular del Inhibidor de C1 en 1963.3

Epidemiología

La prevalencia de esta enfermedad, con base en 
la bibliografía, se ha determinado en 1:10 000 y 
hasta 1:50 000, sin encontrar diferencias de géne-
ro ni predominio de raza.1 No existen datos con 
respecto a la población mexicana. En el servicio 
de Alergia e Inmunología Clínica del Hospital Ge-
neral de México, en los últimos cinco años se ha 
manejado un paciente. En la bibliografía nacional 
se describen siete casos, publicados en la Revista 
de Alergia.4,5 La enfermedad inicia en la infancia, 
alrededor de los dos a tres años de edad.1 Más de 
la mitad de los casos presenta síntomas a los 10 
años. Se ha observado que la enfermedad empeora 
durante la adolescencia y persiste a lo largo de la 
vida, con un curso impredecible.

Genética

El AH es resultado de mutaciones en el gen del 
Inhibidor de C1 localizado en el cromosoma 11 
(p11.2-q13).6 Los estudios de genética han iden-
tiicado más de 150 diferentes mutaciones sin  

encontrar hasta el momento una correlación cla-
ra entre el defecto genético y la severidad de la en-
fermedad.1 Si bien se han relacionado mutaciones 
que producen proteínas truncadas o alteración en 
el procesamiento de la proteína y que se relacio-
nan con el tipo I. Las mutaciones en el sitio activo, 
generalmente en el exón 8, se relacionan con una 
proteína defectuosa que se produce en cantidad 
normal o aumentada, lo cual se encuentra en el 
tipo II.6

Debe considerarse que a pesar de identiicar-
se un patrón de herencia autosómico dominante,  
en una cuarta parte de los pacientes no se tendrá 
el antecedente familiar de la enfermedad por tra-
tarse de mutaciones espontáneas.1 

Clasiicación 

El AH se ha dividido en tres tipos, dos de los cua-
les son atribuibles a mutaciones en el inhibidor de 
C1 (IC1) y son indistinguibles clínicamente.2

• El Tipo I se presenta en 85% de los casos. 
Se caracteriza por niveles disminuidos de 
IC1 con alteración de su función.6

• El Tipo II representa 25% de los casos. Los 
niveles del IC1 pueden ser normales o in-
cluso encontrarse elevado, pero su función 
es anormal.5

• El tipo III representa 1% de los casos. Los 
pacientes tienen niveles normales del IC1, 
la mayoría son del género femenino, con 
pocas excepciones. La administración de 
estrógenos se relaciona con el inicio o exa-
cerbación de los síntomas y pueden relacio-
narse con el ciclo menstrual. El defecto ge-
nético se ha identiicado en el gen del Factor 
XII de la coagulación.6

Fisiopatología

Inhibidor de C1: El inhibidor de C1 es un miembro 
de la familia de serpinas o inhibidores de serin 
proteasa, también conocido como SERPING1.7 Es 
una proteína sintetizada en el hígado y represen-
ta el principal inhibidor de las proteasas del com-
plemento (C1r, C1s, MASP-1 y MASP-2) y de las 
proteasas del sistema de contacto. También es un 
inhibidor menor de las proteasas del sistema ibri-
nolítico, y de la coagulación.6-8

Los pacientes con angioedema hereditario son 
heterocigotos para el gen del inhibidor, es decir, 
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sólo esta afectado uno de los alelos. Por tanto, se es-
perarían niveles del inhibidor de por lo menos 50%  
de su valor normal. Los niveles encontrados en es-
tos pacientes son menores, entre 30% y 50%.

Esto se atribuye al mecanismo de acción de las 
serpinas, las cuales forman un complejo serpina-
proteasa en la que ambas se inactivan y son degra-
dadas. Al consumirse el IC1 en las distintas vías 
en las que participa, se consume, presentándose 
niveles inferiores a lo esperado.7

En pacientes con el tipo II de la enfermedad, los 
niveles son normales o elevados ya que por el defec-
to en la función de la proteína, se prolonga su vida 
media al no poder formar complejos enzimáticos.7

En la Figura 1 se muestra la cascada de la 
coagulación, la del complemento y el sistema  
de contacto, así como los sitios en los que inter-
viene el IC1. Sus principales objetivos son el factor 
XIIa y XIa de la coagulación, C1r, C1s, MASP-1 y 2 
de la vía clásica y de las lectinas respectivamente 
y la calicreína, importante mediador responsable 
de la generación de bradicinina a partir del cini-
nógeno de alto peso molecular.1,8 Como veremos 
más adelante, el principal mediador responsable 
de la generación del angioedema es la bradicinina. 
Es importante recordar que debido a la ausencia 
del inhibidor, se activa la cascada del complemen-
to, consumiéndose C2 y C4. En la vía ibrinolíti-
ca también interviene al impedir la conversión de 
plasminógeno en plasmina. Sin embargo, su papel 
en esta vía es de menor relevancia al intervenir 
otros mediadores en su regulación.1,7,8

Bradicinina: Las cininas son péptidos que es-
timulan la relajación del músculo liso vascular y 
aumenta la permeabilidad vascular. De interés en 
esta patología es la bradicinina, producto de la ac-
tivación del sistema de contacto.7 Se ha identiica-
do como el principal mediador responsable del an-
gioedema hereditario. Esta cinina ejerce su acción 
biológica principalmente a través de su receptor 
B2. Éste se expresa de manera constitutiva en las 
células del endotelio vascular y en las células del 
músculo liso.6-8,10

En los humanos existe otro receptor, el B1, ex-
presado en los tejidos posteriores a la lesión o al 
contacto con endotoxinas bacterianas. Este recep-
tor podría participar en la generación de angioede-
ma y explicar la relación del cuadro clínico con 
factores como el trauma físico o las infecciones. 
Esto todavía se encuentra en estudio.7 

La degradación de la bradicinina se lleva a cabo  
por medio se cininasa I y II, conocidas como car-
boxipeptidasa N y ECA. Esto explica por el que el 
uso de antihipertensivos de tipo inhibidores de la 
enzima convertidora de angiotensina (IECA) exa-
cerban los síntomas en estos pacientes.6-8

Cuadro clínico

Se caracteriza por síntomas prodrómicos hasta en 
un tercio de los casos e incluyen parestesias y eri-
tema marginado, un rash serpinginoso no pruri-
ginoso.2

Típicamente, el edema se desarrolla durante 24 
horas y cede durante las 48 a 72 horas siguientes. 
Las zonas más afectadas son cara, brazos, piernas, 
manos, pies y abdomen,1 como se muestra en la Fi-

gura 2. Puede presentarse en una región corporal, 
para luego migrar a otra antes de resolverse o in-
cluso, afectar múltiples sitios al mismo tiempo. Es 
importante mencionar que la ausencia de urticaria 
es una característica de esta enfermedad. 

Más de 90% de los pacientes presenta un 
episodio abdominal en alguna ocasión.10 El dolor 
abdominal es intenso, acompañado de diarrea 
(41%), náusea y vómito (71%). Los ruidos peris-
tálticos pueden estar disminuidos o ausentes y te-
ner datos de irritación peritoneal, es decir, simular 
un abdomen agudo. Durante los episodios abdo-
minales existe un paso de líquido intersticial ha-
cia la cavidad peritoneal, lo que puede ocasionar 
hipotensión. Si afecta el aparato digestivo repre-
senta un reto diagnóstico ya que un tercio de los  
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 ◊ Figura 1. Cascada de la coagulación, del complemento y sistema de con-

tacto y los sitios de acción del inhibidor de C1.

Tomado de Zuraw BL. Hereditary Angioedema. New Eng J Med 2008;359:1027-1036.
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pacientes pueden ser sometidos a procedimientos 
quirúrgicos innecesarios, sobre todo en quienes no 
se ha realizado el diagnóstico de la enfermedad. 

El edema laríngeo representa un riesgo para 
la vida del paciente. Es menos común; sin embar-
go, 50% de los pacientes presentan un episodio de 
este tipo alguna vez en su vida. Se reporta que 
30% de las muertes en pacientes con AH se deben 
a edema laríngeo y asfixia.1,9

Factores desencadenantes

Entre los factores que se han identificados como 
desencadenantes de los síntomas se incluyen: el 
trauma físico, procedimientos quirúrgicos, médi-
cos y dentales, bipedestación prolongada, infeccio-
nes, estrés emocional y algunos fármacos.1,2,8 Estas 
situaciones deben evitarse o hacer ajustes en el tra-
tamiento como se describirá más adelante.

Diagnóstico

El retraso en el diagnóstico de la enfermedad es 
común debido a la falta de sospecha del padeci-
miento. Hace 33 años, el tiempo promedio entre 
el inicio del cuadro clínico y el diagnóstico era de 
22 años, mientras que hace cinco años tardaba 10 
años.1 Hoy la medicina ayuda al diagnóstico tem-
prano y oportuno. Se cuenta con criterios clínicos 
y de laboratorio para hacer el diagnóstico de AH, 

los cuales se presentan en la Tabla 1. Es necesa-
rio que se cuente con un criterio clínico y uno de 
laboratorio.

Además de los criterios mencionados previa-
mente, se deben determinar los niveles plasmáticos 
de C4, ya que por la deficiencia del IC1, se con-
sumen otros factores del complemento. Concen-
traciones menores a 30% aparecen en 90% de los 
pacientes, causando duda en cuanto al diagnósti-
co si los niveles son normales durante un episodio 
agudo.19,11

Diagnóstico diferencial

Deben considerase otras causas de angioedema 
como las de etiología alérgica; enfermedades au-
toinmunes con presencia de edema facial como 
lupus eritematoso sistémico, polimiositis, derma-
tomiositis; enfermedades tiroideas; síndrome de 
vena cava; queilitis granulomatosa y enfermedad 
de Melkersson-Rosenthal; y triquinosis.12

En la Figura 3 se muestra el algoritmo diag-
nóstico para confirmar diagnóstico de los diversos 
tipos AE, los estudios de laboratorio que se sugie-
ren y el diagnóstico diferencial con otros tipos de 
angioedema.

 ◊ Figura 2. Paciente de la consulta externa con Angioedema Hereditario del 

Servicio de Alergia e Inmunología Clínica. Hospital General de México.

 ◊ Tabla 1. Criterios diagnósticos propuestos.

Criterios clínicos

Mayores

1. Angioedema subcutáneo no inflamatorio autolimitado, sin urticaria, recurrente 

y por más de 12 horas de duración.

2. Dolor abdominal con remisión espontánea, sin etiología clara, recurrente con 

duración superior de seis horas.

3. Edema laríngeo recurrente 

Menores

Historia familiar de angioedema y/o dolor abdominal y/o edema laríngeo 

recurrentes

Criterios de laboratorio

1. Niveles de C1 inhibidor menor de 50% del normal en dos determinaciones 

separadas por un mes, con el paciente en su estado basal y después del primer 

año de vida. 

2. Función del C1 inhibidor menor de 50% de lo normal en dos determinacio-

nes separadas por un mes de diferencia con el paciente en su estado basal y 

después del primer año de vida.

3. Identificar la mutación del gen del inhibidor de C1.

Son necesarios un criterio clínico y uno de laboratorio

Tomado de: Mayo Clin Proc 2006;81:958-972.
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Tratamiento

En los pacientes con angioedema hereditario con-

siste en:

1. Medidas generales: Dentro de las medidas 

generales es esencial determinar el factor 

desencadenante y evitarlo. En pacientes con 

riesgo de edema laríngeo es importante vi-

gilar la permeabilidad de la vía aérea. No se 

recomienda la laringoscopia con el propósi-

to de determinar la presencia de edema la-

ríngeo ya que este procedimiento puede ini-

ciarlo. El uso de analgésicos de tipo opioide 

puede ser necesario dada la intensidad del 

dolor abdominal, se indican también antie-

méticos. La reposición de volumen será ne-

cesaria en el caso de hipotensión.13

2. Proilaxis a corto plazo (PCP): Se considera 
este tipo de proilaxis ante circunstancias 
en las que existe riesgo de desarrollar el 
cuadro clínico e incluyen procedimientos 
dentales, estudios invasivos, cirugías, sobre 
todo aquellas en las que se tenga previsto 
realizar una intubación.1,14,15

3. Proilaxis a largo plazo (PLP): Se deben con-
siderar aquellos pacientes en quienes la fre-
cuencia o intensidad de los síntomas, afec-
tan su calidad de vida. También los casos  

con más de un episodio agudo por mes. El 
edema laríngeo también es una indicación, 
así como la dependencia de analgésicos 
opioides debido a la intensidad y frecuencia 
del dolor abdominal. Pacientes con acceso 
limitado a los servicios de salud, pueden 
beneiciarse de la proilaxis a largo plazo 
sobre todo si presentan edema laríngeo.1

Tratamiento farmacológico

Existen diversas opciones terapéuticas para el tra-
tamiento del AH. A continuación se comentará la 
evidencia con la que se cuenta para el uso de cada 
una de ellas. En la Tabla 2 se muestran las dosis 
pediátricas y del adulto para cada uno de los fár-
macos o biológicos recomendados.

Plasma fresco congelado (PFC): Con experien-
cia anecdótica se ha utilizado en los episodios agu-
dos al reemplazar al C1-INH. La evidencia consis-
te únicamente en reportes de casos por lo que su 
uso es controversial. Existe el riesgo de que el PFC 
pueda empeorar el angioedema al reponer protea-
sas plasmáticas y los sustratos involucrados en la 
generación de péptidos relacionados con el angio-
edema. En los informes de casos se ha encontra-
do mejoría en 96% de los pacientes, utilizándose 
tanto en el episodio agudo como en la proilaxis a 
corto plazo.16

Andrógenos atenuados: Los andrógenos 
17-α-alquilados, como el danazol, stanozolol y 
oxandrolona, se utilizan ampliamente en el tra-
tamiento de esta enfermedad. Su utilidad en el  
tratamiento del AH se debe a que aumenta la pro-
ducción del C1-INH a nivel hepático y de enzimas 
implicadas en la degradación de la bradicinina.16 
Se indican en la proilaxis a corto y largo plazo y 
no en el episodio agudo por requerir varios días 
para ejercer su efecto.1,17

Los efectos adversos consisten en virilización 
y hepatotoxicidad. Se recomienda la monitoriza-
ción de enzimas hepáticas cada seis meses y un 
ultrasonido hepático una vez al año mientras se 
estén utilizando.16,17

La valoración de la eicacia del tratamien-
to debe valorarse con la mejoría clínica, no con 
el aumento de los niveles del inhibidor o del  
complemento. 

Debe utilizarse la dosis más baja que propor-
cione beneicios clínicos con el propósito de dismi-
nuir los efectos adversos.17 Se ha demostrado que 

Angioedema crónico

(manos, pies, cara, laringe, abdomen)

Medir C4, IC1, y C1q

C4 N, IC1 N

C1q N
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Adquirido
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IC1

 ◊ Figura 3. Algoritmo diagnóstico del angioedema hereditario. : aumento; 

: disminución, N: normal, IC1: inhibidor de C1, Acs: anticuerpos.

Tomado de: Ann Allergy Asthma Immunol 2008;100:S30-S40.
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los andrógenos atenuados proporcionan un bene-
icio al evitar los episodios agudos en 80% de los 
casos, independientemente de su localización, ya 
sea periférica o incluso edema laríngeo, disminu-
yendo éste último hasta en 95%.17

Antiibrinolíticos: Inhiben la activación del 
plasminógeno, evitando el consumo de C1-INH. 
Disminuyen el número y la severidad de los ata-
ques, con menor efectividad que los andrógenos 
atenuados. Por tanto, se reservan para casos en  
los que no está indicado el uso de andrógenos ate-
nuados. Su indicación es en la PCP y PLP.19 Sus 
efectos secundarios son dependientes de la do-
sis, entre los que se incluye un aumento en el ries-
go de neoplasias en retina con el uso a largo plazo, 
indicándose una valoración oftalmológica.19,20

Concentrado del inhibidor de C1: La eicacia del 
uso de concentrado de inhibidor derivado del plas-
ma se ha conirmado desde hace más de 25 años. 
Múltiples estudios han convertido al concentrado 
del inhibidor en el tratamiento de elección para los 
episodios agudos en los países en los que se en-
cuentra disponible. 

La infusión del concentrado del inhibidor lleva 
a un aumento en los niveles plasmáticos del mis-
mo en 30 a 60 minutos y un aumento tardío en los 
niveles de C4. La efectividad del concentrado se ha 
demostrado para cualquier localización del angio-
edema incluyendo el edema laríngeo en cuyo caso 
puede salvar la vida del paciente. 21-23-25

Además de su utilidad en los episodios agu-
dos, el concentrado del inhibidor se ha utilizado 
en la proilaxis a corto y largo plazo en aquellos 
pacientes con falla en la respuesta a los andróge-
nos atenuados o antiibrinolíticos.21

Existen tres tipos de concentrado del inhibi-
dor, mencionados a continuación.

1. Puriicado del plasma: Berinet es un lioili-
zado pasteurizado del inhibidor plasmático 
para su uso IV el cual ha demostrado su uti-
lidad y a pesar de utilizarse durante más de 
20 años en Europa, se aprobó por la FDA en 
el 2009. Su vida media es de 32 a 46 horas, 
no se informan recurrencias del angioede-
ma debido a su vida media prolongada.21 

Entre los efectos adversos que se reportan 

 ◊ Tabla 2. Dosis de medicamentos y productos biológicos en niños y adultos para el tratamiento del angioedema hereditario.

Fármaco Dosis adultos Dosis pediátrica

Emergencia

Concentrado de inhibidor de C1 500-1500 U <10 años: 500 U; >10 años: 1000 U

Ácido tranexámico 1-2 g/día c/6h 1 g/día c/6 h

Ácido ε-amino caproico 10 g/día (dividido en 2-3 dosis) 0.025-0.1 g/kg c/12 h

Plasma fresco congelado 2U (1U = 200 m) 10 ml (0.05 U)/kg

Proilaxis a corto plazo

Concentrado del inhibidor de C1 500-1500 U <10 años: 500 U; >10 años: 1000 U

Andrógenos atenuados Danazol 100-600 mg/día, stanozolol 1-5 mg/día Danazol 2.5-10 mg/kg/día (máx 300 mg)

Ácido tranexámico 1 g/día c/6h 20-50 mg/kg (dividido en 2-3 dosis)

Ácido ε-amino caproico 6-10 g/día (dividido en 2 -3 dosis) 0.025-0.1 g/kg c/12 h

Plasma fresco congelado 2U 10 ml (0.05 U)/kg

Mantenimiento

Andrógenos atenuados
Danazol 50-200 mg c/8-12h, stanozolol 1-5 mg c/8-12 h, 

oxandrolona 2.5-5 mg/día

Danazol 25-200 mg/día (usar dosis más baja efectiva, 

en día alternos)

Oxandrolona 0.1-0.25 mg/kg/día

Ácido tranexámico Inicio: 1-2 g c/8-12 h. Disminuir a 0.5 mg c/8-12 h 20-50 mg/kg (dividido en 2-3 dosis)

Ácido ε-amino caproico 6-8 g/día (dividido en 2-3 dosis) 0.025-0.1 g/kg c/12 h

Concentrado del inhibidor de C1 500-1500 U <10 años: 500 U; >10 años: 1000 U

Tomado de: Pediatrics Drugs 2010;12:257-268.
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con su uso se encuentran: cefalea, iebre, 

dolor abdominal, diarrea y vómito. En los 

estudios realizados se ha concluido que es 

efectivo a una dosis de 20 U/kg para el tra-

tamiento de angioedema facial y abdominal 

comparado con placebo. A pesar de que no 

hay estudios doble ciego en los que se eva-

lúe su efectividad en el tratamiento del ede-

ma laríngeo, en IMPACT-2 (estudio abierto) 

sugiere que es efectivo para el control del 

edema en esta localización.24

2. Nanoiltrado: Cinryze es un concentrado 

nanoiltrado pasteurizado para uso IV. Su 
producción es similar al concentrado deri-
vado del plasma, pero se somete a un pro-
ceso de nanoiltración con el propósito de 
eliminar las partículas virales con o sin 
envoltura y posiblemente, los priones. Se 
aprobó en el 2008 por la FDA para su uso 
en adolescentes y adultos en la proilaxis de 
esta enfermedad. No se ha aprobado en epi-
sodios agudos.21 Se han realizado estudios 
en los cuales se demuestra su seguridad y 
eicacia en el tratamiento de ataques mode-
rados a severos en los que involucra la cara, 
el abdomen y el aparato genitourinario. Su 
eicacia es independiente de la localización 
del angioedema.24

3. Recombinante: Rhucin es un C1-INH re-
combinante para su aplicación IV en episo-
dios agudos producido en conejos transgé-
nicos. Es idéntica a la proteína derivada del 
plasma y tiene la misma capacidad inhibi-
dora. Tiene diferencias en su glucosilación 
postranscripcional lo que disminuye su 
vida media. Posee un buen peril de segu-
ridad, informándose un caso de anailaxia 
en una paciente con alergia al conejo.22,23 En 
los estudios realizados se ha demostrado su 
efectividad en el control de los síntomas del 
angioedema. Incluso el primer estudio tuvo 
que detenerse por demostrar ventaja signi-
icativa en el tiempo de inicio de la mejoría 
con su uso comparado con placebo.22,24

Nuevos tratamientos

Ecallantide: La comprensión del mecanismo por el 
que se desarrolla el angioedema ha sido central 
para el desarrollo de tratamientos más efectivos. 
Al identiicarse a la bradicinina como principal 

mediador involucrado en la génesis del angioede-
ma se han desarrollado estrategias para evitar su 
acción. Ecallantide es un inhibidor especíico de la 
calicreína plasmática producida en la levadura Pi-

chia pastoris.26,27 Se ha aprobado su uso en el 2009 
para el episodio agudo en pacientes mayores de 
16 años. Se aplica de manera SC a una dosis de 30 
mg, alcanzando niveles máximos a las dos o tres 
horas después de su aplicación SC, con una vida 
media de dos horas.26,28

Se presentan efectos adversos entre los que 
destaca la anailaxia en 4% de los pacientes por 
lo que se recomienda su uso hospitalario estricto. 
Dos estudios ADCCP han evaluado su seguridad y 
eicacia en el tratamiento de los episodios agudos, 
encontrando mejoría de los síntomas en menor 
tiempo comparado con el placebo y manteniéndo-
se a las 24 horas. No hubo diferencias con respecto 
a la localización del angioedema.26

Icatibant: Otro abordaje en el tratamiento del 
AE esta enfocado a inhibir la capacidad de la bra-
dicinina para unirse con su receptor B2.26 Icatibant 
es un antagonista competitivo del receptor B2 de 
la bradicinina de utilidad en los episodios agudos. 
Se administra SC como una dosis única de 30 mg, 
obteniéndose una concentración máxima a los 30 
minutos con una vida media de una a dos horas. 
Los efectos adversos son principalmente locales, 
en el sitio de aplicación del medicamento.25

Tratamiento no recomendado

No se cuenta con evidencia para recomendar el 
uso de antihistamínicos, corticosteroides o epi-
nefrina para el tratamiento de este padecimiento.1

Situaciones especiales

Embarazo: Como se comentaba previamente, los 
niveles hormonales tienen efecto sobre el curso de 
la enfermedad, observándose exacerbaciones du-
rante la pubertad, menstruación, embarazo y uso 
de agentes hormonales.

Se presentan exacerbaciones en la pubertad en 
62%, 35% en la menstruación y en el embarazo 
38%.2

Durante el embarazo están contraindicados 
los andrógenos atenuados. Se recomienda el uso 
de antiibrinolíticos, dado que no se ha demos-
trado algún efecto teratogénico. También se reco-
mienda el uso de analgesia regional, a diferencia 
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de la general en la que el se requiere de intubación. 

Se ha utilizado el concentrado del inhibidor sin re-
lacionarse con efectos adversos.1,2

Anticoncepción: Con respecto al uso de anti-
conceptivos, se preieren los que contienen úni-
camente progestágenos ya que los que contienen 
estrógenos aumentan los episodios agudos en 60% 
de los casos. Con respecto al uso de DIU se con-
sidera una buena alternativa, generalmente bien 
tolerado.29

Pediatría: En la infancia se ha identiicado 
que el trauma mecánico y las infecciones son los 
principales factores desencadenantes, aunque el 
edema laríngeo se presenta con menor frecuencia, 
reportándose en 0.9% de los episodios agudos. De 
presentarse signiica un riesgo importante ya que 
por el menor calibre de la vía aérea en los pacien-
tes pediátricos, el riesgo de asixia es mayor. Con 
respecto al diagnóstico, se debe considerar que en 
pacientes menores de un año se debe conirmar el 
diagnóstico posterior al año de edad por encontrar 
niveles menores de INH y del complemento com-
parado con el adulto.30-32

Conclusiones

El AE es una enfermedad hereditaria poco común, 
pero de importancia por el riesgo que represen-
ta para la vida del paciente. Afecta la calidad de  
vida por la recurrencia de los síntomas. Actual-
mente se cuentan con diversas opciones terapéuti-
cas para su tratamiento. Si bien, existen aspectos 
poco estudiados con respecto al AE entre los que  
se incluyen la determinación de los factores  
que determinan la severidad de la enfermedad en 
cada paciente, el papel del receptor B1 de la bradi-
cinina y su uso como posible blanco terapéutico y 
la posibilidad de nuevos fármacos administrados 
en el domicilio del paciente.
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