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RESUMEN

La urticaria es una afectacion cutanea en la que la lesién caracteristica la constituyen los habo-
nes. Estos son siempre pruriginosos y pueden llegar a ser generalizados. Puede acompanarse de
angioedema cuando las capas mas profundas de la dermis estan afectadas, produciendo mas
dolor que prurito. Se distingue la urticaria aguda de la crénica por la duracion de las lesiones,
en lacrénica es de al menos 6 semanas consecutivas con aparicion de lesiones a diario o casia
diario. En ocasiones, la urticaria aguda tiene un factor causante que es facilmente identificable.
La urticaria crénica se divide en espontanea (sin factor etioldgico aparente) e inducible (con
factor fisico causante asociado).

El tratamiento de |a urticaria se basa, en primer lugar, en los antihistaminicos H1 de segunda
generacion. En el caso de la urticaria aguda debe monitorizarse la posible evolucion a ana-
filaxia. Si se trata de urticaria crénica esta indicado omalizumab si los antihistaminicos no
actuan eficazmente.

El angioedema no asociado a urticaria se divide en hereditario y adquirido. El angioedema
hereditario mediado por bradicinina engloba el que se asocia a déficit del C1 inhibidor (C1-
INH) y el que presenta C1-INH normal. El primero se manifiesta con la aparicion de episodios
de edemas, en ocasiones dolorosos y con frecuencia impredecibles.

El angioedema adquirido, no asociado a urticaria, tiene dos variantes que incluyen la defi-
ciencia adquirida de C1-INH, que frecuentemente se asocia a tumores hematolégicos, y el
angioedema adquirido inducido por inhibidores del enzima conversor de la angiotensina. El
tratamiento debe ser precoz.

Palabras clave: urticaria aguda; urticaria aguda recidivante; urticaria cronica; angioedema;
habon; prurito; urticaria crénica espontanea; urticaria crénica inducible; antihistaminico;
omalizumab; angioedema hereditario; angiedema adquirido; déficit del C1 inhibidor.
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Urticaria and angioedema
ABSTRACT

Urticaria is a skin condition in which the development of itchy hives, which can be genera-
lized, is characteristic. The swelling of deeper tissues is called angioedema and can appear
together with urticaria. There are two types of urticaria, acute and chronic. The differentiation
between them relays on the duration. Chronic urticaria lasts six or more consecutive weeks
with the appearance of hives every day or nearly every day. Sometimes acute urticaria has an
easily recognizable trigger. Chronic urticaria is classified as spontaneous (without an obvious
etiology) or inducible (with associated physical trigger).

As first line treatment second generation antihistamines (non-sedating anti-H1) are used in
acute and chronic urticaria. In acute urticaria the possible evolution to anaphylaxis should
be monitored. In chronic urticaria, omalizumab can be used as a third line treatment after
raising the dose of antihistamines.

There are two types of angioedema not associated to urticaria, hereditary and acquired. In
bradikinin-mediated angioedema due to C1-inhibitor (C1-INH) deficiency, edema episodes,
sometimes painful, are frequently unpredictable. Another type can have normal C1-INH. Acqui-
red angioedema induced by the renin-angiotensin-aldosterone system is another type. Early
treatment is mandatory.

Key words: acute urticaria; acute recidivant urticaria; chronic urticaria; angioedema; hives;

pruritus; spontaneous chronic urticaria; inducible chronic urticaria; antihistamine; omalizu-
mab; hereditary angioedema; acquired angioedema; deficit of C1 inhibitor.

1. INTRODUCCION

Se define urticaria (U) como una alteracién de
la piel cuya lesion caracteristica es el habon, el
cual consiste en un area central edematosa ro-
deada por eritema. Son caracteristicos su des-
aparicion ala presion y el prurito que causa®. El
tamano de |a lesion puede variar desde pocos
milimetros hasta afectar areas extensas de la
piel y Ia localizacién puede ser muy variada. Es
tipica también la desaparicion de las lesiones
en menos de 24 horas con posible aparicion
de otras en lugares diferentes. El angioedema

150

(AE) consiste en una afectacion edematosa de
las capas mas profundas de la piel o mucosas.
Suele causar mas dolor que pruritoy su resolu-
cion suele ser mas lenta que la de los habones?.
Pueden coexistir ambas alteraciones.

En la fisiopatologia de la U intervienen los
mastocitos de la dermis superficial y los ba-
sofilos, ambos son liberadores de mediado-
res causantes del prurito (histamina) y otras
sustancias vasodilatadoras. Estas células se
encuentran también en estratos mas profun-
dos de la dermis y, cuando se alteran, forman
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también parte del mecanismo fisiopatolégico
del AE2

Respecto a la clasificacion y segtin su evolucion,
la U se clasifica en aguda (UA), aguda recidivan-
te (UAR) y crénica (UC). Las lesiones son idén-
ticas en los tres tipos. Se considera UA cuando
los sintomas son episddicos y se presentan du-
rante menos de 6 semanas, respondiendo ge-
neralmente a un estimulo identificable. Es mas
frecuente en nifios y los habones desaparecen
en horas o dias. En la UAR, las lesiones tienen
también una duracion limitada, pero se repiten
de forma intermitente. Sin embargo, en la UC
los habones o el angioedema estan presentes a
diario o casi a diario durante 6 0 mas semanas
consecutivas. Su persistencia es impredecible
y es mas frecuente en adultos que en nifios.

2. URTICARIA AGUDA
2.1. Definicion

En este tipode U, los sintomas son episodicos y
se presentan durante menos de 6 semanas con-
secutivas. Las lesiones pueden ser individuales,
pero también generalizarse. En pocos minutos
suelen aumentar de tamario e incluso pueden
fusionarse, desapareciendo en 24 horas, sin
dejar piel lesionada?. Caracteristicamente las
lesiones son pruriginosas. La UA puede afec-
tar cualquier area del cuerpo, aunque las zonas
sometidas a presion son las mas afectadas. Si
la UA se acompafia de AE afecta con mas fre-
cuencia a labios, parpados y genitales.

2.2. Etiologia

Entre las causas mas frecuentes de UA estan las
infecciones, las reacciones IgE mediadas por ali-
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mentos y farmacos, las picaduras de insectos,
las reacciones a farmacos que causan activa-
cion de mastocitos y los antiinflamatorios no
esteroideos (AINE)2.

Respecto a las infecciones causantes de UA,
estas pueden ser bacterianas?, virales* y para-
sitarias. En el curso de infecciones bacterianas
y virales pueden aparecer habones de forma
aguda. La patogénesis, en estos casos, parece
implicar la formacion de complejos inmunes y
la activacion de la via del complemento. El po-
sible tratamiento antibidtico puede confundir
respecto a la etiologia de la U.

Los virus mas frecuentemente implicados como
causantes de UA son los de la hepatitis Ay B,
parvovirus B19, citomegalovirus, Coxsackie A9,
enterovirus, influenza A y parainfluenza®. En
cuanto a las bacterias, se han descrito urtica-
rias en relacion con estreptococo B-hemolitico
y con Helicobacter pylori*. Mycoplasma pneu-
moniae también juega un papel. Los parasi-
tos pueden causar UA y debe sospecharse su
etiologia cuando se asocia a eosinofilia y dolor
abdominal.

Otra causa son las reacciones IgE mediadas. Se
inician a los pocos minutos y, como mucho, a
las dos horas tras la exposicion al alérgeno, con
la aparicién de habones. Las causas mas fre-
cuentes son alimentos, farmacos, picaduras de
insectos y latex. La UA puede presentarse como
Unico sintoma o formar parte del inicio de una
anafilaxia. Hay que ser cautos en el diagnéstico
ylaobservacion, y en el caso de diagnosticarse
una anafilaxia no demorar la administracién
de adrenalina. En los casos de UA en los que
la etiologia es un alimento, hay una clara rela-
cion entre la ingesta del alimentoy la aparicion
de los sintomas. En nifios los alimentos mas
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frecuentemente implicados son huevo, leche,
pescados, frutos secos y mariscos. En el drea del
surde Europa estdn aumentando los sintomas
de alergia alimentaria por frutas, especialmen-
te por piel de melocotén y alimentos del reino
vegetal que comparten el mismo tipo de pro-
teina, una proteina trasportadora de lipidos o
LTP. El anisakis, un parasito del pescado, puede
causar también UA.

Los farmacos pueden también causar, por reac-
cion adversa, UA y AE. En nifios, en ocasiones,
es dificil distinguir por historia clinica si el
causante de los sintomas ha sido el farmaco,
el microorganismo causante de la patologia o
la conjuncién de ambos. Tras llevar a cabo las
pruebas diagnosticas, en la mayoria de los ca-
sos, suele confirmarse que el causante no ha
sido el farmaco. En otros casos, la U secundaria
alatoma de farmacos puede acompanarse de
fiebre, linfadenopatias, mialgias y artralgias.
Seria en este caso debido a la formacion de
inmunocomplejos con activacion del comple-
mento inducida por medicamentos o enferme-
dad del suero. Las lesiones cutaneas aparecen a
los 7-12 dias de iniciar el tratamiento*

Los AINE pueden producir Uy AE por mecanis-
mo inmunolégico IgE mediado, pero también
por mecanismo no inmunolégico. Otros des-
encadenantes como contrastes radioldgicos
y farmacos perianestésicos pueden inducir
liberacion de mediadores sin mecanismo in-
munoldgico Igk mediado®. Las vacunas triple
virica, de la hepatitis, el toxoide tetanico y
otras pueden producir UA. Con frecuencia la
causa de los habones son los componentes
de la vacuna como gelatina o tiomersal. La
U por hemoderivados se debe a la formacién
de inmunocomplejos con activacion del com-
plemento.
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Los himendpteros (avispa, abeja) son los insec-
tos que producen picaduras mas graves. La U
y el AE pueden ser el primer sintoma de una
reaccion potencialmente grave a picadura de
himendpteros que puede alertar sobre la po-
sibilidad de anafilaxia en sucesivas picaduras.
Otros insectos y artrépodos como mosquitos,
pulgas, chinches, garrapatas y arafias pueden
causar UA por picadura.

Otro posible factor causante de UA, poco fre-
cuente en nifios, es el latex. No es esta una
etiologia frecuente en nifios. Sin embargo, si
estos han sido sometidos a frecuentes inter-
venciones quirurgicas, la posibilidad de sensibi-
lizacion a los componentes del Iatex y posterior
reaccion alérgica IgE mediada ante sucesivos
contactos hace de este material un potencial
alérgeno.La Uoel AE suelen serla primera ma-
nifestacion. En estos nifios es frecuente la sen-
sibilizacion a platano, aguacate, higo, castana,
kiwi y papaya por proteinas compartidas con
el Iatex (sindrome latex-frutas).

2.3. Diagnéstico

El pilar fundamental en el diagndstico de la UA
es la historia clinica y la exploracion fisica que
confirmara las lesiones cutaneas caracteristicas.
Deben investigarse datos sobre la aparicion de
otros sintomas acompafantes (vomitos, dolor
abdominal, rinorrea, estornudos, dificultad res-
piratoria, sibilantes, disfonia, etc.) y su posible
progresion a anafilaxia, antecedentes de cua-
dros similares coincidiendo con la ingesta del
mismo alimento, toma de farmacos o procesos
infecciosos concomitantes. Debe también inves-
tigarse sobre el antecedente de la realizacion de
ejercicio fisico o latoma de AINE, ya que ambos
pueden actuar como cofactores aumentandoel
riesgo de reaccion Igk mediada con un alimento.
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Através de la exploracidn fisica se confirmara Ia
lesion tipica habonosa ya que las descripciones
de los pacientes podrian llevarnos a error. La
visualizacion de las lesiones en fotografias es
de gran ayuda. La descripcion de la evolucion de
las lesiones es también importante para confir-
mar su desaparicion en las 24 horas siguientes
a su aparicion.

Los examenes complementarios solamente
deberan practicarse tras una cuidadosa eva-
luacion clinica que nos oriente hacia la causa
de la UA o que nos descarte enfermedades
sistémicas concomitantes. Es muy importante
no practicar examenes complementarios sin la
gufa de una buena historia clinica y en relacion
con ella. Una prueba positiva (prick test, IgE
especifica) solo nos indicaria sensibilizacion a
un alimento, pero no necesariamente alergia*
Ello podria llevar a dietas restrictivas y nutri-
cionalmente incorrectas en el caso de pruebas
dirigidas a alimentos sin una base clinica. Si hay
una sospecha fundada, por historia clinica, de
alergia a un alimento concreto habra que po-
ner en marcha los examenes complementarios
oportunos para confirmar la sospecha por parte
del pediatra alergélogo.

2.4. Diagnostico diferencial

El prurito es una manifestacion caracteristica
en la U. Por tanto, cualquier lesién cutanea que
parezca un habon pero que no sea pruriginosa,
descarta el diagnostico de U. Podria tratarse de
exantemas virales, sindrome de Sweet, sindro-
me auriculotemporal. Los exantemas virales
no suelen ser pruriginosos y su lesion tipica es
una maculopapula. El exantema, en estos ca-
sos, puede persistir varios dias y acompafiarse
de fiebre. Ademas, las lesiones suelen ser fijas,
al contrario de los habones. El sindrome de
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Sweet es una enfermedad poco frecuente en
la que aparecen papulas dolorosas asociadas a
fiebre, artralgias y leucocitosis, es de etiologia
desconocida, aunque se cree que hay un desen-
cadenante viral. En el sindrome auriculotempo-
ral es caracteristica la aparicion de eritema no
pruriginoso en mejillas y zonas inervadas por
el nervio auriculotemporal al comer algunos
alimentos con cierto grado de acidez. Puede
confundirse con una alergia alimentaria. Es
frecuente el antecedente de parto por férceps
en ninos o de traumatismos quirurgicos en la
zona en adultos.

Otras enfermedades que cursan con prurito son
la dermatitis atopica, la dermatitis de contacto,
exantemas morbiliformes relacionados con la
toma de farmacos, picaduras de insectos que
producen lesiones locales individuales, penfi-
goide bulloso (mas comun en adultos) y erite-
ma multiforme minor (maculas eritematosas
con lesiones bullosas que pueden ser dolorosas
o pruriginosas, distribuidas simétricamente en
las caras de extension de las extremidades);
cursa con fiebre y mal estado general.

2.5. Tratamiento

El tratamiento de la UA son los antihistamini-
cos (AH) orales. Existen dos tipos, los de prime-
ray segunda generacion. Entre los de primera
generacion, los mas frecuentemente usados
son hidroxicina, clorfeniramina y difenhidra-
mina. Los de segunda generacion son cetiri-
zina, levocetirizina, loratadina, desloratadina,
rupatadina, fexofenadina, ebastinay bilastina.
Estos ultimos son los de eleccidn, ya que por sus
caracteristicas tienen menos efectos secunda-
rios que los de primera generacion. Los efectos
secundarios de los AH de primera generacion
son el aumento del apetitoy los efectos cardio-
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vasculares como las arritmias y las alteraciones
dela repolarizacion y del suefio. Dichos efectos
adversos son menos importantes y frecuentes
en los AH de segunda generacion. Tienen estos
ultimos, ademas, mejor biodisponibilidad, vo-
lumen de distribucién adecuadoyy baja lipofilia
que permite una distribucion limitada en el sis-
tema nervioso central con menos efectos seda-
tivos y pocas interacciones medicamentosas®.

Debe limitarse el uso de corticoesteroides ora-
les a casos en los que los sintomas no revierten
con antihistaminicos y, especialmente, si hay
AE asociado. También para prevenir una posible
reaccion bifasica en la anafilaxia (una vez se ha
administrado adrenalina). Sin embargo, unare-
vision reciente de 31 estudios cuestiona el uso
de estos farmacos para reducir la severidad de
la anafilaxia y para prevenir la anafilaxia bifa-
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sica®. En todo caso, el uso de corticosteroides
orales debe ser siempre en tandas cortas.

Siseidentifica la causa de la UA debe indicarse
su eliminacion.

La remision al pediatra alergélogo de los pa-
cientes que han padecido un cuadro de UA, en
los que se sospeche una causa alérgica, es de
suma importancia para el 6ptimo diagnéstico
y tratamiento.

3. URTICARIA CRONICA
3.1. Definicion y prevalencia

Se define UC como la aparicion de habones o
angiedema a diario o casi a diario durante 6 o
mas semanas consecutivas® (Figura 1).

Figura 1. Diagnostico y clasificacion de la urticaria cronica

Urticaria crénica

Aparicion stbita de habones o angioedema, cada dia
o casi cada dia, durante 6 o mas semanas consecutivas

Urticaria crénica espontanea

Urticaria crénica inducible

Aparicién espontanea, sin desencadenante especifico

Pacientes con causas conocidas o desconocidas tras
el interrogatorio y los exdimenes complementarios
(enfermedades autoinmunes, infecciones, etc.)

Sintomas tras un desencadenante especifico:
Dermografismo sintomatico
Calor, sol
Frio
Presion, por contacto
Acuagénica
Vibratoria
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Es mas frecuente en adultos que en nifios, en
esta Ultima franja etaria es mas alta la preva-
lencia en adolescentes. Afecta la calidad de
vida de los pacientes y sus familiares y pue-
de conllevar un mal rendimiento escolar por
faltas repetidas de asistencia. El 40% de los
nifos presentaran solo habones en el curso
de la enfermedad, el 10% solo angioedemay
el 50% ambos. El pronostico es mejor que en
adultos’.

Hay dos tipos (Figura 1): UC espontanea (UCE)
y UC inducible (UCI). La UCE aparece esponta-
neamente, debido a causas desconocidas por
historia clinica. La UCl aparece tras un estimulo
conocido como pueden ser el dermografismo
sintomatico, el calor, frio, presion, agua y vibra-
cion. La prevalencia de UC en general, segln
los Ultimos datos publicados’, es del 1,38% de
la poblacién pediatrica, el 60% de ellos corres-
ponden a UCE y el 40% a UCI".

3.2. Fisiopatologia

La UC resulta de la activacion de los masto-
citos. Dichas células activadas liberan hista-
mina primero y después otros mediadores
como factor activador de plaquetas, citocinas,
leucotrienos y prostaglandinas, que inducen
activacion neurosensorial, vasodilatacion y
extravasacion sanguinea®. Los mecanismos
por los que los mastocitos son activados y se
producen habones en |la UCE no son todavia
completamente conocidos. En 30-50% de los
pacientes hay autoanticuerpos IgG contra IgE
o contra el receptor de alta afinidad para la
IgE. En el resto de los pacientes con UCE el es-
timulo para la activacion de los mastocitos no
esta claro. Los baséfilos también intervienen
en la patogénesis de la UCE™. En pacientes con
alta actividad de la enfermedad puede haber
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basopenia periférica por migracion de estas
células hacia la piel. Ademas, los baséfilos en
la UCE son funcionalmente anémalos.

3.3. Diagnéstico

En la UCE la aparicion de habones o angioede-
ma no tiene un desencadenante reconocible
por historia clinica. Por el contrario, en la UCl a
menudo la historia clinica nos orienta sobre el
elemento causante de los sintomas.

El protocolo diagnéstico tiene como objetivos
excluir una serie de enfermedades que forman
parte del diagnéstico diferencial, identificar la
actividad de la enfermedad, su impacto y con-
trol, tratando de identificar agentes causantes
o exacerbadores®.

El pilar fundamental en el diagnéstico es una
historia clinica detallada y dirigida. La explo-
racion fisica confirmara las lesiones habo-
nosas caracteristicas y revelara datos sobre
localizacion de los habones y angioedema en
el caso de existir. Las caracteristicas de los ha-
bones enla UC son indiferenciables de los de
la UA.

En la UCE es mas frecuente la asociacion con
algunas enfermedades autoinmunes e in-
cluso neoplasias, destacando por frecuencia
desérdenes tiroideos, enfermedad celiaca,
sindrome de Sjogren, lupus eritematoso sis-
témico, artritis reumatoide y diabetes tipo |.
En tal caso deberan determinarse estudio de
la funcion tiroidea y los anticuerpos tiroideos;
la determinacion de hemograma y velocidad
de sedimentacion globular (VSG) o proteina C
reactiva son basicos para descartar otras cau-
sas de habones o angioedema. Posteriormente
y segun historia clinica, descartar especialmen-
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te Mycoplasma pneumoniae. Clasicamente se
asociaba la aparicion de UC con parasitaciones
intestinales, sin embargo, no hay datos conclu-
yentes. El estudio de parasitos en heces es una
determinacion facil que, aunque no tenga gran
rentabilidad diagnéstica, si descarta posibles
etiologias. Los antiinflamatorios no esteroideos
pueden actuar reactivando los sintomas de UC
preexistente.

Clasicamente se usaba el test del suero autélo-
go para detectar anticuerpos contra IgE o su re-
ceptor.Enla actualidad la técnica mas utilizada
es el test de activacion de basofilos (TAB), que
todavia esta en investigacion para establecer
su utilidad real. También se ha descrito la eleva-
cion del D-dimero como marcador de actividad
en la urticaria crénica espontanea.

En la urticaria crénica inducible deben investi-
garse las posibles causas fisicas y los umbrales
a partir de los cuales se pueden reactivar los
sintomas. El TempTest mide los grados de ur-
ticaria por calor y frio, y el dermatografémetro
valora el dermografismo.

La biopsia solo se utilizard si el diagnéstico no
es claro y conviene descartar otras patologias
como la urticaria-vasculitis.

Una vez diagnosticada la etiologia y para
identificar el alcance de la enfermedad y su
impacto, debe hacerse unavaloracién de la ac-
tividad de la urticaria y también de la calidad
de vida antes del inicio del tratamiento, para
poder asi clasificar adecuadamente la posible
mejoria con el tratamiento. El Urticaria Activity
Score (UAS) es un cuestionario internacional
que puntUa la actividad de la urticaria®, mi-
diendo el nimero de habones y la intensidad
del prurito
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3.4. Diagnéstico diferencial

En la Tabla 1 se muestran las enfermedades
que pueden confundirse con UCE. La urticaria
vasculitis debe ser considerada cuando los ha-
bones son mas dolorosos que pruriginosos, las
lesiones duran mas de 48 horas y dejan cam-
bios en la piel como erosiones o hiperpigmen-
tacion. Ademas, los pacientes también pueden
cursar con fiebre, escalofrios y artralgias y no
responden al tratamiento de la U. El sindrome
de Shnitzler asocia fiebre, pérdida de peso,
dolores dseos, adenopatias y urticaria, posi-
blemente por inmunocomplejos circulantes
y activacion del complemento. Los sindromes
periddicos asociados a trastornos de la criopi-
rina comprenden el sindrome de Muckle-Wells
(erupciones urticariformes periddicas, sordera,
artritis pudiendo progresar a amiloidosis), y el

Tabla 1. Diagnostico diferencial de la urticaria cro-
nica®, distinguiendo su presentacion como urticaria
0 como angioedema

Habones

Urticaria vasculitis

Trastornos autoinflamatorios adquiridos:
» Sindrome de Schnitzler

+ Artritis idiopatica juvenil sistémica

Transtornos autoinflamatorios congénitos:

» Sindrome autoinflamatorio familiar por frio (FCAS)
+ Sindrome de Muckle-Wells

* NOMID

+ Sindrome hiper-IgD (SHID)

» Sindrome periddico asociado con el receptor del TNF-a (TRAPS)

Angioedema

Angioedema hereditario

Angioedema adquirido debido a deficiencia del C1-INH

Angioedema inducido por el inhibidor del enzima convertidor
de angiotensina
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sindrome autoinflamatorio familiar por frio
(FCAS) con episodios de erupciones con artral-
gias, fiebre, conjuntivitis y leucocitosis tras la
exposicion al frio.

3.5. Pronéstico

La UCes una enfermedad episddica y autolimi-
tada en la mayoria de los pacientes. La duracién
media es de dos a cinco afnos, aunque los datos
en nifos son escasos. Un test del suero autélo-
go y un TAB positivo predicen mas gravedad y
duracion del proceso, asi como la asociacion de
otras enfermedades autoinmunes o trastornos
psiquiatricos que influyen negativamenteen |a
intensidad y duracion de la enfermedad.

Al ser el signo guia el habdn podria valorarse
la UC como un proceso alérgico, llevando a la
practica de pruebas no indicadas buscando
mecanismos alérgicos. Ello llevaria en manos
inexpertas a la eliminacion de multiples ali-
mentos en la dieta del nifio, agravando, atin
mas, la situacion del paciente.

Es, por ello, importante la remision de estos
pacientes con UC al pediatra alergélogo para
un correcto diagnéstico y tratamiento.

3.6. Tratamiento

El objetivo del tratamiento de la UC es tratar
la enfermedad hasta que desaparezca®. En la
UCI hay que intentar la evitacion del factor
precipitante de los sintomas. Sin embargo hay
etologias dificiles de evitary el tratamiento en
la UCl'y UCE, igual que en la UA, se basa en
los antihistaminicos. Los de eleccién son los de
segunda generacion por los motivos ya explica-
dos en el tratamiento de la UA. El tratamiento
debe ser continuado, excepto en la UCI, que se

>
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limitara a cuando hay un desencadenante pun-
tual especifico. En este caso la toma de la dosis
de antihistaminico, 2 horas antes de la exposi-
cion al desencadenante, puede ser suficiente.

Los nuevos antihistaminicos de segunda ge-
neracion (cetirizina, levocetirizina, loratadina,
desloratadina, rupatadina, fexofenadina, ebas-
tinay bilastina) ofrecen una actuacion rapiday
eficaz en muchos casos, pero sutoma debe ser
continuada. Si la respuesta a la dosis habitual
de antihistaminico no es 6ptima, se recomien-
da subirla gradualmente hasta alcanzar 4 veces
la dosis recomendada. Esta seria la segunda li-
nea de tratamiento, segtin la Gltima revision de
la guia de referencia publicada en 20188 No se
recomienda dar diferentes antihistaminicos a
lavez, aunque si se puede cambiar a otro de no
ser eficaz el primero. Sin embargo, en nifios no
hay estudios de seguridad a dosis tan alta de
antihistaminicos.

Como tercera linea de tratamiento puede afia-
dirse un anticuerpo monoclonal anti-IgE. En la
actualidad se dispone de omalizumab (OMZ),
con estudios que demuestran su seguridad y
eficacia tanto para UCE como UCI. La dosis es,
independientemente de los niveles de IgE, de
300 mg cada 4 semanas. También puede usarse
ciclosporina A, ya que tiene un efecto directo
moderado sobre la liberacion de mediadores.
Sin embargo, sus efectos secundarios son ma-
yores que los de OMZ, y solo se recomienda en
pacientes con UC grave refractaria. Se habia
usado montelukast, pero su efectividad es mu-
chomenor. Esta aceptado el uso de corticoeste-
roides orales como medicacion de rescate pun-
tual, pero solo durante 10 dias consecutivos.

En la Figura 2 se describen los pasos a seguir
en el tratamiento de la UC.
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Figura 2. Escalon de tratamiento en UC®

Antihistaminicos H1 de 2.2 generacion a dosis habitual diaria

Si el control es inadecuado tras 2-4 semanas

!

Antihistaminicos H1 de 2.2 generacion a dosis x 2,3 04

Siel control es inadecuado tras 2-4 semanas

!

Anadir omalizumab a los antihistaminicos

Afadir ciclosporina a los antihistaminicos si el control es
inadecuado

!

Anadir ciclosporina a los antihistaminicos

4. ANGIOEDEMA

EI AE tiene como localizacion mas habitual el ab-
domen, puede simular un abdomen agudo que
en ocasiones lleva a intervenciones quirurgicas
innecesarias. Sin embargo, en algun estudio se
refleja que la localizacion inicial mas frecuente
es la periférica. El edema laringeo es la manifes-
tacién mas grave, se puede presentar esponta-
neamente o puede ser desencadenado por pro-
cedimientos diagndsticos o terapéuticos que
supongan untraumatismo de la via respiratoria
superior (manipulaciones odontolégicas, intu-
bacidn, endoscopia). En los casos no diagnosti-
cados o con diagnéstico incorrecto, el edema de
la via aérea superior puede causar la muerte por
asfixia o provocar un dafo cerebral irreversible.
Enelcasode AEH los factores desencadenantes
mas habituales son los traumatismos, el estrés
emocional y las infecciones. Habitualmente es
infradiagnosticado e infratratado.

‘*SEICA\P

El AE adquirido (AEA) incluye las formas aso-
ciadas a reacciones alérgicas. En estos casos
los farmacos, alimentos o picaduras de hime-
nopteros son los causantes mas habituales.
Los mediadores en este caso son los mismos
que en la U. Otras dos variantes de AEA es-
tan mediadas por bradiquinina e incluyen la
deficiencia adquirida de C1-INH?? que fre-
cuentemente se asocia a tumores hemato-
logicos, y el AEA inducido por inhibidores del
enzima convertidor de la angiotensina (ECA).
EIECAesunaenzima clave responsable de la
inactivacion de la bradiquinina, y su bloqueo
por los inhibidores del ECA, una clase comun-
mente usada de agentes antihipertensivos,
puede desencadenar ataques agudos de an-
gioedema.

En muchos pacientes, la causa del AE es des-
conocida y se les identifica como angioedema
idiopatico (AEI). Puede ser este histaminérgico
o no histaminérgico, dependiendo de si los an-
tihistaminicos lo previenen o no. Cuando el AE|
afecta a la laringe puede revestir gravedad**.

En la Tabla 2 se resumen las formas descritas,
asi como sus pruebas diagndsticas.

4.1. Tratamiento

El AE de base alérgica, que acompafaonoa la
U, generalmente responde a antihistaminicos,
glucocorticoides y adrenalina (si es parte de una
crisis anafilactica). EI AEH con déficit del C1-INH
debe ser tratado con terapia de reemplazo con
C1-INH en las crisis™?, en caso de no encontrar-
se disponible, se puede utilizar plasma fresco
congelado, que aportara la proteina deficitaria.
Para profilaxis de las crisis, estd indicada antes
de procedimientos quirdrgicos o diagnosticos
que implican la manipulacion de la zona orofa-
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Tabla 2. Principales caracteristicas clinicas, pruebas diagnésticas y tratamientos del AEAy AEH por deficiencia

de C1-INH
Alérgico (anafilaxia) Deficiencia de C1-INH
Urticaria Presente Ausente
Curso Répido (minutos) Lento (horas)
Duracién 12-24h 48-72h
Edema laringeo +/- +
Broncoespasmo Frecuente Ausente
Dolor abdominal Raro Frecuente
Hipotension Puede No
Test diagnéstico Triptasa (si anafilaxia) Clinhibidor, C4
Tratamiento Adrenalina (anafilaxia) C1 inhibidor
Antihistaminica/corticoides

ringeay que puedan desencadenar un episodio
de via aérea superior. el tratamiento de eleccién
sigue siendo la administracion de C1-INH. Se
puede usar el acido tranexamico y los andré-
genos atenuados, que pueden usarse a partir
del estadio V de Tanner®.

Ante cualquier caso de AE la remision al espe-
cialista pediatra alergélogo es de vital impor-
tancia para no demorar su diagndstico, profi-
laxis y tratamiento.
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