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INTRODUCCION

La presente edicion de esta Guia de Angioedema Hereditario
pretende contribuir, en la medida de lo posible, a mejorar el
conocimiento y la calidad de vida de los enfermos afectos de
esta enfermedad y sus familiares. Ha sido posible gracias a la
colaboracién de la Asociacion de Enfermos y Familiares, AEDAF,
y el Grupo Espafiol de Estudio de Angioedema por Bradicinina
(GEAB) de la Sociedad Espafiola de Alergia e
Inmunologia Clinica (SEAIC).

Hoy en dia no se concibe un adecuado se- A mayor informacion
guimiento de los procesos crénicos sin la parti- fiable y contrastada,

cipacion activa de los enfermos, con objeto de mayor probabilidad
gi de |3 maxi ; =alol q de enfrentarse a la
isponer de la maxima autonomia a lo largo de enfermedad

la evolucién clinica de los mismos. A mayor infor-
macion fiable y contrastada, mayor probabilidad
de enfrentarse a la enfermedad.

Como es sabido se trata de una enfermedad “rara”, es decir
poco frecuente y a veces poco conocida, lo que conlleva, si cabe,
mayor necesidad de conocimiento, por parte de los propios en-
fermos, de como actuar ante situaciones de urgencia, sobre todo
cuando se encuentran fuera de su entorno habitual, como en viajes
0 estancias en otros lugares en los que no exista asistencia adecuada.

Se ha optado por un lenguaje accesible, manteniendo una
rigurosa adaptacion al estado actual de los conocimientos cienti-
ficos. Por esta razdn debe revisarse su contenido periédicamente.
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Otro dato a destacar, es la intencién de que resulte Util en la
vida diaria de cada enfermo o familiar, ayudandoles a encarar
con mejores perspectivas de éxito las posibles incidencias que se
puedan presentar a lo largo de la vida y a reconocer y manejar
adecuadamente situaciones de cierto riesgo.

Estas recomendaciones no sustituyen el diagnéstico, tratamien-
to 0 seguimiento médico en cada caso, sino que estan disefiados
para que Ud pueda sentirse una parte activa en el tratamiento de
su enfermedad crénica, que a lo largo de la vida puede cambiar
exigiendo una adaptacion especifica a cada circunstancia.

Finalmente, esta actitud de cooperacion entre los enfermos
y sus familiares y los profesionales del GEAB, deberia facilitar
que las autoridades sanitarias se muestren proclives a proveer
de mecanismos de proteccién social especificos y dar respuesta a
las necesidades socio-sanitarias de este grupo de enfermos y sus
familias, pequefio en numero, pero muy trascendente.

Junio de 2013

Fdo. Sara Smith Fdo. Dr. Angel Campos
Presidenta de la AEDAF Hospital Universitario La Fe. Valencia
GEAB
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.QUE ES EL ANGIOEDEMA HEREDITARIO?

Es una enfermedad genética que produce episodios de hin-
chazén o edema de algunas partes del cuerpo, tales como la
piel o0 mucosas (p. ej.: la garganta o el intestino). La frecuencia
y la intensidad de los ataques son muy variables y depende de
cada persona o situacion. Requiere maxima atenciéon cualquier
hinchazon de la zona de la cara, cuello o garganta ya que existe
el riesgo de asfixia.

La probabilidad de transmision de la enfermedad es de un
50%.

Se conocen una serie de circunstancias que desencadenan los
atagues y que se citan mas adelante.

Los ataques causados por esta enfermedad NO RESPONDEN a
CORTICOIDES, ANTIHISTAMINICOS ni ADRENALINA, y por tanto
se tratan con medicacion especifica.

Algunos enfermos optan por llevar una “alerta médica” en forma
de medalla o similar que indique lo esencial de la enfermedad.
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i_CUI-'\L ES EL MECANISMO?

El problema central de la enfermedad es la insuficiente can-
tidad o actividad de una enzima, denominada C1-Inhibidor [en-
zima inhibidora o frenadora del 1¢ componente del Sistema del
Complemento sanguineo (C1-Inh)]. La activacién incontrolada
del Sistema del Complemento produce hinchazones en localiza-
ciones diversas a través de un mediador bioquimico denominado
Bradicinina.

TIPOS DE ANGIOEDEMA HEREDITARIO
Existen los siguientes tipos:
e TIPO I. Defecto en la cantidad de la enzima C1-Inh en sangre
e TIPO II. Defecto en la actividad o funcién de la enzima C1-Inh
en sangre

Existe también el llamado TIPO Il en el que no se detecta
alteracion alguna del C1-Inh (actualmente denominado angioe-
dema Hereditario con C1-Inh normal) y que esta vinculado casi
exclusivamente al sexo femenino y a la exposicion a estrégenos.

TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD
Los OBJETIVOS del tratamiento se basan en 3 principios:

1. Evitar o disminuir la aparicién de crisis a lo largo del tiempo
(prevencién o profilaxis a largo plazo).

2. Controlar o tratar las crisis que aparezcan (tratamiento de las
crisis).

3. Prevencion en situaciones de riesgo especial (prevencién o
profilaxis a corto plazo).

a
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Su médico le explicara el tratamiento adecuado a su caso, pero
basicamente se divide en los siguientes apartados:
a. Tratamiento urgente o de crisis: A dia de hoy, se emplea indistin-
tamente Berinert® o Cinryze® (ambos por via endovenosa len-
ta) o Firazyr® por via subcutanea. Pueden
asociarse espasmoliticos, fluidos y otros.  Algunos enfermos son
Conviene acudir a un Centro de Urgencias.  adiestrados para la
Algunos enfermos son adiestrados para la ~ auto-administracion
auto-administracion de estos tratamientos. € estos tratamientos
b. Tratamiento preventivo a corto plazo (profi-
laxis a corto plazo) destinado a estar protegido durante la expo-
sicion a ciertos factores desencadenantes, como intervenciones
quirurgicas, citados mas adelante: Berinert® o Cinryze® (1-6
horas previo al procedimiento) o bien aumento de andrégenos
atenuados durante varios dias (Winstrol® o Danatrol®).

¢. Tratamiento de fondo (profilaxis a largo plazo) destinado a evitar

la aparicion de crisis a lo largo de la vida diaria. Suelen indicarse
por periodos largos de tiempo (afos). Andrégenos atenuados
(Winstrol® o Danatrol®) o bien, Amchafibrin® (un antifibri-
nolitico). En algunas circunstancias, por ejemplo en algunos
embarazos, puede emplearse para este fin Cinryze®o bien
Berinert®.
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¢COMO RECONOCER PRECOZMENTE UN ATAQUE DE

GARGANTA O LARINGEO?
Debe sospecharse ante los siguientes sintomas:

e Opresidn o sensacion de cuerpo extrafo en la garganta o
laringe.

e Hinchazén evidente de la lengua.

e Cambios en la voz como ronquera o afonia parcial.

e Dificultad para tragar adecuadamente.

e Ruidos respiratorios extrainos como “estridor”.

En tal caso, no pierda la calma y siga las instrucciones que le
ha proporcionado su médico.
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¢QUE HACER EN CASO DE UN ATAQUE IMPORTANTE
(QUE AFECTA A LA GARGANTA, LE IMPIDE RESPIRAR) O
BIEN CON UNA DURACION DEL EDEMA DESMESURADA?

1.
2.
3.

Avise a alguin adulto que pueda ayudarle a explicar lo que le ocurre.

Prepare el INFORME CLINICO que su médico le ha proporcionado.

Si dispone de medicacion de rescate o emergencia (Berinert®,

Cinryze®, ambos por via intravenosa, o bien Firazyr® subcutaneo):

a) Sile han ensefiado y le han ensefiado como autoadministrarla,
poéngase la medicacion siguiendo las instrucciones.

b) Sino le han ensefiado a autoadministrarsela, llévela consigo a
su Centro Médico.

Acuda al Centro de Urgencia sanitaria mas proximo.

Solicite cita con su médico una vez resuelta la crisis.

INFORME CLiNICO

Es muy conveniente llevar consigo un informe breve (su médico se

lo proporcionard) para facilitar la atencién por parte de otros médicos
o Centros. También puede considerarse la posibilidad de disponer de
una alerta médica en forma de medalla o similar (consulte el conte-
nido con su médico).

Debe facilitar a su médico de Atencidén Primaria una copia del

informe actualizado. También es conveniente mostrarlo cuando visite
a cualquier especialista médico.



Angiocedema
Hereditario

REVISIONES MEDICAS

Aungue la mayor parte de los enfermos evoluciona muy bien
y puede hacer una vida normal, es importante realizar visitas pe-
riédicas a su médico, al menos una vez al afio, aunque no haya
tenido problemas clinicos.

TRAUMATISMOS Y GOLPES

Si bien se recomienda hacer vida normal, algunos enfermos
ante golpes o durante la practica de deportes de contacto desa-
rrollan hinchazén en dicha zona. Consulte con su médico para
controlar su actividad fisica y, si lo requiere, adaptar su tratamiento
de fondo.
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DENTISTA U ODONTOLOGO
Advierta a su dentista de su enfer-
medad. Para las manipulaciones simples
como limpiezas dentales no se requie-
re ninguna precaucion suplementaria.
Ante extracciones u otras maniobras
debe hacer un tratamiento previo con
concentrado de C1-inhibidor 1-6 h antes
del procedimiento o bien aumento de
androgenos atenuados durante varios
dias antes y después de la visita.
Conviene llevar consigo una dosis
completa del tratamiento de urgencia.

INTERVENCIONES QUIRURGICAS Y ENDOSCOPIAS

Es recomendable realizar el tratamiento previo también lla-
mado profilaxis a corto plazo entre 1y 6 horas antes de la inter-
vencion o aumento de la dosis de andrégenos atenuados desde
varios dias antes. Consulte a su médico.

Ante cualquier manipulaciéon quirtrgica a nivel de cuello o
cara debe pre-medicarse.

En principio, siempre que sea posible, es preferible la anes-
tesia local o loco-regional sobre la anestesia general que precisa
intubacién a través de la garganta (oro-faringea).
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INFECCIONES

Se recomienda el tratamiento precoz de las infecciones para
evitar ataques de angioedema, especialmente las que afectan a
la boca y a la faringe. Su médico le indicara el tratamiento ade-
cuado en cada caso.

ESTRES O SITUACIONES DE ANSIEDAD ELEVADA

En algunos casos puede ser el desencadenante de un ataque.
Consulte con su médico o especialista si requiere medidas o me-
dicamentos para controlar la ansiedad.

EMBARAZO

Si tiene intencion de quedarse embarazada deberia contactar
con su médico previamente a fin de ajustar la medicacion a la
gestacion. En caso de precisar los servicios de fertilizacion in vitro
debe consultar también.

La consulta es obligada si esta siendo tratada con andrégenos
atenuados (Winstrol® o Danatrol®) a fin de suspender dicha
medicacion con antelacion.

Si se queda embarazada suspenda de inmediato dichos far-
macos y contacte urgentemente con su médico para ajustar el
tratamiento y controlar su enfermedad durante la gestacién.

En algunos casos de crisis frecuentes o intensas se puede
recurrir a cierta medicacion contra los ataques, concretamente
Berinert® o bien Cinryze®.

Algunas medicaciones no deben tomarse durante el embarazo,
consulte con su médico o Centro. En general, en el embarazo
no se modifica la evolucion de la enfermedad, pero en algunos
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casos puede agravarse. Es conveniente realizar al menos revisiones
durante la gestacion.

Debe advertir a su ginecélogo de su enfermedad. Muéstrele
un informe clinico actualizado.

PARTO

Debe avisar al personal de paritorios de su enfermedad (infor-
me clinico). En general los partos naturales (vaginales) no requie-
ren tratamiento preventivo o profilaxis a corto plazo, basta con
tener disponible la medicacion de rescate (Berinert®, Cinryze®
o Firazyr®).

Si Ud. dispone de medicacion de rescate es una buena idea
llevarla consigo en el momento del parto.

En situacién de precisar una cesarea, en casos de partos muy
instrumentalizados o si el angioedema ha sido mas grave durante
el embarazo, es razonable hacer tratamiento de profilaxis con
Berinert® o Cinryze®. Siempre siga las indicaciones de su médico.

En algunos casos pueden aparecer edemas en los dias siguien-
tes al parto.

11
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ANTICONCEPCION

En general deben evitarse los tratamientos con estrégenos bajo
cualquier forma y circunstancia.

Se pueden usar progestagenos orales (Desogestrel: Cerazet®)
o implantes subcutaneos con Levonorgestrel (Jadelle®) o bien DIU
sin adicion hormonal o con progestagenos (Mirena®).

Ante situaciones de emergencia (“pildora del dia después”) usar
farmacos con progestagenos Unicamente: levonorgestrel (Norle-
vo®, Postinor®). No estan contraindicados otros métodos como
preservativo o DIU.

MEDICACION ANTIHIPERTENSIVA

Estan formalmente contraindicados los IECA (inhibidores de la
enzima convertidora de angiotensina): enalapril, captopril, liso-
nopril. El uso de otro grupo de fadrmacos denominados ARA-Il'y
algunos antidiabéticos del grupo de las gliptinas, debe valorarse
con su médico.

Las indicaciones y consejos contenidos en esta guia no pretenden
ni pueden sustituir el criterio médico en cuanto a diagnéstico o
tratamiento. Se trata de recomendaciones complementarias al
plan de tratamiento individualizado que debe prescribir su médico.
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VIAJES "LARGOS"”, VIAJES AL EXTRANJERO

Ud. puede realizar viajes en las mismas condiciones que otros
individuos, pero sobre todo en aquellos viajes prolongados y
fuera de su habitat habitual, debe tomar algunas precauciones
de sentido comun.

Debe llevar siempre el informe clinico que su médico le ha
proporcionado, a ser posible actualizado. Es una buena idea por-
tar una traduccién del informe al idioma del pais que se piensa
visitar o en su defecto al inglés.

Tenga localizado algun centro asistencial del entorno por si
fuera necesario.

Algunos enfermos que, a juicio de su
médico, disponen de medicacién de resca-

te o de “urgencia” deben llevarla consigo

y verificar la caducidad. Debe aportar el
informe médico para no tener ningun pro-
blema en los controles de seguridad de los
aeropuertos o estaciones.

LU
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PREGUNTAS MAS FRECUENTES

iPuedo hacer vida normal?

Si, en todos los érdenes de la vida: fisico, sexual, laboral, in-
telectual, etc. No obstante, debe tener la capacidad para detec-
tar aguellos desencadenantes relevantes en su caso concreto y
controlarlos.

¢Cémo contactar con otros enfermos?

En su Hospital le pueden poner en contacto con otros enfer-
mos. Existe una asociacion de enfermos de caracter nacional para
apoyo mutuo y mejor defensa de sus intereses como enfermo ante
la administracion. Puede contactar a través de www.angioedema-
aedaf.org.

ZMis hijos heredaran la enfermedad?

Tiene una probabilidad del 50% de que asi sea. La probabilidad
es individual en cada caso y en cada embarazo. La intensidad de
la enfermedad también puede variar entre padres e hijos.

Existen algunas técnicas de diagnostico precoz para estudiar
la presencia de la enfermedad en el feto.
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¢Tengo mas probabilidad de padecer de infarto o
tumores?

No se sabe si Ud. tendra un riesgo superior al de la poblacién
general de padecer otras enfermedades. Ello dependera de otros
factores personales, su estilo de vida y otros factores de riesgo
individuales.

iLa medicaciéon que tomo tiene riesgos elevados?

Cualqguier medicacién conlleva un riesgo de efectos adversos
asociados. En el caso que nos ocupa no son muy frecuentes, pero
debe conocerlos. Debe someterse a ciertos controles para prevenir
la aparicion de tales efectos adversos y en su caso controlarlos.
En general, la medicacion de rescate o de urgencia (Berinert®,
Cinryze® o Firazyr®), es muy segura. En el caso de los andrége-
nos atenuados, dichos efectos se derivan de su similitud con los
esteroides: virilizacion, cambios en la voz, toxicidad hepatica. Por
tal motivo Ud. debe acudir a los controles previstos que incluyen
determinaciones analiticas y ecograficas.

iSe va a ver interferida mi actividad sexual a lo
largo de la vida?

No tiene por qué interferir, ni resulta peligroso para Ud. ni
para los demés. Ud. podra llevar una vida sexual en las mismas
condiciones que el resto de personas y, por tanto, en cada mo-
mento de su vida, debe adoptar las medidas habituales en este
tipo de relaciones personales.
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(Puede mi hijo enfermo acudir a campamentos
escolares?

No existe inconveniente formal para asistir a campamentos
y viajes o colonias escolares. Simplemente debe observar ciertas
precauciones de sentido comun. No son aconsejables las activi-
dades de contacto fisico intenso o violento.

Debe poner en conocimiento de los monitores y responsables
del campamento o del viaje la informacién basica de la enferme-
dad, acompanado de informacién escrita, como por ejemplo un
informe clinico actualizado.

Se deben conocer los teléfonos de contacto y asi mismo el
teléfono y la direccion del Centro Sanitario mas préximo.

Debe disponer de la medicacién de urgencia correspondiente.

.Qué se entiende como un mal control de la
enfermedad?

Si Ud. padece un episodio de afectacion de la “garganta” o
no puede respirar adecuadamente o bien presenta un numero
de edemas o atagues moderados mas frecuente de lo habitual
en Ud. debe ponerse en contacto con su médico para evaluar el
tratamiento de fondo y el control de desencadenantes.
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.Donde se obtiene la medicacion?

La medicacién de urgencia (Firazyr®, Berinert®, Cinryze®)
se obtiene a través de las Farmacias Hospitalarias de acuerdo
con el procedimiento concreto de cada Hospital si Ud. dispone
de cobertura por el Sistema Nacional de Salud.

Algunas entidades aseguradoras no sufragan la medicacion.

También es posible obtenerla en las oficinas de farmacia ex-
hibiendo una receta médica. En tal caso, se paga el importe de
la misma.

El resto de medicamentos se puede obtener en las oficinas de
farmacia, a través de las recetas oficiales del Sistema Nacional de
Salud y con las aportaciones que normativamente correspondan.

iInfluyen los alimentos en la aparicion de las
crisis? ;Debo seguir alguna dieta especial?

No, porque no se trata de un edema de causa alérgica y no
es producido o desencadenado por alergia a ningun alimento. La
dieta no influye en la evolucion de la enfermedad. Debe seguir
una dieta saludable como cualquier persona.

.Se deben realizar revisiones a menudo?

En general Ud. debera realizar una revision al afo de forma ru-
tinaria. Pida su citacion de acuerdo con las normas de su Hospital
o Centro de Salud. En situaciones de especial relevancia, por ejem-
plo ante crisis frecuentes o graves, prevision de embarazo, etc.,
también puede solicitar una citacion fuera de las programadas.
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iTiene Ud. mas preguntas acerca de su
enfermedad?
Anotelas y consulte a su médico.

Ud. debe conocer el nombre de su médico responsable y |a
forma de ponerse en contacto con el mismo.

~

En su caso su médico responsable es:

Su Hospital o Centro Sanitario es:

Contacto:
Teléfonos:
Correo electrénico:
Otros canales:

Informacion individual adicional en su caso:
1.
2.
3.
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COMPONENTES DEL GEAB

Barcelona
HOSPITAL UNIVERSITARI VALL
D'HEBRON
Dra. Mar Guilarte
Dra. Anna Sala
Jaén
COMPLEJO HOSPITALARIO DE JAEN
Dra. Blanca Sdenz de San Pedro
Leganés
HOSPITAL SEVERO OCHOA
Dra. Nieves Prior

Logroio
HOSPITAL DE SAN PEDRO
Dr. Te6filo Lobera

Madrid
HOSPITAL UNIVERSITARIO LA PAZ
Dra. Teresa Caballero (Coordinadora)
Dra. M. Concepcién Lépez Serrano
Dra. Carmen Goémez Traseira
Dra. Maria Pedrosa
Dra. M. Rosario Cabafas
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HOSPITAL GENERAL UNIVERSITARIO
GREGORIO MARANON

Dra. M. Luisa Baeza

Dra. Alicia Prieto

Sevilla
HOSPITAL UNIVERSITARIO
VIRGEN DEL ROCiO
Dra. M. Teresa Gonzélez-Quevedo
Dr. Stefan Cimbollek
Dra. Macarena Pifero

Talavera de la Reina
HOSPITAL GENERAL NUESTRA
SENORA DEL PRADO
Dr. Jesus Jurado

Valencia
HOSPITAL UNIVERSITARIO Y
POLITECNICO LA FE
Dr. Angel Campos

Vigo
COMPLEJO HOSPITALARIO
UNIVERSITARIO DE VIGO
Dra. Carmen Marcos






