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Angioedema hereditario en mujer embarazada con parto normal
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Resumen

El angioedema hereditario (AEH) es una enfermedad poco tratada en las publicaciones
obstétricas. Las alteraciones hormonales pueden desencadenar crisis y el embarazo afecta
al nimero de los ataques.

El conocimiento del diagnostico y del tratamiento es imprescindible pues el AEH no
responde al tratamiento habitual del edema de tipo alérgico (adrenalina, antihistaminicos
o esteroides) y puede afectar a la glotis y causar la muerte. Su tratamiento de eleccion es
la infusion de factor inhibidor de C1 (fraccion 1 del complemento).
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Hereditary angioedema in a pregnant woman resulting in normal childbirth

Abstract

There are few publications on hereditary angioedema (HAE) in the obstetrics literature.
Hormone alterations can trigger a crisis and pregnancy affects the frequency of attacks.
Familiarity with the diagnosis and treatment of this disease is vital because it does not
respond to the routine management of allergic edema (adrenaline, antihistamines or
steroids), and it can affect the glottis and cause death. The treatment of choice is infusion
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of complement C1 inhibitor protein.
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Introduccién

El angioedema hereditario (AEH) es una enfermedad
genética rara que se presenta en uno de cada 50.000
individuos. Lo causa la deficiencia del factor inhibidor de
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esterasa de la fraccion 1 del complemento (C1-INH) que
regula el sistema inmunoldgico y de la coagulacion. Se
produce una activacién incontrolada de la via clasica del
complemento’.

Se caracteriza por episodios de edema subcutaneo y
submucoso, especialmente en manos, pies, cara y vias
respiratorias. Son autolimitados entre 12 y 72 h, no son
dolorosos ni estan asociados a urticaria. Pueden presentarse
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prodromos, como prurito leve, engrosamiento cutaneo o
exantema. Algunos sujetos experimentan episodios de
intenso dolor abdominal, nauseas y vomitos causados por
un edema de la pared intestinal y que pueden simular un
abdomen agudo. Sin tratamiento, la letalidad es del 20 al
30% y la causa es el edema laringeo?.

Se transmite de manera autosémica dominante (cromo-
soma 11). Las mutaciones de novo ocurren en menos del 25%
de los casos. Hay varios tipos:

o Tipo | (85%): disminucion o ausencia del C1-INH.
e Tipo Il (15%): sintesis cuantitativamente normal de una
proteina disfuncional.

Hay un tercer tipo, descrito recientemente, que se
transmite por el cromosoma X y que es indistinguible
clinicamente de los tipos anteriores®.

El diagndstico de sospecha ante un sujeto con ataques
episodicos de angioedema se realiza midiendo la concen-
tracion de la fraccion 4 del complemento, disminuida al
menos un 30%. La confirmacion se obtiene con la concen-
tracion o la funcionalidad de C1-INH.

Caso clinico

A continuacion se presenta el caso de una mujer de 29 afos,
sin embarazos previos, enviada a consulta de fisiopatologia
fetal con gestacion incipiente y antecedente personal de
AEH.

No presenta otros antecedentes patoldgicos. La analitica
y la exploracion del primer trimestre son normales. Se
realiza amniocentesis diagndstica en la semana 16 de
gestacion, previa infusion de 500 U de C1-INH a la mujer,
sin que ésta presente ninguna complicacion. El resultado es
un varoén sano.

El embarazo cursa sin alteraciones. En la semana 39, la
mujer acude a urgencias con trabajo de parto. Se realiza
anestesia epidural y parto mediante forceps para alivio de
expulsivo. Nace un varon de 3.070 g y test de Apgar 9/10. En
el puerperio inmediato se pautan 500 U de C1-INH. La mujer
no ha presentado ninguna crisis durante su seguimiento.

Discusion

La ansiedad, las infecciones, los traumatismos, la cirugia y
las alteraciones hormonales (menstruacion, anticoncepti-
vos, etcétera) son desencadenantes de angioedema. Hay
estudios que advierten un incremento en la frecuencia de
los ataques durante el embarazo, pero la mayoria de los
autores sefalan una disminucion. El uso de anticonceptivos
estrogénicos y el tratamiento hormonal sustitutivo estan
contraindicados, asi como los inhibidores de la enzima
conversiva de la angiotensina ya que éstos aumentan la
frecuencia y la gravedad de los episodios' .
Hay 3 areas de tratamiento’:

® Ataques. No es necesario tratar el edema localizado en
las extremidades, pero es fundamental tratar el edema
laringeo. De eleccion, el concentrado de C1-INH reduce
el angioedema en 30 min. En Espana se dispone de
Berinert®. Se administran de 1.000 a 2.000 U por via
intravenosa. Si no es posible, debe utilizarse plasma

fresco congelado. En el edema intestinal se afade
tratamiento analgésico intenso y reposicion de liquidos.

e Profilaxis a corto plazo. Ante procedimientos médicos o
quirdrgicos que requieran anestesia, como en este caso la
amniocentesis, deben administrarse androgenos en dosis
diaria elevada una semana antes y una semana después,
aunque estan contraindicados en nifios y embarazadas. Si
no se dispone de tiempo, debe utilizarse C1-INH por via
intravenosa en los 30 a 60 min previos. Si no se dispone de
éste, puede usarse plasma fresco congelado el dia previo
e inmediatamente antes del procedimiento quirdrgico.
Se aconseja anestesia regional para evitar el trauma
laringeo que supone la intubacion®.

® Prevencion a largo plazo. En aquellos sujetos que tienen
mas de un ataque al mes o que han presentado un
episodio de edema de glotis deben utilizarse androgenos
atenuados (danazol de 50 a 300 mg/dia, estanozolol de 1
a 4mg/dia, oxandrolona). Los antifibrinoliticos (acido
epsilonaminocaproico de 8 a 10mg/dia y acido traxena-
mico) son menos eficaces.

Durante el embarazo estan contraindicados los androge-
nos por la potencial virilizacion de un feto femenino. Es
aconsejable suspenderlos un mes antes de la concepcion.
Pueden utilizarse antifibrinoliticos, que atraviesan la pla-
centa pero no son teratogénicos. En las cesareas debe
utilizarse profilaxis con C1-INH. En el caso de un parto no
complicado no se lo requiere, pero ha de tenerse en cuenta
que el puerperio es el periodo de mayor riesgo. El ataque
agudo en el embarazo y en el puerperio debe tratarse como
fuera del embarazo®.
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