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RESUMEN
La urticaria se caracteriza por la presencia de habones pruriginosos
y/o angioedema, clasificdndose segtin su duracion en aguda (menor
o igual a 6 semanas) y crénica (UC) (mayor a 6 semanas). La UC se
clasifica a su vez en UC espontanea (UCE) y UC inducible (UCInd),
dependiendo si existe o no un factor inducible definido. La UCE
corresponde a la forma predominante de UC, afectando a mas del
75% de los pacientes. Pese a lo anterior, en algunos casos, pueden
coexistir ambos tipos de UC. La prevalencia de UC a lo largo de la
vida es del 1% aproximadamente, siendo predominante en mujeres
a razén de 2:1. La incidencia maxima se observa entre los 20 y 40
anos de edad, siendo la mayoria de las veces autolimitada, con una
duracion entre 1 a 5 anos, aunque en hasta el 20% de los pacientes
puede prolongarse por mas tiempo, generando gran afectacién en la
calidad de vida, desempeno académico y/o laboral. El diagnéstico de
UC es clinico, basado en la historia del paciente y el examen fisico.
Los examenes se solicitan en base a la anamnesis, siendo la mayoria
de las veces innecesario realizar pruebas de laboratorio extensas. A
la fecha, no existen tratamientos curativos para esta patologia. Su
manejo se basa en el uso de antihistaminicos de 2° generacion (anti-
H1), cuya dosis se puede cuadriplicar segtn respuesta. En el caso
de pacientes refractarios a anti-histaminicos se sugieren tratamientos
sistémicos como omalizumab, anticuerpo monoclonal que debe ser
indicado por médicos especialistas. A continuacion, se presenta el
consenso nacional sobre el diagndstico y tratamiento de urticaria cré-
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nica, conformada por las partes | y I, que tiene por objetivo revisar
las recomendaciones diagndsticas y terapéuticas en la UC segin la
experiencia de dermatologos e inmundlogos expertos pertenecientes
a las sociedades cientificas chilenas respectivas, en relacion con las
guias y evidencia disponibles.

Palabras clave: Angioedema,; Guias Practica Clinica; Urticaria; Urti-
caria Cronica; Urticaria Crénica Inducible.

ABSTRACT

Urticaria is a condition characterized by the presence of pruritic wheals
and/or angioedema, and is classified according to its duration as
acute (less than or equal to 6 weeks) and chronic (CU) (greater than
6 weeks). Chronic urticaria is subdivided into chronic spontaneous
urticaria (CSU) and chronic inducible urticaria (CIndU), depending
on the presence or absence of a defined stimulus. The predominant
form is CSU, affecting more than 75% of patients. Despite this, in
some cases, both types of CU may coexist. The lifetime prevalence of
CU is approximately 1%, with a 2:1 ratio of women predominating.
The maximum incidence is observed between 20 and 40 years of
age, being most of the time self-limited, with a duration between 1
to 5 years, although in up to 20% of patients it can last longer, gene-
rating great affectation in the quality of life, academic and/or work
performance. The diagnosis of CU is clinical, based on the patient’s
history and physical examination. Laboratory tests are requested ba-
sed on the patient’s clinical history, and extensive laboratory tests are
most often unnecessary. To date, there are no curative treatments for
this pathology, and treatment is based on the use of 2nd generation
antihistamines, the dose of which can be quadrupled according to
response. In patients who are refractory to antihistamines, systemic
treatments such as omalizumab, a monoclonal antibody that must
be indicated by a specialist, is suggested. The national consensus on
the diagnosis and treatment of chronic urticaria is presented below,
comprising Parts | and Il. The objective of this consensus is to review
the diagnostic and therapeutic recommendations for CU based on the
experience of expert dermatologist and immunologists belonging to
the respective Chilean scientific societies, in relation to the available
guidelines and evidence.

Keywords: Angioedema; Clinical Practice Guideline; Urticaria; Urti-
caria, Chronic; Urticaria, Chronic Inducible.
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La urticaria es una patologia cutanea frecuente
caracterizada por la presencia de habones (ron-
chas) pruriginosos y/o angioedema. En poblacion
general, puede alcanzar una prevalencia de 0.5-
1% aproximadamente'. El habdn es una elevacion
circunscrita de la piel, de forma y dimensiones
variables de milimetros a centimetros, con un drea
edematosa central y eritema periférico, evanescente
y pruriginoso', mientras que el angioedema hace
referencia a un aumento de volumen localizado,
que compromete la dermis profunda, tejido sub-
cutdneo y submucoso, secundario al aumento de
la permeabilidad vascular?. El prurito, eritema y
edema de la dermis superficial que estan presentes
en urticaria son causadas por la activacion de los
nervios sensoriales, la vasodilatacion y el aumento
de la permeabilidad vascular, respectivamente®.
Cuando el angioedema se asocia a urticaria,
afecta principalmente al rostro, en especial a la
region palpebral y labial. Hay que destacar que
el compromiso de la via aérea suele ser excep-
cional’. A diferencia del habén, que suele generar
prurito y tener una duracién menor a 24 horas,
el angioedema produce mas dolor que prurito y
su resolucion es mas lenta, pudiendo durar hasta
72 horas'. Sabemos que la urticaria crénica (UC)
es una enfermedad debilitante?*, y pese a que el
habon es la lesién cutanea mayormente asociada
al cuadro, el angioedema también es frecuente
de ver, encontrandose entre el 40% y el 50%
de pacientes con urticaria crénica espontanea
(UCE)}, e incluso hay un 10% de pacientes que
reportan el angioedema como su principal ma-
nifestacién clinica’.

Segln su duracion, la urticaria se clasifica
en aguda (menor o igual a 6 semanas) y crénica
(mayor a 6 semanas)'. La UC se clasifica a su vez
en UCE e inducible (UCInd), dependiendo de si
existe o no un estimulo identificable que gatille
la sintomatologia (Tabla 1)°. Si bien la UCE es la
forma predominante, afectando a més de 75%
de los pacientes, ambos tipos de urticaria pueden
coexistir en un mismo individuo®. Para cumplir los
criterios de UCE, las lesiones no necesariamente
deben presentarse diariamente, basta con que
éstas —que recurren espontdneamente— ocurran
durante la mayoria de los dias de la semana por

mas de 6 semanas para confirmar el diagnéstico'.
Pese a que los sintomas surgen independiente-
mente de causas externas, circunstancias como
infecciones o altos niveles de estrés pueden afectar
la actividad de la enfermedad'.

El objetivo de este consenso es actualizar la
guia chilena de urticaria crénica espontanea del
afio 2018 y revisar las recomendaciones nacio-
nales basadas en la dltima evidencia cientifica,
para asi facilitar las mejores practicas clinicas en
el manejo de esta patologia, con alcance tanto
para médicos generales como especialistas”.

Metodologia

Se conformé un grupo de trabajo compuesto
por médicos inmundlogos y dermatélogos expertos
en UC. Se llevaron a cabo reuniones mensuales via
telematica para definir el contenido y las distintas
secciones del documento. Se realizé una revision
rigurosa de la literatura actualizada en cuanto a
epidemiologia, diagndstico y tratamiento de UC.
En cada reunién se discutieron los contenidos de
cada seccion del documento con la finalidad de
llegar a consenso en cuanto a los distintos puntos
revisados. Debido a la extension del documento,
se decidi6 dividirlo en dos partes, parte | de de-
finicion, clasificacién y diagnostico; y parte Il de
fisiopatologia, estudio y tratamiento.

Epidemiologia y clinica

La prevalencia poblacional estimada para
UCE es del 1% aproximadamente, valor que ha
ido aumentando en el tiempo®, con reportes que
evidencian un incremento de entre 2 y 10 veces
durante la dltima década’, Una revision siste-
matica y meta-andlisis recientes informaron una
prevalencia general de UC a lo largo de la vida
del 4.4% y una prevalencia en un momento dado
del 0.7%, que oscila entre el 0.1% en América
del Norte y el 0.5% en Europa, llegando hasta
el 1.5% vy el 1.4% en paises de América Latina y
Asia, respectivamente’. Esta patologia afecta tanto
a niflos como adultos, y suele afectar mayormente
a mujeres’ alcanzando una prevalencia cercana
al 80%?®?, sin embargo, esta diferencia por género
no se observa en nifilos menores a 15 anos'®"
como tampoco en adultos mayores'.
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Tabla 1. Tipos de urticaria cronica.

espontdnea (UCE)  espontinea de
habones y/o
angioedema

por >6 semanas

Presencia de
habones y/o
angioedema
>6 semanas

Urticaria cronica
inducible (UCInd)

Tipos de Urticaria  Definicion Desencadenante Subgrupo
Cronica
Urticaria cronica Presencia Sin desencadenante -

identificable

Con desencadenante
identificable

Dermografismo sintomatico=
frotacion mecanica.

Por frio= exposicion al frio.
Por calor= contacto con calor.
Colinérgica= aumento T°
corporal central.

Acuagénica= contacto con agua.
Por contacto= con estimulo
alergénico o no alergénico.
Por presion retardada= presion
vertical sostenida.

Vibratoria= vibracion

Solar= radiacién UV y/o

luz visible.

Nota: Adaptado de “Guia clinica chilena de urticaria crénica espontanea” (p. 1335), 2018, Rev Med Chile, 146.

Pese a que la UC afecta principalmente a
adultos jovenes y de mediana edad™' con una
edad media de aparicion entre los 20 afnos y los
40 anos®" estudios recientes sugieren que los
ninos y adultos mayores se ven afectados en un
grado similar. Se ha reportado una prevalencia de
UC del 1.4% en menores de 18 anos” y del 1%
en niflos menores de 14 afios'. Aun faltan datos
sobre pacientes de edad avanzada, pero aquellos
mayores de 65 anos representan entre el 10% y
el 21.7% de los casos de UC"™.

La UC se considera una enfermedad au-
tolimitada, aunque puede durar largo tiempo
combinando periodos de remisién y recurrencia.
Entre los adultos se estima que mas del 20% de
los afectados tiene sintomas persistentes por mas
de cinco anos'®" e incluso se ha reportado en
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estudios basados en encuestas que la duracion de
la UCE pudiese llegar a 11.5 +/- 10.8 anos'®, con
una tasa de remision en el primer afio del 20% al
75%"'y del 30% al 55% dentro de los primeros 5
afios de la enfermedad®. Un 20% a 30% de los
pacientes con UCE presenta exacerbaciones tras
el consumo de anti-inflamatorios no esteroidales
(AINE); de éstos hasta un 10% puede desarrollar
ademds sintomas respiratorios®'22.

A la fecha, no existen tratamientos curativos
para esta patologia', y hasta el 61% de los pacien-
tes con UCE suelen ser refractarios al tratamiento
antihistaminico (anti-H1) administrado a la dosis
inicial licenciada. Por esto, con el aumento de la
dosis del anti-H1 en dos, tres y cuatro veces, se
puede obtener un beneficio adicional logrando
tasas de éxito que rondan el 45%-55%; sin em-



ARTICULO ESPECIAL / SPECIAL ARTICLE

Consenso chileno sobre el diagndstico y tratamiento de urticaria crénica (2025)- I. Ogueta, et al.

bargo, cerca del 50% de los pacientes no van a
responder y requeriran un enfoque terapéutico
distinto®.

En cuanto a las comorbilidades y externali-
dades asociadas a la enfermedad, los pacientes
con UCE tienen una productividad académica
y laboral reducida, asi como mayores tasas de
comorbilidades psicolégicas*. El reciente estudio
“Evaluacién de la carga econémica y humanistica
de los pacientes con UC espontanea/idiopatica
(ASSURE-CSU)” demostré que mas del 20% de
los pacientes con UCE faltan al menos una hora al
trabajo por semana, y el deterioro de la producti-
vidad general descrito fue del 27%’. Ademas, se
incurre en importantes gastos y costos de atencion
médica para tratar a los pacientes con UCE. Asi,
esta entidad se asocia con una elevada carga fisi-
ca y econdémica no solo para los pacientes y sus
familias, sino también para los sistemas de salud®.

Respecto a las UCInd, el gran desafio es lograr
identificar y confirmar el o los inductores que
gatillan los sintomas, con el fin de recomendar
estrategias para evitar o minimizar la exposicion
a estos factores provocadores®. El diagndstico se
confirma mediante la realizacion de pruebas de
provocacion (Tabla 3).

Las dos formas mas comunes de UCInd
son el dermografismo sintomatico y la urticaria
colinérgica®. El dermografismo (“escritura en la
piel”) implica la liberacion local de histamina
generada por la presién aplicada a la piel por
cualquier objeto, siendo observado hasta en el
5% de la poblacion general, aunque sélo un
pequeio porcentaje requiere atencion médica®.
La urticaria colinérgica, inducida por el aumento
de temperatura corporal en forma activa o pasiva
(con aumento de la temperatura central), también
es comun y representa aproximadamente el 5%
de todos los casos de UC y hasta el 30% de la
UCInd®. A su vez, la urticaria por ejercicio puede
ocurrir en pacientes con urticaria colinérgica o en
un grupo especifico de pacientes con urticaria/
anafilaxia inducida por ejercicio®. En este dltimo
grupo es importante descartar si es que la actividad
fisica actiia como un cofactor sobre una alergia
alimentaria de base®.

Se ha informado que las UCInd tienen una

tasa de resolucion mas baja que la UCE* y que
en solo el 13 % al 50% de los pacientes con
UClInd los sintomas remiten en uno y cinco afos,
respectivamente?. Por ejemplo, la urticaria solar
puede persistir por 5 afios en mas de 50% de
los pacientes®, y la urticaria por frio todavia esta
presente en mas del 25% de los casos después de
10 afnos del debut de la enfermedad®.

Clasificacion

Ya se ha mencionado que la urticaria se clasifica
en aguda o crénica dependiendo del tiempo en
que se manifiestan los sintomas, siendo cronica si
es mayor a 6 semanas. La UC puede subclasificarse
en UCE, en la que las ronchas y/o el angioedema
son en su mayoria espontdneas sin desencadenan-
tes identificables consistentes, y en UCInd, en la
que las ronchas y/o el angioedema son inducidas
consistentemente por desencadenantes fisicos
(urticarias fisicas) u otros agentes no fisicos (es
decir, urticaria colinérgica, urticaria acuagénicay
urticaria de contacto). Actualmente no se dispone
de una estimacién poblacional general de la pre-
valencia de UCInd, sin embargo, investigaciones
hospitalarias sugieren que comprenderian entre
el 8% y el 33% de los casos de UC*.

Como ya se ha mencionado, los dos tipos de
UCInd mas frecuentes son el dermografismo sin-
tomatico y la urticaria colinérgica, representando
del 3%-27% y 4%-11% de los casos de urticaria
fisica, respectivamente®'.

La urticaria colinérgica, descrita por primera
vez por Duke en 1924, se manifiesta como ronchas
puntiformes, pruriginosas con eritema circundan-
te, en su mayorfa perifoliculares. Fstas aparecen
por la sudoracién inducida con el aumento en
la temperatura corporal central, que ocurre en
respuesta a saunas, banos calientes, ejercicio
fisico y/o estrés emocional. Su duracién suele ser
breve, resolviendo los sintomas rapidamente (en
menos de 1 hora), sin embargo, la mayoria de
los pacientes suelen tener gran afectacion de su
calidad de vida, ya que los sintomas pueden ini-
ciar con prurito, sensacion dolorosa punzante y/o
hormigueo en situaciones recreativas y deportivas
de su dia a dia®.

La urticaria por frio es una forma comin de
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UCInd caracterizada por el desarrollo de habones,
angioedema o ambos en respuesta a la exposicion
al frio. La clasificacion incluye subtipos tipicos y
atipicos, en que incluso puede haber desarrollo de
anafilaxia. El diagnéstico se basa en la anamnesis
del paciente y las pruebas de provocacién con frio
(TempTest® y/o test de cubo de hielo)*.

La urticaria acuagénica es una afeccién muy
poco frecuente en la que la urticaria se desarrolla
después del contacto directo de la piel con el
agua. En algunos pacientes la salinidad del agua
pudiese ser importante, donde las reacciones
pueden ocurrir sélo en contacto con agua del grifo
0 agua de mar. Las mujeres parecieran tener una
incidencia ligeramente mayor que los hombres y
la edad de inicio es durante la pubertad. También
se han informado casos familiares. Aunque el
mecanismo fisiopatogénico de la degranulacion
de los mastocitos y liberacién de histamina indu-
cida por agua no esta claro, la activacion de la
via colinérgica es esencial en la patogénesis de
la urticaria acuagénica®*.

Meétodos diagnésticos, clinimetria y seguimiento
clinico
La solicitud de exdmenes en UCE se basa en
la evaluacion de 7 objetivos (7C):
e Confirmar o descartar diagnéstico dife-
rencial
e Causas: buscar indicadores de UCE au-
toalérgica o por autoinmunidad Tipo Ilb
e Cofactores: factores gatillantes o agravantes
e Comorbilidad: evaluar potenciales pato-
logias asociadas
e Consecuencias: efectos
e Componentes: biomarcadores o predictores
de respuesta a tratamiento
e Curso: monitorizar la actividad de la UC*3¢.

La solicitud de examenes de laboratorio debe
realizarse de manera individualizada segtn el
cuadro clinico de cada paciente (Tabla 2), sin
embargo, para descartar patologias sistémicas, se
recomiendan algunos examenes basicos de rutina
en todos ellos*738,

En casos de UCE de larga data con sintomas mas
severos, se sugieren ademds examenes extendidos
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para descartar otras patologias asociadas®>%".

El hemograma suele ser normal en UCE, sin
embargo, la presencia de eosinopenia <50 céls/
ml (presente hasta en el 10% de pacientes con
UCE) y basopenia, se asociarian a enfermedad
mas severa, presencia de autoinmunidad y peor
respuesta a anti-H1 de segunda generacién y
omalizumab?©-38.

La proteina C reactiva (PCR) y velocidad de
sedimentacion (VHS) habitualmente son norma-
les, pero una elevacion significativa de éstas se
puede asociar a enfermedad mds severa y menor
respuesta a anti-H'*?3, En estos casos, se deben
descartar patologias asociadas (enfermedades sis-
témicas, reumatoldgicas, autoinmunes, infecciosas,
neoplasias y sindromes autoinflamatorios)®3® y se
recomienda complementar el estudio con anticuer-
pos antinucleares (ANA), niveles de crioglobulinas,
serologia virus hepatitis B, virus hepatitis C, VIH,
CH50 vy electroforesis de proteinas séricas, esta
dltima en pacientes adultos mayores de 40 anos.

Finalmente, con respecto a la biopsia de piel,
ésta se debe solicitar en caso de habones que duren
mds de 24 hrs, duelan o ardan, dejen hiperpigmen-
tacion residual, o en caso de sintomas sistémicos
donde se sospeche enfermedades autoinmunes
o sindromes autoinflamatorios.

Test de provocacion en UC inducible

En cuanto al diagnéstico de las UCInd, éste
se basa en una anamnesis exhaustiva, solicitud
individualizada de exdmenes de laboratorio y la
ejecucion del test de provocacion correspondiente,
con el fin de determinar el desencadenante y ob-
jetivar el umbral de activacion para cada tipo de
urticaria, de modo de medir el nivel de actividad
de la enfermedad y monitorizar la respuesta a
tratamiento®. Las caracteristicas y test de provo-
cacion para cada tipo de UCInd se presentan en
la Tabla 3.

Evaluacién de la actividad de la UC

Existen distintas herramientas, basadas en la
percepcion del paciente, para evaluar la actividad
de la enfermedad®. Los resultados reportados por
el paciente (o en inglés: Patient Reported Outcomes
Measures - PROMS), son instrumentos validados
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Tabla 2. Examenes diagnésticos en UCE.

Examenes Estudio extendido segin Diagnostico diferencial

basicos patologia de base

Hemograma | AE sin urticaria: C4, Inhibidor de Sospecha Triptasa sérica
con VHS y/o C1 cuantitativo y Mastocitosis:

PCR funcional ,C1 q

IgE total

ANA Sospecha patologia TSH, Anticuerpos Sobre 40 anos:  Electroforesis de

tiroidea: antitiroideos proteinas séricas
Sospecha ej: VIH, Sifilis, Sospecha Biopsia de piel
enfermedades Parasitologico seriado, ~ Vasculitis

infecciosas: Coprocultivo® urticarial:

VHS: Velocidad de Sedimentacién; PCR: Proteina C Reactiva; IgE: Inmunoglobulina E; ANA: anticuerpos antinucleares; AE:
angioedema; TSH, Hormona tiroestimulante; VIH: Virus de Inmunodeficiencia Humana. *Sélo en caso de sospecha clinica

de infeccion gastrointestinal.

que se usan para medir actividad, impacto y
control de la enfermedad. El Urticaria Activity
Score 7 (UAS7) y el Urticaria Control Test (UCT)
son los dos cuestionarios mayormente utilizados
en la practica clinica, ya que permiten objetivar
severidad y respuesta a tratamiento.

UAS-7: ha sido desarrollado para evaluar la
gravedad y el control de la enfermedad. Evalda la
gravedad del prurito (0-3 puntos) y el nimero de
ronchas (0-3 puntos), los que se registran diaria-
mente, una semana antes de la consulta médica.
Una puntuacién menor o igual a 6 indica control
de la enfermedad, mientras que una puntuacion
mayor a 28 indica enfermedad grave (puntuacion
maxima 42)37404142,

UCT: se ha desarrollado para evaluar el control
de la enfermedad. Contiene 4 items, con 5 opciones
de respuesta cada una, con una puntuacion de
0 a 4 puntos, y los puntos altos indican una baja
actividad de la enfermedad y un buen control
de ésta. Las puntuaciones minimas y maximas
varian de 0 a 16, indicando este dltimo un control
completo de la enfermedad®>“'.

Otros cuestionarios disponibles incluyen el
CU-Q2o0L, que es una encuesta de calidad de
vida**#4143, el Indice de severidad de urticaria que

evalta medidas de calidad de vida relevantes para
la UC, ademas de la cantidad y tipo de medicamen-
to requerido para controlar los sintomas, y otros
como la Puntuacion de interferencia de actividad
semanal o el Indice de actividad de angioedema®'.

Diagnostico diferencial

Los habones y/o angioedema pueden estar
presentes en otras patologias****, por lo que es
importante considerar ampliar el estudio teniendo
en cuenta el diagnostico diferencial en urticaria,
donde clinicamente puede haber similitudes, pero
con un trasfondo fisiopatoldgico diferente. De esta
manera, frente a un paciente con habones de com-
portamiento atipico, por ejemplo, que duren mas
de 24 horas, duelan y/o dejen hiperpigmentacion
residual; que curse con angioedema aislado, con
compromiso del estado general, artralgias, entre
otros, se debe sospechar un diagnéstico distinto a
UCy éste debe ser estudiado de manera dirigida.
En la Tabla 4 se resumen las principales patologias
a considerar.

En pacientes que tinicamente presentan habones
sin angioedema, deben sospecharse sindromes au-
toinflamatorios®®, tales como sindrome de Schnitzler
o sindromes periddicos asociados a criopirinas.
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Tabla 3. Exdmenes de provocacion para el diagnéstico de UC inducibles.

Tipo de UCInd | Desencadenante | Subtipos de Test de Tiempo
enfermedades provocacion de los
reconocidas recomendado sintomas tras

la exposicion

Dermografismo | Fuerza sobre Fric test o 5-10 min

sintomdtico la piel dermografémetro

Urticaria por Aplicacion de Dermografémetro | 6-8 hr

presion presion sostenida 0 suspension de

retardada sobre la piel peso de 5 kg en

antebrazo u
hombro

Urticaria por Exposicion de la | Urticaria por frio tipica | TempTest, test de | 5-10 min

frio piel con frio Urticaria por frio atipica | cubo de hielo
(p. €j., urticaria por frio
atipica sistémica, urticaria
por frio localizada,
urticaria refleja por frio
localizada, urticaria por
frio retardada, urticaria
colinérgica inducida por
frio y dermografismo
dependiente del frio)

Urticaria por Exposicion de la | Urticaria por calor TempTest 5-10 min

calor piel al calor localizada inmediata,
generalizada inmediata
y localizada tardia

Urticaria Aumento de la M4quina de 5-10 min

colinérgica temperatura ejercicio (trotadora,

central corporal bicicleta) o banos
(activo/pasivo) calientes
Urticaria solar | Exposicion de la Fuente luz visible, | 5-10 min
piel a longitudes UVB y UVA
de onda especificas
de radiacién
electromagnética
solar.

Urticaria Exposicion de la Toalla himeda a | 5-10 min

acuagénica piel al agua 35-37 °C

Urticaria Exposicion a Angioedema vibratorio | Vortex 5-10 min

vibratoria fuente vibratoria | hereditario
Angioedema vibratorio
adquirido

Urticaria de Prick by prick test | Minutos

contacto a dias
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Tabla 4. Diagnéstico diferencial en urticaria cronica.

Urticaria vasculitica

Angioedema mediado por bradiquinina

Sindrome de Still del adulto

Dermatosis neutrofilica urticarial

Mastocitosis cutanea maculo-papular (urticaria pigmentosa)

Sindromes auto-inflamatorios: Schnitzler, Sindromes periddicos asociados a criopirinas
Sindrome de Wells (celulitis eosinofilica)

Penfigoide buloso (fase preampollar urticarial)

En general, las ronchas en estos pacientes son
refractarias a los anti-H1 y pueden asociarse a la
dermatosis neutrofilica urticarial, en cuya biopsia
hay leucocitoclasia, pero sin vasculitis*.

En la urticaria vasculitica los habones suelen
durar mas de 24 horas en el mismo sitio, pican
y/o duelen, y dejan hiperpigmentacion postinfla-
matoria. La biopsia es confirmatoria, demostrando
vasculitis con leucocitoclasia, depdsito de fibrina
y extravasacion de eritrocitos®.

Cuando los pacientes presentan de manera
recurrente solo angioedema, sin ronchas o habo-
nes, deben excluirse en el diagndstico diferencial
angioedema hereditario y aquellos angioedemas
mediados por bradiquinina, como aquellos se-
cundarios al uso de inhibidores de la enzima
convertidora de la angiotensina®.

Finalmente, la urticaria pigmentosa es otra
patologia simil de urticaria que se presenta en
nifos. Corresponde a una forma de mastocitosis
cutanea caracterizada por la presencia de mdal-
tiples y grandes placas habonosas polimorfas,
asalmonadas o marrones, pruriginosas, que se
vuelven evidentes tras el roce de la lesién (signo
de Darier). Las lesiones cutaneas pueden estar
desde el nacimiento, pero su mayor frecuencia es
en nifios de 2 afios aproximadamente. No tiene
compromiso sistémico y tiende a la resolucién
espontanea en la adolescencia hasta en un 60%
de los pacientes®.

Conclusién

La UC afecta, a lo largo de la vida, al 1% de
la poblacién general, siendo mds frecuente en
mujeres jovenes. Se caracteriza por la aparicion
recurrente de habones y/o angioedema, y la du-
racién del cuadro resulta impredecible, aunque
tiende a resolverse espontdneamente después de
algunos meses-anos, sin dejar secuelas. Si bien
no existe un tratamiento curativo, las estrategias
terapéuticas actuales incluyen el uso de antihista-
minicos de segunda generacion, omalizumab (junto
a otros tratamientos bioldgicos) y ciclosporina que
permiten mejorar la calidad de vida de quienes
la padecen. Los avances en el diagnéstico, como
el uso de prueba de provocacion para las formas
inducibles, y la implementacion de herramientas
de evaluacion como el UAS7 y el UCT, facilitan un
mejor manejo clinico de esta patologfa. En la Parte
[l de esta guia se hard mencién a la fisiopatologia
de la enfermedad, el uso de biomarcadores y los
Gltimos tratamientos disponibles.
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