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La presente procedura € stata elaborata a cura di:
e Dott.ssa Isabella Del Corsairigente medico U.O. Immunoallergologia clinida
« Dott.ssa Valeria Rocchdirigente medico U.O. Immunoallergologia clinica U.
e Dott.ssa Grazia Maria Luisa Rizzell.O. Medicina d'urgenza e di pronto soccorso O.
e Inf. Alessia Pardinijnfermiera U.O. Medicina d'urgenza e di pronto swso O.
e Dott. Massimo Santindirettore U.O. Medicina d’'urgenza e di pronto sasodO.

* revisionataacuradi:
» Prof.ssa Paola Migliorinidirettore U.O. Immunoallergologia clinica U.
> Prof. Stefano Bombardierilirettore Dipartimento delle Malattie muscolo healetriche e cutanee
> Dott. Eugenio Orsittodirettore Dipartimento Emergenza accettazione
> RID Arena Virgareferente infermieristica dipartimento Emergenzeettazione

La Sez. Dip. Qualita e Accreditamento, in ottempenaza alla P.A. 01: “Gestione documentazione qualita3”ha
provveduto ad effettuare:

* la verifica di conformita (requisiti attesi, codifi, congruita con la documentazione aziendalecesést

¢ la convalida e I'emissione (responsabilita, appzosze, definizione lista di distribuzione);

e la distribuzione e la conservazione.
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1. PREMESSA

Il termine orticaria comprende un gruppo eterogediemalattie tutte caratterizzate da una tipicaoles cutanea: il
pomfo con o0 senza angioedema.

Pomfo: edema centrale circondato da un eritema riflesso@ato a prurito e/o sensazione urente. Il pgrafovariare
da pochi mm a molti cm di diametro, compare rapielai® e scompare in genere in meno di 24 ore, daszere
lesioni

Angioedema: presente in circa il 40% dei casi di orticariaatterizzato da edema del derma profondo, del @atitoo
della sottomucosa senza eritema; in genere noca@rgagnato da prurito, si risolve lentamente (artdpo 72 ore).
Nel 10% dei casi si ha solo angioedema.

Circa il 15-25% della popolazione presenta nelta un episodio di orticaria acuta.

L’ orticaria viene definitaacuta quando gli episodi sono presenti da meno di 6nsatte, si definisceronica quando
gli episodi sono presenti da piu di 6 settimane.

Classificazione patogenetica dell’orticaria

v' Orticaria immuno-mediata: reazioni allergiche IgEediate (farmaci, alimenti, veleno di insetti etcp
immunocomplessi, autoimmune.

v" Orticaria non immuno-mediata: orticaria da causeliie (orticaria da freddo, orticaria da calordicaria
solare, orticaria ritardata da pressione, orticdgemografica, orticaria/angioedema da vibrazioog)caria
spontanea, altre forme di orticaria (orticaria aggnica, orticaria colinergica, orticaria da cdotatdrticaria
da esercizio fisico) etc..

Angioedema ereditario (AEE)
L'angioedema ereditario viene distinto in tre tipi:

v Tipo 1l
v Tipo2
v Tipo 3

L'angioedema ereditario (Tipo 1 e 2) & una malattia a trasmissione autosomica dominante. Nel 2fePgasi si
tratta di una nuova mutazione. L’incidenza ¢ started 1:10000 e 1:150000. E’ causata da un defigntitativo a cui
consegue anche un deficit funzionale (Angioedenegitario Tipo 1) o funzionale (Angioedema ereddafiipo 2)

dell'inibitore della Clesterasi (C1INH). Tale enai controlla I'attivazione della cascata del compmato, con
conseguente consumo del C4 ed ha un’azione inibmritéattore Xlla della coagulazione, sulla cabicra e sulla
plasmina. Il deficit del C1LINH comporta una manciigizione del Fattore Xlla e della callicreinancoonseguente
rilascio di bradichinina. La bradichinina si leg&Re B, causando I'edema.

L'angioedema ereditario di Tipo 3 non & dovutoe&fiat del C1INH, si manifesta prevalentemente eelbnne durante
terapia estro progestinica o durante la gravidaetwa dovuta ad una mutazione del gene codificarfagttore XlI
(fattore di Hageman).

L'angioedema ereditario si manifesta con episodirdjioedema del volto, delle estremita, del trowed tratto gastro-
intestinale, del tratto genito-urinario, delle @eree superiori (ma ogni parte del corpo puo esstnessata).

Quando l'angioedema interessa il tratto gastrostimale, clinicamente si manifesta con dolore addata violento,
simulando un addome acuto.

L'angioedema della laringe pud comportare ostrizidelle vie aeree.
L’edema € non pruriginoso, non & circondato deeewdt Talvolta pud essere presente eritema marginsomai
orticaria. L'edema si risolve generalmente entre/2%bre.

Angioedema acquisito

L'angioedema acquisito € dovuto ad un deficit asifpiidel C1INH ed & generalmente provocato daksemza di Ab
anti-C1INH o dall’aumentato clivaggio del C1INHd@nrso di malattie autoimmuni o linfoproliferative.
Clinicamente non e distinguibile dall'angioedemeditario.



P.A. 104
Az. Osp. — Univ. PROCEDURA AZIENDALE

Pisana DEA: GESTIONE del PAZIENTE Rev. 00
con ORTICARIA e/o ANGIOEDEMA ,
Pag. 5 di8

Patogenesi dell'AEE?

Riduzione
della sintesi
Mitazone © funzionalita

AEE DEETCE (] o—-

Ci-INH

Ao Clivaggio

C1-H

Angioedema

acqﬂisi'to. Tewsuto Consumo
neogiasticg #

Attivazione
CONSLEMmo

Via classica del complemento

Fig. 1. patogenesi dell'angioedema ereditario

2. SCOPO E OBIETTIVI

Lo scopo della presente procedura € quello di ifiesrte un percorso diagnostico-terapeutico deiquae con orticaria
e/o angioedema, allo scopo di ridurre i tempi @igdiosi indirizzando il paziente allo specialistarigrimento, di
ridurre il numero di accessi al PS e le recidive.

3. CAMPO DI APPLICAZIONE
La presente procedura deve essere applicata dalrfade sanitario (medico, infermieristico) del Roo8occorso.

4. RESPONSABILITA
Le responsabilita delle singole attivita verranmdi¢ate di volta in volta nelle varie fasi.

5. ABBREVIAZIONI UTILIZZATE

AEE Angioedema ereditario.
C1INH C1 inibitore.

6-MP 6-metilprednisolone
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6. MODALITA OPERATIVE
6.1 Valutazioneinfermieristica del paziente al TRIAGE
Responsabile: infermiere di triage

| pazienti che si presentano al Pronto Soccorsmsarvalutati dall'infermiere Triagista che, in basdla sintomatologia
obiettivabile, assegnera un codice di prioritawdig di seguito esplicitato.

ROSSQ
Angioedema (associato 0 meno ad orticaria) debedt/o orale/collo con uno dei seguenti segnntosii: disfonia,
tirage e/o cornage, distress respiratorio, Sat <9pétensione.

GIALL?“ . Angioedema (associato o meno ad orticaria) al caate/faringe/volto/collo.
@ Storia di angioedema ricorrente e dolore addominale
@ Disfagia.
@ Orticaria/angioedema associati a dolore addominale.
@ Sensazione, anche se non obiettiva bile, di edestfea lchgua.

VERDE:
Angioedema e/o orticaria di altri sedi cutaneei,(genitali, etc.).

6.2 Formulazione del sospetto iniziale e conseguente algoritmo diagnosti co-ter apeutico

Responsabile: medico di PS

ORTICARIA
v' Episodi da piu di 6 settimane: orticaria CRONICA

Il medico di PS ha il ruolo di ridurre la sintomitgia , ma non di risolverla completamente. La p&a
prevede la somministrazione di Trimeton 10 mg infle steroide ev (6-MP 20-40 mg ev). Non & necéssar
periodo di osservazione. Il paziente pud esseresbm al miglioramento dei sintomi. Il medico di pt8scrivera
a domicilio terapia con antistaminici anti H1 diceada generazione (loratadina, desloratadina, izinty
levocetirizina, ebastina etc), anche in doppia sonstnazione se scarso controllo della sintomatial@pn la sola
assunzione serale (preferire desloratadina, lewimed, ebastina). La terapia con antistaminicordoessere
proseguita fino all'esecuzione di valutazione gitdogica. Inoltre sara associata alla terapia tamtisica, breve
ciclo di steroide per os (6-MP 16 mg a scalareSmg).

In caso di orticaria cronica fisica (da freddo, glessione, raggi UV, vibrazioni) sara fondamentsde
facilmente individuabile lo stimolo scatenante, sighare al paziente condotta di evitamento neificotii dello
stimolo nocivo.

Al paziente verra infine consegnata impegnativapsta allergologica affinché provveda autonomateen
alla prenotazione della valutazione specialistiekefonando al CUP (050 995995).

v' Episodi da meno di 6 settimane: ACUTA

Di fondamentale importanza nell’approccio al pateeron orticaria acuta € I'anamnesi. || medico Sideve
porre al paziente domande chiare e semplici, aldirindividuare il possibile fattore scatenantsilzomatologia.

1. Ha assunto farmaci nelle ore precedenti?
2. Cos’ha mangiato nell’ora precedente?

3. E’stato punto da un insetto?

4. FE’interapia con ASA?

L’approccio terapeutico non varia in base alla aagsmministrare Trimeton 10 mg 1 fl im (dose peitia
0.25 mg/Kg) e 6-MP 40 mg 1 fl ev (dose pediatricad/kg) .

Il paziente dovra rimanere in osservazione 6 oféadeomparsa dei sintomi; in assenza di sintomi di
anafilassi.
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Alla dimissione il medico di PS prescrivera antisigico anti-H1 di seconda generazione per 15 gg in
associazione a breve ciclo di steroide per os (618lifhg a scalare nell’arco di 1 5 gg).

In correlazione al sospetto anamnestico, in dimissiil medico di PS dovra consigliare di evitare
'assunzione dell'alimento sospetto e di tutti glimenti correlati; del farmaco presunto resporisalella
reazione e dei farmaci appartenenti alla stessase&lalnfine dovra sconsigliare l'assunzione di FANS
indipendentemente dalla loro diretta relazione tmmeazione acuta; i FANS possono favorire, pegg@ro
sostenere I'episodio di orticaria.

Al paziente verra consegnata impegnativa per viliergologica affinché provveda autonomamente alla
prenotazione della valutazione specialistica ¢glahdo al CUP (050 995995).

ANGIOEDEMA ASSOCIATO AD ORTICARIA

Per angioedema associato ad orticaria si interagibbedema che si presenta in concomitanza ditaccatacuto di
orticaria o che si presenta in un paziente coroédpigcidivanti di orticaria in anamnesi.

L'approccio sara simile a quello del paziente caticaria, fondamentale I'anamnesi al fine di indware il
possibile agente scatenante I'episodio.

L'approccio terapeutico sara pil aggressivo, songtmare come antistaminico sia il Trimeton 10 mdl Im ,
ripetibile dopo 6 ore se mancata risoluzione defosni, sia un antistaminico anti H2, Ranitidina 5@ ev (dose
pediatrica 1 mg/kg ev infusione lenta). Alla teeapbn antistaminico, che deve costituire sempigtaccio di prima
linea, associare come steroide ev l'idrocortisomed@saggi variabili da 100 a 500 mg a seconda dgbwita e
dell'estensione delle manifestazioni (bambini: 6-842 mg/kg, idrocortisone 4 mg/kg).

L'adrenalina in questi pazienti, al dosaggio dil0mg/kg di una soluzione 1:1000 (1 mg/ml) (max 5§ im
nell’aduto e max 0.3 mg nei bambini), pud esseillezdata in caso di comparsa di sintomi di anagla&ispnea e/o
ipotensione e/o dolore addominale e/o edema digltidsg).

Il paziente dovra rimanere in osservazione almar®g ore dalla risoluzioni dei sintomi.

Alla dimissione il medico di PS prescrivera antisiisico anti-H1 di seconda generazione per 15 gaggsociazione
a breve ciclo di steroide per os (6-MP 16 mg aaseahell’arco di 1 5 gg).

Nel caso della presenza di sintomi di anafilasgh gaescritta anche adrenalina auto iniettabilasijEkt 330) e il
paziente sara istruito per I'eventuale utilizzo.

In correlazione al sospetto anamnestico, in dimissiil medico di PS dovra consigliare di evitar@s$unzione
dell'alimento sospetto e di tutti gli alimenti celati; del farmaco presunto responsabile dellaioeaze dei farmaci
appartenenti alla stessa classe. Infine dovra ggl@re I'assunzione di FANS e consigliare la saospene (nel caso di
assunzione) di ACE inibitore e la sua sostituziome farmaco appartenente ad altra classe.

Al paziente verra consegnata impegnativa per visiiergologica PRIORITARIA affinché provveda
autonomamente alla prenotazione della valutazipeeialistica telefonando ai numeri 050 992684 op@50 992687
nella fascia oraria 10:30-12:45 dal Lunedi al Vehese residente nella ASL 5, oppure al numeroldiP@050 995995)
in caso di appartenenza ad altra ASL.

ANGIOEDEMA NON ASSOCIATO A ORTICARIA

Se dal primo colloquio con il paziente non emergoanse apparenti, il difficile ruolo del medicoRIs & quello di
inidividuare la stretta fascia di pazienti che pbtrero essere affetti da deficit di C1 inibitore.

Se dal primo colloquio col paziente emerge il sttepdi:

@ un'allergia alimentare, trattare come s.me ortacangioedema (vd algoritmo s.me orticaria angioe@jgm

@ un’allergia da puntura di insetto, trattare commes.orticaria angioedema (vd algoritmo s.me orticari
angioedema);

@ un'allergia a farmaci, trattare come s.me orticagioedema (vd algoritmo s.me orticaria-angioedema
Nel caso in cui il farmaco sospettato & un ACEitoile, il medico di PS puo valutare la somminisivae di
ICATIBANT.

Se dal primo colloquio, invece, non sembrano enrergause scatenanti la sintomatologia, il medeld”$ dovra
ricercare:

@ Familiarita per angioedema ereditario.

@ Storia di dolore addominale recente e/o ricorrente.

@ Storia di malattie linfoproliferative e/o malataetoimmuni.

< Episodi recidivanti di angioedema.

< Relazione con traumi (possono favorire la compdedangioedema).
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Anche nel sospetto anamnestico di deficit da CllldHerapia di prima linea prevede la somministragiali
antistaminico im, steroide ev, eventuale adrenailinacome per la s.me orticaria angioedema. L'iceffia di tali
farmaci confermera il sospetto emerso dalllanamdesipaziente. Il medico di PS valutera la somniiaisone di
Berinert o Icatibant.

Al contrario entrambi i farmaci possono esserazztiti in prima linea nel caso in cui il medicoP$ si trovasse
davanti ad un paziente con diagnosi nota di Angtomlereditario.

Il Berinert, inibitore umano della C1-esterasi, el@ssere somministrato alla dose di 20 Ul/kg (gueseadulti e
bambini) in infusione ev lenta (4 ml/min).

L'lcatibant, antagonista competitivo dei Rc B2 feebradichinina, & disponibile in siringa prerigtap30 mg di
principio attivo in 3 ml di soluzione. Deve esssognministrato lentamente sc nell'area addominaeddse pud essere
ripetibile dopo 6 ore, al massimo 3 dosi nelle 24 &lon somministrabile nei bambini.

Dalla risoluzione dei sintomi, il paziente dovrinanere in osservazione 24 ore.

In dimissione il medico di PS prescrivera terapim @ntistaminico antiH1 di prima generazione perggbsin
associazione a breve ciclo di steroide per os 614 mg da scalare nell’arco di 15 gg).

Nel caso della presenza di sintomi di anafilas gaescritta anche adrenalina auto iniettabilestj€&t 330 e il
paziente sara istruito per I'eventuale utilizzo.

Il medico del PS avra a disposizione una lineattdireon lo specialista allergologo, che potra civata al numero
di teledrin 82#9021# dal lunedi al venerdi dalle 8ralle ore 13. Nei rimanenti giorni e fasce @rdricontatto con lo
specialista sara differito al primo giorno utile.

7. MODALITA DI AGGIORNAMENTO E SUA PERIODICITA

L'aggiornamento della presente procedura &€ conseiale al mutamento delle norme nazionali, regionaético-
professionali o in occasione di mutamenti di irmid proposti da norme, regolamenti ed indicaziexhiche degl
organismi scientifici nazionali ed internazionalinooccasione di mutamenti delle strategie, detiitiphe complessive
e delle esigenze organizzative aziendali. Si paedi®, ad ogni modo, la revisione va effettuataeabrogni 3 anni.
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