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El angioedema hereditario o familiar (AEH) es una inmunodeficiencia primaria por 
deficiencia del sistema del complemento que se caracteriza por tumefacciones 
recurrentes (edemas) que pueden afectar cualquier parte del cuerpo como la piel, 
las mucosas, los tejidos submucosos y los órganos internos; típicamente 
involucran las extremidades inferiores y superiores, la cara y la vía respiratoria y 
el aparato digestivo (dolor abdominal) y puede ser letal. Otra característica de 
estos edemas son la hinchazón dolorosa, no pruriginosa, sin aumento de 
temperatura.1 

El diagnóstico se establece al cumplir con un criterio clínico mayor y un criterio de 
laboratorio, por las características del cuadro clínico, los antecedentes familiares y 
porque no responde al tratamiento con esteroides y antihistamínicos.2 Se 
atienden en la Consulta provincial de Inmunología 17 pacientes con sospecha de 
padecer esta enfermedad, por tanto, la frecuencia de AEH en esta provincia, de 
acuerdo a las características clínicas, se considera elevada, pues hay varias 
familias con el padecimiento. Actualmente dos pacientes están embarazadas y 
son de especial importancia por el riesgo que representa para la vida de la 
paciente y de su producto. La enfermedad es más dura en las mujeres debido a 
que varía mucho con las hormonas; la menstruación y el embarazo parecen tener 
una fuerte incidencia sobre la enfermedad y es importante que el médico domine 
qué anticonceptivo va a usar en la mujer con AEH y qué hacer cuando ella está 
embarazada.3

El diagnóstico de angioedema hereditario debe buscarse en todos los casos de 
angioedema. El diagnóstico diferencial es amplio, lo que obliga a realizar historia 
clínica, exploración física y estudios de laboratorio detallados en estos pacientes. 
El escrutinio de inicio es sencillo, con la medición de C3 y C4 del complemento, y 
posteriormente apoyar el diagnóstico con estudios más especializados. Una vez 
establecido el tratamiento debe ser integral.2,4

Más del 90% de los pacientes presentan un episodio abdominal en alguna 
ocasión. El dolor abdominal es intenso y puede acompañarse de diarreas, náuseas 
y vómitos. Los ruidos peristálticos pueden estar disminuidos o ausentes, hay 
irritación peritoneal, existe un paso de líquido intersticial hacia la cavidad 
peritoneal y aparecen la ascitis y la hipotensión; es decir, simula un abdomen 
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agudo. Si afecta el aparato digestivo representa un reto diagnóstico pues un 
tercio de los pacientes pueden ser sometidos a procedimientos quirúrgicos 
innecesarios, sobre todo en quienes no se ha realizado el diagnóstico de la 
enfermedad.5

El edema laríngeo representa un riesgo para la vida del paciente. Es menos 
común; sin embargo, el 50% de los pacientes presentan un episodio de este tipo 
alguna vez en su vida. Se informa que el 30% de las muertes en pacientes con 
AEH se deben a edema laríngeo y asfixia.1,2

Algunos profesionales tienen desconocimiento de la enfermedad y no hay acceso 
a los tratamientos, por lo que es importante dar a conocer la enfermedad y su 
tratamiento específico para cada etapa, defender los medicamentos, mejorar el 
acceso para los pacientes y su calidad de vida. Debido a que es potencialmente 
fatal es imperativo el diagnóstico oportuno de este padecimiento, con la finalidad 
de establecer un tratamiento adecuado y reducir el riesgo de muerte. Es 
importante la educación del personal médico sobre esta rara enfermedad que no 
debe confundirse con el diagnóstico de un edema de origen anafiláctico. Las crisis 
de edema en el AEH, con un tratamiento inadecuado mediante esteroides o 
antihistamínicos, pueden tener un desenlace letal. Existen tratamientos altamente 
efectivos establecidos para el episodio agudo y para la profilaxis a largo y corto 
plazos.6,7 
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