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RESUMEN

El angioedema hereditario es una
inmunodeficiencia primaria por
deficiencia del sistema del
complemento, de origen genético,
causada por la alteracion del gen que
codifica la proteina inhibidora de la C1
esterasa activada. Se caracteriza por
episodios recurrentes de angioedema
de la piel, las mucosas y los tejidos
submucosos y puede afectar cualquier
parte del cuerpo; tipicamente involucra
las extremidades, la cara, la via
respiratoria y el aparato digestivo. El
dolor abdominal asociado con
angioedema puede confundirse con un
abdomen agudo cuando no se tiene el
diagnostico de la enfermedad vy
conducir a intervenciones quirdrgicas
innecesarias. El edema laringeo
representa un riesgo para la vida del
paciente pues puede ocasionar la
muerte por asfixia. En las mujeres las
variaciones hormonales parecen tener
una fuerte incidencia sobre la
enfermedad, es importante que los
médicos sepan qué hacer cuando una
paciente esta embarazada. Algunos
profesionales tienen desconocimiento
de la enfermedad y no hay acceso a los
tratamientos. Recientemente el enfoque
terapéutico se dirige hacia evitar la
produccién de bradicinina o inhibir su
funcion al bloquear la funcién de su
receptor B2. En la actualidad Ilos
medicamentos aprobados
internacionalmente para el tratamiento
mas eficaz de esta afeccion son el
berinert P y el icatiban.

Palabras claves: angioedema;
proteina inhibidora del complemento
C1; edema laringeo; abdomen agudo

ABSTRACT

Hereditary angioedema is a primary
immune deficiency of the complement
system, of genetic origin, caused by
alteration of the gene that encodes the
inhibitor protein C1 esterase activated.
It is characterized by recurrent
episodes of angioedema of the skin,
mucous and submucosal tissues and
can affect any part of the body;
typically it involves the extremities,
face, airway and digestive tract.
Abdominal pain associated with
angioedema can be confused with an
acute abdomen when there is no
diagnhosis of the disease and lead to
unnecessary surgery. The laryngeal
edema represents a risk to the life of
the patient because it can cause death
by suffocation. In women, the hormonal
changes seem to have a strong impact
on the disease, it is important that
doctors know what to do when a patient
is pregnant. Some professionals have
ignorance of the disease and no access
to treatment. Recently the therapeutic
approach is directed to prevent the
production of bradykinin or inhibit its
function to block the function of its B2
receptor. At present, the drugs
approved internationally  for  the
effective treatment of this affection are
Berinert P and Icatiban.

Key word: angioedema; complement
C1 inhibitor protein; laryngeal edema;
abdomen, acute
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INTRODUCCION

La Inmunologia es la rama de las ciencias médicas que mas integracion tiene
con el resto de las especialidades y tiene una gran importancia en la
morbilidad y la mortalidad de la poblacion mundial.

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) son enfermedades caracterizadas por
trastornos del sistema inmunolégico como resultado de un defecto intrinseco o
genético y se han considerado raras o poco frecuentes a nivel mundial; del 70
al 90% de los pacientes permanecen sin diagndstico, lo que constituye un
subregistro en la mayoria de los paises del mundo.!

Un diagndstico precoz es esencial para un buen prondstico y para la calidad de
vida de estos enfermos pero, con gran frecuencia, se realiza tardiamente o no
son diagnosticados.

Como parte del Proyecto ramal para el diagnostico de inmunodeficiencias
primarias en la Provincia de Villa Clara se confeccioné el Registro inmuno-
epidemioldgico de angioedema hereditario (AEH); actualmente se trabaja en la
caracterizacion, desde los perfiles inmunoldgico, genético y epidemioldgico, de
todos estos pacientes registrados y en el pesquisaje de nuevos enfermos. Es
muy importante contar con un registro de pacientes de AEH, actualmente en
marcha, y con programas para gestionar y mejorar la asistencia sanitaria a los
afectados, ademas de la necesidad de investigar y ampliar la evidencia
cientifica en torno a la enfermedad. Se trabaja en la confeccién del arbol
genealdgico de cada familia y en la asesoria genética.

El angiodema hereditario o familiar es una inmunodeficiencia primaria por
deficiencia del sistema del complemento que se origina por un defecto genético
en el cromosoma 11 (el gen que codifica para una proteina de 478
aminoacidos que esta en el brazo largo de este cromosoma) que provoca una
deficiencia o un mal funcionamiento en esta proteina llamada inhibidor de C1-
esterasa que, entre otras cosas, controla la sintesis y la liberacion de la
bradiquinina, potente mediador de la inflamacion. La produccion insuficiente o
el mal funcionamiento del C1 inhibidor (C1-INH) impiden que realice
adecuadamente su funcién reguladora y provocan un desequilibrio bioquimico
que trae como consecuencia la produccion innecesaria de péptidos. Estos
péptidos inducen a los capilares a liberar liquidos en los tejidos de alrededor y
causan, de esta manera, el edema. El déficit cualitativo o cuantitativo de C1
inhibidor conduce a una activaciéon anormal de la via clasica del complemento
con consumo de los factores C4 y C2; durante la activacion se liberan
mediadores vasoactivos que aumentan la permeabilidad capilar y son
responsables del desencadenamiento del angioedema.?™®

A pesar de que no se dispone de cifras exactas sobre la incidencia de AEH se
calcula que hay una persona afectada en un margen de 10 000 a 50 000
individuos en todo el mundo, aunque el numero de casos desconocidos es muy
superior. En Europa se estima que hay unas 75 000 personas afectadas, de las
que solo un 45% estarian correctamente diagnosticadas; actualmente se
calculan unos 800 casos diagnosticados en Espafia, 160 en Andalucia y unos
40 en Malaga. La mortalidad por la enfermedad oscila entre 15 y 50%.%°

La enfermedad se transmite con un patron autosdomico dominante, afecta a
todas las razas y no tiene predominio por el sexo. En la gran mayoria de los
casos la edad de comienzo suele ser los primeros seis afos de vida, aunque el
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diagndstico suele tardar afios en realizarse. La mayoria de los pacientes tienen

el primer ataque durante la infancia o la adolescencia y después por el resto de
H 6-8

su vida.

DESARROLLO

El AEH es una rara enfermedad hereditaria caracterizada por tumefacciones
recurrentes (edemas) de la piel, las mucosas, los tejidos submucosos y los
organos internos que pueden resultar letales; la hinchazén es dolorosa, no
pruriginosa, sin aumento de temperatura.?™*°

Los factores que con mayor frecuencia precipitan la aparicion de los sintomas
son los traumatismos accidentales o quirdrgicos, los factores hormonales, la
menstruacion y el embarazo; el estrés y las alteraciones emocionales; las
infecciones por Helicobacter pylori; los procedimientos como la anestesia con
intubaciobn o la endoscopia superior, las extracciones dentarias y la
manipulacion de la cavidad oral; el uso de estrégenos y otros farmacos,
especialmente aquellos que contienen estréogenos, ya se trate de
anticonceptivos o de terapia sustitutiva, y los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IECAs), el ibuprofeno y la aspirina; los factores
fisicos como el calor y el frio; los alimentos; los vasodilatadores como el
Si)nsumo de alcohol o canela o pueden ocurrir sin ninguna causa aparente.>**
Se han descrito tres tipos de la enfermedad: el tipo I, atribuido a una
disminucion en la cantidad de la enzima; el Il, por un defecto en su funcion vy,
recientemente, se ha descrito un tipo Ill, de herencia dominante ligada al
cromosoma X (el defecto se localiza a nivel del gen del factor XIl de la
coagulaciéon) que presenta los sintomas tipicos de AEH con niveles normales de
C4 y una concentracion y funcién normal del C1-INH.%*214

El diagnéstico se establece por las caracteristicas del cuadro clinico, que no
responde al tratamiento con esteroides y antihistaminicos. Los ensayos de
laboratorio complementarios como la actividad del complemento hemolitico
(CH50) y los componentes del sistema complemento C2 y C4 se encuentran
disminuidos en la mayoria de los enfermos. ElI andlisis complementario
especifico del diagnostico es la cuantificacion del C1 inhibidor, que puede
encontrarse disminuido en el AEH tipo | y normal en aquellos pacientes en los
que la deficiencia es funcional, que seria el AEH tipo 11.2°%1519

Criterios diagnosticos propuestos:
Criterios clinicos
- Mayores
1. Angioedema subcutaneo no inflamatorio autolimitado, sin urticaria,
recurrente y por mas de 12 horas de duracion.
2. Dolor abdominal con remision espontanea, sin etiologia clara, recurrente,
con duracion superior de seis horas.
3. Edema laringeo recurrente.
- Menores
1. Historia familiar de angioedema y dolor abdominal (0o ambos) y edema
laringeo recurrentes (0 ambos).
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Criterios de laboratorio

1. La determinacidon de las concentraciones de complemento (C3y C4) y la
actividad del complemento hemolitico (CH50) disminuidos.

2. Niveles de C1 inhibidor menor de 50% del normal en dos
determinaciones separadas por un mes, con el paciente en su estado
basal y después del primer afio de vida.

3. Funcion del C1 inhibidor menor de 50% de lo normal en dos
determinaciones separadas por un mes de diferencia con el paciente en
su estado basal y después del primer afio de vida.

4. ldentificar la mutacion del gen del inhibidor de C1.

El diagnostico se establece al cumplir con un criterio clinico mayor y un criterio
de laboratorio.?%1>19

El angioedema adquirido puede deberse a enfermedades autoinmunitarias con
formaciéon de anticuerpos contra el inhibidor de C1 o a otras afecciones como el
lupus eritematoso sistémico (LES) o los padecimientos neoplasicos o bien
puede deberse a la ingestion de medicamentos, como los IECAs.?°

El diagndstico de angioedema hereditario debe buscarse en todos los casos de
angioedema; el diagnodstico diferencial es amplio, lo que obliga a realizar
historia clinica, exploracion fisica y estudios de laboratorio detallados. Deben
considerase otras causas de angioedema como las de etiologia alérgica; las
enfermedades autoinmunes con presencia de edema facial como lupus
eritematoso sistémico, polimiositis y dermatomiositis; las enfermedades
tiroideas; el sindrome de vena cava; la queilitis granulomatosa y la
enfermedad de Melkersson-Rosenthal y la triquinosis.?*%

Actualmente se atienden en consulta 16 pacientes registrados, aunque hay
familias en las que algunos de sus miembros, que padecen la enfermedad, no
acuden a consulta. La frecuencia de AEH en esta provincia, de acuerdo a las
caracteristicas clinicas, se considera elevada, aunque no bien definida, por no
contar con la determinacion del C1-INH. Basados en los criterios clinicos
(mayores y menores) y los criterios de laboratorio (determinacion de C3 y C4
del complemento) se plantea que Villa Clara es la provincia de Cuba con mayor
incidencia de esta inmunodeficiencia primaria.

La determinacién de las concentraciones de complemento (C3 y C4) es
suficiente para realizar el tamizaje de la enfermedad. Las pruebas del sistema
de complemento son las mas utilizadas para establecer el diagndstico de
angioedema hereditario. El escrutinio de inicio es sencillo, con la medicion de
C3 y C4 vy, posteriormente, apoyar el diagnéstico con estudios mas
especializados. Una vez establecido, el tratamiento debe ser integral. Durante
los ataques agudos la medida de la concentracion de C4 en plasma es
suficiente para identificar la enfermedad; sin embargo, estos niveles son
normales en pacientes asintomaticos, especialmente si son tratados con
andrégenos atenuados.?%1>19

El ataque cutaneo produce un edema circunscrito y deformante (pueden
desfigurar mucho al afectado), doloroso, tenso, sin aumento de temperatura y
no pruriginoso, las lesiones dérmicas son eritematosas y no palidecen con la
presion. Las areas faciales méas implicadas son los labios, los péarpados y la
lengua. El edema genital puede resultar de traumatismos minimos y de
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permanecer sentado durante largos periodos y, en el caso de las mujeres, en
relacién con la menstruacion.**

Mas del 90% de los pacientes presenta un episodio abdominal en alguna
ocasion; lo describen como cdlico de intensidad moderada o severa hasta en el
87% de los casos, 0 sea, que lo mas frecuente es que el dolor abdominal sea
intenso, acompafado de diarrea (41%), nausea y vomito (71%). Estos
sintomas resultan del edema de la pared intestinal. Los ruidos peristalticos
pueden estar disminuidos o ausentes y tener datos de irritacion peritoneal, es
decir, simular un abdomen agudo. Durante los episodios abdominales existe un
paso de liquido intersticial hacia la cavidad peritoneal, lo que puede ocasionar
hipotension. La ascitis puede ser el unico hallazgo durante los estadios mas
tardios de los ataques. Si afecta el aparato digestivo representa un reto
diagnostico pues un tercio de los pacientes pueden ser sometidos a
procedimientos quirdrgicos innecesarios, sobre todo en los que no se ha
realizado el diagnéstico de la enfermedad.?2427

En los episodios que incluyen al abdomen la exploracion revela dolor difuso,
con o sin rebote, la peristalsis puede estar hipo o hiperactiva y puede haber
matidez cambiante. Las radiografias simples de abdomen pueden tener grados
variables de obstrucciéon, con niveles hidroaéreos y asas intestinales dilatadas.
La tomografia muestra un engrosamiento de la pared intestinal y la mucosa,
liquido acumulado en las asas del intestino y ascitis. Los estudios de
laboratorio muestran concentraciones de C3 normales y C4 bajas, las
concentraciones del inhibidor de C1 estan bajas en el tipo | y normales en el
tipo 11 y la actividad del inhibidor de C1 esta disminuida en ambos tipos.?*2’

El edema laringeo causa disfonia, alteraciones en la deglucién y obstruccion de
la via aérea superior que puede poner en peligro la vida al causar la muerte
por asfixia, por lo que representa un riesgo para la vida del paciente. Una
extraccion dentaria o una cirugia bucal son los gatillos habituales. Es menos
comun; sin embargo, el 50% de los pacientes presentan un episodio de este
tipo alguna vez en su vida.? %119

Si durante un episodio agudo de AEH se produce un edema laringeo puede
provocar obstruccién de las vias respiratorias y causar la muerte por asfixia.
Se calcula que en los pacientes con AEH que padecen edema de la laringe la
tasa de mortalidad de los ataques que no se tratan adecuadamente puede
llegar a ser del 40%. Cuando las mucosas de la laringe empiezan a hincharse
es preciso administrar un tratamiento médico de inmediato. A veces es
necesario intubar al paciente o realizar una incision urgente en la traquea
(traqueotomia) si no se dispone del tratamiento adecuado.?®

En los pacientes no diagnosticados la mortalidad por angioedema hereditario
es del 30 al 40% de los casos y, la mayor parte de las veces, se debe a la
obstruccién de la via aérea superior.?®

La frecuencia, la duracibn y Ila gravedad de los ataques varian
considerablemente. Aproximadamente el 22% de los pacientes refieren una
frecuencia de mas de un ataque al mes, el 40% sufren como promedio entre
seis y 11 ataques al afio y el 22% restante apenas presentan sintomas.>®

Los sintomas de AEH son transitorios en la mayor parte de los casos,
aumentan a lo largo de 12 a 36 horas y después se atenuan gradualmente en
los dos y los cinco dias siguientes; sin embargo, algunos pacientes pueden
tener ataques que duran mas de una semana.?®
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La frecuencia y la intensidad de los brotes son impredecibles, asi como su
localizacion (en partes del cuerpo escogidas de manera aleatoria) porque son
diferentes en cada paciente. Incluso en un mismo individuo el grado de
afectacion suele variar a lo largo de distintos periodos vitales. La mayoria de
los enfermos padecen una media de un episodio al mes; no obstante, también
hay casos en los que se producen semanalmente o tan solo dos veces al afo.
Hay pacientes que permanecen asintomaticos durante afnos, incluso sin recibir
tratamiento profilactico, y otros para los que la enfermedad es altamente
incapacitante.?®

Situaciones especiales

En la infancia se ha identificado que el trauma mecénico y las infecciones son
los principales factores desencadenantes; aunque el edema laringeo se
presenta con menor frecuencia se informa en el 0.9% de los episodios agudos.
De presentarse significa un riesgo importante pues por el menor calibre de la
via aérea en los pacientes pediatricos el riesgo de asfixia es mayor. En
pacientes menores de un afio el diagnostico se debe confirmar después del afio
de edad porque se encuentran niveles menores de C1-INH y del complemento
comparado con el adulto.?

En las mujeres la menstruacion y el embarazo parecen tener una fuerte
incidencia sobre la enfermedad.?°*°

Con la pubertad empeora la enfermedad aproximadamente en el 62% de las
féminas.®° Los ataques se asociaron con el periodo peri menstrual y menstrual
en un 35% de los casos. El uso de contraceptivos orales, que contienen tanto
estrogenos como progesterona, empeoro la severidad de la enfermedad en el
80% de las pacientes. Los contraceptivos con solo progesterona mejoraron la
enfermedad en un 64%:; los dispositivos intrauterinos fueron bien tolerados en
el 83%.%°

Durante el embarazo los niveles hormonales tienen efecto sobre el curso de la
enfermedad -se observan exacerbaciones durante la pubertad (62%), la
menstruacion (35%), el embarazo (38%) y el uso de agentes hormonales-
22930y, estan contraindicados los andrégenos atenuados; se recomienda el uso
de antifibrinoliticos, dado que no se ha demostrado algun efecto teratogénico.
También se recomienda el uso de analgesia regional, a diferencia de la
general, en la que se requiere de intubacion. Se ha utilizado el concentrado del
inhibidor sin relacionarse con efectos adversos.?°3°

En la anticoncepcion se prefieren los anticonceptivos que contienen
Unicamente progestagenos porque los que contienen estrogenos aumentan los
episodios agudos en el 60% de los casos. Los dispositivos intrauterinos se
consideran una buena alternativa y generalmente son bien tolerados.?2%-*°

La terapia del AEH se dirige hacia varios apartados: informacioén y educacion
del paciente; identificacién y tratamiento de los ataques agudos; profilaxis a
corto plazo ante eventos que potencialmente desencadenan los ataques;
profilaxis a largo plazo para prevenir ataques recurrentes; seguimiento por el
Especialista en Inmunologia y disponibilidad de tratamiento domiciliario.

El paciente debe tener informacion por escrito de su enfermedad y de sus
tratamientos; ademas, los servicios de urgencia deberian tener un protocolo de
tratamiento del AEH.
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Tratamientos establecidos:** %317

— Tratamiento del episodio agudo
— Profilaxis a largo plazo

— Profilaxis a corto plazo
Tratamiento del episodio agudo:3*°

El objetivo es detener, lo mas rapidamente posible, el avance del edema, lo
que puede salvarle la vida al paciente en el caso de afectacion de las vias
respiratorias superiores, evitar la mortalidad, disminuir la gravedad y la
duracion de los sintomas e impedir su impacto emocional negativo.

Existen cuatro tipos de drogas para el tratamiento del ataque agudo:

1) Concentrados de C1 inhibidor derivados del plasma humano:

A) Berinert P® y cinryze®

Berinert P®: es un liofilizado pasteurizado del inhibidor plasmatico, uso
endovenoso (EV)

Cinryze®: es un concentrado nanofiltrado pasteurizado de uso EV. Su
produccion es similar al concentrado derivado del plasma, pero se somete a un
proceso de nanofiltracién con el propésito de eliminar las particulas virales con
o sin envoltura y, posiblemente, los priones.

B) recombinante (RHUCIN®/ruconest®) es un C1l-INH recombinante para su
aplicacion EV, producido en conejos transgénicos.

2) Antagonista del sistema de las quininas, el agente anti kalicreina ecallantide
(kalbitor®). Es un inhibidor especifico de la calicreina plasméatica producida en
la levadura Pichia pastoris. Se aplica subcutaneo (SC), en dosis de 30mg, y
alcanza niveles maximos a las dos o tres horas después de su aplicacién, con
vida media de dos horas.

3) Antagonista del receptor B2 de la bradiquinina, el icatibant (firazyr®). Es un
antagonista competitivo del receptor B2 de la bradicinina. Se administra SC
con una dosis unica de 30mg, se obtiene una concentracion maxima a los 30
minutos, con una vida media de una a dos horas. Los efectos adversos son
principalmente locales, en el sitio de aplicacion del medicamento.

4) Plasma fresco concentrado o plasma tratado con detergente

Dada la disponibilidad mundial de C1-INH concentrado y el riesgo asociado al
uso de plasma, el plasma fresco se ha retirado de las recomendaciones
internacionales de tratamiento. La dosis recomendada era de dos unidades,
aunque existe un riesgo potencial de agravamiento del ataque. El plasma
fresco solo deberia utilizarse en emergencias y en la ausencia de otras drogas.
No se considera un sustituto terapéutico del C1-INH. No hay estudios
comparativos entre ellos.

Todas estas drogas han sido utilizadas tempranamente durante el ataque
agudo, en una estrecha ventana de tiempo, bajo la suposicion de que el
tratamiento luego de cinco o seis horas de que el ataque adquiera intensidad
moderada no mejorara el resultado final 231373844

En Argentina han sido aprobados por la Administracion Nacional de
Medicamentos, Alimentos y Tecnologia (ANMAT) el concentrado de C1 inhibidor
derivado del plasma berinert P® y el inhibidor del receptor B2 de la
bradiquinina: icatibant (firazyr).3'*°

El berinert P® es un concentrado de C1 inhibidor derivado del plasma humano
purificado de dadores seleccionados, es un producto pasteurizado y su eficacia
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ha sido demostrada (Laboratorio Behring, Alemania). En la mayoria de los
paises europeos es de uso hospitalario, se aplica por via EV, entre tres y cinco
minutos, y actia en menos de una hora. La infusion lleva a un aumento en los
niveles plasmaticos del C1-INH en 30 a 60 minutos y un aumento tardio en los
niveles de C4; su vida media es de 32 a 46 horas. La dosis terapéutica es de
20u/kg de peso y de 500-1500 en emergencias. Se ha descrito su uso durante
el embarazo, la lactancia y en nifios pequefios y se ha documentado la eficacia
y la seguridad en estos grupos. Los datos disponibles no sugieren problemas
de seguridad, aunque se han descrito reacciones alérgicas o pseudoalérgicas
en unos pocos pacientes.3!35:38:39

En Cuba todavia se utiliza el plasma fresco congelado (FFP), que contiene
igualmente C1-INH; sin embargo, se han descrito empeoramientos del cuadro
con este tratamiento porque aporta también C2 y C4, que son el sustrato para
la activacion del edema. La dosis recomendada es de 10-20ml/kg por dosis
(dos unidades).

También pueden usarse los antifibrinoliticos como el &cido tranexamico
(amchafibrin) o el acido aminocaproico (caproamin), que alivian las crisis. El
acido tranexamico se presenta en ampolletas bebibles o en tabletas de 500mg.
La dosis recomendada es:

Nifios: 0.5-19g al dia

Adulto: de 1-1.5g, via oral, dos o tres veces al dia (dos tabletas o dos
ampolletas cada ocho horas y después cada 12 horas).*

Tratamiento a largo plazo:

Los pacientes que padecen episodios por lo menos una vez al mes o que
presentan un mayor riesgo de padecer edemas en la laringe. Se suelen
emplear androgenos atenuados, danazol (danatrol) o estanozolol (winstrol)
porque, debido a su accion anabolizante y estimulante de la sintesis proteica
aumentan la produccion del C1-INH a nivel hepatico. La dosis 6ptima, variable
para cada paciente, es la minima necesaria para controlar los ataques.3!

El danazol se presenta en tabletas de 50, 100 y 200mg. Se administran 400mg
diarios (cada 12h) por 14 dias y cinco de descanso.

El etanazolol se utiliza en dosis de 0.5-1g al dia. De xanazol se emplean
400mg al dia por 14 dias, con descanso de cinco dias.

El empleo de andrégenos es especialmente problematico en nifios y esta
cointraindicado durante el embarazo. El tratamiento de eleccion en el
embarazo son el berinert P® o los antifibrinoliticos si es necesario, pues se
conoce que atraviesan la placenta. Los antifibrinoliticos no modifican el sistema
inmune, solo previenen y alivian las crisis, no siempre son bien tolerados y su
uso por mas de dos afios produce taquifilaxia.3!’

Profilaxis a corto plazo:

Esta indicada, normalmente, antes de una operacién quirdrgica o de un
tratamiento dental. El concentrado de C1-INH (berinert P) se administra
aproximadamente una hora antes de la intervencion por via EV.

Tratamiento con dosis elevadas de androgenos durante un periodo
comprendido entre cinco y siete dias antes del procedimiento quirdrgico. El
danazol se utiliza en dosis de 600mg/dia (tabletas de 200mg) cada ocho horas,
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después 400mg/dia de siete a 10 dias y, finalmente, 200mg/dia por siete
dias.3'3’

Los ataques agudos de AEH obligan a los pacientes a consultar en servicios de
emergencia para su asistencia y rescate. Dado la baja incidencia de esta
enfermedad es frecuente que el médico no la conozca y considere el
tratamiento con antihistaminicos, corticoides y adrenalina o una consulta con
el Especialista en Cirugia. El enfermo tiene que explicar su enfermedad y llevar
consigo la indicacion de tratamiento. Son habituales el descreimiento en el
diagnoéstico por el especialista de emergencias, los malos ratos para los
pacientes y la resistencia del médico a administrar drogas gque no maneja
corrientemente.

CONCLUSIONES

La bibliografia refiere al AEH como una enfermedad rara, como todas las IDP,
pero lo que realmente sucede es que estan subregistradas; en la Provincia de
Villa Clara se aprecia una alta incidencia pues hay varias familias con el
padecimiento. Esta enfermedad no debe confundirse con el diagndstico de un
edema de origen anafilactico porque, aunque los sintomas pueden ser
similares, el manejo es muy diferente. Aunado al tratamiento farmacoldgico,
siempre debera considerarse la educacion al paciente y a sus familiares con la
finalidad de identificar oportunamente situaciones de riesgo y complicaciones
que son potencialmente fatales, por lo que requieren atencidon de urgencia.
Algunos profesionales tienen desconocimiento de la enfermedad y no hay
acceso a los tratamientos. La enfermedad es mas dura en las mujeres debido a
que varia mucho con las hormonas, la menstruacion y el embarazo. Esta
enfermedad puede limitar el transcurso normal de la vida de quienes la
padecen y requerir de cuidados especiales y tiene un alto costo personal, social
y terapéutico.
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