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RESUMEN

Titulo: Caracteristicas Clinicas y Bioquimicas de los pacientes con Angioedema
Hereditario del CMN La Raza

Antecedentes: El angioedema hereditario es una enfermedad rara caracterizada
por ataques de edema en mucosa y submucosa. Los retrasos en el diagnostico
son de 8 a 10 afos, durante ese tiempo los pacientes tienen exacerbaciones,
algunas ponen en peligro su vida.

Objetivo: Conocer el comportamiento clinico y bioquimico de los pacientes con
diagnéstico de angioedema hereditario del servicio de Alergia e Inmunologia
Clinica del CMN La Raza.

Métodos: Estudio de serie de casos retrospectivo de 9 pacientes con diagndstico
de angioedema hereditario, se obtuvo informacién sobre inicio de los sintomas,
diagnostico, antecedentes familiares, niveles de C4, y exacerbaciones. Se realizo
estadistica descriptiva utilizando media y desviaciébn estandar para variables
cuantitativas con distribucion normal, mediana, minimos y maximos para
distribucion libre.

Resultados: Se incluyeron 9 pacientes, 33.3% hombres y 66.7% mujeres. La
edad promedio al momento del diagnostico fue de 30 afios. El tiempo entre el
inicio de los sintomas y el diagnostico fue de 16 afios. El tipo més frecuente de
angioedema hereditario fue el tipo 1 (77.2%). Durante las exacerbaciones, 22.2%
necesito tratamiento en urgencias. El sitio mas afectado fue el abdomen (44.4%),
el desencadenante mas frecuente fue de origen traumatico (44.4%). La
prevalencia de comorbilidades fue de 33.3%.

Conclusiones: Las caracteristicas clinicas y bioquimicas de los pacientes
mexicanos con diagnostico de angioedema hereditario son diferentes a las

reportadas a nivel mundial.

Palabras clave: Angioedema hereditario, retraso en el diagndstico,

exacerbaciones



ABSTRACT

Title: Clinical and Biochemical Characteristics of patients with Hereditary
Angioedema of CMN La Raza

Background: Hereditary angioedema is a rare disease characterized by attacks of
mucosal and submucosal edema. Diagnosis delays are 8 to 10 years, during which
time patients have exacerbations, some of which are life-threatening.

Aim: To know the clinical and biochemical behavior of patients diagnosed with
hereditary angioedema from the Allergy and Clinical Immunology service of CMN
La Raza.

Methods: A retrospective case series study of 9 patients diagnosed with hereditary
angioedema, information on symptom onset, diagnosis, family history, C4 levels,
and exacerbations was obtained. Descriptive statistics were performed using mean
and standard deviation for quantitative variables with normal distribution, median,
minimum and maximum for free distribution.

Results: 9 patients were included, 33.3% men and 66.7% women. The average
age at diagnosis was 30 years. The time between the onset of symptoms and
diagnosis was 16 years. The most frequent type of hereditary angioedema was
type 1 (77.2%). During exacerbations, 22.2% required emergency treatment. The
most affected site was the abdomen (44.4%), the most frequent trigger was of
traumatic origin (44.4%). The prevalence of comorbidities was 33.3%.
Conclusions: The clinical and biochemical characteristics of Mexican patients
diagnosed with hereditary angioedema are different from those reported worldwide.

Key words: Hereditary angioedema, delay in diagnosis, exacerbations



INTRODUCCION

El angioedema hereditario es una enfermedad rara, autosémica dominante,

asociada a deficiencia del C1 inhibidor. La prevalencia reportada en la literatura

se encuentra entre 1:50 000 a 1:100 000 (1)

El angioedema hereditario tipo 1 y 2 se refieren a trastornos causados por

mutacioén del gen SERPING1 (2) (Tabla 1). Los antecedentes familiares sugieren

angioedema hereditario, su ausencia no lo excluye, pues incluso hasta el 25 % de

los pacientes no lo tienen (mutaciones de novo) (3) . Los trastornos son

clinicamente indistinguibles ambos se caracterizan por edema subcutaneo local

episédico y edema submucosa que afecta el tracto respiratorio superior y

gastrointestinal, se caracteriza por niveles séricos de C1HN inferiores al 35% de lo

normal. HAE2 se caracteriza por niveles de C1NH normales o incluso elevados,

porque la proteina no es funcional (4)

Localizacion Fenotipo Penetrancia Locus/Gen Numero MIM
Gen/Locus

11g12.1 Angioedema AD, AR CINH 606860
hereditario tipo 1
y2

5035.3 Angioedema AD F12 610619
hereditario tipo 3

6026 Angioedema AD PLG 173350
hereditario tipo 4

8023.1 Angioedema AD ANGPT1 601667
hereditario tipo 5

3927.3 Angioedema AD KNG1 612358
hereditario tipo 6

10923.33 Angioedema AD MYOF 604603
hereditario tipo 7

16p13.3 Angioedema AD HS3ST6 619210

hereditario tipo 8

Tabla 1. Tipos de Angioedema Hereditario y alteraciones genéticas




CUADRO CLINICO

Los sintomas inician en la nifiez se vuelven severos en la adolescencia. Sin
embargo se han reportado sintomas en nifios y adultos (5).

El angioedema dependiente de alteraciones en C1 inhibidor es caracterizado por
recaidas de episodios de edema, que afecta cualquier tejido incluido cara, vias
respiratorias altas, labios, mucosas (6).

AEH tipo 1 y tipo 2 generalmente inician en la primera o segunda década de la
vida. El edema puede afectar la piel, tracto gastrointestinal, vias respiratorias altas,
sin embargo algunos pacientes presentan edema en localizaciones periféricas
(manos, pies, cara, labios, etc.) o mucosas (intestinal o laringea). Es precedido por

nauseas, malestar general, fatiga, eritema marginal (7).

El edema se desarrolla durante 24 horas y cede a las 48 a 72 horas siguientes (8).
Ademas la frecuencia y severidad de los ataques se empeora por estrés, terapia
estrogénica, cambios hormonales, tratamiento con IECA, infecciones agudas o
cronicas: Por lo consiguiente, los pacientes reciben tratamiento que se dirigen a
mediadores de histamina y angioedema mediado por mastocitos (glucocorticoides,
antihistaminicos y epinefrina) que son inefectivos para el AEH (9).

El angioedema de la submucosa intestinal puede simular abdomen agudo, que
resulta en una cirugia innecesaria (10) En esos 183 pacientes 23% ya tenian
antecedente de apendicetomia, 16.4% tenian colecistectomia, 1.6% tenia

reseccion intestinal, 2.7% laparotomia exploradora y 8.2% histerectomia (11).

Se identificacion 728 pacientes con AEH con alteracion de C1 inhibidor, al
momento de la evaluacion 514 pacientes estaban vivos y 214 habian muerto.

Setenta de estos pacientes (32.7%) habian fallecido por asfixia, en 63 pacientes



(90%) la muerte ocurrio antes del diagndéstico y 7 pacientes (10%) vya tenian el

diagnostico (12).

Aunque el intervalo entre el inicio de los sintomas y el diagnostico ha disminuido,
respecto a informes anteriores de aproximadamente 22 afios, los retrasos en el
diagnostico permanecen largos de 8 a 10 afios. Una historia familiar no siempre se
traduce en un diagnéstico mas temprano (7). Los sitios mas afectados durante un
ataque son en primer lugar el abdomen (40% con profilaxis y 42% sin profilaxis)
seguido de piel (40%; 38%), otros sitios como genitales (12%;12%) , cuello y cara
(6%;6%), laringe y cavidad oral (3%; 3%) (13).

ESTUDIOS DE CRIBADO Y DIAGNOSTICO

El cribado para AEH se realiza en poblacion diana con familiares inmediatos con
diagnostico confirmado de AEH. De acuerdo con los reportes de Pedrosa et al., se
puede utilizar C1 inhibidor antigénico y C1 inhibidor funcional independientemente
de la edad de las personas (14); sin embargo C4 no es recomendado como

herramienta de deteccién en nifios <1 afio (15).

El diagnostico de AEH 1 y 2 se basa en historia clinica y cuadro clinico con
caracteristicas de la enfermedad (16).Una medicion de los niveles de C4 en los
pacientes asintomaticos, se ha considerado prueba de deteccion para descartar
AEH, aunque 10% de los casos de C4 son normales (17). La concentracion de C4
puede ser <10mg/dL durante y sin ataques. A pesar del alto valor predictivo
negativo (96%) la sensibilidad de C4 para AEH esta entre 65-85% (5).

El C1 inhibidor antigénico bajo solo tiene un valor predictivo positivo de 56%.
Ademas un valor normal de C1 inhibidor antigénico no puede descartar AEH
porque los pacientes con AEH tipo 2 con deficiencia del C1 inhibidor funcional,
debe tener un C1 inhibidor antigénico normal (18). Sin embargo un diagnéstico

correcto de AEH con alteracion del C1 inhibidor aiun debe basarse en 2 lecturas



separadas por 1-3 meses, se encuentra niveles bajos de C4, C1 inhibidor
antigénico debajo del 50% de los valores normales, o C1 funcional reducido (19).
Las pruebas genéticas pueden ser relevantes en casos particulares como

mosaicismos para permitir un correcto asesoramiento genético (20).

TRATAMIENTO

El tratamiento para el AEH se puede dividir en dos estrategias: el tratamiento de
los ataques agudos (terapia a demanda) y prevencidén de los ataques, incluye

profilaxis a corto plazo y profilaxis a largo plazo (21).

Hace una década en Estados Unidos, FDA aprobd tratamiento a demanda de
ataques de AEH, incluido C1 inhibidor derivado del plasma (Berinert, CSL
Behring), inhibidor de la kalicreina (Kalbitor), antagonista del receptor B2 de
bradicinina (icatibant) y C1 inhibidor recombinante (Ruconest). Berinert es C1
inhibidor derivado del plasma, a una dosis de 20Ul/kg se observé una significante
reduccion en el tiempo de mejoria de los sintomas comparado con placebo (22).

Ecallantide un potente inhibidor de la kalicreina se aprobé para el tratamiento de
ataques de AEH en >12 afios de edad, dosis de 30mg subcutdnea mostro mejoria
de los sintomas comparado con placebo; el beneficio del tratamiento inicia

después de 2 hrs de administracion (22).

Icatibant, antagonista del receptor B2 de bradicinina esta aprobado para ataques
de angioedema en >18 afos de edad, se administra 30 mg (en 3ml) de forma
subcutanea, si los sintomas recurren se puede administrar una inyeccion adicional
de 30mg 6 hrs después (23).

C1 inhibidor recombinante (Ruconest), fue aprobado por FDA en 2014 para el
tratamiento de ataques agudos de AEH en adolescentes y adultos (>12 afios) (24).
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PROFILAXIS A CORTO Y LARGO PLAZO

La profilaxis cronica esta indicada en los siguientes escenarios: Alteracion en la
calidad de vida, mas de 1 atague por mes, antecedente de intubacién o
internamiento en unidad de cuidados intensivos, edema laringeo, ausencia en
escuela o trabajo por >5 dias por afio, dependencia de narcoticos, accesos
limitados a los servicios de salud, inicio rapido de los ataques agudos (25). C1
inhibidor purificado (Cinryze;CSL Behring) esta aprobado en Estados Unidos para

profilaxis de AEH, es administrado de manera intravenosa cada 3-4 dias (26).

El primer concentrado de C1 inhibidor derivado del plasma (Haegarda; CSL
Behring) aprobado en 2017 para profilaxis a largo plazo, es administrado dos
veces por semana. El primer inhibidor de la kalicreina derivado del plasma,
lanadelumab, fue aprobado en 2018 para administraciéon cada 2 semanas, Si no
presenta ataque agudo durante 6 meses, la dosis puede extender a cada 4

semanas (27).

En adultos la profilaxis previa a algun procedimiento es recomendada en cirugias,
extracciones dentales asociadas a cualquier impacto mecanico sobre el tracto
respiratorio alto y aparato digestivo (28). C1 inhibidor derivado del plasma es el
tratamiento de primera linea previa a los procedimientos, pero los andrégenos
atenuados se pueden utilizar como terapia de segunda linea cuando el C1
inhibidor no esté disponible. En cualquier opcion la terapia de emergencia debe

estar disponible ya que la profilaxis a corto plazo no es 100% efectiva (20).

El AEH en pacientes pediatricos actualmente es un area de necesidad insatisfecha
gue requiere avances terapéuticos adicionales. Muchos pacientes con AEH
experimentaran su primer ataque en la infancia, actualmente se tiene opciones de
tratamiento limitadas debido a la falta de datos de seguridad y eficacia pediatrica
(29). Solo el C1 inhibidor derivado del plasma esta aprobado para nifios de todas

las edades a dosis de 20 Ul/kg via intravenosa (30).

11



MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo de tipo serie de casos en la que se incluyeron 9
pacientes derechohabientes del IMSS, hombres, mujeres, nifios y nifias, de todas
las edades con diagnostico de Angioedema Hereditario realizado mediante los
criterios de la Sociedad Europea de Inmunodeficiencias (ESID) atendidos en el
servicio de Alergia e Inmunologia Clinica del Centro Médico Nacional La Raza,
donde se evalu6 el comportamiento clinico y bioquimico de los pacientes
mexicanos, se incluyé edad del diagnéstico, tiempo para llegar al diagnéstico,
exacerbaciones y visitas a urgencias, familiares afectados, niveles de C4,
localizacion del angioedema al inicio y en exacerbaciones, antecedente de

cirugias abdominales e intubacion orotraqueal.

Se realiz6 busqueda de informacion de cada paciente en expediente clinico
electrénico y fisico, y se capturé la informacién en un formato de recoleccion de
datos (Anexo 1), posteriormente se construy0d una base de datos en el software
SPSS V22, utilizando estadistica descriptiva para frecuencias y proporciones de
las variables cualitativas, con intervalos de confianza de 95%. La normalidad de
los datos se establecid mediante la prueba de Kolmogorov-Smirnov. El analisis
descriptivo se realizé utilizando media y desviacion estandar para variables
cuantitativas con distribucion normal, mediana y minimos y maximos para

distribucién libre.
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RESULTADOS

Se incluyeron 9 pacientes de los cuales 3 son hombres (33.3%) y 6 son mujeres

(66.7%) con diagndstico de angioedema hereditario.

La edad promedio al momento del diagnéstico fue de 30.2 afios de edad (x 14.7) .
El tiempo entre el inicio de los sintomas y la conclusién del diagndstico fue de 16.3
afios (+14.8).

De los 9 pacientes con diagnoéstico de angioedema hereditario 5 tuvieron
antecedentes familiares de angioedema hereditario (55.6%) y 4 pacientes no

tuvieron antecedentes familiares (44.4%).

El tipo mas frecuente de angioedema hereditario fue el tipo 1 con 77.2% de los
pacientes, seguido del tipo 2 con 22.8%, ninguno con tipo 3 de C1 inhibidor

normal.

Se analizé cual fue el primer sitio de aparicion del angioedema en donde se
incluyé cara, laringe, abdomen y localizacion periférica, en donde 4 pacientes
(44.4%) presentaron de manera inicial angioedema en abdomen, 3 en cara
(33.3%), 1 en laringe (11.1%) y uno en localizacion periférica (11.1%).

Los niveles de C4 pacientes (100%) estan por debajo de 10mg/dL al momento de

la realizacion del diagnostico

Referente a exacerbaciones 5 de los pacientes tienen >3 exacerbaciones por afio,
2 pacientes alrededor de 3 exacerbaciones por afio, y 2 pacientes con solo 2
exacerbaciones por afio. 1 paciente acudié a urgencias >3 veces en el ultimo afio,
y 1 paciente acudié a urgencias 2 veces en el ultimo afio, lo que traduce que
22.2% de los pacientes con exacerbaciones de angioedema hereditario, necesita

tratamiento en el servicio de urgencias.

13



El sitio mas afectado en la ultima exacerbacion de los pacientes fue el abdomen

en 44.4%, localizacion periférica en 44.4% y cara en 11.1%.

El desencadenante mas asociado a exacerbaciones fue de origen traumatico en
44.4% de los pacientes, seguido de infecciones y hormonales en un 22.2%

respectivamente y emocional en 11.1% de los pacientes.

Ningun paciente tuvo antecedente de cirugias abdominales, ninglin paciente tuvo
antecedente de intubacidn orotraqueal, y ningdn paciente tiene sintomas

prodromicos en un ataque de angioedema hereditario.
La prevalencia de comorbilidades en los pacientes con angioedema hereditario fue

de 33.3%, 1 paciente con enfermedad cronico-degenerativa y 2 pacientes con

otras enfermedades.
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DISCUSION

El presente estudio muestra cuales son las caracteristicas clinicas y bioquimicas

de los pacientes con angioedema hereditario en México.

Se describe que no hay predominancia de género en el angioedema hereditario
segun la guia canadiense (16). Sin embargo en nuestra poblacién encontramos
una mayor prevalencia de angioedema hereditario en las mujeres que en los

hombres en una relacién 2:1.

Las mutaciones de novo son mas frecuentes en los mexicanos observandose en
un 44.4% de los pacientes con angioedema hereditario, comparada con la

literatura mundial en donde se reporta un 25% (3).

La edad media al diagnéstico fue de 30 afios, con una edad minima de 7 afios y
una edad maxima de 49 afios. El lapso promedio entre el inicio de los sintomas y
la conclusion del diagnostico fue de 16 afos, es posible inferir que en la poblacién
estudiada existié6 una demora considerable en el diagndstico tomando en cuenta
gue lo reportado en todo el mundo es de hasta 10 afios para la realizacion del

diagndstico (5)

El angioedema hereditario tipo 1 se caracteriza por niveles séricos de C1HN
inferiores al 35% de lo normal, mientras que el angioedema hereditario tipo 2 se
caracteriza por niveles de C1NH normales o incluso elevados, porque la proteina
no es funcional (5). El angioedema hereditario tipo 1 es el mas frecuente en 85% y
el tipo 2 en el 15% (16). Siendo mas prevalente en los pacientes mexicanos el tipo
1 con un 77.2%, seguido del tipo 2 con una prevalencia de 22.8%, ninguno con

tipo 3 o actualmente llamado C1 inhibidor normal.

15



La alteracion genética mas frecuente en los pacientes con angioedema hereditario
tipo 1 y 2 es la mutacion del gen SERPING1 (2), en nuestra poblacion se ha
identificado la mutacion en un solo paciente, los pacientes restantes no tienen la
mutacion especifica, debido a que no contamos con los medios necesarios para su

envio al extranjero para la secuenciacién genética.

El edema puede afectar la piel, tracto gastrointestinal, vias respiratorias altas, sin
embargo algunos pacientes presentan edema en localizaciones periféricas o
mucosas (8). Es precedido por nauseas, malestar general, fatiga, eritema marginal
(7). Los pacientes mexicanos no refieren sintomas prodrémicos y ninguno tiene

antecedente de intubacion endotraqueal.

Todos los pacientes con angioedema hereditario presentaron minimo 2
exacerbaciones al afio, sin embargo solo 22.2% de los pacientes tuvieron
exacerbaciones severas requiriendo tratamiento en el servicio de urgencias,
88.8% de los pacientes presentaron exacerbaciones leves con tratamiento en
domicilio. El sitio mas afectado en las exacerbaciones es abdomen y localizacién
periférica en donde se incluyen extremidades y genitales con 44.4% cada uno, sin
embargo ningun paciente tiene antecedente de cirugia abdominal, diferente a la
reportado a nivel mundial, en donde hasta 23% de los pacientes tiene antecedente

de apendicectomia (11).

La frecuencia y severidad de las exacerbaciones empeora por estrés, terapia
estrogénica, cambios hormonales, tratamiento con IECA, infecciones agudas o
cronicas (9) . En los pacientes estudiados encontramos como desencadenantes de
exacerbaciones en primer lugar los traumatismos con 44.4%, en segundo lugar
infecciones y factores hormonales con 22.2% respectivamente, y en tercer lugar el

factor emocional con 11.1%.

16



De tal manera que es importante la educacion a los pacientes para evitar factores
desencadenantes y prevenir futuras exacerbaciones, ademas de tener un plan de

accion como lo marca la guia de la World Allergy Organization (12)

Todos los pacientes al momento del diagndstico tenian niveles <10mg/dL de C4.
Sin embargo a pesar del alto valor predictivo negativo (96%) la sensibilidad de C4
para AEH esta entre 65-85% (5). En los familiares de los pacientes con diagndstico

de angioedema hereditario se puede utilizar niveles de C4 como screening.

La prevalencia de comorbilidades en los pacientes con angioedema hereditario fue
de 33.3%, hallando enfermedades como Hipertension arterial, deficiencia del

factor de Von Willenbrand y deficiencia de proteina S.
Las principales limitaciones de este estudio fueron el caracter retrospectivo del

mismo, la muestra relativamente pequefa, y la recoleccion de los datos, que

puede representar sesgo de informacion.
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CONCLUSIONES

Las caracteristicas clinicas y bioquimicas de los pacientes mexicanos con
diagnéstico de angioedema hereditario son diferentes a las reportadas a nivel

mundial.

Es necesaria la difusion y el conocimiento de esta entidad, puesto que implican un
retraso considerable en el diagndstico, tratamientos erréneos o intervenciones
innecesarias, ademas de complicaciones que pueden comprometer la vida de los

pacientes.

Es necesaria la realizacion de estudios prospectivos de seguimiento de estos
pacientes, conocer implicaciones de las comorbilidades y su relacién con las
exacerbaciones del angioedema hereditario. Y estudios retrospectivos para

conocer cuales son las causas de retraso en el diagndstico de los pacientes.
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ANEXOS

[

@ INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE ESPECIALIDADES CMN LA RAZA
IM$ Seris y Zaachila S/N, Delegacidon Azcapotzalco,
Colonia Laraza, Delegacién Azcapotzalco, Ciudad de México

“CARACTERISTICAS CLINICAS Y DE LABORATORIO DE LOS PACIENTES CON
ANGIOEDEMA HEREDITARIO DEL CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA”

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Nombre:
NSS:
Edad: Sexo: a) Masculino b) Femenino

Edad al diagnostico:

Tiempo en el que se realiz6 el diagnéstico:

Familiares afectados: a) Si  b) No

Primer lugar afectado: a) Cara b) Periorbital c) Labios d) Uvula e) Laringe f) Lengua g)
Abdomen h) Genitales i) Extremidades

Niveles de C4 iniciales: a) <10mg/dL b) 10-30mg/dL c) 30-50mg/dL d) >50mg/dL
Tipo de AEH: a) Tipo | b) Tipo 2 ¢)Tipo 3
Antecedentes:

Cirugias Abdominales: a) Si b) No Cuales:
Intubacién orotraqueal: a) Si b) No Cuantas veces:

Exacerbaciones

Numero de exacerbaciones en un afio: a)1 b)2 ¢)3 d)>3

Lugar afectado en Gltima exacerbacion: a) Cara b) Periorbital c) Labios d) Uvula e) Laringe f)
Lengua g) Abdomen h) Genitales i) Extremidades

Sintomas prodrémicos: a) Nauseas b) Fatiga c) Malestar general d) Eritema marginado f)
Otros g) Ninguno

Visitas aurgencias en el Ultimo afio:a)1 b)2 ¢)3 d)>3

Desencadenantes: a)lnfecciones b)Emocionales c¢) Traumaticos d) Hormonal

Comorbilidades: a)Alérgicas b) Autoinmunidad c) Crénico-degenerativas
d)Neoplasias e)Otras f) Ninguna
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Masculino ™ Femenino

Figura 1: Género mas afectado en pacientes con angioedema hereditario

Estadisticos descriptivos

N Minimo Maximo Media Desviacion
estandar
¢ CUAL ES LA EDAD AL 7 49 30.22 14.729

DIAGNOSTICO?

N valido (por lista)

Tabla 1: Media de edad al diagndstico de angioedema hereditario (desviacidon estandar)
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Familiares afectados

60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%

HSi ®No

Figura 2: Porcentaje de familiares con antecedente de angioedema hereditario

Estadisticos descriptivos
N Minimo Maximo Media Desviacion
estandar
TIEMPO (ANOS) PARA 9 2 40 16.33 14.849
REALIZAR EL
DIAGNOSTICO
N valido (por lista) 9

Tabla 2: Media de tiempo (afios) para la realizacion del diagnéstico de angioedema hereditario



Exacerbaciones

4
3
5 Periferico
Abdomen
1 ' Laringe
Cara
0
Primer lugar Lugar de
afectado ultima
exacerbacion
M Cara Laringe ™ Abdomen M Periferico
Figura 3: Localizacién afectada al inicio y ultima exacerbacién de AEH
NIVELES DE C4 INICIALES
Frecuencia Porcentaje Porcentaje valido Porcentaje
acumulado
Valido <10mg/dL 9 100.0 100.0 100.0

Tabla 3: Niveles de C4 iniciales en los pacientes con AEH
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Tipo de Angioedema

HlE2

Figura 4: Tipo mas frecuente de angioedema hereditario

Exacerbaciones en un ano

[N

2 3 >3

mm NUmero de exacerbaciones e \/isitas a urgencias

Figura 5: Numero de exacerbaciones y visitas a urgencias en un afio
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COMORBILIDADES

Comorbilidades

0.00% 10.00% 20.00%  30.00%  40.00%  50.00%  60.00%  70.00%

Comorbilidades
No 66.70%

uSi 33.30%

Figura 6: Prevalencia de comorbilidades en pacientes con angioedema hereditario

Desencadenantes

B Traumaticos M Infecciones M Hormonales M Emocionales

Figura 7: Desencadenantes de exacerbaciones de angioedema hereditario

80.00%
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