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RESUMEN

El desarrollo del presente articulo tuvo como finalidad evidenciar la necesidad de
incluir la patologia denominada Angioedema Hereditario dentro de la nédmina de
enfermedades catalogadas como graves/catastroficas y raras/huérfanas de alta
complejidad emitida por los servicios que conforman la rectoria nacional de salud del
Ecuador. Para lo cual se abordé desde de la problemética de vulneracion de derechos,
consecuentemente, fue necesario la implementacion de un plan que permita dar a
conocer el significado de la enfermedad, el entorno actual a nivel nacional e
internacional, y finalmente mediante el reconocimiento juridico del derecho a la salud
se establecio que la patologia cumple los criterios para su inclusion.

Descriptores: Lucha contra las enfermedades; ciencia y sociedad; politica de la
salud. (Palabras tomadas del Tesauro UNESCO).

ABSTRACT

The purpose of the development of this article was to demonstrate the need to include
the pathology called Hereditary Angioedema within the list of diseases classified as
serious / catastrophic and rare / orphan of high complexity issued by the services that
make up the national health rectory of Ecuador. For which it was approached from the
problem of violation of rights, consequently, it was necessary to implement a plan that
allows to publicize the meaning of the disease, the current environment at the national
and international level, and finally through the legal recognition of the right health, it
was established that the pathology meets the criteria for inclusion.

Descriptors: Disease control; science and society; health policy. (Words taken from
the UNESCO Thesaurus).
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INTRODUCCION

El Estado ecuatoriano no reconoce al Angioedema Hereditario (AEH) dentro de la
némina de enfermedades consideradas como catastréficas/graves y raras/huérfanas
de alta complejidad, emitida por Ministerio de Salud Publica del Ecuador, por tal razon
actualmente los pacientes diagnosticados con esta condicion se encuentran en un
estado de vulneracion de derechos al no tener acceso a los examenes
complementarios para el diagndstico oportuno y tampoco a la medicacion especifica
de la enfermedad (Ministerio de Salud Publica del Ecuador, 2012).

Por otro lado, el desconocimiento de la poblacion sobre la existencia del Angioedema
Hereditario (Salas-Lozano et al. 2014), ha impedido identificar al mayor nimero de
personas bajo este estado y evitar el sub diagnostico existente en el pais y de esta
manera poder establecer las cifras reales de personas diagnosticadas con esta
enfermedad a nivel nacional. Lograr Incluir la patologia dentro de este listado es un
paso importante para que se empiece a reconocer los derechos quebrantados de las
personas que sobrellevan un padecimiento raro o huérfano y se encuentran en
condicion de vulnerabilidad, ya que por muchos afios han sido sujetos de
discriminacion en la realizacion de sus actividades del diario vivir y lo que es mas
arduo enfrentar un sistema de salud que no proporciona los medios adecuados para
responder al derecho a la salud como se encuentra establecido en la constitucion
ecuatoriana.

Con base en lo expuesto resulta imprescindible la ejecucién de este articulo con el
afan de reflexionar sobre la importancia de un cambio en el actual sistema de salud

ecuatoriano frente a este tipo de patologia.

METODO

Para la ejecucion del presente articulo se utilizé la investigacion documenta, la
revision bibliografica, con el propésito de establecer los conceptos mas relevantes
sobre el Angioedema Hereditario, los datos proporcionada por el departamento de
alergias e inmunologia del Hospital José Carrasco Arteaga de la Ciudad de Cuenca

para conocer del niumero de personas diagnosticadas de esta patologia en ésta
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ciudad, la fuente de informacidn estadistica extraida de Angioedema-Ecuador, sobre
el numero de personas diagnosticadas a nivel nacional y por altimo el testimonios de
personas viviendo con angioedema que con sus experiencias colaboraron con el

desarrollo de este articulo (Erazo-Alvarez, 2021).

RESULTADOS

Reconocimiento del derecho a la salud por el Sistema Interamericano de
Derechos Humanos

El derecho a la salud, esta reconocido por organismos nacionales e internacionales
como el Sistema Interamericano de Derechos Humanos, con el “Protocolo de San
Salvador”, el que establece que toda persona tiene derecho a la salud siendo ésta un
bien publico a la que todos los individuos pueden acceder y con mayor razén aquellas
personas con padecimientos catastréficos y raros que por su propia condicion son
grupos de alto riesgo y que al existir algun tipo de demora en la activaciéon del sistema
podria ocasionar la invalidez o muerte del paciente (Organizacion de los Estados
Americanos, 1988).

Al analizar el articulo 10 del protocolo, se puede observar que no todo lo que esta
establecido en el mismo se cumple a cabalidad, ya sea porque la enfermedad y la
muerte estan estrechamente relacionados con la salud y la vida, o también porque a
pesar de existir buenas condiciones para el desarrollo de un estado de salud
adecuado, simplemente esto se ve afectado por una mindscula alteracion en la
configuracion genética del individuo, dando inicio a una enfermedad que persistira
toda una vida y sera catalogada como una enfermedad rara, que cambiara por
completo el analisis del derecho a la salud contemplado en este apartado.

Porque para este pequefio grupo la interpretacién del mismo es amplia, empezando
por el hecho de que una persona con diagnéstico de una enfermedad rara, esta
condenada a padecer la enfermedad toda su vida, entonces se podria decir que sera
un enfermo cronico y como tal necesitara estar apegado a los servicios de salud para
demandar atencion y medicacion permanente y de esta manera mejorar su calidad de

vida pero para lograrlo debe existir un sistema de salud que brinde atencién temprana
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y que se enfoque directamente en la condicidbn de cada paciente, cuando este lo
requiera y a la hora que se presente la exacerbacion de la enfermedad, sin embargo,
esto no se cumple porque cada individuo sin importar la condicién que presente se ve
limitado por la burocracia del sistema sanitario en el acceso a una atencion rapida y
precisa lo que provoca que la probabilidad de muerte sea mayor y esto afecta también
en el ambito psicolégico o mental produciendo inestabilidad emocional.

Otro aspecto importante de analisis es que a pesar que la salud es un bien publico
como se menciond en lineas anteriores, para los pacientes con algun tipo de patologia
catastrofica o rara, acceder al tratamiento genera costos, algo que no deberia suceder
porque la salud es gratuita, pero la necesidad de mejoria le lleva al paciente a comprar
medicamentos caros, todo por el instinto de supervivencia y con el afan de aliviar el
dolor, y de esta forma facilmente se quebranta otro derecho que aparentemente por
afos ya ha sido reconocido en el Ecuador y el mundo, pero opacado por la inoperancia

del sistema de salud que se encuentra al frente de este derecho.

Constitucion Politica del Ecuador

A nivel nacional la Constitucion Politica ecuatoriana fija que la salud esta debe ser
garantizada por el estado que se debe cumplir sin discriminacién alguna, para lo cual
los servidores de la salud tanto administrativos como operativos, seran los
encargados de que esto se cumpla de forma efectiva, oportuna y gratuita,
entendiéndose que al momento que el paciente toma contacto inicial con el sistema
sanitario nacional su salud queda bajo absoluta responsabilidad del estado
ecuatoriano, y si el usuario adolece de enfermedades catastroficas o de alta
complejidad, el ente rector en salud debera proporcionar una atencion prioritaria, y
especializada en todos sus niveles, acentuando actividades de promocion,
prevencion, recuperacion y rehabilitacion tal como se ha estado ejecutando para la

poblacion en general pero sin olvidar que este grupo de personas son consideradas
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en condicién de doble vulnerabilidad y por lo tanto deben tener un trato mas especifico
por el hecho de que se encuentra comprometida su vida®.

La constitucion lo establece pero el ente rector en salud no lo ejecuta, como se ha
observado por varios afnos el sistema nacional de salud presenta una irregularidad en
el abastecimiento de medicamentos e insumos a los establecimiento de salud lo que
a provocado el aumentando significativo de la mortalidad de pacientes que se
encuentran dentro de los grupos de riesgo, esta realidad no es ajena para los
individuos que sufren enfermedades raras, puesto que el gasto que generan al estado
es muy alto y actualmente solo una parte de estos pacientes se encuentran dentro de
la cobertura de salud y la otra parte se mantiene en una lucha constante para que el

estado de cumplimiento a su derecho a la salud.

Ley Organica del Sistema Nacional de Salud

El Sistema Nacional de Salud es el encargado de dar cumplimiento a la garantia del
estado frente al derecho a la salud siendo el proceso de Provision y Calidad de los
Servicios de Salud del Ministerio de Salud Publica el responsable de que la atencion
llegue a todos los lugares del territorio nacional, con profesionales capacitados y
medicamentos de calidad, a través de la implementacion de proyectos que permitan
la coordinacion entre los diferentes niveles de atencién para lo cual se ha creado
mecanismo como son la referencia y contrarreferencia que permite la derivacion del
paciente desde el primer nivel de atencion hacia el segundo y tercer nivel de atencion
donde seran tratados por profesionales especializados dependiendo de la patologia
que presenten (Ministerio de salud Publica del Ecuador, 2013).

Incluyendo para este propdésito la coordinacion interinstitucional entre los prestadoras
de servicios externos y los propios servicios de salud del ministerio con la finalidad
gue estos proyectos garanticen la atencion de la poblacion de forma continua de

acuerdo con las demandas y necesidades que los pacientes presenten; y, cuyos

! Constitucion de la republica Art. 32. - La salud es un derecho que garantiza el Estado, cuya realizacién se vincula
al ejercicio de otros derechos, entre ellos el derecho al agua, la alimentacion, la educacion, la cultura fisica, el
trabajo, la seguridad social, los ambientes sanos y otros que sustentan el buen vivir
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costos seran cancelados por los servicios que conforman la rectoria nacional de salud,
Por otro lado el sistema de aseguramiento general, voluntario, campesino, de las
fuerzas armadas y la policia nacional aportan a la cobertura nacional de salud con la
atencion a todos sus usuarios asi como también la cancelacion de los costos de
atencion si los pacientes asegurados son atendidos en los establecimientos del sector
publico.

Sin embargo, ninguno de los tres mecanismos antes mencionados cubre la necesidad
total de los pacientes con enfermedades catastréficas y raras o huérfanas
presentandose un hibridismo tanto en los costos como en la atencion es decir que la
atencion se inicia en el ambito privado continlia con una parcial participacion del sector
publico o empieza en el sector publico con mayor participacion del Sistema de Salud
privado perdiéndose de esta manera la garantia que tiene el estado de proteger la

salud del paciente.

Enfermedades raras concepto y situacion

Una enfermedad rara es aquella enfermedad que pone en riesgo la vida del ser
humano afectando incluso su entorno social, familiar y laboral tienen un origen
genético es decir que la enfermedad es heredada o se presenta por mutacién de novo,
para establecer su diagnéstico los sujetos que las padecen deben someterse por
meses, incluso por afos a estudios e interconsultas medicas para lograr un
diagnéstico definitivo, muchas veces esto se establece por descarte de otras
patologias que presentan los mismos signos y sintomas (Caballero-Molina et al.
2015).

En el Ecuador se brinda atencion a través de Ministerio de Salud de acuerdo a los
recursos disponibles en cada establecimientos independientemente de cualquiera de
los tres niveles al que pertenezca, sin embargo, existen otras patologias que necesitan
un trato especifico puesto que los recursos nos son los adecuados 0 no se encuentran
cubiertos por el sistema publico de salud, por ejemplo no se dispone de examenes
complementarios para confirmar el diagndstico, no existen profesionales con el nivel

de conocimiento necesario para tratar este tipo de patologias o simplemente los
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medicamentos no estan dentro del cuadro basico, llevando estas situaciones a causar
en los individuos incapacidad o incluso la muerte.

Actualmente en el Ecuador se ha determinado que las enfermedades raras son
aquellas con una prevalecia de 1 por cada 10.000 habitantes y ultra raras aquellas
con una prevalencia de 1 por cada 50.000 habitantes sin discriminacion de raza, edad
y género, que presentan un deterioro de la calidad de vida con el transcurso del tiempo
y que sobrepasan los costos establecidos para el tratamiento mensual de la
enfermedad, pero solo estan reconocidas 106 enfermedades raras en el listado
nacional y no existe informacion disponible en las plataformas nacionales sobre
algunas patologias reconocidas a nivel internacional como raras por lo tanto es
necesario conocer que uno de los portales mas importantes para la consulta de
enfermedades raras y medicamentos huérfanos, es Orphanet que consiste en una
plataforma de facil acceso para toda la poblacion a nivel mundial que permite buscar
los conceptos de todas las enfermedades raras de una forma universal.

Orphanet precisa que él AEH es una enfermedad autosomica de caracter dominante
gue tiene una baja prevalencia y se desarrolla por la deficiencia de los niveles en el
plasma o a su vez por alteraciones en el funcionamiento de una proteina conocida
como C1 inhibidor, ocasionando episodios habituales de edema a nivel subcutaneo o
submucoso los mismos que son poco dolorosos, no pruriginosos, pero pueden tener
graves consecuencias, provocando incluso un notable deterioro en la salud, llegando
a comprometer la vida de los pacientes (Méndez & Quiroga, 2018).

El AEH es una enfermedad genética, rara, grave y mortal caracterizada por episodios
de edemas que pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo los mas comunes son
los que aparecen en las extremidades, la cara, los genitales, las vias urinarias, el
intestino y la glotis siendo estos dos ultimos los que mas compromete la vida del
individuo si no cuenta con una atencion y tratamiento adecuados. Los edemas que se
presentan en las extremidades y en la cara son desfigurantes, pero no comprometen
la vida, tienen un impacto psicoldgico por el sometimiento de los pacientes a opiniones

poco acertadas en cuanto su aspecto.
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La duracion de las crisis puede variar dependiendo de la localizacidon de los edemas
va de entre 24 a 72 horas, y algunas pueden durar hasta mas de una semana. Los
pacientes en su mayoria presentan su primer ataque durante la nifiez sin tener
conciencia de lo que esté ocurriendo, pero en la adolescencia las manifestaciones son
mas claras sobre todo en la mujer donde la aparicién de los primeros episodios se
encuentra estrechamente relacionados con la menarquia (Primera menstruacion).
Entre los factores desencadenantes de las crisis estan principalmente la ansiedad, el
estrés, los traumatismos, los procesos odontolégicos, la ingesta de alcohol, las
infecciones, la menstruacion, el tratamiento antihipertensivo tipo IECA (Inhibidores de
la enzima convertidora de angiotensina), los anticonceptivos estrogénicos, la terapia
hormonal sustitutiva a base de estrégenos todos estos pueden incrementar el nimero
de episodios, asi como también la complejidad de los mismos. Por otro lado, existe un
considerable porcentaje de crisis que se originan de forma espontanea.

La baja prevalencia sumada al desconocimiento de los profesionales sobre la
existencia de esta enfermedad lleva a que los pacientes tengan un mal o sub
diagnostico ya que la mayoria de sintomas y signos que se presentan son semejantes
a lo de otras enfermedades que son mas frecuentes, especialmente el dolor abdominal
durante una crisis de angioedema intestinal que simula un abdomen agudo que
incluso ha llevado a los pacientes a quir6fano para ser intervenidos en cirugias
innecesarias, la mayoria de pacientes que han llegado a su diagnéstico definitivo
presentan antecedentes de apendicetomias o0 cistectomias, cirugias que ha
provocado incapacidad y otros casos han resultado fatales porque han retrasado la
intervencion especifica y han entorpecido el curso natural de la enfermedad.

El Angioedema Hereditario se clasifica en tres tipos I, Il, lll siendo el tipo | el mas
frecuente caracterizado por la deficiencia del C1 Inhibidor esterasa una de las
proteinas que interviene en el sistema de complemento cuya deficiencia provoca la
extravasacion de liquido al espacio extracelular dando origen a la formacion de
edemas los mismos que se presentan de forma irregular e inesperada.

Desde el punto de vista clinico el AEH puede aparecer sin causa aparente pero tener

prédromos que ayuden a identificar el desarrollo de la crisis aguda por ejemplo la
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sensacion de endurecimiento de la piel en la parte que posteriormente se presentara
el edema, en cuanto al ataque intestinal se manifiesta con epigastralgias (dolor en la
parte superior del estbmago) que se irradian a la region lumbar y gradualmente
aparece un abultamiento debido a la extravasacion de liquido al espacio libre
abdominal por otro lado el edema de vias urinarias es una de las sensaciones mas
desagradables que puede experimentar un paciente ya que este simula exactamente
un litiasis renal en su fase aguda (célculos renales en eliminacién).

Por dltimo, se estima que los pacientes pueden presentar a lo largo de su vida una
crisis a nivel de la laringe (Edema de glotis) que podria ser la causante de la muerte
en estos pacientes. La periodicidad de los episodios varia entre pacientes e incluso
varia en el mismo paciente durante el transcurso de su vida, igualmente los sintomas
de la enfermedad son diferentes entre los miembros de la familia que padecen esta
condicion.

Una caracteristica fundamental para que el angioedema sea considerado una
enfermedad rara es que es una enfermedad de transmisién autosémica dominante lo
que le transforma en una enfermedad hereditaria porque la anomalia genética se
hereda dentro de la familia cuando el padre o la madre la padece, existiendo el 50%
de posibilidades de heredar la enfermedad por parte de los hijos, pero también existe
la aparicion de la enfermedad en ausencia de historia familiar estos caso
corresponden a una mutacion del gen que inhibe el C1, de forma espontanea en el
momento de la fecundacion .

No obstante existe otro tipo de angioedema denominado adquirido que no tiene un
origen genético y los factores desencadenantes son mas faciles de identificar porque
se encuentran relacionados con las alergias es decir son consecuencia de una
reaccion anafilactica, pero su presentacion es parecida al angioedema hereditario por
lo que puede concurrir a un diagndstico herrado, la diferencia mas notoria es que el
angioedema adquirido puede ser tratado con antihistaminicos, corticoides o
adrenalina dependiendo de la intensidad de la crisis, lo que no sucede con e
angioedema hereditario que precisa de otro tipo de medicamentos como son los

antagonista del receptor B2 de la bradicinina conocido con el nombre de icatiban
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medicamento de primera linea para el tratamiento de las crisis agudas del AEH. O
como alternativa plasma fresco congelado.

Ademas de esta diferencia existe otra que permite identificar que, tipo de angioedema
se esta desarrollando en el paciente y es aquella en la cual el paciente con
angioedema adquirido no presenta crisis intestinales y no es menester un tratamiento
de mantenimiento de por vida, que si requiere el angioedema hereditario para lo cual
existe varios tipos de medicamentos que seran utilizados dependiendo de la
frecuencia con la que se presentan las crisis la edad y el género del paciente, los
medicamentos mas utilizados son los inhibidores del C1 derivados de plasma
(Berinert), los androgenos (Danazol), antifibrinoliticos (Acido tranexamico) sin
embargo no todos se encuentran disponibles en la mayoria de paises (Giavina-Bianchi
et al. 2018).

Los pacientes que no se encuentran bajo tratamiento tienen crisis cada 7 o 14 dias,
otros pueden permanecer asintomaticos, pero cuando se presenta la crisis y esta no
es controlada adecuadamente pueden tener una recuperaciéon del episodio demorada
por lo tanto los pacientes no pueden retornar a sus actividades durante mas de 100
dias al afo, otros en cambio pueden presentar sintomas cada 72 horas. La remision
completa de la crisis tarda varios dias hasta semanas, por lo que los pacientes no
pueden de retomar a sus actividades cotidianas alterando su la calidad de vida, no
solo desde la dptica personal, sino también familiar, académica, y econémica porque
en muchos de los caso el ausentismo laboral pone en riesgo los puestos de trabajo
asi como también afecta la continuidad en los estudios limitando incluso la eleccion
voluntaria a una carrera profesional esto puede provocar en el paciente depresion que
a su vez provocara exacerbaciones de la enfermedad terminando por producirse un
ciclo interminable salud-enfermedad (Alfaro-Murillo et al. 2020).

Pero los pacientes que han optado por adherirse al tratamiento han presentado
dificultades para acceder a los mismos porque como se menciond anteriormente esta
adhesion al tratamiento depende de aspectos importantes uno de ellos es el género
del paciente ya que al seleccionar un tratamiento a base de andrégenos el género

femenino estara sujeto a efectos secundarios tales como la virilizacién (Adquirir
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caracteristicas masculinas por accién de los androgenos) aumentando el riesgo de
presentar patologias ovaricas incluidas el cancer (Osorio & Rodriguez, 2012).

Por otro lado terapéuticas con inhibidores de c1 derivados del plasma es limitada en
muchos paises ya que no presenta autorizacibn para comercializacién, ni se
encuentra dentro del cuadro basico de medicamento como es el caso del Ecuador,
por ultimo la seleccion del acido tranexamico como alternativa de tratamiento no es
muy acertada puesto que existe evidencias de que un paciente tratado con acido
tranexamico esta en las mismas condiciones de desarrollar una crisis al igual que un

paciente gque no esta bajo ningun tratamiento (Tincopa-Wong, 2014).

Analisis comparativo del angioedema hereditario en latinoamaerica

El Angioedema hereditario en Chile

En chile el reconocimiento del angioedema hereditario como una enfermedad rara
tuvo un gran impacto en la calidad de vida de las personas que la padecen mejorando
las estadisticas en cuanto al diagnostico oportuno de esta patologia ya que
antiguomaente los pacientes que no estaban diagnosticados por varias ocasiones
fueron tratados de forma errénea durante las exacerbaciones de la enfermedad
aumentando de esta forma la probabilidad de muerte en la mayoria de los casos. Sin
embargo, en junio de 2015, el Ministerio de Salud, crea la Ley N° 20.850, cuyo objetivo
principal es entregar una medida cautelar financiera para diagndésticos y tratamientos
de alto costo sobre todo en condiciones especificas de salud, tales como
enfermedades oncoldgicas, inmunolégicas y raras o poco frecuentes, que hayan sido
reconocidas por el estado chileno. Sumandose a la iniciativa FONASA, CAPREDENA,
DIPRECA e ISAPRES, otorga proteccion a todos sus usuarios, sin importar su

situacion socioeconémica (Ministerio de Salud Publica del Gobierno de Chile, 2018).

El Angioedema hereditario en Argentina
Actualmente en Argentina se ha evidenciado una importante ampliaciéon de las cifra
de pacientes con acceso a los medicamentos especificos para cubrir el tratamiento de

los ataques agudos y para el mantenimiento de la enfermedad, sin embargo, el acceso
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a este tipo de medicacion no ha sido facil puesto que los pacientes beneficiados lo
han logrado en la mayoria de los casos mediante intimaciones legales mediante la
accion de proteccion, o la presentacion de certificados y carnets que especifiquen la
patologia que padecen, todo esto debido a que la enfermedad no se encuentra listada
en el registro de enfermedades poco frecuentes y de alto impacto econémico del
Sistema de salud de Argentina quedando asi una gran parte de pacientes con el
diagnostico pero sin en el tratamiento y para estos pacientes no esta claro cémo lograr
que la patologia sea incorporada dentro de este registro puesto que no existe
actualizaciones periddicas de estos listados. Uno de las ventajas para estos pacientes
es que los medicamentos para el tratamiento de esta patologia si se encuentran con
el registro sanitario para comercializacion por parte de las casas farmacéuticas,

independientemente de como puedan ser adquiridos por los usuarios.

El Angioedema hereditario en Colombia

En el caso de Colombia la realidad no esta alejada a la realidad de los chilenos ya
que, en el afio 2011 el Ministerio de Salud y Proteccién Social de Colombia, anuncié
la ley 1438 en la cual se empieza a consideran a las enfermedades huérfanas como
aquellas enfermedades crénicas graves, que amenazan la vida de quienes las
padecen resultando incluso debilitantes a largo plazo y con una prevalencia menor de
1 por cada 5000 habitantes, en esta misma ley se estipula que el listado de
enfermedades huérfanas serd actualizado cada dos afios y que todos los individuos
en estas condiciones son sujetos de especial proteccion.

Al revisar la resolucién 04030 del afio 2013 se evidencia que el AEH se encuentra
entre las patologias raras reconocidas por el estado colombiano, lo que es de
transcendental importancia para los pacientes porque tienen la oportunidad de
acceder al diagnostico y tratamiento especifico y oportuno sin contratiempos que
pongan en riesgo su vida esto refleja que el avance de la salud colombiana es muy
significativo y que Colombiana es uno de los paises que ha logrado buenos niveles
de cobertura, incrementos en la expectativa de vida y reducciones en la mortalidad en

patologias no reconocida en otros paises de Latinoameérica (Sanchez et al. 2015).
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El Angioedema hereditario en Ecuador.

El Angioedema Hereditario en el Ecuador es un tema poco conocido y de menor
importancia para el sistema nacional de salud, no existe un registro de pacientes
diagnosticados con esta patologia, no se dispone de pruebas diagndsticas ni de
medicacion especifica, ademas los pocos profesionales de la salud que conocen ésta
patologia se encuentran limitados en su actuar por la falta de los recursos para tratar
esta patologia en sus crisis agudas y también en el mantenimiento de la enfermedad,
durante varios afios AEH Ecuador ha luchado por la inclusion de esta patologia dentro
del listado de padecimientos catastréficos y raros emitido por los servicios que
conforman la rectoria nacional de salud nacional, sin tener respuestas favorables
olvidado que todo individuo que adolezca de una condicion catastréfica o una
enfermedad de alta complejidad, deben recibir atencién prioritaria, especializada y de
calidad a nivel publico y privado de manera oportuna y preferente siendo el Ministerio
de Salud el encargado de dar las condiciones favorables para el desarrollo de lo ante
expuesto.

Al adjudicar esta responsabilidad al estado el ente rector en salud esta en la obligacién
de organizar los procesos técnicos para continuar con la atencién de los usuarios en
los diferentes niveles de atencién y dar la garantia del derecho a la salud con una
apropiada utilizacién de los recursos disponibles. Sin embargo, existen situaciones en
las cuales la condicién del paciente amerita un tratamiento con cobertura internacional
como es el caso del Angioedema hereditario, no obstante, por el obstaculo que tienen
los establecimientos de salud en el Ecuador tanto en el ambito privado como en el
publico, la respuesta terapéutica no es pertinente y positiva a nivel nacional.

Por tal razon, resulta imprescindible que la cobertura internacional sea cubierta por el
estado ecuatoriano, el cual deberd asumir el gasto del servicio de salud, de los
procedimientos diagnosticos y el tratamiento, también de los pasajes en vehiculos
publico o vehiculos equipados para la asistencia médica si es necesario, igualmente
se debe encargar de cubrir los costos de la alimentacién y hospedaje del paciente y
cuidador segun el caso. Pero, partiendo de que no existen datos con respecto a la

poblacién ecuatoriana que padece esta enfermedad estos pacientes de encuentran
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muy lejos de que se les de esta garantia. En el departamento de Alergia e Inmunologia
del Hospital José Carrasco Arteaga de la ciudad de Cuenca, en los ultimos cinco afios
se ha manejado una paciente con esta enfermedad.

La misma que ha tenido que enfrentar varias situaciones que han vulnerado su
derecho a la salud, desde la dificultad de establecer y asentar el diagnostico en la
entidad publica, el deficitario acceso a medicamentos para el mantenimiento de la
enfermedad y para el tratamiento de las crisis agudas, hasta el desconocimiento del
personal sanitario sobre el manejo adecuado de las exacerbaciones de la enfermedad
en los diferentes puntos de emergencia dentro de la provincia y el pais en general esta
enfermedad ha generado una afectacion en la calidad de vida de quien la padece pues
es una enfermedad que genera gastos elevados y lo que es peor la medicacion
especifica no cuenta con un registro sanitario nacional para la compra e importacion
del mismo esto ha provocado que muchos pacientes mueren sin ser diagnosticados y
otros estén en riesgo de muerte por falta de medicacion.

Sin olvidar, aquellos pacientes que han sido diagnosticados en instituciones privadas
de salud son quienes asumen el costo de los examenes complementarios de
diagnéstico y la medicacion, acto que debe ser cubierto por el sistema de salud publica
o la seguridad social, como en Europa, Estados Unidos, Colombia, Chile, entre otros
paises, en donde la enfermedad se encuentra establecida dentro del listado de
enfermedades raras o huérfanas y la medicacion posee registro sanitario de
produccion e importacion.

Al hablar de Angioedema Hereditario en el Ecuador se puede observar que la temética
esta abordada de manera poco profunda, pues no existe un registro al que se pueda
acceder para constatar el nUmero de personas que acontecen esta patologia, pero si
se contabiliza los registros de diagndstico en el sector privado son alrededor de 20
pacientes a nivel nacional de los cuales solo una minoria estan registrado en Instituto
Ecuatoriano de Seguridad Social a nivel nacional, lo que claramente incluye a la
patologia en el rango de enfermedades raras de muy baja prevalencia. Sin embargo,

los pacientes aseguran sufrir vulneraciones de sus derechos, al no estar incluidos
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dentro del listado nacional de enfermedades raras o huérfanas del Ministerio de Salud

Publica del Ecuador.

Parametros del Ministerios de Salud Publica del Ecuador para incluir
enfermedades dentro del listado de Enfermedades Catastroficas y Raras o
Huérfanas

Las patologias raras reconocidas por el Ministerio de Salud ecuatoriano; son apenas
106, este pequefio listado de enfermedades no corresponde a la realidad ecuatoriana
pues existen muchas mas enfermedades en el territorio nacional catalogadas como
raras mismas que no estan reconocidas y dejan a gran parte de esta poblacion dentro
de los muchos grupos abandonados del pais.

Entre los parametros a tomarse en cuenta para incluir enfermedades dentro del listado
nacional de enfermedades raras o huérfanas tenemos que una enfermedad rara tiene
gue ser aquella con un componente genético, cronico-degenerativo y mortal, que
debilita al paciente con el transcurso del tiempo, su prevalencia es baja y su
complejidad alta; y, sobre todo requiere un tratamiento permanente. Ademas, existe
una subclasificacion que se determina por la prevalencia es decir que consideran
enfermedades raras aquellas que se presentan 1 por cada 10.000 personas Yy ultra
raras aquellas que se presentan 1 por cada 50.000m personas.

Por lo antes expuesto se puede precisar que el concepto de padecimientos
catastroficos y enfermedades raras esta totalmente comprendido por el MSP, sin
embargo, desde el afio 2012, no ha existido ninguna actualizacion del listado nacional
antes mencionado, dejando a las personas con patologias raras no reconocidas aun
por el estado, desamparadas y en manos de un sistema de salud deplorable.

No se ha logrado encontrar mas informacion sobre el proceso de inclusion de
patologias raras dentro del listado para reconocimiento nacional y a pesar que se ha
solicitado al Ministerio de Salud los requisitos necesarios para iniciar el proceso no se

ha obtenido ningun tipo de respuesta por parte de la institucion.
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CONCLUSIONES

La enfermedad denominada Angioedema Hereditario cumple con todos los
parametros para ser incluida dentro del listado de padecimientos catastroficos, y
enfermedades rasas emitido por los servicios que conforman la rectoria nacional de
salud del Ecuador.

Se logré el primer acercamiento con el Instituto Ecuatoriano de Seguridad Social el
cual reconoce que la inclusién favorecera a todas las personas diagnosticadas con
esta enfermedad, pues podran reclamar sus derechos y tener la oportunidad de
mejorar su expectativa de vida, asi como también servira de ejemplo para lograr la
inclusion de otras patologias que tampoco se encuentran reconocidas actualmente
por el estado ecuatoriano.

Al desarrollar el presente articulo se evidencid la necesidad incluir la patologia
denominada Angioedema Hereditario dentro del listado de padecimientos
catastroficos y enfermedades raras del Ecuador, al cumplir con todos los parametros
impuestos por la institucion en mencion, entre los criterios se encuentran: que tenga
un alto riesgo de muerte por la exacerbacion de la enfermedad, pues un ataque
laringeo e intestinal pueden llegar a ser mortales, es una enfermedad cronica ya que
al tener el componente genético la persona padecera esta condicién toda su vida, se
divide en un estado emergente y un estado no emergente por las caracteristicas
propias de la patologia como son las crisis agudas y el mantenimiento de la
enfermedad, el costo promedio mensual de esta patologia depende del nimero de
ataques mensuales presentados, que varia de persona a persona y la eficacia del
medicamento de mantenimiento, ademas supera lo aceptado por el Acuerdo
Ministerial de la Autoridad Sanitaria Nacional. A mas de reunir las condiciones para
ser catalogada como catastréfica, no deja de ser rara, puesto que es de origen
genético, potencialmente mortal, de baja prevalencia y de alta complejidad.

Se abordé desde de la problematica de vulneracion de derechos, por lo tanto, fue
necesario dar a conocer el significado de la enfermedad, el entorno actual a nivel
nacional e internacional, y finalmente mediante el analisis juridico se determiné como

esta situacion afecta a las personas diagnosticadas de esta enfermedad en el
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Ecuador. Al no existir un sistema sanitario adecuado para tratar esta patologia, las
areas de emergencia se convierten en una area de observacion ya que no cuentan
con personal capacitado sobre esta tematica, aumentado de esta manera la estancia
del paciente en el area de emergencia a un promedio de 24 a 48 horas sin la resolucion
de la crisis, ya que al comparar la duracion de un ataque vs la estancia en el area de
emergencia se determina que el ataque se resuelve de manera espontanea mas no
por la intervencién del equipo de salud, de tal manera se ve claramente la vulneracion
al derecho a la salud.

La constitucion reza que el estado garantiza la salud porque esta es un derecho y que
las personas que padezcan de padecimientos catastroficos o enfermedades altamente
complejas, deberan tener una atencion especializada, gratuita, preferente y prioritaria
lo que no se estd cumpliendo o se cumple de una manera insuficiente ya que al
permanecer en un area de emergencia siendo observados y no tratados aumenta el
riesgo de muerte o su vez de invalidez. Por otro lado, la Ley Organica de Salud
establece que la Autoridad Sanitaria Nacional implantar4 acciones necesarias con el
fin de mejorar la condicién y expectativa de vida de las personas que padezca este
tipo de patologias siendo consideradas como personas en situacion de doble
vulnerabilidad ratifica la vulneracion de derechos de estos pacientes.

Todo esto demuestra que es imprescindible que el Angioedema Hereditario forme
parte del listado nacional de enfermedades catastroficas y raras o huérfanas para de
esta manera proteger la vida de quienes la padecen, mediante el reconocimiento
juridico del derecho a la salud, que actualmente por no estar asentada en un
documento oficial, se vulnera diariamente lo que ya esta reconocido por el Sistema

Interamericano de Derechos Humano en donde se expresa que toda persona tiene
derecho a la salud, entendiéndose por esto que tiene derecho al goce del més alto
nivel de bienestar fisico mental y social.

El avance internacional sobre este tema nos permite conocer que el sistema de salud
ecuatoriano es deficiente demostrando asi que desde el afio 2015 no ha presentado
modificaciones ni actualizaciones al listado nacional de enfermedades raras. Sin

embargo, posterior a la publicacion de este articulo se pretende lograr un
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acercamiento con la institucion, dando a conocer que el AEH es una enfermedad que
por muchos afos ha existido en el Ecuador sin ser considerada de alta complejidad y

demostrar la necesidad de su pronta inclusion en el listado antes mencionado.
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