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INTTwnUCClON

l~a lIemoglobinllria Paroxfo;tica Nocturna es una flllonnalida(/ intri'ns(

adquirida de la méllllla dsea, (lile consiste en tUl incrl'menlo en/a sensibilid

de los glóblllos rojos, pla'llletas y lellcocitos al complemellto [¡emolítico, 'j

se presellta ell algllTlOs casos corno Aplasia Medlllar. Razóll por la cual se ,

cide [¡acer este trabajo. 'lile tielle por objeto illvestigar cllálltos pacielltes r,

aetllalmellte estáll sielldo tratados corno Aplasia ;1/edlllllr ell los [¡ospita

Roosevelt, Gelleral Sall .l1l1l1lde nios é Illstituto r;llatemalteco de Seg,tri"

Social, ésta Aplasia pucde scr 1Ínieamcnte la forma de pn!sentaeiÓn de (>

problema: llemoglobinuria ParoxÚ;tica Nocturna; demostrar la necesidad

realizar los análisis diagnósticos de laboratorio para este padecimi(~nto a
dos los pacielltes 'lile se preselltell corno Aplasia Medular y dismirlllír/a

trogellia durante el tratamiento .';;osténde ('stos cnfermos.

IÚl este esludio se (('portan los rcsultatJos obtenitlos (Ir lus análisis

laboratorio diagnÓsticos de Ikmog/olJl1wria Hlrox{slica iVoclurna: 'fesl

lIam. Sucrosa y IIt,ltlo$itlf'ritluria. f'n 20 pacienles 11hws a la. fecha dillgllO

cudos COf1/0 Aplasia J/Cllulllr l'n 10.1\dqmrlwnt'fllos df' Mf~di('iJ/a Interna

los tr"s Ilosflital"s. S" eI,'d"Ó "Il
""

l"'ríodo d" ,1 1I(('S"S,d" /!ic¡"mbn'

/983
"

M"rzo d" 1984: la btis'l""da de los flm:ient<'s ,'/l los tr"s llOspit,

con la ayuda lll~ los h(,l1lfIlijl()~os df~ cada I"LO de f'Llos dllrtwte 1111 f1/f'S.

cxámeTll's dI' laboratorio .'1('t'ff'ellUlrOtl ('n los s~llit'lItl'S flH'Sf'S I'TI t'l lallo

torio d" Il"matología dd Ilosflital lIoos"VI.lt n dOlld" los l"wi""t,,s In"
citados td"wá/icament".

f)p 2() paáf)nte.'i l/illJ!,IIO.'iticodos i',ie;almf'nl(~ ('Of1/0 A/,Io.,\;" ,1/(,tI"l"

jitcroTl dia~llosticndo.1\ {'OIHIJ Ilf'IHI,~JIJbiflllri(l /)arox{stica ¡V(Il:lllrTlfl.



DF.FlNICJON y ANAUSIS

SI? cstulliurotl a todos los pacientes vivos a In f(Jcha diuf!¡llost.icados I'tI

)s d('{Jllrlanwnlos de Jlf?dicillll Interna di? los hospitales UOOSf'IJClt, (;('flcral

un Juan de fJios é /. (;.8.5., como Aplasia /lIedlllllr ('fI trutmnil'lllo para c()-

oeer CllUlllos !Jac;f'lllcs pm/f'f'ttl (eu[I1/.('lllc de J/c11IoM[obillllria !'arox[slic(/

{oetllrnfl y ('"Ios clla/t>,;;la /1/,lasia Medular es SO!flrtlf,,,tt> Sil forl1ltl ,¡(~ Pfl'SCII-

acinn. Para lo cual les ('J('elll¡~ los (lfui/isis d(~ !alJ()mlorio tIr' l/mil, Sw'ro,;¡a y

lel1wsit/erinu,.ia, diagnósticos di' Ill'U/ogloflirlllria !)afoxísf;Cfl ,YOt' III rIIa, 1'//

.[laboratorio dt' Iftomatotogia del /lospilal UOWWI1f'il. (l dOIl.d,' fil(~nHl ('il(l-

1m telegní.flcamt'lllt> f'll dos ocasionc,\; COtl f'S/Ult:iO tJ,. 2 m('sCs y tJj(>tlio. df'.~-

/" lIiciem/m, de 1'J[l;¡ a marzo .1,. f'JIH '1"1' '"
,'llie/lllJ() 1'11el

'1""
se ".Ii.('~

uó el estudio.



1,L¡~I'.I'jll,'I)',-I'."">J

Da IIf~moglobinurill Paroxí.¡;lica Noduma, Jid; descrita ¡lOr Slnlhillg
(~,

1,882, /}()steriorrnclltc ell /,9// /",r '\/"rc/¡ia{llva J Naz"ri,'y por i\1ic/¡dli e

/,93/.

Hs /lila tlflOmul{a ¡,,¡maria de la ml!dula ósea. (l'le a.ff'da [o.'i~láIJll[()s n

jos, plaquelas y leucocitos. el sislfnna pl/ln[Jolcnclal/wmutopo)'ctl('o. dc n

turalcza c!onal de la célula madre, que consiste en un iTlcreull'nlo en la SCTI.I

bilidad dl? los gliJblllos rojos. I,laqu('las y lCUCOcllos al COr1lI'[t'trU'tllo
/!(,lHol

tico (24, 33 ).

No ('S cOflf!f'uila ni hef('dilaria, se l,n'M'Il/a H/fl.';('// la d,~c(l(la tII' lo,'i Irf'Í

ta a los Clwrrnta anos de (',hui; IUlilo !tot1/bf('s como I1wjeres son aJf'dudt

Se ha ~iflg('rido la ('XiS[('flCÚl tI(, una proteí//rl f~slrf"llica f1ll0ftlWl. la '}i

huce Sllsct'ptihl(' (1 los /wI1wtÍes clUwdo S(~f'X[HHlf'll al (;OItlI,I'~HI('fllo -lrotlll

tIll y la I'ro/}('nlilUl. '~sla fíltimu IUI1/¡'i(~11rdaciotlwla ('11lu /isis d" [uw/f'rim

virus. ¡1dt'rHiÍs dismirwY('fII!o lu ifll"grit!wl di' [os ('ritor('itos .'if' "f/cf/I'lI/m ,

dllf'ida la ¡kf'tilcoliflcs/t'rasa de éslos. (21.2,1..2:>. J9 ).

l,a !lef1log1obillllria I'(lroxí.~li(,/J ¡\"oclllrllfl IJIlI'df' !)fI'.'H'ftlarsl' como
(J,

displusia dt' la tII,~d"[f1 6se(l, illdflVf'f1t!O la /1plasia \!('(llllar. ¡II/"HliaSidl'l

bliÍslil'u. JHi,'!o./iúrosis. lIf't1IÚlisis /fllml'flSClllllr ('rol/icu y /HJI.dl' ("'OlflCiol

ert ¡HUI Lf'Hft't1Iia ¡1g¡ula. {<;" (l/~lltlo.'i Ctl,'iOS ill,lasia ,\1,'dular /¡u .<¡ido diagll

tirada ,¡t'S(/l' ¡fliÓn ('fl IHICif'fI/f's ('TI f/ui,'w'.'i dl'.'iIJlli;s S(' 1/fI dl'mu''ilratlo la 1I

,'iNIcia de II(,f1Io~[ol,irlllritlIJfl,.o.ri.'ili(:fl XOf'llfrrUl.

[~'tI t!sllltlios rt'uli:;wlos ('n o/ros IHdsf's. se han f'fI(:olllmdo IHJf('('tIta.

dd /5 % en t¡U(' lo.~ lJf1cif'fl/f'S .Iiu'roll Hlal difl~ltosli('(ldo.'i como i1/¡[u.'iia /

dlllllr (9. 2/. 3 1).



La selJ('ridwl de [a lH'mólisis y el gnulo dc hcmoglobifluria depcnde del

nao de células rojas circulantes .Y d grado de expresión tÜ~la arwrnwli~

1 cdular: se prrs(!ntan tres gnHlos di' h'sión de In tlH'Ull".ww
celular, d gm-

J o Lifw J, presenta fllW sensibilidad similar a la de las ('('lulas flornwlt,s, f':(

do (/ Lifm Jl ('S df> tres (l ciw:o V('f'('Smás sf~llsibl(~al l'leclo IUico por el

rnplt>l1wnto tl'U' las células normales. .Y las cdulas ron tipo 11J de lItlOf/lIll-

ud son de lJuince a veinticinco v<'ceS más .'wflsibles nl t!fecto [{tico llflf' las

!ulas T/ormales (J 2, 2/, 29, 3/, ,39 ).

[<,'1/La actuaLidad se cOllsidera flllt' La ex¡}rt',~i/J1/. clínica dl'l¡wt!l'cinÚt'lIlo

!'I/riable'y cou u/(/IIiII'.<lariÓII dI' olm"
ritll//Pllia.< (8, 38, 39) .

Los fUlCit'II/{'S ¡Jflf'dl'tl prt'sf'lllar dolor ahdomillaL. dorsal,
mllSClll()(~MIIl('-

/;1'0. sClllf'jan/l' dolor ¡ml,dl' ,'H'r ll.'wciado ('011 II('tIlhlisis irllmva."I'lIlt" .Y hl'-

:ol!,!ol,itlllria ll'u' se ,nl'sf'flla tIlns n'mfltWIf~II/{' ¡wr fJ(lroxismos tl(JdllrflO~.

~nlllStl de l'xiH'l,rIHI('ifHl tlodurnu di'
hi'r1Iog/ofJillllria SI' Iw !wgt~rido t¡fH' I'S

dJido aL t!l'.'.;('I'II,'HI dt'f IJII d(' la ,\;f11l7f'l', f('/fll'ioflllda cOrl lJ('fltllltlacit'HI dl~ 11/e-

I/Jfllilos l/l'idn,\; dl/nlllle ('1 sud/o (r"
l). 32), I'I/cdl' IHTsi'lIlar:'w i,WIUl't1/Ú¡.",'-

lI"dflrill f1 III/a {2.."llPe fl'lJfII/msis illlrl1l'a.\;l'lIfar.
{a IUlto~i;flt'sis dl~ l'."tU Iillimll

~() n ('of/.lwidll alÍlI. Sílllo11lll." dI' l1fIl'/IIiu. :'iÍnlot1fl1s o sigllos IIf'H/ornígij'lJs.

'lIslroitlll's/illlflf"~' ill/l'('('iolle",. .')igl/os y ÚflloflHfs rH'lfrulhgit,os (23. 31, :~B.

:1)) .

COt1/0 /IIlllli,lI',\;U/('io/H'," i"it'iall'." dl'
IIf'HIO]!,lolJit/ll/'ia l'ul'ox{\;tic(1 ¡\IO('(Il/,-

111 ,~l' IHTSf'lIfa/l gmllflltH'i/o¡H'lIirl
.,. IrotllIJlwilo/woilJ. 1-.'1 ('urso dÉl/inJ I'S

/'(l~

"iaf}le. flt1/l'I/O:l11lllo la ,.ida dl'fH'wlil'lIdo de la ¡Jro;!,rl'si/HI
dt, la tlllorrlltllic!w!

,Il' 1(1 mi;dula ¡).\;f'(l
(} di' la Ifom/wsi,,, l'l'IIOSll. Uu ;:rafl IIÚI1Il'rO dl' ¡Hwil.tIlf'S

(!"'('// ¡wr largo." unos.



La a[JUricióa dc csplcnomcgalia con Aplasia Mcdnlar cs frcCllcntcm,,,

ana gaía dc la aataralcza dc la enJcrmcdad; los pacientcs pueden present/

se pálidos o c.!!!JlLna coloración bronceada de la piel, el '(~xáTl/.cnfísico

otra manera no es revelador.

La trombosis de las veaas l/c[J/íticas, Portal, ESl'léaica y Cerebral;

las cansas comunes d(~ mucrte en la llcmoglobinnria Paroxística lVoctu
(9,2[,38,39 ).

Para diagnosticar esta enfermedad se fJ(~('I(iafl análisis de [alwmlorit

dedignos en plasma, sangre, médula ósea, orirUl,csludios dlogenélicos y l

serológicos específicos (23,24,33).

Las pruebas específicas de lIemog[o(Jlrwria Paroxíslica NoctUr/lll

las (le lIam, I/llLlina, Sncrosa, reaLizadas en sallgn~. Además otras no esp

fieas como fIemosidcriflllria, rdaciáll enlre Transamiuasas CluUJfJlico-().\

cétic(l/Pinlvicfl, ¡Hédllla l)S('(l. {('st d" Trofllbina y Ótof()~{as fH'11/,íticos

lB. 21. 21. 38, 39 ).

l'ara la realización .Id tl'st de I/am sc dclJ(' deJillri/lltr 10ce. de .\(11

del paciente en. un fm:o;co (le 1..'rlellm('Y(~,.qlU! COlltf~1/.g(ldipz pelotitas (Ú~v

de 3 a 4 milímelros de diámetro, se rota SIUW(~f1H'nte,has/a (/lln el mid

las pelotitas d(~jc de ser audible, se decanta la S(WKfey.se separan las cÓ

del suero por e(!nltijilgación a 2,000 N.P.M.: Si?lavan Las células con 11.11(1

tidad igual de sollláfHl ,\ojolhw,cada vez. Se lJf('[Hlra una sllsIH~nsiól.l dc cé,

lavadas del flnÓente al 50 % con solnÓón salin/l, al llegar a finalizar d

d diagnostico se confinna v se camderiza !)()f(/IW los h()matÍf~s del (~lIJ(

sufren hcmólisis (m un suero normal acidificado a 37° G.



t" hernólisis que ocurre por ellest de Sl1erosa, es mayor: l/l1e la (IUC oc

ffe e" la pnteba de /temólisis ácida: In /wmólisis de esta pnL~ba, s610 se 1"
scnla en pacientes con I1rmog[obirwria Paroxística Noclurna, ya lJue no

curre ningún olro d('j(~cto hematologico distinto a f~stU. I'~n esla prueba /

Sí!puede em/Jlcar I1cJH1rifUlpara obtener la nwestra. ui se debe IlSClr dexft

su al 5 % pam efectuada. I~lf1wcullismo lh~esla hemnlisis t/o se ha estalJlr,

do: se ha rrlacionado COIl el hecho de que los eri/;rocitos de los (~llferm

COIlfl(.f1toglobilluria Paroxlstico. lVoclllrlla y las células sanas al ser incul.

das con stwro diluído en soluciones de sW;arusa. se cargan con componl.

te.1del compleme"to. (9, 39).

";/1 la orilla CUUllf!Ohay tUl illCft'I1ICfI[o de la destrllccioll sangllinea, Pl

senta IllI Ullflll'11l0 de la C'wlt.idad (If. IfrobiLifJ(;~elloJ en adició1/..la !remól

sis intravascnlar a d('pif~siótl de hUfltoglobina .'H~ri(,(l,resulta en una IJI

:""wia .'wgnm .r eOnlitllUI dl~ hemoglohif/a ('Il d filtrado ;dol1teffllar dl'[ rif1/

gran ¡H1rlt~de la lwmo~lobina I'S n~((bsorlJida por las cMulas de los IÚlml

('onlorw'wlos dista/('s. y al descarnan;!' éstas, uIJar('('('1/ 1'1/ la orilla uwtcnil

do {!,ran cantidad de grd'lIllos }(';rn'os ('/1 Sil illlerior, como hl'f1Iosidcriflur

los c/la!es l)/u'd("1 s(~r df't('('/ados }' cl/flllli/i'nlllos. /1rlclllds f)/wde s(~r detl

lada IJOr /Ilf'dio de IUI /('st cllalilativo. basado (,Illa f('accii1u de ¡1:::lllde PJ

ssiall, I':l hierro llrilwrio plledl~ sl~r dcl(~cl(lfLo ('sr)(~('l(J.r(Jloftlr!tri(,(wll'fll(' d

Imés de la digl'slión ItÚl1u't!a dc ¡UW cantidad de (~s¡)(~cil1l(,rl di' orillll.

/.;¡ valor HOrf1Ia! d(' la (~xcrt~sión J~rn~l1 urinaria es dl~ I/U'//os dI' U./ /11

día; si <,smayor, eXfJresa ¡wf1Ió!isis illtravascular.

/';l1lr(' olms pnwbas (;Ol/lO el lt'sl de Crosby o de tromin'l/a, la 1H'lnlJiI

Sí!Su¡;Ú'((~¡mrde ser ¡Jrot!uc:ida INJ,. la adición d(~ prc!Ulmción de TromlJ,

cf/lda de bovino, debido a 'lile Sil ,lItlicllefpo heterójllo, pf(}tIlneve la ./ij'l{:1

del comIJ!cnwnlo.



gn el exámen c/c médula Ósea, se [JI!ede encontrar hiperplasia o hipo!'[,

sw, el 50 % de las células Tluclcadas pucden ser llormoblaslos, ocaswna

mente se ellCllelltran eambios megaloblástiws (38. 39).

En los (>sludios citogcnélicos lk la fH(~dllla ósea se lJ/ledf!fl dekctr;

unorrnalidcules del crotnosonw Y, Trisom{a 9; ninguna de estas anurmalidl

des puede scr considerada comu diagnóstico de IIc1TLog[obinuria Pa,.oxi'sti~

NoctnrTln (32).

f:L test de anlicllcrpos hCf1loUticos, generalmenle Iltiliza criuaglntinill'

anti-f. .r la Jwcesidad de anlic/I,erpus s(!l1wjaflles, (,()1/stilft.p~ .'111mayor di'.'

ventaja (38, 39).

En d l'xámrn de sangre se (,/leIH'fIlm anemia, lro/1/()(J('ilo}J('lIia, ll'IU

lumia. Algunos aulores .'iugien'll <JIU' cuando la rdacilm T(;O/T(;P (I'mfl;

minasa Glulámica Oxo[ac(Üica!l'irlÍvica) ('$ mayor de tres (3), ('s .'illgt'sli

d(~fIemoglobitwria I'arox{stica Noclurna (21).

J)ara el tmtamÜ)rlto de la l/emu/4o!Jinur¡a Parox(stica ¡,VO('UII'IUlSí'
"

empleado es[eroides adrenales, andr{)¡.rcuos; transflu;iotl!'s Sfl"~lliflcas, ('11

cuales los glóbulos rojos antes de tmns!ufldirse deben ser la liados con so

ción salina para no IH'Cci¡Úlar la f¡emÓlisis por d cOI1I/J!e!n('II/o. /1d('m/is

han usado los anlicoagltlanles, y otros en los c/lales no se han o/Jl(~llid() t1t

blU)fWS resultados, frallsplante de médula. ós('a, terapia con hierro, ('u (~st(1

tima cuando se ltsa pnedi>u aparecer células s('llsilJles y pl'f)ci¡Útar la hell

lisis, Idealmenle lW de/N! Ilsarse Ih'parinfI, )'ll (}IW ésta activa d cumplenu

to.r pmdlLee ¡'emólisis (14, /6.39).



MATfin/A/, y Mf;7'()[)()S

Se citaron a todos los pacientes diagnosticados en los hospitales
H,,,,,

"d!. Genem{ Saa Jaaa de nios e l. <:.5..'1.,como Aplasia Medalar, flor me,l

dl~telegramas, al/ahora/orlo de
Iff~mat{)l()gía del hospital Uoosrvdt para r

lizar/es las prudms séricas de test de llam y Sucrosa, .Y
/I(,rIlnsid(~rifllU

.durante los meses {h; noviembre de 1,988 n marZo de /,9H,1., para poder

tablecer la frecuetlcia de presentación de IIf~mogl()úirll1ria /'arox[stfca N

tuma como Aplasia ll!et!ft[ar por método esladístico y conocer corl qué.

cuellcia han siflo tralados cqlliVlJcm!amenlc.

SI' utilizó flll /11('8 }Jara citar (l los pacientes .Y
lrps t1W)jf'S t.ra1ts(:llrrit~

flara ('.!l>c[.¡wrlas resf'l>clh)(ls prudJUs (l cada 11110de e/los, haci('lIdo tUl lt

(J¡~20: ('/1 nula unálisis Sl1nwtitH'O .'w nlili::;á Utl /.(>sligo dd mismo gt'lllJO 11

Y las IJr/ll'bas se realizaro1/ ('ti 2 (J('asioIlPs con ¡Hkrna/o de 2 1I¡('.'H'Sy m(

el/fr/' cada una.

I,as !Jrlte/Jas dI' hriJoraforií) SI' ('.f'l'dll(/rOIl de la siglli(',¡f,(' forma:

/. '/'"sl d" JIalll:

1/,,11'/';,,1 ¡¡;,,/Óg;co:

J) SflS{H'!lsiótl de ('ritrocitos del (Ja('i(,fll{' al SU % cn soluciÓn snli,w

furriot.

2) Suspensión d(~ ('ritrocilos al ,'j() % ('11 sollfción salina isolóllic(l ti

l.esti¡;o normal del tTlismo !-;rtllJO AnO.

3) Sucro fresco de /ttlll s(lllgn~ del mismo {{rulJO (111(~las llIlU'riores.

'1) Los nrilrocllos t(1"to del lJ(H:iI,tll(~ cotTlO del I-estiw' se oIJlllvi(>ro

saHgn~ vellosa .Y ¡i!f°ro" 1l1llw/os ln's veces COIl ,'ioltÍri(m salina ¡so

t'(1 tHlleS de /JlTfmrar las
SItS{Wtl,¡¡;O;¡cs.



flf'(JClW(JS:

Solución de Cloruro de soliio al 85 %.

S"l"fión de ácido (;/orhidri"o ni 0.2. N.

Técnica:

1) Se colocó ulla f!,radilla y ,'n ,.Ila CIlrltro tuhos de j O x 7S mm. llurnCf(J(

drll al4

2) Sr pipeleó en cada tubo IUl mi. de suero llluna/lo fresco.

.1) SI' inactivó el tubo No. 4 cn b()l10 de Mari" a 7.10 e x 1.1 mÚmt

4) Sc pipel!';; en los t"bos 1.2 J 4: 0.1 mI. de so/"fió" de tÍ"ido clorhi,

co; SI!mezclá.

5) S(' agrc{!/) altnbo No. J :0.1 mI. d(~ la sU.~¡J('nsi/Jfl ('rÍlroc{lricfl lid lt

(!,o: se ap;itó.

6) S(~agregÓ a los tubos No. 2. 3. /1. : 0.1 mi. de la SIlS¡WflSifH/ de critn

los d('[¡wcienl(': sr' agiló.

7) Sr inculHIron lo.~ ti. lubos ('n bm10 di' ,Haría (1 370 e duran/(> ¡UUI In

8) Se ccntrijitgb a 2,000 IU'.M.

9) s(~ visflalizb rl sobr(,fIfHlanf(~ ohsrrvaudo h('mó/i.~¡.'i dd tubo :'\0.2 ((J

contiene erilrocitns del !HIciente con sucro (H:idi.fi:('(J(lo ¡lero no inacf¡

do). ji/r apredah/etr/f'nt(' ma.yor (1'H' la dI' (,/falquiera dr los otros 1

tubos (11).

!'am la Üwestigm:i{m de lIemosiderinllria:

SI' {'ell-Iri.fitgó In orina. .\" con el sedim(,l/.lo sr pmcticó una ('xtcllsión

porta olJjelos. UI/a vez que ('slltvo S('CO. Si! Jijó lillllt/if>flt/olo ('ff /Het.allol ¡

20 miflutos y desjJll¿>s se f{¡lb con la tillci{m dI! /1:111((e !)rusia: la "(''''OSI
rirlllt1a [Jresel/te u!)(Ireció I)/l forma d(' ¡{nÍlIfllos aisladus (J ('11~ntpos. (1U('

dr o;lor azul .Y IJIlI' fieneff IU/ fwnarlo de J (l J I/Jicms. (11).



!
Para el test (h~ Sllcrosa o prlldm dd Agita Azucarada:

,
i

i

Una cucharada rasa de aztLcar grarllllada (sacarosa) se disolvió en 1
(

! rc. de agua destilada
() bien d(~

() (l IU cc. de azlÍcar seco; se disolvió así mi
,
! rrwen 10U C(:de agua (lesLilada. h'l pll de agua azucarada de preparación,

~
ei('n{(~.Iité aln~dedor de 7.4 (l esto St) le añadió un volúmcn de sangre elll<~

oXtlif:ltadll,cilralmla () desJtbrirwda a 9 volúmenes de solucibn de az,ícar.

muestra S(~¡l/cabó a 37°C pur 30 minutos y se ccntrifngó la porción flotar¡

la qne se observó respecto a nlla hem{¡[isis (J 1).

Se les efectuó corUco de reticu[osilos a Iodos los pacientes.

AdemÚs de lo arrU'riormcult' cSfwciflcado para elpcinar las prucbas

laboratorio a los {mcl('lIte;.; COIl dia~nÓslic(} de Aplasia Mcdlllar, se utilizó

microscopio df' lnz. lUW balanza e1l gramos, para pesar la sacarosa: gcrin,

agujas, para obU>fl('r /(/,,,,lHflC'stras sall~l1i1l.(-'as dc pacientes .Y testigos del ti

/1/0 {i/"fll'° 11HO.



l'III;SFNTI1CION /11; Nl,'SUI-TI1/10S

CUA/J/W No. 1

:UEHAS VIA (;NOSTlCAS f)/, IU;MOGU¡HINUIIIA 1'11IWXISTlCA

)CTUHNA A TODOS LOS PACU,'NTES IJIAGNOSTlCAIJOS COMO A-

,lASIA MEDUlA /{ CON Tl\STlGOS NOnMA U;S DEL MISMO GRUPO

~o, EN LOS HOSPITALES IWOSléTl';I,T, GI';NEliIII, S/1N JUAN ¡¡¡.;

ros f\ I.G.S.S. GU/tTEMALII, MA/{ZO m; 1,981. HOSPITAL I<DOSI';-

F:LT.

lcientes

,No.
Test de Ham

Prne [J(lS

Test de S!lerosa

Prueúas Pnle[JQS

f/f'rnosidcrinuria Uetilulosi/;os

%

la. 2a. 2a. 2a.

I

I
I
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I
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I

Se ObSCl1Ja(!!Iel cuadro anterior (/IW Únieamelltl~ los pacientes (l lJnien,
[es corresponden los nlÍmeros I.y 15 presentan el test de "am positivo y '[,

los pacientes 7, 8'y 15 presentall Suc1'osa positiva.

ClJ¡tlJRO No. 2

1l¡;;~[()(;I,OB1NUl{f/1PAIWXlSTlCA NOCTUliNA FN /,OS "OSPITAU

lWOS/\ V/.;I,T, e/\N/\RAI, SAN JUAN /UI' f)IOS /\ /. e.s.s. CON /{EL.

CfON Al, Sf;XO. l/OSPITAI, IWOSIIVELT, GUAT/,i\lALA, MARZO L

1.98-1.

SHXO TI,ST POS/TI VOS T¡';ST N/\CA TI VOS TOT!

~ ~----

/2

8

20
-~~-,-,-" '_.' '~ '-'-----

.------ ~--
,'H ~.,llf1.''i('fllifl(J

F = }<'f'meniuo

l~'" el nwt/ro No, 2 se ()b!oj(~rv(l{JfW di' los 20 pacientes estudiar/os e
diagn,ostieo inicial de Aplasia i\!('t!u!ar. soJamenk 4, fueron diagnostica(;
('(}lno Ilcflloglobilluria Paroxíslica Nocturna, de los cllales 2 son de se

masculino y 2 de sexo f('!YH}lliflO.Con rdación a la edad de los pacientes

vestigmlos éstas oscilaron entre 10 J 71 años y fa positivid(l(1 de [as prue,

dillgn{)s!icas de Ifemo¡;lobi/luria !mrox ística lVoclllrna S(~!Jresentó culos J

cientes No. l, 7,8 Y l5 con edar/es de 16,37,19, J 4.6 a"os resfleetivalll'
te S('gúu el cuadro IVo. 1



lJJSCUSWN

Del 20 % de los pacientes investigados con prucbas diagnosticas de

'1!oglobinuria Paroxística Nocturna, 2(10 %) presentaron Sucrosa lJOsiti-

en dos ocasiones, no así el test de /lam ni /1clnositlerillliria, lo cual puc-

ser debido a que el test de Sucrosa es más específico para las c,Hulas con

.rmalidad tipo !ll, y produce hemólisis in vitro a través de la vía clásica

complemento, en contraste con la prueba de !lam que produce hemólisis

¡vando la vía alterna del complemento y obteniendo la Usis de las células

o I y !l, con lo que la expresión negativa de las pruebas de hemalisis ácida

IOrtadas, expresan que estc sistema in vitro no activó la cantidad suficiente

¡complemento capáz de ocasionar hemólisis. Lo que indica que [os pacien-

¡ investigados con 1111mcros 7 .Y 8, tienen más células tipo /TI, ya que el

It de Sacrosa produce lllla Usis. nnla en las células tilJO !l (21).

¡;;¡ otro lO % de los pacientes diagnosticados. como lIemoglobin/lria

roxística Nocturna, 2 tuvieron el test de l/am positivo .Y lULOde ellos, el

ISucrosa positivo. IÚI éste Último es posible lJfW existan {'('¡filas COII (l1/()r-

¡¡¡dades tipo 1, Il Y !ll, lJOr ten<'T las dos prll.ebas /JOsitil'as.

Aunque en ninguno di! los pacient(~s se obtuvo 11(~HWsidcrillll,.ia,se Cg-

bIere que la (~Ilfermcdad es de poca actividad hemoUUra .ya 'lile la Ih,t1wsi-

!hlluria es negativa, y cuando así se presenta no exclu.y(~ el di(J~f1ósti('() de

~mnglnbir"'ria l'arox ística Noctllrna (21).

Las pruebas fueron realizadas cn dos ocas':ollcs cmi intervalo de dos me-

s y medio, lo 'lile establece la veraeidad de la primera pnwba, .v se com-

¡wba 'lile no hubo eambio en el tipo de celularÚlad (21).

En ningÚn caso se cncontró un grado mayor dc la enfermedad, saam.cn-

caTi poca actividad hemolitica, vcrificandose al no c/H;onlrar hcmoshleri-



CONCLUSroNES

,. De todos los paeientes estlldiados, ClIYO diagn,)stieo inicial (lié Apla-

sia Medlllar en los hospitales ]{oosevelt, (;eneral San .lllan de Dios, e

l. (;.5.S., el 20 % tienen Ifemoglobinnria Pamxístiea Noetnrtla de po-

ca actividad hemoUtiea.

ll. La razón por la ellal en 1111paciente j'né positiva solo la pmeba de /lam

y ea2 paeient,.s el test de SfU:roSll, jilé debido a la sensil,ilidad de sn ti-

lJO cf'iU,[llr.

'lIt No se pnede conclni'r con respecto a sexo y edad en elpadreimientG

de /lcmnglobiuuria Parox{stica Noctnrna debido allamarl0 de la nllLes.

im.



n FCOi\l/,;N/lil C/ONFS

1. ,,1 lodo !mcif'nk (/lIt' sr' k h(l~a dia~n¡'sti('() d(' /1!/('mit1 /1fllástica. del"

reali;:'{lrsdrlos a.nálisis de lal)()ralorio de 1/(1111, SflCrWoitly IIf'l1lo,,,it!l'ri

fwria lJara descartar 1f(!lIIoglobillnr;a Paro.'t::isli('(J /VOclll-rflll,

1/1. En caso de diagnosticar flor ¡,r¡m('ra 1)('Z ;1u('mia /1¡J/ástic(l (1[OS !HIciefj

les, deben rt'fwtirse los análisis rliflgl1ÓSticos de /lfJf!log[o!ÚlIflria Paro.rí~

lira Nodurna en .forma 1J(~/'Ú¡dÚ:adllrrJnlc el pril1H'r mlo. ([rhido a fI/l

en otros estudios la ()()silívÚJat! flO siempre se /Jly's('nla ('f1 el prillH'

análisis di' laboratorio.



/1FS UMT\IV

Se "reS('fllall los resultados de las /'fI¡.dws tit! l/mil. Su.crosu .Y /JCtnos

d('rillfln"a d(~ iodos los paeÚ!Iltt's dia{!,uosticrulo,lj inicialml'Il((' como AplwH

Medula,. ('Tl lo hos¡n"la!(.s No()sevdl.. {;f>lIeral San .Illa1l de Ojos é /.G.S.,'

dr la ciudad d{> (;f/alet1lala, ('f/ los de¡UlrlanH'tItos di' i\!ediÓno Interna, siel

do estos ('11 fUi total d(~ 20 vil)(}s (J In J(~('ha. (off/prcndidos (!n edades de ]

(l 71 al1os. dt> los cuales 1, corms/}()/l(liendo (1 tUL 20 % presenlaro/l el dÚIJ.

nóstico de //'~mo{!,l(}hillllria Paroxislica /VoclUrlw: 1lf1() de ellos tuvo la prll'

ba de 1/(111//wsitiva sulamente, dos solo la prueba de Sucrosa .Y lUlO. posil

vas las dos pruebas. llill{!,1l1l0prescntó lfel1~osid{'ri,wria. lo qne indica qnc
'

20 % tI(> los !)(u:Ú!lll('s ('...lndiw!os pwleC(> d(~ lIem()~l()binllria Paro.rístic

Nocturna de poca aClividm] hemolílica. No se pudo concluí,. con respcl

to al sexo y edad ('ti ('l padecimiento d(,bido al [(l/nano de la muestra.
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