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La hemoglobinuria paroxística nocturna (HPN) es
un síndrome hemolítico secundario a un defecto ad-
quirido de la membrana eritrocitaria por el que los
hematíes presentan un aumento de la sensibilidad a
la acción lítica del complemento1, 2. Siendo una en-
fermedad hematológica, debido a la forma de pre-
sentación clínica de la hemólisis (dolor lumbar, co-
luria, etc.), con frecuencia es el nefrólogo quien se
enfrenta por primera vez al cuadro.

CASO CLINICO

Mujer de 55 años, sin antecedentes personales de
interés, remitida a nuestras consultas para estudio de
microhematuria. En la anamnesis relataba episodios
de dolor lumbar acompañados de «orinas oscuras».
Exploración física: buen estado general. TA 15-8.
Auscultación cardíaca y pulmonar normal. Ictericia
conjuntival. El resto de la exploración no aportó
datos positivos de interés. Analítica: creatinina 1
mg/dL, LDH 4010 U/L, GOT 97 U/L, bilirrubina in-
directa 1 mg/dL. Función renal normal. Hemograma:
Hb 11,9 g/dL Hcto 35,5%, plaquetas 254.000, hap-
toglobina < 38, reticulocitosis 31‰, microcitosis.
Test de Ham positivo. Ecografía y TAC toracoabdo-
minal normal.

La HPN o enfermedad de Marchiafava-Micheli fue
descrita por primera vea en 1882. Se presenta por
igual en ambos sexos, entre los 30 y 40 años2. Su
incidencia varía según la bibliografía revisada sien-
do aproximadamente de 1/100.000, aunque podría
ser más baja2. La alteración fisiopatológica de la HPN
es un defecto adquirido en el gen PIG-A3, siendo el
resultado un déficit de grupos GPI (glucosilfosfatidi-
linositol). Los grupos GPI favorecen el anclaje de dis-
tintos inhibidores del complemento a la membrana

celular1. La ausencia de GPI provoca a su vez des-
censo de estos inhibidores, siendo el más importan-
te el CD59. Clínicamente es una enfermedad poli-
morfa, caracterizada la mayoría de las veces por un
síndrome hemolítico crónico, insidioso con exacer-
baciones que suelen aparecer durante el sueño des-
pués de situaciones desencadenantes: infecciones, es-
fuerzo físico, vacunaciones, ingesta de ácido acetil-
salicílico, etc.2. La crisis de agudización agrava el
cuadro anémico, produce cefaleas, fiebre, dolores ab-
dominales y lumbares y orinas colúricas1, 4. Existe un
grupo de HPN grave que cursa con pancitopenia y
trastornos de la coagulación que produce trombosis
venosa de diversos territorios del organismo2. Los ha-
llazgos de laboratorio más importantes son: anemia,
ferropenia, reticulocitos elevados, haptoglobina des-
cendida4, 5. La hemoglobinuria puede faltar en algu-
nos casos. Nosotros hemos detectado una elevación
de la LDH tipo eritrocítica. El diagnóstico exacto lo
proporciona la prueba de la hemólisis en suero aci-
dificado (prueba de Ham-Dacie)6. La prueba más
sensible y específica es la determinación mediante
citofluorometría de la ausencia de las proteínas uni-
das a GPI sobre granulocitos, plaquetas y eritrocitos
(antígenos CD59 y CD55)5, 7. El pronóstico es muy
variable, siendo la supervivencia de los pacientes con
HPN superior a 10 años2. No existe tratamiento es-
pecífico de la enfermedad. En algunos casos se ha
observado una buena respuesta con andrógenos8 a
altas dosis (oximetolona y fluoximesterona) o corti-
coides. No es aconsejable la ferroterapia pues el au-
mento de eritropoyesis hace más graves e intensos
los episodios de hemólisis. Otra opción es el tras-
plante de médula ósea si cursa la HPN con aplasia
medular grave2.
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