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Patologia

Hemoglobinuria
nocturna

paroxistica

Edema angioneurotico hereditario

Lupus eritematoso sistémico

Cuadro clinico

Hemoglobinuria episodica color
pardo rojizo en la lera orina de la

Aparece de forma mas frecuente
en la zona periorbitaria y los

Fiebre , mialgias , artralgias ,
postracion , perdida de peso ,

mafiana , anemia , trombosis (en | labios , también se puede | anemia , edema en tejidos
particular mesentérica y de la vena | encontrar en las manos , pies y | ,poliartritis intermitente
hepatica ), hipercoagulopatias, | garganta, los sintomas principales
puede progresar a anemia | son la hinchazon, rubor de la piel,
anaplasia,  mielodisplasia o | el edema se desarrolla durante 24
leucemia mieloide aguda hrs, dolor abdominal
Fisiopatologia La hemoglobinuria paroxistica | La bradicilina se forma a partir de | Factores  genéticos HLA-
nocturna : se presenta una |la calicreina al actuar sobre los | Factores ambientales :UV
anomalia  adquirida de la | cininogenos. C1 -INH impiden la | estrdgenos , infecciones
membrana- susceptibilidad de las | formacion de bradicinina al | farmacos = activacion inapropiada
células sanguineas al | inhibir la calicreina  ,FXIla y | de linfocitos B/ linfocitos T |,
complemento , -los componentes | FAIIf, cuando existe una | defecto en remocién de células
del complemento de  C3 | deficienciade cl-INH, los niveles | apoptoticas=  produccion  de
convertasa no se eliminan de la | de bradicinina aumentan al no | autoanticuerpos e
membrana eritrocitaria, - | estar inhibida la calicreina .La | inmunocomplejos , igual a defecto
formacion del complejo de ataque | bradicinina se une al receptor B2, | en remocion
de la membrana , a la formacion | causando vasodilatacion , | deinmunocomplejos= destruccion
de poros y a la lisis celular . aumento de la permeabilidad | de células y tejidos .
vascular 'y contraccion del
musculo liso, dando lugar a los
sintomas de HAE.
Receptores del complemento | los componentes del | inadecuado de una proteina | Complemento afectado; C3b
afectado complemento de C3 llamada inhibidor de C1
Tratamiento Trasfusion componente sanguineo | Tratamiento antagonistas del | Antinflamatorios no esteroides

desleucocitado,
tratamiento de

heparina ,
soporte:

RB2 (icatibant)

(AINE) para los sintomas

articulares y pleuresia.




corticoides , ferroterapia , acido
folico ,danazol, eritropoyetina
,jtransfunciones sanguineas

Dosis bajas de corticosteroides,
como la prednisona, para la piel y
sintomas de la artritis.

Cremas que contienen
corticosteroides para tratar las
erupciones de piel.
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