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CUADRO CLINICO

FISIOPATOLOGIA

LOS RECEPTORES
DEL COMPLEMENTO
AFECTADOS

HEMOGLOBINURIA
PAROXISTICA
NOCTURNA

El color oscuro de la orina es
signo de la descomposicion de los
glébulos rojos, que liberan
hemoglobina en el torrente
sanguineo y finalmente en la orina
Los principales sintomas de la
HPN son los siguientes:

Dolor abdominal.

Dolor de espalda.

Dolor de cabeza.

Orina de color oscuro.
Dificultades respiratorias.

Los hallazgos de laboratorio méas
importantes son la pancitopenia y
los signos de hemodlisis: aumento
de los reticulocitos (un tipo de
glébulo rojo), elevacion de la
lactato deshidrogenasa (LDH) y la
bilirrubina y descenso de la
haptoglobina, acompafiados de
ferropenia (niveles anormalmente
bajas de hierro sérico) por la
hemosideruria (niveles anormales
de hierro en orina) croénica.

La alteracion fisiopatoldgica
de la hemoglobinuria
paroxistica nocturna

consiste en un defecto
adquirido en el gen GPI-A3
gue tiene como resultado un
déficit de grupos GPI
(glucosilfosfatidilinositol).

Los grupos GPI favorecen el

anclaje de distintos

inhibidores del
complemento (globulina
presente en el suero
sanguineo que interviene en
las reacciones
inmunolégicas por sus
propiedades
neutralizadoras, solamente
cuando un anticuerpo
especifico se fija sobre el
antigeno) a la membrana
celular.

Se han encontrado
alrededor de 15 proteinas
deficitarias o ausentes en

células sanguineas. Un
ejemplo de ello son los
eritrocitos que pierden sus
proteinas de defensa del
complemento, lo que da
lugar a la hemolisis
intravascular.

La hemoglobinuria
paroxistica nocturna (HPN)
es una enfermedad clonal y
adquirida causada por una

mutacién somatica en el
gen PIG-A que se
encuentra en el cromosoma
X'y codifica una proteina
involucrada en la sintesis
del glicosilfosfatidilinositol
(GPI), el cual le sirve como
anclaje a muchas proteinas
de la membrana celular. La
mutacion ocurre en el stem
cell hematopoyético y da
lugar a una deficiencia
parcial o total de la proteina
PIG-A con la consecuente
alteracion en la sintesis del
GPI de anclaje; como
resultado, una parte de las
células sanguineas seran
deficientes de todas las
proteinas ligadas al GPI.




EDEMA
ANGIONEUROTICO
HEREDITARIO

El angioedema hereditario
es una variante del
angioedema y se define
como una enfermedad
causada por una deficiencia
del inhibidor del primer
componente de la cascada
del complemento, llamado
inhibidor de C1.

La deficiencia del inhibidor
de C1 puede ser adquirida
cuando

El complemento se
consume en trastornos
neoplasicos (p. €j., linfoma
de células B) o trastornos
por complejos inmunitarios.




LUPUS

Entre las deficiencias de la
via clasica encontramos:
deficiencia de C1q, C1r/s,
C4, C2y C3, las cuales se
asocian de menor a mayor
grado a lupus eritematoso
sistémico (LES) e
infecciones por
microorganismos
piégenos
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