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Fundamento: La complicacién mas frecuente en la HPN es la trombosis que causa el 40-67 % de
muertes. Presentamos un paciente con hemolisis moderada, en el que predominan las trombosis
mesentéricas.

Caso clinico: Paciente de 44 afos, diagnosticado a los 30 de HPN con crisis hemoliticas periddicas. En
el afo 2001, acude con dolor epigastrico de 24 horas de evolucion junto con nduseas y vémitos biliosos
coincidiendo con una crisis hemolitica. En ese momento el estudio de hipercoagulabilidad fue negativo,
la bioquimica fue normal salvo LDH de 1983 U/L, en la endoscopia presentaba lesiones vasculares duo-
denales y en el TC abdominal se observé dilatacion de las asas de la 3* y 4* porcién duodenal con zona
central hipederdensa. Se diagnostic6 de isquemia y ttombosis intestinal y se comenzd tratamiento con
anticoagulacion. Posteriormente se le realiz6 reseccion de 10 cm de yeyuno rombosado, con nueva rein-
tervencién dos meses después. Desde entonces ha presentado mdltiples episodios de dolor abdominal
con ingresos hospitalarios con astenia importante, que le impide su trabajo habitual. Siempre ha mante-
nido laHb > 9 g/dl sin necesidad transfusional. En mayo del 2010 inicié tratamiento con eculizumab con:
Hb 12,2 g/dl, LDH 1027 U/L, GOT 69 U/L, GPT 77 U/L, estudio del clon HPN (CD 59 (-) en 22 % de
hematies, CD 55(-) y CD 59 (-) en 54% y 22% de granulocitos). Desde la primera dosis de eculizumab
ha presentando una notable mejoria clinica con desaparicion de los dolores abdominales, disminucién
de la LDH (600 U/L), GOT (22) y GPT (28). Al aflo del tratamiento, contintia asintomatico, sin crisis
hemoliticas ni abdominales, Hb normal y LDH 440 U/L y se ha incorporado a suactividad laboral desde
hace 10 meses.

Discusion: En HPN la principal causa de muerte son los eventos tromboembdlicos. La incidencia esta
en relacion con el tamano de la clona HPN, aunque se han observado también con clonas inferiores al
10%, con minima hemolisis y ausencia de historia transfusional como en el caso que nos ocupa. Ensayos
clinicos han demostrado que eculizumab reduce significativamente el riesgo de trombosis en el 85-94%
de los pacientes. Recientemente se ha comunicado que eculizumab tiene impacto en la supervivencia de
los pacientes con HPN, haciéndola comparable a la de un grupo control.



