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Fundamentos: La hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN) es una enfermedad rara caracte-
rizada por el déficit parcial o total de proteinas ancladas a la membrana celular dependientes de
glicofosfatidil inositol (GPI). En la actualidad algunos pacientes reciben tratamiento mediante el
uso de un anticuerpo monoclonal (eculizumab). El correcto y rapido diagnéstico de esta enfer-
medad es clave para tratar la enfermedad por lo que el objetivo del presente estudio es determi-
nar qué combinacién de anticuerpos cuya unién es dependiente de GPI y/o FLAER (aerolisina
bacteria que reconoce a GPI) proporciona de forma mas sencilla y sensible la discriminacion de
las posibles clonas de HPN en los neutréfilos y en los monocitos.

Material y métodos: El estudio incluye 7 pacientes de HPN. Uno de ellos con HPN supbclinica,
y el resto en tratamiento con eculizumab. Para la deteccién de clona en monocitos y neutréfilos
se estudiaron las proteinas dependientes de GPI con los AcMo: CD16 FITC, CD16 APC, CD24
PE, CD55 APC y CD14 PerCP-Cy5.5 ademds de FLAER FITC. Para una correcta seleccién de los
monocitos y de los neutréfilos se utilizaron CD33 PE-Cy7 y CD45 APC-H7. Para la confirmacién
de existencia de clona se estudié ademas la expresion de CD55 APC y CD59 PE en la serie roja. La
adquisicion se realizé en un citémetro de flujo BD FACSCanto IITM (BD Biosciences).

Resultados: El uso de CD33 y CD45 permite una correcta discriminacién de los neutréfilos y
de los monocitos. En los neutréfilos FLAER y CD16 son los que mejor discriminan las 3 clonas,
CD55 proporciona una leve menor resolucion de la clona de tipo II que los anteriores la cual
resulta mas dificilmente detectable con CD24. En los monocitos FLAER y CD14 son ambos de
gran utilidad en la discriminacién de las clonas. El analisis combinado de FLAER con CD16 en los
neutréfilos es el que mejor resuelve las 3 clonas mientras que FLAER o CD55 con CD14 resulta
de gran utilidad para la discriminacién de las clonas en el caso de los monocitos. Encontramos
por tanto de gran utilidad la siguiente combinacién: FLAER FITC/ CD24PE/ CD14PerCP-Cy5.5/
CD33PE-Cy7/ CD16APC/ CD45APC-H7.

Conclusion: El panel descrito permitié en los 7 casos estudiados de HPN una correcta de-
teccién de las clonas, incluso en el caso de la HPN subclinica. El uso de 6 flurorescencias per-
mite en un Unico tubo la realizacién de un “screening” rapido de HPN y de alta sensibilidad en
la serie blanca. No se descarta la utilidad de otras combinaciones de anticuerpos dependien-
tes de GPI no incluidas en el presente estudio por lo que estudios adicionales contribuirdn
a una posible mejora de la sensibilidad de deteccién e identificacion de las clonas de HPN.



