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Hemoglobinuria
Paroxistica Noturna (HPN)
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Como diagnosticar

Residéncia em Hematologia e Hemoterapia no HCFMRP-USP

HPN € uma doenca hematologica adquirida, causada por mutagdo no gene
responsavel pela proteina glicosilfosfatidilinositol (GPI) em células progenitoras
hematopoéticas. A GPI é encontrada na membrana celular de células hematologi-
Cas € serve COMo ancora para proteinas que tém a fungao de protegao contra a
apoptose por agcao do complemento. A auséncia desta protecdo tem como
consequéncia a lise celular.

Em quadros de anemia hemolitica com Coombs direto negativo e/ou outras
citopenias sem causas aparentes. Quadros de trombose também sdo frequente-
mente encontrados.

A auséncia de hemoglobinuria noturna ndo exclui a possibilidade diagnostica, pais,
apesar de dar nome a esta doenca, esta presente em apenas 25% dos casos.

De acordo com a forma de apresentagdo clinica, deve-se inicialmente excluir outras
causas de hemolise, faléncia medular ou trombose.

Atualmente, o teste de hemolisina acida (Teste de Ham) e o teste de lise por
sacarose nao sao mais utilizados .

O diagnostico de HPN é realizado em sangue periférico, pela pesquisa de proteinas
ligadas a GPI, utilizando-se técnica de citometria de fluxo, que tem altas sensibilida-
de e especificidade.
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