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Se presenta el caso de un paciente varén de 62 afos
de edad diabético y fumador que, como otros anteceden-
tes de interés, seguia estudio en otro centro hospitalario
por presentar anemia, trombopenia y hematuria de varios
meses de evolucién. Ingresé en la unidad coronaria en el
contexto de un infarto agudo de miocardio transmural ex-
tenso que se trat6é con activador tisular del plasmindgeno.
A las pocas horas presenté «orinas hematuricas», dismi-
nucién de las cifras de hemoglobina y plaquetas, asi
como insuficiencia renal aguda. Se realizé estudio hema-
tolégico que confirmé el diagnoéstico de hemoglobinuria
paroxistica nocturna. El paciente evolucion6 de forma
desfavorable pese a tratamiento médico intensivo y en su
evolucion precis6 hemodialisis. Finalmente presentd un
taponamiento cardiaco y falleci6. Se comenta el papel
que tiene la enfermedad hematoldgica en el infarto agudo
de miocardio asi como el tratamiento y la evolucion del
sindrome coronario en el contexto de la enfermedad.
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Acute Myocardial Infarction with Paroxysmal
Nocturnal Hemoglobinuria

The case of a 62-year-old diabetic and smoker male
who was under study in another hospital due to anemia,
thrombopenia and hematuria of several months of evolu-
tion is presented. The patient was admitted to the coro-
nary unit for an acute extensive transmural myocardial in-
farction and treated with t-PA. A few hours later the
patient presented hematuric urine, a decrease in hemo-
globin and platelets and acute renal insufficiency. Hema-
tologic study confirmed the diagnosis of paroxystic noc-
turnal hemoglobinuria. The evolution of the patient was
poor despite intensive medical treatment requiring hemo-
dialysis. The patient presented cardiac tamponade and
died. The role of hematologic disease in acute myocardial
infarction and the treatment and evolution of the coronary
syndrome in the context of the disease are discussed.

Key words: Myocardial infarction. Thrombosis. Throm-
bolysis.
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INTRODUCCION

La hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN) es
una enfermedad hematolégica que se caracteriza por el
déficit selectivo de determinados componentes gluco-
proteicos que conforman la membrana de las células
hematopoyéticas pluripotenciales. Esto provoca la sen-
sibilidad tanto de las células blancas como, fundamen-
talmente, las de las series megacariocitica y roja a
la lisis por el complemento. La activacién de éste es la
causa, en Ultimo término, de la aparicion de las crisis
hemoliticas. La edad més frecuente de presentacion de
la enfermedad estd comprendida entre la tercera y
cuarta décadas de la vida. Las principales manifesta-
ciones clinicas son la hemoglobinuria, las complica-
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ciones trombdticas (fundamentalmente venosas y con
frecuencia de repeticidn), las hemorrédgicas (secunda-
rias a trombopenia), renales, infecciosas (por la neu-
tropenia y defectos en la membrana leucocitaria) y
también las derivadas de la hemolisis crénica.

El diagnéstico se confirma por la prueba de Ham, en
tanto que la citometria de flujo, que detecta el déficit de
estas proteinas de membrana, es el método mas sensi-
ble y especifico para el diagnéstico de la enfermedad.

El curso clinico es intermitente y el prondstico muy
variable, siendo las complicaciones trombdticas y he-
morrdgicas la causa del 50% de las muertes por esta
enfermedad.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente varén de 62 afios de edad
que acudi6 al servicio de urgencias con un infarto agu-
do de miocardio (IAM). Como antecedentes persona-
les mds importantes destacaban una diabetes mellitus
tipo II y que era fumador de menos de 5 cigarrillos al
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ABREVIATURAS

t-PA: activador tisular del plasmindgeno.
IAM: infarto agudo de miocardio.

HPN: hemoglobinuria paroxistica nocturna.
ECG: electrocardiograma.

AAS: dcido acetilsalicilico.

dia. Unos meses antes acudi6 a otro centro hospitala-
rio donde se le examind por «hematuria macroscopi-
ca», anemia y trombopenia. Se le realizaron entonces
las siguientes pruebas complementarias: ecografia ab-
dominal, biopsia prostatica y sedimento y citologia
urinarios. Se encontraron como hallazgos mds relevan-
tes: colelitiasis, esplenomegalia y hallazgos indicativos
de trombosis en el flujo de la porta (fig. 1). Ademas,
presentaba hematuria microscopica y alteracion de los
pardmetros de la funcién hepatica. Ademads, también
se le habia realizado una esplenectomia y prescrito tra-
tamiento con 4cido folico y vitamina B ,.

El paciente presentd tres horas antes de llegar al
hospital dolor precordial opresivo, acompafiado de in-
tensa sintomatologia vegetativa. Como hallazgos mas
relevantes en la exploracion fisica presentaba taquicar-
dia y subictericia conjuntival. En el electrocardiogra-
ma (ECG) presentaba signos de IAM transmural
extenso de localizacion inferior, posterior, y de ventri-
culo derecho. En la analitica (tablas 1 y 2) se detecta-
ron anemia macrocitica e hiperglucemia, hiperpotase-
mia y trombopenia leves como Ttnicos hallazgos
patolégicos. Las cifras de leucocitos y el estudio de
coagulacién fueron normales.

Se instaurd tratamiento trombolitico con activador
tisular del plasmindgeno (t-PA) a los 30 min de su lle-
gada al servicio de urgencias. Se le administraron,
ademds, heparina sédica, 4cido aceltilsalicilico (AAS),
betabloqueadores y cloruro mérfico como tratamiento
del TAM. A las pocas horas el paciente manifest6 dolor
abdominal y «hematuria», por lo que se suspendié el
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Fig. 1. Flujo de vena porta indicativo de trombosis.
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TABLA 1. Hemograma
Variable Previo al ingreso Dia 1 Dia3 Dia11
Hemoglobina 9,9 9,6 8,4 10,6
Volumen corpuscular 117 106 105 98

medio
Haptoglobina <20
Leucocitos 4.000 5900 10.400 6.700
Plaguetas 63.000° 114.000 48.000 51.000
Tiempo de protrombina Normal  Normal Normal Normal
Tiempo parcial Normal Normal

de tromboplastina
Coombs directo Negativo Negativo

aPostransfusional; °cifras de plaquetas previas a la esplenectomia.

tratamiento anticoagulante. Se realizé un ecocardio-
grama en el que se objetivaron hipocinesia inferopos-
terior y contractilidad global del ventriculo izquierdo
de leve a moderadamente deprimida con buena con-
traccién del ventriculo derecho. Poco después presentd
fracaso renal agudo e insuficiencia cardiaca. Se le reali-
z4 una ecograffa abdominal en la que se descart6 causa
obstructiva para el fallo renal. Puesto que presentaba
anemia y trombopenia progresivas, se llevé a cabo un
estudio hematolégico mds completo. Presentaba cifras
de vitamina B,, y 4cido fdlico normales, haptoglobina
baja, Coombs directo negativo y tests de Ham y sacaro-
sa positivos. En los marcadores de HPN se encontraron
CD 55+ 16,7% y CD 59+ 44,9%, que permitieron esta-
blecer el diagndstico definitivo de HPN.

En los dias posteriores el paciente evolucion6 de for-
ma desfavorable, con empeoramiento de su situacién
de insuficiencias renal y cardiaca pese a tratamiento
médico intensivo. Se iniciaron sesiones de hemodidlisis
con leve mejoria de la situacidn clinica. A los 7 dias del
ingreso el paciente presentd un sincope, motivo por el
cual se realizé un nuevo ecocardiograma en el que se
visualizé, como hallazgo novedoso, un derrame peri-
cérdico de cuantia moderada, con signos ecocardiogra-
ficos, aunque no clinicos, de taponamiento cardiaco.
No se evidencié zona de rotura cardiaca. Se decidié
continuar con el tratamiento médico y la vigilancia cli-
nica. En ese momento se desestimé la evacuacion del
derrame debido a la ausencia de compromiso clinico
por el mismo, a la mala situacién general del paciente y
a la trombopenia severa que presentaba. Finalmente, el
dia 11 del ingreso, el paciente presentd disociacion
electromecanica. Se realizaron pericardiocentesis ur-
gente y maniobras de reanimacién cardiopulmonar que
resultaron infructuosas y el paciente falleci6 a los po-
cos minutos. No fue posible obtener autorizacién para
la realizacion de un estudio autopsico.

DISCUSION

Con poca frecuencia se describen en la bibliografia
complicaciones trombdticas que determinen un TAM!
en el contexto de enfermedades sistémicas distintas de



Rev Esp Cardiol Vol. 54, Num. 1, Enero 2001; 117-119

Isabel Antorrena et al.— Infarto en el seno de enfermedad

hematoldégica
TABLA 2. Bioquimica sérica
Ingreso

Variable Previo al ingreso

Dia1 Dia 3 Dia 6 Dia 11
Urea Normal 35 141 261 224
Creatinina Normal 0,9 3,9 10,2 9.9
Glucemia Normal 317 169 86 Normal
Potasio Normal 57 5,0 4,6 3.5
Sodio Normal 135 Normal Normal Normal
Bilirrubina total 2 2.4 52
Lactato dehidrogenasa 1.151 3.150
Aspartatoaminotransferasa 205 1.824
Alaninoaminotransferasa 205 1.943
Creatinincinasa* 186 3.150 624

*La cifra de creatinincinasa del dia 1 es normal porque se obtuvo precozmente (3 h) tras el inicio de los sintomas de infarto. La insuficiencia renal severa fue la

causa de que sus valores se mantuvieran elevados durante todo el ingreso.

la aterosclerosis. En el caso de la HPN, aunque las com-
plicaciones trombdticas arteriales*® son menos frecuen-
tes que las venosas, el IAM acontece hasta en el 10% de
los casos de esta enfermedad y constituye la causa de la
muerte practicamente siempre que se presenta’.

En el caso que exponemos, la edad de presentacion
de la HPN es mayor de la habitualmente descrita para
esta enfermedad?. El tiempo de evolucién de la misma
fue de al menos 16 meses.

La presencia de anemia macrocitica y la aparicién
de un fracaso renal agudo no se explican por completo
en el contexto de una crisis hemolitica (que el paciente
presentd a las pocas horas del ingreso). En esta enfer-
medad, la hemoglobinuria suele ser un factor coadyu-
vante en el desarrollo de la insuficiencia renal cuando
existe otra causa principal®. En el caso descrito, el pa-
ciente desarrollé una necrosis tubular aguda de proba-
ble origen multifactorial (prerrenal, nefrotdxicos, he-
moglobinuria). El dolor abdominal se relaciona en la
HPN con trombosis intestinales o de la pared abdomi-
nal, siendo el sindrome de Budd-Chiari un diagndstico
diferencial a tener en cuenta’.

El tratamiento instaurado no difirié6 del habitual-
mente usado; por un lado, la correccién de la anemia y
la trombopenia cuando estuvo indicado, asi como ata-
jar las complicaciones trombdticas y hemorragicas. Se
recomienda la utilizacién de tromboliticos en las trom-
bosis venosas®, aunque existe menos experiencia en las
arteriales. También parece indicado anticoagular con
heparina, pese a que se han descrito aparicién y/o
agravamiento de crisis hemoliticas tras estimulacidon
del complemento mediada por este fairmaco®. La anti-
coagulacion crénica con dicumarinicos debe utilizarse
de forma profilactica siempre que no exista contraindi-
cacion. Otros tratamientos, aunque paliativos, reco-
mendados ocasionalmente son los andrégenos y los
esteroides. Estos tltimos no se emplearon para evitar
favorecer una eventual rotura cardiaca’.

No se conoce de forma suficiente la etiopatogenia del
IAM en el contexto de la HPN. En una revision sobre la

historia natural de esta enfermedad? se consideran el
IAM y el ictus complicaciones trombdticas arteriales de
la HPN no claramente relacionadas con el trastorno he-
matolégico. No obstante, el [AM esta presente hasta en
un 10% de los pacientes con HPN y constituye la causa
de la muerte en la mayoria de los casos.

Por todo lo descrito, este caso ejemplifica la coexis-
tencia de un IAM y HPN. En este paciente no se puede
determinar una relacién de causalidad entre el sindro-
me coronario y la enfermedad hematoldgica porque no
fue posible obtener la confirmacién autépsica. Por una
parte, resulta dificil abstraer la enfermedad hematol6-
gica de la trombosis arterial que dio origen al IAM v,
por otra, llama la atencién la elevada prevalencia de
IAM en la HPN descrita en la bibliograffa.

Como conclusién, se debe pensar en el diagndstico
de TAM en los pacientes con HPN que se presenten
con dolor tordcico y, a pesar de su excepcionalidad,
hay que tener en cuenta el diagnéstico de HPN en pa-
cientes con IAM y con algun signo que haga pensar en
esta enfermedad.
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