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TRANSFUSION DE SANGRE EN LA HEMOGLOBINURIA NIl.CTURNA_

(Blood Transfusion in Neeturnal Haemogicbinurta) .

POl' J. V. Dncte & D. Firth, British Merlieal -Iournal, I, 626-028, 22-5-43.

La anemia hemolttica cronlcn con hemoglobinuria nocnn-na (enterme-
dad de Ma rchiafu va-Micheli 0 "hemoglobin urfn uocturna ",) es un tipo poco-
comriu de anemia hemoliticn para el que no extste trntumtento especlfico y
que, aunque variable en causa. y grn vedad, tleue tiunlmente resultados rata-
les. De las observucicnes de Ham (J939) , que clio cuentn de remlslones dee-
pres de trnusfusiou <1 pesnr de una grave reaccion hemclttica intctal, pare-
eta poslble q-ue In transfusion de sangre pudlera tener uu efecro inhibitorio
sobre Ia hemoliats, .debido qU1Z{IS a In. presenctn de unn suatnucla nntthemo-
Httca de ocuvrencln na ttl rn I en ln sangre trausfundldn (Josephs, 1938). Los
presentes autores, un Pu torogouet Servlclo Xledlco de Ijrgencln v el .rere ?I'Ie-
dtco del King's College Hospital de Londres. respecrlvnmente. rerteren los
resultados de uu expertmeuto llevnrjo n cabo para determtnnr sl este efecto
lnhtbl toi-lo lnpotetlco pudtera resrdtur uun base para IIIl.n nuea f'fica" de tra-
tamiento.

EI sufeto del experimento. una lUuj.er de 38 nuOs. que h:lbfll padecido-
ane.mia y decolornciOn anormal de In orina excl'ctada pOl' In ll1niiann tem-
prano clesde No\"iembl'e de 1940, ingl'eso en el hospitn I con ictcl'icia el 19
de Julio de 1942. Qued6 COnfil'illndo el dingnostico cHnico PI'C\"lO de hemo-
globinuria noct.ul'lla mediante pruebas sel'o16gicas Que re\"(~I:ll'on (i) que
cierta 'pl'oporciOn de los gl6bulos de 1a paeiellte f[uednbnn lisac10s ill vitro al
cabo de 1 110m de incub:lci6n :l 379 C. en s\~ero fresco nut6geuo 0 en suet'o,
de sujetos Ilol'llwles del mismo grupo: Oi) que la !isis ern sensible n los
Cflmbios en cL pIT, ,y que se llumentn\)n medinnte In flclici6n de Sllel'O de co-
bu,ytl fresco del cnol 11nbinll sida absol'bidns todas l:lS betcl'oLisiufls anri-hu-
lll<.HI:U;; (iii) que los globl.llos de In V:1cicnte no ernn lisados pOl' el SlIel'O de·
('obnyn en fllIsentia dt~ srci'O llUlllflllO; y (i\') que los glObulos nOl'llIales no
el'lHI lisndos pOl' eJ SUCI'O de In Ilacicnte en ningullfls condiciones.

AI cnbo de 3 semanns de ob~f'l'\'aci6n, POl' consiguicnte. se ndministra-
rOll intn"l\'enosnmente. en el esp:.1cio de 12 df:1S, dos lirros de suero llllllUl11Q
filtrado, coni:;cl'V:Hlo <lUl'tlnte G selllnnns. Despues de lil <.Hlministrnci6n cle~
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cndu Irnsco de SllCI'O (II\"U lugnr fuerre hemogtobtnemta ~' hemogfoblura-ia sp-
gutuo de uu pcrtodo Sill ellus, Iurcrnunutdo solruuente pur In urlmtuisn-ncicn
de orro trnsco. La orfnn perumuecto cluru durante 10 din::; despues de udml-
nisrrur ('I ultfmo f'rasco de suero ct )9 de septlembre, pcro investtgnciones <It'
Iaborn rorto no revetarou cumbius slzulf'Icntl vos "'II In beuioglobiuu 0 en et
uumero (10 ct-in octtos per HUll." r una nruebn stnndnrd in vitro JIO demostrn
atteractou ('II In senslbtftdud de los ~d6bnlos fie -ln pneieure a In hemnlists per
su propic suero. Nu sc ohtuvieron. PIil'S. PIT~bflS en npoyo de In hlporesls (1('
que tu ttnse Ill] mcror uutthemolttico. EI 11 de Septlembre se aduilnlsrrnron
n In pucienre 500 em." rlr- uua suspension zlobular conceutrada de sangre del
grupo o con cin-n ro-gtucosa. (>11('I espncto de 9u mtuutos. Antes de que In trans-
tnslon se hubiese terminrnlo POI' complero. empezru-on H senttrse sfutomas de
rei1(;eiou hemolftic'n. Di(;bos SiutouHl8 se fllerou agl~dizalldo durante In !;.i-
gl.liente noehe, pel'o pns" 1'011ell pi esptlcio de 2-:1:horns y bacia el 15 de sep-
tiempl'e, hll" mnestras (1(J orina eX(:l'etadl1 enln clnrn8. EI periodo de l'emi-
shin que signio dlll'6 6 semanns. Las innstignciones de hlboratol'io demostl'a-
ron que dl1l'nnte el el1iso<1io hemolitieo, mils de In mitad de los Ipl'opios eri-
tl'ocitos de In pueiente lI"ed;HOn destl'uldos mientrns que In supeni\'endn de
1fl sllngl'e tri.lllsflll1didtl no fne lllterac1n, El anmeuto finnJ f'1l el mlmero· elf'
gl6bnlos. que C(lillcidi6 c·on 1<\ remisioll de In hemoglobinuria, fne dehido ;1

la buena supen·iYeuciH de los gl6bnlos tmllsfnndidos, yfl que los propios glo-
bnlos de In pnciente 110 allmental"OIl sobl'e el nivel anterior a la transfusion,

Los ill1tOl'es conclu,ren que estas obsernlciones vienen en npo:,.'0 (le lu
hip6tesis de que In bnse de esta extl'aua enfermed:ul es Un:.l :.lllonnalidnd in-
defillidn en los eritrocHos del paciente (Jne haee que se hemolisen en presen-
cia de Sl;'(E'l'O humano, tanto in vivo como in vitro (,-ease Ham & Dingle.
1939). f.AIposihiliclall de (jlle los el'itrocitos del pndente fuernn sensibilizados
POl' 1:1 presend;1 Ile LIn Cllel'pn inmllne n otro agente hemoHtico varecerill ser
denegncla POI' I... SIlI1Uni\·encia innltel'ndn de los g16lmlos uonnnies tl'Ansfun-
didos,

ANEMIA HE,UOLITICA F.~~IlLHR UCTERlCH ACOLURICA)
REWERENCH ESPECL~L A LOS CA~ffilOS EN LA FRAGILIDAD

DUCIJ)OS POR ESPlJENElCTmnA

CON
P,RO·

(Familial Haeulioll'tic Anaemia (Acholuric Jaundice), with Particular
I'euce to Changes in Fragilit)' Produced b,r SIJlenectoUl}').

Refe-

POl' .J. V. Dade, Quarterly Journal of Medicine, 12, 10]_.118. ahl'il. 1943.

Ln IlHIT/l'tllez;1 d(' la nlH'min hemolitica familial', 0 ictel'icin ncohlricn,
como se III llama ;1 \·ece:-:. signe siendo oSCllra, P(>l'Oes de pSpel';ll' qne el (>.111-
plea creciente de 1l1t;;t·odoseXflr-tos de ilnestigtlCion, tales como los que h:lll
:-:ido :.lplicado:-: fOil los 2-1:ca:-o:- l:omunienflo:- POl' pI :llltOl' df' f'!'itf" tl'Hbajo. nyu-
de a l"e80I\"l:'1' f'1 p1'ohlema.

He nqnl los criterio!":! Qlle al fll1tOI' :H_'epta para cl (liag1l6stic~:
"Unn nnemi.-. de tivo hemolftico con aumento ("111:1.suseerltibilidnd de

los el'itrocHol" n In hemolisis lllt'di:1lltp :,:olllcion salilln hi'pot6llit-n, esfel'oei-
tosis. ,'- t('l1(1('l1cin ::lllonnni de In 8nllgl'e n lis;.ll'se ill \'itl'o nl SPI' illcnhada a
~79 C .. y esplellolllcgnlin en In cnnl cOIll,;I-itllye 1"1l'nsgo milS nota hie In 1'elllec-
cion de s:lU~l'e, nlln histori:1 de Hllemin rel'lIl'l'ente 0 ietericia dlll'Hlltf' nn
pel'iodo de auos. ,v l~'\I:l hist:ol"in fnmilinr positi\"n. se han tOllwrlo como dato~
confil'lIw/:h-os nUl1Cjllc 110 esencinlf'S pam pi difl~116stico".

Ln tecnita pnl'n detel'minar In frngilidad fue icle;Hlt.l POl" Crf'ed (l93S) ;\.
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modtftcada POl' Dacie & Vaughan (1938). En poena pala.br;s, consiste en pre-
parar una serie de tubes conteniendo dlluciones progreslvas de cloruro de
sodto, difiriendo una de otru en 0.0"2%. Se auade sangre a cndn tube y se
determlua colortmetrtcamente el grade de heuicltsts prodncidu. Los resulta-
dos se marcan grattcamente. La curve normal es emptnudn y lisa, eomen-
zando In hemoltsts alrededor de 0.5% CINa y completandose a lrededor de
0.36%. Se vlercn curves de. este tillla en 5 de 24 casas estudindos. En doce cu-
sos se obtuvo tara curve "prolongnda". Se trntn de una curva que stgue ee-
trechamente a In normal en In eerie de dituctones mas bajas. pero que se pro-
longa pol' encima de 0.5%. Ciertas hemolists pueden descubrtrse basta alre-
dedor de O.7%ClNa. Un tercer ttpo de curva vtato en 6 CfiSOS, ee llama de
tipo "diagonal". Esta curva ee east una linea recta, descendiendo suavemente
desde alrededor de 0.7% a 0.4%; en ntngun punto se aproxima a In curvu
normal y ofrece un gan contraste con ella.

La esplenectomfa se lle\:6 a cabo en 12 cases, 7 de los cuales tentan cur-
vas "prolongadas" antes de la operaclcn ; at cabo de 24. horns se observe un
ligero aumento en la fi'agilidad media, pero mAs tarde estll descendi6 a 10
normal y al decimo "dJa de la operaci6n las crJrvas eran casi normales de
forma ..Dos casos en los que hubo curvas "diagonales" antes de la espJenec-
tomfa presentaron una disminuci6n de In fragilidad des-pues de aquellu, pero
las curvas, aunque alteradas, no se volvieron absolutamente normales.

El pasajero aumento post-operntol'io en la fragilidad pudiera mu~r bien
ser dedebido a 108 efectos del anestksico. La dislllillnci61l ulterior pudierll
haber sido debida ~bien a la extirpaci6n de un Organo con fl'agilidad eritl'oc1-
tica aumentada, 0 a la producci6n lpor la llleuula 6sea de un tipo de eritro-
cito mAs resistente como l'esultado del fndice de helllolisis disminuido des·
pues de la esplenectomia.

aistol6glcamente, los brazos extirpados mostl'llron todos los rasgos, bien
conocidos de esta enfermedad: distensi6n de In pulpu con eritrocitos, peque-
fios senos con nt1cleos endoteliales a "ecas sobresaliendo dentro de la lnz, au-
sencia de eritrofagocitosis evidente y de hiperplasia de" las c~lulas "reticu·
lares, presencia de cantidades illusitndas de pig.mento cOlltelliendo hierro y
n6dulos fibrosider6ticos.

Se llevaron a cabo algrlllos experimentos con el fin de hallar la causa "de
la replecci6n. En algunos de estos bazos nsf como en algunos COil troles nor-
males se hicieron perfusiones a 100 mm. fig de presi6n, primero can soluci611
salina y luego con suspensiones de eritrocitos de ave facihnente ..identificn-
bles. Los experimentos demostruron que estas ceIuIns no hullaroD obstrucei6n
en su 'Paso a traves de las vras dlrcctas entre capilares r .senos. No obstante.
es mas diffcH Uberar a los hazes allormales de eriti'ocitos mediante perfnsi6n
con soluci6n salina, que eliminar los gl6bulos de los 6rgnnos normnles.

La esferocitosis, termino que indica In presencia de eritrocitos mas pe-
queiios en dilimetro pero de espesor nnormai, es un rfisgo constante de esta
enfermedad. No ha qt;!t'!dadoaun decidido sl ~sto representa un trnstorno pri-
mario de eritropoyesis 0 si es In consecuencin de la presencia de un ngente
o mecanismo hemoHtko anormal. El nutol' se inclina hncia In primera opi-
niOn despues de discutir Ins diversns hip6tesis apuntndas pOl' mnchos otr08
autores.
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