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HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA NOCTURNA (HPN) EN
LA ERA DEL ECULIZUMAB: LA EXPERIENCIA
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Resumen

La HPN se presenta como dos grandes entidades: la forma clésica, predominantemente
hemolitica y la otra forma con insuficiencia de médula 6sea y anemia aplésica resultante (AA-
HPN). En la actualidad, el tratamiento de eleccidn de la variante hemolitica es el Eculizumab.
Sin embargo, la forma mas frecuente de HPN en México es la AA-HPN. EI objetivo es
demostrar la utilidad del trasplante alogénico con régimen de acondicionamiento de
intensidad reducida en pacientes con HPN hipoplasica. EI método se aplico a seis pacientes
con AA-HPN con hermanos HLA idénticos fueron trasplantados en dos instituciones en
México, empleando un esquema de acondicionamiento de intensidad reducida para el
trasplante de células hematopoyéticas llevado a cabo de forma ambulatoria. La mediana de
edad de los pacientes fue de 37 afios (rango 25 a 48). Los pacientes recibieron una mediana de
5.4 x 106/Kg células CD34 (+) alogénicas, usando de 1 a 3 procedimientos de aféresis. La
mediana de tiempo para alcanzar mas de 0.5 x 109 granulocitos/L fue de 21 dias, mientras que
la mediana del tiempo para alcanzar mas de 20 x 109 plaquetas/L fue de 17 dias. Cinco
pacientes estan vivos 330-3150 dias (mediana 1437) despueés del trasplante. La supervivencia
global a 3150 dias es del 83%, en tanto que la mediana de supervivencia no se ha alcanzado,
siendo mayor de 3150 dias. Hemos demostrado que los pacientes con HPN hipoplasica
pueden ser trasplantados con seguridad usando el esquema de intensidad reducida y que los
resultados a largo plazo son adecuados, siendo la relacion costo-beneficio de este tratamiento
razonable. Se necesitan estudios adicionales para confirmar la utilidad del esquema de
intensidad reducida en el tratamiento de la AA-PNH.
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