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1. ANTECEDENTES. 

La hemoglobinuria paroxística nocturna (HPN) o enfermedad de Marchiafava­

Micheli es un trastorno adquirido de la hematopoyesis caracterizado por hemólisis 

intravascular. Clínicamente el enfermo tiene episodios de hemoglobinuria y trombosis 

venosa en diferentes territorios, que pueden poner en riesgo su vida. Fue descrita por 

primera vez como una entidad clínica aislada en 1882. Se presenta por igual en ambos 

sexos entre los 30 y 40 años. Tiene una incidencia de aproximadamente de 1 

caso/100.000 habitantes. aunque podría ser más baja (1). El pronóstico es variable con 

una sobrevida promedio de 14.6 años después de haberse realizado el diagnóstico (1 , 5). 

La anormalidad funcional de las células hematopoyéticas se produce por una 

mutación somática en una célula hematopoyética totipotencial. Las células derivadas de 

este clon anormal son deficientes en las proteínas de superficie que normalmente se 

adhieren a la membrana celular a través de un receptor glucosil-fosfatidil-inositol (GPI). 

Esto a su vez se produce como resultado de anormalidades en el gen PIG-A, que en 

condiciones normales, favorece el anclaje de distintos inhibidores del complemento a la 

membrana celular. Las anormalidades en el gen PIG-A provocan un defecto adquirido de 

la membrana eritrocitaria, de tal forma que los hematíes muestran un aumento de la 

sensibilidad a la acción lltica del complemento. Estos eritrocitos son además deficientes 

en el antígeno inhibidor de la membrana de lisis reactiva (C059), por lo que hay hemólisis 

y trombosis (1). 

Las manifestaciones clínicas de la enfermedad se deben a las anormalidades en la 

función hematopoyética: anemia hemolítica (93%), estado hipercoagulable (28%) y 

aplasia de médula ósea (20%). Socié G y cols.informaron que la pancitopenia (15%), los 

eventos trombóticos (28%) y el síndrome mielodisplásico (5%) fueron las principales 

complicaciones encontradas en 220 pacientes seguidos durante 8 años (5). Los 

exámenes de laboratorio muestran anemia (93%), reticulocitosis (73%), trombocitopenia 

(80%). neutropenia (44%) y elevación de bilirrubinas asl como de la deshidrogenasa 

láctica (OHL) (23%). El análisis de la orina demuestra la presencia de cilindros 

pigmentarios y hemoglobinuria (47%) (1, 6. 7, 8). 

El diagnóstico se hace al demostrar el aumento en la sensibilidad de los eritrocitos 

a la acción lítica del complemento (prueba de Ham) y al comprobar la ausencia de las 



proteínas unidas a GPI en los granulocitos. plaquetas y eritrocitos (antígenos CD59 y 

CD55) (2-4). 

Aunque no existe un tratamiento específico se utilizan fármacos como los 

andrógenos (oximetolona y fluoximesterona), esteroides y el trasplante de médula ósea 

(1, 9). No se sugiere el uso de hierro a pesar de que hay ferropenia, porque los episodios 

de hemólisis pueden ser más intensos (1,9). 

Además de las manifestaciones hematológicas descritas, el riñón tiene 

anormalidades en su estructura y en su función, que provocan enfermedad renal (ER) en 

diferentes etapas. Por lo general, estas anormalidades no tienen traducción clínica, por lo 

que no pueden identificarse con rapidez si la búsqueda no es intencional. Los síndromes 

nefrológicos más frecuentemente identificados son la insuficiencia renal aguda (IRA) y la 

insuficiencia renal crónica (IRC). En ambos casos la hemólisis intravascular es el factor 

desencadenante. 

1) IRA' la hemoglobinuria masiva, que se produce en forma espontánea o después de 

una transfusión sanguínea, produce éste síndrome cllnico. En condiciones 

normales, la hemoglobina (hb) no se filtra libremente a través de los capilares 

glomerulares. En su forma libre (dentro de los vasos) se disocia en 2 dímeros: el 

alfa y el beta. Estos dímeros atraviesan las membranas de los capilares 

glomerulares y se filtran para reabsorberse en el túbulo contorneado en su porción 

proximal. Una parte de ellos se almacena en forma de depósitos de hemosiderina y 

la otra parte se excreta (10). Cuando la hb filtrada supera la capacidc;d de 

reabsorción de las células del epitelio tubular proximal (para lo que se requiere una 

concentración de hb >100-150 mg/dl) aparece hemoglobinuria. Dentro de la luz del 

túbulo contorneado en su porción proximal, la molécula hemo de la hb es captada 

por los lisosomas, posiblemente por endocitosis, en forma intacta; en éste sitio, el 

pH es ácido, de tal forma que la molécula se divide en sus dos componentes: la 

globina y el ferrihemato. Este último es extraído de las células tubulares, para lo 

que se requiere consumo de energia (ATP}. Además de lo descrito, en los estados 

de hemólisis aguda disminuye la concentración de haptoglobinas, lo que favorece 

la formación un complejo de éstas últimas con la hemoglobina (hb) ya que tienen 

una alta afinidad (complejo haptoglobina-hb). Este complejo es rápidamente 

depurado por el sistema mononuclear-fagocítico. Al igual que con la hb, cuando la 

haptoglobina alcanza su nivel de saturación, aparece hemoglobinemia y el suero 

adquiere un tipico color rosado. Estas alteraciones lesionan la célula y se forman 
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cilindros que obstruyen la luz del túbulo contorneado distal y producen toxicidad ya 

que aumenta la carga filtrada de pigmento que después de reabsorbe (1~14). La 

lesión celular se favorece cuando estas anonnalidades se presentan en presencia 

de alteraciones renales (por ejemplo isquemia ó hipoxia) o bien, cuando las 

reservas de ATP están extremadamente reducidas. La toxicidad renal de la hb es 

semejante a la de la mioglobina y la produce a través de los siguientes 

mecanismos: a) vasoconstricción de los capilares glomerulares porque favorece la 

depuración del óxido nltrico; b) en presencia de orinas ácidas, se precipita en forma 

de metahemoglobina con lo que hay formación de cilindros. obstrucción de la luz 

tubular y toxicidad celular directa dependiente del hierro. El hierro a su vez induce 

estrés oxidativo mediante la formación de radicales de oxigeno, peróxido de 

hidrógeno (H202) y radicales hidroxilo en las mitocondrias, substancias que 

lesionan la membrana de las células del túbulo contorneado en su porción 

proximal, posiblemente como resultado de peroxidación lipldica (10,12). 

2) Insuficiencia renal crónica: la hemólisis crónica favorece el depósito de hierro en la 

luz del túbulo contorneado proximal (11, 13, 14). Es· frecuente que la hemólisís 

ocurra durante el sueño, cuando ta disminución del pH sangulneo favorece la 

activación de componentes del complemento; por lo general hay antecedentes 

infecciosos, esfuerzo físico no habitual, inmunizaciones e ingesta de fármacos 

como el ácido acetilsalicilico. La orina adquiere un color oscuro, debido a que la 

cantidad de hb libre que pasa a través de capilar glomerular excede su capacidad 

de absorción. La hb filtrada convierte el hierro de la hb en hemosiderina y el 

continuo depósito de éste en las células tubulares proximales provoca mal 

funcionamiento de las mismas, favorece la excreción urinaria del hierro y su déficit 

en sangre (11). Esta enrermedad se llama hemosiderosis · y su clasificación 

histopatológica corresponde a la de la nefropatla por pigmentos; ha sido descrita 

en enfermos con HPN de largo tiempo de evolución: 10 años en promedio (10). La 

hemosiderosis afecta a otros tejidos del cuerpo (por ejemplo el hlgado) y es el 

resultado de las múltiples transfusiones de sangre que los enfermos requieren por 

la hemólisis crónica (13). Hasta la fecha el diagnóstico de esta enfermedad 

requiere de biopsia renal percutánea (9, 15, 16). Sin embargo se han informado 

series de casos en donde los depósitos de hierro (representados por la 

hemosiderina) han podido verse por resonancia magnética en la corteza renal 

(15,16). 
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3) Hay ocasiones en que el depósito constante de hierro puede provocar síndrome 

nefrótico y una severa disfunción tubular proximal (aminoaciduria, glucosuria, 

excreción anormal de fosfato y acidosis metabólica hiperclorémica) (13). 

Los hallazgos histopatológicos de la nefropatla por pigmentos induyen la necrosis 

tubular proximal, la obstrucción del túbulo distal por cilindros pigmentarios, la presencia de 

marcados depósitos de hierro en el túbulo proximal, el infiltrado mononuciear en el 

intersticio y proliferación de algunos glomérulos. La inmunofluorescencia es negativa y la 

microscopia electrónica revela marcados depósitos electro densos, dentro del citoplasma 

de las células tubulares proximales (10, 13, 17). 

La diversidad de las fonnas de afectación renal que tienen los enfermos con HPN, así 

como las enfermedades agregadas que producen daño renal, tales como la diabetes 

mellitus, hipertensión. arterial esencial, dislipidemia e hiperuricemia, dificultan la 

identificación de la ER asociada a HPN. 
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2. JUSTIFICACION 

Están identificados los mecanismos a través de los cuales el riñón se afecta en los 

enfermos con HPN. Sin embargo, debido a su baja incidencia no se conoce su 

prevalencia, los factores de riesgo asociados a la ER, ni las caracterfsticas dinicas de la 

ER en estos enfermos. 

Esta enfermedad representa menos del 1 % de la población con problemas 

hematológicos que recibe atención en el hospital de especialidades del centro médico 

nacional siglo XXI del IMSS en los últimos 10 años (n=12). 

Debido a su presentación cllnica inicial (dolor lum.bar y cambios en la coloración de 

la orina), no es infrecuente que el enfermo sea referido inicialmente al nefrólogo para su 

atención. Se requiere caracterizar a la población accesible y establecer la prevalencia en 

nuestro medio. 
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA. 

¿Cuál es la prevalencia de anormalidades urinarias en enfermos con HPN que reciben 

atención en el Hospital de Especialidades del Centro Médico Nacional siglo XXI, IMSS? 

4. OBJETIVO. 

1.- Establecer la prevalencia de anormalidades urinarias en los enfermos con HPN del 

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional siglo XXI, IMSS. 

2.- Describir las anormalidades urinarias encontradas en _ésta población. 
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5. MATERIAL Y METODOS. 

Se revisaron los expedientes clínicos existentes en el archivo del Hospital de 

Especialidades Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS, de los pacientes con diagnóstico 

establecido de HPN, de donde se obtuvieron los siguientes datos: 

1.- Características demográficas 

2. - Exámenes de laboratorio y gabinete 

3.- Datos sobre la evolución clínica de los enfermos. 

Además se tomaron en cuenta la edad, el género, la presión arterial media (PAM). el 

índice de masa corporal (IMC), los antecedentes pers.onales patológicos, los años de 

diagnóstico, las co-morbilidades, niveles séricos de urea, creatinina (CrS), ácido úrico, 

colesterol total, biglicéridos, pH, pC02 y bicarbonato (HC03") séricos. Así mismo se anotó 

la depuración de creatinina (Dcr) y proteinuria en orina de 24 horas y los datos del EGO. 

El diagnóstico de HPN fue establecido mediante prueba de Ham (3,4). Se excluyeron a 

los enfermos con evidencia de ER de diferente etiología. 

Los enfermos se dividieron en grupos de acuerdo al síndrome nefrológico presentado: ER 

crónica. IRA y anormalidades urinarias asintomáticas. Para fines del proyecto, las 

anormalidades urinarias fueron definidas como a) cambios en el examen general de orina 

(EGO) (pH, densidad, sedimento y substancias químicas) b) y en las pruebas de función 

renal (creatinina, filtrado glomerular, equilibrio ácido-base y proteinuria). El filtrado 

glomerular se estimó con la depuración de creatinina endógena en orina de 24 horas, 

considerando valor normal de 95 :t 20ml/min en mujeres y 120 :t 25ml/min en hombres 

ajustado a 1. 73m2 de superficie corporal (18). la ER se clasificó de acuerdo a las guías 

K/DOQI publicadas en el año 2002 (19): 

FG 

ESTADIO DESCRIPCION (mUminutol1. 73m2
) 

1 Daño renal con FG normal ó aumentado Mayor e igual de 90 

2 Daño renal con leve disminución del FG 60-89 

3 Disminución moderada del FG 30-59 

4 Severa disminución del FG 15-29 

5 Insuficiencia renal Menor de 15 o diálisis 

ANALISIS EST ADISTICO: 

Se utilizó estadística descriptiva y pruebas de normalidad. los resultados están 

expresados en mediana y rango. Se utilizó el programa estadístico SPSS (versión 11.0). 
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6. RESULTADOS. 

De los 12 pacientes con HPN, 11 tuvieron evidencia de ER. En la tabla 1 se 

muestran las caracterlsticas demográficas de los enfermos. Se estudiaron 12 sujetos, 7 

hombres (58%) y 5 mujeres (42%), con una mediana de edad de 42.5 años (rango 25-

78), y con una mediana de evolución de la HPN de 12 años (rango 1-28). Como grupo 

tenían una mediana de PAM de 87 mmHg (rango 73-113) y un lMC de 22.9 kg/m2 (rango 

18.7-29.4). La edad de inicio de la HPN fue de 38.5 ar'\os (rango 11-56) y la mediana de 

edad en la que iniciaron las alteraciones nefrológicas fue de 40.5 anos (rango 19-64). Los 

enfermos tenían una mediana de tiempo de evolución de la HPN de 3 ar'\os (rango 0-14) 

cuando iniciaron las alteraciones renales, y un tiempo de evolución de ER de 6.5 ar'\os 

(rango1-16) hasta el tiempo de realización del estudio. El uso de hierro fue de 4 años 

(rango 1-20). 

Tabla 1. Caracteristicas demográficas de la población. 

Duración Edad Duración Uso 
Edad de la PAM IMC de de la ER de Paciente {años) Género 

HPN {mmHg) {Kg/m2SC) ER inicio (años) hierro de (años) ER (años) 

1 34 M 13 90 21 .3 No o o o 
2 74 F 20 93 22.3 Sl 64 10 16 
3 62 F 19 87 22 Si 54 8 18 
4 55 M 4 83 24 Sí 52 3 4 
5 25 M 9 73 18.7 Sí 19 6 7 
6 40 F 21 93 23.5 Sí 29 11 20 
7 40 F 11 80 23.7 Sl 31 9 o 
8 40 F 4 87 19.4 Si 38 2 5 
9 45 M 4 90 25.5 Sí 43 2 2 
10 32 M 21 83 25.6 Si 25 7 4 
11 57 M 1 87 29.4 Sí 56 1 1 
12 78 M 28 113 21.8 Sí 62 16 o 

M=masculino F=femenino 
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En la tabla 2, se presentan los valores de los estudios bioquímicos de los enfermos. 

Tuvieron una mediana de urea de 30.5 mg/dl (rango 19-78), y CrS de 0.75 mg/dl (rango 

0.4-4.3). La mediana de ácido úrico fue de 4.9 mg/dl (rango 3.0-8.4), colesterol de 162 

mg/dl (rango 59-261) y triglicéridos de 111 mg/dl (rango 60-506). Hubo presencia de 

acidosis metabólica con una mediana de pH sérico de 7.38 (rango 7.30-7.43), con pC02 

36 mmHg (rango 28-45.4) y HC03· de 20.9 mmol/I (rango 15-25.9). Se observaron 

defectos de concentración y acidificación urinaria con mediana de densidad de 1.013 

(rango 1.005-1.022) y pH urinario de 6.6 (rango 5.6-9). 

Tabla 2. Resultados de estudios bioqufmicos. 

Acido Colesterol/ HC03 
Paciente Urea Creatinina úrico Triglicéridos pH pC02 

sérico 
Densidad pH 

(mgldl) (mgldl) (mgldl) (mg/dl) sérico (mmHg) (mmolJI) urinaria urinario 

1 34 0.9 4.6 189/180 7.43 36 23 1.022 6.0 
2 29 0.8 4.8 169/138 7.37 45.4 25.9 1.013 6.5 
3 69 2.0 8.3 200/164 7.35 28 15 1.010 7.3 
4 64 2.2 8.4 220/506 7.35 28.7 15.8 1.005 7.5 
5 38 0.5 5.3 96160 7.36 42.9 24.2 1.014 6.2 
6 19 0.4 5.1 155/99 7.41 33 20.5 1.012 6.8 
7 29 0.7 3.6 191/170 7.38 44.4 25.9 1.018 6.3 
8 19 0.7 3.0 261/123 7.42 32 20 1.005 8.0 
9 32 0.6 6.0 59/93 7.38 44 25 1.015 6.0 
10 28 0.8 5.5 86174 7.38 36 20.8 1.019 5.6 
11 23 0.6 4.3 144174 7.39 32.7 20 1.015 9.0 
12 78 4.3 4.1 154/62 7.30 44 21 1.005 7.1 

En la tabla 3 se describen los síndromes nefrológicos que presentaron y los 

factores de riesgo para ER. 11 pacientes (91.6%) mostraron factores de riesgo 

relacionados a la ER y 11 de ellos (91.6%) la desarrollaron. Hubo un enfenno que a pesar 

de ser portador de litiasis renal, no tiene ningún síndrome nefrológico hasta et momento. 

De los 11 pacientes con ER 2 (18%) tuvieron IRA, 3 (27%) IRC y 6 (55%) 

anormalidades urinarias asintomáticas. 

Los factores de riesgo relacionados con la ER, fueron el desequilibrio 

hidroelectrolítico, la hiperuricemia, la historia de diabetes mellitus, la enfermedad hepática, 

el uso de fármacos y la dislipidemia. 
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Tabla 3. Síndromes nefrológicos y factores de riesgo para ER. 

Paciente Síndrome Factor de riesgo 
nefrológico 

Ninguno Litiasis 

Insuficiencia Desequilibrio hidroelectrolitico 
2 

Renal Aguda 
Hipertensión arterial 
Enfe.rmedad hepática 

3 ER crónica Hiperuricemia 
Diabetes mellitus 

4 ER crónica Hiperuricemia 
Hiperlipidemia 

Anormalidades 
Enfermedad hepática 

5 urinarias 
asintomáticas 

Fármacos 

Anormalidades 
6 urinarias Diabetes mellitus 

asintomáticas 

7 Insuficiencia Fármacos 
renal aguda 
Anormalidades 

8 urinarias Hiperllpidemia 
asintomáticas 
Anormalidades Fármacos 

9 urinarias Litiasis 
asintomáticas Enfermedad hepática 
Anormalidades 

10 urinarias Enfermedad hepática 
asintomáticas 
Anormalidades 

11 urinarias Ninguno 
asintomáticas 

12 ER crónica Enfermedad he~ática 

En la tabla 4 se describen las anonnalidades urinarias que tuvieron y el estado 

actual de los enfennos. 

Los cambios en el filtrado glomerular representaron el 58.3% de la serie de casos. 

Al momento del informe, los enfermos 3, 4, 5, 8, 9, 11 y 12 tienen dichas alteraciones (n 7, 

58.3%). 

Las alteraciones tubulares representaron el 50% de la población. La acidosis 

metabólica se presentó durante el curso de la IRA en 3 pacientes (25%). 4 (33.3%) 

tuvieron alteraciones en la densidad urinaria. 3 tuvieron (25%) alteraciones en el pH 

urinario, 4 presentaron (33.3%) bilirrubinas en la orina, 6 (50%) urobilinógeno urinario y 

6 (50%) cursaron con glucosuria. La leucocituria se presentó en 2 enfermos (16.6%) y 11 

(91.6%) tienen un sedimento urinario activo. 
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En relación a la presión arterial 1 (n 12) desarrolló hipertensión sistémica 

relacionada a la ER. 

La biopsia renal percutánea se hizo sólo en un enfermo (8.3%) (n 10). Los 

hallazgos confirmaron el diagnóstico de hemosiderosis renal. 

Tabla 4. Anormalidades urinarias y estado actual de los enfermos. 

FG Acidosis 
Paciente metabólica actual 

(mllmin) 

No 103 

2 No 76.5 

3 SI 25.8 

4 SI 58 

5 No 182.6 

6 No 80.5 

7 No 105 

8 No 137 

9 No 171 

10 No 102 

11 No 154 

12 SI 15.2 

Alteraciones 
tubulares 

No 

No 

Si 
(Proteinuria, 
glucosuria) 

Sí 
(Proteinuria, 
glucosuria, 
trastorno de 

acidificación y 
concentración) 

No 

Sí 
(Proteinuria, 
glucosuria) 

No 

Si 
(Proteinuria, 
glucosuria, 
trastorno de 

acidificación y 
concentración) 

No 

No 

SI 
(Proteinuria, 
glucosuria, 
trastorno de 
acidificación) 

Sí 
(Proteinuria, 
glucosuria, 
trastomode 

concentración) 

Proteinuria Anormalidades 
bioqulmicas 

(gl2A h) de la orina. 

Negativa 

Negativa 

3 

Huellas 

Huellas 

Huellas 

Negativa 

Huellas 

1.8 

1.5 

Ninguna 

Ninguna 

Ninguna 

Billirubinas y 
urobilinógeno 

Urobilinógeno 

Ninguna 

Ninguna 

Bilirrubina y 
urobilinógeno 

Urobilinógeno 

Bilirrubina y 
urobilinógeno 

Bilirrubina y 
urobilinógeno 

Ninguna 

Elementos fonnes 
del sedimento 

Filamentos 
mucoides 

Uratos amorfos 
Células epiteliales 
Fosfatos amorfos 

Filamentos 
mucoides 

Células epiteliales 

Ninguno 

Leucocitos (15-20) 
Uratos amorfos 

Fosfatos amorfos 
Filamentos 
mucoides 

Uratos amorfos 
Células epiteliales 

Fosfatos amorfos 
Células epiteliales 

Uratos amorfo.s 
Fosfatos amorfos 

Uratos amorfos 
Fosfatos amorfos 
Oxalato de calcio 

Uratos amorfos 
Filamentos 
mucoides 

Oxalato de calcio 

Leucocitos (25) 
Uratos amorfos 

Filamentos 
mucoides 

Cilindros hialinos 
Cilindros granulosos 
Células epiteliales 
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El análisis estadístico no mostró diferencias significativas entre los casos 

analizados. No hubo diferencias para los enfermos en relación a que la mayoría tuvo ER y 

todos tenían un factor de riesgo asociado a ella, por ejemplo: uso de hierro, episodios de 

IRA, hemólisis crónica, etc. Tampoco hubo diferencias, debido a que el tamano de la 

muestra es pequeno. 

7. DISCUSION. 

Los resultados de esta serie de casos muestran que la prevalencia de ER en la 

HPN es del 91 .6%. Este grupo de enfermos son sujetos que en su mayoría están entre la 

4a y 5ta década de la vida y no tienen historia previa de ER. Hubo 2 diabéticos, en 

quienes el tiempo de evolución de la diabetes es corto y se descartó la afección renal de 

la misma. Hubo un enfermo con hipertensión arterial de 14 años de evolución, tratada con 

inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina 11, bien controlada, en quien se 

descartó la afección renal secundaria. Como grupo no son obesos pero si sedentarios. 

Existen pocas series de casos reportados en la literatura que describan a la ER 

como parte del curso clínico de la HPN. Es por ello que no es posible tener un punto de 

comparación para nuestra población. En comparación con las series informadas (5, 1 O), en 

donde se describen enfermos con alteraciones nefrológicas agudas y crónicas, la serie 

actual muestra a un grupo de enfermos con una alta prevalencia de alteraciones 

nefrológicas. En la mayoría de ellos hay factores de riesgo relacionados con la ER, lo que 

es representativo de la población mexicana, en donde la prevalencia de dislipidemia, 

hipertensión, diabetes, obesidad y litiasis es alta (50%, 30%, 11%, 58% y 5.5% 

respectivamente) (20,21 ,22) 

Todos ellos tuvieron alteraciones secundarias a la hemólisis crónica. La IRA no fue 

frecuente en ésta población (18%). Aunque recibieron suplementación con hierro por 

períodos prolongados de tiempo, (fármaco en desuso ya que su administración puede 

precipitar los episodios de HPN al estimular la liberación de reticulocitos desde la médula 

ósea (23), no fue posible medir la cantidad de hierro urinario en cada uno de los 

enfermos. En los enfermos con IRA de ésta serie hubo 1 enfermo que recibió ciclosporina 

A, la cual contribuyó al cuadro cHnico descrito. 

La hemosiderosis renal es una enfermedad bien documentada secundaria al uso 

crónico de hierro, que debe sospecharse en aquellos enfermos con HPN que están en un 

estado de hemólisis crónica independientemente si reciben 6 no suplementación con 
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hierro. Actualmente la resonancia magnética ha sido útil para diagnosticar la 

hemosiderosis renal y la biopsia no se realiza en forma rutinaria (15). Aunque en ésta 

serie no contamos con éste estudio en todos los enfermos, tenemos los datos de 1 (n 6), 

en donde la resonancia magnética demostró los depósitos en la corteza renal y la 

hemosideruria fue positiva. Este enfermo tiene anormalidades urinarias asintomáticas con 

proteinuria en rango no nefrótico. Es posible que en ésta serie de casos, en donde se 

describen 3 pacientes que recibieron suplementación por más de 10 años, haya depósitos 

corticales de hemosiderina. Sólo 1 de ellos tiene ER crónica en la actualidad. 

La ER crónica se presentó en el 25% de los casos. Todos ellos han tenido varios 

cuadros de IRA por crisis hemolíticas, lo que afecta la reserva funcional renal. En las 

series de casos reportadas, hay pocos enfermos con ER crónica. Zachée y cols (10) 

informaron el caso de un sujeto con HPN que desarrolló ER crónica progresiva en el curso 

de 5 años de la enfermedad. A diferencia de nuestros enfermos, en quienes si hay 

factores de riesgo para ER, éste paciente no tenla factores de riesgo asociados, excepto 

la suplementación oral con hierro. Los estudios realizados que induyeron a la biopsia 

renal percutánea, mostraron depósitos renales de hemosiderina. Esto ilustra el papel dei 

hierro en el desarrollo de la ER crónica en éstos casos, sin olvidar que hay algunos 

informes que mencionan a las alteraciones vasculares (microinfartos) del riñón como 

factor causa de ER crónica (24,25). 

Las anormalidades urinarias asintomáticas fueron las más frecuentes (55%). De 

ellas, las alteraciones de las pruebas de función tui:>ular se presentaron en el 50% de los 

casos. El 50% de estas alteraciones se encontraron en presencia de ER crónica y el resto 

se encontraron en 3 enfermos que únicamente tienen anormalidades urinarias 

asintomáticas. En las series de casos revisadas, los cambios en la función tubular se 

encontraron en el curso de la insuficiencia renal aguda (10,13), sin embargo, se ha 

descrito un modelo experimental en ratas (26), en donde la sobrecarga de hierro provocó 

nefrotoxicidad y fibrosis tubulointersticial, que explican los cambios tubulares. En ésta 

serie de casos, los enfermos con alteraciones urinarias asintomáticas no tienen aparentes 

factores de riesgo para presentar fibrosis b.Jbulointersticíal crónica excepto la 

administración crónica de hierro. 
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8. CONCLUSIONES: 

La prevalencia de la ER en la HPN es del 91 .6% en ésta serie de casos. El síndrome 

nefrológico más frecuente fue la anormalidad urinaria asintomática. Al igual que con la ER 

crónica, es posible que ambos se deban a alteraciones tubulointersticiales favorecidas por 

el depósito de hierro. La IRA se presentó durante los episodios de hemólisis aguda y 

contribuye al desarrollo de ER crónica. 
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