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Introdução: A hemoglobinúria paroxística noturna (HPN) é um raro distúrbio 

adquirido das células-tronco hematopoiéticas, que pode se manifestar com 

anemia hemolítica, trombose e falência da medula óssea. É uma doença que 

surge como consequência de uma expansão clonal não maligna de uma ou 

mais células-tronco hematopoiéticas com uma mutação somática adquirida 

do gene fosfatidilinositol glicano (PIG- A) ligado ao X que codifica o 

glicosilfosfatidilinositol (GPI). Objetivos: Favorecer o entendimento das 

repercussões desta condição clínica e prever estratégias que as minimizem. 

Métodos: Este estudo trata-se de um relato de caso. O paciente foi 

selecionado por conveniência, por se tratar de um caso raro. Descrição do 

caso: Paciente, masculino, 33 anos, deu entrada no Hospital de Urgência e 

Emergência de Rio Branco com diagnóstico prévio de HPN feito no Peru há 

5 anos, apresentando hematúria intensa há 3 dias, febrícula, astenia 

constante, dor torácica, taquicardia e palpitações, cefaleia, êmese e icterícia. 

No momento da admissão, o mesmo apresentava hemoglobina de 4,38g/dL, 

leucócitos de 1.500/mm3 e plaquetas de 137.000. Durante internação 

hospitalar, paciente recebeu hemotransfusão, apresentando melhora nos 



exames laboratoriais, com hemoglobina de 9,47g/dL, leucócitos de 

3.300/mm3 e plaquetas de 168.000. Recebeu alta com documentação 

necessária para receber medicamento de alto custo pelo SUS, tratamento 

específico com anticorpo monoclonal, Eculizumab 300mg, em aplicações 

semanais no primeiro mês e aplicações quinzenais na sequência. 

Conclusões: As manifestações clínicas da doença em pacientes com HPN 

são anemia hemolítica, trombofilia e falência da medula óssea. O grau em 

que cada um contribui para a apresentação clínica varia entre os pacientes e 

durante o curso da doença, assim como início precoce do tratamento 

específico. 


