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Este proyecto profundiza en un conjunto de recomendaciones
que deberian cumplir los servicios asistenciales que atienden a los
pacientes con Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna (HPN) y como su
cumplimiento podria mejorar la calidad de la atencion a los pacientes
que sufren esta patologia.

La HPN es una enfermedad minoritaria, progresiva y potencialmente
mortal que causa trombosis (la principal causa de muerte), dafio
multiorganico y reduccion de la calidad de vida, entre otros 2.

La causa subyacente de la enfermedad es una activacion cronica e
incontrolada a nivel terminal del sistema del complemento que afecta
a las células hematopoyeticas, causando disfuncion en las 3 lineas
celulares sanguineas: eritrocitos, leucocitos y plaquetas ©.

La HPN es una enfermedad clonal adquirida de la célula progenitora
hematopoyetica originada por la mutacion o mutaciones del gen
PIG-A (fosfatidil inositol glicano grupo A), localizado en el brazo corto
del cromosoma X. Al tener lugar esta mutacion en la célula progenitora
hematopoyetica, se veran afectadas tambien todas las células que
desciendan de ésta, es decir, eritrocitos, leucocitos y plaquetas .
Como consecuencia de dicha mutacion somatica se produce un
deficit parcial o total de la sintesis de moléculas del grupo de anclaje
glucosil fosfatidil inositol (GPI), necesarias para que numerosas
proteinas de membrana se fijen a las superficies celulares. Entre ellas
se encuentran el inhibidor de lisis reactiva de membrana MIRL (CD59)
y el factor acelerador de la degradacion del complemento DAF (CD55),
ambos inhibidores fisiologicos de la activacion del complemento 58,

El déficit de estas dos proteinas se traduce en, por un lado,
la desproteccion del eritrocito ante la activacion persistente
de la via alternativa del complemento, por lo que se produce



hemolisis intravascular cronica (evidenciada por niveles de lactato
deshidrogenasa superiores o iguales de 1,5 veces el limite superior
de la normalidad, también representado como LDH = 1,5xLSN), y, por
otro lado, en la activacion de neutrofilos, monocitos y plaquetas que
condicionan un estado protrombético multifactorial 28,

La incidencia se estima en 1-3 casos por millon de habitantes y afo
(prevalencia de 8-38 casos por millon de habitantes). La proporcion
entre ambos sexos es muy similar y puede aparecer en cualquier edad,
dandose con mayor frecuencia en la tercera década de la vida :#.

Clinicamente, la HPN se caracteriza por una hemodlisis intravascular
cronica (LDH =1.5x LSN) con anemia, riesgo aumentado de trombosis
y citopenias asociadas a un grado variable de insuficiencia medular.
Reducir los niveles de LDH por debajo del limite superior de normalidad
es un objetivo reconocido para el tratamiento de la enfermedad ©.

Es una enfermedad multisistémica, con hemolisis cronica que
se puede acentuar por crisis hemoliticas desencadenadas por
condiciones amplificadoras de la activacion del complemento
(infecciones, intervenciones quirlrgicas, vacunas, procesos
inflamatorios, etc.). Ademas, la deplecion de éxido nitrico secundaria
a la hemolisis cronica puede producir fatiga intensa, disfagia, dolor
abdominal, disneay disfuncion eréctil ).

Las complicaciones mas frecuentes y graves son las trombosis, que
constituyen la principal causa de muerte de la HPN en los pacientes
sin tratamiento farmacologico (40-67%). Las trombosis son sobre
todo venosas y pueden estar localizadas en lugares inusuales como
las venas porta hepaticas (Sindrome de Budd-Chiari), esplénica,
mesentérica, en el sistema nervioso central (SNC; seno sagital,
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lateral o sigmoideo), las venas dérmicas o la vena central de la retina.
Aproximadamente el 15% se producen en la circulacion arterial,
especialmente en las arterias cerebrales y coronarias ¢68),

La insuficiencia renal cronica y la hipertension pulmonar son tambien
complicaciones especialmente graves de laenfermedad. Coincidiendo
con los episodios de crisis hemoliticas agudas se puede presentar
una insuficiencia renal aguda, generalmente reversible, que a veces
requiere didlisis. Un 18.5% de los pacientes presentan insuficiencia
renal cronica (un 45% en estadio 3 o superior) (®101412),

El diagnostico de laHPN se lleva a cabo mediante citometria de flujo de
alta sensibilidad 0.01%, que identifica las celulas deficitarias en GPI.
El diagndstico de HPN se determina mediante la presencia de clon,
que se refiere al porcentaje de células sanguineas afectadas por la
mutacion en relacion con el total de células sanguineas. Este tamafio
puede variar entre individuos y puede cambiar con el tiempo .6.9.13.14),
La determinacion se debe realizar en sangre periférica y se analizan
neutrdéfilos, monocitos y hematies ©.

El diagnostico correcto de la HPN es fundamental para un manejo
efectivo del paciente. Por ello, se han establecido grupos de
riesgo en los que la probabilidad de detectar un clon de HPN
es mayor. Estos grupos incluyen: hemolisis intravascular (HIV)
evidenciada por hemoglobinuria o hemoglobina plasmatica elevada;
hemolisis inexplicada acompanada de deficiencia de hierro, dolor
abdominal, espasmos esofagicos o trombosis; granulocitopenia y/o
trombocitopenia; y otras anemias hemoliticas adquiridas, negativas a
Coombs, no esquistociticas y no infecciosas. También se consideran
trombosis en sitios atipicos (higado, venas intraabdominales, senos
cerebrales, venas cutaneas) asociados a hemodlisis o citopenias



inexplicadas. Ademas, se evaluan signos de insuficiencia de medula
0sea, como anemia aplasica o hipoplasica, citopenias refractarias
o alteraciones en la linea unilineal, despues de una evaluacion
exhaustiva 4.

La asociacion con la aplasia medular (AM) es comun y suele preceder
al diagnostico de HPN. Este perfil de pacientes con sindromes de
insuficiencia medular (AM y sindrome mielodisplasico) generalmente
presenta clones de pequeno tamano. Por ello, se debe monitorizar
de manera periodica y proactiva tanto el tamafo del clon como la
sintomatologia, ya que se ha observado que el tamano del clon
puede aumentar de manera impredecible o incluso desaparecer
espontaneamente (2:346.915),

Es importante destacar que, si estos pacientes presentan hemalisis
intravascular (LDH =1.5 x LSN) y/o trombosis, deben ser considerados
para el inicio de un tratamiento especifico con inhibidores del
complemento ©4568),

Los inhibidores terminales del complemento (iC5, eculizumab vy
ravulizumab) bloquean la fraccién C5 del complemento reduciendo
la hemolisis, estabilizando la hemoglobina, reduciendo el riesgo de
trombosis y mejorando la calidad de vida, asi como la supervivencia
general. El primer farmaco de esta familia, eculizumab, fue aprobado
por la Food and Drug Administration (FDA) vy la European Medicines
Agency (EMA) para el tratamiento de HPN en 2007 y el siguiente,
ravulizumab, en 2018 por la FDA y en 2019 por la EMA (1617.18),

Los inhibidores del componente terminal del complemento han
revolucionado los resultados del tratamiento para los pacientes con
HPN. Ravulizumab es un inhibidor de C5 de segunda generacion,
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disefiado a partir de eculizumab, que logra una inhibicion inmediata,
completa y sostenida de C5 a una dosis ajustada al peso y con un
esquema de dosificacion mas espaciado (cada 8 semanas [Q8W] vs.
cada 2 semanas con eculizumab [Q2W]) 819 Dos ensayos clinicos
pivotalesy alargo plazo de fase 3 que evaluaron la eficacia y seguridad
de ravulizumab en pacientes naive paraiC5 (estudio 301 (N=246);y en
pacientestratadospreviamenteconeculizumab (estudio302 [N=195])
(19200 con HPN, han demostrado la eficacia duradera y la tolerabilidad
del tratamiento con ravulizumab durante un periodo de hasta 6
anos (1468.0 afos-paciente de exposicion). Ravulizumab demostro
un control mantenido de la HIV durante seis afos, evidenciado por
niveles estables de LDH que se mantienen cerca de los parametros
optimos y por debajo de 1.5 veces el LSN, asi como tasas bajas de
hemolisis irruptivas (1.0 por cada 10 afos-paciente en pacientes naive
para inhibidores de C5 y 1.0 por cada 30 afios-paciente en aquellos
con experiencia previa con inhibidores de C5 en los estudios 301y
302, respectivamente. Todos los eventos de hemdlisis intravascular
irruptiva (del inglés Breakthrough intravascular hemolyisis; BT-IVH)
se resolvieron sin modificar el tratamiento con ravulizumab, y ninguno
de los eventos reportados llevo a la discontinuacion del ravulizumab ni
estuvo asociado con eventos tromboembolicos (TES).

Ademas, los datos mostraron una baja incidencia de eventos adversos
vasculares mayores relacionados con el tratamiento (MAVES, por sus
siglas eninglés) (tasa de MAVEs: 0.7-1.4 por 100 afios-paciente) y, en
comparacion con los pacientes no tratados del Registro Internacional
de HPN, redujo el riesgo de mortalidad en cinco veces. Al ajustar por
la edad en el momento del diagnostico de HPN, el género y el historial
de transfusiones, la probabilidad de supervivencia aumenta a 97.7%
(IC del 95%: 95.94 a 99.43) alos 4 afos. Estos resultados respaldan el
uso a largo plazo de ravulizumab como el tratamiento de primera linea



de eleccion para los pacientes con HPN 29,

La gran mayoria de los pacientes con HPN se benefician de
ravulizumab administrado cada ocho semanas. Sin embargo, se ha
observado que entre un 20-25% de los pacientes en tratamiento
con inhibidores de C5 pueden desarrollar hemolisis extravascular a
pesar de tener controlada la actividad terminal del complemento. Esto
puede traducirse en una disminucion de la hemoglobina y un aumento
en el recuento absoluto de reticulocitos. La hemolisis extravascular
es una consecuencia de la efectividad de la inhibicion terminal del
complemento de los inhibidores de C5. Los eritrocitos supervivientes
de HPN se opsonizan por C3 debido a la formacion continua de la
convertasa de C3 en la via alternativa, lo que posteriormente conduce
a una fagocitosis prematura en el bazo o el higado @.

En pacientes con HPN que reciben tratamiento con inhibidores de C5,
se observa union de C3 en los eritrocitos; sin embargo, la gravedad de
lahemodlisis extravascular no parece correlacionarse conelnivelreal de
deposito de C3. Actualmente, no existe una definicion estandarizada
de hemolisis extravascular, debido a los tamanos limitados de las
muestras, las definiciones inconsistentes entre estudios y el uso de
diferentes metodos para detectar el depdsito de C3. La hemdlisis
extravascular no implica un mayor riesgo trombotico ni afecta
directamente la supervivencia, pero puede requerir transfusiones de
concentrado de hematies, lo que impacta en la calidad de vida de los
pacientes @V,

Para dar respuesta a esta necesidad no cubierta, se han desarrollado
los inhibidores del complemento a nivel proximal. Las nuevas dianas
terapéuticas incluyen C3 (pegcetacoplan), factor B (iptacopan) y
factor D (danicopan). Estas dianas proximales no inhiben la via clasica
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del complemento; ademas, todas presentan vidas medias muy cortas
(de horas a dias).

Los estudios muestran resultados de hemoglobina superiores a 2 g/
dL en comparacion con los obtenidos con ravulizumab o eculizumab.
Sin embargo, un fuerte estimulo de la via clasica (infecciones,
traumatismos, cirugias, vacunas, etc.) puede llevar a un potencial
riesgo de hemolisis irruptiva (HIV) en pacientes tratados con
inhibidores proximales. Incluso los pacientes con inhibidores de
C5 pueden experimentar hemolisis irruptiva en condiciones que
amplifican el complemento; sin embargo, los eventos de hemdlisis
irruptiva en inhibidores de C5 son menos frecuentes y severos porque
solo se forma un complejo de ataque de membrana por cada molécula
de C5 que escapa a ravulizumab @ En contraste, la inhibicion
incompleta de C3 con inhibidores proximales catalizan la escision de
multiples moléculas de C5, amplificando asi la lisis. Ademas, el tamafio
del clon de eritrocitos de HPN aumenta con el inhibidor proximal del
complemento, aproximandose al tamafio del clon de leucocitos,
debido al aumento de la supervivencia de |os eritrocitos deficientes en
GPI. Por lo tanto, un clon mas grande es vulnerable a eventos de lisis.

Danicopan es un tratamiento adicional a ravulizumab y eculizumab,
para los pacientes que presentan anemia hemolitica residual debido
a hemodlisis extravascular. Al ser un tratamiento que se afiade a los
inhibidores de C5, mejora la calidad de vida de esta subpoblacion de
pacientes en términos de aumento en niveles de hemoglobina (>2 g/
dL), mejora de la fatigay reduccion de transfusiones, sin comprometer
el control de la hemdlisis intravascular gracias a los beneficios de los
inhibidores de C5 ?12223),

Danicopan es el unico tratamiento que permite abordar la hemdlisis



extravascular manteniendo el estandar de tratamiento, ravulizumab,
como indican las Guias Clinicas Espafolas e internacionales.

Una vez descrita la patologia, su diagnostico y las opciones de
tratamiento, y centrandonos en el objetivo del proyecto, esimportante
destacar que la certificacion de centros sanitarios, servicios o
unidades es una de las estrategias mas efectivas para garantizar la
calidad en la atencion a los pacientes.

Los sistemas de certificacion, que son bien conocidos en el sector
sanitario, comenzaron en 1919 en EE.UU. con la Joint Commission
International (JCI). Todo proceso de certificacion requiere seguir una
serie de normas o guias especificas que aseguran el cumplimiento
de los estandares de calidad. En este contexto, nos enfocaremos en
establecer un conjunto de estandares que serviran como base para
la certificacion de diferentes niveles de calidad en la atencion a los
pacientes con HPN.

Este trabajo, que hemos denominado Norma para optimizar la Calidad
Asistencial en el manejo del Paciente con Hemoglobinuria Paroxistica
Nocturna (HPN), contiene el conjunto de indicadores/estandares de
calidad que deberian ser aplicados si hablamos en terminos de una
correcta atencion al paciente con HPN (Norma QualiHPN). Esta norma
no solo sera aplicable al Sistema Sanitario Espafiol, hemos intentado
que lamisma se pueda extrapolar a otros sistemas sanitarios de paises
emergentes donde se estan iniciando la infraestructura diagnosticay
el lanzamiento de tratamientos especificos para la HPN.

Esta norma permitiria certificar a los servicios que atienden a
pacientes con HPN. Certificarse significa que se cuenta con los
medios, los procedimientos y los resultados adecuados para realizar
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una prestacion de servicio determinada. Mediante la certificacion
se confirma, en este caso para servicios clinicos que atienden esta
patologia, que son merecedores de un reconocimiento concedido
por una tercera parte que comprueba que cumple con los requisitos
especificados en la Norma de Certificacion. Se trata de un
reconocimiento publico de que los servicios que se prestan rednen la
calidad adecuada. Puede ser complementario a otras acreditaciones
que incluyen a la HPN junto a otros grupos de enfermedades, como
la europea ERN-EuroBloodNet en su subnetwork de Fallos Medulares
Congeénitos, a nivel nacional la CSUR en Eritropatologia Hereditaria
0 a nivel de Catalufa por el CatSalut, la XUEC Enfermedades
Hematologicas Minoritarias no Oncologicas.

Para lograr esta certificacion la Unidad o Servicio, debe asegurarse
gue cumple con una serie de requisitos, (contemplados en la Norma
QualiHPN), que dispone de evidencias suficientes que puedan ser
evaluadas parademostrarloy que, previsiblemente, dicha certificacion
la podra mantener durante un periodo dilatado de tiempo.

Los procesos de certificacion suponen una serie de requisitos:

+ Independencia del acreditador/certificador respecto de la unidad
que va a ser certificada.

+ Debeexistir unanorma de certificacion conocida por las unidades
o servicios que soliciten la certificacion y asi estar en condiciones
de poder optar a dicha certificacion.

+ Deben estar claramente definidos los criterios minimos que
permiten otorgar la certificacion.

Por lo general, es el organismo certificador, en nuestro caso la
Sociedad Espafiola de Calidad Asistencial (SECA), quien establece la
Normay sus criterios, el procedimiento, designa los auditores, solicita



la informacion que precisa y finalmente, emite el informe final acerca
de la certificacion que debe concluir con un dictamen favorable o
sefialando que no procede la certificacion.

La Norma QualiHPN es el fruto del consenso entre todas las partes
interesadas e involucradas en la actividad objeto de este desarrollo.
La norma es una excelente herramienta para mejorar la calidad en la
gestiony en la propia prestacion de servicios.

Este proyecto ha estado sujeto a una estricta base metodoldgica,
basada en la mejor evidencia disponible, con el consenso de un amplio
grupo de expertos de todas las especialidades que participan en la
atencion al paciente con HPN y ha sido avalado por Sociedad Espafiola
de Hematologia y Hemoterapia, Sociedad Espafiola de Nefrologia,
Sociedad Espafola de Medicina Interna, y la Asociacion de pacientes
HPN.

Esta norma se aplicara de la forma habitual en la que se lleva a cabo
un procedimiento de certificacion, es decir, se realizara utilizando
un modelo mixto. En primer lugar, una autoevaluacion por el centro
sanitario/servicio que desea dicho reconocimiento y posteriormente,
la comprobacion externa de que efectivamente es merecedora de
esa certificacion, mediante evaluacion externa de las evidencias.
Las evidencias que se contemplan en la norma son orientativas, por
lo tanto, es posible y valido que los diferentes criterios pudieran ser
demostrados con otros registros que pudieran estar disponibles en
los centros sanitarios.

Para llevar a cabo la autoevaluacion, la entidad solicitante, revisara,
uno a uno, los criterios contemplados en la Norma QualiHPN, recogera
las evidencias oportunas apoyadas en el dominio web www.qualiHPN.es

y decidira si finalmente concurre a la certificacion.
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Cada uno de los estandares requerira una o varias evidencias que
quedaran identificadas en la propia norma. En la mayoria de los casos,
las evidencias vendran dadas por documentos acreditativos o en su
defecto la propia Historia Clinica que pueda contener la informacion
oportuna.

La evaluacion externa se realizara por personal cualificado (panel de
auditores), con experiencia en gestion de calidad o sanitaria. La tarea
consistira en comprobar, uno a uno, si se satisfacen los criterios de la
Norma.

Este panel estara integrado por 1-2 profesionales que deben suscribir
el codigo etico de la entidad acreditadora/certificadora, y ademas
haber recibido formacion oportuna para conocer como aplicar la
Norma y entender el significado e implicaciones de cada uno de los
criterios.

En caso de informe favorable, se ha establecido que la vigencia
de una certificacion de la Norma QualiHPN sea de cuatro afios. La
unidad certificada tendra la obligacion de comunicar cualquier
cambio sustancial que pudiera modificar las condiciones en las que
se produjo la certificacion, por ejemplo, cambios significativos en su
estructura, modificacion de procedimientos, sistema de evaluacion,
infraestructuras, etc., solicitando -sifuera el caso- unanueva auditoria
de seguimiento para confirmar que se sigue siendo merecedor de la
certificacion concedida.

Loscriterios/indicadores que componen laNorma QualiHPN se definen
como aquella condicion que debe cumplir una determinada actividad,
actuacion o proceso para ser considerada de calidad, en este caso
para la atencion al paciente con HPN.



Lanormaestacompuestade 34 criterios/indicadores que se clasifican
en 11 de estructura, es decir, que hacen referencia a aspectos
necesarios desde el punto de vista organizativo o de recursos.
Ademas, la norma consta de 13 criterios de procesos (que hacen
referencia a procedimientos o protocolos que deben estar integrados)
y, por ultimo, contempla 10 criterios/indicadores de resultados que
intentan monitorizar la adecuacion de los principales resultados que
los pacientes deberian tener cuando son atendidos.

Cada uno de estos criterios/indicadores tiene descrito un nivel de
referencia que debe ser alcanzado para considerar que el parametro
se cumple en una proporcion adecuada. Ademas, todos han sido
disefados con una estructura uniforme de criterio, aclaraciones,
fuentedeinformacion, evidenciaquelosustenta, niveldecumplimiento
y tipo de certificacion para el que ha sido disefiado.

Estos 36 criterios/indicadores estan identificados para poder obtener
tres tipos diferentes de certificacion: nivel certificado seria aquella
que se obtiene si se superan los 13 estandares que en la norma
estan clasificados para ese nivel, avanzada si ademas se superan los
10 estandares avanzados y finalmente un nivel de excelencia para
unidades que superen ademas los 11 clasificados como excelente
y por tanto la totalidad de los criterios/indicadores. La norma queda
resumida en las tablas 1, 2 y 3. Los centros certificados, en sus
diferentes niveles, seran publicados en la pagina Web de la Sociedad
Espanola de Calidad Asistencial y otras webs de Sociedad Cientificas
relacionadas con la patologia.
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METODO DE VALORACION

Como se ha comentado, el sistema de valoracion se basara en un
procedimiento mixto de autoevaluacion y evaluacion externa. En
ambos casos, estaran apoyadas por una plataforma online que guiara
los pasos a seguir y permitira registrar la valoracion de cada estandar.

La autoevaluacion sera efectuada por los profesionales del propio
centro u servicio que solicita la certificacion.

Los diferentes criterios que componen la norma de certificacion
podran ser evaluados, segun el caso, mediante auditoria de una
seleccion aleatoria de historias clinicas y/o comprobando la existencia
o no de documentacion oficial o protocolos que permita determinar el
cumplimiento del criterio.

Para aquellos criterios que no sean dicotémicos (es decir, existe o
no la evidencia correspondiente), se aplicara un muestreo por lotes
para determinar si se cumple de forma adecuada y suficiente con los
estandares de calidad establecidos. De este modo se han delimitado
umbrales de aceptacion o rechazo en base a un nivel de cumplimiento
minimo establecido. La principal ventaja de este metodo es que
se evalua un pequefo numero del lote total con el fin de aceptar o
rechazar en funcion del resultado.

Para este caso se utilizaran:

«  Umbral: 80%

- Estandar: 90%

«  Significacion (a): 0,05, Intervalo de confianza al 95%
« Error 3: 0,2, Potencia del 80%



Al tratarse de una enfermedad rara, el tamafno muestral de historias
clinicas que cada centro hospitalario tendra que revisar en total, se
adecuara a la casuistica de los diferentes servicios del Sistema de
Salud que puedan ser auditados y se ajustara proporcionalmente el
numero de no conformidades para aceptar o rechazar el estandar.
En el muestreo, estaran incluidos tanto pacientes pediatricos como
adultos.

Todos los criterios de la norma que requieran ser auditados a través de
las historias clinicas se revisaran en el mismo grupo historias clinicas
seleccionadas y se aplicara el mismo metodo y valoracion.

En el caso que durante la autoevaluacion se detecten criterios que
no se cumplen, el servicio podra incorporar las medidas de mejora
que consideren y transcurrido entre 3-6 meses podra comprobar si el
criterio se cumple. En estos casos, el auditor revisara los datos en las
historias clinicas que correspondan con este ultimo periodo.

Para lograr la certificacion se debera comprobar que se satisfacen, al
menos, la totalidad de los estandares en el nivel de “Certificado”.

SOLICITUD DE LA CERTIFICACION

Los centros interesados en la certificacion que crean que satisfacen
los estandares definidos pueden registrarse en http://www.qualiHPN.es

realizar la autoevaluacion y solicitar la auditoria correspondiente.
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TABLA 1.

CLASIFICACION DE LOS
CRITERIOS/INDICADORES NORMA
QUALIHPN

Los niveles de certificacion se iran obteniendo, si se superan la
totalidad de estandares del nivel anterior.

Criterios/Indicadores S "
< Q L
o o0 O = z
, o - N Ly 4
Nivel de acreditacion e P L =
i < Q S}
LI ) O z ) =
| ESTRUCTURA 6 3 2 1
| PROCESO 4 4 5 13
| RESULTADO 3 3 4 10
| TOTAL 13 10 1 34



TABLA 2.

CLASIFICACION DE LOS CRITERIOS/
INDICADORES NORMA QUALIHPN CON

CODIFICACION

Los niveles de certificacion se iran obteniendo, si se superan la

totalidad de estandares del nivel anterior.

Criterios/Indicadores
o o o

Nivel de acreditacion
® 6 ©

ESTRUCTURA

PROCESO

RESULTADO

| TOTAL

CERTIFICADO

AVANZADO

EXCELENTE

EOT/EQ2
EO3 1 EO4
EO6 | EO8

PO11 P02
P03 | P04

RO3 | RO4
RO6

13

EO3 ' EO5
EOQ7

P02 P03
P04 | PO7

RO1/RO4
RO5

10

EO2 EQ9

P02 P03
P04 | PO5
P06

RO2 'RO4
RO6 RO7

11

34

* Existen algunos estandares que se repiten motivado por diferentes

niveles de exigencia.
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TABLA 3.

CLASIFICACION DE LOS CRITERIOS/
INDICADORES NORMA QUALIHPN SEGUN
NIVEL DE CERTIFICACION.

Criterios/Indicadores del nivel Certificado:

EO1

EO02

EO3

EOQ4

Se debe disponer de un equipo sanitario cualificado con
conocimiento especializado sobre la HPN que permita su
correcta identificacion y abordaje.

El equipo que atiende a pacientes con HPN debe
estructurarse en base a un equipo multidisciplinar. Para el
nivel de acreditacion certificado se requiere al menos el
equipo basico.

El hospital debe contar con espacio y herramientas
adecuados para la atencion de los pacientes con HPN. Los
recursos para este nivel certificado quedan descritos en la
ficha que desarrolla este criterio.

Se debe disponer de un protocolo de diagnostico,
tratamiento y seguimiento para los pacientes con HPN
acorde con las guias clinicas de referencia.



EOG

EO8

PO1

P02

P03

P04

Sedispone de un plan de formacion continua sobre HPN para
los especialistas responsables en atencion a los pacientes
con HPN.

Se debe disponer para los pacientes de HPN de una
historia clinica en las que se reflejen los procedimientos
diagnosticos, terapeuticos y seguimiento evolutivo de los
pacientes, con la que se realice la prescripcion medica,
validacion farmaceutica y la administracion /dispensacion
de medicamentos.

Se realizan las pruebas complementarias protocolizadas
siguiendo las guias clinicas vigentes para el diagnostico
HPN.

Se realizan procedimientos protocolizados siguiendo las
guias clinicas nacionales e internacionales vigentes para el
seguimiento y valoracion del plan terapeutico para la HPN.
Para el nivel certificado debe cumplirse al menos en el 70 %
de los casos.

Se realiza una valoracion temprana del paciente con
sospecha de HPN, desde que se remite a la unidad. Para el
nivel certificado el Indicador 1 debe ser = 80%.

Se ofrece apoyo emocional y seguimiento adecuado al
paciente con HPN y familias que lo requieran. Para el nivel
Certificado debe quedar registrado en la Historia Clinica el
ofrecimiento al paciente para recibir apoyo emocional.
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R0O3

RO4

RO6

Se debe monitorizar la adherencia al tratamiento
farmacologico hospitalario en el paciente con HPN.

Se debe promover la cultura de seguridad de los pacientes
con HPN. Para el nivel de acreditacion Certificado se deben
cumplir los indicadores 1, 2, y 3 incluidos en la ficha.

Se deberealizar educacion sanitariaalos pacientes con HPN
que incluya también a sus familiares y cuidadores, asi como
ponerlos en contacto con las asociaciones de pacientes
con HPN. Para el nivel certificado cumplimiento Indicador 1.

Criterios/Indicadores del nivel Avanzado:

EO3

EO05

EQ7

El hospital debe contar con espacio y herramientas
adecuados para la atencion de los pacientes con HPN. Los
recursos para este nivel avanzado quedan descritos en la
ficha que desarrolla este criterio.

Se debe contar con profesionales con las competencias
adecuadas para que gestione y garantice la continuidad
asistencial de los pacientes con HPN.

Se debe contar con un soporte administrativo eficiente para
coordinar las citas, pruebas y consultas.



P02

P03

P04

P07

RO1

RO4

RO5

Se realizan procedimientos protocolizados siguiendo las
guias clinicas vigentes el seguimiento y valoracion del
plan terapeutico para la HPN. Para el nivel avanzado debe
cumplirse al menos en el 80 % de los casos.

Se realiza una valoracion temprana del paciente con
sospecha de HPN, desde que se remite a la unidad. Para el
nivel avanzado el Indicador 2 debe ser = 80%.

Se ofrece apoyo emocional y seguimiento adecuado al
paciente con HPN y familias que lo requieran. Para el nivel
Avanzado de acreditacion se proporciona el apoyo necesario
mediante convenio o derivacion constatable.

Se dispone de un protocolo asistencial para facilitar una
transicion coordinada y adecuada de la atencion del
paciente de etapa infantil a etapa adulta para pacientes con
HPN.

La unidad perseguira entre sus objetivos la aplicacion de un
cuestionario validado para evaluar la calidad de vida en las
actividades de la vida diaria (ADV) de los pacientes con HPN.

Se debe promover la cultura de seguridad de los pacientes
con HPN. Para el nivel de acreditacion Avanzado se deben
cumplirse los indicadores 1,2,3 y 4 incluidos en la ficha.

Disponibilidad de los tratamientos especificos actuales con
adecuada coordinacion con los servicios de Farmacia.
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Criterios/Indicadores del nivel Excelente:

EO02

EO9

P02

P03

P04

P05

La unidad que atiende a pacientes con HPN debe
estructurarse en base a un equipo multidisciplinar. Para el
nivel de acreditacion excelente se debe contar con equipo
multidisciplinar basico y extendido.

El servicio de farmacia cuenta con un farmaceutico
especialista en la UMD (Unidad Multidisciplinar), que
actua como referente para los pacientes con HPN. Ademas
este profesional debe tener formacion y conocimientos
farmaceuticos necesarios para el cuidado adecuado de los
pacientes con HPN.

Se realizan procedimientos protocolizados siguiendo las
guias clinicas vigentes para el seguimiento y valoracion del
plan terapéeutico para la HPN. Para el nivel excelente debe
cumplirse al menos en el 90 % de los casos.

Se realiza una valoracion temprana del paciente con
sospecha de HPN, desde que se remite a la unidad. Para el
nivel excelente el Indicador 3 debe ser = 80%.

Se ofrece apoyo emocional y seguimiento adecuado al
paciente con HPN y familias que lo requieran. EI propio
centro proporciona el apoyo necesario.

Se realiza una adecuada codificacion de la HPN enla historia
clinica del paciente que permita el registro de casos.



P06

RO2

RO4

RO6

RO7

Se dispone de mecanismos de alarma para la deteccion y
derivacion tempranas de la HPN.

Se recogen medidas sobre la experiencia (PREM) y de
satisfaccion del paciente con HPN.

Se debe promover la cultura de seguridad de los pacientes
con HPN. Para el nivel de acreditacion Excelente se deben
cumplir los indicadores 1,2,3,4,5 y 6 incluidos en la ficha.

Se debe realizar educacion sanitaria a los pacientes con
HPN que incluya también a sus familiares y cuidadores, asi
como ponerlos en contacto con la asociacion de pacientes.
Para el nivel excelente cumplimiento de los indicadores 1y 2.

La Unidad/Servicio que atiende a pacientes con HPN debera
ser activaen [+D+l.
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CRITERIOS / -
INDICADORES NORMA
QUALIHPN

ESTRUCTURA




I —
EO1

CRITERIO: Se debe disponer de un equipo sanitario cualificado
con conocimiento suficiente sobre la HPN que permita su correcta
identificacion y abordaje.

o[l JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La idiosincrasia de la patologia hace necesario que se cuente con
medicos referentes en HPN que tengan el conocimiento especializado
necesario para identificar la enfermedad y poder poner en marcha el
tratamiento adecuado y las medidas preventivas necesarias. Tambien
es necesario que los medicos referentes en HPN estén familiarizados
con el manejo de la enfermedad para abordar la comorbilidad de
manera que se garantice una adecuada prevencion de complicaciones
y un seguimiento que haga posible el mejor pronoéstico posible.

Ademas, el equipo sanitario debe contar con un coordinador
asistencial, encargado de coordinar el manejo y tratamiento del
paciente con HPN, y asegurar una colaboracion y coordinacion eficaz
entre el equipo sanitario y otras unidades participantes en la atencion
alos pacientes con HPN.

[% FUENTE/S DE INFORMACION

Relacion de puestos de Trabajo (RPT). Curriculum Vitae de los
miembros del equipo.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Certificado
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I —
E02

| CRITERIO: El equipo multidisciplinar que atiende a pacientes con
HPN debe estructurarse en base a un equipo multidisciplinar.

o0l JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La idiosincrasia de la patologia y la variabilidad clinica de su
presentaciony evolucion, asicomo lacomplejidad de los tratamientos,
hacen recomendable un abordaje holistico y multidisciplinar de los
pacientes con HPN.

Por equipo multidisciplinar se entiende que deben establecerse
mecanismos de colaboracion y comunicacion con los profesionales
implicados en la atencion a pacientes con HPN, asi como profesionales
del ambito social como trabajadores sociales y otros, y asociaciones
de pacientes.

El equipo multidisciplinar basico debe estar formado por:

- Especialistas en Hematologia y Hemoterapia

+ Nefrologo

+ Enfermeria

- Radiologo

+ Bioquimica clinica

+ Farmaceutico

+ Hepatodlogo o profesional con las competencias

+ Citometrista experto

+ Pediatra para casos de pacientes pediatricos con HPN

Ademas, el equipo basico debera contar con:
- Perfil de profesionales con competencia en vacunas



El equipo multidisciplinar extendido debe estar formado ademas, y
como minimo, por: Cardiologo, Neumologo, Ginecologo, Obstetra,
Meédico Internista, y Enfermera experta.

En todo caso, se debe contar con un coordinador hematologo dentro
del equipo base, con perfil clinico, que coordine el tratamiento vy el
manejo del paciente con HPN, y ademas que facilite la comunicacion
y organizacion entre los diferentes profesionales de la salud que
forman parte del equipo multidisciplinar garantizando la accesibilidad
y asegurando una comunicacion efectiva entre los diferentes
especialistas para un enfoque integral del tratamiento.

El objetivo final de esta estructura es asegurar un diagnodstico precoz,
asi como la eficacia, seguridad y eficiencia de los tratamientos y
mejorar la calidad de vida de los pacientes, asegurando en todo
momento una atencion integral.

[E] FUENTE/S DE INFORMACION

Relacion de puestos de Trabajo (RPT). Curriculum Vitae de
los miembros del equipo. Memoria de actividades del equipo
multidisciplinar. Procedimiento Normalizado de Trabajo. Reuniones
programadas. Informes clinicos. Mapa de flujo de pacientes.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Certificado: Equipo
multidisciplinar basico

NIVEL DE ACREDITACION Excelente: Equipo
multidisciplinar basico
y extendido
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E03

CRITERIO: El hospital debe contar con espacio y herramientas,
adecuados para la atencion de los pacientes con HPN.

o0l JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Para garantizar la atencion adecuada a los pacientes con HPN, es esencial

que el hospital de referencia cuente con los espacios y recursos necesarios,

tanto materiales como humanos, que permitan abordar de manera integral la

evaluacion, el tratamiento y la monitorizacion de los pacientes con HPN, en

todas las etapas del curso de la enfermedad. Este criterio se divide en dos

segun nivel de acreditacion:

EO03. (Nivel de Acreditacion Certificado) Procedimientosy recursos necesarios:

Disponibilidad de un laboratorio y servicio de hematologia.

Disponibilidad de acceso a un laboratorio especializado de citometria de
flujo de alta sensibilidad para el correcto diagndstico.

Disponibilidad de un laboratorio de analisis clinicos que permita detectar
crisis hemoliticas.

Disponibilidad de un servicio de radiodiagnostico que permita realizar las
pruebas necesarias para diagnosticar complicaciones tromboembolicas
en caso de sospecha clinica.

Disponibilidad de Unidad de Hemoterapia.

Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros donde
habitualmente tratan al paciente a los recursos de la Unidad, mediante
via telefonica, e-mail o similar.

Disponibilidad de consultas externas, con consulta adecuada para
explorar a los pacientes e informar a las familias (tanto para nifos como
para adultos).



Disponibilidad de hospitalizacion para adultos y para nifios.
Hospital de dia.

«  Consulta de enfermeria.

«  Servicio de urgencias todo el afio con protocolo de actuacion o circuito de
acceso a urgencias definido.

« Consulta telefonica.

« Acceso ahistoria clinica.

Disponibilidad de cardiodiagnostico.

EO3. (Nivel de Acreditacion Avanzado) Los que se detallan en el nivel

certificado mas:

 Disponibilidad de un laboratorio y servicio de hematologia.

+ Disponibilidad de un laboratorio que permita detectar crisis hemoliticas
en un plazo menor de 24 horas.

+  Disponibilidad de un servicio de radiodiagnostico que permita realizar las
pruebas necesarias para diagnosticar complicaciones tromboembolicas
en caso de sospecha clinica en menos de 24 horas, asi como realizar

analisis del hierro.
@ FUENTE/S DE INFORMACION

Visita a las instalaciones. Documento que avale la existencia del

recurso.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No
NIVEL DE ACREDITACION Certificado - Avanzado

Recursos descritos para
estos niveles.
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I —
E04

CRITERIO: Se debe disponer de un protocolo o proceso de
diagnostico, tratamiento y seguimiento para los pacientes con
sospecha de HPN.

o] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La implementacion de un proceso que incluya procedimientos
diagnosticos, terapeuticos y de seguimiento para la HPN es crucial
para proporcionar una atencion de calidad y mejorar los resultados de
salud de los pacientes afectados por esta enfermedad. Este protocolo
debe reflejar el abordaje integral de la HPN, incluyendo a todos los
profesionales implicados.

+ Enlos centros de atencion exclusiva para poblacion pediatrica: El
centro debe disponer de un proceso especifico para pacientes en
edad pediatrica con HPN.

+ Enlos centros de atencion exclusiva para adultos: El centro debe
disponer de un proceso especifico para pacientes en edad adulta
con HPN o al menos un protocolo consensuado por el equipo
multidisciplinar.

En todos los centros que atienden a pacientes con HPN, se debe
asegurar la continuidad de la atencion cuando los pacientes pediatricos
lleguen a la edad adulta. Esto se lograra a traveés de un acuerdo de
colaboracion. Se debe reflejar claramente el proceso de derivacion y
coordinacion entre los centros pediatricos y de adultos y contemplar
cuando es necesario realizar una citometria de flujo.



Este proceso debe estar consensuado por el equipo multidisciplinar y
debe actualizarse periodicamente (por ejemplo, se debe realizar una
revision cada 5 afos o antes si se producen cambios importantes en
el manejo de la enfermedad). Ademas, tiene que estar validado por la
Unidad de Calidad del centro.

E] FUENTE/S DE INFORMACION

Existencia del proceso de diagnostico y seguimiento actualizado, en
cualquier formato.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Certificado

VOLVER AL iNDICE -



VOLVER AL iNDICE -

I —
EQ5

CRITERIO: Se debe contar con profesionales conlas competencias
adecuadas para que gestione y garantice la continuidad
asistencial de los pacientes con HPN.

o] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La naturaleza compleja de la enfermedad hace necesaria la
existencia de un profesional que gestione el contacto del paciente
y la familia con todos los profesionales implicados en su tratamiento
y seguimiento, promoviendo asi la calidad de la atencion al paciente.
Seria el responsable de la coordinacion e integracion de la asistencia
interniveles einterprofesional, garantizando la continuidad asistencial
y contribuyendo a la formacion del paciente sobre la enfermedad,
resolver dudasy servir de nexo entre las distintas especialidades y los
centros de Atencion Primaria.

@ FUENTE/S DE INFORMACION

Visita a las instalaciones. Curriculum Vitae. Memoria de actividades
del servicio.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Avanzado



I —
E06

CRITERIO: Se dispone de un plan de formacion continua sobre HPN
para los especialistas responsables en atencion a los pacientes
con HPN.

o] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

El equipo sanitario implicado en el abordaje del paciente con HPN debe
recibir una adecuada formacion continuada, que le permita disponer de la
informacion clave para la identificacion de poblaciones de riesgo, diagnostico,
seguimientoy manejo del tratamiento de los pacientes con HPN.

Se debe disponer de un plan de formacion continuada en HPN, que describa
las actividades formativas al aflo destinadas a profesionales de diversas areas,
tanto los profesionales de la Unidad, como otros profesionales sanitarios del
propio centro, de otros hospitales y de atencion primaria.

El plan formativo puede verse completado con actividades formativas
externas.

Como actividades formativas se consideran adecuadas: charlas, discusion de
casos clinicos, congresos, sesiones clinicas formativas, cursos de formacion
tanto en el diagnodstico como en el tratamiento y el seguimiento, webinars,

etc. En total, el plan formativo debe contener un minimo de 10 horas anuales.
() FUENTE/S DE INFORMACION

Plan formativo. Memoria del servicio. Acta de la sesion formativa.
Congresos. Sesiones clinicas formativas.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Certificado
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I —
EO7

| CRITERIO: Se debe contar con un soporte administrativo eficiente
para coordinar las citas, pruebas y consultas.

o0l JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Disponer de un sistema de apoyo administrativo eficaz resulta
crucial pues facilita la coordinacion necesaria en el manejo de los
pacientes con HPN. La organizacion y agrupacion de consultas,
pruebas complementarias y diferentes citas es un paso clave para
ofrecer una atencion de calidad, y en este caso es especialmente
relevante dada la variedad de servicios y unidades que pueden estar
implicadas en la atencion del paciente con HPN, mas aun en aquellos
con complicaciones graves y necesidades de atencion urgente en el
caso de exacerbaciones.

Dado que el equipo que trata a los pacientes con HPN engloba a
multiples especialidades, como parte de esta coordinacion de citas,
pruebas y consultas se sugiere la agrupacion de estas en un solo dia
y en un mismo centro con tal de minimizar el impacto en el dia a dia
de los pacientes, siempre que sea posible y conveniente teniendo en
cuenta el tipo de pruebas que se vayan a realizar.

Elcumplimiento del criterio se basara en la existencia de un profesional
administrativo con dedicacion parcial o completa que lleve a cabo
estas tareas para la Unidad.



(] FUENTE/S DE INFORMACION
Visita a las instalaciones. Plantilla del hospital y/o servicio donde se
incluya al profesional administrativo (se considera correcto a tiempo
parcial compartido con otros servicios o completo)

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Avanzado
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I —
E08

CRITERIO: Se debe disponer para los pacientes de HPN de
una historia clinica en las que se reflejen los procedimientos
diagnosticos, terapeuticos y seguimiento evolutivo de los
pacientes, con la que se realice la prescripcion medica, validacion
farmaceuticay laadministracion /dispensacion de medicamentos.

o] JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Es imprescindible poder disponer faciimente de los datos basicos
de los enfermos diagnosticados con HPN, su tipo y forma clinica, asi
como de un sistema de prescripcion y validacion de los tratamientos
farmacologicos para facilitar la coordinacion del tratamiento vy
seguimiento del paciente. Ademas, el paciente o su tutor legal podran
disponer de los datos y/o consultarlos.

@ FUENTE/S DE INFORMACION

Historia clinica. Sistema de prescripcion, validacion farmaceutica,
administracion o dispensacion de medicamentos informatizada.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Certificado



I —
E09

CRITERIO: El servicio de farmacia cuenta con un farmaceéutico
especialista en la UMD (Unidad Multidisciplinar), que actua como
referente para los pacientes con HPN. Ademas, este profesional
debe tener formacion y conocimientos farmaceéuticos necesarios
para el cuidado adecuado de los pacientes con HPN.

o] JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Debe haber un Servicio de Farmacia (SF) con acceso las 24 h del dia,
que provea de medicamentos necesarios para los pacientes con HPN.
EI SF debe estar equipado para el almacenamiento seguro de farmacos
y contar con un sistema de trazabilidad de los medicamentos.

El SF debe contar con al menos un farmaceutico especialista en la
UMD con formacion y conocimientos farmaceuticos para el cuidado
de los pacientes con HPN. Su objetivo debe ser proveer una atencion
farmaceutica de calidad y conseguir asi el maximo beneficio clinico
contribuyendo a mejorar los resultados en salud de forma eficiente.
La formacion y los conocimientos deben incluir el cuidado del
paciente con HPN, monitorizacion de los tratamientos, seguridad y
farmacovigilancia, ajustes de dosis por interacciones o disfuncion
organica.

El farmaceutico de hospital colaborara con el resto del equipo y los
pacientes en la prevencion, identificacion y resolucion de cualquier
problema relacionado con la medicacion. En la dispensacion de los
medicamentos se proporcionara al paciente informacion sobre los
medicamentos y su correcta utilizacion.
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El farmaceutico de hospital debe formar parte del equipo
multidisciplinar para el manejo de la HPN del hospital. Ademas,
debera estar involucrado en el desarrollo e implementacion de
los documentos relacionados con el manejo farmacologico de los
pacientes con HPN.

(] FUENTE/S DE INFORMACION
Historia clinica informatizada, agendas de programacion de visitas,
sistema asistido de prescripcion y registro de la dispensacion.
Programa de dispensacion de medicamentos de Farmacia
Hospitalaria. CV acreditando formacion del farmaceutico/a.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Excelente
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INDICADORES NORMA
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VOLVER AL iNDICE -

P01

CRITERIO: Serealizanlaspruebascomplementariasprotocolizadas
siguiendo las guias clinicas vigentes para el diagnostico de la HPN.

ﬂn JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Cribado de la HPN en grupos de riesgo:

1.

Hemolisis:

LDH elevada (LDH =15 x LSN), o haptoglobina baja o recuento de
reticulocitos elevado o bilirrubina indirecta elevada: Anemia hemolitica
Coombs negativo; Hemoglobinuria o hemosidenuria

Disfuncion de la medula 6sea

Anemia aplasica; Sindrome mielodisplasico: Conalguno de los siguientes:
Hemolisis: LDH =1,5 x LSN , Hipoplasia , Citopenia refractaria, Citopenia
Con alguno de los siguientes: Hemdlisis: LDH =15 x LSN, Anemia
ferropénica, Sin respuesta al tratamiento

Trombosis venosa o arterial:

Trombosis: Con alguno de los siguientes: Hemolisis: LDH =15 x LSN,
Localizaciones inusuales; Cualquier citopenia, Con anticoagulacion

previa, Paciente joven.

La frecuencia de casos HPN positivos (HPN+) segun el grupo de riesgo, esta

basado en una evaluacion de la eficiencia del consenso de las indicaciones

medicas para la evaluacion de HPN en 3.938 muestras de sangre periferica

para la evaluacion por citometria de flujo en 24 laboratorios en Espafa y un

centro de referencia en Brasil. Los casos se consideraron HPN+ cuando se

encontraron células GPI deficientes en =2 lineas celulares a una frecuencia

>0,01% del total de leucocitos y los resultados son los siguientes.



Anemia hemolitica: 19% (n = 382)
Hemoglobinuria: 48 % (n = 73)

Anemia aplasica: 45 % (n = 541)
Sindrome mielodisplasico: 10 % (n = 261)
Citopenias con anemia: 22 % (n = 393)

Trombosis con anemia no hemolitica y cualquier citopenia :14 % (n = 73)

Anamnesis y exploracion fisica:

Valorar especialmente los sintomas y signos de hemlisis intravascular (LDH

>1.5 x LSN, orinas oscuras, ictericia), anemia, disfuncion de la musculatura

lisa (fatiga intensa, disfagia, dolor abdominal, dolor toracico, disfuncion

eréctil enlos varones) y trombosis previas (dolor abdominal, disnea, focalidad

neurologica, cefalea cronica).

Pruebas de laboratorio:

Diagnostico de confirmacion: Citometria de flujo de alta sensibilidad.
(Anexo1).

Hemograma completo, reticulocitos, morfologia eritrocitaria.

Bioquimica serica: LDH, bilirrubina indirecta, haptoglobina, perfil férrico.
Niveles de vitamina B12 y acido folico.

Prueba de Coombs directa y grupo sanguineo.

Analisis de orina: proteinuria, albuminuria, fosfaturia, sedimento
urinario y tira reactiva: pH, hemoglobinuria glucosuria, sedimento
de orina y eliminacion de calcio, fosforo, bicarbonato, densidad
urinaria, hemoglobinuria.

Funcidn renal (creatinina, urea y filtrado glomerular por CKD-EPI),
orina de 24hs con proteinuria, alouminuria, fosfaturia, sedimento
urinario y tira reactiva: pH, hemoglobinuria glucosuria.
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Estudio de medula dsea:

« Aspirado: morfologia, tincion de hierro, estudio citogenético,
inmunofenotipo y estudio genético (NGS con panel mieloide).

+ Biopsia: valoracion de insuficiencia medular.

Estudios potencialmente Utiles:

- Eritropoyetina sérica.

+ Estudios de trombofilia y dimero D.

«  Determinacion de pro-BNP o NT-pro-BNP.
« Tipificacion HLA.

Técnicas de imagen en caso de sospecha clinica para el diagnoéstico/

seguimiento:

+ Ecografia Doppler para el estudio de la trombosis.

« Angiotomografia axial computarizada (angioTAC) pulmonar, si
se llegan a detectar signos de hipertension pulmonar o ante la
sospecha de tromboembolismo.

- Resonancia magnética renal para determinar deposito de
hemosiderina cortical renal.

« RM craneal o angio-TAC (segun el criterio radiologico) en el caso
de cefalea u otros sintomas neurologicos.

+ RMabdominal: puede ser util para la evaluacion de sobrecarga de
hierro hepatica.

Para el seguimiento:

«  Funcion renal (creatinina y filtrado glomerular por CKD-EPI)

« Tira reactiva y orina de 1: hora (proteinuria/creatininuria y
albuminuria/creatininuria).



(] FUENTE/S DE INFORMACION
Historia clinica.
Laboratorio de Analisis Clinico y/o Bioquimica Clinica
Laboratorio de Hematologia

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO > 80%

NIVEL DE ACREDITACION Certificado
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CRITERIO: Se realizan procedimientos protocolizados siguiendo
las guias clinicas vigentes para el seguimiento y valoracion del
plan terapeutico para la HPN.

@ INDICADORES

Numero de nuevos pacientes a los que se les aplica las recomendaciones de
las Guias Clinicas vigentes / total de nuevos pacientes con diagndstico de
HPN.

ol JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Durante las consultas de seguimiento:
« Los pacientes con HPN requieren un seguimiento exhaustivo con
examenes analiticos periodicos (cada 2-4 meses).

«  Serecomienda llevar a cabo controles de la funcion renal.

0 Enrelacion con el diagnostico: Funcion renal (creatinina, v filtrado
glomerular por CKD-EPI, orina de 24hs con proteinuria, albuminuria,
fosfaturia, sedimento urinario y tira reactiva: pH, hemoglobinuria
glucosuria).

0 Enel seguimiento: funcion renal (creatinina y filtrado glomerular por
CKD-EPI), tira reactiva y orina de 12 hora (proteinuria/creatininuria
y albuminuria/creatininuria). Ajustados tanto a la evolucion de la
enfermedad como al tratamiento que estén recibiendo (cada 6

meses).

+ La evaluacion del tamano clonal debe hacerse a los 6 meses del

diagnostico y posteriormente con una frecuencia anual si la enfermedad



estaestable.
- Sise administra terapia anticomplemento, hay que monitorizar el clon de

acuerdo con el tratamiento recibido para valorar la evolucion.

Ademas, el tamanfo clonal se debe reevaluar cuando se observe algun cambio
clinico o anallitico sugestivo de alta actividad de la enfermedad (definida como
un nivel de LDH =1,5XLSN y uno o mas de los siguientes signos o sintomas
relacionados con la HPN: fatiga, hemoglobinuria, dolor abdominal, disnea,
anemia (hemoglobina <10g/dl), antecedentes de un acontecimiento adverso
vascular grave (de sus siglas en ingles MAVEs, major adverse vascular event,
incluida trombosis), disfagia o disfuncion eréctil ) o sospecha de desarrollo
de sindrome de insuficiencia medular o evolucion clonal, junto con otras
determinaciones analiticas o estudios de imagen (ecografia Doppler, RM,
etc.).

Tantoenlainhibicion del complemento terminal como la proximallos pacientes
deben recibir la vacuna antimeningocacica o iniciar un tratamiento antibiotico

profilactico al menos 14 dias antes de comenzar la terapia.
@ FUENTE/S DE INFORMACION

Existencia de un protocolo actualizado. Historia clinica.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Certificado > 70%

Avanzado > 80%
NIVEL DE ACREDITACION Excelente > 90%
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| CRITERIO: Se realiza una valoracion temprana del paciente con
sospecha de HPN.

@ INDICADORES

« Indicador 1: Numero de Pacientes que reciben la confirmacion diagnostica
antes de seis meses de la primera consulta (en la consulta de referencia)
[/Total de pacientes.

« Indicador 2: Numero de Pacientes quereciben la confirmacion diagnostica
antes de cuatro meses de la primera consulta /Total de pacientes.

« Indicador 3: Numero de Pacientes que reciben la confirmacion diagnostica

antes de dos meses de la primera consulta /Total de pacientes.

0 I] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES
Se debe evaluar la eficiencia en el proceso de diagnostico de HPN y asegurar
que los pacientes reciban la confirmacion del diagndstico de manera oportuna
después de ser derivados, lo que es fundamental para una atencion de calidad

y una intervencion temprana.
E] FUENTE/S DE INFORMACION

Registro de los tiempos de espera en la atencion al paciente con HPN.
Historia clinica.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Certificado @' > 80%
Avanzado ®? > 80%
NIVEL DE ACREDITACION Excelente ®° > 80%
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| CRITERIO: Se ofrece apoyo emocional y seguimiento adecuado al
paciente con HPN y familias que lo requieran.

o[l JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

El apoyo emocional al paciente con HPN y sus familias durante el curso de
la enfermedad forma parte de la atencion integral y de calidad que debe
ofrecerse. La disponibilidad y derivacion del paciente a recursos de apoyo
psicologico y emocional son claves debido al gran impacto emocional y el
menoscabo en la calidad de la vida por el curso impredecible de la enfermedad
y lamorbilidad.

Las asociaciones de pacientes pueden ofrecer una colaboracion invaluable
en el apoyo emocional al paciente y sus familias, por lo que, ademas de la
derivacion a los servicios de salud mental en caso de ser necesario, puede ser
de utilidad contar con grupos de ayuda mutua u otras formas de apoyo que se
puedan generar en colaboracion con las asociaciones de pacientes.
Asimismo, se debe incluir una evaluacion periddica del bienestar emocional
del pacientey la frecuencia recomendada de seguimiento clinico, asegurando
el acceso a los recursos disponibles en el caso de que sean necesarios (por
ejemplo, terapia psicoldgica).

Para saber sirequieren del apoyo referido en el indicador se debe realizar una
valoracion de estas alteraciones mediante una entrevista semiestructurada
u otros medios adecuados para poder ofrecer el tratamiento apropiado,
la derivacion a las unidades de salud mental, asi como prevenir un mayor
deterioroy sufrimiento. Este servicio tiene que notificarse en la historia clinica
para conocer si el paciente lo acepta o no. No es un servicio obligatorio, es una

opcion que el paciente puede elegir.
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[%] FUENTE/S DE INFORMACION

Registro de pacientes. Existencia de protocolo de derivacion a salud
mental. Colaboracién con asociaciones de pacientes (numero de
actividades conjuntas, etc.) y facilitacion de contacto entre los
pacientes y estas entidades. Historia clinica.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION

«  Certificado: Se dispone de anotacion sobre el ofrecimiento en
HC de la derivacion.

« Avanzado: Se proporciona el apoyo necesario mediante
convenio o derivacion constatable .

+ Excelente: El propio centro proporciona el apoyo necesario.



P05

CRITERIO: Se realiza una adecuada codificacion de la HPN en la
historia clinica del paciente que permita el registro de casos.

o[l JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La correcta codificacion de la enfermedad en la historia clinica del paciente

y la capacidad del sistema informatico para realizar el registro de casos de la

patologia en el servicio esimprescindible para la obtencion de unainformacion

epidemiologica de los procesos analizados y una produccion cientifica

derivadadelanalisisdelosdatos eintervenciones de mejora. Elregistrosupone

una fuente de informacion para el desarrollo de la investigacion biomedica

(clinica, bioquimica, genética, diagnostico, tratamiento, evolucion, calidad de

vida) e investigacion epidemiologica. Se estableceran los siguientes registros

clinicos:

1.

o s e N

g

Registro de los pacientes diagnosticados de HPN con sus principales
caracteristicas

Registro anual de las crisis hemoliticas irruptivas

Registro de pacientes con HPN que precisan transfusion

Registrode complicaciones tromboembdlicas en pacientes diagnosticados de HPN
Registro de las vacunaciones frente a meningococo y otras bacterias

capsuladas en pacientes con HPN

FUENTE/S DE INFORMACION

Historia clinica. Registro de casos de HPN del Servicio.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Excelente
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| CRITERIO: Se dispone de mecanismos de alarma para la deteccion
y derivacion tempranas de los pacientes con HPN.

[||]u JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES
Se debe establecer criterios concretos que sirvan para identificar al paciente
con HPN desde otros servicios o especialidades, facilitando su diagndstico
y derivacion tempranos. Estos criterios deberian estar contemplados en
protocolos conjuntos entre los servicios clinicos implicados.

@ FUENTE/S DE INFORMACION

Evidencia que demuestre la existencia de mecanismos de alerta.
Protocolos con los criterios de alarma en casos de pacientes con HPN.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Excelente
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CRITERIO: Se dispone de un protocolo asistencial para facilitar
una transicion coordinada y adecuada de la atencion del paciente
de etapainfantil a etapa adulta para pacientes con HPN.

o] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La transicion del paciente con HPN de los servicios de atencion en lainfancia a
los del adulto es un momento crucial en la atencion medica. Una transicion sin
problemas y bien coordinada puede disminuir las brechas en el tratamiento,
favorecer la continuidad de la atencion y asegurar un cuidado adecuado para
las necesidades de salud cambiantes del paciente a medida que avanza hacia
la adultez. Ademas, al informar y preparar adecuadamente al paciente y a su
familia para este cambio en la atencion medica, se mejora la experiencia del
paciente y se promueve una atencion mas completa y centrada en la persona.
Especificamente, se debera contar con un protocolo asistencial que
establezca los pasos que se deben seguir para asegurar la transicion
del paciente entre los servicios de atencion infantil a los de adultos. Este
plan deberia incluir a la familia durante el proceso de cambio e incorporar
el seguimiento en paralelo por ambos equipos durante un periodo y la

notificacion a atencion primaria sobre el paso a seguimiento en adultos.
(] FUENTE/S DE INFORMACION

Existencia de protocolo actualizado en cualquier formato para garantizar la transicion

delpaciente. Informe de transicion, informe de seguimiento, reuniones de losequipos.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/No

NIVEL DE ACREDITACION Avanzado
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CRITERIO: La unidad perseguira entre sus objetivos la aplicacion
de un cuestionario validado para evaluar la calidad de vida en las
actividades de vida diaria (AVD) de los pacientes con HPN.

(i) INDICADORES
Pacientes con HPN en los que se evalua la AVD / total de pacientes con HPN.
I][I[I JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Lamejoradelacalidad de vida de los pacientes con HPN es uno de los elementos
fundamentales que debe perseguir la atencion que se les ofrece. La atencion
integral para pacientes con HPN debe tener en cuenta la percepcion del paciente
sobre su propio estado de salud, sus sintomas y grado de autonomia, asi como
su bienestar y la calidad de vida relacionada con la salud. Esta informacion
permitira medir la efectividad de las intervenciones y tratamientos en la mejora
de la calidad de vida de los pacientes reflejada en sus actividades en la vida
diaria. La frecuencia recomendada para evaluar la perspectiva del paciente
utilizando herramientas validadas para la evaluar la calidad de vida es al menos
cada 12 meses. Existen diversas escalas que pueden ser de utilidad para evaluar
la calidad de vida, ya sean genéricas o especificas (QoL, FACIT-score, OMS...).
Se deben implementar las versiones de adultos o pediatricas, segun el caso.
Para el cumplimiento de este criterio, es imprescindible que quede registrada
la calidad de vida que refiere el paciente con HPN en su historia clinica,

independientemente del metodo que se utilice para realizar dicha evaluacion.
(] FUENTE/S DE INFORMACION

Herramientas validadas quedando constancia en la Historia Clinica del
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paciente.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO

NIVEL DE ACREDITACION

> 80%

Avanzado
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| CRITERIO: Se recogen medidas sobre la experiencia y la
satisfaccion del paciente con HPN.

@ INDICADORES

+ Indicador 1: Se recogen medidas sobre la experiencia del paciente con
HPN (PREM Medida de la Experiencia Reportada por el Paciente (Patient-
Reported Experience Measure).

« Indicador 2: Pacientes con HPN satisfechos con la atencion recibida /

total de pacientes con HPN encuestados.

u] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES
Es importante conocer la percepcion de los pacientes con HPN sobre la
asistencia recibida. La evaluacion de la experiencia del paciente (PREM)
permitira establecer areas de mejora de la asistencia proporcionada.
Asimismo, la evaluacion de la experiencia del paciente ayuda a conocer el
nivel de satisfaccion global de los pacientes con HPN, el cual redunda en la
adherencia terapeutica y en el cumplimiento de objetivos. Por tanto, la unidad
tendra en cuenta entre sus objetivos tanto la evaluacion de la experiencia
del paciente como su satisfaccion. En particular, se recomienda realizar
una evaluacion de la calidad del trato recibido, a traves de un cuestionario,
entrevista estructurada o cualquier medida que nos permita valorar la
experiencia del paciente y su satisfaccion, especialmente antes de dar el alta
al paciente ingresado o despues de una atencion o intervencion significativa.
Para la recoleccion de datos se debe utilizar unas herramientas PREM y de
satisfaccion validadas. Para el indicador 2, si la encuesta valora la satisfaccion
de 0 a5 se considera necesarios valores superiores a 3 y sila encuesta valora

de 0 a 10 se considera necesarios valores de satisfaccion superiora 7.
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[%] FUENTE/S DE INFORMACION

Encuesta de satisfaccion validada. Registro en historia clinica de la
evaluacion de satisfaccion

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO ®':Si/No
© > 80%
NIVEL DE ACREDITACION Excelente
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| CRITERIO: Se debe monitorizar la adherencia al tratamiento
farmacologico hospitalario en el paciente con HPN.

@ INDICADORES

Numero de pacientes con HPN con adherencia al tratamiento
farmacologico hospitalario / total de pacientes con HPN con
tratamiento farmacoldgico hospitalario.

o] JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Conocer el nivel de adherencia terapéeutica de los pacientes con HPN resulta
fundamental, ya que influye directamente en la evolucion de la enfermedad.
Evaluar la adherencia a la medicacion a lo largo del tiempo en pacientes
con HPN es esencial para evaluar el impacto en los resultados médicos. La
adherencia farmacologica a largo plazo puede ser un desafio para pacientes
con enfermedades cronicas, por o que monitorizar la adherencia y sus
consecuencias resultan de gran interés. Los profesionales de la farmacia
hospitalaria desempenan un papel fundamental al ser responsables de
la dispensacion de los tratamientos farmacologicos en el hospital. Su
participacion en la monitorizacion de la adherencia a los tratamientos y en
la educacion de los pacientes sobre la importancia de seguir las pautas
terapéuticas contribuye de manera significativa a mejorar la adherenciay, por

ende, la efectividad de los tratamientos en pacientes con HPN.
(] FUENTE/S DE INFORMACION

Historia clinica. Programa de dispensacion de medicamentos de Farmacia

Hospitalaria.
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ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO

NIVEL DE ACREDITACION

> 95%

Certificado



0
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CRITERIO: Se debe promover la cultura de seguridad de los
pacientes con HPN.

INDICADORES

Indicador 1: La unidad conoce, tiene acceso y participa en el
sistema de notificacion de incidentes y eventos adversos (si/no).
Indicador 2: La unidad conoce, tiene acceso y participa en el
sistema de notificacion de errores de medicacion (si/no).
Indicador 3: Proporcionar al paciente la lista de medicamentos
contraindicados por el medico y registrar la entrega de la lista en
la Hz Clinica.

Indicador 4: La Unidad registra las reacciones adversas a
medicamentos en la historia clinica (si/no).

Indicador 5: La Unidad participa en la notificacion a los centros de
farmacovigilancia (si/no).

Indicador 6: Se comunican las reacciones adversas en las
reuniones de los equipos multidisciplinares (si/no).

JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

La seguridad del paciente es un elemento esencial en la atencion de calidad.

Se debe realizar la recogida sistematica de incidentes/eventos adversos de

seguridad en pacientes con HPN con el objetivo de revisarlos e incorporar

medidas correctoras para que no vuelvan a suceder. El cumplimiento de este

criterio requiere que exista un sistema de registro y de notificacion, asi como

que se disponga de informes de los incidentes/eventos adversos notificados.

VOLVER AL iNDICE -



VOLVER AL iNDICE -

[%] FUENTE/S DE INFORMACION

Historia Clinica. Registro de eventos adversos con incidentes/eventos

adversos notificados.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No
NIVEL DE ACREDITACION

«  Certificado: Indicador 1,2y 3.

« Avanzado: Indicadores 1, 2, 3y 4.
« Excelente: Todos los indicadores.
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CRITERIO: Disponibilidad de los tratamientos especificos actuales
aprobados en cada pais con adecuada coordinacion con los
servicios de Farmacia.

La solicitud y administracion de los tratamientos aprobados para
la HPN debe realizarse considerando tanto las caracteristicas del
paciente como las posibilidades reales del centro, priorizando siempre
la opcion terapeutica mas adecuada y viable en cada contexto.

o] JUSTIFICACION 7 EXCLUSIONES / ACLARACIONES

En el contexto de la enfermedad de HPN, el conocimiento de la patologia y el
cumplimiento terapeéutico es de suma importancia en el manejo de la HPN,
ya que existen tratamientos especificos que pueden ayudar a controlar los
sintomas y mejorar la supervivencia y la calidad de vida de los pacientes.
El tratamiento especifico con Inhibidores del Complemento (iC) solo esta
indicado en pacientes de HPN que presentan hemdlisis con uno o mas
sintomas clinicos indicativos de una alta actividad de la enfermedad.

Para establecer lasindicaciones de estos tratamientos especificos debe estar
establecida una alta actividad de la enfermedad definida por LDH=1,5 x LSN
mas uno o mas de los siguientes sintomas: Astenia, Hemoglobinuria, Anemia
(Hb<10g/dl), Acontecimiento vascular grave (incluyendo trombosis), Dolor
Abdominal y/o Disfagia (episodios frecuentes que requieren hospitalizacion
0 uso de analgésicos opiaceos), Disfunciéon eréctil, Disnea que provoca
limitacion de la actividad normal (NYHA de clase Il y IV y/o diagnostico
establecido de hipertension pulmonar) e Insuficiencia renal crénica o
episodios repetidos de insuficiencia renal aguda*.

* Guia Clinica en HPN. Consenso Espafol para el Diagnostico y el Tratamiento

de la Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna.
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[%] FUENTE/S DE INFORMACION
Historia Clinica. Catalogo de Farmacos disponibles.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO Si/ No

NIVEL DE ACREDITACION Avanzado
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CRITERIO: Se debe realizar educacion sanitaria alos pacientes con
HPN que incluya también a sus familiares y cuidadores, asi como
ponerlos en contacto con las asociaciones de pacientes con HPN.

@ INDICADORES

- Indicador 1: Numero de pacientes con HPN que reciben educacion
sanitaria / total de pacientes con HPN.

+ Indicador 2: Numero de pacientes con HPN a los que se les oferta
informacion en programas de apoyo ofrecidos por asociaciones
de pacientes / Total de pacientes con HPN.

olll] JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Las personas afectadasy sus familias deben ser conscientes de la naturaleza
de la enfermedad, sus manifestaciones, su pronostico y las posibles
complicaciones que puedendesarrollarse. Es esencial proporcionar educacion
sobre la necesidad de vigilancia periodica y atencion multidisciplinaria a lo
largo del tiempo, orientada hacia el bienestar fisico y mental. Esta educacion
redundara en la mejora de la calidad de vida y la seguridad del paciente.
Consecuentemente, la Unidad debe contar con un plan de educacion
sanitaria para pacientes, familia y cuidadores, donde se evalue la necesidad
de educacion sanitaria, las actividades que se realizan (individuales y/o
grupales) y la evaluacion de la educacion realizada.

La educacion sanitaria también debe incluir la participacion de aquellos
profesionales, asociaciones y centros/unidades que puedan ayudar a
promover informacion de utilidad que permita a pacientes con HPN y su
entorno comprender, detectar, manejar y tomar decisiones informadas sobre

su atencion medica, mejorando asi su calidad de vida y su capacidad para
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afrontar la enfermedad. Asimismo, la unidad debe facilitar el contacto con las
asociaciones de pacientes para que aquellos pacientes que lo deseen puedan

contactar con ellas.
@ FUENTE/S DE INFORMACION

Actas de sesiones educativas. Historia clinica.

ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO > 85%
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| CRITERIO: La Unidad/Servicio que atiende a pacientes con HPN
debera ser activa en [+D+l.

@ INDICADORES

« Indicador 1: La unidad participa en proyectos de investigacion en el campo
de la HPN.

+ Indicador 2: La unidad realiza aportaciones cientificas sobre la HPN
(articulos, presentaciones en conferencias cientificas, congresos,

cursos y/o contribuciones a libros o capitulos de libros).
ﬂ[][l JUSTIFICACION / EXCLUSIONES / ACLARACIONES

Los profesionales que forman parte de la unidad o servicio que atiende
a pacientes con HPN deben estar comprometidos con la divulgacion del
conocimiento, la investigacion y la innovacion en el campo de la HPN. Este
compromiso debe plasmarse en contribuciones cientificas relevantes en
el area de la HPN, a través de publicaciones, participaciones en congresos,

proyectos de investigacion y ensayos clinicos.
@ FUENTE/S DE INFORMACION

Memoria anual del Servicio/Instituto de Investigacion del Hospital.
ESTANDAR DE CUMPLIMIENTO ®': 1proyecto cada 4 afios

®?: Almenos1publicacion

cada 4 anos

NIVEL DE ACREDITACION Excelente
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ANEXO0 1

DETECCION Y CUANTIFICACION DE CELULAS DE HPN MEDIANTE
CITOMETRIA DE FLUJO DE ALTA SENSIBILIDAD

El diagndstico de la HPN se lleva a cabo mediante citometria de flujo
de alta sensibilidad (0,01%), se recomienda realizarla en <24h.Es una
prueba confirmatoria por deteccion y cuantificacion de celulas de
HPN.

Este protocolo de diagnostico ha sido creado segun guias vigentes
consensuadas de la SEHH (1) basadas en las guias internacionales:
International Clinical Cytometry Society (ICCS) y la European Society
for Clinical Cell Analysis (ESCCA).

[*] Preferible EDTA, aunque heparina y ACD también son aceptables.

[**] Identificar la poblacion con marcadores no GPI.

[***] Cuando no sea posible discriminar entre los subtipos deficitarios, se
deben informar de forma conjunta indicando el problema.

ACD: acido citrato dextrosa.
EDTA: acido etilendiaminotetraacético.
FLAER: fluorescein-labelled aerolysin.

HPN: hemoglobinuria paroxistica nocturna.



PARAMETRO RECOMENDACIONES DE CONSENSO

Muestra Sangre periférica anticoagulada con
EDTA*
Procesar en <48 horas

Poblaciones diana**
«  Panelinicial Neutrofilos y monocitos
«  Panel de confirmacion Hematies

Marcadores GPI

«  Neutrofilos (minimo 2
reactivos GPI)

- Monocitos (minimo 2
reactivos GPI)

+  Hematies CD59

CD24, CD157, FLAER

CD14, CD157, FLAER

Nivel de sensibilidad 0,01% en hematiesy 0,05% en

- Limiteinferior de neutrofilos
cuantificacion

Informe clinico de citometria de
flujo

Indicar si existen o no células
con fenotipo de HPN y limites
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inferiores de detecciony
cuantificacion de la técnica

. Incluir el tamanfo clonal en
neutrofilos y monocitos de forma
conjunta (tipos Il +lII) **

. Incluir el tamafo clonal en

hematies, asi como porcentajes
de tipos Iy lII***

Disponibilidad de Programa
de calidad externo

Como, por ejemplo, UK-NEQAS,
Programa de Calidad de la Sociedad
Ibérica de Citometria
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