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Conocer Ja hemoglobina.~onnaL.asi .c0010 sus alter·acicines tanto .en: 

-2-



-~-



La sangre es. un tejido .q~e se encÚentra en estado liquido y que esU far_ 
~· ;·. ,._, ,,. .. ,,._ .. _ 

mada por el p lasmáY:~los .. elemérítós~f'igl.lrados que se encuentran en'.ff. 
:: >'.; ·;.r,:,.·:, " "·:<~',,:/·· '•'··~'· 1·\.;':'~\¡[ii'· 

Di-

cho tejido estf;dentrci•éle lÓs•;'Vasos;s'áng't.iirleos' c i rculándo por todo el orga-
' - ': : .,'-'2 :-,. _,. -;_. . .-. -··' ::·<.- ,\ ~ 

n ismo. impúrsadó J)riiihipafrnerit~Ji~F 'i~ t'J~rza. que re da la·C:antf~~ci~~ mio-­
º-~>>;~/;~ ;,~~~r~\-:~:,;.:· . <'"¡ 

c~rciica. 

una de sus ca~~Úe~t~ti¿¡¡5 ~~ la,de:má~ierie~;déntrircté lfmif~s poco. va-
- ... '" -· ~: .. _, -'·L':';.-:; __ · -- - . ·- '.~-~~)'":;-.;~~.:.·/.·-·-;f ;_:: <2~.·~; /:1 ~/.~~··:; ;:.~~''· -- -_ -.~ .-·,;._, .. , 

riables su composici61Efts 1co""qurl111ca•y••·cól1 e1 lo." conservar 1as;·c:and idoñes -
·.·-:---·º. -"'"--;<·o=~~c;-·-.-· e:---::<: .':,: ----.• :' ;:.:~~~ '-'"-=e-e· 'o' 

adecuadas para et funcionami~rito:cle las'.icélutas~clei orgánisméi il'4 l > 
. -:. ~<-~--;·"'··· ·::?~_:.:;v->·:~~ ~ -:.·,:· .·.· -- .. --- .. :·::-~. -·-;., .. __ .,,_;::_ 

~ :_· ~ .. -._.. - ::--~--'-·e.- - .. - .- ~- ':.:;~ _:;: ;' ;~:~"- L: -, .\~~.-:., 

La sangre dentro del organismo realizaJunci~nes'rr1uy 'impodantes; entre 
~ ,; . ;·-: '.' 

las que tenemos: 
., .. --.--~~·:<":.' 
--·o.; -~;~L2 .·· 

a) El transport~cl~·9~~es; lleva el oxtgeno fijado en la hem~io~ina, 
- ·-- ---- ----~-.,'- ·c;~_-.e-¡,.-·"'o- · ·--'==--·o-~ 

desd~ lo~ ¿til~~~~s 'a todas las células. favoreciendo 16~: procesos 
·-··;·:,~"·· ',i -· --: 

de oXidaciorl'J con.él lo la producci6n de energfa. A su vez, .re-

c!b{'e1"bi'o~td~o~e~-car1Xino-f()nnado en los procesos de oxidadOrdn­

tracel~lk~·Y:1~ lleva a. los pulmones para ser desec~~c1J~rmectio a~ 
b 1 ent.e i t.ij}'~? } , ... 

b) . Tra~spo.~t~}¡~~r:~f~ntos nutritivos .que tooa .. ae•.1~s pai~es .del tubo 

· digJs.ti~~fü·~:Hti~'.d~arios que lo utilizan:t 
., ·:·:::/;·~~\: .. :~:.:::;:'.~.~- 'tX:/:·. ·:/; __ ~}:¡. ~;_i> :{-:,' ::.-_:. · .. :.':.:: . ·;~- _, :.-. :· :: i::~. 

c) Recibe'lo~:·tr~~¿fa5·¿fr~~etaboiism~.-~~iitfc1/ y-lC>s-tiárisporia . hasta 

los s!Úo~-de ~xcresi6n. 



d) Transporta .. IasjonJ1o~as. d,~sde las.~1andJ1a~ de producciOn hasta los 
>e';:, . ,o- ,. ·.-. 

· Organos llia~cosi:(; ;'.;••.·•• ·> \.:\< 
, - " . _, '"" -.. -.. - ,_ ._,. 

e) Rea 1 iza;fün2ici~~g,i~~~~·i't:~~·t~·5;. War\¿p~riandb ¿J~rpos :inmunes y leu 

cocitos:aT§~7f1t~l~f·~·ue.Rºr~~~1~_~r1.: .;;ó .• //~'/'. · ·. ·· <·' ·.·· 
<.--~~\:~·-/-' ";:";:- ::'o:.-~:- :;:':-:,~:_,-,_,;l:·>:--·-

f} Regula.el·p.H:\san!)Ullleó~enbáse a·Jti~.s ist~ils'{amortiguad?res. que 
posee y }o ·~a~t·i·iii~:d~~t~.·d~ 'fi~i te~·~·~·uy'es~~~ch·~~Úl;{:;; .. 3}i·' 7 .44 
( J ) ; ,¿¿, J.i _ ;·.~~~ +~f e;~ ... ·· ~-,-~ •.·.··· , > , • 

. .'. .. :; '. ·. ~.· < .:'> 
g) Regula el e(¡Jilibrlo•acuosO:e~tre lQs'é~pa~timie~tosorg~nicos, d~ 

bido ··ªla pres16~col·~~~~~;~~!c.il)'.f/~rispor}~ ~·! agua· a'}os ~si ti os 
de excres!On. · \· ,:; , ·. 

fico del agua, distribuye y unifonua~la:températura•entódas'las par 
• .. ·. - · ..... :·:;:--.~_:.,''-"."'-·-··''-•:'F.''" .. ·,.-"·.'. -, º'"'·, ,., ·, -

tes del organismo, transportancto',ira.súperfifÍ~ii~}' éuerpo ei exce-

so de calor. 

i) Mantiene y regula el equilit;·io;Ósmotico~<< 
j ;. Regula la pres ion :.aherffrJ ''. . 

f<••Í- 'V -,. ·:·< :~·;;;-.-~ ~-.;~ ~:·:'.~-'.~~-~=:<: i -~ 

k) 
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e) La 

e) La 

f) La 

h) El 



HEMATOPOYESIS. 

' -

Para la déscrÍpcIÓn de la henatopoyesis la •vida:;h_a siclo divl•<Kda en dos 

etapas:·. Ü ~~d: pr~natal y la edad postnataL- .<· 
~~;y;.> .. ·~~-:~:~-'­

La p r inie r~ 'c~pre~d~ hasta los nueve m~;é~!de:Vid~-i·i~t~~~té~i~~ y· la -

segunda_ i~fci~\,fr~~~t.ir delnacimiento y··te~iri~:h~lt.l ii-llluerté:~".- -
- - --·-.o'---·~ ,.-_:_- .:, ' . - , - - ' . - . - :·- ·-·.;:•e . ' ' 

En el fndividu~adulto la producción de glObl.llos_roj~s •. fu~to a la de 
''t.:' 

granuiócTtós; ní~acoríocitos y monocitos, es funcion prirlloféllaLde la médula . ,•-,· . ' .. ·. ' . '·'·-·'-;,._··:-· .-.· 

Osea. Estas.diversas Hneas de cl!Iulas procede~.M'uílJroríco coman lla-

mado: . ·c~I~1~·P·~i~·itiva, Célula llc1dre 6 ''Stem Cell'~:<C"2' .·. 
-:·.:,·· -_-_; _·- ·-:: -_· .. ·:.· ': :i_\·':/J:t~~~~/· ·-co~"-· - · 

'., :: / -- -- ::\':' ' - ·. - - _,-·· - ~--

Es un el~ento .de caracterlsticás · l i~foid~~}~J~~¿#,~~ce'. de ;rasgos mor-
·;._ . .,_~_---:,.'""( -2 ·':,:::: 

fo lógicos especificas; su reconocimie~to)~ ~t~d~p_osible;~pori:téi:nicas de cu.!_ 
- -.,= - -; -- • > é .' .:•·,." ,-,,, •'..-! '~n''.~-~ .·, •' '.,:-·'' 

tivo cl!lular y de fonnaci6n de colonias. < Esi~s 14~f~'i~.s.5.o~.capaces de -

autorenovarse y diferenciarse, constitiJyendo'~~1·¡¡~)~~ü~~ci''~óh1 ~ comparti­

mento del que se derivan las células primiÚv~~'•.'G'i\1~ht~~éi~l·~~.ó·:~iementos -
-':- '·' :o·,~~"0:~:<..;:<j:~'."~·;<'_; __ :~::._·?~,-,,·_"., ,. :< '\ ;,'.-' <'. -.·' _,.,.., __ ·': > - ' 

ya ccxnprometidos en el origen de cada una dedas'd ifer:ente~;'~~~ies medulares. 
'~.-¡' ."" ,, _, '';~>;: ·=- ,.,·:: ' 

·-·- ,-~ ;.;.;,.':~:.·-~·::./._,:·.:: 
• , - .. '' 'o•';-.,•.;::-.;<.--. 

Las células unipotenciales t•i~ carecen, ~~o 1i~'r~j~tÍl>'ót~~~iales, 
de rasgos morfolOgicos especificas definidores ( 8 ). 
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Las células comprometidas encargadas de la 11nea eritroide se diferen­

cian en proerltroblasto, cuando se exponen a la honnona eritropoyética. 

Los estudios realiZados.en aves, peces y mamfferos ( 6 J.indlc~~ qúe Ja pr2. 

ducciOn eritrocita~i~es controlada por!a hormona er1tl"Cl'p8;itif1t!.· 
,_ 

~·~.~,::'.'~< ·:-' 

a la unipotencÍal s{des~olloce cori·exaC:útucÍ en';eúmOOíento:actllaf.·' En 

1 a serie eri troide ~J ~r'()~~it~blastoie~Ia' pFi~e+Í'iMi~'ci.~ii~l t!painente -

identificable cario-de esÍ(rp~"rofa ( á ); ést~·'sé11Já,;,C:~/eri'~a-a )levar a 

cabo un controlado e integrado proceso encamina<l~'a'ia'.prodÜ~~10r1cÍ'é.1a hen2_ 
·- - ' :. , . ':, - ¡' .1-: ; '..~';,,e 

globina, es en este.manento cuando se inida fa,,sf~teúlitcieila'misrna, C:arac­

teristica que diferencia a las células eritroidi~fü~ "ia{ ri;st'a~.t~'fféiulas -

del organismo. .• 

El proeritroblasto por medio de una mitosis da origen a dos eritroblas­

tos basOfilos; éstos por medio de mitosis también ( 8 ) producen cuatro er.!_ 

troblastos pollcnnatOfi los: éstos por mitosis dan origen a ocho eritroblas-

tos ortocr6mlcos. En los pasos siguientes no vuelve a ocurrir ninguna -

mitosis, sino QUe los eritroblastos ortocrtlmicos maduran y se transt'onnan -­

al perder su nacJeo, primero en reticulocitos, Que al madurar éstos origi­

nan dieciseis eritrocitos ( figura 1 ). 

-e-
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OSEJi. 

::.::z+.~~=:-t 
1

- -. __ - - ~ __ _ SI§.!,.TAgfl_ _MJ;t;!.!!l _ -~ ~11., C!.!9.S_ 
;J~TCSIS 

¡ i ~ lf/IA Sl/ITESIS DE 
1 1 • rr.;;. HEllC16LO•llA 

1 

~ PROERITROBLASTO 

.' ¡· '\ 
~ i @1/ _;}@>"" 
~ 1 ·@ . @ ERITROBLASTO POLICROllfATOFll..0 . 

!LG*'5&>J 
1

; ~:/.) .~}~.. ~ RETICULOCITO ME~AR 
-t=..-~.~.-. _ __:·~ .. --¡----------

.. \.:;l l.::;J ~ ftETICIJLOCITO CIRCULANTE a 1 J-.:;: - -- i 1 
~ '~ • • . t - o o o 
l 

ERITROBLASTO BASOFILO 

ERITROBLASTO ORTOCROllfATICO 

HEllATIE MADURO 

' 
f!G. Ne. 1 :scALONES llAOURAT/VOS OE LA SERIE ERITROIDE ( 7 I 
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EL PROERITROBLASTO.-

Es una célula .de contorno redondeado con un .diametro aproximada de 

14-19 micras;, protoplasma bas6filo, sin granulacionei:" / El nOcle~ es re­

dondo, grand~y de cromatina dispuesto en granos finos_y;ctélicád~s. Po-

see uno 6 d()sfoUcieolos poco aparentes y que'desapare.~~:l~'l>rorito. , ( o .) 
,,, . '·. 

" .. ';, ,. 
-· '. . . · .. · .. ' .. -

ERITROBLASTO.'BASOF lLO .-

cleo se reduce. 

proerttroblasio, debido a la gran presenEia Cié ribonúéieoprotefnas: no con 

tiene granulaciones y sunOcleo es red9hdo, con la cr0matiria bast~~te laxa. 

Raramente contiene restos dé nucl~~1ot 

ERITROBLASTO POLICR!l4ATICO.­

ts una célula con un diametro de 10-14 micras, supcr:0Iop1~i01Le~,abun-­

dante y ha perdido su basofilia, debido a la incorporad'oh.<le hemoglooina en 

su masa; adquiere un color grisaceo, mezcla de difereni~'.~~~~or~!6nde,azul 
y rosa. El nOcleo es de tamaño pequeilo, con la cr()IJl.ltiÍlfcondénséloa en 

grumos gruesos y de tonalidad obscura, no contiene n_ucleol¿~-:ríi cr~~tina la 
·<. ,', .. ;x'.;?·\-·· -···- ~·;};:.L ·:_::: 

... "· ,. -'i. :·~.::::>.;-.:-·.-/·-v"i.,_:_ ·_.: -~ xa. ( 4, 5 ) 
.;'.-~,~;Jj'.:-,'.{ 

-· :-~·- ,' 

;;~~--.L -:;;-)~': :< . - --~ 

ERITROBLASTO ORTOCRCJCATICO. - .·:?:·"_:.'.):~_(-__ ::.: .-\~:.:"i::·;·,~-.. ;, 

Se satura de hanog lobina torn~ndose ac id~{ilo:con.~cÚ~!~t~ci:d~ s Iete mi -

-10-



eras. el nlicleo se reduce, borrandose.!adisposiéi6rrradiádade su cromatina, 

que ta.a aspecto unifonne y color viol~t~i%hs~IJ~~5- . A¿o~ÜnuaC:ion el -­

nt'.icleo desaparece por expulsión, en ocasiónes antés'cte&~s1ap~~ic~r;el nOCleo 
• -.----••·· .••,,.,e'.'•_.,-_ -_-; • _,,..,. __ .,•• ';.' ''-'" ,,-. 

los que reciben el nombre de " CORP~scul.Ós DE.V~LLY :... << 

RETICULOCITO.-
~i-:C=~ -"o• ;;~l ---

Tras la ·expul~·i~{g~!·fia~-~~~~'.'~Ü eritrcfoiasta.·~e·ftraílsfoñnafen·_.reticu--

loci to. que· se c~rabt~rl~ipÓrY~ pres~nci~ de\Íloa SUtl~tancta f~fr¿ulo~f i la­

mentosa •. que. se_pó~i-~;~i~~~·if {e~~~·po~~·1~-~~c>idr~tro~r~~~fi~ ~brri1a1nfe. 
La cant idacl norilÍal de ret!tufoéitosen .. •.sangre periférfca'apar~ce'.en propor-

- -~: e_ -

ERITROCITO.-.· -
. .. -·. 

Célula sin núcleo de fonna redondeada discoide y btconcava que.rnide --

7 .3 micras de dUmetro y su contenido en hemoglobina·, le confi~re ~~~~lor 
amarillo naranja. 

Los eritrocitos son Jos elmientos figurados de la sangre, sin emb'argo 

su producción no si91pre ha estado localizada en la médula Osea. A lo -

largo del desarrollo embrionario, periodo que comprende hasta aproximadame!l 

te tres meses de vida intrauterina. ( 4 ,5 ) 

-11-



El saco vitelino es el órgano encargado Cle•producir células.sanglifneas 

que se ca racterfzar1'i)élF 1Ser/céI.l.J1as ·9;~nc!J~~~:~~u¿ 1~~das :'•· ;kresta .. etapa 

el saco vÍteÚno pr0duc~'·1a.i·:;~~~fbbinas:' }'66~~r·'t (§4),' ~~~e~· II ----
{acz ~ z) Y lá h~czjlp"bÍ~~.~~.r,t'.i~.ryd .}¡~~z,; ~·~ '.':)> ... /E>': ;>> · .. 

, :,'>e;:.··.,,·;-:-· 

Pos ter ionnenteé.oc~;rf¿'.~'ina·~~Fa~Ü~L;·~es~~~ri.c1' 6~····d ~ •1 ás··. h;ogl ~¿¡~ª s Que 
_.,, __ ,,.,__ ·.- :~~·'· :;.·, : " \ ·' 

contienen ·.la Lcadéna;:~~ (figura'::!~) :i: L •···· , ••.•. ·. · · 

EDAD PRENATAL EN MESES EDAD POSTNATAL EN MESES 

r ---===+==========.:i O(; 60 ~ 
/-- 1-

'º 

/2Jlf5871J 

' / ' / \ I 
\ · .. / 
~ .i ¡.~· "·~-

·. '/ .. ¡"\ > 
1 / \ 

/ 
I 

I ' - S 
./ ' --- ~ ----- ....-,,_---- '---- ~ 

llACllllC#TO J 

FIG.121 SINTESIS DE LAS CADENAS DE HEMOGLOBINAS 181 
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Durante el prlmérmesdevidá enbrionaria, el hlgaelo anpieza a tomar'" 

importa ne ia·· comE'.ci~~~o·ch~ili~P~Yétic~: ( Fas~hep5tica )'. ~lconti!l~a s~ f un-
_,,--~~··: .,--o? .· ~·:·, .•,_:;:~;;.: ':! ~: -:~ 

e iOn hasta los·'~u~~~·"_m~~~s~ .. . (á·mayor prádlJCdórr Meé lulas sangútneas:-

de éste o~an~·~~~.¿ri'~Ccú~~t.~·m~s·d~·E!daa·9e~~a~Í·ó~~f.'.1Mi&lfat~fueÜe··aes-
, _, -· ' , ','·~>·;~~:·.·,;·.-;. -.. :'/,;~i ".' '•> ,._ (·'ti'~- -~-~,~ e-:.- f.,,.... ><··~ ,;: ·, ~->.··, .·;·-~;' '."r.-'-:·>', ·.'.". ,-- -;-

;·:--

.:- -

;"·(:.;~- --· _.,,/ .:.:·=-..'{-:/: __ ·~-

Aprox1madamente·cu:ando1~1c!'a !aitase;
1
hepAtlca:· Ümb1én. se. origina 1a 

srntesis de henoglobina.feiaT··.E~~i~·:~'.1,··~t)~: ( protelna de mayor importa~ 
eta aurante la vida fetal) é\i'ya•ciecliílai:ion empieza alrededor ae los siete 

-• ·:~'.';;'-' - e-~·~=.-,;,---:-·. ::·::»,._-·:·:._-'c.':- .· ·. 
' ---_- -. _- ·,·.( .- __ .- ~· --:. --: : -, ':'. --~ '_:- -- .- ' \'_.' : .. "-. --~---· :·-- -,--, 

meses de vida fetal y tennina¡p~fcéinténer valores normales adultos de 0.5 

Se sabe que durante 

la vida fetal el bazo adq~l~~fíJri¿i6riiher;atopoyética en un periodo que co­

mienza a los tres mes~s }f"1nlnz~;:¡·¿5 s:i,e~e meses. . 

. . 

Por otro lado y a partir del cuarto mes cte vida fetal I~ méclti1a/osea -
- ' . ·~:.=:.."·"-:""----=--~~--=:='""-."-_:-

comienza a producir células sangutneas y su funciOn va crec1endÓ en lmpor-
:;: 

tancia hasta llegar a ser el On1co órgano hE!!tatopey~tico después del ílaci-­

miento ( figura 3 ). 

- LJ-



ACTIVIDAD HEMATOPOYETICA t%1 

100 

75 

50 

25 
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flMO f'RENA TliL EH MESES NACllllE# TO EOAO POSNATAL EH A11os 

FIG. J ORGANOS HEMATOPOYETICOS DURANTE LA VIDA FETAL Y ADULTA 1111 

Desp~s del nacimiento la ~ula Osea de casi todos tos huesos tienen -

función hmiatopoyética, posteriormente y con el desarrollo del hombre algunos 

huesos COll'IO son: Vértebras, estemOn y costi ! las conu'~uan durante toda -

la vida con la funciOn henatopoyétlca. 111 
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a) DEFINICI~ DE HEMOGLOBINA.-
':..~·<·,;· . ."-.- ' 

La hen~18Ji~~,;~{fJ~~ p~ot~!n~ {~niú~ada fonnad~-~~rungrúpo· proterco 
::_:<_:.;{~·;'·:·]', c-·--,i';)f;','. ;· ,'';;'.-<' "-"- ·-::. _-.,,. .-,_ --· ·.·í '- · 

(J globin (2:caden'as';~'¡clénfiéas'q'úe contienel1.1~1;a~;y·.2'cadenas f3 idén-
,-? ~-~~<-'~:.: , :·->:~'<· .-: '- ''. ~>·· 

ticas de 146aá .)\yi.Un'.grupo>pfosteitcó! ( grÚpo n~e )/ . >•·. · . •:.··.··. <::·· .c::•··j ... ,. ·:¡i·;., ........ ·•··. ::.: :·'·:·.·: ·•• .. \:·. 
' ·' ,·· :-- ·.:~;~:\_:: )d-·.})::~·~;-::,·: <'.-·::/~·<:··J -.<·,-: -- .. · ,,;:-::i:_;- ·---~.'~~': ~."::'_ -

- -·-~A:,?",'.:,,\~.-./··: ,-·"e,_'/<.-·.··- - :--,,,--;,_· --.-~":.: 

Esta·••pi-otetn~~se:~encu~n~~a en sU'iJ1lély(Jr}aftf'e~;~1.oshan·atíés.y.és la -

responsabfe'~eí colo~'i6j'ci'·'·de ·ra:~:r~~~t" '. •. 

Posee•"Q' ~e¡,•;g,~;~,~;d~a:~,\~~~inte'~¡:~j¡~é;:: 9

• 
---~,,;._., ,·-, ",-; '"': ' . . . -

', ~~;~, :>' ; .. ·.~·. )\ . ·' e '· ' 

La.heito9fobi~a e~;Ú~(p~Alll,era,prcftéríl{·CJllrE~e ~a~obl~nfdo·~,r~stado cri~ 
ta lino, varla~do su fo~a:dEl'~rÍ~talfza;iÓn en las vari~ades a<lu(ta y fetal. 

(10,27). ;') •. > 

b) 

La henoglo.bi11~ ~s una proteína heterogenea fonnada por IJn·grtpo prosté­

tico pigmentarlo denaninado hene y una protetna simple l l~~ad·~'.L~[i~i~aTest.1 
Oltima constituye el 96% de la molécula nenoglobtnica, mie~~+/~;f~~:·~x·grupo 
hene soló un4~. ·',.»-,O~- ·'· )~;~:~)::>"'" , 

'•-:-.e" ,.·)'.~!.-~;:.:':'.·· ---/:·~¡·· 
:,,~:·:'.'ó;'.: -

ne este '-'·""' poo:entaJe oonstlt"ldo por e1,rJi.;:i;~j,í?¡;~~r~;pOnde 
a la parte férrica del heme y 3.b% a la protop_orffrtria llL;l:.1"JS segt1n se 
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observa en la figura 4. 

Las globinas est6n formadas exclusivamente por cadenas de·aminoácidos­

que se disponen en fo,.a de cinta replegada en el espacio, presentan varios 

segmentos, unos lineales y otros helicoidales. 

El grupo globlna al replegarse fonna dos zonas, una llamada intel"fla y 

la otra externa. Sin e1111>argo, al reunirse las cuatro moléculas fonnan -

una cavidad tntennedia dividida en dos sub-cavidades. 

-/7-



Puede canprenderse que esu cavidad de la.rriolécÜlaode hemoglobina está 

roJeada por Ja parte externa de cad~.lJfl~·<l~· la{~u;f~d ~6\é.~ul~~: d~;globina 
·":·.;>'.: - . '· ' ,··._-. 

( 10 ) • 
- -- -,,, :-y:_;~·_:.:;.:_· .. --

Cada molécu.1a··de .•. g.lobi~~;.s~>~c~~t·r~/un.ida. a• ;un .. 9fupo'naJ)e.~Gnrda·.··por 
en laces de histicÍinaY~írir i>t~ ~ist~~ ct~' uriióri'~á~débi1@. · .. 

--=--- ,_ · ·,:_·:~-:;L~;~~,~-:: ·r.:: _\:-~·:,~"'.:-.-.·_ .. ;.:~ :·i-~";···.-:'~-;":·--_- ,, ___ .. ·_. ·. -, -. - : ·. -- - :' , 
. ··;·_·-.:;.~~"""::j_:y.'>'.;'.·- '->_·· ,•:;, 

fil relaciÓ~ con e1"\1esar%Údcie'1Es~~}h~a·~d:'"éx1sie~ ilI~~ri~·s: tipos ·cte 
'"". ., >~- /.>:."~-,_·:..:_-~:~,- -, ·:·;: L,·: -_. --.. _'.\,- -v - ,_, ,-:·.:-:--~~-~: :·.: :~.;-.. - :·_'·~-:-..,_-_-,~ - -,._._~ ·_: . ..-:· - ~ 

hen~ 1 ob in a 5 <l~e· ~~pe§ ene ei:~'.~~.ft~s!~§J~ ~M.~Vliú~J~~.1n.~f~'j;.(·;:~~."~~f 1:.fr~~ 
tética de la. hen0globina·;reCib~{v,l'rfos•nOOit>res:. tiSri;'fü:~ne iy proto~ane. es-

.... - ., ~, "- ,.· .. :.,.-'.-.. '.~·-·; _\-;-

te tipo de nonbres~variajsi!gúr{:".wstaUt~r~s~~}''B~, 51_?,'f2j, _2~··,~~:)~~-~' .. 

fil n ues t ro··estWi o••iu~ndo: nl~ ·-~f~·~i~oia1.f g ~h6···~rosi~i.1.~~-¡~ • d~díl in 2. 

renos grupo .. ,; H~E!ii:Y ··. 1fii~·~~{J•4:rÜ~b~0~g52 ~tc;[iú~~árl:.:~J~irci ¡j;uJo~·.~ .. ~-

:~~::::: :';:s·~~;~~~l1i;~~Jf 1~l~~¡~j~;~J~~~(1ilf'.0:~:el .cen-
_-, .. -;• "( ,., ' • .:::·<· .. <·.· ·-,' '.';' ,- . e':-'\··;·~--,·.::-.'.·-~ 

_._, -~,~--~-~-=_'.,:- _ _; ... : -._~o-= ':>~~iX. ;~ -.: 
-- ;;·'e---

-/B-, 
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FIG. ~ lllOLECULA DE "HEMA • OXIGENADO Y REPRESENTACION ~ SU 
FUERTE UNION CON LA HISTIDINA f 10 I 

Tmiemos en cuenta los dobles enlaces que .existen en esta mol_~cula, d~ 

las cuales hay once. Los lugares de los enlaces simples y de los dobles 

enlaces se pueden cambiar lo que explica ciertas propiedades Optlcas y de -

f iuorescencla de este cooipuesto ( 10 ) • 

De los radicales que existen en la periferia del canpuesto, podemos -

observar cuatro grupos metilo ( -CH, ) , dos vinilos ( ~:CH¡ ) y dos pr~ 

pionlcos. Por tratarse de una protoporfi rina del tipo IX los dos gru-

pos proplOnicos est3n de lado. 
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Esto es de gran. importanci a.·debidoaqu~ est~~ ,racüc~f~~ ·~pi}disocia-­
bles por. su.gr~P?.C:aft)?xilo,( :cooH\>,y:l>or)? ~ant:a;~p~~~~·e~fablec~r. fuer_ 

. •' ',' l -<~- '.i 

tes atracclónes ccin~1&~·\~~.ipoacTcib~;.'.~.~~ roc!~<lnr1a\'2avi.C!~~~;ién'):ci~nctE!:se:emp1a-
za la mo1écuia'~e h_an'é·~~~ifo?éíel'aUnc>'íi~·¡¡1¡·cc1r919~·1Ha~~ .. ff ~6~~Vi·>· .. 
Los grupos tieie ci~5d'an~~nY~n·9fi~Ús;··qu~ ;~ ~ri~C1i·~·~tr~it~W iats·~~~·:.Íicie .·de -
las sub-unid~,d~~ c!~·~·l~hrri;X ' >V;[·•......... >·. ~<.~J.: .. \ '. ?~:· .······ 

_-,, ·.'. ,»·,>"··· '·:\'.:\>-. .-, .. ·. 
'..>> ·.··.\.L.:-~.--'., .... ·:-~---:- .. _ -.··. \.' .. :-:· 

·'··~.'.~_'--::.:~~<~:\:~) ";:,;~•~•:.'._n:j::-",-:.'.:- /.; '\)~:;·.>~·~· -••• - • - ,- .'~,--,'~" ·~;·~_:'(';;~~ 

Es tas··· Í>o.¡~a ~>-~~·"ª· U.ti~~b~.c9mJ~~.;6i~•l~Hes. ~?:PA1~fe~_.y:e1\9r~r>oJ h~e ··· se 
loca 1 iza entre dos•hisiid inas;l'ulla éie>1as'ciláles i(}la'·iirsúdin~<i>r-c>xima 1 ) 

'.~ :; - ·_7 ;::y;,.·-'-,' 

se une, di rect~ment~:coll'.~J_nltrog~rio d~r'dmid~z()I-af ~t~o de,hierro.del. -
grupo hene, . mientr~s .<iÜ~.1:i;'otrJ.(f 11.iitici~riXdi~t~t-.) .~~reric~~~~raopuesta 

- -- . - ' ~ , ··- . . . -._ -. ',' --:~- ' -- - -" --·-·· . ' ' ..• ' ' ,. . ·'" ~¿·· ·=-- - -,, ,_ 

al sitio de combinaci6~'.~~~ 8rl9~ho~. pecror1o:se'ellcu~ñtfa unfüdcie módo di­
recto al grupo hene., (j6. t\2.¿.'i).?,.f ... , ... · .',··• :?:.{e;:··.·.•,•_-.:·/ .. , 

' :._:__·:_,-

Esta orlen tac! 6n d~{g ;Up~~·~«Íen ;, ~;~ i,J;¡ ~:..':y,¡~~¡,( que 1 os 

grupos no polar~sv'1~11t~~~~ri u~ldosp~fundaménte\ri'.ú·parie~l~ferior 
hidrofObicara--lo~.~fr{faºá~titúrl parte su elevada ~oÍ~l>t;~d~ ;~~,~~~ª -~ 
( 8 ) • Esto pued~ observarse en la (figura '6 ) 
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Parece que la estrust~rf,se estabi l,iz~, po,r un: gran n!BlJ.er:o de contactos 

interátanicos ·~nGe ;~(~r1Ji)6'1h~e y'. ta~ é~~~~~~ ·~GtE!ra 1~~ d_~'ic1.mj~oác id()J de 

las hélices E'.y"};"· . ·0; ·<~•. :· ••··•'·< \J< .·. r-;' .· 
- ' . '\.:_-;·_-,:-._-:·; '---~~·-,-- . >;::;:_._- ·:>.:·\:'..'.'.:.:.:··:~::·~.-~: ,· .. -· . 

. . :·, ~-:.:·.: ' . !;··,::.: .:-.·· - - _-.·. - ·,. ">>"'"-

Es ev td~~te•. p·a~'ft'~h~·b:.d~:·~~~iiai~·J}~;~s~'lobl~·ks)·é~~~l~s·, las -

zonas de contacto/enti{i~~:·¿Ád'~h~~··á~ 9ib~f~~·~oÍl'muy i~;J,~~~~~f~s·; en cUan-

to ª absarc1o~;~<fü,"~r:ª~:i]~~.a~\B~tfü~c~·:f;'¡'·~~·;.W ;,\,. ;·\~·~ ':.:··.· ····. 

F !na •"•'~~,,::~l::.~:;;;~i~,;,,i~~t~i1i;~; i~{~{1:J, á eS :o i Vil'"'' 
__ : _..,_ ... ,, ·. ,•:/ ..... '.¿·:.:_.~. .~/"-.}' ~ .. :,;] ;-·, -;;"r;.;·--:--~-

y está unido.Juer~fe.~te<'a'Úna'htstidlna:)':;a ••. eloxigena'.····\····31 .•. · •... )·;.· ·par.·otra·· 

:·;::;¡::· :¡:tiif ~~1r~:,~,~~l~í¡~~~ft~~·::~:,O~~~;~i;,, 1,::r;:,:: 
- ':,· '. -. ~ -~ ' .~:: ':; ": 

ca. 
-- - ' - . , .... ··_< 

El hierro siencüentra en< la hg.,og lobina nomalmen{~diJ~lente y las -
-f·,: ::-.:·.::~~ 

dos valencias auténticas se establecen con dos nitr6gEifi~sde:'ot:J;os,tantos -

nOcleos pi rr6 licos, éstos dos ni troJenos no poseen dobJ~.~~l~tiy·satJran -

dos valencias con dos carbonos '/ li! tercera con e.l .f i~~~~·~.~s~~c').?¡~~·:~ 
otros dos nitrOgenos de los otros núcleos pirr61 ices tillflek}~i' sJi;{~~ -

:·;:;', 

valencias saturadas por poseer un doble enlace, por lo cual la i:Jiion es -

débil, no es de tipo tonico. 
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ESTRUCTURAS DE v. HEr.,cfüoaINA~;:: 
., . ,, ' . ~ ; '. -

En la mo l~cuA~,d~_;hem~g}'o:Ofna; como eri.cualquie~ otro tipo de prote!na 
se pueden ést~dia/,~~~trc/~tiMs e!~, ca~~'i~Jid~d·.· de-~structur~ .· 

.-:..~··:;:[._;''; '..~·---:~· \- '·:,~";.-~-- : '.·:·~'.--,:_.~·-;;: . .,.·.-,. 

, . EsTRucruRA?~,~~á;¿}SJ;s · .. ' '..( ; . . .• . °' 
El grupo· globin;.f'esÚ'formado;exclds.i vaménte pd'r\Jnig'rupo de·amino~cidos 

~'..-·· --- ,_ <' ~.- - -; ~- "--- ·.¿- -

un id~s por· erÚ~c~s péptidt8os;·Y .· ... · E,s.t?i~; aíníno;ádlcios'.;~~ún'.:cilselÍ~~to~ 'en 
fi ia y 1a%~2u~n¿.1~~-s~---coriÓpyco~Q-e~.tru~t~~~~-~r1J~:~-ª ::=n§fli::J' ·.·.~·. · 

;_ ;l~~\ .: • e ' ; -~ "'' .- . . <'.. . ; . i < ' ·. '"> . -
2. ESTRUCTURA SECUNDARIA: > ' . . -~ ··• ;,é\ .. >" 

~ ~·· .. ::~>:;·:·-·,_- .. _-- - ---,.:~::'-::·~:~:.;·:'.; -
.-

, __ 

En este ti poi de ;~sfructurá e~fsten• a fgunas/zonas. en donde )os amiflóAci-
,.,-,- .,_ ,, -~ ~,.,o:~ -. ;.; • '·e 

dos se cti~pOn~n~~f-0Aíi~·h~Jit'óid'a1 ·•·(zóll~s11-1fJ}'.eri.at.ra's en.cambio 
' "; .,_:;...~~'- \: 

se disponen ~~ ~:ro'~a'fffi~e~r. F(.·;~hn?ti~t:e7r5n~¡ ~s';~ ·~B¡.~·_§or'Ef., b.c ) . 
y ést~ ·di s'pos'iC: ióri''C!e:'f. ¡ pÓ¡'espac i al}formár{la•estriictúra'. s~ct.Índari a 

:,-'. -~~:- ':.. -

pos i e 1 one~· hel 1i~lct{Í;b_{)'~3li;J. 
~-,O_o:...;-2..;,-,-~""""'-=--=-
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~IG. 7 ESTRUCTURA SECVNt14RIA DE LA HEllOGUJfJINA 

-45 LETRAS EN EL OIBWO INDICAN FRAGMENTOS ESPECIFICOS 
JE A,tA PARA LOCALIZAR FACIUIENTE ALGUlllA ALTERAC/ON, 
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3. 

4. 

ESTRUCTURA JERC !ARIA. 

Los amin;c1~ldos ~UeccH1stTfuyen a las prote!nas no sOJo se•c is~onen en -

fom1a 1 inea1\·'.~ í~nó qu~ ád6pta~ dI vers.as cur~aturas en ~1 espaci~ d~ una 

fonna bie~ defin·Í~~ :; ;Esté! d isposiciÓn es~ac ia~ ·es 1i'amá8:a estructura 
- . - - . '. -··' ·:_.-: ·-{~" ·. 

terciaria>{ 12'. 16 J:, ·' ( ·' fY / 
- ,. . . . - ~-~-:>->: >·--<.' - ·; . ·:, .. -.. ·,:,--; -. -- .,,'-\.\_; .. < ~'. __ >:: _;: . ' -~_: ... <:·>'.::>:~:-,\-:-. ~<:·-' ,~:<<:>:~-

; -. . . ... ::~ ' :-··~:><:. -.,.,:- _:_··. .- .· 

: > L . > /j . . . ... > :· '· 

EsrRucruRA,c~AT~R~ARIA •• ·•••··• .. ·. ····é-. :~iIYé~;Ic]=~~Ix ·e~ .. • .... ~~· : 
Este ti;od~·e'si~Gi~ti~: ··~µ~t.~~~·a;ra .. qu~·: pr~~e~ta' JéÍ"'hanajJcbln~ se debe 

a que lascliaÚoj:~denás polipépticficas ~;Úne~~~i;~-~}.;¿ªª~ 'una de 

éstas a sü ~~~··ieti'J~~é a ún· Qf'.U~~ h~é ;· esta~1tse.cb~juri~-~~ ;armando -

una estructura ~o~\gr~ri• n!Ím~ro·d~ ~riiollesdeciist~nto~ tipcs/'co~• es­

tructuras, co@p1e}Js espatl~lesl' fonnandd ~o,n'· el lo; íi_.es~;¿ct~~~ cuater-

na ria. .. · ...... · ·r:;;.·:t .. :.:::> ...••.... : e .. :>:)~p ::;,.; · 
fori;· ~spac i~ld,ela., mo.lé~~I~···de · h~og iol>Jna?Ju~a·· repre--

' ' .. ·. ·. '-"'-·;· 

sentada en la· figur~ ~ª ¡;~ ... ca >.'-_.;.:_~,:;. ... -o-ó'·-·· 



ATOMO CENTRAL DE Fe 

ATOMOS DE Oz 

PLACA HEME 

~ CADENAS ALFA 11"'/oo 1 

c:J CADENAS BETA 1 /lfff 101 

FIG. ti DISPOSICION ESPACIAL DE LA MOLECULA DE HEMOGLOBINA 1 71 
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c) FISIOLOGIA DE LA HEMOGLOBINA.-

El tetrc1mero de hemoglobina se haya en equilibrio entre.dos.configura-

ciones espaciales estables distintas~ e~tr~)L l..~ co~fÍgur~ci6n. oxr~e-·· 
nada ( oxihemog lobina ) y la reducida . (dE!soxihenog 16bina ~n ( 3{) 
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Esto significa que.la entrada de oxígeno en el interior de 1a mo!~c~:: 

de hemoglobina des~si:~~IJ¡i~tá'Y~(~~rifigurációnJ~ucidaque{i~nde a :i:s3r 
. -- ' - , . - ' ,-- ,- ' - - ,. ; \ .. ~' ;.•,.. ' . 

a la oxigeriacJa,'cÓ,H}l~;c?~~¿,l~ni:~~n4e~os puentesy uniones··intercatenan:s 

que increment~ri ía.:aÜnidM:po~;eiloktgeno de otras cadenas que aún no hayan 
:_·,¡::.·. 

rea ce ion ad o con ú.· i Éstos-tarnbios de corif igurac ión son la base; del d.:no-

minado efecto heme-hane de' ia'.'~l~~atión prÓgrésiva en la clfinidacf por el --
·' .. -·-- .'·,: . .. - ·:.- .. :.: :,. :;-· ' ., . ' - ' . . -- . . - ,· - . ~- .. - - - -

oxígeno que ex~erini'ehÚ la·h·~09 l~biíla.a ~ecÚcJaque aumenta ·1~':p0i .••. ,. 27,29 ' 

Este efecto. es ~1)~~pon:s~bl~:;~~;1a:··ca;aherflfica;·f~~a ~IJmoI~eade _:: ·:ur 

va de d is oc iaCi6Íi ele/la ·hen0g lobina A (2§') l 
-_---·;.---ce -~_\':º_,_,;_~~T°' ~.:-c. -.-,- '-~~"5~(.'-:~ -,º-:;,,,_.~--:·~ 

- ~ .. -:'_ ' 

La pos ic iOrí cÍe esta 'é:ürva e~presacfá~ p6r el parc!llletro Úám~do Psd C ;:re-
: ·i:~>{ 

S Ión pare ia l de •'oxtgeno' aJa~cg~ l·lahanogfobinase·encÜentr·a safurad 3 

5ll% 1. se mod iffca dor Jn~ serfe;de.fáctores. que de ésemodo aumentan 

minuyen ( regulan ) ía lf¡)¿~~¿fa~.ci'e! 6xr~eno. e nivel d~ los téj idos. 
' . . ' ' . - ~ ;·, ,:.:.-: -,• -

( 8, 18 ) ... ,'."' ;.;• ··•· .•.• 
., - _;~';; .. e·~,---:¡.-. 

;-~~\:/,_~.- ,:·;::o~-; 

/demás, >1a af.Ír\ic!aci:dé'oxr·geno y henoglobina<es afectáda .por ~lgúncs -

parc!metl'~~:;, ' ccx1lo/~s~'sab ido; aÜrnentos en ia temperatura. en la Pe~ otros 

y también en C:a~bia~;,eril~f ptt,.~f~~t.iie~o c~noc1do cono efe~to 86~~·;.(26 
¡~ ._-_ :'~~:;»:.·.«·.·.:: __ <·:' ~-· ~- .- :, .. ~-~.-->.· •. :- ;~:·.·.·.~:-:_·' 

·, '·~~~;:~.;.<·\. :·;, <::_t··\:,.;};c_".·::--··,-,· ' - .·--·, t·:\::· · · 

Este fenOrrieno'expifca'cjUi.la unión 'de oxfgeno con la heneg lobina es s::n 

si ble a cambios/e~:·~8·:g.~¡:~t~!i~~·Jüé,.observado por Bo~y; :•if 2]'.ff.f (' · 

La 1mpori~ii~f~·(/f·~\~'f¿9·faéd~·~Jie•·r~ci·ga~é;n ;~~;· ~~¡n.sportac-;¿~~·~~· ···.: :, 
en sangre. , ..•••. E!é~··~¡¡bé~ado·••~;ii1~:-~~s-~ir~}lo~~e~daJas;!~do='¡r]~i1\J't; fo C7.~ 
para ser transportado•cOOio'tal{¿~ce¡>to_é[l~foiína.dé bicarbonato por la r::~-:.-

---·- -----,;.-,-··.--'=~e=--=---'--,-· - ·------,,-, .-- - " ' . . ' :.· ' . . . .. 



e 16n con agua: 

co, -· HCO, .. + . H +. 

:'...:_; 

Inversamente; énJos .plilmonés'suce<Je 'i'o contrario;•' ehoxr~er10 se une a 
:·-.:.1_.·:-- .,,._:-;..., ,·,;·.,·.;•: 

la hemog 1ob1~~··-Y ctesp1a:Z~; a'1ospr0tonés :Io·s ella les"1rídlicen:1 a·re.acd6n· --

al plasma. -

La hemoglobina~a,d~~~~~\; b~p~rJ~"t~a.nsJo;ta~9~-cJeÜÓxi~~rio,·· es respori_ 

s a b 1 e de 1 t raíl sport~".dffycto'id~~~p~a1f¿7'ci~- ~~j~enfit:~s~c~g're7;~·r 1: .;~--,-g . ) • 
·:·.':>·'~'.;-.·~¡:~- ....... -.--- ·::·:>:n ,---~~-',_,,_;,·: ;<i<:··- .·>:r:><. ---
, :; .. :~·:::~,.;\~)~.: \::;:.</?' : -·»::,_;\'}>'-:: :-·· 

El C0z se' lln~-lff f ac Il~:n~e a l~•de:ig~¡~~ci!J1661nJ·~~~·~ ;:?bxihemog 12_ 

bina y ésto facilltatii'-iri~~!~~rte :~~~r~rbco cie'r o, ;.y co, -~/tf1\;s'.'_d~ la ~-ir-
cu lacj6n. (>2···-9-.·_;¡·· -t~W fi:_·_L.-.··--:;·y ___ - . u ·. • . - . --

: .. > __ -__ , c_c:: "•>' ,' -.• - .• .:,,•/ ,.,, ,· ,' ~-);,: - . 

. ::.·o/:>~:;, ,: ;: . - :~'~:-:~~~:}'~ .. - " . '·<<.·:·:::: :: ,,. , ,: ' 
< /;;}~:::> :-~>'. '· ·('.'.'' '·'.-' . ..:..:. <·":-~·:, _.,_:,~" < 

El ', 3 ~~.d ifosio>~ l'1~~rat~es~ablli;a~~-la c6~(¡~~~a~f6n re~~Úda·-~e la 

hemoglobina ª 1 1ntroduc1 rse en 1i':c~~_iélail c¿nirH ;;&t~eiu~a'.19s:7i;)v1m1entos 



relativos de las cadenas necesarias para que se l leve,a cabo la transición 
en 1a fonna··axi9~H~~~;.v '.··~~'por E!stciqúe•ef2,.J·:;.~g;6;.d~1s·~;niY;·1a ·afini" 
dad globu1af)ir:.¿1.6~9eh~?ia~M¿f:~:s·d.~ rí~~f~~'.fen ~n ratri~'~frer1a~· 

-· ,, . ·:·,{:/'/"-·.'..: .. ~/-~·:·; -,·,.,, ; .. ~~~-~K---"~ ;·.·-.. ~ .. ,. :. -... 

La funcl6ri~d~:esté1TI·~tá~o1ftó;;c~o~~t~~d()~'.de. ia éurva de la henog Ip_ 

bina es conoé Íd¿··d·¿~ae· t1'ai~/p6'~~·Nen~g·\,;;¿.6:·};: '. • La h~~globlna también 
e'- •' :::_::~º -~-:. !_:.·:~:,;;i':.",.,_~," -., - .'' ,· ·º"'·"·.~o·:.ó·<.,:-··- ''r·~-:· :'.,,';;.··C."-co:'.- - .• -

interviene en•oúas.fuhCiOnes, enel·•transpiírtecierc(lt desde los tejidos a 
los alveol~spÜlmtl~~·~~sf ··· ~.':}';_,~ ·;; · .. ·,··•· ..... 

;~:;~~·~:5-~/~~~--~~;~ :~-.. _~:~~~:: __ _: -- '~- - ~:~~ ·-.:--~- _,_ 

Al mismo.ti~po.·;c~o .. •s1s_~~a~!~uffer/afi2Pü~ar•aproximaciamenfo.ün·. -
1oi cte1 c0i· tóái\ ;r¡{12; ·1a )··~roci~·~:1<l~··arr1rvef1 Cé1ufir·, ·~'¡¡(q'5~'sé"J)rO<:lu~ 
can variaciones• simuli~neás<erí·elf>H:pl~~rn~tfao. /(1'/· 

:c:;:c'. , •·· • <. . 'f< .) .····· 

d) 

En 1a prtíner~· ~éitf~ ~n;c:e>J1<>c1dác·(¡~,1 ~.;e:r'ielrc>Ja ./(:;proeFitroti1asto ·· 
es doncte se· ·1rifcfJ'1a~'srnt~sTs'a~;fá;;t1e;~9·1ib1~~.;,~~fr/c~ÍJ'ia·:{~f~ll~a·un 
contra lado e ínie9i'~d:8·firó?e'sE¿ enc:~T1n'~cio~·ª;¡rt <~ .• ; ) ];; .•.••. 

ª ) Psrrondtue:cs:c1····s16 .... 'd.rie~l .•. ;~1·.ª.J·;gi:J'po"'bf;ºt'.,nf :0a~P-~.~íif t~~'jc ;;;; :/y,, . 
b)' . ' ' ·, ...... , '•· . .e,•"·:.::<·' ,', ', '•, '. 

c) Captac_i~~ ~e. hj~fr~-~;c~~~~e 1 ·rite~¡~?</ . 
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Estos proc•esos'i~\J Jeva~·. á caba··~imu ltaiieámente .. en 1 a cé Ju! a inmadura. 

En 1 a . sigui ent~ ;r,t i
1

gu';af1.o·\¡·.;.se.'o~s~;v~>~ip1r~c~os;•~ ue''ca·n~uce····~·.•.•l a •.. fonna 

c i 6n de la .hem1g~?~,~fl•l;~~;:;~:t:/f ~R·~E J1+i;;~K~\'~·.t;5;u:l~Y~h"I~.h::.~!~~:±l l1 ?·~········ -
El hierro esJcápatado.'desdé el''.'exteriórtaportádo' po'ril a••tráns·f err'iiia; ·que se 

une a los receptof~;i·J~g~~ifrfrJ~\d~ ¡Uéi{¿~an"a:::' '. . t~ml>'.~~~·.'pÜ~de péñetrar en 

1 a cé 1u1 a .. erltropóyiÜca· aif~2Ü~eni~~~~~<l~'.nbs·. d¡~~f 1td~··<l~·r~~· fa9'ó~i'tos. 
,.· :'.:~-.-~<'.'~'.,~-t~'.;,,,.-,,. •, -~;~;:~,; .~ '.::·-:· .:·_;.:~-~ ' ,, :?_~;·::.~\::;~~ •_'--:. ·~r- O- :,~¿·~-'~?:.~_::.-:;oc:~.-; -~2:·,;-·,_/-'.':"·· 

medulares cargJ~~s~d.~.:~ier7:!,1·~;:i;:. ·Ú/ ; ·}·e ......... . 
' - •,-, ·-~ ·-- ---. -. -~:::-t;~~ _. ~:~~:,: .',. -- ~ 

~;~~~::~~;.;: ,":·· ~::~_:,,:_; _,, ____ ,:.,~-:·'-:,,_,-._ - - ,, ,_--- .·::·:-~---~~,--~:~--: 

La proto~~rfirtn~ iniCia:yJinafiia\s'ú"tslni~Ns en t~~~ít<5c8ndfi'a> .'!•,,. t7/'•• ,. 'i> '·'·C 

La s1ntesl~ide1rsca~;~ai;~oilpE!~t[dféas rcpro¡~Ínas );~{~neef~cto 
en cuatro etapas; prÍk~~¡p~;~s. 'i en cada ~nél de estás sé t~ui~l'en~nz !~as y 

cofactores.···~~lléc~f;lJt-c;.i. 

' ... _'~--~ ~ -~--~'::_:: -. : ~_;_:'::'-:: . 

La primera etapa es denooiinada de ACTlVACIOO, proceso.que se. lleva a -

cabo completamente en el citoplasma, aquf los amlnoc1ci~o{son ~:s~eriflcados 
-=-"'"""- _,--·.·.--

enzimaticamente a sus correspondientes RNAs de transferéncia a~expE!nsas-de 

ATP. ( 6 ) 

La segunda etapa denominada de INICIACI~. en esta etapa el RNA mens2_ 

jero, y el primer aminoacil-RHl\t se unen a la sub-unidad menor del ribosana 

en un proceso Que requiere: prJtefnas especfflcas llamadas factores de !ni 

ciaclón. 
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En la siguient(! etapa;lá que seden010ina PROLONGACION; la cadena poli-
;'·- " .,:' ·~" ,; " ,., ." •,.' - . . ' ·-

pep t f di ca se af~rciá po~iadÍtlón'·cié·nue~os'restÓs déamfooacfclos; <;S Aqur···-

son necesari as···a.lguf a.s\~ro~~t~~s"~c+o:~idas••c~+ .fac~?I~•s;'á~7~~~d1Q,n9a~I.6n·, ·. in 

"" 1 at.mente d¡¡;~,.·1··•· qª··;·ur·.'.···9f0i·;.~s ..•. :d·.····e:i .• h.~l~R'.;~fN· .•. ~A:;·n··.··m·n·.···e~·.dn'.. o5~·•a;J~ne~ '.ro·····.n·u.; ~·~~'.;en~!:~·~·~ ~·~·~l1:~td}~·~ ·~-;~.l. ribos?~ . 
ma se desplaza,:á'.'lo. . . .· . . , . pára ·~W:uar·¿i.·ioifo~·sig~ierite . 

. ·,-", ;·.· .-· .. >L·_:-.~> ~·,·.··::-(. :::~~;··~ ~:>~·;. 

:.?.:: .•..•• · .• ·: .; .•..••.•••.. ••.• .. · ... ·:·~.•.·.· .. ;._··.· ~,.--: -. 
• · ., - · - ' ''<- ·:·· "' ·- · e · - . •. - ~-. O:o-. ,~,_- e _ -: -

En la cuarta 'e~ap~ d~·. la ~riÍtesis protérc~:d~riómi'nacilr_E.RMINAéroN. ya 
cuando ·la cad~~~ ~oifüe1>trd1i·k'.'.s"~·hLc;6m¡i 1~tado;-•·é;fr.~:;~:i'iberaa~:;ci~1 ,ri baso 

• ___ ' , . ..:_---~·,~~,·:-,":•.=º:= ~~_;.·,,._;_(~<=-:_~~ -- ' •, .. :O' '• -_• • " ' • • :.;:,::~---~. ,~;; ~,:-o:~-.'_-~'~~:~.~-:' v•_-"'":··: ~ :_:-;::.~:.' ~ :·,~-· - • ~ • -

ma por medio cié un:l'roce~8 q-u~Trequreré protétn~sCesile<=~pcasJ'1.am~dos 'rác-
tores 1 iberadores. _,_ Qüraíít~ \a~srnt:esis l'rot"eit~ ~~is§~'~ria dGc2f a e ion 

y también una r~~;sgclacforiáé'.·¡'Jsmb~sciii~~ ?os ~n·~Js s~&CJnicla~_~s SOS-y -

JOS para fonna C. f i b~;~; lnt:c~~' ("3}. ··• •.. ;; .• ~.'.~; . y .' ; .2il'. 
·.·::~.:.:_.) .. <.·.·.-~-.< .. <.~-: _ _.'. ~.-:-: ~~'~.;.-~:·-:;:;:';·:·~ ,./ .. _.:.~"~ ·., . .-,.:--... 

::··¿._~,:,o:,-.-::'--~ :c.--.- ; -·<:.:., ,.. - ,_-. ~;.:~: ,:·~+:~-~~.:.:,:~:.< 

... ·. ·y; !~~Mi~>:··· ··· 
-.- -'-.:---'-._¿__:_~ .~'.':¡-\'.!-.~:___;;..i;o-~ ~-~~=:.;_:--o'~:~-~·O~~~~-:;o,-_~:¿;.".o_á"'.--=J.-¿.~·.;/-'.~:k;~?Ffi=~ ~-=' '=.-'==.·-'o~!o~ o-!.--o-;-=;;_,-;:,/~~-, . -
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SINTESIS DEL GRUPO HEME. 
'''· - ,.· -

La stntesiscieés_te?'grüpo se rÚ~a·;if ¿~bo ~n'.'1t·~á~orp~rte de las cé-
'. ..,,:--'. ,. --· ~; ', '·. 

lutas corpora1es,s~6~~-todo;enl1c)s ~~e~~Hcires'e~itroiéiesJ' e~celJto•en los 

::::,::~:! ::0::~:~~'to"~~¡¿~~l~*il~~~~1~1;,¡i~~~~i~!t~~' -
cetoadtpico:'.qu{e~ de~ca(fllo~·tt~Jo'_ifá~id~~~~t~;pa~a ;fo'ITri~f~!' ~¿id~· f: -am.!_ 
no levult~ico CALA.:) •.. -(-~s.··_L}-} •e·.·.-.".•:;··<::·:.>< _____ ·· .. -.--··:·-:·.:_· __ ,.,._,.-.-•· 

- .C- -_.• ~··,_:;·~·~~:_;_~)~::~«~·- .~,C,~~C: ~' .. ;:_~.::'-·.~~·-·<~::._ • 
-e:;-.-. o~·,--;o~~=·o _-,:;-_:.-O:-~-~-:· •• :-=,«·.:-: i- ce::,_:_ .... ;. .',...·,- ·~ 

Esta coride~~a-ciOn rn~lere f~sfat~~d_e piri~o~~-1{ J ~ft~1_na B(j l ·.·y debe 

tener 1ugar-eíl\as-miíoéonctbásiritaC:ús.--? <AÜP~~s~_~6~:;ffióyé2uras c1e- ALA-

se condensan. par~ formar·ün in'~lloilúr61 ;:él• porfobiÚ~ógen¿ C:~t¡lizados por 

la enzima ALA-deshldr~za .. -c2sl'2z ·1·,~~ ~e.Obs~;~~:en:l~·s,sígu(entes · reac-
• ">-:'_(·:_ '. ,. 

•; ;< ' ;_~:_··e~ •. '._._; ' • ','; }< ' '.e!• .'.• ' > 

.'.;'.: ' , ·;._\ \L 
e iones. 

·' ·- . ;<,-.:_:-~: -·:,, .'>' :·,; 

..__r_ ·~_,; ·~'b~c_,;2:¿ '.~iiL21 ~e=··~;:;~ -~ -- ·-
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REACCIONES PARA L.A SINTESIS DEL GRUPO HEME f25 , 27 I 
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PORFOBILINOGENO 
( 4 MOLECULASI 

··tCH~/ 

":~iJ~c: 
·····t>lfN····· Pr- <.·.·.· .•.. ·· ... ··-... Ac .:- ~. º><.- -.--~-' 

· · · 1 "' CHz:':· I /.> : .. 
Ac ·.:.Pr. 

:\.: >;_:_~~{· 

. .. -· .. 

: -\~.'2./·,, 
: .: ~'::: 

- .. ' 
'-.· - . <, ... ·:·-

Pr'•' · Pr 

uRoPORFIR1rloGiNo irr4-uRo?oilf:IRíNA io:.•• • 
i/:f~ 

COPROPORFIRINOGENO m-- COPROPORFININA 1II COPRO~ I-cOPROPORFIRINOGENOI 

v; · i. ... J};z.~·j~·-··~~·t~s-~_=;_ ... 

~{J.c"'(>~ CH,-Otl~r~~. 
·-<tl~· FER~TASA ~C:t;¡1W/fg.', 
PRO TOPORFIRINA 

NOTA 
Pr: PROPIA#ATO 
Ac:ACETATO 
M~lllETILO 
VI: VINILO 

FIG. 11 FORllACIO# DEL HEllE 

1 l 1 l 
CH1 CH1 
1 1 

COOH COOH 

GRUPO HEME 



c) CATABOLISMO DE LA HEMOGLOBINA •. · 

.. 

una vez qÜ~~l e1·1tr~·¿ft~ia:C:tnn~lidoc'o~ su crcfo·vital en·· 1i'circula-

c i6n. éste es ~~'~ru(~o-16r.V~ib~~i~~f6;I~tcé11J1as . 'rílacf~f·~~.~s J ·éifspues~­
ta s en 1 o que se? conoce'como si'S1:ema2fettéuÍo. endote ¡j ~l; '; ..... :Jite }¡~t!?ma . -
se encuentra í6ca 1t~:ª~·a.•··e~~6~~º:· hi~ú~F'~·1rlori .. Aéciüfa.ásea;', ( ~a.·i .. 

.. '" ' ..•. ·.-· .:~ .... ~·.·." ... ·.·~ ... :.•.·. ,,. _'.,:'· ·,-.-_', <·. >. ';·._':-,:--:: ,:;_¡ __ ·:-./~ - : ::,=· . ..:"' .' .-._ -~·· .. _::..:.,';· " .-~·- :-¡~> .. ::º.:.''-.... -. -. 
', ', - - ,;;;",_<:_,<.: r '-,-,_\'::.;.:,::;• ~: •• ; • '1-;::-'-,,·,-~·/·)/;·,~ '• -,._,.-.. - .. _._ 

, ·.Y-··-.-~<~;.-' :·.:.j}.·. ' .. 
': <~,:- ·. . ' . ··: __ · - ' 

Después ·deque•e lieritroc:ito es,éxtrarcfodelá'circ1Úaci6n; iatÍeffiog lo-
º,_~-·~-_,_,-:.· ,,-_-, ... :.-'"'.:~;~:;:.:._; 

bl na es des tnf~gfaCia'~ci~ntr?''cie'I1afcK1u1~sde1"sistema~re'fi~,uTC>~encióté l 1a1·, 
en sus tres c~~o~~~t~s :~ Ht~rt(); ,~~~'tri~br.ff;ina·'y Globi~~; 

, .,~. Ci~~'~d- :~-~~~ ;'"-~ .. -~--· . ...; ; ~·~'.:.-~~?:~s.~-"-~'.:::.º .,.--.!::;~-'~~_o 
.,. ' "e·_·,-. ___ '·, 

El ani 11,o de prof~porf lrif1~ del grupb h~~ es roto a,.nI~el del >puente 
; ,:, -, .•· -~-- ... 

meteno. para riróctUci ~ 61 i iverc11riá'~,;coinp\Jesto tetrap1 r'rolito'de· cádenaat>ier-,.- ,. ··.-_.v· ' .. · .. , __ ... ,._,,_., ·----- ->_;·.¡_;:«,·'"··--·-=····" .. ·.: .. - '•oc;':> .. ., .-·-"·« .. ,.. __ .. <:e;. 

ta. que pront'oc~esére:dú~Ia~ a,'51i1r~ub1íl~Y <dr'as 1X~ó11JÜ9áci~n ~n e1, htg~ 
do por el ac1cloc~l~¿t~nlco,}'i;,'b'CiirrÜb1riá ~s";~x~~etadaceri~Ja bí!Ts y poste 

;>_-··- .. _:;: .- --~·-; ;_>"' ··."-;:.- -.,,.:':>:_- ·- • .. , -~--- .~,:<·>>".o"_·-._::\ "" ,, .. -;- - . ·:' _;· . - ·.'. ·:>_· '·~; .. '. . : . -

rionnente reducid~ por1aS'&acterias~~l1~e'rÓbiil~ del iht~~tÍ~o.a· urobilinOge~ 
·;:~ .:;·:·;··:: 

- ._._-:.:_-·:_,--o_;-~_-_:.__ 

El monOxido de carbono ( CO ) que se fonna constantemente aparece en la 

sangre como carboxihemoglobina y es transportado a los pulmones y por ende 

excretado. 

El mon6xldo de carrn~~ ( CO) se fonna en Ja converslOiiéqiJe seffone 

del grupo Heme 6 bt liverdina¡ pcir eliminacioo oxidatlva'd~i':a~()IT\6 de carba-

·JS-
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Vía Bioquímica para el .Catabolismo del Hem, en donde 
actúan las siguientes enzimas : ( 15 J 

PASO No. 1; MEDIADO POR LA HEMOXIGENASA 
PASO No.2;MEÓIADO POR LA BILIVERDINA REDUCTASA 

PASO No. !.-MEDIADO POR LA GLUCORONIL-TRANSFERASA EN EL H1'GADO. 

PASO No. 4.-MEDIADO POR ENZIMAS REDUCTORAS DE LAS BACTERIAS 

INTESTINALES 1 ze,:s41 
NOTA: LAS CADENAS LATERALES EN LOS ANILLOS PIRROL SON 

Y V: VINILO. 

DIGLUCURONIDO OE BILIRRUBINA 

FIGIJRA.' 12 

_L d·UROBILINOGENO 1CnH41 N4 0 9 1 

~ MESOBILIRRUBINOGENO 1 Cu H,. .. N•ºe 1 

ESTERCOBILINOGENO ICuH,.8 N4 08 1 
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,. . . 

La 1 inea de Ú1~1as eri trol des ·py.¡~ff¡~~sd1r1v~das del s~~º vi te lino .• .;,_;_:~.;·:'<·:_ ;,,-. . ' .. - . . . .· ' . 

produce tres 6 m~s. hanoglobinas .embri oiíariás'~lás cualés pÚeden ser recono-
... __ , ' ._,;., ... - . ·'·' .. - . ,· , .. • ... '"< ,··-.-. •',Y~ ••• -- • - "--"-.' •• , •• "" -· - - • -: '" .. _, ,., ·-

tes: 

Hemoglobina .Gowe~ 

Hemoglobina Gower 

Hemoglobina Portland 

La presencia ha sido demostrada sobre exten<Jidos~prepk;~~~~~c()~''m~t~~-
,-.;·;;, ·:·t• o·~·'·-"-·" - -

ria! de embriones de esa edad bajo PH 3cido de 2.8-2:g!~i(:,19).< .. ··.·· .. Las 
• '· ' : J• \: :;·~-i'::,~ ~··· .:-< ; :.;.-~.. . -' ' " - ;e 

hemoglobinas enbrionarias se ccxnponen de cuatro sUb-unidades'cle;globina ;pro 

mediando cada una de ellas 17000 Oaltons~ de e~tas;~·¿J~t;i:·~"~¡2:~~;l~ades dos~ 
son Q(. O analogas a ..:: y las 

beta. 



Se ha comprobado qúe son mAs nGmerosas .las ºsemejanza{estructurales -

entre los genes~b~ió~t,~Ü~,·~l~Ú~,~~s ~f~~tÚ. 0(i~{)'f{j~,1i'~~~·'0~. '.a'ciu 1 to 

::::::::~~~~1fa~~~~~~~}~~~~~~f ~~~~~f o~;~rt~:n 
i ndepend i ¿~1:~:'ci ·P~~Úr·:fi·~·,~~~,~~~~i()1{;¡.;·,;;~'.~·~~¡¡;&~;i~ ¡;;un~,.gnfit;esis pa -

ra los genes embr!Onicos s~;ja~t~~-a alfa,_~~~,~~~strá~·dlferencias estruc­

turales respecto;aJi6~·,gé~~s·-deC~Ú~~t~)fa~: (Úzr·;."'; ... A:.:~ /_ > . 
r·'-- '=',:>~-- :_.~--~·f~.--.~-v,.· <-·--)·;-•,.<>·-/;~->~.·:~:"-.f .-'".:'-~~:·i_~-

., <: -.. <\'~- :_ .. 
Se han -obser\'~d6~~'e1rit1cÜat~ci '.dÍf~r~hCÍ¿s __ ~e las~ca'd~nas,epsi 16n;¡¡-- com 

pararse con las cade~~V~~~~ • .Y .dieciocho .·arcomparar~e~¿Ón -lar ca<i;~ás gama. 
·:<:L~·~'_:·· ,, ·:·_·:.:.>(y~ ... --. -.. ·:_,,~ _· -.. -:-·,·;: .. _. 

Existen •. ·porcioné'sirl{'i'a-·estructura primaria ,:(~,e~c~i1s j1Ü9'.ales 31~40, 
c.:··-

60-66, 83-Bl, y f4s~'146 ) i. que se conservan en las c~c!~n~s epsi ton, ta I como 

ocurre en las: c~d~~s'~~ta. delta y gMia ( 27, 28 ) 

Una propiedad que se presenta tanto en las hemoglobinas embriOnicas co­

mo en la hemoglobina fetal es que éstas presentan una alta afinidad al oxi­

geno. Por. lo tanto, las helllOQlobinas enbriOnicas se asemejan a la hemo-

globlna fetal, por su capacidad de saturarse con el oxigeno; esta carac-

terfstica facilita la descarga de oxigeno a traves de la barrera placentaria. 
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~· , --;,:,,.-,_~,_{-·):V---~~:'./ __ ;~';:~~:; __ :-~-~..:-~~:e~:>~ ,_, -- " >:·,'_;.:/'-~ :'._: =-> -- ~ : __ . _,. --"'- ·., ": --
' :·:· . ·.·_,,, '. - .• • e~ . . .,_ ·.;_'·º; 

en 1os h~aílá~·· 1hs.9eó•es·a'1f~~~y;·~~~}'iriE'és~~W~é·~ét;1()¿ª1ii'a~ sobre 
un mismo cr001b·~~~'., •'ib~-·~ifi¡s·i·d:e9'iobf~;~ ·Q~~:,ysf!né)1nt~~ ~·~1~ta 'ie hayan 
en cronoscrnascnfe'~~{~~ .. •.'''.·••· ~"·•••.\~;{ ·•·?//\·•·.•·... .·.·.· .. · .. • .. :,.·.·.·.·~.· .. ·.• .... ·~ .• • ··.·. (.::<·:; 

'. " - . . ' ,. .- ' - : .:-\.·,. .:.~:·.-~·-:: -- . -- --, ·.-y·-,:·<;-s~---·-_,<-.:- ;~_,, -:~;;: ,,. - : -'. -. -,,. - -- ¡- -

. . . ,:-~~-:~;~''.'····. ~:~:-.~---~--. 

Los· gene5';e~~J~~t~:a~¡'s·l~'.~9I;b}~a:··al~a{~;s_~~/~~t.~~;~.i·~·~f~fsd·••enlazan 
es¡;rechamente lse hay~n.: e 1~f~ri~E~s3i ~~·:ét cren¿s~~ dieElsei~.·· 

-···.··::e·: -·:";:·~ _,>~<--'r:_:_';·'·, . -_:.- '"' ··-;_:_,.-:,.~ :·:::;·~----~ -~\:··:;· 
:::_ '.· :·~:~-- ~ ;·_-_e·-·~,- ~-·---~:--:., ;-.-.-,-_ 

Los g enes~s fructura·1~5:·~e~~; 9:;5~~J:*te~;,.~~·bet~ ~e;~kte!if¡.;~.'org an i .~ 
z:ic!os en eLcrCJTidscJa erice; diChós genes.;orinan unráCimó·~r{·é1.•l)raió,'de es-
te :: r001oscrna •. · 

SlNTESIS DE~LAS GLOBINAS ~BRI~ARIAS.iv·PA~o·oi'.'LAS'GLDB.INAS < 
-------------------------------------------------------------



:·. >!'.:·r·.;p:, .:'' 

;~: /·0.·f:'·i, ;; : > .··• I:, 
--. ' ... ': _·:·:: -:!'.~<i:·'- -

·:.:·:::·:''.;~:-~ ::~';'; ··:. ,· .. "". . ... ,\' .. " • ... · . 

HEMOOLOBINAS FETALES~~/ iL .r"; .. • ,;;~./:;:. )/..' 

~!!!'g9'.!!~!_rn!> , " ¡i "/ 
!~;_:z,_~~:,_:~;~ -. -~~-c~_:~:-p ~: .~~0;-0-;:~;; .= •• =-~c--'=-7-:- .o.:·---'=--~o'--Oo=?¡; L~~~'.::-~-:,_~:-~'_::_~~~;.·~~~~~,~~_;_~:-~--'.~--~~~ 
. ;:;·:;_:e:~:·-,-·:,··., ";. :,L .,:·,", 

b) 

Este tipo d~ ~ano916i>i~a :~~ ·11a~ada asr ya que es la Cjúe predomina -
~:->~~~:,,-:~j~- - ' . -'•,., ·,·,- , , . '· :"" '.- '• ,·" -

durante la vida f~tá1'/ · 
". ::.-·::.; ~:,,~:: :>-~·:_·,·'t:~-.;>:.:-·-

"; ;J:i ~'/'. .; .. •.···. 
La HbF ; {~en~l~bina felta tiene Cú.:tro gr~p()~~~{{cuatr~cade-

nas polipeptrdlcas,dos alfas id~ticas.,. de; tipo··~amafonn~'CÍ~sd~141 y --

146 amino~cldos respectivamente. 
__ . - ---· -· "f:: ... :~: -.. ::,,;:, ·.~- = ., • 



Las cadenasalfa son idénticas'a los de la HbA, pero sUs dos cadenas 

gama difieren en sü est~~ctÜrá d~ i'a 'cie;l~~ ;c~den~s:be~~. 

La h~~l~1na•1et;;:,;1.~1m:oú~~·d·:•1¡i,f;~~~~·,~~~ -.-{-'--'~-'- --
HbF (o( 2 i zJ )'/_', (,7',~~-) : ,:, L¿'~rÓctuéiÍOn.:de/la, cácténá beta -:­

cooiienza a la 'a !tura de rK'~~;~era~'Cloce'.'s'em¡~~,s·foéY ~6~~~ii:. 

ºº''"'' d;,,.~~ ~' ·~~1•~~~~{ :i;~!~,::.:::~adis,¿:;,,,~;'.d .. ~'. .·· 
aproximad amente ~e'5~G·~6¿%id~ l~,i~fri· ~·~~l~ h~c)~ 1 ~b Ífi~'~' c6n~fi~i~~~nte.'' ª" 10··· · 

·~; - , ; -.-;, :;, :.,, _o'.,,--,,n :·:-~-, ', ·,-;-···' _o -:.' ,~. :· ;··- .:: ·:': r :.-.~',• ::·:'":·:---, ',.-,:.; :• _ ".'.'-~\:·': '.' ~- · -- .. -:,_ -, ,:_',;._;';··.~. -_,•:: !:,'.;'.';;e-,~·_:, ;' _ ; 

que produce· a í ,.edecior_cfeL~-sektÓ 'm~s d'éYceinb~razb qúe''.es'.de._un. a6%cte{;total .. 

de hemoglobina J-~t).j"~;,'. <L ·· ·'··.·· i 'é ,\ •. <.. •· · >L~.;; ·. . . ' , 
). ' ; . '\/ ' 

A Jos sers'~ésé:s-,dé ~Ya·a; !d:hen6g'101frna f~tal'~~rsi,st~ en 1% cieLto,. . 

tal de la Hb. ·. ;En adÚ1'~ós;i~onnal~s\::l~;;,,HbF se_~ncJ~~~~~~;, prCl~orC16~~s -

menores a 1 rn ,.1 1o~I1t fü:.',~¡~1;¡;,5lS'.~~'.,'~·,;~.~ .-•··· 
'.'''.•'_:_.·-.·-··-

~~~~Q~!~~-~~I! ..... :. •. 
~-<~'.:-.:~: : e'..'. .• ;., - . : . '-'.: · .. ' -

Otra hE!lloglobina en. la ~ida fetal de 1 a cua 1 se conoc~ poco es 1 a Hb 

Bart cuya fOrmula es ( . t 4)
0 



Su origen es eLmlsmo)l~,~ Ja\HbH ( que es un tetramero ~j l. por fa-

! lo de form~cion·d: las_icácte'n~s >ex: • 
.. -. ·- ... -- '' . -_, ... ·- --:_<'=;;··';" -

Por eli~tr~,,0Jfü\~l ~~·~:;zla ·~;~~~'~1Qra ~¡i QÓ~ ;/l;f,~(y ;¡ -
HbJ y menos qüe Iá Hbl :/{1.l':HtlH ,;) a'p1(6;.S/es 71eñt.a?.Y ~irsitCJá;'c~rcáCde, la 

1 tnea de órig~íl.--e~t~~·.rá\~6i:-1;~a~Xlé~~á\'.f;·y/1 a:H~'N<lrtoiké::y z1~\fl6Áf-
La desnatura iizaC:íoíl--~lc:-1Í~:~;fd-~;.;ra¿~h,~e~~fty~i-:1~feni;i~'i~c~t;~~: Ja :i10/\~y Ja 

.·-·:,· "'' .. -:: .. ·<· - ·:-::,~~:: :~-.-.:.-.·-. -._: .. :.-:-.,~;,,,. .":" .. ·.-:_z:·::;~·:,'>-,. 
. ~. -¿~- ~ ;~-:::~'.f '.'.·:.: .·:_:~ __ ._--;-.-·:<~ ~-"~:/~~-~--~.~'Y:'•~ ______ ., •• '.':~;;-•• -e>-,-·'{.'•:·.:_·.¡_,~: 
,=-~ - ·:.:: __ -_;_:-._-~_·:_-_- -- - _-_-_-___ --_·.--_ .. ', ---- ,; -- ' - "· ._,, .,~-: -,,,_ -·-: . -. - _: - ~ ~~:~'.J'-~- -~~-.:~:; 

HbF. 

___ ~~= =:'.~,:f~:ci_¡;~,~,~~,:~~~={~~~ ~:_ :.~·~:.;.,--;:;\~}~~_;'"ti.'.':~·:}~:'r:~~c ·~- -- - ~ -0·-;- =----·--o 

La Hb--de sart-no·--pÓséE!\f' y"'fa~t~~~.piratoría ;: llo:'mu~~·~·~¡~xi.~iéracc iOn _ -­

hane-hene ni efecto Bohr~':_~·;;;;¡édéri' entonif~'r;~.i~eque~~s -~~~Ytd~d~~ ·de-. Hb 
, :·; -':- :{,;_~~~,:~~:.'~~.t~ -i~o,: ·~; .:'"b~':°z» '.-,,.-; --=-_--.¿ ~'.?·'·'::-:·:~:·.'""~-=,~:: ~ -~:" ~- -- '· '_, 

Bart ( maximo de 2jior)00,) 't>íJ"recÍén'nacicfos apilrentS:iente sanos: - •- -

Si la proporción es m;;ii/ddI -:~·.~o;·g¡;i)\~~ trata de portadores del'gen-taía-

senia. 
~-':'.;;-r 

La henoglobina de Bari·~s: la infancia aparte de estos casos,·i:~m~/~ -
:,,.O • - - _· ... '-.' .-;" .. L,:~·-., •'. · ..• ,· 

pueden aparecer cantidades 'd{~crétas de Hb Bart en Ja infancia·~Jilréi'p~rciOn 
---·-~-~~o";;;';-o:-i--:,--- -- --- .-~ - - ·-

de 5-151 en la sangre del.,co~On lJllbilical. Esta henoglobina s~eie desa-

parecer a Jos seis meses. 

En estos casos los niilos presentan anemia ligera con c!Hulas en diana, 

hipocrania y a veces presencia de corpOsculos ae Heinz. Se han 'eiectua-

do técnicas especializadas para detectar a estos portadores_, las_.c!~co_i~as -

mas indicadas para ésta finalidad son la electroforesis en gel' et~ ~~or, Ja 

- 4 l-



dE!llas tipo 

HbF O<:' z 

HbAz. 

Recientemente 

mulas moléculares: 
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Estas tres fracciones de henoglobinas se denaninan hanoglobinas r.1pidas, 

por el hecho de•que anergen antes que la HbA¡, en una col1.111na de intércambio 

catlónico •.. ~;Los pacientes que poseen la enfennedad de la d iabét~s ~~~stran 
niveles de HbA1c elevados que oscilan entre 7.2 a 10.61.del totaid~l~\en.2_ 
globina. 

Los tres fracc i oneS de la "'"1 son 11-das ~bli,;C~2,~;€~i;~, ''R i-

das, g l ICos l i~as· i:fa'.5º,~0 !~~nas.) 01~ ~(~);" ~:~ iifü" .... 
Lo intefe~a~f e.~nt~·Je~ ésq~e il mayor·.coocentracfori)J~~ijíúc~i~Leri san-

tices. 

Las cad~n;as0b~t·a~ de la Hb"1 y de la HbAtc tienen .. la misma secuencia -

de amino~cldos, p~ro el aminockido valina de la tenninal de la HbA1c va unJ.. 

da a un grupo carboni lo de un a ldehido 6 de una cetona que forma parte de una 

hexosa, la.que se cree es una molécula de glucosa, por ello se considera a -

la HbA1 e cano una hEl!log lobina g lucosada. 

Por otro ladf. !ª Hb~ esta tonnada por cuatro grupos hene, dos cadenas 

tipo alfa y dos/c~denas tipo delta. 

dos. 

·"··;,'.::_·:-_ .. ·'. 
;:~- _ /) 

Las sad~nls'~;tia:¿¡¡~~ren de las. beta en sólo ocho de sus 146 amlnDaci 
"° ~' -:;_-_ "---:e·'-_,·~;. 



La 

allTienta 

los niveles 

A 
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1 

°' -1 

SEGUN EL DESARROLLO EMBRIONARIO Y LA EDAD EN EL SER HUMANO 
NORMAL EXISTEN LAS SIGUIENTES HEMOGLOBINAS 

HEMOGLOBINAS EMBRIONICAS 

NOMBRE DE Hb ESrRuc· MOV. ELECrRC CANrlDAD RESIST. DESNA AFINIDAD A 
IOENTIFICACIDN 

rURA -FORETICA •1. TUflA.1..llACION Oz 

Hb GOWl!R 1 ~. MENOR A HbA1 .. 2 ·- ALTA ELl!C TROFORES IS 

Hb GOWl!R 1 <><, ... MENO" A H•A1 l!l - ALTA EL.l!crROl"ORESIS 

Hb PORTLAND IS, r, MENOR A HbA¡ rlfAZAS - AL.TA ELECTROFORESIS 

HEMOGLOBINAS FETALES 

-Hb l"ETAL o<, r', PARECIDA HbA, ao -1ao + ALTA OESN. AL.CALINA RIA, 
ACSFLUORICl!NTl!S 

-Hb IAlfT Y. Ml!NOR HbA 1 TlfAZAS - ? El.l!CTROFORESIS 

HEMOGLOBINAS ADULTAS --
l!L. l!C TROl'Olfl!SIS 

Hb A1 e<, fl, NORMAL H - MEO/A ClfOMATOGRAFIA 
IPATRONJ 

ELECTROFORESIS 
-Hb A1 -., s, MAS LENTA 2.e - MEDIA CROMATOORAFIA 

QUE HbA 1 OE INT. ANIONICA 

-Hb F O<, r'z PARECIDA 
HbA¡ 

o. e + ALTA DESN. ALCALINA RIA 
ACSFL.UORECENTES 



V.-
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Las hemoglobinopattas son todoslos.stndrcmes·cltnicos en los que exis-
o.:,,;'; . ", ~ 

ten cano base úna· aiteradoh'estrúctúr'a 1'm01écu1ar.cte l~ ;tianoglobina./6¡.btén 
_;.,__,·"',__·,e: •. '>•;~ ~ • 

un cambio en·. su·~~tabb'lis~~;{i' ~Óenff() c1·~·~~ÚcÍef ¡ri'k¡o~.,~ó'~rit';~n%q~e1 los 
' •\., > ';/ '': ,.; \'.; :. ',· .·L •• - •• •., -: • 

casos donde sO,lo• éxiste üña"~d~f)cÍenda)(lé la:hemogfobfoa. ésto.es/erúanemias 

cte tipo ferropéhica5'8c>r~iié'¡:átd¡·.ci~ saA~~e; ~¡r.~~J~~Vi~s:: '¿te~ (Jo·,,•· ... 

a) 

"· ... ·,.;.,,"' .: , -: '·>·.' . ~ . ., ~· :': . ~' 

'·.:~:·;.}:.:.~.-;\'.:;:~.--~- >:,:-----_>. "( ~-_->;i_:._> .. ::';:,:. -', 
; ~-- .;,;·"".- .. -'" .: ... :'/::-~:_·.·~: .. ; ::~;:;,·:-~ "·>: .. ·-

. - ,., ~,..\ .-.:. , . 
. -~ :·:~,--:o ,-::;:~--~-~­

·-··:_-_:·" 

,•,.:·;··-:,'. 

,._,:)_::-

('.·t 

Existen algunos sfstanas de~noo~nc la.tura para d if~reh2ia ta· las hénog l.Q_ 
- -• • - -"'~"·'.'..-;.", • - - --~~,,= .. -,··~o-;·,-' r'o__h-. •- __ 

binas anonna les. 

te: 

A medida• qÜ(se cfban;descµl>f'iendoJai\fu~·ás yariectade~';'de l~h~<XJ lobina 

se les iba ··impo~ie!lc!o'.Lln~'l~tr~'.}ibf6~~;;a·lfabéti~b'de\acúérdo co~Sümov.!_ 
lidad electroforéti~~}·•/ .S'S " ·. , > ··· , , 

-=-=-=-o-=!---~·:-=-~:::·:,...~~_,_- ~::_ __ :L_,_~:;-=-_-...:.c.:.o:~--=:"'-==-'--...'.-2-~_'.:'._,_ -~:..·_-~·"-',.:.;::::_,::..,__,__ .. __: ~l:~-Cl . .:.;Z~:i_~0 ___ '._ __ _ 

Cuando Se; 1¡li~ati:'m1s,de· ~ •. ;~:;1:01ima mOvífi~aa•, [¡ fÚ~~loni~a 
con un s uf i j.CÍ ··iriai dél'hci;;~t~{i~[{f {~~d\i ~ográ(ie'a:di~~é·séh,I'i:¿;~i'~;d~~¿Üb r! '.'.-

, ' - ' ',,-~, ,, ;·\t'.;i~~: .. ~:~~- :;;¡_;~:-;: ~~}::;_;::. ~~~-:...:~•3,'J., ·~·-;,>.,,>•'. 2\'<._r; ! ',·.>,cé,",~ ':,,-_·.,,~J.:•'. •;."r ,\ ·,-~·-:,;.·, ': 

::~:;blnas"Lf~'.!¡;~t\l;if \~'.tí\~·~*!~li~~Ís~~~!~f o\1~~;!3~9~J?<••· 
\.">(.'e~;'-( >.1

'-''· .'.:.·/':::;_;;- \:Y;, Y :-:"'.' _ . :j<'' '• :{;_:~~~-ú ('.:,~:/:>-·:, :~.-~\-~_-'.:}::: _; ,,.·_, 
"'.:,~'" ' . .,;::.'{!-~?. :~:~:;-,,:;: ';.~;,:,:'.~.'.~ ·~v-, ", ''·~.' '">.-~>- • . ~~:· .' . ,·,- ,'" 

··=:-:'. -· · .,, --":'·;. ·::,'.--c'L:··~>:-.út'-'"' .,,:«·_;t"~·:::: J:~'.~j'.:-:"::::·i· -·:e'.··,-,-:.~:·._" 
o:.-_'.·-"~~' ~~~ ~.'. ~i~;;.:~:~~:;~1~¿: -~~)~:·ª:;·,~ -.;'.~\;;_ '.:=-~~· :\."~~;:~~-;_::_:~Q::;_,~l-=i~~'.~~;~ ;.;..e;¡ ~--:-~~~'.~', !, 

En este··t!po'de\1cmenclatifra'.'se.ha reservadola'desigl1aci0n de la letra 

A para refer!moi"a~ l_a,hffito1H6bt~~~~clJ¡\~~J~e~aYo~-:caritldad-; ;~·letraffue 
~:"'- ~- _'._- "',: ·: ' 



designada .para referirnos.a la,hemoglobinafetaL C. henogl~bina en gran pro­

porción durante la_~;i~apr~h~tal): ( /y>: .. ·.· . e / -· . 

hanog lobinas.···· >."E~f~ .S 1~tm;~ f'ü{Miíi~~d¡j;~~~f{~{~iib 1t~6 ... >:·· 
'"i:· .. ,_'"'.·-.-.).·_'-_·.. ·-:.:,0\- ,,.i~~,-~ .. :~~:;f. ·--~:.t·:~r~f~ :?~r~.-) ·- _:-::.·:\.·\~,_><>~~--,-· 

_.-.:_~ .. _.;~~--~:>.~ <<·:: --. -.--"}//:./:: -~--~~ .. ( :z~.;~.- -- . --··.:·;y,.._:..,,· __ ;~:;.~~--: 

Otro sistena pata.J~~ig~«{~a ·1~~ t{€!rJCiJ'lobl~as.·a~(jnnai~s 'e.ra\~Je.Ú in-
;·:~~\-,/.;.\,".'• • ~.• »'' ",'--\>"' :,_;'_,r·¡,"';'"::;.·,-• • 

vestigador·'óidescubrid'cfr deÍaváriante' le. asfgnabf ~~:·~~~bt'~~a~··a.capr.!_ 
cho del mis~();~ if\~i2~:-~;'. iL\t~.·g .~ i ·;~·• L' .. ~:'.~.~ ... · · ..... 

Otro· sls,t~a de' }as \,'~~i~rit~s.~~}la~q,~Io~l~a·es áqlJe_I··· ~:1 Qu~I··· la 

variante es des,ignacla de acÚ~rJ() [if's·¡'~¡Ó'y)I~' natúfa leza del ari\inoc1cido --

'"bstlfoldo ii í': "'~~ ~\,"6in íCá;· ,· ... ·.··. -~ ········rs e 

Otró s 1 st~~t~, eS i l'Q:i'~~; 1i;~'~ ii ~; rÍán.t~,de• aiuO!;,O•á 
~' ··-~··'_: :-;." :_,_-,-º·--, :· •.. - ~·O:·.·--~\ • ~;~~ -:;·c~O: .;:· 

ci6n hel icoid.al s.ubstÚúicla · .. (17; 23. 25 •): < .. 

b) CLASIFIC.&cIOO GENERAL DE LAS HEMOOLOOINOPATIAS.-

Dentro de este grupo de henoglobinas anormales, se pueden establecer -

tres grupos de hE!llogloblnopatlas. 
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CLASIF ICAC ION DE PERUTZ SE BASE EN LAS PROPIEDADES> FISICOQUIMICAS, 

ASPECTOS ·cLINICOS·.·o···El: TIPO y LOGARDELC/\hlBIO DE .• LA DELECC 100.-
.. ·- ' ~ '. :. __ J~:.:'. -: - -.. · , .. -;:~ !:-:~ 'i; ,_>< :. '.,_.-·' ~;;:.co;:;, .~ . . : ~->"'.."· - ':,, 

:!~,-\:J.-::>~ : -~;_, .~{-}::-::'~;;/: :_;, __ .. :.~·;: '; :;• 

se ha·•he2h·o·:~a{r~tl~i~~·¿aii~i~1:~~k ·.•1as·hen~10~1hgs~.ari~~aies'y.se han 
descrito cerc~ de·100'~sp~h;¡.~;¡if~~~~~~s+t1:ri~·n.ita~:;i~rifa~·~miri~a2id~'s. ( 10 l 

con estos··modelÍls·_q¿eil.~~ ~üt~~~Lc6ríst~u}'~íl delas· ~adenás.de globina 

a gran tamaño, cuándo·Üene?iÜ9a'r"únaiu5jsthllcfon:d~·a~irio~cidos pueden dar 
.-.· .. -: ·· ;- .,,._ -. ~- ~ ·. '/ '· .:.·-,, 1-·>·~;; ·;:_.> ··.· <. ·"·''"-:,_ --·· _,, .. ·. i .C::: ·· .. ·: \ ·» ·.· :·;- i_;;,. . •· · ~ -.«. . -

se cuenta de los c~~bios'<l~ir~la¿lon.~~tf~ló~ ilistintbs ~iríoacidos de aque 

llas zonas y coll e1r6ici~~'d1r;i~~:;pr~pÍ~adfus:cf~e tendrf la han()'Jlobina en ~ 
: ". . '··' : .. :;:: -»_-,~: . ·.;·_ ... , '.-_; ::· '.·. : ,7 . _; ;-·:.: -•• -,:,· ,- ':·,· .•. ->..:':_ ~':'.. . ._ .. :.· - "-. - - . ,-, .- --- - .- ,-

estlXl 10, segon la sH:u~ci~.i;!'Yf~n~'¡'.6i'{§~'.':J~{~T~o~c1das cambiados y sus -­

efectos sobre lam~1·é~lf1~~;
0

~~f~~ Ífegad~·~.~st~blecer. cuatro grupos para·•de-

signar a las·henoglobi~
0

as anorllldi~~ Qll~.''so(ff1.~s;sigllientes: 
~---- =- -· - -- -~-'~--o-:~?~:,t~:~~:_:;_:_' e :-,0,0...._·- _-:;."·- -

1. REEMPLAZAMIENTO DE RESIDUOS EN COOTACTO COO EL GRUPO HEME. 

En éste grupo de reemplazamiento se reciente el grupo heme, y cltnica­

mente existe en la mayorta de los casos anenia henolttica con ~uerpos 

de lnclus!6n de Heinz, metahan()'Jloblnemia y cianosis. 

Las anCJ11alfas se situan de preferencia en las cadenas.beta y Jas hano­

globinas ast resultantes suelen ser Inestables, O sea q~.e~~~fpitan ~ 



a tenperatura de 5QQC,, Este grÚpo se súbcl ivide_ en' los s lgu i entes -

subgrupos: _,--_rr e ' -

b. 

_ .. , ~. 

Existen _se~~t.~_-t~tact'~s }ñt~raternlcosentre grÚpós'no poláres e 
·-·-. :~:.: 0~:<=···_.-,;-:~':.~:~;:-77,~-';; ~LéS:.\ '.: -;· - · - ::~'? ·, 

tnvariabíesrpo'r:UnaTí>arté.y~ lllolécU ta_ de hene pcir otra parte. 
··'._¡;,_:c-:.t>'.r~,:·.·(~'' -·· ' - '<,-:¿'; •.';/f-.~-

_.Este slstena\rnue~tra uriá gran sensibilidad.-a, cúa lqúie~ cambfo. 
-. 

:·-.·.:_::_-:_e_·:-: 

Reanptaiámientorie Histtfiná. :~_'d~:_:_\~--- .o 

•-:··:_-_-·_'::·_e·~--'.~~ -;~-~\ ·_·-~·~ - -._ 

En ésteti~ocfe' re~plaz.Jlliento el átano ~e fi~r&se esta-biÍiza -

en la.'f orilia'féµrica. ---locual es'c<lntífl eií{t~a~ -ia~-~~tahenoc]'lobi­

nas. · - L~d;l~c'c~~ri:ipu,~é~ré~t~r ac'1~~hislídtna;;dista'r· (Hb M 

Boston j 6 a A:~i~tí<l' i~~-~~~k ini~ ~',>( Hb--H~;de- Pak Ven a~bos,ca-
, ··_ :::, ~~<é-~~+..o:oY.,-. ~; '_,"..-=::~~-~ '.f}_ ,-. ·'· ' .·-.-; -~ ,. \ -l>°-c 

:: ,::;n~i~~iiWJ~t~~\ii~f,;~~!\Jf i C~ i,ic'~jJt'~i;i Üfhe-

lkl_ ca·sa_·--¡ínp'.cr;t"~riiZ~s ··e1-._·casO_••de)la han()J i_obin~_- Z'.u•r_;ch ·_ -~--~-------
(o<__~- -'f-, 1

· ~3 Hi~~~~~}~~C>n~~ ei)a"-c~dend_~~~a)~e.ha_su~ 
tituido en el residuo"63?0siii'Ori~E7. Y; histidina por la A;.glnina. 

2. REEMPLAZl'+11ENTO DE RESIDUOS QUE IOCEH CIJHN:TOS ENTRE SUBl.IHDADES. 

El reenplazamiento se puede producir en cadenas globfnicas iguales O -

distintas.en base a esta caracterfstica puede haber los siguientes sub-

tipos ya sean contactos o(. A • - A ,,-, o --, ,-2 que se explican a con-

tinuac i6n. 
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a • e (fü ACTOS. -

b. 

Dentrod~jst~·g~upo:úni¿s ailas sigUierites·hanog lobinas:. 
HbE • ''/·.Ést~·~~oglo

0

6i'hci'prciduce escasa a'1t~mación -
·, .. cl'r~iÚ· .. :p¡e~·~t:a\i~j-~.afiriÍdad• ~~~;E!i"oxrgeno 

.···.····ya·~G~:1~~:;~~/o~:s.pü~nte,.·ae-:hI4rólleni(~nt.re -
--·····.<'. ;·.·.• ·•·-··· {¡a·~2·~·aci:éh'.~i;~ffá?y;,li~t~:~·C>ri~débi)~s\·· :2 

~<~';;,\;·:_{,.::~<'.· .. : .. _ .'¡:·· » • '··,:·;'·'t:'. ·. 

Hb Tacanil/ · .• J>i~l~nta·~;~:tln~~to trtf¿,ciiib~iatió'~%e.dÚeros. 
:·.:::-~~-·~. -~ _: __ ·. - .º\-~~-;.-~i.:.:-~:_.·: ~- •f_}:::-:_._: 

·.Hb.Chiapa.s,· -··· .>IN() ~;r¡{i~\~1lefacf6n~.c1 rhica, ~3.~pfi~i·e<lacies -
e •. s,;p•-•e<c>1'a:. li.e's ... O ' · · ·- · · · . '- '.>e:/:··< . ,.·_:{·_;·~ 

Hb New Yorf . . ~;t~~~énti·~¿Llientó en Ia;'cl ls~~ÍilciOn déd fmeros. 

Hb Phi 11)': _·.···• E: ~~;~(~~Xlrf.¡~·a·. 
·- . ·.,. º,:::.,_'•" 

~. . . , :-:_: -~:/.;~·~_/>; '._ 

Hb !(ansas ...•• ; ~e; ,, Est'á~nsniig lotiXna'{caso 'es'pec íal\'~·pose-e··a Ita af i -
.·.nidad po~ elQ~lgeno .... 

--' •-c-=-,;-=7'=,~é~,·---=-=:----· -r -• 

'· ,._··-.·-,_·_· 



Hb G-Chinesa. No presenta sint001atologta clfn.i.ca. 

3. REEMPwft1.í1[tlrófü: kEsiouos.eN pos1crttl GENERÁC; 

Este g.rupó~~h~~10,~1na~·;pG~~·.d'.·n~~;{~~u~Tr·;a1~.~r¡~ro~es.• c.1.rn.icas. 
'::.?y;> /. '~ :\} ;·;:. >''i;···· ·•·.··;·.•.;. 

Las propiedadesc~e ;esi:asifrancX;J Iofifrías 'vartan en (:~da .~Jl!a;d-~;ellks, .. -
0 .,••_o ~'.,_~-:::-;;)}~~.,--c-~:··-:-~{'~,2':-:;· ::' < • •\-·:•..:,'• '-:-.··:·• • --~ > •' • L -:~·,_;_~-:-• :.-·,-::-.••-;:• - - 0 .,,. -- ::,. •-;¡-~·:-. -•--

ª lg unasS~b }d.~it~~ l,~s:L~~jc_~caX~rS:o¿ff~~s}ifü:~\a~;c"áX}~·;~fJt~i~ail ií~r ·.el 
oxigeno~ 

~--~~ <'-;>:~- ·,.' :,'- , ., ,-·- .-:-• -... ·_· i .. ·,. ·.~e;:·.-.,_·,·_.; • ~ ~· '• • ;<> ( r. 

El , e.efo ~é Iá • .,,,;:;,~·(i, ::as~, . ·~~r;;~ oi ¡~\,~~~ ~:,, . · 
.···.'<-·'·-·- •;.· -- . 

•.· • .. •. : < 
.··:-,>~ .: ~ - -:.. -<· 

Ex1stencascis{~···.· 10{~qúe 1a.e!l1;raéia cte•ún:·9rúi>ó pó1a~·iríi:~rilop~E!clé .. ser 
~~· .. ., .. ·• '_;:}~- ";;• ;--~ e,,-.,;_·-:;·,-.-~,.·,.-,; --····-. ···"' •<-·.'~\:-,',-'•',~ ,--.,·--,-. ·';.;•,;:;i'\"_:·· ·.· -~-·~· 

muy grafa~Clli.~U§L~{li:-~~.~eir·':iA_cfü~~s~·~llr;(XjU.ce·t~.árf·a,~a/ib.terna -
negat1 va. ci~~~~e.fliá c;Jr;<2Kr,Ja~;pó~i'fivás;C~~~~ás; esJ~·~·ri~o-J lobina -

es tn;~ªf Í~;\\!~~~~i~~Íi"~.~,~~·~t¡~~·.······'fj;if ·.········· .. 
Otra h~(YJ io~1~'.a:l~~:1a1 de~·.·~J{~;·~;Uio.•[es··.1~'.•'ttb'•.G\6i:_Hi'r1~;·~d~cte exi s 

~e·., ·--.··.: ,~ .... _ '.'. ·.J- ": \ , . "''" --~ . ·:..· 

te delécc16nde'é:tné:o residuos et1' ¡~ 'd~ci~~·bet~··;1:;~.· 1ci~:ri'íine~s 



REEMPLAZN-llENTO DE RESWUOS EXTERNOS SIN SINTCMAS CLINICOS EN LOS HETE-· 

ROC IGOTOS. 

tanas clfnicos>irriporÚ~tesrei fos'heter'Oclgofos ni an~_nnalidadés de la 
hanog lobina aun<lu~'~1 ~e ~~ede ar~ctaf·Í~ seil~f¡;n id.aci~·éie'.1a 0101é2ü1a. 

:::.: ,··''.--"'.'':<":.<:·--?: ::.-:- .;<·:-: ~-,,._,,•'.,'--' . -'·:<·::·.~; ~'-.:;"' ,~:<(>;-::·" 

'j-.:.;::·-~>>~?>/ ·>::-\;:\ \. :: '~-:}_::~' ·.·t:· ,-:~.:'.::,.··.•.'.~ .. · .•. ·.·.·.·.:.·_·'..~:;_~.:. \., '_: '·''- '·.i~::.:: -'; '..' ':' .. 
'{.:¡::.~_:_). -= -~~·:,_:_)·,:_e·: - ,-·.::-.-~-

Cn este9~~p6-~~.~Hguajt}a\1a/.~~~'ºt5J~ª. s ·· 1lc:~a1prh1t¿~ 1l()1:i~e;riza 
ciOn dedÍ;tÍílÍi;'.!¡!~~~~ij~P{f ~{!~'.t¡~~ii¡i~~aW~'.~i"{dJt~· 
e i to caus:a o'·~; fo~'cfü ta IiS Pó(\~ .. ~~"a~~· ,; > e?:'.. , ' : . 
0tra hanO!J1~bÍna i~'p§f~:~ílfe.~s ·•1a-:t-f~·o9I~b11la e en cibnc!e 2~1'der~éfo'c~­
es en el rnismo.puntclqué la Hbs: ·~d~6,n6:'~id~te fál~ifon1laé:i6n: 

~·.,-< e·:.:.>,.< ,'-:~·;,. ~-·"·.? ·.: "··~;~. ;·<·:;~-- '. _,_•_ ~ .:--1. --~ •. -."O,-

~: ·r.: __ :<_:· __ :- ·-e:. o: _· '· >- .. ,. -..·. 
~ - ·, > ";. ;~, .-.:~ . ' . - .. 

·-·-·'.«t\·c:'..~'. ... ." --.. ::< '~ -~· ·~ ~ - --:/', ·\.:.~~J~h -. ·':·: .. ),>'.· _·:· - . ,/;~--~-\--/- · - ' 

Exist~ otras el os haii§1~~in~s, ~n?~"ª}~i y~~.q~ei;c~u~ait~é!C i/Oríñaci~n· 
y otra qué no Io'hace;aníbas a Itéfa'Cioo'es· esÜn en 'd:~f~~~'.pÓ~ü:i(l-}. •· 

- . : ' . " ,: ~ -~: 



La cla.~·1f'1t~Móri·~:~,~:·!~c1Ísnoglo6illa~;a~Ó~a1i~.¿~~',~~tii•~.W,bi~ establ~ 
e ida y aOn qlleda much§''~§f;~Iscutir. ••·• &i:re~~~i~'\c:?n,sUs ph:ieJeci~cles fi-

s icoq uimicas 1 k~nfi~'st~difu~~·cfrriicas,·y_.~ü\¡.;~i~to:''~< ·.· 
,_ ... · ,_- •• º _, ·: '_.: r::.: .: .J\-· :;« ·-·-'.':~ . - ~·: 

~~;e '\"f.-,;.::\f:-. e;·_-:_•;~~~\':; .:o·.•.'/,..O ·'- • .-'.'°'"" _,· :·<+' ;·~;\·i'•,c): 
. -:·-,,~·:·~. -- -- L~-~:,~~'">. -- . -- - -·'.<--. -.:::7!:::'.·~-)~(~<;;;_)º_/ .c.-""'·~ 

Existe otra .•• clasÍf:ica~ÍOr;~que coostll de ~incÓ grÚpo:que a/continuacioo 
, -;-.:·~\:_~;t:_:~-:i:·s:: <r}.:.' ·; -

se mene i onan. 

1. Henoglobinas que~producen distorci&l de los eritrocitos. 

2. Henoglobinas asociadas cm 11etahE910globineinia. 

3. Henoglobinas coo al.llleflto en la afinidad por el oxigeno. 

4. Henoglobinas cm disminuciCln a la afinidad por el oxigeno. 

~. Henoglobinas inestables. 
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por 

4 

5 

6 

7 

B 

Hb. 

Hene 

Heterocig. 

Inv. 

L = Lento 

Tabla 

Invariable. 

· Por electrofo~;~!s m:á~ lento que HbA. 





TASI.A I 

TABLA OE HEMOGLOBINAS ANORMAi.ES POR DEl.ECCION o SUBSTITUCION DE AMINOACIDOS 

EN l.A CADENA -e:. 

5 A, Ala Asp J - TORONTO 4 VARIABl.E RAPIOA NATUffE 
101.' 10811 19'5 

" A10 Ala Atp J -PARIS .. VARIABl.E RAPIOA NOV. ffEV. '' HEfllATOL 
e: 4U 1 llllft 

15 A11 Gly Asp J-OXFORO .. VARIABl.E RAPIOA 
NATURE 
104.'ltl,1194 

18 A14 Ly1 Gin I 4 VARIABLE RAPIOA 
J.LAI. CL1'1. MEO. 
11: 1140, ,. .. 

lt B3 Gly A1p J-MEOELLIN .. VARIABLE RAPIOA 
'lO. l'ROC u:,.,,, ,.,,. 

'" B4 Gtu Gin MEMPHIS .. VARIABLE RAPIOA 
J, LAI. CL IN, llEO. . ....... , ... 

'" B4 Glu Vol G-AUOHALI 
NATURI 

4 VARIABLE RAPIOA 111: ,,,., IHI 

, .. B,, Glu Gin G-CHINESA 2 ASINTOMATICA INV, 
J, llOL, CHlll. 
IH: 11111 1111 

"º B11 Glu Gin G-HONOLULU 

.. ,, co, Plll Vol TORINO I TRANSTORNOS e.o. ANEMIA c. DE HEINZ 
NATUltl 
111: 101, 1911 

47 C01 Aap Gty L-FERRARA .. EXTERNA. SINTOMAS LIGEROS LENTA tNV • 
NATlllfE 
1111.' "9111 IUJ 

47 C011 Asp H/1 StNAt- SEALY 4 EXTERNA, NO SINTOMAS LENTA /NV. 

50 CD1 Hls Asp J-CERDENA .. EXTERNA NO SINTOMAS INV. 

51 co, Gty Arg RUSS 4 EXTERNA NO SIN TOMAS LENTA 

54 E, Gin Arg SHIMONOSEKI 4 EXTERNA NO SINTOMAS LENTA 

CONTINUA 



- - .. •. •.. . . -· ·• .. . .. 

54 E_, Gin Glu MEXICO .. l:XTERNA.NO Sle:;NOS HE íEROc;IGOTO$ 1.o1..11"4. 'RE.i. 

V. L!NTA 11: 1011, 18U 

57 fe Oly Asp NOlffOLK .. EKTERA. NO SIGNOS HETEROCIGOTOS J.llOL. CHEM, 

V. RAPIDA rH:et, "" 

&1 fe Gly Arg L.-PERSIAN GUl..F ZONA EXTERNA 
ACTA HA!MATOL 

41: ........ 

&8 Er Hl1 Tyr M·BOSTON 1 CIANOSIS. MET».HEMOOI... NO COM8. o1 
PllOC. HATL. ACAO set 

INV. 41: 17111, "" 

ee E11 A1n Ly1 G-PHIL.AOEl.PHIA .. EKTEP.NA, NO SIGNOS HETEROCIGO· llOCHlll. 910PHYS 

TOS V, LENTA ACTA 
O:UJ,ltel 

88 E11 Aan A1p llBE '1r .. EKTERNA NO SIGNOS HETEROCIGOTOS CLIN. CHlll. ACTA 
v. RAPIOA ,. : 347, 11111' 

18 EF1 A1n Lys STANl..EYVILl..E 1l .. EXTERNA NO SIGNOS HET'EROCI· '"· /11110. J. 
aoros v. •: 91, 191111 

1 

-~ 84 Fe Ser Arg ETOBICOKE " NO. SINTOMAS CUNICOS L.ABIL. INV. CAN, J. llOCH!M 
41': ,.,, 1111111 

88 Fe Asp A1n G·NORFOl..K .. E>CTERNA.NO SINT'OMAS HETEROCIG, 110 CHlll. 110 l'HYS • 
VP ACTA 

n11: u, 111e 

87 Fe Hl1 T/r M- IWATE , CIANOSIS. METAHEMOGLOB. NO COMll, ACTA. HA!'MATOL JPIA. 

º' ll\IV, 21, llH, 11113 

90 FG1 Ly1 A1n J·BROUSSAIS .. EXTERNA. NO SINTOMAS HETERO- C, lt, SOC. llOL. 
CIG. INV. reo: uro, 11111 

H FG 4 Arg Gin J•CAPETOWN ' 
LIGERA. HIPERGLOIUL.IA. ALTA NATUllE 
AFINIDAD º' r. 212" 7111, 111811 

'1t FG• Arg l..1u CHESA PEAKE , POL.ICITEMIA. ALTA AFINIDAD .1. MOLEC llOL. 
Oz INV. 111: 81 1 lllH 

102 Ge Ser Arf MAN/TOBA 3 
ESCASOS SINTOMAS DIFICIL CAN J, llOCHl!'M 
SEPARAR INV. 78: '"' 1970 

112 G111 Hls Gin DAKAR .. EXTERNA. NO SIN TOMAS HETERO-
CIG. INV. 

,, .. GH2 Pro Art CHIAPAS 1 ASINTOMATICO. Hb CASI NORMAi.. 
llOCHIM. llOl'HYS AC, 
ts•:•••· IHI 

CONTINUA 



EXTERNA, NO SINT. HETEROCIGOTAS J. GtNET 

'" GH3 Alo A•p J • TOAGORIK I .. V. RAPIOA •.' 1, IH7 

EXTERNA, NO SINT. HETEROClaOTA NATURC 

"" OH,, ª'" L1• O·INOONESIA .. V. RAPIOA ,,. : ,,., ,.., 
ANEMIA C. OE HEINZ. ALTERA OIOCHI"' 010/IHYS 

IH H19 Leu Pro llHA I HEME/ 
ACTA 
15'1.' 110, ,, •• 
ACTA HAt1'ATOL 

lfl H,,, Ar1 l<OELLll<ER ES UN CAMBIO OE Hb NORMAL 37: ""• 1107 

TIX A•p Hle G·IALTIMORE LENTA 

CADENAS p 
1 

·~ 
1 T1r TOKUCHI 

POCOS SINTOMAS CAMl/OS SEOM. 
I NA1 H/1 J NA LENTA VAR. 

FALCIFORMACION MUY FRECUENTE llOCH/11, •tlN'HYJ 
e A3 ti/u Vol s .. LENTA VAR. 

ACTA 
H .''IOI llH 

e A3 G/11 Vol c·HARLEM .. FALCIFORMACION OTRO CAMBIO LENTA 
VAR. 

• A3 (Jiu L11 c .. CELULAS RIGIOAS LENTA VAR . 
~g~:111, OIOPHY S 

fl .'f011 IHO 

11 A3 ti/u Vol C·GEOROETOWN FALCIFORMACION LENTA 

7 a·SAN JOSE LENTA UP 
J, OIOL, CHt• 

A• Glu Gly .. 1u: 3101, 1000 

M. MtO. J, 
7 A• Glu L1• SIRIRAJ .. LENTA VARIABLE /.' 11031 /Hll 

" Ae Sor C11 POlfTO ALEORE .. POLIMERIZACION 'tNVITRA• VARIAILE 
SCll#Ctl#YI 
11111:1100, ... , 

~ ..... ·~··· , .. Lou Ar1 50'1N ! NO SINTOMAS UP 
SCOHO.J, HAllMATOL 

A11 11.'HJ1 18110 

CONTINUA 



1 
O\ 
O:¡ 

1 

,, 
,. 

.._ 

" 
" 
ZJ 

15 

,. 
,, 
JO 

Jll 

.. , 
•J 

.fll 

.. , 
llll 

ll IJ 

4,, 

~ .. 
----·-· ., 

84 

Ba 

81 

'• 
1110 

,,, 
c1 

C01 

co, 

C05 

co, 

01 

E1 

<H r •hp ,1 11;¡¡ 11MOl'IF .. 

''" ~,~ 11 UllHIWMIN ¡ 

··- -· - ---·---· -· --
<Jiu Ala S.COUSHATTA .. 
<Jiu L1• E·SASKATOON .. 
Vol FREl8URO J 

º'' Ar11 O.TAIWAN-ANI 

Glu L1• E ll 

LH Pro GENO VA J 

Ar1 Ser TA COMA I 

r,, PH PHILLY ll 

PH1 Ser HAMMERSMITH 1 

Olu Alo G-GAWESTON .. 
011 G/u K-IBADAN .. 

-
A111 Atn G·COPENHA<JUE .. 
011 Atp J·BANGKOK .. 
Pro Arg DHOFAR .. 

lfM'lll>l V.tllllil111 t 
11101 fl/M 

~· ,., 
~IOl'tlt S 

(U .,,,, lllld 

,, 11111/r 
1 ;NI~ l'•llllHI/ t ,, ..... , .. ' - - .. _ ···----- -¡;¡;e;¡¡.¡. ;,º¡¡¡¡,'~" 
LENTA VARIABLE; COMMUll ,. ...... "'' 
VARIA8LE 

CIANOSIS ALTA AFINIDAD º' SCIENCE 1/11Y1 
LENTA l. llf .' /Olf, llH 

..OCHlll. 110/l#YI ltH 
VARIABLE NO POLAR COllllUll 

'º: "º' ,,,, 
ANEMIA LIGERA NOMOE. 8AJA llOCHlll. llOf'HYI 

.-CTA 
AFINIDAD 01 LENTA INV. ••! 110, IHI 
INESTABLE ANEMIA HEMOLITICA IGUAL. /llAflllll 
MOV, A. ,,. : ,,,, ,,., 
NO SINTOMAS Al'INIOAO 01 ALTA aOCHfMISTltY lllYJ 
INV. ... 1115, "'" 

ANEMIA HEMOLITICA LIGERA INV. 
J. CL 111. l/llVIS r. 

fll.' 1817, IH7 

ANEMIA CIANOSIS INESTABLE /llATURE 

MOV. IGUAL A INV. 11•: eu, ,,,., 

LENTA VAR. llLOOO 
U :183,IHf 

RAPIOA INVARIABLE 
llATU/IE 
1011:es11, IHS 

llfOCHrtl, 9/0/IHYS 
LENTA VAR, POLAR ACTA 

140.' 131. ,,., 
J. llOLEC. llOL. 

RAPIDA VARIABLE 19.' 81, IH• 

VARIABLE NO POLAR llOCH/11 BIOPH YS 
ACTA 
,, ... 58, 1988 

CONTINUA 



1 
O) 
IO 

1 

" 
" 
•3 

., 
87 

87 

87 .. 
~ 

LU.. 
73 

7'3 

74 

,. 
7'7' 

78 

87' 

Ee 

E11 

Er 

Er 

E11 

E,, 

t,, 

E14 

E,. ....., ___ 
E,, 

E,, 

E111 

E10 

EF1 

Efl, 

F, 

t.11 A1n HIKARI 

t.11 atu N·SEATTl.E 

H/1 T1r M• SASK A TOON 

H/1 Ar1 ZURICH 

Val Ala SYONEY 

Vol A1p t#llSTOL 

Vol atu M. MILWAIJKEE 

.,, A1p J·CAMMIDGCE 

Ato a1u SEATTLE 

A1p Au C· HARLEM 

A1p Ain KDRt.E· BU 

A1p Lit STANLEYUL LE 

A/1 IJlu SEATTt. E 

Hl1 Atp J· IRAN 

A1p Au IJ·ACERA 

Tllr t.1• D·IBADAN 

CLIN, CLIM, ACTA .. RAPIOA INVARIABl.E 10 :101, ,,.. 

lllOCHlll llOllHYS ACTA .. RAPIOA INVARIABLE 154.' ,,., ,. .. 

CIANOSIS, METAHtM. NO COMatNA º' /lflOC NATL ACAO, 

' IMA. INV. 

1 
SENSIB. SIJLl'AMIOAS. HEMOL/51$ llOCHlll, 110/IHYI ACll 

INESTABLE, LENTA INV. ea: IH, IHI 

' 
ANEMIA HtMOL. C. OE HEINZ NATURE 
INESTABLE 111: ue, 1ur 

CIJHPOS OE HEINZ 
lfl. J. HEMA TOL 

1 111.' 4'81 1970 

CIANOSIS METAHtM. NO COMatNA º' llflOC.NUL. ACAO. SCI 
1 UIA 

IMA INV. ., : 1711, 1111 

RA PIDA 
llOCHlll.l/OPHyS ACTA 

f VAR. 140.' IJI, 11117 

RESIDUO NO SEaURO INESTABLE NATUllE IND llOL I .. RAPIDA IU: 175, /Ira 

f'ALCIFORMACION POR OTRO CAMa10 llOCHlll.llOl'H'r'S 11rs 
f 

VAR. LENTA COlrltJN ,, .. '"· , ... 
J, MEO. llENET. 

PUEDE SER ORIGEN HbC· HARLEM 1: 101, ,, •• 

ZONA SUPERFICIAL NO HELICOIDAL 

ANEMIA INESTABLE 
NATURC/ NEW llOU 

10:111, "" 

.. RAPIDA UP 
lfl. MEO, J, 
1: .,., IHr 

.. LENTA INVARIABLE 

NATllfll 
f LENTA INVAR/Alt.E 

105: ""• , ... 

CONTINUA 



1 
....., 
o 

1 

88 "• .. "• 
'º "· ...__ 

-~·· 

" Fr 

H ,.., 
llJ·lllF FH 

11'41 "ª' 
911 FG1 

1111 FG1 .. "ª' 
H a, 

"" G¡ 

101 ª• 
113 Gia 

120 GHJ 

111 OH4 

l..eu 

Leu 

ti/u 

l. e U 

H/1 

/SI 

A1p 

'-1• 

1.y• 

Vol 

A1p . ., 
Atn 

Vol 

Ly• 

O/u 

Pro SANTA ANA 

Ar1 80ffAS 
--

1..11 AOENOtll 
---· ·-

Pro 5A81NE 

Tyr M·HYDE·PARK 

GUN HILI. 

Au OAKRIDGE 

Gtu 

Glu N. llAl.TIMORE 

"''' ICOl.N 

Aen KEMPSEY 

H/1 YAKIMA 

r11r ICANIAS 

Glu NEW YORK 

G/u HIJIYAMA 

Gin o PUJAB 

J. "AO. OINIT. 
1 ANEMIA HEMOl..ITICA. C. HEINZ 11: "'· ,, •• 

NATUllE 
I INVARIA81..E 111.'UJ, 11e1 

• LENTA, INVARIABLE 
CLIN, CLlll,ACTA ,. : .,., ,. .. 

INESTAlll.E 
N. IN~L. J. MIO. 

reo: rJe,tt•• 
CIANOSIS. METAllEM. IGUAi. MOR J. CLlll. INVUT. 

1 H•o INV. •a:'º''·,.., 
ANEMIA HEMOl.ITICA INESTABLE llNCI lll'fl 

3 LENTA 1111: '' •• , .. , 

.. 
.. VARIAlll.E 

.. 

Nl.TURf: .. RAPIOA 101: 945, .... 

ANEMIA HEMOl.ITICA INESTABLE Nl.TU~I 
I LENTA 110: '"· .... 

Al. TA Al'INIDAD 01 POl.ICITEMIA fl.000 , 
LENTA INV. JI.' IU,/HI 

ALTA Al'INIDAD 01 fl'OLICITEMIA J. CLlll. l#Vllf. , 
LENTA INV, ••:1uo, 1H1 

CIANOSIS llAJA Al'INIDAD º' J. BIOL. CHlll 
1.1 INESTAlll.E INV. tmA. l•J; uo. ,. •• 

NoHURE 
/! NO Cl.INICA RAPIDA INV. 

113: are,"" 
SCIENCf IN'f 1 .. RAPIOA V. POLAR 1911.' 104, .... 

910CHfl', llO~HYS .. VARIABLE LENTA ACTA 
Sfl.'07,IHI 

CONTINUA 



GH4 Glu Lye O· ARABIA .. VARIABLE, LENTA 
#ATUllf:; 

121 188.' zu. 11181 

#ATUlll; 
12tJ H4 Vol Glu HOFU .. ll7.' 118, , .... 

-
IJO Ha Tyr A1p WIEN J ANEMIA HEMOLITICA VAR. NO POt.AR INEST. 

~C TA HAlllATOL 
11 .' HI, •11f 

·-- ,... 
1• w11111.fllill , Nll ~11111 fl IN1t:1,_ 1111 <11 1 t. llAlllllNt !I #~111111 

'" ,,,,, ' , . ,,,,, 
lflll'lllA IN\' fflll1 tUll, ,.,. 

Níl 1;1 INIL'll IU.t:1llllfllf!Jl'lrlNll S Al'INI '"'"'" ,,. H1• "" A1, HOrr. J UAD 01 llL1A ir A P. INV. u:''º•""' ~ ··- --·--- ---·· ·------ ----- ----· ·-- ------------- - -
lofJ H11 Hle Aep KENWOOD RAPIDA 

HC1 POLICITEMIA AFINIDAD 01 ALTA #ATClllfl#rW 1101 
144 Hu Tyr H/1 RAINIER J ALCALIRRESISTENTE l?JO: 1e•, 1171 

1111· E1J 

ª'' Aep RIDURHAMll 
7• 

1 

~ 
1 

CADENAS t 
____ ._ce ''· .•·-~:· '• 

llf, J, HlllATOl. 
5 A.r Glu '-#• t'· TUAS 1 .. VARIABLE: LCNTA 11:u1,1t11 

llf,J, HArlllATOL 
e AJ Olu '-1• F· TC>tAS 11 .. VARIABLE t.ENTA I•; HJ, llel 

" Ae nr t.1• F·ALEKANDRA .. VAirlABl..C l.ENTA ~·a~:IM. llOl'HYS 

100: 'º' "'º 
1#, J, HAlllATO~ 

" E, t.1• Glu Hb·F JAMAICA INVARIABLE:, OTRO CAMBIO IJ8 •Ato ,, : ,.,, "'º 
//7 ª" Hle 

NATCI#~ 
Ar1 Hb l'•lllAL.TA 

111.'Jll, , ... 

GH1• 0111 LENTA '"· ""º·J. 111 Lya F·HULL .. VARIABLE 
1:u1, '"' 

CONTINUA 



CADENAS s 
5CllNCI 1 Nr I 

1 NA llil Ar1 A SPHAKIA " VARIABLE LENrA 181: lfOe,l .. t 

VARIABLE LENTA NArlllll /8 A Gly Ar1 A " lf: "'· 111811 ,, 8 A/o (Jiu A FLATBUCH f 
CLIN, lllE5 

VARIABLE 1•:111, /lee 

/Je H O/y A$p A 
NATIJ/11 

SABINO A 4 110: 1180, /OllO 

1 

~ 
1 

• 



e) PROPIEDADES FISICCX')UIMICAS DE LAS HEMOGLOBINAS DE MAYOR IMPORTAN-

' ' 

· Es Una Oll~cu;adÍ;,~,u~. ;~ih~OQiib1na A es 
-_.' ·<\:;.',_:/:,·' < '. 

poco solubie y enseqiiiciaJonna;cristaies)iramados,~tilétói_des,y 'los 
g 1 obu.1 as··:~1·º\~Je.·.1~ ·~oriG~~kK,en~cantr:~d ¡·~up¡~i6f, ª .1; 2~% ·.·son de 

ronnactÚ.eri'~;~~~á·~ci~'118~·-f~~~Nru~íl~T s·.::fü·~ti'Sd1;~{-~~¿t~~;;~;étl 
co.·cie<¡~:~~gtfü~~~-~:~~·}j·R~&~~~rA~·'.:A~~}Yn~~~'.l:!-~~~~~i~F~en se~ 
tictos··di~t(rít~~'f..d~íi'1cto-:~·¡;~d;1t"ererít'e;~4ri~a2g§~I~étf(c§-ci(?'estas -
hemog16ti1rras:/r:{:~ f_T .";··~-~. · · .,., ·.:J~c~ .;:x ····· 

- . .. ,;:-:;~-~::_'.:f ~,:,, ,-:':·>;.:;'::. ·.,~ . · .. •'"; -.- :··. 

·•·· ;:Punto isoeréctdca•.····· HbA 6.!37<<' 

'.TpJí\tt'; ~~~¡~~t ri~o- 'HbS .·- ;:1'.~B91 '.. c.'. .•. . 
-,,·· 

Una. ca r:~~te~r'~tÍg'i ~~~ í'~pÓ~arite de 1ci ll~eing~lbbr~·~: S (i'tleteroc i -
' , -;¡;- .r,,_ ,• ::·,"_;' - -_:.:._,--,,_-_- }.-¡;_~;~·, ~-".;-,(-::''.-º 

góticafl~es'W~ éste· grupoúene ·más deferisas·.contrá ft¡c-¡}a!udismo 

que i6s tl18'f~i~~d~ ~o portadores de esta a lte~~ci:¿·n··/~o~a. lo -
-.. ,, 

qu~Je<fó~~~ce;ciimo.una .. supere !ase. 

endémicas de paludismo solamente. 

\•·•·<·\ 
LA HEMOOLOBINA C. Posee una migraciónm.is•l~nt~·q~~ .!a.henoglobina 

s y de solubilidad nonnal. .· 

hefllog!obina S el aminoacido carlllíiádo ~n~1fH¡,~·~~tI1ut.á~icoºpor 
·, ' , : • ' '<._ .~,oo'co'-o-_, __ 0.,--:,-'.=·.0;,",0-:-----"i"- ~" ~r•-r;_: ~ ,---; : , ' - ' ---- · ·; , - • -

existen ni;~;¡~ ta~to la falcifomiaclon;. 



LA HEMOOLOBINA D. Es·más soluble que· la hemoglobina S y no presenta 
fa lei io~aeIOn, posee~'un~}e1e~troforesls muy pa~cidas a. la que -
p r~p6reio~~:·i;aj~~~ip~f~~;¡~.:}6~.t~~;~n· ~~Oa le~ 1: i no .. pUd i ~rido lo se­
para Fci~·.é'st~;¿~·,;a~·:~G;1o~~ül/d<·~~:·ád'ih6.i.~~tif'e i1ec:trof.ores is en aga r. 

~ e• ' - ,., ; ,-.,.,-~,•': -':::~'. :,-''.:_:~ .. :»:~'-::' ;,--:/ ~ :'.;~j ;-,-- .-· ;' . -i -·~ .·. -- -.. ,..,_ -... '· ', 
- - - ·---=·>·- :>'_, .,.,· •. ;-~''·'!~' ~ -~;:-::~::~\-: __ -:"·:-~··. 

, >' ( (i~z. '.,Zf:' ;:~; . 
, --~~_,/ _ -- - ""',:.'-;;e~·;;',_,-;;:~,; ';o;;- '-~·-';'·"~..-,,-

LA HEMOOLl1BIN~i.:; .~;':·~ca~~PY~i~~ieh:t·~;,;~1~.¿tt~~~ré.tieó .. ~fonpH a leal i-
--.,·-::_-~·:::.._:.-·-~-,---:-:·-,;-., ~ ·::;-:~;=,-=-: ~-·:-~,.--.:\•A-:,,-•.'' '~-~~~;-, ":~'._ ;·/.¡::;·'"-~-~:--\::::, .. :.";, : ;::·-::.'·,;;~.: ... -·. 

:;;~·~~M~r1r~¡~'·1~~~tí!~~~~Jii~j¡1~t~t !~Jf~::"~'. -
: ,·_~::,·:.:~: .. ~:,~-~~--:.·· •• ...... ·•· ' ~e;~~· •·.·.~ .. ··.·.·.~.·.·.>-~-:._:'.- ·; - - - .-.-- ,---- _: ~~-~2'-.:-:;:-'~·-,.: .,__ ~ -~~"'- - ~ -

-~O.~'-~:~;~<;~-\~~-:::~~~.:. -;,~~:;:0 o<: -~-- '-~~-~.-~:;_,_ 

'. ' . ,. . ' ;_. ~. ':·;_~i ':· ' -~-- ;'. ;_\ :.:: _ .:.- ' . 

•. <, • \; .. Y . ~> . :/. :. , . · .• 
,: .. · ',• 

···• ~·staL~~ó~lóB'¡ n,f ~~~~e~i1"\Jn:: ~Ia~~~~ª '.~feetrof o-
··.· réú~~;~·f~~i~o·:aó~:¡{J~~"ti~ci91htiitia~i~~~1i:"¿º.º'úª>~¡;erencia de 

:-- __ . __ ,_--,---':;·-·.;; ";""-, - _,, ,. ~-"""_·; -·, e,_·•. - --- _,.,.,"'. '.·.';>'.- \ :'- .-; .;, ;, ·-... 

que ést~ liE!!Tl<l9íOt>i~a·~ll()'1TiaT. no.·es alcol~re~f~tente~·.·· ' 
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DISTRIBltI(Jl GEOORAFICA OE LAS VARIMTES CIJ41.ti1ES ()[ HEMOOLOBINAS 

MD"1ALES A H IVEL HlllD IAL. 
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La distribuciOn geogr4fica de las hemaglobinas anormales las cuales se 

designan por medio de letras del alfabeto las m3s i11POrtantes y can111es sm 

las sigui entes; 

HbC, HbO, HbE, HbG, HbS ( 28 ) 

De este tipo de hanog lobinas se ha tratado de indicar la localidad geo­

g r4f lea siendo coot0 sigue: 

DISTRIBU:Ult DE LA HEMOOUIJINA e.-
Ha sido encontrada en gente de raza negra <11ericana, se esperaba· que -

tuviera sus antecesores en Africa Ctcidental, pero no se esperaba en la 

parte Oeste de 1 Afri ca ni en la parte del Este. 

Esta hanoglobina se mcootr6 en ma 151 en· tos habitantes de Ghana y en 

Volta 81 el lkcldente de Nigeria f~ de ::S~. La frecuoocia de esta -

hanoglobina e disminuye en la Sierra Leooe y liberia,.no se localiza• 

Coogo ni m otra parte del Africa Tropical; ocasimal111e11te se observo -

en el Norte de Africa. 

Esto es en parte natural, por la relacieln canercial que existe entre -

Mrica <tcidental y el Norte de N'rica. 

Raramente se ha encontl'ado en Sici lia Italia. · 
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Los geneti stas creen tener la. bás~ cte}un ~f21g clel~~Vigén: / di semi na e ión 

de un " g~~\~~v6 .~ • '(.¿(j·'..(V'' >'. >> ·. .. ~ ;-7 • 

,, ~-¿- ', ·~ ~ ;-1 

centraron. 

De esiaiit~A~~[~~~'.~~i¡~~;;~: ·~~~:t e\•idente que 1á h8'C< lobi-
na O L(IS ¡~;les''~~~it~'entica i{ lá\~1~l~bin~Dp~jab. \Jo.)··········· 

~ henr<l~bl~~~súiigfa~~lenente en la md1;·~.~J¡d~~;1-d~e 
tiene unarf~~J~~cT~d~·aproximadamente el 3%~ su a1:>fr,1c~ón~'~n.;1~~ pal-

--·:. ·:· -'"' ... ·- . 

ses Europeos est~ primariamente limitada a los que han tenido estrecho 
. ,·, --~· . -:::;-c.-~-~,-.;=:·- - -_._,·- .:. . - . --

contacto .con los pobladores de las Indias Orientales, c001~ Ingleses, --
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Portugueses Y Franceses 

Es quiza l~iC~ .1'fi~.~g~.~~~2t~'.y'áriante HbDpunjab ya que es el IU]ar do!l 

de se ~cón.{r~6:~,:~·~J~~~o~proporci6n, y no hsnoglobina ºLos hlgeles -
·' '. • ,•_ . .,"o-.-· ... <--··· ·- ... ·-·, -_, . - ._- ... __ º-

aunque ésta últimaJüera la que primero se descubrió. Se ha encon-
- ,,:_·-_. 

trado esta'a'n'diíli~Údad entre los negros Anericanos y Musulmanes;de Ar-
_:,:_: .• ·:.~-~ •.;•» 

;,-. ~: ::· 
. " 

D ISTRIBOC HW DE LA HEMOOLOBINA E.- T .. ;·: ... ,c.~· - ·.·~· . 
~-~~~~~:::: 

Esta hen~ lobina descubierta en 1954~s~ encu9lt€a~5coo':c~~0a lÚ frecuro­

c ia en Binnania. Tailandia, Cambo;~~}'·~l~si~;;;~]~ ;~h:~~~C:Clíltrado en 

bajo porcentaje en las cercaniii's'J~~~Bén9a1a.:~~~Í~.'~·~~~~cLeA{~a rara-

mente "" lndooes1·a·:y.•N.ep.a·1·.•.·.•·. ·· . ':'~ . ·::(··:· ... ·.-.' .. •. ;•···.·,··· 
lWlt - ·~~~: ·:.:>--: 

.:·~~~.: .:-
- =-· :,_' o-'.~-'- ,~·•· 

E'n la Malaya se ~tlser~a alto porcentaje en el Hor1:~/l>~j·~··p~réentaje -

en el S,U:r d00ct.e. ha .sido grande la anigracitti desde Inctonesia~ · · 

Es importante hacer notar que la han~lobina E se encuentra en Indo-Ch.!. 

nas, pero no en los chinos •odenios y ésto se asocia con las antiguas -

poblaciones Mongólicas del Sureste de Asia. 

Otro rorcentaj e elevado de la hencg lobina Esoo aquel l~~·~·dOfíde' tam­
bién existe coo mayor frecumcia la talasania alf~;~ bet~, por tanto, 

-"'--'--=- --- ' . ------ -- -- o -
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. . 

"s corriente la int_eracci6n entre estos dos t~astomos .Y. la' HbE. 

DISTRIBICI<Jl DE LA HEMOOUIHNA G.-

pos de hsnoglobinas G que son 

HbGsan José 

HbGGa 1 ves ton 

HbcoushaÜa ·· · en la cadena beta en 

Glu Ala 

en la cadena alfa en 

Glu Gin 

DISTRIBICI<Jl DE LA HEMOOLOOINA S.-

Este tipo de henog lobirra anormal es la que aparece con mayor frecuencia 

y proporción en diversas partes del mundo entero.por lo que se le ha ~ 

tll:liado más que las hemoglobinas anteriores. 
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Su mayor frecuencia aparece en el Africa Tropica 1, con una frecuencia 

heterocigoCic:a:'diull'2CÍi~.C~llll(¡~e en algunas zooas alcanza el 4oi. 

Parece serci~~,~?~1''sü~,~dZ1,'Ar~ii:; no se encuentra esta ananal!a, ya -
--..,, ' ' " " ,' ;;> 

que lá difusjon~del 9-en ;f~sp~sabie perece que esta limitado por los --

rios Zamb~~Y Kiiiene. 

La henog lobina S tiene 111a frecuencia de 9i aproximadamente en ICJs ne­

gros del Nuevo Hundo; el gen causante de la ananal!a se encuentra en -

menor proporción en c·l Oriente Medio, en Grecia y en las tribus aborfg! 

nes de la lnd ia. ( 10. 26. 27 ) 

Las distribuciones de las henog lobinas m4s can1r1es se de'sc~tl>eri E!\ con-

1 
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. ,_ ...... :. , ___ :~-~> :¡,:~>::··¡/·;-':·· -

Las per~.ona5'.~fécf~c!~~i ~Ór'·-i~U1~C)J 1 obl na e __ pued efl estaf..cooíp letamente 
as intan~ticas, -P~t:áF8•(1~~()\'~:~t~ienh~er IJrí dolor,abclaniial tr'~niit1rio; 
puro e existir 2~1'~1itY6i¡r;-!(f~f{f~ti~f{ahr~19 1~-- _- > ;: ;i -

. ·:,; :· "::\:'.··<·~·.:~'.-.~.T r.:·~:-~·\.:: -_:.~~:~·};, .;>/ :>. '.;_: '·.;.,_·.:. ', -·-' e,• -<.o •• ·:· .. :- · ·-,. 

. . --------· .. \_:--- ::_·(-·})-;:<-:_-_:_·t_·-:_,_~_-__ -__ ·:-_·:_-_>_-__ /_:·:,r.;·:.,,_-_ . ;:>';· ':·< -;' \'.·::.-... ::·.'_;~;:;:>)'.·~--':·;-_< ;·_·:~~~-- - .-._._, 

La hanc:i:i Io~i~a"c h~b~i~Óta._s~;ca~a~te;iza por; una_-mooi!raaa anenra he­
mol rtica cróni<:-~ ·can e~p1:~~e;J\af1~: >S!:\};'2 ~:- .· ::: --. :t< :; ' _- "_: ; 

' .,, __ 'e i <\Y' < __ :~c·_~_C:Ci __ L-¡- ~S--·~', -~-----' ·)C'_~;_:·~- i-~-
... ; ,~- ·- -~>~~~ "' -;-- i;~ :;e·-~-:;_~;;:;:-' ~ <;-+:: • . 

Los eri trocitos'-son,rn~s frgi~osf~~:lo:n~hn'a lj'~u fr~~lir2t~'c'ió~'enla -
circulación _J)uede~.ct~t;rni·1[i'af~la'',2i''rcífüC:ú5ri de microJiiferoeitos.<' -·---·-_los ·erJ_ 
trocitos tambléA s-~'.v~'~/ift'aci~s"'Ji ·~Ú vicla·'~e!úa ,(_. 3a•·-~·3s;cifas se ·_pu~ 

•. · .• ·._ '":",'·} ,·,_. ~, .•• ,,. >, 

den observardianocitos.· - _;?.' >>.-,.>·--
:. :_:_._-_,_---~ __ :'. __ º-.•_• __ ,_-_• __ ,. __ ·:;_-_-_-_·.,·_-_. __ ·_._-.-___ --__ :·._·_.·_-___ -_._-.·.: __ --_._::~-: ; ... <· >:·: _'.: ·:. ~ .. -: 
. . . -'' .- ·-. - . ':·,'t):-~,-<.' 

Las persolías'·'qu:'_s~ .h~~~-tg§igotas para ·1:~~~en~lo~inas/A)_C• se def i-

nen cano portaélcíras dl!I:'razgo henoglobina c/.soo.aslnttwniti~as no Úenen ane 
mía y no muest~an ~victei{~ia ~i9une <le una ciestrúC:¿10~ 

··::;.!"· 
- ~ --=--.--;·~~'"' _;~:- -_.,. =-T~o'-·;·~co::. 

las cuales presentan una lev~·~néiii'él;:·gran"cant!daddeiéuanocito~y.aunento -
> •7-·, .. ·,'···· •_:··:--."· .. _ .... , -_._ ... -- - ·' - -· ,_- ". ..• - - •'• . ' ,, ' 

de 1 a res lstencia osmOtica~~¡i~~o's'f~~q'ú~r;~·~:pr'és(j{tl1{falcfioma~ión. 
Los heteroc !gotos A '.'._Q no pre~eritakº~rir'~íin~(aci ~~{9'~ra .. 5( "1()_);'. · ·0 -_---

-- -.- __ ,_,,._ '._._);:.:·-~=:~~='.\),:~-~' :'-~~~~~~-,~~c.·_ ----~ éO--
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:;-

Las persbnas .~~~.f~~<¡~ª~I:~,~~·~Tla~h~~lobina.E.ttenen. una. anenia·-·rela 
" :~:< 

ti vamente .. 1 igeril éíl·'éfc)néfr!''.'se i)Uéde;otiservar~microi:ncis isyélfanocitos is. 

Los s ig nos de. an ~ ¡~'~tl~dl~ EJcar.i&('.c~;rrí¡~()~ i:inerios< que :esté ~iJnti {¿~~a . por 
·~;.,.: . ;:.~~-,:~-<·:~_:::·:.i:-.~·;,~~~· '.; ,:: .. /'._,~ ,,.-;/' ·.· ·:··;> .\'.~~'::~:.::;~. ,-.. ('-~ -~· . .' ~- . :)::.~~~---~~-::~:-_,-. '>~ 

un estrés hen~t916gic~~~icionaf:<• :;. .J. ~; , •. · 

. ;_ .-~. <; '. .. -.·.- .. - .. ,· ~: . \ -~-:-: '·' · .. ~·:..-:·.:. .• .. ~'..·.::·. :·:······;··-. ~ ; :· . . - . . < > 
____ -·-~:-.:;~L)_t~-,~·-:>_:~-----,- ;·,1 -~;_;.\.'.!~';_~>- --· · - .. :_;~,j;~::~=--:"-\> >/~~-~'.~~~-: -~ .: 

No ocurriendo lCl'miimo.::cÓri .l~sh~ri~ils qtJe sbnhE!tE!~{tgÓtit~s 'ya 

ta les personas· soo•· .. úih'tr¿~i;{a_~;._ ••. ··~ ·;··=~··· .•..•.. ·~¿- .~·· -:~·-:;~rt-····: ... 

~1~r~~r2h~1~~Yle~!9§~~1~~º~:.h~-~~9§~~·!~~~~!:. 

que 

. . · ... ;;,..-;·:"·/,)ZL ~:~f~: ·--:--:--:~<'._~-~- .. :~:.:<· 

Se ha denostraclhºq11eJ~na"':s~1~ ··d~s is···del.·gen drépanoc.itt co • •• (:heterocig~ 
_ • .. • _.-:, ·-: ,.,-·.·;;;. - .oc.'.··o:.·.; ·¡.,··.,_.e· .. ·:•; __ ;;'.•,,:·.--·_•, ·" ··· · •, ' •-"' '··. ·.· '-' .:__• 

-·";:·,,-.:=·-

cidad ) detenll!nilbai}frisg~dr,epanocttico sin' ~Intanas. élinicos importantes, 

mientras que la h~~~lgocidad provocaba la anenia d repanocltica. 
- ' - ~ -~ ' :~ 

__ .. _ --

De tCxlas Jasffifernie<Jades que resultan de la presencia de la henoglobi-

na S ( hanocig6tica ) dentro de los glObulos rojos, la anenia drepanocrtica 

es la cCJ11Qn y las m4s grave. 

Esta anenia esta ccrnplicada por crisis dolorosas resultantes de infar­

to, debido a obstrucción vascular por drepanocitos enmarañados. 
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El recién nacido está protegido por el alto nivel de hemoglobina fetal 

en los g lóbu l~~ roJd~''dÜ~~rité{i~s'ptim,erÓ§ rn~s~s.:d~ ;v;télk.{{'?'iAfdÚ;~ihui r 
los niveles de hsn~l~~·i~~'f;~:"rc~n ·~lip'~~~Yd~¡'~~.~;ri~~~la ·~~d .lasmani-

. ' - ~ ' ' --,, ~ - ~ . 
festaciones clrnicás de·E!sta allania se:presentar]; '•· {'> 

. ..; .. ·- -· -"-,,. -. - ·: ;.J·, ,' ·, /•. _," .. ·.-' ,· .. : ·.,,·. - ,,-, •,, ' 

·, ;,·;_:'- ,''. :;?. '.,''. . ' ~>:<¿-·. _::-'. {:::;,, . ." 
~---·:., ';"1 ''-·:·<.: __ :;:~,:- ;:('._->.'-'..::_··-\: 
~ - ; -,<:.',.:· .. ·-,- -:_ .,· ;~~« -~~:/?.'-.' l:~'-,r 'i, :_•: 

La mayor[ a de .los. E!flfeÍ1nos.con~ánenÍa ;drepáno'crt'fia. Üen~n la•· m~yor -
-·<:--.·~_: __ ';::~,>,~:,.::: "i .·." ~- ~-:::.~ -i.c.·> ~~'- '.{ 

parte del tiempo un estado de.sallJi .bÜena~ ; ~'.Este ~·ffact§'1§ffrí~e,rriJnpe p~ 
rr oo 1 camente una cri ~i~'·qú~·iiü~ii'i~;;:¿¡;"J~.·~iiiíi~;,ió tOsifa"y'~·'afasiooes · -
un desenlace; l.e,:t::a,:1.••.,.· ... c e :~;,~; ,•> "~ : ce '''•'·-'te.;>' ·.·' 

-~ , ' - ",, ' ' ~< ';". ;_ ., ,.· 

Dentro· de Oii;J;j¡~, .f j;t,~i;:•Ú1n i ;J'¡~~:~: •i 'c'<1si S Í, 1.i1cos, 
causada por depres iÚ

1

%:.~u lar} genera !mente. asociadas. ~ón .• inf·~¿¿f()n~s de -

origen viral;· 

A consecuencia de· 1~ Vida lnedla acortada>CJ~ los erifr~bito~i- lof niños 

con anemia drepanocltica ·tien~~r1 i~~~%iZ~~j:oi que iJ~··¡¡~~at:s; l~n ~u-­
bertad retardada, pero_au1na1 eLad~~:iC>~d~~-ésta-an~ia\·i~Si~U~1.ca l81adul 

to nonna 1. 

. . . 

Se ha canprobado que la ananla drepanocltlca afecta 

urinario asr cano al sistema nervioso derit~a1: '' ··: <· 

Por otro Ia<o •. i as.~!~•~¡/¡ e\f iiil~:1·i1fü.L s miOJf es tac i "'º' 
., ... 
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1 I !.· IFICN:r~ Y TRATNtIENTO DE LAS HEMOOLOOINOPATIAS. 



Existen diversas técnicas~que se han usado para separar e identificar -

las henog lobinas anonna le~'~d~ las c~a les las m4s can unes soo: 

CR()IATOORAFIA.- Se ha usado la cranatcgraf ia en col llllna. uti lizandc1 la 

DEAE-Celulosa, amberli ta IP.C-50, la carboxi metí 1 celulosa. 

TECNICAS DE CURVAS D'f SOLUBILIDAD DEL º2·- fn esta técnica se procura -

pooer en contacto 111a soluciOn de he11oglobina con distintas presiones 

parciales de oxfgeno y obser.ar la curva de transformaciOn de henoglob.!_ 

na reducida a oxigenada • Cano sabanas la curva que presenta la han~ 

globina adulta normal es del tipo sigmoidea, esta fonna puede cambiar 

cuando se trata de distintas henoglobinas, de las cuales algunas mues-

tran desplazamimto de las curvas y otras no. ( 24 ) 

TECN ICAS INMllCOLCXHCAS.- Se ha utl lizado la tkn ica de d ifus iOn sobre -

gel y la inmunoelectroforesis. 

ESPEtTR<FOTCMETRIA.- Las curvas de absorci6n que presentan distintas he-

moglobinas pueden dar im4gmes diferentes, se ha c;anprobado también que 

en la regiOn ultravioleta se puede precisar mas diferencias, por medio 

de C?stas técnicas se ha deno~trado que Ja henog lobina fetal tiene un -

maximo de absorción a 289.B millmicras, canparado con henogloblna A -­

que posee ma absorc iOn a los 291 .O mi Hmicras. 
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DIFPACCION DE LOS RAYOS X;:.< Est.!. técnica utilizada nos ha. pennitido des-
• ,<._ ; '·_,, ' ' ·~ -~ • , ,,.··; •-:.," • 

maciOn. 

.,.-:.-,''.<·.::- ''._·:.:·- -- . '·::· .. "!/::- ".·,:._-. .,. . 

ELECTROFORESIS.- · .• Por~~dio de e.st~ '1;é~nlca 
. . 

versos tipos de hemoglobinas ya ·que este procedimiento está basado en 

el crecimiento que presentan las hemoglobinas en un campo eléctrico de 

acuerdo a las cargas .eléctricas que posee la hemoglobina en estudio. 
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Como se h<1menc12Qildo'anterionnente, de 1odas las hemoglobinas anonna­

! es, la hemog l~blna S C(' HbS ) , es la que se ha encontrado en mayor propor­

ción siendo ~¡lllfa~~ifa que Ín4s defectos y sintomatologfa ocasiona ,por tal -

motivo se h~~·\~¿tlÜ esfuerzos para investigar y descubrir algunos agentes -
. -.. -: . - . -~ .· -.. 

para combatir ó'~educir esta anomalfa. Hasta la fecha no ha sido posi-

ble descubrir ima profilaxis eficaz de la degeneración drepanocftica. 

No obstante¡ ,unas simples medidas reducen en ciertos casos el n(Jmero -

de crisis, estas_lnE!didas-'pLeden ser las siguientes: 

Procura.r q~.e···.los'.;hr~z~s,'f ,'pfe'rnak····n.;.·· .• s~. e,n~fi.en .... du.~ante ,lanoch~;.:~<imped 1 r -

la deshidrat~~ión;Ú1Ll~:~~···~~'s'~;~iJ~/~~i,_~ilh~~"t:~áit'd;i~{~8f·;~a~~~:·~~I defecto 

de concentt11ciór:-~~~~~}~;tn11~.-;.·: ,, :•·;:,-· - ....• . ... , •• ~.e-

El paclen~e se adapta a unnivelde vida con un nlvet de ~emoglobina -

crónica baja. Se evitaran en lo posible las transfusiones con el fin d~ 

reducir los riesgos de hepatitis y desarrollo de lsoanticuerpos eritroclta­

rios; no estan indicados los anticoagulantes, pues la oclusión vascular no 

son consecuencia de coagulación hematica. ( 18, 23, 25, 27 ) 

Hoy en dfa la mayorfa de los niños afectados de anemia drepanocftica -

alcanznn la edacfadulfá, su cuidado comprendera el establecimiento, junto -

con los padres, de planes para su aprendizaje escolar y laboral. 
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Con lo que respecta a las otras hemoglobinas anonnales, manifies­

tan ligeros sfntomas cuando se presentan en estad~h'6.n6éi'~óto/,estos 
sfntomas puede ser tratados corrigiendo la poca aríemLi qüe'se produce; 

·- '·...:::· -;·,;."e,,.. , .. , 

la mayorfa de las otras hemoglobinas se presentélrl·;~·~~t~cfo heteroclg~ 
to y no manifiestan sintomatologfa •. 

En el .. caso. de. las .henoglóbfoils'lfque;~c~'s_ionán-cian~sis _d~llido. a 

la fonnaciónclei compleJ~CHF~~;~~Ff~~).~tª,·~W.:4?~~ci~:s_~'!m~Íd~=·¡a:r~uE_ 
---'f'-' 

ningOn tratamiento. 

- -:_:_;_~-- . _-
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IX.- HEMOOLOOINAS ANOINLES EN HEXICO. 
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de 1950 •. 

México; situaCioén.1aéo1C>nia)octores en el Distrito .Federal, se 
-"·:>.><~-·~:: '2;- _,' 

trataba dé ¿·n.paCierite qÚ~ presentaba anemia drepanocitica. 
' ........ , . '. -:'•-~· ... ·-··· . .-·· ·:- :· 
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' El Dr. Gui llénno Ruiz Reyes y colaboradores efectuaron las prime­

ras encuestas para d;séubri r este tipo de tras tomos genéticos en diferentes 
:''·'' __ , __ ·:.-·.;' 

grupos de poblacfo~es. Adern&s se difundieron las t~cnicas básicas para -

identificarl~s. , 

' ":.''."·.-.- ,-

,~sf'ipllé;. con estas t~cnicas y con la ayuda de otros investigadores, 

se comprobó Gk'~umento importante de casos descubiertos. 
·' ~:~~-'.'~:::--:~,--·:·::_ .--~: - ~-- - -

2';:/.~i16~•q1• se tiene de la d!Wlbucl<"1 de las "-lobinas 
·_;-·-

anonnales en Méxich, provienérí'de_;clo:Sfuentes de infonnacion ( 13, 30 ) 
•• •_; - -- ; ; ~:.- C'C '-.-cé'. -; '' ,· ,,.:0: ,• , 

a) Estud, :. ..~, ,,1.SB ~. ,.~ r:. lnd, genos • pob 'ª"º .. , • ,.,,d.,. en 
-- ·.- - ·. ·' . ·' 

una comunÍd~d de origen Italiano y en una poblaciOn hospitalaria. 

b) Estudio de pacientes con problema de anemia hemolftica, quienes_han p~ 

sentado este tipo de anormalidades. 

En la RepGblica Mexicana, la poblaciOn indtgena habla cerca de ci!!_ 

cuenta diferentes lenguas, las cuales han sic!o agrupadas para su estudio en 

cinco grupos diferentes: Tarasco, Macro-Mixteco, Macro-Haya, Macro-

Nahua y Macro-Yuna. En base a está clasificaciOn de indlgenas Mexica-

nos, se efectuaron estudios en diferentes ccmunidades indlgenas, que hablan 

Onicamente su lengua Madre ( indias puras ). 
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TABLA 2 

'!</'ANTES OE LA HEMOGLOBINA EN POBLACIONES INDIAS OE MEXICO 

i1•u,• ~INGUISTICO LENGUA ESTADO TOTAL Hb ANORMALES 
A-S OTRAS 

NAHUA PUEBLA 172 o 2fA·ftfEXICO 

NAHUA VERA CRUZ ltlof o o 
.f'=RO- NAHUA CORA NAYARIT 10/ o 

TARAHUllARA CHIHUAHUA 1111 o o 
YAQUI SONORA lltl o 

_,_ 

1::;4sco TARASCO lttlCHOACAN o 

MIXTECO OAXACA o 
MAZATECO OAXACA 

1111•:RO-MIXTECO ZAPOTECO OAXACA 111 .o 

CHINATECO OAXACA 21 o 

POPOLOCO OAXACA 17 o 

HUASTECO S. L- P. " 
MAYA YUCATAN o 
TZEt.TAL- CHIAPAS /tl;J o o TZATZIL 

CHOt. CHIAPAS 152 o llA-cHIAMS 

alO#TAL TABASCO 1111 1 o 
•ll~RO-MAYA 

TOTONACA VERACRUZ "" o o 
lllXE OAXACA ;JI o o 



Durante el curso de la investigaciOn de henoglobinas anonnales en 

la población Mexicana se encontró ( 9 ) que tres individuos tenian hemoglQ_ 

bina A-S ( HbA-S ), o sea heterocigotns para la hemoglobina S. 

También se encontraron a dos persona5 quienes mostraron un compor- · 

tamiento de desplazamiento rapido de sus hemoglobinas, de acLierdo a la nomen 

clatura se le ha denominado Hemoglobina México. 

Estas dos personas que pose[an esta anonnalidad son hennar!os ---

( 40 y 55 anos J que pertenecen al grupo lingO[stico Nahua en un pueblo loca 

lizado al Sureste de Puebla. 

-'" -___ ,_, 

En otra p~fsona del grupo Macro-Mixteco, que habla el Hazilteco en 
-_: .. ~;: . ~'f· <~--~--:.:~ ~ :_ ---- _. --

Oaxa ca tubo 1 a misma anonna li dad ( Hb ~xi co ) • 

En otro indlgena, del grupo Chal, se encontro una nueva variedad 

no descrita de la hemoglobina, a lo que se le denomino Heir.oglobina Chiapas. 

Cuyo defecto es en la cadena alfa al igual que la Hemoglobina México. 

De acuerdo a las muestras estudiadas, se puede observar que las -

hemoglobinas anormales se encuentran ausentes en indios puros. 
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En diversos estudfos realizados erfpoblácfonns ind[g~nashfbridos 

de di \ersas partes. de Ja Repabíi{a· pr(~~lp~'lmerite de las~ Costas del .Golfo 
>-?--::.'.~:.-:_ - ·-. -:-.;-:·:.!·:.:::{-:-~.q-::\·,~,~;·.:::F:·: - - . 

de Méx ¡ co y e 1 · Océano Pá¿r(í<:ó. 

ron traídos a Méxfco/:duh1nte: la .dominación Espai'\ola yla ITiayor'propcirci6n -

··.-.':.:__<-:·;->~:. 
_., ,-;-=c=º~-o_ '.'~ '"_-~?/. ' ' '., : ,-~-;>. '.-<'. 

La imfgrabi6.nd_e]~E!(Jros·1'fricanos· a··Méxlco-sel~¡liz~Í>il ol~ctame!l 
te ª traves ct~i ¡,~~r·t'ó{d;·~~~~hrJzFs1nemhartjo uoaiiri~tia \~ hl~zº ~º¡. e 1 

'' ·.' -¡•·:; _ ~-: ';--; ,;•-O:.,~- • !=o,·.7-' O-''. • r -

Puerto de. AcápÜlco; /: · 

.' - -- . 

Se llevaron.a cabo di ve;;Ós;~s~u~ios. en amb~s Costas (Este y -­

Oeste l y se demostró una incidencia v~riabie de heterocigoto~de la.Hemogl~ 

bina S y otras anonnalidades hemoglobfnicas como se observo en la figura 13. 

( 30 ) y en la TABLA 3. 
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TABLA 3 

FRECUENCIA OE HETEROCIBOTOS OE LA HU OTRAS 
ANORllALIOAOES HEtlOBLOBINICAS 

ESTUDIOS EN LA COSTA ESTE 

COllUNIOAO EN LA No. CASOS AS ºi'• SS"'• OTRAS 
COSTA ESTE 

1:- TAlllAHUA 108 11111.0%1 o I IACI 

2.- SALADERO llfl IJ14.2 ºi'•I o o 

.5; VERA CRUZ 147 Zll. 4•/ol o llA-LENTA 1 

4:- PARA ISO 180 1118.fl ,,., o llA-RAPIDAI 

5.- EL CARMEN IOfl .512.8 tlol o o 

8:- HUEYAPMN DE OCAllPO 200 1818.0 ,,., o o 

7.- COSAllALOAPAN 200 71.5.5%1 0.5 llft-TAL.I 

B.- TLACOTALPAN 200 512.5 °.41 o o 

"·- ACULA 200 ;Jll.5 %1 o o 

10: CHACAL TIANGUIS 200 412.0 tlol o- . o 

11.- YANBA 

12:- CUITLAHUAC 400 210.IJ •/ol o. 21/S -TALI 

1.5:- OllEALCO llACI 



1 

o 
o 

1 

OCEANO PACIFICO 

MAPA DE LA DISTRIBUCION DE LAS HbS ANORMALES EN ME J(ICO 

IJ.5,A. 

OOl.1'0 N M~XtCO 



TABLA l 

ESTUDIOS EN LA COSTA OESTE 

COMUNIDAD EN LA 
COSTA OESTE 

1:- POCHUTLA 

2:- S. PEDRO lllXTEPEX 

.s.- CUAJINICUILAPA 

... - OMETEPEC 

5:- XOCHIXTLAHUACA 

e:- SAN lllARCOS 

1.- ACAPULCO 

B.- LA SABANA 

No. CASOS AS ºA 

7tf9 .Sto. tf º/•I 

,,,, 5 912.90/o I 

5H tJetlL 1 •/. I 

"º" 11/tf,/ º/.I 
, -,-

tfl 010. o•A.1 

, .. ,, ltJ 111. 2°/o I 

NOTA: HPFH. PERSISTENCIA HEREDITARIA DE LA 
HEllOBLO•llA FETAL. 
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SS •/o OTRAS 

o o 

···o o 

o 

o 

o o 

'º o 

o 

IJIHPFHI 
ltS-HPFHI 



· ·Al. mismo .tiempo.fueron hechos estudios .. en dos hospitales, uno en 

la ciudad de Puebl~,Ye~<cíti;o.ell)a.ciudad de Guadalajara ( 14) en donde 

se anal izar~;, 'adufto;<·y.~:red~n nacidos•. 

Los resultados se resumen en la TABLA 4. 

TABLA 4 

PUEBLA No. <><:To/ fo To/ AS AC OTRAS 
MUESTRAS 

ADULTOS J88tJ o " J 1 2H6A-MEX 

RE CIEN 
NACIDOS 

500 o o o o 

GUAOALAJARA 

ADULTOS J6e8 o J '" o J-HbA-RIYAOH 
1-H6A-BALTIMOR 
J NO CARACTERI-

ZADAS 

RECtDI 4800 o " I o 2 HllA-TARRANT NACIDOS 

ESTUDIOS OE LAS HEMOGLOBINOPATIAS REALIZADAS EN LOS 
ESTADOS DE PUEBLA Y GUAOALAJARA UOI 
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En el Estado de Jalisco, por otra parte del Centro Médico de ·. -~ 

Occidente del Instituto Mexicano del Seguro Social de Guadalajara, se lleva­

r{n a cabo estudios en diversos centros de salud analizando a 1661 personas 

de las cuales los resultados se resLJTien en la TABLA 5. 

TABLA 5 

POBLADO No o<Tol /3 To/ AS AC OTRAS 
MUESTRAS 

TONALA IO~e o o ' .. 2HbA· CHIAPAS 
/HbA ·FANN/N· 
LUBBOCK 

A MECA, COC,U-
LA, MAGDALE· 

'ºº 
. . 

I 
.. o 2 I o 

NA, OCOTLAN 
YAHUALIN 

HUICHOL e~ o o o o o 

HEMOGLOBINAS ANORMALES ENCONTRADAS EN SIETE CENTROS DE SALUD 

EN EL ESTADO DE JALISCO t 7, JO I 
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Con lo que respecta al c•studio hecho a una comunidad de Origen It! 

liano, se conoce que en Puebla existe una región denominada Chipilo, la cual 

fue fundada en 1882 por docientos cincuenta personas, estan agrupadas aprox.!_ 

madamente en cincuenta familias, procedentes de diversos lugares de Italia -

como son : Ven e to , Lomba rd r a y Pi amonte. 

Para el año 1965, esta población ya tenta cerca de tres mil habi­

tantes, este aumento demogr.tfico se debla exclusivamente a uniones entre las 

familias originales y SL!S descendientes. 

Se estudiaron ciento cincuenta individuos al azar, de los c~al~s 
a dos se les encontró un allllento de la fracción ~ de la hemoglobina: (}¡J, 

asociada a anemra hipocr6nica moderada y par4metros normales de Hierro Sfrico. 

En ambos casos se establecto el diagnóstico de~ - talasemia. 

La frecuencia en que se observó en ésta región de Chipilo es similar a la -

encontrada en Italia de donde procedian los ancestros de esta comunidad. 
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. ' . - - . . 

. PACIE~i~~ CClN ANEMIA HEMOLITICA· 

En México s~ ha~"~:~·es'.~;;iio:.rr~.~~:.t~f1~a~'~:~t'ie:~.~~~1§hJpi~J-d~ las -

cuales do~, han sido ca ractúi;aclai biatjJf'ni'ic~1~é'~t~;'.hai;~,y¡~~d~'~'-;~¡;: ~~Íco -

{hemoglobina México ) y Hb Chiapas .f fi~íli<5!]1o~ina~chl~~~s,;)i,~·iaJercera se 
/ '·-~· ... ' .. ·- .. - -<:'-:-~J.,;--,~' .. -.---•·-·.- ·~-- --:- ---7· ;, -· :- ••.• ·; .... _ < .'.f' ' . - •. 

ha denominado UNAM, ésta attima no.está'bi~~,~~r~cf~~iz·~·;Ji';;:al~~~Ós>ÍnVes-
. : · .. __ ·,._3"-_J·<'=-~.---. _ _. •. , ._-.. "';·2.:; .. ·;:¿;·2--:-~:-<"'-··:·'"'~ ... -~- --' _';'-;.:7- -

ti gadores suponen que ésta es identíca ~fr~ iit>·chJa¡)~k'~(p6r!ÚtílloÚvo esta 
.:·c.·-·~ . -·.~_--,-"'-':';o;-~'.~:·";":>:;·::~.;;::·:·:: 

hemoglobina pennanece en la incerÜdumbre\}j;ca's'i 11o''se'haC:e mención. 

En la TABLA VI se hace mensión delos casos de hemoglobinas anor-

males encontradas en México principalmente de pacientes con anemia hemolfti-

ca. 
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' TABLA 6 

LISTA Dé HéMOGLOBINA Y TALASEMIAS ENCONTRADAS EN MEJCICO 

NOMBRé 

MEXICO /oCIJ<f Gin ·Glu I 

CHIAPl4S1°"114 Pro-Ar1J 

TARRANT,_128 A•p-Aanl 

S 1/10 Glu- Voll 

C!}'tJ Gt1rLys I 

G·SAN .JOSE!/!J 7 Glu"<ilyJ 

J·BAL TIMOREl/3IOGl,-A!lp1 

Etf' llQ G/y ·AspJ 

F4NNIN-LUBBOCK tj3 1111 Gl,-Aapl 

RIYADHlfi 120Lya-A111/ 

O. LOS ANGELES/fo 121 Glu" GlnJ 

TALASEMIAS 

ENFERMEDAD H 

No. 
CASOS 

3 

2 

2 

212 

" 

3 

~ - TALASEMIA e 

/il ·TALASEMIA HOllOCl6()TA 5 

,fJ ·TALASEMIA 17 

fo ·TALASE/1111/A COlllll/llADO CON HU 1 

HtS·HHH 1 

HtE I 

J /3 - TALASEllllllA 1 

HPFH 3 
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ORIGEN éTNICO 

MEXICANO 

llEXICANO 

MEXICANO 

llEXICANO 

AFRICANO 

HOt.ANDES 

lllllEXICANO 

MEXICANO 

MEXICANO 

MEXICANO 

MEXICANO 

MEXICANO 

lllEXICANO 

MEXICANO 

llEXICANO 

llE JtlCA#O 

LIBANES 
lllEltlCAllD 
llEltlCANO 
LIBAllllS 

llEXICA#O 

llElllCAllO 

MEXICANO 

MEXICANO 



En 1963.sedesC:ubrio'í)Ci~.prlmer~ vez la henoglobina anonnal en una 
· ~; · :< ':':;1-:~ú.;~~ _:.e/·.; ., '.··~., 

~;~;~~~~~~~~Hf h-loblna H<xlco ero unNnao.Uac?J,\usi-

va de la Raza · InciilcciéÜ Meseta Centra 1 Mexicana, sin embargo, otros .es tu-

dios demostrar'ón laUnisrna'.a Iteración molecular en· personas de r Norte de Afri 
._-.::_.,,. . ~,· _, ··-- - - -- ' - . ' -

-- - ._,. 

ca y Cerdeila J:~·r:; .·······•·• .. '.i' <> , 

Dur:.::~0~ 1i~J¡Jrf ~.tlones que se llevarón a cabo en el Hospital 

Infantil de Medellfn Colombia, se encontró a una mujer de veintiun anos de -

edad con la misma alteración molecular que la hemoglobina México. Esta -

persona era de origen ind!gena negroide, sin antecedentes patológicos perso­

nales ni familiares de anemia hemolltlca. 

Los estudios familiares demostraron que la lfnea materna no prese!!_ 

taba la anomalfa en ninguna de las personas estudiadas; en cambio, la !!nea 

paterna era la que portaba la anomalla ge~tica, ya que se encentro en el -

padre y en el abuelo de la propósito. Asimismo, la hemoglobina anormal -

se encentro en dos de los once hennanos de la paciente, los an3llsis de san­

gre no mostraron ninguna alteración de importancia. 
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La hemoglobina Méx.ico es una. protefna de propiedades electroforét.!_ 

cas ancrinales, los anHi~is dehemoglobin~irevelari ~ue~i~ompo~ente de mo-
• •,- ' • •"'-" •" •' " o V• • . 

vimient: rápido ·prese11!llas ':s i9ut~nt~~ <:aracc~~rtstfcéls'.bici'luimicas: L . 
·~-¡ '.~':?~>: . . :.·~)·:-<;:.:,, ·, _,.-.,,.> ~--:).. ~:/::Y:.. ">· .. :~:,., ., -:-~r--~- - i'¿.·~~~~~.: .;/:~- ~-~:- -;:_·:·._,:-. 

1.- M 1 gran ·.mas·.·~~pl·h ~~~\í~·.¡n.ieI~~trof~re·J;;s;·:n~~.·Pª~~'LpHL~.6······ 
~ 1 ectror ói~~·f :;:n:r~16~~:e .. :a~c~~~rai#1¡:~i:3··0·~é" .·"'Xt;.·;¡ ... • · · 
y en e1~~f!tó~~~~fr;tk}ij~~t)J~y}~~H~I§;~\~~'·Lt ·~ .. ;i:}. · 

-·.-=o- ;idú ·"- .. o:'" '"=~-! _:~oi-~~:_¡;:·~:_,~ '.>~~'c<"~i: ;;::::ti:,;-:_~:~:: --~ ,-- --: 

como se ¿g;~~O~' ~~ ·ia}ff9U~a J4:':. .:· : 

~:'.A 

e A+ MEX 

A 

FIG. , .. : COMPARACION ELECTROFORETICA lopH.:8,81 DE LA Hb 

MEXICO Y LA HU 122 I 
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2.- No se separa completamellte d; la henoglobinilA en la electroforesis 

en papel a pH = fi.!i ytiene-u~a vel~cidad clE!,~lgraCi6n identica 
,-,-,---~,- ~--·,:~~'/;-:.;~~: ~ -,~·· 

3.- Las detenninac¡~~~'f.'c~~~ti<tativas usando el bloque d~ alniÍdOn en eleE_ 

troforeés y·'.i~ª·~g§'iumna de cromatograffa de IRC '.'.. 50 élmberitta mues­

tran'qU~'~;sl~~~;i~~sfi't~'idos por un 20,; de I~ ~emoglobi~~ total.en C! 
~c •• ·::~_.::,,é<_, \'i~,; 3o,;:-;; '-: . 

da caso .. :>·· ,>>~~·:\~--:>:-~:~,:~, 

4.- En la elE!C:trófóresis en papel a· pH = 8.6;se·~ueve ligeramentecmás rá­

pido que la hemoglobina J ( 22 ). 

No produce ninguna enfermedad clfnica ni trastornos hematológicos, 

es decir, que se manifiesta como un rasgo heterozigote asintomático. No 

se ha descrito en forma hE!lllOzigote ni asociada a otra hemoglobina anormal 6 

a talasemia. 

La anomalía en ésta henoglobina se presenta en la cadena alfa en 

la posiclOn 54 en donde el aminoácido Gin ha sido substituido por el aminoa­

cido Glu. 
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HEMOGLOBINA CHIAPAS. 

Esta hemoglobina anonnal denominada hemoglobina Chiapas,se encon-

tr6 en un niño de una escuela interna cerca del Pueblo 

pas, este niño tenfa once años de edad y pertenecia al 

~a 1 to ele "Agua en Ch i ! 

grupo ;1h1~h1 ¿tico 
'· ·>.,,.:·~-·~'·'. - ·,:,·< _:': 

Chal, su eS.cüeJa .·~·e- encorí'traba en Ti la en el Estado de,:Ch¡'a·p,a·s'.·~:~:~~~~;t~.'../ ,,:.::· 
:~~·(~?~~-t~:"'.::.'.:~·'. : ·,_,\;:~·-. ·. -

. ·' _.,,~;~-\);~.,.,-~: .. ·.~ ;.·-- ~.:_-. __ .... ;,> ::-.,\-;, :<-·- ~-;•":·;·····--·-
•.. ·.-~ "-. ·- . ·-.·\f."~.";.,-,~.-:'·" 

. -·-· __ ~-~:.:;-'"-·>" ·;:?~~',;i.;'r - . . . . .- ... -· ,, . . . _, ,. _ . .. 

'' ~' 1 c10~1}?~4~*~i~~lf~~t~~¡~~~l~i~~il~t~~~~i~j~~~¡·:; 
aminoácido '~r~11iióri_~_.¡}. {D~~~~-~1'~~~t:º ser_vJ~~~a'·'c,1,r~Ne?Y"'.h.~¡¡tp'í~g ico. e 1 

sujeto y. s~~~ P,adres;qü~';·P~95:~ntan\la~'~~~~f~bt~~i~tiJ~apK~:-~9~:~~~iTTiaies. 
- _;_•· ;}~-'-=-" --- '. :·: .··. !:~·~:: ·:·~ ::·· ·., '-'· ·.:. 

-<~/::.::'.~,'.~ .. ' .. ,:;-.: ... · .. ·:), ~:);;'..~;~/;, ,:::.·'.;,'.· •. • ... ~ .. _·.··.~.).·.·.•.: ··;:.··~--~:'.]~.'.'../.:: :.:.·· ;, 
¡~:«·:·/;:. - :~\¡·::·:~~.;::''~·: -- . ' 

Desafortunadamente, no· se puede o~{~~e'FtoiiáTrá,{ihióñnaciÓ~ nece-

saria debido a las 'dificultades para erit~~cief's'u:1J~~ú~%.··_;,\, 

PROPIEDADES. - . 

1 .- Fsta hemoglobina anonnal se desplaza más lentamente que la HbA, y no 

se observa: desplazamiento del componente Az a un pH alcalino y --

electroforesis en papel y en gel de almidón como se indica en la figu­

ra 15. 

- /LO-



I · -"O 
~n 
FI 
,._~¡,fm· µ··. ~ .r. . 

- ~ •• .!.' 

~ 
...... -

~ :··:. 
.. ~--. o 

HEMOGLOBINA A 

HEMOGLOBINA C 

HEMOGLOBINA A· CHIAPAS 

HEMOGLOBINA A·S 

HEMOGLOBINA A 

FIG. 15 COMPARACION ELECTROFORETICA A pH:IJ.2 

DE LA Hb CHIAPAS Y OTRAS I 21 J, 

2.-

te adelante de la HbA. 

La Hb Chiapás sólo ha sld~ de~¿Üb\EiH~ ~~- su fo~ heterozigota -
\:; 

con la Hemoglobina A .(,HbA;) y_aLdguaü'QIJe~laHbJ4éxico se desconocen los 

srntomas que ocasionarla al estar en ~~t~~~~~ozigoto O en fonna heterozi­

gota con otra hemoglobina anormal.: r·,,:pi· 
_.'' ,.·. :::-.·.<:.,.- ·;--: __ -~·'.-,.::" 

Quizá en poco tiempo s:é.'~cd~ esta incertidllllbre. 
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Las hemoglobinas anol'T!lal~s'encontradas·~riJa Ciudad~?e México, re-
·,/. - '' ~,: ·:>;{)~f-.-·:· .. ~·/-' ·:,·,. .. '.;·,,.---·;; :''· 

gulannente se loéalizanenZz()rias'costeris colllo Veracruzi'.GÚerrero y, Pueblos 
.,)·;.:':,"··.- _,, ·:" _ __,,·-~----, .:;;-;-·.:·~··.-- ";- --~~-·-

cercanos de ambos Eff,ad?¿~'?~1,';;, , {' ;/· ··•···•·· 

Este miJ~~¡f i)~J; a~;;~s..i.',;~i,>., f 1,Ü;;;~,~~· ,;;'.~,¡ 1as• que 
,·,.--\ :-·, ·. ·:'· : -:, ;·'; ... ' .¡,' ; .. ,. - ; .• - .' .-,, • • . - . ,. ;~ ~--' ._' ,, 

se l levarón a 2\i~:i~~í~~@9fc¡"tAt?iCa~()'s tra)~o·s <a.ki;éri~a.~ñ caIÍdacf de -

ese 1 a vos durante :1a_!,ct~~;~1t:J6:~.·~~F~61ait>~ª;i,~~,z~ Jna·[~.~~~'~··•·.. :'<~·,··· 
~-~:~~~-~º::·:~; ~-:":~j'.:-~::.i~;::.-.· ~; ~~- '" , '· ,, ··:.~-: ~- .. ~/:~, ~ -=~, - . ---'.:~~:·:::e:·.º~~~ - -.<- ' .;_, ~--L ~~~~-!j~¿:. --- :_ -~~:t>. 

_ -----~~-·:_·!i..i:_-:':;;:.=:::_i;-:i.-~~: . .::·:~00 ~;_:.ó-':.._';_,;_:-·:::~-:--;:,-,f _ .- . -·- •, 

- :.º"--'" - . ·.:_·'.,: ·.·~--·~=-·,_-_'.,:--"'~~~--~~-·::;.'.;_:-,>~ - . - i¿~!.,2-':~·' 

Chiapas ) se han encontrado en.C>~ras,Jlafte!/de,l Mur)do, ~()JllO' son Africa y --

Colombia, por lo que se puede'cóll~ÍÜirq~~ 5 ~s~c1s heirio9í'~bthas no son exclu­

sivas de México. 

va que la posibi Ji dad de,que pudie·ra~existi r/illgCm parentesco, con 

los casos descubiertos en nuestro Paf si' es muy,raooto por'}adlcilren regio-
• '-, ,- -"• ' ' r -e ?<:"·-·~;,~:<::: ~0 :·._;,~;·;;~/ ).:_:,;~ 

nes aisladas unas de otras. · C.}' · ·· \<_•;> ....... , 
.-.. -~ ~--::;_::.'7·;.'o;:_;;-~;-_:;o·' =e:,-.. . ;-~.,,~/~ú-;;_>--· ~~!-:~º-~-·-'¿_;""-....:.0:_ - ,_ -·-

' e~ -~~ •. :: ••• ~'.'.:.;.·, •• i/: /; .·: • - I< • , ~~ ·.< - , _ .. , ~,- : >'',;_:.-:--" . 

Es di ffci 1 expl i¿af' {~ ?~z6~,P<i~;·la~i.¿~l e~\t:~i~ut~ciones se pue-

den presentar en personas. .si~ ~~rentesco. . E~~e mi sm~ f enOmeno se ha po-
. . 

dido explicar para otra~ :va'riantesde la hemoglobina. 
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Después.de.· haber anal Izad() los estudfos~ !"e~ l iiadds;pa.ra.>las• hemo,-
-. , ·~--.· .-. . .,, .,,- . , '" - ·;,:"'',··"'"' -·- - -·· ·- -~. - . ";";-,·-· --·-... y:-:;--,;'>--~-:-·- .- ----- ·- - - -

g lob ¡nas anonn·ª··1es;se;~U~ef1,:pone'r.'.de\'Man •. iti.~:s'.t9':~~s"posihi!idactés para .•. ·.ex-

P 1 i car e 1 ha l l~~g6;~;·~n'~tiií~~~ini~J~~~~~~~Hhi;a{.i~i~;.~n~'i?~~:~;.~~§~~Úicas ' 
diferentes. . }.('( \i~;i·\''f \<~·:;? "5' ;'::, ;,t: 'J;,,''.'.:~:.:?' ., · /;~~ 

. '. - . ' .,, . ' . , -,., ' - '" . :.::,::>" .- •·. -~;;~'.;:-·}:/'~:" -:>·:_'.:-~"}~--; __ ,-.; : . 
..=->~:._ ; :<r: '-f :.-.. ~----: :~/-.' :. ~~-~:; ~r:~~ ~~;:-::i;:~,::: _: ,:¡~~:\_'.:·:_. '..'·.· ·:-·:,.. · -: .:.-: .. -:~:·•!-'-. !:: '.: >.~'-;.;;, '--> /-- ··' -. -.- -->-~ -- :-

1. - El defecto:;6 mutadf~~i~~··1~i:·h~~~-1~ttA"~;5~.·~r~~·i&f:!~~o~g~~~i~ci·e~e~~ 

::::~,;J:~¡{¡~i~:{~~~~~~~j~~f ~~lti~~ii~~f~;~}~f~~r:~t~. 
_,,~·-· .- - ~-';~"-~i; ;-,;, '!_,""f!.".::><._-;·-:_· ,'.,·~· -~··.':;-:-o:X- s_,-_ ' •• ; • ~;--'.:·~:- :~::. :::-e:_<:.:.~;~..;~-.-,: -·.,, '"->º::·:::_; _.';l" ~: 

muta e i 6n é:U~ncto'.se desen'éadenan nÍeealli smos capaces ;de pñJvocá'.I' 1áY··· 
- ' '-._ .•::~·e-'·~ _·;~-~:: "o-' '~-o.:~:~ ,¿e'.'---. _- ' - ,-, 

----- '.~:~·':<- "-··:-->-~- -, . 
-.-\--_, ::~~-:.:':.:-.. :~·::)> º-:~-:-:;~~~-~~-~~Si-: ~-- --- --

::.-.r _:::-5'. ~ 

2.- La otra p~~Íblli~ÚessJpon~rque esas poblaclo~~sCi~fdi~tfn~~{ ten~ 
,:• ;;·-·\···-¿~. ;<·-;-.,- ~.-,--

Por. ot'.ró)ádo/'se piéilsa quefaitáimLÍChO'por irive5t'igar sob.re este, 
_, . ~:.-~-,_._ .... "~~,.-"- - __ ._, __ .·----'. ',·.·.:-' ~---- \ ,_, ·'- ., ' ___ , ___ ._ - ,.- ·-·-- -·-

tema. ya que 1,{ci'1tiCUlfil,cÍ'' ~aA'.eritehd~~·fr~~·dife~nté~.;I~n·9Üa~ 6 ·ct1~lectos 
es muy grande-.":-.~""'~'~""".::. .... ~,-,.,,.. .. ·. · - , .. :'·:'," .. '~'·=~.~ _,,.'.:.. 
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Se presenta·un~:~~visi~ri·d~tallada·•de ,los ~c111azg·b~';d~~e~oglobinas 
'",: ·- • ¡.'."'::" ;.'·.-o,,, ·~·. - ·-,. .·- ! ;,, -:::.•:: 

anonna les habidas e'n·1as .drstfotas.pobÍácfonés ~iiéana~':Vi•·'otriís regicines:. 
de 1 Mundo. 'En·d~11á~:.p0<1eriio~·:·o_~i.~f~ar qz~~c(~·h~o~ ¡¿J¡~~L~~~m\a c~te con 

.·.;. ·:, ,,+,;:·,¡:.:r·· '< ... ,-~:\·:'. ~,;_::; '<- ::;: 

mayor frecuencia se~'P'rese'iitac("'i-~e1/ffiG~ctl~1:.es;:iaft1emo9íobina'.sf' .. · . 
~~ -·:~~~~:~:::'.-,,?~:_;'.~ .. ::-: ·~:;,,.~· ~ :· ,''_:=:-:-, ,7 ,----- .. -· .• - ·-· ·-::T~j~~~~· ~:~?~-· ·;_.=~~::_::?i~: ;;, .. ~, .. ,_ 

"".:, ~:.:_:-'á·,;i·,;·· .. . _._:-···-~. '•' ·:_·;:·:\·({~··: .; .. , ·- ·. 
; «.<: _'.·.:::.' . ---<)~::.· " . ,•; -.\ .. .-. -

. ··~· ' ....•••••. }h'i .·~'.!·~:: :.~ ;;:;f'• •;.' 
,, '.: ;_ .,~-~-- ,>:<-- ·:::~ -~ :~:i~.,::;' -·::"'·-~, . .'~ ';-? -, -.. -.\,~~ ... ;\ 

Estas •·J,~ogío'bi nas anormal es.hanapa'riéttcicH;¿"c)¡:{~'aiót\f r~cúen;:ia en· 
<.'•.-- ·~ ..,_. ~"= '.:_:(':,:_;.~·· -.. :·.·.;, ,,_,i·'.; 

las Costas de México, debido a grandes variables'de lllezclas oTunfone's''-~on -

1 ª hemog iobi na !1éx1co"y;1a~tit!mo91abin~ ttiWi>~'s;an¡bas,~e~o011 ~adasrciúü <:ameD_ · 
te como " SILE~c'tds,6.~ ,;, ~,> }/'e rie''efias'mis~li;,,~e ~~sent'an sus Caracte-
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