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CAPITULO 

INTROVUCCION. 

Laó poA6.útia4 óon alteAacionel> clinicometab6licaó o 
l>implemente metab6licaó (pcA6iAiaó latente¿,); geneAalmente el>te 
t.i.po de tAaótoAnoó l>on genltico4, en loó que óe pAoduce un au -
mento en la ólntel>ió de poA6iAinaó poA tAaótoAnol> enzimáticol> -

diveAóOl>. 

La 4lntel>i4 de poA6LAinaó comienzan en la~ motocondAia4 
con la 6oAmaci6n de ácido delta ( ó 1 -aminolevullnico a paAtiA­
de· glicina y óuccinil CoA en pAeóencia de 6o46ato de piAidoxal­
aól como la enzima óintetaóa del ácido delta ( Ó 1 -aminolevull­
nico, poóteAioAmente 4e deóplaza al citoplaóma paAa la pAoduc -
clan de.l poA6obilinógcno, en donde óe condettóatt 4 mol.lculaó de­
poA6obilinógeno en una el>tAuctuAa clclica poA medio de ta enzi­
ma pAo6obilin6geno deóaminaóa, paAa 6oAmaA óuceóivamente et uA~ 
.POA6.útút6g eno en p.Uóencia de la uAopoA6iAin6geno üomeAa4a y -
e.l copAopM6iAin6g eno y pal> oó metab6licoó int<Amed.i.có. La 6aó e-
6inal ocuAAe nuevamente en laó mitocondAiaó y compAende la 6oA­
maci6n de pAotopOA6iAina poA medio de ia copAopoA6iAin6geno 
oxidaóa y la incoApoAaci6n de hieAAO poA la acción de ta 6eAAo­
quel-o.taóa paAa 6oAmaA el gAupo hemo. E4te componente viene a --
6MmaA paAte de la molfoula de hemoglobina. 

PoA otAa paAte la1 poA6iAia4 4e cla4i6ican en 2 cate -
goALa4 pAincipale4, dependiendo de 4i la pAoducción excel>iva de 
poA6iAina &e lleva a cabo en el hlgado o en la mldula Ó4ea; 
PoA6iAia4 hepática4: POA6iAia lnteAmitente Aguda, 

PoA6iAia VaAiegata, 
CopAopoA6iAia HeAeditaAia, 
PoA6iAia Cutánea TaAdla. 



Po1<6.i.Jtia• fait1<opoy€tJ..oa•: Po1<6J..11.J..a. E1<.l.t1<opoy€tfra. Con9é11ita, 
P1<otopo1<6J..1<ia E1<J..tll.opoyética. 

Eataa dJ..6.i.ell.en e11t1<e •1 oUn.ica.mente y en et t.i.po de 
po1<6.i.ll.ina o el tJ..po de pi1<ll.ol exc1<etado, la vía de exc1<eción, -
la 6uente tiaula.ll. endógena. p'<lncipa.l de po1<6i11.J..na o de pi1<•ol 
!f el pa.t1<611 de he1<e11cia. 

E.tiaa patalogia4 ~e e1tcuent1t.an aJociada.6 con anemia6 

como la• 6e11.11.opénica1, hemallticaa o •ide1<obli1t.i.oal 

Se. cuenta actualmente con u1ta. ~e~ie de p~ocedimie.n~o4-
útilea pall.a. au J..dentJ..6J..caci6n en et !a.bo11.ato11.io, ent11.e taa má•­
empleadaa eatán: pl<Uebaa cua.tltat.lva• de Wa.t• 011 Swa.JttZ, 6luo -­
.iz..eiic.e.ttc.la con luz. ul.t1ta.v..i.o!e..ta 1 et .. tJtacci6n con ~o.tve.)t.te..6, C.Jtom~ 

to91'a.fila de papel, método 6luoll.amétJt.ico, medie.ion u en pla•ma -
tj .tia.ng1te, va.lo1t.ac..l6n mo.Jt6ol6g.ica., de.te-n.múH1c.i6n .6€tt..ica.. 



CAPITULO JI 

GENERALJVAVES VEL GRUPO HEMO 

2.1. Antecedente•. 

La hlato•la de la• po•6l•lnaa ae •emonta a mfa de un -

•lglo de a11oS . El pr.lme• eaao 6ue deH•lto en 18H como la 
"pe.mph.igu4 le.pAo4u.6'', el e.n6e.Jtmo .tuvo 50.toae.nh.ibilida.d y mal h~ 
pátic.o y óue. e.nc.on.tJtado e.r. la exc.'I.e.ta. uJtinar..ia el. c.ompu.e.4to ca­

nee.ido u.Jt.op0Jtói1tina. En 1888 Nenchi y Sic.he.JI. ide.n.ti6icaJton he. -
ma..topoJt.ó.iA..ina. como de.1t..i.ua.do del /temo y e.4.to condujo a que la..6 -

po1tó..iJLü1114 u1t..lnaJt.ia.6 de.Jt.iva.n de u11 de.4oJtden en la. he.moglob.ina.; -
y no 6ue haata 1911 y 1925 cuando G~nthe• deac•lbl6 3 dl6e•en -

te.ti .t.lpo.6 de e.n6Vt.r.:e.dade.~ cuya. c.a.,..~ac.te.Jtiza.c.l6n y e.xc.1teci611 ano'.!­

male..6 de p0Jtó.<.1t.lna. lla.mándola.4 he.ma.topoJtó-i.Jz..i.na..6. Po4.te.1t..i..011.me11.te. 

Fi4chen a.c.la.Jz.6 la e.1JtJtuc..tuJt.a qulmic.a de. lo.6 pigme.n.to.6 e.xc.Jte.ta -
do4 en e.ti.ta.¿. a.l.te.1:.a.cio11e.~. 

Walden•t•on en 1934 •ugl•l6 que no ••laten 6undamenta~ 

mente dlóe•rntea de6ectoa y tlpoa de pc•6lüa aúto que laa po•-
6l•lnaa aon alntetlzadaa ett tejldo• dl6e•e11tea a la mtdula 6aea 
como e..6 el hl,gado¡ a.6..im.i.6mo, jt1nto con Vah.f.qu.l.6t .ldent-ló.ic.alLon­

el pM6oblll1169eno como p•ecuUM de la u•opo•ól•lna. 

Wataon y eolabo•ado••• en 1966 llega•on a una elaal6l­
cac.i6n .6 egún la loc.a.l.lza.c.i6n de! p1t.oce..&o dom..i.nante, el pJt..lmeJt. -

g•upo lo llama•on 6otoaenaltlvo o ••lt•opoyltleo y el aegundo-­

poJtft.lJL.ia ltepát-lca ILeconoCicndo e.n et.te último la.6 .6.lgulen-te.6 

.6ubd.i.v.i..6..ione.6: InteJtm.itente aguda, po11.6.lJt..la cutánea -ta.11..da y ti­

po müto. 

B. Shemln md6 ta•de algulendo la bloalnteaia d•l heme, 
demoat•6 que el po•6obllln69e110, ea 6••mado del dcldo delta 
1 b 1 -amlnoleuullnlco 1 ALA 1 p•oducldo polt gllelna 1f foldc •uc­

c.ln.i.co. 



Z.Z. Ea.t1tuctu1«1 det ltemo. 
La ea.t1tuctu1ta báaica del hemo ea.tá conatituldo po1t un­

dtomo de hieJt.Jto, el cua.t Je c.001Ldit1a con 4 anillo6 piJtJt6lico6 -

(tet1tapi1t1toll, a .tllav(a de aua átomo• de auatituci6n de ltidc6g! 
no tut.i.dob entll.e. 6.l. !! e.11..!.ambla.do.6 pclL,.uente..6 me.te.110. Lo~ 4 puen­

te.6 me.te.no bon nume.~ado6 de ma11e.lta. 6e~eja.nte a la.6 le.t4a6 glLie­
gaa al6a ("" l, beta ( /3 1, gamma ( ~ 1 y delta ( Ü 1; 6 Ollmando un-
6L6te.ma. cLclico, co1ijuga.do con una. 6ecue.ncia de e.nlac.e.6 anicob­
y doble.6 alte.Jt11antea 1 6onmando una lte..!.ona.ncia. y a.61 pltopoJtcLo -

nándole un alto g1tado de eatabitidad a ta mol(cuta. Ea.tea do -­
ble• enloce• conjugadca abao1tben 6ácilmente la luz viaible dan­
do el coloJt ll.ojo de. la lte.moglobina. Ademd6 de bu cooJtdinaci6n-­
con te~ _,1lllo6 piJtlL6tico6, el 4tomo de. hLe.Jtlto del hemo 6e pue­
de unLlt a otJto6 2 e.nla.c.e.6. u~o polt encima y otJto poh debajo del 
anillo po1t6i1tind . 

Lo6 att.l.lloh 61?. de.t..i.gna.n c.on tob 11úme.Jto6 !Lomanoh 1, 11, 

lll y IV. Lllh poaicionea Be.ta 1fo1, de loa anillo• pü1t6V..coa -
•on auatituldoa con un total de! 1te1toa: 
a) g1tupoa me.tilo, 
bl p1topionato y 

el 91tupoa vinilo. 

Vavid Sltemin y colabo1tadoA••, mediante expeAtmentoa de 
ma1tcaje iaot6pico en 1945, demoatAa1to11 que, deapu(a de alimen -
ta.Jt a tJuje.to.6 human.oh cott gl.ic.ina. cont.e.rtlendo 15 N, a.pa.Jtecen ma.~ 
cado• loa átomo• de nit1t6geno del hemo. En cambio, •i •• ad~t -
nlatJta glutamato con 15N, a.pa.Jtece poco manca.je ihot6pico; utLL~ 
zando poate1tio1tmen.te 14 c, deacub1tiendo que ! átomo• de ca1tbo110-
del hemo de1tiuan del caAbono a{6a {oc 1, de la glicina y 11t119u110 
del ca1tboxilo. Eatudtoa po1te1tio1tea demoa.t1ta1ton que toa 1teata11-
tea Z6 ~tomo• de callbono del hemo podlan p1tocede1t del acetato.-

. Ademáa, et 14 c de acetato malteado en el metilo apa1teclan e11 Z4-
de ea.toa Z6 ca1tbonoa, mient1ta1 que et 14 c de acetato malteado en 



el caAboxilo •olo apaAecia en lo• otAo4 2. Siendo ilu4.tAado de­
Za •iguien.te 6oAma: 

1. - Lo• 4 11'.tomo• de ni.tA6g eno ( maAcado• con el. númeAo en u que- . 
mal, deAivan del ni.tA6geno de glicina. 

2 .- Lo4 4 átomo• de caAbono en p04ic.i6n ( 2 J" en l.06 anillo• l, -

rr. rrr y IV, deA.i.van de lo• átomo• de CaAbono de gl.i.c.i.na.­
S.i.endo .tamb.i.€n cieA.to, Ac•·pec.to a lo• 4 átomo• de caAbono -
me.ten o• maAcado• con al6a (o< 1, be.ta ( /3 1, gamma ( ¡¡· ¡ y de~ 

.ta ( b V . El c.Mbono caAbox.<:lico de g.lic.i.na no 4e u.t.i.Uza · 
paAa la •.<'.n.te•i• del hemo. 

s.~ Lo• 26 átomo• Ae•.tan.te• deA.i.van de lo• gAupo• me.tilo o caA· 
box.i.lo de aceta.to, po4 med.i.o de un compue•.to .i.n.teAmed.i.o de-
4 ca4bonc6 pAoceden.te del e.Lelo de lo• ác.i.do• .tA.i.caAbox.i.l.i.­
co•, p4inc.i.patmen.te de ta •ucc.i.n.i.l. CoA. 



F.i4che.Jt. pltopu~o u;~.::. 6c.>:.ma. a.b11.euia.da.. de. la.. mollcula de.­

po1t.fi.l.Jt.lna. pa.,\a. 6a.c.Ll,(ta.,t Ju e.1;.te.r.d.i.m.le.n.:Co, e.J.ta. 1 om.lte. loh pu.e.~ 

te.~ me.tilln.i.c.04 y cada anillo pi11.1t.6lico 6e. p11.e.be.nta como una -­

ab11.aza.de.1t.a 1t.e.ctangula~ con loa 8 luga.Ae.J donde. pu.e.den ocu.11.ALn 
au~t.lcu.i.one.l nume.1t.~da.~ 1t.e.e.mpla:ando S !tomoJ de. Hz. po11. 

o 
6 

4 g1t.upoa me.tito y~ g11.upoh e.tilo, p~cduc.i.lndo~e. un te.t1t.ame.til -
.te..t11.a..e.t.i.l, con 4 e.t.i.pott.tí..i:t.ina..6¡ L~óme..M~o~ de. e.~.to4 compue..-!i.to..& -­

aon te.61t..lcame.n.te. po6.i.ble.6 e.n el a.11.11.eglo de. g1t.upoJ me.tilo y e.ti­
.to, .toa ctrnlu han ú.do ll~mado• t.éi=c 1, l l, l l l y l V, pe1to 
ún-lcamente e.l t-lpo ¡ ( g.tupo me.t-ll r. 3. 5 lj 7 1 y el tipo lI ¡ -

(gAupo me.til e.n 1, 3, 5 y 8) ocu11.ne. e.n la na.tu.11.ale.za. 

Aw, · , .(v), .<:0, ·M· p A AwA Awp A00p 
A P P P P A p A 

TIPO l Tl PO Il TlPO Ill Tl PO l V 

!l uao de: A denota loa g1tupo1 de loa ic.ldo• aclt.écoa, 
P denota loa g1tupo1 p1top-l6n-lco1. 



Lu pon.¡i11.inah ho11 co11hide1<adah de11.ivadah del compueh­

to inicial llamado po1t6i1tia da11do lugall. a 15 ü6mell.oh lah dü -

tintah pohicioneh va11.iableh de loh 3 11.adicaleh de huhtituci6n-­
{meUlo, vinilo y p11op.lo11ilo). La huht.ltuci611 de gltupoh vin.i.ioh 
en po.6.lc.ionea 2 y 4, g1t.upo.6 de dc.i.do p1t.cpi6n.lc.o en poa~c~one6 -

6 y 7 pltoducen p11otop01t6i11.lnah tipo 111, ü6me110 9 de 15 ü6me­

lt0h poh.ibLeh. 

Lo.6 po1t.6.i.1t..i.nah md.6 .lmpo1t.to.nte.h en la na.tu1t.aleza bon: ~ 

u..JLopo1t.6.i.1t..lna, c.op1t.opo1t.6.i.1t..lna lJ p1t.otopo1t.6.l!t..ina. Loh compue.6.toh -

en la heJtie URO ho11 octaca11.boxZlicoh y la heJti• COPRO han tetlt! 
c.o.1t.boxllic.06. Lo6 n~melt.06 1t.omano6, ejemplo: 111 lJ IX, hign.i.6.i. -

can el pohible 011.den de huhtituye11teh al11ededo11. de la pe11i6e11.i.e 

de.. loh a.n.illo6 polt.6.i.1t..Cn.lc.06 o.6.lgna.do& o.1t.b.i..t1t.a.1t..i.a.me.11te.., 6.le.ndo -

1t.e.l.o.c...i.011ado.6 con la.6 e.n6e.1t.me.dade.6 de.nom.lnadah po11.6,i.Ji..lah, o.&.l 

mihmo han man.i.6e.&tac..i.one.6 de. vla6 b.loh.lntét.i.ca.6 a.no1t.male.h. 

Lah po11.6i1tinah tipo 1 y 111 he 6011ma11 6ihiol69icamente 
hiendo la dltima la mih abu11da11te y u11 meta.bolito e11d69e110. 

Ademih ehta dltima conduce a la hL11tehÜ del ltemo. Vel compueh­

to 1, noll.malmente he p!toducen indicioh de (hte, 6011.mindohe a -­
Lo la11.90 de 2 lZneah ihom(Jticah conocidah como dualihmo de poa-

6.i.Ainaó • 

La di6vr.enc.i.a eht11uctu11al entAe u11opoA6.i.Aina 1 y 111, -

ehti en la pohici6n de loh enlaceh lateaaleh de Loh icidoh ac(­

tico y p11.op.i.6n.i.co en el anilto pi1111ol IV. El 011.den de hubhtitu­
yenteh A y P en el tipo 111 he encuentAa .i.nvéatido, hiendo ahi­
ml.t1t.ic.a, m.le.nt1t.ah que, e.11 el .tlpo I la. .6Uh.ti.tuc.l6n eh himét1t..i.c.o. 

La d.i.6eaencia ehtltuctt111.al entlte copltopo11.6.i.11.i.nah 1 y --
111, tambi(n he encuentAa en la poh.i.c.i.6n de lah cadenah latell.a­

leh h.i.tuadah en el p.i.11.11.ol IV. 



la pJte.6enc.ia del g1t.upa me.t.i.l, en la-6 cap1topaJt.6.i.Jt.lnati en la pa.6.f 

c-i.6n ocupada polt el e11.l'.ace tate1tal del ác.ido acU-i.co en l.aa 
u1topo1t6-i.1t.i11aa, eate ác.ido octaca1tbo1.itado ea aotubl.e en agua e­
intioluble en l.teJt y la mayoJt pa1tte de lo.ti Jo!ven.te.6 oJtgdnlco6. 

El. u1topo1t6.in.i116ge110 IUPGI ea co11oent.ido e11 cop1tcpo1t6.i-

1t-i.11óge110 (CPG) t.ipo !ll polt deacanboúlac.<611 de loa 4 gnupoa de 
ác.ido acético COI! .u~.<11ac.ión de co2 del gr.upo -CHzCOOH 601tma11-
do el g11..upo metilo. La maycJt po11..c.i6n de u11..opo1t.6.i.1t.in6geno .6C. ca~ 

vieJt.te en cop1t.opo1t.6.i.Jtina (CPI y una pequefia 6Jtacc.i.6n tic. conv.i.e~ 

te e11 u1topo1t!-i.Jt.ia (UP) 01td.ina1t.ia e11 01t-i.11a. En el u1topo1t6.i1t.i116g! 
no gJtupoti met.ileno6 enlazan lo& anillo& pJte&ente.6 en la6 po1t.6.i­
Jt.ina6, A6¿, el uJtopo1t.6i1t.i~6geno e& p11..ecu11..&011.. de cop11..opo1t.6i1t.in6-

geno que 6e conv.ieJtte en cop~opo1t.6iJtlna y C.6 elimlnado en e&a -

6 Oltma, 

La 61tacc.i6n p1t.i11c.ipaf de cop1topo1t6.in-i.n6geno e1pe1t.imen­
ta ot11..a tJtan6601t.maci6n en la& po6.icione6 2 y 4, que tion de&caJt­
box.iladoa palta 601tma1t g1tupo1 et-i.loa, que aegu11dame11te aon de6-­
h-i.d1togenadoa (pé1tdida de 2H) palta 601tma1t g1tupoa v-i.n-i.lo~. La au~ 

t-i.tuc-i.6n de g1tupo1 vi11.ilo1 en poa-i.c.ione6 2 y 4 y g1tupo6 de ác.i­
do pltop.i6n.ico e11 poaic.ionea 6 y 7 p1toducen p1totopo1t6.i1t.inaa t-i.po 

!!!, -i.66me1to 9 de 15 ia6me1toa poa.iblea. 

Todo• toa hemo6 pe1ttenecen at t.ipo 111 y a6lo cont.ie-­
nen p1totop01t6.i1t.ino6 t-i.po lll (9), deb-i.¿o a que la e11z.ima que -­
t1tanl601tma et cop1topo1t6-i.1t.in6geno a p1totopo1t6.i1t.in6geno ea eapec~ 

6.ica de -i.16me1toa tipo 111. La• cadena• tate1tatea de ácido p1to-­

p.i6n.ico de e.ti.ta pueden óunc.lona.Jt. en la 6011..ma .ion.izada paJta -- -­

Mútttalt el hemo y cont1t.ibui1t a 6ija1tlo a la gtobúio.. 

La p1totopo1t6-i.1t-i.na t.ipo 111 dentlto del cual un átomo de 
Fe ea .inc01tpo1tado pOlt et r.omptejo Fe-po1t6.i1tina hemo. El hemo 

puede combina1t6e con loa compueatoa 11it1tÓgenado6 en 601tma de 



he.moc..r..omo.!. Vonde. ~e. une.1t con la. p.to.te..l'.11.a. glob.i.na., ¿o.tmdndo.!e. -

la. hemoglobina. En d.i.6e.~e.nt¿J a~~e.gloJ y c.ombinacione.~ mole.cu!~ 
1te.h, e..l heme e.J co11J.t-itu.l'do po.t ot.'t.o .lmpo1t...t.:t11.t2. hemoc-'t.omo ...ta.l -
e.~ una. mioglob.i.na y ot1t.a4 enzima.~ citoc1t.omo pe.1t.oxida.~a. q ca.ta.la 
:;:a., 
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2 .3. B.lo•útte.ü del g1Lupo hcmo. 

La vla. biohintlt.lca de.l he.mo com.i.e.nza. con p1Le.cuJt.tio1te.h­

b••.lco•, con •ucc.ln.ll CoA del e.lelo de lc.ldoa t1L.lca.1Lbox.lt.lco• -

y gt.lc.lna. 

2. 3. 1. Fo1Lma.c.l611 del IÍc.ldo delta. 1 & 1 -a.m.lnotevut.ln.lco 
{ALA!. 

La. b.lo6.ln.te.h.i.6 com.i.e.~1za. poJL una. p1t.lme.Jt. e.tapa, en la. 

cua.t ta. ALA e• el plLLmelL p1tecu1t•o1L det hemo polt medio de La. "º! 
denaa.cL6n del a.mL11o•cLdo de 2 ca.ILbono• La gLLcLna y et •e.ido 

oucc.ln.lco ac.t.lvado. La e.nz.lma ca.tal.lzadoJt.a e.ti la. 6.lnte.ta.6a de.l­

•c.ldo delta. 1 b ) -amLnolevuL.ln.lco. 

EL p1tLme1t óactoJL y pltoce•o b••Lco de La. 1LeaccL6n e• -­

que. e.l tiucc.ina.to como a.ct.i.va.doJt. de. tiucc.ln.ll CoA con un gAupo 

ca.1tbo11.ll etectlLOóltLco, 1Lea.cc.lo11a t.<g•ndo•e et pL1tLdoxa.t óo•6a­

to como un caJt.bani6n e.tita.ble. en la. enzima, e.l Mg++ e.6 ind.lcado­

como el catL611; to• ca.tLone• hacen a.t hemLcetat m•• 1u1cept.lbLe 

al a.taque nucleoóltLco aceLe1La.11do La. óMma.cL6n de ta ba.1e de -­

Sch.l66, hacLettdo que et •tomo ca.ILbono a.{óa. {oc) de ta. glLc.lna. -

(u.n nucteoóLto polt ta. e•ta.bLL.lzacL6n del a.nL6nl, e• comblr.a.do -

con et ca1tb611 ca.JtbonLlo del 1uccLna.to, peltmLtLendo ta. 601tmac.l6n 

de un ca1tba.nL6n de gl.lcLna., plLoducLéndo• e un ata.que 11u.cteo ólLL­

co 1ob1te et 1u.ccLnLL CoA, e•to e•, que al óo1tma.1t1e La. bale de-­

SchLóó con gl.LcLna. act.lvando la 1u.b1LguLente co11de111a.c.l6n a.t L?; 

c1tementa.1L et ca.1Lácte1t po•.ltLvo del ca.1Lbo11Ll t.loL ételL de au.ccL­

n.lt CoA o polt p1totecc.l611 de la ca1tga. negat.lva. del nu.cle6óLLo e! 

t1ta.nte. 

E•to pltodu.ce alóa. (o< 1 -amLno-beta 1/31 -cetoad.lpld.lco 

como .lnte1tmedLa1t.io de La 601tmac.l61t de ALA. i:t mono y et d.le:t.lt-

· é1te1tea de e1te Lnte1tmed.la.1t.lo 1e .lnc01tpo1ta.n con 1ta.p.ldez en et -

ALA, pe1to al 1e1t .lne•ta.bte e1te •u.ó1te La. de1ca.1tbox.lta.ci6n hacia. 
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ác.i.do delta 16 1 -am.i.nolevulln.i.co !ALA), la evoluc.i.6n del C0 2 -

e• pa11.alela a la 6011.mac.i.611 de ALA, e.ote hallazgo -ind.i.ca o que 

no hay .ln.teJtmed¿alL.lo y¿¡ lo hay .t.lene una acc.i6n 6ugaz. 

La ilt-ima etapa de la 11.eacc.i.6n t.i.ene luga11. en la hupe! 

6-ic.i.e de la enz.i.ma ante11..i.011. a la libe11.aci6n de ALA. Siendo e.ota 

1Leacc.l6n e4.te-teoe..spec.<'.ó.ica.. Vu.'l.an.te la 6oJt.mac.i6n de un ca.JLbo- -

n.l6n e4.table en.tke p..{.Jt.ldox.a..f. 60.s 6a.to y gl.ic,i,11a, ha 6,,ido en con -

t11.ado que el átomo de hid11.6geno en el átomo de ca11.b6n met.i.leno­

con la con6.lgu1Lac.l6n nR'' e.s.ta e4pec¿6.lcamente pe~d.ldo, ev.lden­
c-ia• del p11.ot6n pe11.dido, pe11.o •in pé11.d.i.da del g11.upo ca11.b6<.i.lo. -

La ALA pJtaduc.ida en e~.te ~eacc.i6n puede ento11ce4 polL l.igaduJta -

a la 6upe1L6.lc.le de la e11z.lma, .inh.ibilL la act.iv.idad de la enz.l -

m:t. la enz.i.ma e.s .tamb.i€n .&en.6.ib.ee a .la d.í...spon.Lb-i..l.ldad polr.. ac.t.iv-f 

dad de com~ue.sto.& .sul6u~o. Compue..s.to.& hul6h.id1Lilo han .sido en -

cont11.ado.o pall.a .i.nhib.i.11. la actividad de la enzima y e.oto puede -

.Oel!. .i.nvell.t.i.do pDll. pi11.-ida<al ÓO.Oóato, e-1'. cual ÓDll.ma una ba.oe de­

Sch..f.66 con .ea enz.lma. También .6e Ita ob..6elr..vado que eh.ta en:.ima.,­

que ae encuen.:tJta en maml6e1to, ea eat~mutada po!t EVTA e .lnh.lb.lda 

poi!. metale• b.i.valenteh, •.i.e11do l•:to• capace• de e•tab-il.i.za11. la­

ba•e de Soh.i.66 601!.mada en la gl.i.c-ina y el óo•óa:to de pill..i.do<al-

1te.:ta1tdando ta 1teacc.i.6n con la .tiucc.ln.ll CoA. 

Cu.atqu..le.Jt acumulac.l6n del hemo conduce a la d.i.am.ütu - -

o.i.6n e11 la velocidad de la •lnte•.i.h de ALA, al co11t11.a11..i.o, •i el 

hemo ea Jtemov.i.do po!t ta un.l6n con glob.lna, ae ea.:timula la aln.:te 
•.i.• de ALA. En lo• mamlóell.o.o, ALA •inteta•a eJ encon:t11.ada exclu 

aivamente en mi.:tocond!t~aa. 

2.3.2. FDll.mac.i.6n de p01Lóob.i.U116ge110 IPBG). 

Poate1ti0Jtmen.:te en el c.ltoplaama ocu1t1te u.na aegu.nda et~ 

pa, en la oual •e pl!.oduce la condw•ac.i.6n de 2 molfrula• de ác~ 

do delta { 6) -am.i.11olevul.l11.i.co { ALAI, e•:ta 11.eacc-i611 de de•h.i.d11.a 
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tac-i.6n ca.tal.-1.zada Pº" l.a enz-1.ma ALA de•!t-1.dJtaoa p1toduce un dv1.i­

vado monop-i.1<.11.6l.-i.co, e! po1<.óobiUn69eno, ü.te aca1t1tea cadena• l~ 

te1<.aleh de á.c.i.do acé.Uco y á.cido p1top-i.611ico, en el anUlo, la -

d.i.ht1<..i.buc.i.611 de lo• 1¡.e•-i.duo• de gl-i.c-1.na y del •uccinato •. La e! 

z-1.ma aequ-1.eae 91¡.upo• 1ul6hidail•• pa1ta au act.i.vidad y pal<. lo -­

tanto e1 .i.nh.i.bida poa et plomo y e•.tab.(l.ézada poa el glutat-1.ón. 

La enzima 6e inhibe tambiEn con baja¿ cancentnacione6 de gnupo6 

hemo lp11.oducto 6-i.na.l}, hiendo una enz.(ma 1tegutado1ta de la hin.t! 

hÜ del. liemo. 

La combinación de 2 mol.(cula• de ALA pa1<.a 601<.malt poi<. -

6ob-i.lin69eno .t.i.ene luga4 en una le4ie de euen.to8 .En el p1<..i.me11.­

pa10, una mal(cula de ALA 6o4rna una ba1e de Schi66 po1¡. combina­

c.i.6n d.i.aec-t:a de ltl• g4upo• ce.to con un 91tupo am.i.no de la enz.i. -

ma. Eh 1eguido de un a-t:aque nucleo6.i.l.i.co po4 eh.te ani6n lntel<.m! 

dia&io 1ob1te el caabono caabon.U.lco de la • egunda mol~cula de -

a delta 1 & J -ami1tolevullnato. Et aldoi 1te1uf:ta11.te pie1tde lo1-

elemento1 del a9ua y el 91tupo a;m.i.110 l.(b11.e de la 1 egunda; moiltcu­

la. del 1u1.t1ta.to que de•ptaza et gaupo amino de la e11zlma pofl. -

la 1teaccl6n .t11.an1-Schl66 6011.ma;ndo po11.6ob.i.l.i.n69eno. 

2.3.3. T1<.a1t1604mac.l6n de 4 moleh de po1<.6ob.i.lin6geno a­

l mol de U4DpOll.6l4ina 1I I, pM med.i.O de U40p0fl.-

6.l&lnógeno r 1-i.11.tetaaa. y u4opo1<.6D1..i.n69 eno 11! -

co.6.in.teta..ha.. 

Todau.la rn el cl.topluma, cuatao un.i.da.dea de po1<.6obU.~ 

n69eno ae condeMan uniendo cabeza a cola pa.Jta. óo1tma1¡. un tet4a­

plh..Jr.al .t.lne.a.l que pe.Jtma.ne.c.e un.ido a ta enz.lma de.11om.lna.da u11.opo~ 

6.i.Ji.ln6geno hln-t:e.taoa., que poi<. 1.i. mlama. ea .i.nact.i.ua. Eh.te te.t4a­
pilt4ol tlneal ae cicla po4 pé11.d.(da de o.tito NH 4'. E1.ta enzima. "! 
qu.ieJte. una. 6e.gunda. e.nz.i.rna., l!a.ma.da. co4.lnt:eta..sa., pa.JLa 6oll.ma1:. un­

. pcl.i.meao c.lcllco, u1<.opoJ<.6.i.alnóg eno. Ea.te y lo• 2 .i.n.te.11.med.la.1<..i.01 

h.i.gulen.te• en la uia no .t.i.enen el. ala.tema de enlace• doble• ce~ 
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jugado• caAacteA!1tLco1 de la6 poA6LALna6 y le lea conoce como­
poA6obLALn6genoS 

VebLdo a que una de la• unLdade1 pLaa6lLca• del uaopo' 
6LALn6geno tiene Z cadena• late•ale1 dL6eAente1 luna de acetato 
y otaa de pAopLonatoJ, hay 4 L16mtA06 poaLble• de uaopoA6LALn6-
geno, 6•Amdndoae •6lo Z La6meAo6• el La6meAo tipo 1, en el qu•­
La6 unidade6 piAA6LLca6 e.6tdn conden6ada6 cabe.:a con cola, y el 
i~6me.Ao tipo 111, que tiene una unidad de piAAol en la oAienta: 
cL6n oput•ta. El htmo deaLva del La6mtAo tLpo 111. 

enz..i.ma.6: 

al La poA6ilin6geno de.6amina6a de.~omi11ada tambiln u4opoA6iAin6-
ge.no hin.te.taha. 

P11.0bablement1 rn pae.iencLa dt uaopoA6LALn6geno aüttet<ua, el­
poA6obilin6geno lPBGJ he convLeAte en un compue6to in.te.Ame-­
dio; poA la au6e.ncia de u~opcA6iAin6geno co~intetaha, a6l--­
lhta no e.6 ~uncional, en e&te compue6to in.te.Ame.dio 6e pAodu­

ce una ciclaci6n del tetAapiAAol hin cambio de oAden A q P -

lace.tato q pAopiona.to), Aehultando unopoA~iA..i.n6qeno 1, que -

e.6 el ih6me.Ao himltAico, e.Ate cAom6geno menea colo1teada pue­

de au6ALA una autooxLdacL6n paaa 6aAmaA uno de loa pL9m1nto1 
u11...l. na.11.ioh, la. u11.o po11. 6i1t..i.na. I ( e.6 u11 compu e.~ .to que e cu1t.1te en­
co ndicio n eb patol6gicah, Po1t.6i1tial y 4Uh compueato4 1t.elacio­
nadoa paoducLendo gaandea cantLdadea d• p•A6LALna6, o puedt­
he.Jt. dehc.a.1t.box.ila.do palt.a. oA..i.gútar.. cop1t.opo11.r;.i.1tü1óget10 I, el -­

cual a bu ve: puede helL oxida.do a cop1toro1t6i1tlna I. Pe1to hi­

en et aL1tema hay •u6LcLente cantidad d• coaLntetaaa ae 6oA­
maad uAopoA6LALn6geno JI!. 

b} La aegunda enzima que inte.1tvie.ne. e.n la. conve.11.hi6n de. po1t.6obf 

tLn6grno IPBGJ a uaopoA6DtLn6geno 111 •• la uAopoA6LALn6gtno 
ihome.Jta.ha o u1t.opo1t.6i1t.út6geno 111 co.6ü1te...ta.&a, a.c.tua.ndo ...... ~--



J 4 

con la po•6obllln69eno IPBG) deaamlnaaa. 

El papel de La aegur.da enzlma lea eaenclal en la l•ome•lza­
cl6n de uno de loa anllloa pl••oleal, p•eaenta máa alta ac­
tividad que. la plLimeJta., Chto pe.1tmitc una lnveJLh.i6n del ani­

llo JV de la mol(cula po•6l•lno pa•a p•oducl• el uAop••6l•~ 
n6geno 111 aalmlt•lco. 

Si lah cant.i.da.deh vaJLiable.h de lhomeJLaha. a de.ha.mina.ha no JL~ 

pe•cute en el conaumo de po•6obllln69eno IPBGJ a la acumula 
cl6n total de u•opo•6l•ln6geno 6••mado, la cantldad de lao­
me•aaa a1iadlda dete•mltta el tlpo de la6me•o J 11 que alntet~ 
za. Sl en el alatema hay au6lclente cantldad de coalnteta -

aa, el tet•apl••ol ae con~en•a•á pa•a 6••ma• pl••ol y au -­
compaaacl6n con el o•den •aliado en el uAop••6l•ln6geno 111 

indica que du1t.a.nte. la Jtea.ccl6n de. ciclaci6n la oJtde.nacl6n -

de lo• auatltuyente• A y P (acetato y p•oplonato) debe ha -
be.Jt aido cambiada. poJL lo menoh en hu localiza.ci6n. 

Sl La coalntetaaa no ea 6unclonal, ae pAoduce una eapontá -
nea cld'.acl6n del tet•aplA•ol •ln camblo en el Mden A y P­

lacetato y p•oplonato), del que •e•ulta u•opo•6L•ln69eno 1-

y hlLh c.ompuu.toh JLe.lac..i.011a.doh. 

Al no habe• la p•lme• enzima, La po•6obllln6geno duamlna 
ha., la u1topoJL6lJtin6ge.no ihome.Jt.aaa. no 1te.a.ccl.ona n.i con e.l 

po•6obllln6geno {PBGI nl con u•opo•6l•ln6geno l. Po• cada -
puente metlllnlco 6o•mado ae llbe•a un l6n amonlo, el tet•~ 
pi•Aol llneal •e e.lela pM pl•dlda de otAD NH 4•. El p•oduc­
to clclado ea el u•opo•6l•ln6geno 111 que tlene dlapoalcl6n 
aalmlt•lca de Laa cadena• late•ale•. 

Según la eapecl6lcldad de laa enzlma• que catallcen la 
"últlma etapa, el cle••e del anlllo puede ocu••l• mediante una -
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un.l6n dü.uta. de loa Z Htllemoa del tet.up.l,\-tol l.foea.l o, a.com­

pa.ffa.da. poll un deapla.za.m.lento de la. un.lda.d de tet-ta.plll-tol en el­
e.x.tlte.mo no a.m.ln.lc.o a u.na. pc.!ii.c.lón d,¿6e.1t.e.rttl a.11.te.J de. ce..t.ta.Jt. e.l­

anilla. EJ.to dlt.lma c.auJ4 e.t a~de.nam.le.ntc de. laJ cade.na.J la.te.~~ 

le.J de.l pi1L1t.ol, de. una. ma.ne.Aa. no a.t~e.~nan.te., e.J deci.1L: A-P; 
A-P; A-P; P-A, e.11 ve.: de A-P, A-P; A-?¡ A-F, Je. pr ... cduc.e. e.l 1-Jó­

meAo llama.do u." .. opo1t6.lr ... inó9c.110 1 IT. EJte. .lntc.1:.mc.d.ta.:io c.~ la. 

6o1lma. 1leduc.ld1 (he•a.hidllo} de ta. u1lopc1l6l1lina. y di¿icll• de la. -
po!tó.l.Jt,l.na. e.n que. e.J .lrtc.o!o.to, no 6luo.'t.e.Jc.e.n.te. y no óo.toJe.ttJ.i.b.l­

l.lzan.te. {.óe. oxi..da. óác..llme.11.te. a. po1L6..l.Jt..i.na. e.11 p1Le.Je11c...C.a. de. luz y­

º2 ¡. 
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enzima u1topall6.l1t..in6geno de6caJt.box.ila6a. 

16 

Una cua1t.ta etapa en la cual la 6eJr...ie de cadena4 la.telt~ 

tu de acetilo C0444C~pondi.ente, a Ca, ani.l'.lo.b r. !I. rrr lj 1V-

6e de6ca1tbox.ilan ha4ta g1t.upo6 metllico4 mediante la enzima u1t.o­
po1t6.i1t.ú16geno delicaJr..box..i..la6a, f.t.ta e4 act.iva e.en el uJtopo11..fi.iJi..i­

n6geno TTI y en lo6 inte1tmed.iaJr...lo6 4ub4.{.guiente4 que poaeen de-

5 a 7 g1tupo6 ca1tbox.i.lo, tamb.i.l11 co1tv.ie1t.te el .l46me.Jt.o anolt.mal -­

u1Lopo1t6.l1t...i.n69 eno 1, 6.i.. e&.tá pite.!! en.te, a cop1¡.op0Jt.6.i'1..útóge.110 1, -

pe1to a mucho má6 baja 61t.ecue11c.ia que. lo4 .ia6me1to6 t.ipo 111. 

En la etapa de 601tmac.i611 de uJt.op,1t6.i.1t.l1t69e.no, la e.6 

tauctuaa b,faica det pM6ikú10 ha ,¡,ido paoducida y todo,¡, l'.o,¡, de-

4echo4 de h.ie.Jt.Jt.O 4C .l116e.1tta11 palt.a 601tmaJt. lo6 nacleo6 po1t6.i.1t.lno6. 
La p1t.ime.1ta de e.6ta4 4e.cuencia6 de de6ca1;_bax¿.eaci6n e¿. ca.taliza­

da pOk la uaopMS.iai116ge110 de.bcaaboxi.l'.a,¡,a. 

En e6ta ~ecuenc.la 4 mole.4 de ca1;_bax.il ~e p.le1t.de1t de e~ 
da mote pa1;_6.i1;_ú10. Tomando el po!;_é.lJt.i.no del oc.taca1t.box.ll ult.opo~ 

6.i1t..i.n6geno en 4U.6 cadena~ la.te1t.ale6 palt.a. 6okma.1t g1;_upo6 me.t.ilo.6, 

quedando un .tetaacaabaxil en el'. copaopoa6i.ai.n6ge110. E,¡,ta ,¡,e -­

cuenci.a ./>eká ,¡,eguida poa Ca ./>eAie 111 y Ca ,¡,caic l de .i,¡,6meAo6-

de lo6 po1t.6i.1t.ino6, pe1;_0 a con.6ecuenc.ia del 6U6t1;_a.to 1;_eque1t..ido -

la ,¡,eaie de ü6mcao !II, e./> de.bcaaboxi.1'.ada má,¡, aápidamente que-

1'.a ./>Ckie del üómeao l. E6ta di6eke11cia en gaado de aeacci611 d~ 

be>tá ,¡,ea tJtazada en Ca ,¡,.imetk.la del ani.1'.l'.a IV, el'. cua.I'. poda.la-­

e6ecti.vamentc daa una aeacci.6n pkúici.pal paAa el p>tace,¡,o catali­

zadoA de Ca uaapM6i.Ai.n6geno dc,¡,caaboxi.la.ba; a,¡,.[ Ca deHaAbox.i­

l'.aci.6n de Ca cadena del Cado del paimea ácida ac~.tico e./> má,¡, -­

Aápi.da. El pAoce./>o de de~caabozi.l'.ac.i6n de e./>ta,¡, pMói•i.na./> ca -

mienza ,¡,obke el anil'.lo IV y pao,¡,i.gue a .tkav~./> dtd ani.ll'.o l, 11-

.Y 111 pa>ta daA heptacaabox.ll'.ica, hexacaabox.lli.co y pentacaabox~ 

lico ú1.tekmed.io en la 6o>tmac.i6t1 de copaopM6.i.A.i.n6ge110 !II. Como 
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paAte de la becuencla de eata 1t.eacci6n e.6 poaiblc que e11 ta et~ 

pa de pen:taca1tboxll po1t6l1tlno, uno de loa lado• d• Ca cadenm 

pitoplona:to ea deaca1tboxllado y oxidado palta un 91tupo de vlnll -

aob1te et anlllo !, p1tobableme11:te po1t la enzlma copaopo•6l•ln6g! 

no ox.i.da4a. Ehte lado de la Jtaml6icacl6n Achulta en et i6op1t.o -

poJt6lAln6g eno en la a e1tle de delildJtoüopJtopoa6lJtlnóg eno !! l de­

po1t.6i1t.inaa, e.l p1t.ime1to e6 un dcahid1t.oi6ocop1t.opo1t.6iJt.in6gcno 111, 

un p1toblema aaociado con eata ae.cuencia e.6 que mien.tJt.ah La u1t.o­

po1t.6i1t.i.n6g eno-de.4ca1tbox.llaha e6 una ettz..i.ma i.o.f.ubte e11con.t1t.a.da ~ 

en et citoplaama, la p1t.6xima enzima pa.tol6gica Ch mitocond1t.ial. 
La ~nica poh.i.ble explicaci6n ea que a tJt.avéa de un daílo de la-­
enzima mitocond1t.ial ha llegado a ae.Jt. acceaible hacia e.l pa1t.6.i.1t.~ 

n6geno pen:taca1tboxH.lco, :tanto como el copJtopo1t6l1tl116ge110 !!! . 

La con6.lgu1t.ac.l611 e.hte.1t.c.oqu..lmica. Ch man.tenida duJt.an.te. -

et p1t.oc.eao de de.aca.\boxilac.ión, la c.ua.l iie.Jtá co11ii.i.iit:e11.te donde­

:tomaJtd luga1t la Jteaccl6n aob1te la 1upe1t6lclc de la onzlma mole­

culaJt. Ea:to ju( moatJtado po• alntoala de un ejemplo de u1top0Jt6~ 

1t..in6ge.no III, en el c.ua..t la. e..!i.te.Jt.e.oqu.lm.i.c.a 6ue. .tal que. la. Jte.a.c.­

el6n de de1ca1tboxUacl611 p1todufo Jtea.cduoa me:tllqulJtal. 

2.3,5. CopJtopa1t6lJtln6geno lll ca:tallzada poJt copJtopa1t-

6.i.Jt..i.n6ge.no oxidaba.. 

En e.6.ta. etapa. de la. iiecuenc.ia. de la. 1t.ea.c.c.i6n, una. ue.z­

máh 6e Jt.eenc.uen.tJt.a. a. la. m.Ltoc.ond1t..i.a.. La. 1t.ea.c.c..i.ó11 e.h c.a..ta.liza.da.­

polt una copJtopoJt6lJtln6geno oxldaaa o copJtopOJt6l"ln6genaaa, la -

eual 1tequle1te o2 moleculaJt paJta la ac:tlvldad 6oJtmando p1to:topoJt-

6lJtln6geno, la enzlma aolamen:te ac:tuaJtd 1ob1te el la6me1to !!! de 

CopJtopoJt6lJtln6ge110 y no aob1te el la6muo de la ae1tle l lpoJt lo­

cual, 110 ha aldo lden:tl6lcado el pJto:topoi.6.üü6geno :tlpo l . e 11 

ma:teJtlalea 11a:tu1talea J • 

Eata onzlma lleva a cabo la deacaJtboxllacl6n oxida.U.va 
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de 2 cadenaa pllopi6nicaa latellalea o lleaiduoa pllopionllicaa de­
lo• anillo• l y 11 6Mmando lo• gllupoa beta ( !> 1 -hidlloxipMpi! 
nato. La. 6ecuenc.i.a. de la. Jt.ea.cci6n e.6 un pa.4o en el cual 6e 6oJt­
ma. 1.ut .lnte.Jtme.di.a.tiio que e.6 monovút.i..l po1Ló.i.1t..ln6geuo. f6.tud.lo6 

han demoatllada que eato ea el 2-uiniLpoll6illin6geno y el 4-vinl~ 
pM6lllin6ge110 (üopoll¡llll116qe110J. Ve eatoa 2 ae Ita demoatllado 
Que el. .i.60pc1t.~.iJt.inóí}e.Ho, e.4 Urt 6Ub.6.tJta..to mucfio ml?.1106 e¡<;ect.i.vo -

pa.Jta. la copJtopoJtn.i.Jt.i.n6qeno ox.lda.4a.. El me.ca.n.i.6mo entonce6 e.6 -­

que el copllopoll6illln6geno ll l ea oxldanteme11te deacallboxllada -
hacia el monovl11ilpM6illl116geno (en el lugall de la enzima), en­
el cual el altio de la con6igullaci6n ea tal que aceptalld única­
mente el gllupo dcido 2-pllopi6nico. 

Eata moltcula dalld entonce• una llotaci611 en dillecci6n­
opueata a la• manecilla• del lleloj, aal el aegundo gllupc pllopl! 
nato puede aell deglladado en el miamo altio de actividad de la -
6upe.Jt6.i.c.i.e de. ta. e.nz.i.ma. En e-0.ta. e.tapa de la. .6ecue11c.ia., alguno.& 

de loa mo11ovinilpo1L6illin6genoa pueden aell pelldidoa del aitio de 
la ac..t.lvi.da.d y he. a.cumu.f.a.Jt.án, m.i.c..11.t1i..!..i.<J que et alto ..tnd.i.ce. de. -­

deaechoa de co11cent1Laci6n de copllopoll6illln6geno• poll el aitio -
de actividad de la enzima. Eatudioa mecaniatlcoa de la deacallb! 
xilacl6n y de la aecuenc.la de la oxidaci6n han moatllado que ún~ 
camente una de la• 2 unionea de hld1L6geno beta 1 /3) aobllc la mi 

tad del pllopionato, ea ptlldida. 

2.l.6. Follmaci6n de pllotopoll6illino 111 {IX) poll 
pllatapall6i1Lú16ge110 ax.i.daaa. 

La pcntl'.lt.lma. etapa de la a ecuenc.la biaaintétlca ea la­
ax.ldacl6n o deahidllogenac.i.611 del pllotapall6lllln6gena a pllotapoll-
6illi110. La• gllupoa beta 1 /3 l -h.ldlloxipllaplonato al aell deacall -
boxiladoa y deahidllatadoa, el llea.lduo pllop.lonato e11 la aegu11da­

.poa.lc.l6n ea oxidado a un gllupo vin;..lo ante• de a!tellallae la 
cuallta poaici6n, aai como la oxidacl6n de loa puentea metd'.eno-
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a puen.te6 me.tena en la6 po6.tc-<.one• a.l6a (o< J, be.ta. ( (l J, gamma­
(~ 1 Y del.ta ( & 1, ó011.ma.11do el p11.o.topo11.ó.i11..i.n6g <no el cual puede 
ocu1t.A.i.A e.6pontáneame.nte, pello 6e. cnee que ta ox.i.daci6n del pno­
topo11.6.i1t.ln6geno en p11.otopo1t6.l1tina. e6 ca.tal.iza.da. poi!. la p11.otapo! 
6·ill.inóg etto o x.ida.• a, .t11.a• la •u• t11.a.cc.i6 n de 6 <ito moa de ltid1tóg e­
no. E•.ta. oxidación genella el 6.i6.tema de doble6 liga.du11.a.• conju­
gada• ca1ta.c.te11.ü.t.i.co de lah pDllóillina.a. 

L 3. 7. Foll.mac.ión del hemo pOIT. la. 6e1t1toquela.ta.6a.. 

El dlt.i.mo pa.•o b.i.o•.i.n.tlt.i.co de e•ta. vla., cata.l.i.za.da. 
poi!. óe11.11.oquela..ta.6a. o hemo•inteta.6a. .in6ellta un .ión 6e1t1to60 den-­
.t11.o del g11.upo del a.n.i.llo .te.t11.a.p.l11.11.ól.i.co po1t6.l1t.i.no palla 6011.ma.11. -
poi!. quelac.ión el g11.upo ltemo o p11.o.tohemo, la 6e1t11.oquela.ta.•a. e• -
una. enzima mitocondn.i.al, 6iendo atacada o a6oc.l~ndohe a la mem­
b1tana. .i.n.te11.na. y e• pltoba.ble que la 11.educción del .i.6n il1t11..lco a­
.i6n óe11.11.oao .tenga luga11. en ea.te •.i.t.i.o. 

No obata.nte que la 11.eacción ocu11.11.e e•pontdnea.mente en­
una 6Ae.cuencia baja en condic.lo1te6 6.i.6.lol6gi.ca6, e6 e.vidente -­
que la 11.eacción 6e cata.liza. IN VIVO poi!. la 6e11.11.oquela.taaa. El -
.i6n 6111.11.ico no 6C emplea poi!. ea.ta enzima y •6lo el <fe.ido d.i.ca.11.­
boxllico y pon6.l1t.ina.6 pueden 6e.Au.i.1t. como 6Ub6tAato6. 

2.4. Regulación de 6ln.te6i6 de hemo. 

Loa pa6o6 bioaintético6 del hemo .i.mpl.lcan de6ca11.boxit~ 

cione.6 o anomat.i.zac.l6n, lo& cuate& davone.cen te.Amodln4micame.n -
te., e.6.ta &e.cuenc.la e.6 un.i.d.i.1:.e.cc.lonnl o ..i,'f.Jt.eve1t.6.lble., e.l me.can.i.~ 

mo de con.tlt.ol. de e.&.tah v.lah un.ld.i.1t.e.cc.~ona!e.ti ton local.lza.da6 

pll.i.nc.ipalmente rn el p11..lme11. paho y en la 11.elac.l6n con La •lnte­
h.l6 del p11.oduc.to ó.lnal. 

Son va.11..ioh 6acto11.e6 Lo6 que .ln.te11.u.lenen: el <fe.ido del­
ta. ( & J -a.m.lnoleuulln.i.co (ALAI a.lnteta.aa. y la. cop11.opo1tó.i.1t.ln6ge-
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apar..ecen en el citoplaama, 

20 

Lo& punto& de contJt.ol &on 2 enzima& que a.pa.Jt.ecen en -­

la• pr..imer..aa etapa•: el ácido delta 1 ó J -aminolevul.lnico (ALA) 
•intetaaa y et ácido delta 1 & 1 -aminolevut.énico (ALA) deahidr..! 

ha median.te el meca.n.i&mo de Jt.etAoalime11~a.ción. 

El pr..incipal 6actor.. ea la vla aintetaaa que cataliza -

la pr..imella r..eacción, contr..ola La velocidad de a.énteaú del hemo 
pueJ.to que a.paJt.ece en baja& concent/ta.c.ione& y ella m.iama ea 11.J­

p.idarnen.te me.ta.bol.<.za.da, ut.U'...iza. la Jt.e.t1Loa.l.ime.n.tac.i6n ne.ga..t.<.va, -

o aea que et gllupo hemo ejellce tanto contlLOI de 1Let1LOaUmenta-­

ci6n, como de 1Lep1Leaión en el ácido delta 1 b 1 -aminolevulútico 

•intetaaa, •in embar..go el ácido delta 1 /, 1 -amútolevutlnico 

(ALA) de•hidr..aaa ea un aegundo punto de contr..ol y ae inhibe por.. 

el gr..upo hemo. 

Hay di6er..enciaa en la r..ego.Lación de La bio•.lntuü del 

hemo aegún Loa tejido•. 

a) En et hlgado, el ácido delta 1 & 1 -aminolevullnico aintetaaa 
ca.ta.liza. la Jt.Cacc.lón de óo1Lmac.i.611 de.l ltemo, l.lm.itando el JL.l~ 

mo en condicione& 6.i&.iol6g.ica6, La.a enzima.a que a.iguen a el­
ácido delta (61 -aminoLevullnico !ALA} •intetaaa ae encuen­
tlLan en exceao. La lleguLación pr..incipaL del ácido delta 16 1 
-a.m.lnole.vul.ln..C.co &.inte..ta.&a e.ti la. 11.e.p1t.e.4.i.6n poli. 1te.t1Loa.l.ime.nt';!­

ción que ejer..ce el hemo como pr..oducto 6inal. La• demanda• 

aumentada• de eate último ae cubilen poll medio de la •lnteaü 

del ácido delta 1b1 -aminoLevuLlnico !ALA) •intetaaa. 

b) En La m~duLa óaea, el ácido delta 1 ó 1 -aminolevuLlnico ain­

tetaaa tambifo ea L.lmitante del ILitmo en La• célula• que ex­
pr..eaan poll completo ta alnte•i• del hemo, pello ea poco lo -­

que •• aabe del papel de la enzima e.n la •lnteaü del hemo -
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du1ta11.te la d.i.vü<.611, la d<.6eJtenU.ac<.6n y ta maduJtación de 
tu cUula• e1t<..t1to.ldea. A med.i.da que avanza d<.cha madu1tac<.ón, 
lo4 n~ctea4 y laa mitocond11.i.a6 Ae expul4an haci.« el exteAio1t, 
y deaapa1tecen laa enz.i.maa m.i.Cacond11.Lalca de la •l11.tcai• del­
hemo, mient!t.a4 pe~~iate1t la¿ enz.lma6 del citoAol que cataLi­

zan ta• 1teacc.i.onea en ácido delta 16 l -am.i.11alevulln.i.ca y ce 
p'1opo1L6.i..Jr.i..n6g e.no. PoJt. e!io, {c4 e1r..lt!(oci..to:,, pueden u.t..i.ii.za.1tJe 

pa1ta el d-lagn6at.i.co de la• po1t6<.1t<.aa cauaada• poJt un def ccto 
en una e.nzi.ma del ci.to4ol. 

El contJtol de ta aln.tea.i.• del horno ea d.i.at<.nta en la -
médula 6aea y en el hlgado. En ea.te últ.i.mo 6Jt9a110, el nivel de­

ác<.do data ( 6 l -am.lnolevulú1<.co ( ALAI •Lnte-tua ea máa .i.mpD"-­
tante de toa de.teJtminanC•• en la 601tmac<.6n del hemo, m.i.ent1taa-­
que la alntea.i.1 de ea.te últ-lmo ae deaencadena en la médula 

6aea, P""- el p1toce10 complejo de la d<.tíeitencLac.i.án eJtit1to<.de. 

La PBG ae emplea aálo palta la 6okmad6t1 de tet1tapl1t1to­
le• ten<.c11do un papel 6<.•lol6gico. 

Fn la. ú.e.ti..ma. n.e.acc.<.ón el plt.o.tohcmo 1 X puede. 1t.eacc.iona.1t. 

con aucc.i.n<.l CoA y gl<.clna paka jokmak icldo del.ta ( 6 1 -amlno­
levu.t..Cnlc.a ~ poJ¡ to .tan.to, la. pJto.tol:e.m.lna. eá ..inh.lb.ldolt poll.. Jt.e.tJto 

c.on.t.tal de. la. Jecue.JH!la completa de Jt.ea.cc.lone.á. 

La p1totoheml11a ae comb.i.na co11 la globlna paJta tíOJtma"- -
hemoglob.i.na pJtoduc.i.da en la médula óaea la cual ea adecuada a -
laa necea.i.dadea de toa tejido•, el p"-oceao puede ae/t deten.i.do. 
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CAPITULO III 

MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Cuando •e aV:vi.a La •.tn.te•ü del hemo, La• con•ecuen -
c,(a• pueden 6elt 91tave6 po!t 2 1tazo11e•: 

1.- La. p1t.oducc..i.6n .i.n&u6iciente. de he.me conduce a. La anemia., y 
2.- La a.cumula.c..i.6n de. lnteJt.me.d..i.a.Jt..lo6 de la. vla. e.6 t6xlca.. 

La6 at.te1tac,(011e& de La p1toducc,(6n del hemo, Llamada& -
"poJt.6.i.Jt..i.a.6 11

, la.a c.uale.h ae ca.1ta.c.te.11..i.za.n poli. la.a.c.umula.c..i.6n de. .i.~ 

.te1tmed,(a1t,(o• de la vla del hemo g lo& •ln.toma& de cada .t,(po pu! 
de.n comp1t.e.nde1t.Ae. en t€Jt.mino6 de loa compue.6.toa que. he. a.cumulan. 

La acumulaei6n de del.ta ( b 1 -aminolevullna.to y po1t60-
bil.i.n69eno he. aaoc..i.a. con et dololL abdom.i.na.l, v6mLto, e.htlLe.ii..l -­

m.le.n.to, a.noJt.ma.l.lda.de..6 ca.1t.diova..6c.ula1t.e..6 f.j a.tgnoh ne.u.11.oph.i.qu.i.dtJt.~ 

coa, aunque la ba.ae. pa.Jt.a ea.toa h¿ntoma.6 no ea.t~ de.6.i.11.i.da.. 

Una o.c.umula.c..i.6n de .i.nte.1tme.d.i.a.Jt..lo.& de. la.6 poJt.6..i.Jt..i.t1't6 

(u1topo1t6i1tina l g l!I, cop1topo1t6i1tina I y III,de p1to.topo1t6i1tina 
!XI Lleva a un .t1ta&.to1tno de 60.to•en•ibiLidad que p1toduee i'.e•io­
tte6 eu.tinea&. Veb,(do a &u &i&.tema de enlaee• doble• conjugado•, 
La• pa1t6.l1tinab ab&cltbllt lu:. Pueden pe1tde1t la ene1tg.ia ad,(cional 
eon6e1tida po1t la Luz eomo 6Luo1te•cencia o .t1tan•6e1te11cia de 
ene1tg.ia al ox.igeno molecuLa!t, p1todueiendo polt Lo .tan.to una e•P! 
eie exel.tada que he denomina 1tad,(cal lib1te de oxlgeno. E•.te e•­
&umamen.te 1teac.tlvo y Le&lona po!t oxidaei6n a Lo• .tejido• en Lo6 
que e• p!toducldo. El hemo .tamb.ién ab•o1tbe luz, pelta debido a La 
p1te•enela del i.tomo de hle1t1to, pie1tde 6u ene1tg.ia adicional •ln­
p1toduci1t 1tadicaLe6 Llb1te• de oxlgeno. 
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cieJLta6 6oJLma6 cl.lnica6 paJLecen dependeJL de l.a 6aJLmación aumen­
tada de poA6iJLina6 a nivel. de hlgado mientJLa6 que otJLa6 depen -
den de la médula ó1ea. 

A l.a.1 pJLimeM.6 •• le6 conoce como hepá.túa6 y 1e con1i 
dvurn 2 gJLupo6: 

al El. pJLime"-o e1.tá con6.tituido poJL cuadJLo6 que 1e expJL~ 
4~n ctin~camente po~ mani6e~tacionel aguda& y 4on: 

al PoJtniJLia Aguda IitteJLmiten.te, 
bl PoJL6iitia VaJLiegata, 
el CopJLopoJL6iJLia Hepática. 

En €1.ta.1 hay dol.oitel con CJLilil abdominal.ea y al.teJLa -
cione1 neuJLol.69ica1. 

Loa 1{ntoma6 abdominal.e¿ e1tdn pJLe1idido1 poJL el. do -­
l.oJL, que puede 1 e!t cont{nuo o c6l.ico y extendeJLI e poi!. toda el. -

abdomen o l.ocal.izaJLae en zona• concJLetaa, con el. dol.011. 1uele -­
habeh. v6mlto6, hay eatJteñimlento peJLtinaz. Con e1to unido a po-
1ibl.e1 el.evaclone• de lo6•leucoci.to6, con apa11.lci6n de 6iebJLe -
y taquica~dia, en oca4ioneJ te pienta en un abdomen qui~ú~gico. 
La. cJLÚÜ abdamú1al. puede duJtaJL poco, dial o •emanu, llegando­
ª altiAaciont6 hid~oelectJtollticaJ, conduce a inau6iciencia Ae­
nat con evotuoió11 6a..ta.t. 

La¿ mo.nl6e4tacione4 neuJtotógica.6 Ion .igualmente va.JLia.­
ble-0 .i.nclu yendo a..fuc,ln.a.c.ione.A, coma, d..l.& tunc.i.ón hopota.t.á.m.ica, -

JLetenc.<6n u1<ino.JL.io. y paJtál.i•ü del neJLv.io cJLo.neal. o.unq•H meno6-
v.i.6ib.te. a.lguna.& ve.ce..6 e.l compo-t.ta.m.ie.n.to el ma.n.l'a.co depJte..&.i.vo -­

.e4qu.izo6JL~nlco; e1.to6 t1<a4.toJLno6 40n et JLe6ulto.d~ de lo.• el.eva.­
cione4 .inten6o.& de !01 compue6to1 pJLecuJLloJLel de ta.6 poJL6iJLina6 
(ALA 1J PBGI. 
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La e116e1tmedad .ta.ten.te puede conuea.t¿a•e en padec¿mLen­

.to manLnLe•.to poa 4 ñac.toae• exóg eno•: medLcamen.to•, e•.te1toL - -
de•, ¿11a11Lc.l6n como et •.tae•• q ta Ln6ecc¿6n. 

La• manLñea.tacLonea abdomLna.f.ea pueden p1teaen.ta1t•e a.la 

.f.adamen.te o má• comúnmente deapué• a lo• d.la• •uce•¿vo• de.f. 

cu.ad.Ita 11eu.1r.ol6g.lco¡ en o.t1to.6 .fa.6 a.l.te1t.a.c.i.one.6 de com.lenzo l!On -

la4 neuJt.ológ.lc.a.6, a.6oc..lada.6 ge11e11.a.emen.te a .t1ta.6.to1tno.6 pii..C.qu.l 

C0.6. 

Ou.1tan.te loh a.taqu.eli glt.ave.6 a.l,guno.s e.n6eJtmoh .60n .inc.ap~ 

cea de habl.aJt·,· 1te•p.llta1t o deglu.t¿Jt. 

al Po1t6L1tLa 1n.teamL.ten.te Aguda.- Su de6ec.to con•L•.te -

en la de6.lcLenc¿a de la enúma de•am.lna•a de poJt6obilLn6geno.' 

PJt.e.óen.ta. .fa.6 man..i.6e..&.tac..ione..s an.te.6 de..6C.Jt..i.ta..6, .6e e.alta~ 

.teaLza polt a.taque• 1tecu1t1te11.te• de la d.l•6u•L6n neuaol6g.lca lj -­

p•Lqu.i.á.ta.ica. No pite• en.ta 60.to• e11•LbilLzacL611. 

b l Po1t6L1t.la Va1t.lega.ta. - Ademá• de cau•aa lo• •.ln.toma• -

abdomLnale• tJ neu1top•Lqu¿á,t1t¿co• mue•.t1ta11 60.to• en•.ib.U.Ldad de -
.ta p.iel expuel..ta a ta .f.uz •olaa con poca 1te•ü.te11c.la a lo• .tita~ 

mat.lhmo.6, .6U.6 le..6-lone..6 .6ue..len .6ett. pol.i.mo.1t6a.ti con e.1to.6.lone.6, ve.­

.6.Cc.ula.6, ampol.la..6, 601tmac..i..6n de úlc.elt.a.6 o de c.ica..tJt..lce& .i.11..te -­

a¿oae• poco pLgmen.tada• o de•pLgmen.tada•; •.lgn¿6¿cando que e• -
.to• en6e1tmo• deben .tenea po1t6¿1t¿na• •en•Lble• a .t.a luz en la -­

•dng1te c.iaculan.te, ademá• de ALA y PBG. La .f.e•Lón enzLmá.t¿ca e11 

la b.lo•.ln.te•ü del heme ea una de6.ic¿enc¿a de oxLda•a de p1to.to­

po1t6.l1t¿nógeno. 

el Cop1topo1t6L1t.la lle1ted¿.ta1tLa. - El •.ln.toma má• pe1t•ü -

.ten.te e• el doloJt. abdomútal, v6m¿.to•, paaálüü y •.ln.toma• p•L­

co.f.ógLco• •011 meno• 61tecuen.te•, .f.o• .taa•.toano• neuJtO.f.óg¿co• •on 

en 601tma de paJtálüü pe1tL6é1tLca. Se dü.tú1gue de la• demá• 



26 

po>.ó.lJi . .i.llh deb.i.do a la deó.i.c.i.enc.i.a enz.i.mií.t.i.ca de cop>.opo>.ó.i.>..ln6-
geno ox.i.da•a. Alguno• enóe>.mo• mue&.t>.an eAupc.i.ón en la p.i.el 60· 
.to•en•.i..t.i.va, (.a cual e• de•c>..i..ta con gAan can.t.i.dad de copMpoA· 
ó-i.JL.i.na c.i.>.wlan.te en exce•o en oA.i.na y l1ece•. Puede e•.taA acom· 
panado de .i.c.te>..i.c.i.a. 

bl En el •eg~ndo g>.upo •e .incluye la llamada: 

Po>.6.i.A.i.a Hepií.t.i.ca Cutánea Ta>.da.- Cuyo cuA•o clLn.i.co · 
hlte.le. be.Jt c11.6n.lco no a.pa.lle.c..i.e.ttdo la. mayo1t. pa1t..te. c.011. .inci.de.nc.i.a.­

óam.i.l.i.aA, é•ta no pAe•enta •Ln.toma• abdom.i.nale• o neu>.op.i.•qu.i.d­
.tA.i.Cob de la• o.t>.ab poA6.i.A.i.a• hepá.t.i.cab, la• man.i.6e•tac.i.one• m~ 

yo>.e• •e encuen.t>.an en la p.i.el, •.i.endo la 6oto•en•.i.b.i.l.i.dad el -
dato clLn.i.co p>..i.nc.ipal; pueden pAe• entaMe .todo• lo• gAado• d~~ 

de el eA.i.tema ben.i.gno ha•ta una óoAmac.i.6n de ampolla•, h.i.pe>.p.i.g 
me.ntac.l6n,. e.hcle.Jt.odeJtma., e.hca.Jtah e h~pe.Jt.tJt.lcoh.lh, pltoduc.e.n .ln -
elub.i.ve catc.i.6.i.cac.i.6n local, e•tab leb.i.oneh no .t.i.enen ca>.ácte>.­
mut.i.lan.te. 

P>.e•enc.i.a 6Aecuente de hepatopatLa y •.i.de>.o•.i.• hepáti­
ca e• ca•.i. conbtante, aunque el g>.ado de dep6•.i.to de h.i.e>.Ao e•­
va>..i.able. En e•te t.i.po de poA6.i.A.i.a hay mayoA .i.nc.i.denc.i.a de d.i.a· 

be.te•. 

El p>.obable t>.abtoAno lo cauba la d&6.i.c.i.enc.i.a de de• -
caAbox.lla•a de uAopoA6.i.A.i.nógeno a n.i.vel de hLgado. 

dadu: 

3.2. PoA6.i.A.i.a• a n.i.vel de Médula O•ea. 
En la• •egunda• o de t.i.po Óbeo ae .i.ncluyen 2 en6eAme -

al PM6.i.A.i.a EA.i.t>.opoyU.i.ca Congén.i.ta, y 

bJ PAotopoA6-iA.i.a EA.i..t>.opoyét.i.ca. 

Se caAacteA.i.zan poAque la pAoducc.i.6n aumentada de poA· 
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6·i.Jt..i.na4 4e JLeal.i.zan p1L.i.11c.lpalme11.te en la médula 64ea, lo que e~ 
pl.lca la4 al.ta4 concen.tJLac.i.one4 que, poJL 6luoJLe4cenc.la o mé.to -
do4 qu¿m.lco4, 4e pueden demo4.tJLaJL en médula y hema.t¿e4. 

La.6 man..i.óe.&.tac.ione.6 ct..Cn.lc.a.6 comune.6 en e.6.te gJt.upo de­

poJL6.i.JL.i.a4 coJLJLe4ponden a .tJLa4.toJLno4 déJLm.i.004 poJL 6o.to•en4.lb.ll.l­
zac.J..6n, plt.ovoc.ando un ac.úmulo de po1tó-l.1t..lna.!., .6ob1te todo u4opoJr..-

6.lJL.lna4 en la4 e4.tJLuc.tuJLa4 cu.tá11ea4. Tale4 ma11.i.6e4foc.i.011e4 .tam­
b.lén 4e encuen.tJLan en alguna4 6oJLma4 de poJL6.i.Jt.i.a4 hepá.t.i.ca4 con 
•¿n.toma4 cu.táneo4 dom.i.nan.te• como PoJL6.lJL.la Cutánea TaJLda que e4 
un .tJLa4.tolLno adqu.i.IL.i.do. 

El 6e116meno de 6o.to4en4.i.b.i.l.i.dad, he cJLee, que .i.mpl.i.ca­
~na 4¿11.tehÜ al.telLada de UJLOpOJL6.l1L.i.n6ge110 1Il C04.i.n.te.ta4a .i.m -­
pl.i.Cando una p1Loducc.i.6n exce4.i.va de u1Lopo1L6.i.1L.i.n6geno 1 a pa1L.t.i.JL 
del po1L6ob.i.l.i.nógeno, poJt lo .tanto el u1r.opoJL6.i.1t.i.>16geno 1 no pue­
de 60JLma1t p1to.topo1L6.i.1t.i.na y hemo, pelLo 6oJLma lo4 p.lgmentoh JLojo• 
UILopOJr.6.i.Jr..i.na 1 y coplLOpOJL6.lJL.lna 1, e4.to4 compue4.to• cuando ./>e -

exponen a la luz, de.&encadenan óen6meno.6 loe.ale.& de .lon.izac...l6n, 

óluo1t.e.6cenc..la o .tJr..an.6m.i.6.l6n de ene1t.9~a a o.t1t.a.6 mot.~c.ula.6, ac.t..l­
vando la4 1Leacc.i.one4 qu¿m.i.ca4 que dan lugalL a la l.i.beJLac.i.ón de­
peJL6x.i.do• l.i.bJLe4, capace• de ax.ida~ y le4.i.onalL e4.tJLuc.tulLa4 cel~ 

la1t.e.&, de..te.Jtm.lnando .ta Llbe1r..ac..lón de enz.ima.s ·.t.-i...60.!ióm.lc.a.6 o de -

tiub.&.tanc.i.ati va.&oac.t.lva.6 como la h.i..&.tamina, polt. e.6.to.& mecan.i.6mo.6 

geneJLale• 4e pJLoducen la• le4.lone4 de la p.i.el (mácula•, pápula• 
ve4.lcula4, buUa•, e.te.) deb.i.do a 4U va1Lüdad 4e denom.i.nan 60.t~ 

deJLm.l.t.l4 pol.lmo1L6a. 

al PoJL6.l1t.i.a EJL.i..t1topoyé.t.i.ca Conqé11.i..ta. Haq de6.i.c.i.enc.i.a­
de u1Lop0Jt6.i.1L.i.nóqeno con•.i.n.teta•a. El 4.ln.toma PIL.i.nc.lpal e• .l'.a --

60.to•en•.i.b.i..1'..i.dad. 

La4 áJLea• e<pue•ta• a .l'.a .l'.uz 4 ol.alL de4aJr.1LOllan con 
c.i.elL.ta agudeza, l.e4.lone4 en 601Lma de ve•¿cul.a4 o bulla4; que 



con óac.U..idad pueden ulceJLaue y c.icatJL.izc!ndo•e po6te1L.i.01Lmente, -
la• cuale• llegan a plLoduc.iJL deóoJLm.i.dade6 •obJLe todo en la caJLa, 
a.bl.. como mut.llac..lonc~ - a n.ive.l de. 011..e.ja.h, de.doh, deiit1tuc.c.i6n de. 

l.oh c.a1t..t.Cla.goh nabale.b, a..61. como h.lpe.1t.t11...ic.ob.ih e.tt c.a.1t.a. y e.xt1t.e. -

m.i.da.de6. Ha.y eJL.itJLOdonc.ia, lo• d.i.ente6 p.i.c.tdrn 6u coloJL toJLnánd~ 

6e con tLnte JJ.o6ado o maJLJJ.611, deb.i.do al dep66Lto local de uJLopo! 
6.i.JL.i.na6, que t.ienden a depo6.i.ta1L6e en lo6 hue6o6, un.i.lndo6c al -
6o66ato cálclco, expl.i.cando la óluoJLe•cenc.ia de eh.ta• e6t1Luctu -

"ª' a la luz ultJLav.ioleta. 

Hay anemla hemollt.ica, que a vece6 e6.tá compen6ada poJL­
la mldula 66ea, peJLmlt.i.endo lo6 6.iqno6 de hem6l.i6.i6 aumentada. -
SecundaJL.iamente a e6.to6 t1La6.to1Lno6 lo6 en~eJLmo6 6uelen teneJL 
e•plenome~al.ia q en oca6.i6n d.i6cJLeta .icteJL.i.c.i.a. Puede .inhlu.i.JL en 
la anem.ia un hen6meno de eJL.i.tJLopoqe6.i6 .i.neh.icaz a6oc.iado al he -
mollt.i.co. La cau6a de ambo6 1Le6.ide en el acúmulo de po1Lá.i.1L.i.11a6-­
en la poblac.i6n celulaJL de la 6e1tü JJ.Oja, no aclaJLándo6e aún el­
me.ca.n.i..&mo. 

bl PoJL6LJL.ia E1L.it1topoylt.i.ca. Se ca1tacte1t.iza po1t eleva 
c.i6n de la p1totopo1t6L1L.ina en lo6 hematle6, pla6ma y en hcce6, 
m.i.e.nt1t.a.h que. la. e.x.c.11..e..&.i.6n e.n la. oltúta. e.b no1tma.l. 

Hay le6.ione6 d(JJ.m.ica6 polL 6oto6en6.ib.il.idad, en paJL.te6 -
de6cub.i.e1t.ta6 apaJLece 6en6ac.i.611 de quemaduJLa, 6egu.i.da de pltuJL.i.to­
y doloJL, ob6e1Lvándo4e eJLLtema y edema locale6, a6emejando a le-­

A.i.6n u11..tic.a.11...ia.. No bon ~11..e.c.ue.nte.h la.h le.h.ione.h ve.h.ic.uloha.h, ni -
la 601tmac.i.6n de úlcelta o c.ica.t1t.ice6. La 1Le.i.te1tac.i.6n de b1to.te6 d~ 

teJLm.i.na el de6a1t1tollo de edema y empa6tam.i.ento c1t6n.ico, que ad -
qu.ieJLe coloJL g1t.i.6c!ceo 6obJLe el cual apaJLecen le6.ione6 e1to6.ivo -­
co6.tJLo6a6. El h.i.1t6u.t.i6mo y la h.i.pe1tp.i.gmentac.i6n 6on t11mb.iln poco 

ó1tecue11te• y no plLoduce la óluo1te6cenc.i.a de lo• d.i.enteh. 

En alguno6 enóe1tmo• 6e ha v.i.6.to la 116oc.iac.ión con cole­
l.it.i.ac.i.6, y en loh cálculo• b.i.l.i.a1Le6 6e ha compJLobado altoh n.i.v~ 
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lea de p1totopo1t6i1tina, exc1tetdndo•e a6lo polt la bitia, ae puede 
depo•italt er1 hlgado .Y de.te.1tminct1t ctlte.1tacionu, a ve.cu 91tavu, • 
con cuad1to •imila1t de una hepcttitia o ci1t1toaia, encont&dndoae. -
en e.a.toa, de.péaito• maaivoa de p1totopo1t6i1tinct. No hay c1tiaia -­
neu1topaiquiát1tica. Ea 61tecuente una li9e1ta anemia. 

F'orfobilin.no 

P~rfitia~ua. -I-J.:: UROPORFIAINOGENO 
intennnsna SINTASA y 

COSINTASA 

Porfiti1 - _,Lí UROPORFIRINOGENO 
cvun... OESCAR80Xll-ASA 

urdi• 
CoproPOl'firinógeno fll 

COPROPORFIRINOGENO 
OXIOASA 

PtotoporflrlttÓgcna IX 

pgrfJrl1_.J.: 
v1ri1¡1.\I' '( 

PROTOPORFIAINOCiENO 
OXIOASA 

Prolc>PorllriNI IX 

P<olo..,r.,~- t jFERROOUELATASAj 

Hcm 

LH porfiriu heredilariat 1offcausadai µor deficiencias parciales 
de .la enzimas r~eridai par1 la biosinttib del hem 



CAPITULO IV 

V1AGNOSTICO. 

En el e•:tud.i.o de la d.i6Vr.e.nc.iac.i6n de po1L6.i1L.ina• en 
c.ondlc..i.one..6 c.on c.a.Jt.a.c..teJt.l'.6.t.i.c.ah ..s.im-C:laJLe.6 c!.ln.ic.a..6, paJta. de..te.Jt­
m.inalL lo• :t.ipo• de po~6.i1L,[a y palla de:tec:talL po1L6.i1L.ia• la:ten:te&­
e11 6am.il.ia•. 

Lo• :t.ipo• de mue•.t1La• •on de .in:te1L~• p1L.imo1Ld.ial en -
el d.iagn6•.t.ico de po1L6.i1L.ia: e1L.i.t1Loc.i:to&, olL.ina y hece•. 

4. 1 , Po1L6.i!L.ia& de T.ipo Agudo. 

Lo• 3 de661Ldene• que •e plLehen:tan Po1L6.iA.ia Aguda &on: 

al P01L6.i1L.la. Aguda l11.te1Lm.i:ten:te, 
bl Po1L6.i1L.ia ValL.iega.ta, 
el Cop1Lopo1L6.i1L.ia He1Led.i.ta1L.ia. 

E•.ta• nece•.i:tan •elL d.i6e1Lenc.iada• con ILap.idez de con -
d.ic..lo11e.h mcí.6 comtfne..6 con .6.i.m.i.la.Jt.e.6 c.a11.11c..te11..('..s.t.i.c.a.h c.l.ln.lc.a..6. 

Se •o•pecha el d.iagn6•:t.ico al no.taA que la olL.ina 6Ae•­
ca ác.ida {la obHAvac.i6n de u1Lopo1L6.i1L.ina e• l.igeAa o nula) :t.ie­
ne. un a..6pe.c.to noltmal, pe.Ita .su c.onc.e.n.t1t.a.c..i6n a.ume.n.ta. c.on et 

.t.iempo ob•cu1Lec.iéndo•e en 1Lepo•o a med.ida que el p01L6ob.il.i116ge­
no .incololLo •e conu.ie1L.te en po1L6.il.ina Aoja y u1Lopo1L6.i1L.ina poA -
pol.ime1L.izac.i6n. La cual plLe•en:ta una colo1Lac.i6n paAdoAoj.iza a -
Aoja. 

El d.lagn6•:t.ico •e ba•a en la• concen.tAac.ione• ulL.ina -­
A.la• elevada• de PBG en la• p!Lueba• de de.tecc.i6n lcual.i.ta:t.iva•I 
de PBG, como la de Wa.t•on-SwaA:tz o Hoe•ch. Una p!Lueba nega.t.iua­

' pa!La el PBG e~cluye el d.iagn6h.t.ico de Po1L6.i1L.ia Aguda en un pa -
e.len.te con dololL abdom.inal. Un ILehul:tado con cualqu.ielLa de e• -
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.ta• Z p11.ueba1 ayuda pe11.o no p11.ueba un d.i.agn6•t.i.co de Po11.ó.i.11..i.a -

Aguda, pe11.o oc<uionatmente ocu11.11.e11 óaf-•o• po•.i.t.i.vo6. 

Aunque toda• la• p11.ueba• de tabo11.a.to11..i.o poa.i..t.i.va• de -

ben hel!. con6.i.11.madaa poi!. mltodoa cuant.i.tativoa de PSG como et -­

método c11.omatog11.<f6ico, p11.eóe11.en.temente de f.a m.lhma mue1.t11.a. de -

o.t.i.na. S.i. el ALA u11..i.11_44.fo ea también med.i.do la concen.t.tac.i.6n ·~ 
11.á me11011. que el PBG. 

Ya que •u• valo11.e• apal!.ecen elevado• en la• 3 po11.6i -­
.t.laa en a.taquu •ütém.i.co• agudo•, eate d.lagnóa.t.i.co aólo a.lli.ve­
pa11.a 1abe11. que •e t11.ata de una po.tó.i.IL.i.o. con ataquea agudo•. 

S~ un en6e~mo que ~e c~ee con po~ó¡~~a ~~ene un aumen­
to de exc.tec.i.ón de PBG, la e•t.i.mac.i.ón de po11.6.l11..i.a u.t.i.na11..i.a •on­
de poco valo11. pa11.a dete11.m.i.na11. et tipo de po11.6.i.•.i.a. 

La •egunda p11.ueba e•rnc.i.al en ea.te gil.upo de en6<>.1tmoa-­

u en hecea y 011..lna. pa11.a 1abe11. el e<ceao de po.tó.i..túta. Loa pa -
e.len.tea con po11.6.lJL.la aguda 611.ecuentemen.te aon ex.t11.eñ.i.do• no ob­
teniendo mucha mueht~a. J~ éhta ~e~ulta pohitiva 1 ia concent~d­
e.lón de po11.6.i.11..lna debe med.i.11.ae, ya •ea poi!. tlcn.i.eaa de po11.c.lo -
nea de aolvente o c11.omatag11.áóica• en capa delgada. 

a) Po11.ó.l11.¡a !nte11.miten.te Aguda. En paciente• con un -­

aumento de e~cJLec.lón u11..i.na.11.ia. de PBG poa.i.t.lva. 

Una pl!.ueba. negativa, nol!.ma.l o elevada de concen.t11.a.c.i.ó11 

de po11.6.l11..lna óecal eatablece el dia.gnó•t.i.co. 

toa pa.c¿ente• con enóel!.meda.d latente mucha• vecea na -
Hc11.eta.11 b<thtan.te PBG y ALA; a.mba..& puedett •e• nega..t-lva6, palla -
pode11. 11.econoce11.ae con t~cnica.& hab.ttuale.&, en eato.& ca•o• debe­
med.l11.•e cua.nt.ltat-lvamente poi!. c11.amatog~a6ia la el.i.m.i.nac.lón u11..l­

na11..la. de ALA y PBG. 



La• poaóiainaa óecatea pueden eataa ligeAa o modeaada­
me..nte.. a.ume.ntada.6, pe..1t.o na ha&ta e..l g1t.a.do que he.. e..ncue..ntJta. e.n - -

aAociaci6n a la Poa6,üia Vaü.egata y CopaopM6iaia l!eaedita,\ia. 

Loa aeaultadoa de la 6unción hepática uaualmente eatán 
dentao de loa llmitea noama!ea, excepto aquello• de la pAueba -
de Aetención aumentada de baomoaulóatelna (BSFI, laa anoAmalid~ 
dea metabólica• incluyen hipeacote•teaolemia con aumento de loa 
nivetea de lipopAotelnaa de baja denoidad, con ó•ecuencia aume~ 
ta el yodo un.i.do a paote.Cnaa I} el yodo total de tiaoxina. La - -
globulina 6ijadoaa de tiaoxina eata elevada. La hemopexina, pAe 
te!na plaamática que óija el hemo, apaaece elevada y au concen­
t1t.a.ción a.ume..nta. e.n b1t.ote.h agudo.6. 

bl PoA6iaia Vaaiegata. La caaactealat.i.ca del diagn6at{ 
co e• el exceao de excAeci6n óecal de copAopoaóiAina y mayoame~ 
te de pAotopoaó.i.•inaa. Ademáa eato• enóeamoa excaetan cantida -

de..h e.xce.h.iva...i, de. und po1tb-l1t..ina dica.1Lbox1.l.ic.a hid11..o ~.l.t.ica, conji: 
gada con un plptido 1 poa6.i.a.i.na XI que co nat.i.tuye un l1allazgo c~ 

Aactea!ot.i.co en oa.i.na y hecea de eatoa en6eamoo. En ~ata loa n~ 

vetea ua.i.naA.i.ol de ALA y PBG vuetven a la noamalidad u11aa pocaa 
aemanaa de1pu€1 del ataque aunque liguen loa alntomaa 11euaol6g{ 
COb. 

En alntomaa cutáneoa ae demueotfta una elevación de la­
u1t.o y e.o pilo polt. 6.i1t.i.na.h u1t..ina.1t..ia.h, p e.11..0 e..iito.ll h.lg ttoh .6 e. pue.d e..n - -

conóundi• con loa de la PCT. La hipeftexcfteci6n óecal de paoto -
po•óiaina que ea paopia de PV peftm.i.te dióe•enciaft eatoa Z tftao­
toano•. Loa nivele• de pAotopoa6iftina aupeAan a loa de copAopo~ 
6.i1t.ina., h.iiuaci6n cxa.cta.me.nte.. .inveJtha. a. la que.. buce.de. en la CH. 

el CopaopMóiAia llueditnaia. - Se dütingue de laa de­
máo poAóiaiaa, debido a que al eataA diamlnuido et conte•ido de 
ta copMpoAóiAin69rno oxidaaa, aumenta l.a excfteci6n 6ecal de --
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cop.1topo1t.6 .. iJ1..lna. TI!, y e.n menoJL gJt.ado en la. c1t.ú1a. Ea.ta aumenta­

da la el.lm.inac.lón de ALA y PBG, pe1t.o auele. no1tmaliza1t.he. du1t.ante. 
la.tt ILem.l.6.lone..6. 

En la• CH 1e incaementa la copaopo&6i•ina 6ecal mien 
.tJt.a.& que la conc.e.n.t:Jtac.i6n de p1t.o.topo1t.6..l.1t.ina e.ti noJtmal o ce.Jtca -

d¿ noamal. 

Un n~meao de di¡eaentea tipo• de po•6iaia pueden pae -
henta.Jt.6e en e..6.ta v.ia, en et cual la P11.o.top0Jt.6i1t..ia Cutánea TaJtda 

IPCTI y P&otopoa6i•ina (PPI aon laa m•• 6•ecuentea. Inicialmen­
te., hubo p1tueba..6 de e.1ti.t1t.oc.l.to.& !f oJt.ina c.011 e.xc.eao de po1t6i1t.l -

na..&. 

al Po•6i1tia Cutinea Ta1tda. Como en laa ot1taa po1t6i&Laa 
al pltinc.lp.io ae. obhe.Jtva 01tina 1t.oja o pa.Jtdoaa. Ea.ta contiene. 
g1tan cantidad de u1topo1t6i1tinaa 1 y III y cop&op01t6i1ti11aa, pe1to­
mih c.once.nt1tada.6 han la~ u1topo1t6L.1tinah. 

El ALA puede a.umen.ta.1t. lige.1t.ame.n.te., pe.Jto la e.xc1t.e.c..i6n -
de. PBG eh no11.mal o, Jta.Jta vez, aumenta.da (p1t.ueba..6 de Wathon-Sc11.­

wa1ttz o de Hoeach, negativa•). 

Puede habe1t gaadoa levea de icte1ticia y elevacionea e~ 

tlt.e le.ve.a y mode.Jtadaa de loa nive.leh .&é1tico6 de t1t.a.n6a.mina.6ah. 

Cuando 6ob1t.evienen lo.& .&1ntomah cutáneoh, ehto& t1t.a& ~ 

tollno& pueden i..1t. unido& a una h-i.pe1t.exc1t.eci6n de la p1t..lme1t. .&ubh~ 

tanela. .&upella a la .&egunda, m.i.ent1t.a.6 que en la PV &ucede gene ~ 

!talmente lo cont1ta1tio. En cambio du1tante loa acceao4 agudoa de­
la. últlma. a.fiecc16n, la. u1Lopo1t.ól1t..ú1a. ulllna.Jt..la &uele 1t.eba.6a1t. con· 

mucho a la cop1topo1t6i1tina. 
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que •on pltop.i.a• de la PCT peJtm.i..ten d.i.6eJtenc.i.aJt ea.toa 2 .tJtaa.toJt­

no.6. 

Ea.te. de6ecto e.n el h.lgado puede. peJtmane.ceJt la.ten.te ha~ 

.fa que •ea ac.t.i.vado polt una heJt.i.da hObJtepueata del h.lgado o a.i.­

deJto•.i.• hepi.tlca polt conaumo excea.i.vo de alcohol, c./.JtJto•.i.• y a~ 

gunaa vece.a poJt ea.tJtó~ eno•. 

a 1 PoJtó.i.Jt.i.a l n.teJtml.tente Aguda. - Su demoa.taac.i.ón •e b~ 

ha en la düm.i.nuc.i.ó11 de la uaop01t6.i.1L.lnóg eno l h.ln.te.ta.aa en el -

eJtl.tJtoc.l.to. 

GeneJtalmen.te, lo• Jteaul.ta.doa de la.a med.lc.lonea hema..to­

lóg.lcaa de Jtu.t.lna. ea.tin den.tJto de lo• l.lml.te• noJtma.lea, a.pa.Jt.te­

de la leucoc.l.toaü 11eu.tJtó6lla. modeJta.da. en a.ta.que.a agudo•, ha -­
Uazgo que puede eva.luaJt la .lmpltea.lón elLILÓnea. de una .ln6ecclón. 

Hay anemia noll.moc~.t.i.ca no~moc1t6m.lca. con mayoJt óJLe.cuenc..i.a., la m~ 
•a de. gl6bulo• aojo• ea.ti ILeduclda., aunque el hema..toca.lto ea -­

n01tmal. Se aug.i.e!Le que la ma.aa. de glóbulo• Jtojoa Jte.aul.ta de la.­

dlamlnuc.lón de la ea.l.tJtopeyea.l• e6ec.t.lva.. 

En !a .6angJLe la. u.1t.ea. e.6 a menudo ..i.nc.Jtementada. du1tan.te.­
y polt alguno• meaea del a.taque agudo un.lón de la plto.te.lna. l.lga.­

da. puede aeJt eleva.da. y el lt.lpeJttl1to.ldümo puede •e• p!Lec.lp.l.ta.do. 

La med.lc..l6n enz.lmá'..t.lca. de b.lo.6.lr.te.!i.l.6 de. he.mo en tan -

gJte peJt.l6€1L.lca no •• de ayuda en una a.l.tua.clón aguda. 

En la PlA la.ten.te., con e.llm.lnac.i.611 noJtma.l de ALA y PBG 

•e puede ea.tableceJt el d.i.agnóa.tüo m.ld.i.endc la a.c.t.i.v.lda.d de la­

deaam.lna.•a. de poJt6ob.i.l.lnógeno en lo• eJt.i..tlLoc.i..toa, l.ln6oc.l.to• o-

6.lbJtobla.ato• ob.ten.i.do• de. cul.t.i.vo de p.i.el. S.i.11 emba.1Lgo, hay una 

6upeJtpoaü.i.ón e.11t1Le la• ac.t.i.v.i.dade• de la enz.lma en lo• eJt./..tlLo-
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cito• de paciente• nollmale• y en paciente• de PIA, y no •iemplle 

u po•ible 1Lea.l.üa1L u11 diagn6•tico de6initivo. 

bl Po1L6i1Lia Va1¡_iega.ta.- La• po"-6i"-ina• de lo• e1¡_itAoci 

to• •on 110/lmal.eo, l.o cual. pe"-mite di6e"-eitcia1¡_l.a de .ta. p1Lotopo1¡_-

6i"-i11a. Hay exce6o de ALA y PBG en •ue•o. 

el Cop1¡_opo1¡_6i1¡_.la. ffe1¡_edi.ta1¡_ia. LJ1¡_0, PBG y AlA po"-6i"-ina 

de el.tul.a lloja. •en nMmal.e•. El de6ecto enzimtftico e• una dü : 

minuci611 en la. oxidaba de copAOpo1¡_6i•i116geno, puede demo•t•a"-•e 

en e.titlloci.to•. No hay complüaci6n cott .ta.• célula.• e1¡_itAO.i:de•. 

di Po1L6i1Lia Cutánea Ta1¡_da.. A menudo, la. concen.t1¡_aci6n­

de hi<"-ILO •é•ico ehtlÍ aumenta.da l•atu1¡_aci6n de t1Lan•6•1L"-inal, -

a.•.l como de •.lde"-o•ü del lt.lgado y médula 6• ea. No hay complic~ 

ci6n en célula.• ellit•o.i:de•. 

Un m(todo de diagn6•tico, todav.<:a 110 gene1¡_al.izado, que 

cont1¡_.lbuye a. detecta"- la PCT •e "-e6ie1¡_e a la dümútuci6n de la­

u.Jt.op0Jt.6..l.1t...l.ncde~ca.1tbox..l.la..6a en el eJt..i....tJt.oc.Lto. 

al Po"-6.l"-.la E•it•opoyét.lca Congénita.- lo• hal.tazgo• -

c.t..ln..l.co.& .6on: 

a.J O"-ina AOja. - Apa1¡_ici6n de U"-DPDIL6i"-itta I eit g1¡_ande• 

ca.n.t.i...dade..6 e.11 la. oJt..i.na., puede ha.be1t .ta.mb.Lén un a.u.mento de la. - -

exc1Leci6n u1¡_ina1¡_ia de u•opoll6illina I!l y copllopol!.6.l"-ina I pe/lo­

en me11Dll gllado. la exc1Leci611 U"-tna1¡_ia. de AlA y PBG e• no"-ma.t. 

En la• hece•, la copAOpoll6ill.ltta. 

bién la u1LopD"-6i"-ina, pello en me1101L g1¡_ado. 

aumenta mu.cho, ta.m -

Tan.to en la. 01t..lna como en la..6 hece..6, ha.y un p1t.edom.i.1t.lo 

de ü6mello6 .t.lpo I. Et exce•o de u1¡_opo•6.l•úta I y copllopM6illi­

na !, •e plloduce pllobablemente en la médula 6hea y •e depo6ita­

en 6Jtga.no.6. E..s.ta.& po1tó.i.Jt..lna..6 a.cu.mu.ta.da..& en la.6 éelu.la..6 .6angu..l -
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ne.a6 Aoja6, 6on libeAada6 en la 6angAe. y e.xcAe.tadaJ en la oAina 
y mate.Aia ó ecal. 

El Upo pAotopoA6iA.foico no mue6tAa aumento en lu po:r, 
6.l}[.~nah u4.lna4.lah, .&ino una e.levac..i.6n e.n la c.ant.ldad de. piloto -

poAóiAina e.n laJ he.ce& y globulo6 AojoJ. 

En geneAal ú poJible demoJtAaA la exü.tencia en e.l -­
Jue.Ao de uAopoAóiAinaJ y copAopoAóiAina6 de. tipo I. 

b 1 FotoJ e.nJibilidad :- El hig no impoAtante. e.n e.Jta enó e.:r, 
me.dad eh la JCn6ib<lidad a la luz, la6 áAea6 del cueApo que Jon 
e.xpueJta6 a la luz &e necAo6an y Je de.óoAman poA la cica.tAice.J. 

EJta 6oto6en&ibilidad Je explica poA la pAoducci6n e.x­
ce6iva de. uAo y copAopoAóiAin6geno !, &e.guida de hem6l.l6i6 au -
mentando la óo.toJen6ibilidad lóotohe.m6li6i6), ya que la e.Jtimu­
lacián de la eAi.tAopoyeJih que pAoduce, .también incAementa la-­
pAoducci6n de poA6iAina, la cual da como Ae6ul.tado una al.ta CO! 

centAación de. é6ta• en La JangAe y Ju libeAaci6n en cantidade.6-
e.xce.6iva6 con acumulación bajo la piel. 

En e.xtenJione6 de médula 6Je.a poA micAoJcopia de óluo­
ILe.hc.e.nc..la mueh.tll.a.n noJt.mobla.&.to.& 6luo4e..&c.e.n.te..& (con nc!c...fe.o muy -

no.table). En 6angAe. pe.AiólfAica Je ob6eAva óluOJteJcencia en alg~ 
noJ de. loJ hematlu ciAculante.J. 

LaJ p01tóiAina6 6on agrn.te& óo.to&en&ibUizante~ debido­
ª Ju capacidad de concen.tAaA eneAgla Aadia.,te poA ab6oAci6n, -­
paAtiwlaAmente en la longitud de 0'1da de la banda SoAet (405 -

nm) a&l como laJ longi.tude.6 de onda de lo6 AayoJ in6AaAAojo6 -­
( 2600 nml. 

La pAeJ encia de poAóiAútu ceAca de la 6upeA6icie coA­
poAal, como Jucede en la poAóiAia e.Ai.tAopoyé.tica, peAmite que--
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ocuAAa la henhib.i..lizaci6n a la luz; ehto eh a di6eAencia de lah 

ciACUh11tanciu que pAevalecrn e11 poA6iA.la hepá.t.ica, donde la -­

awmulaci611 de poA6~i11ah tie11e l.ugaA en lah <foeu del cueApo -

que no eht<ín expuutah a la luz, ya que e11 el h.(gado lo ehta l.~ 

geAamente y h6lo en 6oAma hecundaA.ia. 

Si la eA.itJtodoncia no ch evidente, he buhca 6.f.uoAehce~ 

e.la Jtoja en loh dienteh mediante examen con luz ultJtavioleta 

(l4mpalla de Woodl • 

el.- Anemia.- Se pAehenta en la hangJte en la mayoJtXa -

de loh cahOh, pello puede heA leve o hevella, e• de tipo hemol.(t,f 

ca con Jteticulocito~ú y la pAe•encia de noJtmcbla•toh e11 la ha~ 

gJte, Tanto lo• noJtmobla6to• como lo• Aet.iculoc.ito• y l.oh eJt.itA~ 

c.itoh contienen gllande• cant.idadeh de uJtopoJt6iJtina l y concen -

.tAacio11e• mcíh bajah de copllOpM6.iJt.in6g eito l. la pJtotopaJt6.iJt.ina­

e~ inc~ementada. 

la anem.ia va acompañada de h.ipellplah.ia noJtmoblcí•.t.ica.­

IUh del. 90% de loh pac.ie11teh hU6Jten de a11em.ia noJtmocLt.ica y no~ 

moc1t.6mica geneAalmente leve. 

la dehtJtucc.i6n de gl6bul.oh Jtojoh puede debcJthe a 6oto­

hemol.ih.ih, poll hU mayoll con.ten.ido de ullopoJt6.iJt.ina y capllop0Jt6.i-

1t..i.na I. 

En l.oh 6Jtotú de hangllc he pueden e11contJtaJt cueJtpoh -­

de Howell-Jol.ly y h.ideJtoc.ito•. Puede habeJt po.iqu.il.oc.ito•ü, a11.f 

hocitocú y policJtoma.to6.il.ia. Loh noJtmobla•toh muehtJtan 6.f.uoJte~ 

cene.la Jtoja .inte11•a en et núcleo, en loh 11.et.iculoc.itoh, l.a 6lu~ 

1t.e~cenc.i.a e~ meno~ p~onunciada. 

El Jtehultado eh que gJtandeh cant.idadeh de PBG •e t11.an~ 

6oJtman en ü6meJto• .t.i.po l. Cuando l.a• célula• madullah de manella 
110Jtmal, la üomella6a «I capaz de ma11ejall el PBG hintetüado mcí• 
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glladualmen.te, y •e plloducen poco• l•6mello• de .tlpo I. Lo• nollmo 

bla•.to• de e•.ta linea celulall Jl.elatlvamen.te nollmal no mue•.tJ1.an-

6luoJ1.e•cencla nucleall, y lo• glóbulo• JI.Ojo• a que dan lugall no­
•u6J1.en hem6ll•l•. 

BI PJ1.0.top046lJ1.la Elllt.topoyé.t.éca.- En e•.ta en6ellmedad -

pueden dü.tlngu.éll•e 3. peJ1.6.éle• quim.éca.. 

al Elevacl611 de pllo.topoll6úr.lna 6ecal y la eJ1.l.tJ1.oci.t.éca 
Ublle. 

bl Elevacl6n de la •egunda •ln que apallezca aumen.tada­

ta plllmella. 
el Elevac.é611 de pllo.topo1L6l11.lna 6ecat •ln que aumente-­

la e1Ll.t1Loci.tlca llblle. 

El .tellcell pell6ll e• poco común ob•ellv<Íttdo•e •6lo en 

6am.éllallu a•ln.tomá.tlco•. De lo• o.tilo• 2, et pll.émeJl.O e• meno• -
6J1.ecuen.te que el •egundo. 

Son noAmale4 laa exc11.ec..lone.& u11..ina.11..ia6 de ALA, PBG, -­

uJ1.opoJ1.6l11..éna•, hallazgo único en.t11.e la• po11.6l11.la•, e<cep.to cua~ 

do un p11.oc.e40 de hlga.do ocu11.11.e como u~ evento .tell.minal. La ca -
pllopoJ1.6l11..éna 6ecat puede •ell alta o lll'llmal. 

La .tea.l6n enz.imát.ic.a p11.ovoc.a. una .ln.ten.&a d.l.6m.lnuc..i6n- -

de la 6eJ1.11.oquela.ta•a en ta• célula• de la médula 6•ea, J1.e.t.écut2 

c.é.to•, hígado y 6lb11.obta•.to•. Cau•ando una acumulacl6n de p11.o.t2 
po11.6lll.éna IX en cétuta• ellltllolde•, 

Poll to .tan.to la PP •e dlagno•.tlca al de•cubll.éll concen­

.t/laclone• alta• de p11.otopoll6l11.lna en to• e11.l.t11.oclto•, con ml -­
cJ1.0•coplo de 6luo11.e•ce11cla •e ob•e11.va un gllan númello de elllt11.o­
clto.& con 6luo11.e.&cenc.ia 11.oja, en ocaa.ionea 4e obae11.va que Ae -­

.hemollzan •.l •e e<pone a la luz ut.tllavlole.ta una 6.éna capa de -

•ang11.e. 
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VentJLD de lo6 deóecto6 de lo. 6.Cnte6Ü del hemo; 6e en­

cuen.t1t.a.n ahoc..iadah !ah po1t.6.l1t..ia.h, anemia óe1t.1t.opln.ica., a.nem.ia. h.i 
de1t.oblá'h.t.ica y alguna..& a.nem.i.a.h .6.in.tomd:.t.lc.a.h, a.h1. como a.nem.ia. he 
moll.tic.a.. 

En lo.6 o.nemio.6 debido.6 o. lo. o.lte1r.o.ci6n de to. óo.6e de -

d.i.6~encio.c.i.6n, lo. cuo.l llevo. o. tl1r.mino lo. 6.Cnte6.i.6 de lo. hemo­

gtob.i.no., donde lo. o.nemio. puede 6e1r. lo. con6ecuenc.i.o. de un deóec­

to en lo. óOJr.mo.cifn del g1r.upo hemo o de lo. glob.i.no.. Lo. md'.6 ó"-•-­

cuente pe1r.tenece o. lo. p1r.ime1r.o. de e6t0.6 Z co.tego1r.lo.6, 6iendo el­

p1t.o.tot.ipo de lah anem.ia.h h.ipoc.1t.6m.ic.a.h-mlc.1t.oc.1.t.ic.ah. La anem.ia-­
que o.compo.ño. o. lo.6 po1r.6i1r.io.6 y el 91r.upo de lo.6 o.nemio.6 6ide1r.o -

bld'.6t.i.co.6 6e co.1r.o.cte1r..i.zo.n polr. un .i.no.decuo.do o.p1r.ovedio.m.i.ento del 
h.i.e1r.1LD, con e1. con6iguien.te deóecto de lo. 6.Cnte6Ü del hemo; 

puede 6elr. 66lo vüüle en un g1r.upo o poblo.ci6n de ltemo.tle6, 

m.ien.tJt.a.h que el Jt.eh~o eh no1t.moc1t.6m.ic.o. 

o.) Anemia. Fe1r.1r.oplnico..- Anemia. ligo.do. o. lo.6 p0Jr.ó.é1r..lo.6-

po1r. deóic.éenc.éo. de lt.ée1r.1r.o, 6e con6ide1r.o. dent1r.o de lo.6 h.i.poc1r.6m~ 

ca.4, .inlc..ia.lmen.te &.in a.l.te1t.a.c..i6n en el .tamaño de e1t..lt1t.oc.i.to¡ y­
h.i pe1t.h.i.&te la de6.ic..ienc..ia., he conv.ie1t..te en m.ic1t.oc.L.t.ica. h.ipoc.Jt.~ 

m.éco.. En t~ clo.6.é6.i.co.c.é6n ó.l6.éopo.tol69.éco., 6e encuent1r.o. el g1r.u­

po de lo.6 o.nemio.6 con o.lte1r.o.ci6n rn lo. 6.i'.nte6ü de hemoglob.lno.. 

T.ienen c.ie1t..to gil.a.do de a.n.ihoc..i.toh.ih, po.iquiloc..itohlh -
y plr.e6enc.éo. de dio.nocito6 y eliptocito6, o.ni6ocito6, cllulo.6 en 

601r.mo. de ld'.g1r.imo., lútóoc.éto6 (ha.y dimo1r.6ümo en lo.6 cUulo.6 en­

m.éxto o de Z OJr..Cgenu o bigemino.do., gl6bulo6 g1r.o.nde6 o chico61. 

lo. c.é61r.o. de 1r.eticulocito6 6Uele 6elr. bo.jo.. Lo.6 c.éóJr.o.6 de plo.que­

to.6 y de leucocito6 no· e6td'. in6lu.ldo. polr. el g1r.o.do de óeJr.lr.ope -­

n.éo., pe1r.o 6i lo puede e6to.1r. polr. lo. co.u6o. et.lol6g.lco. de lo. mümo.. 

Con 61r.ecuencio. puede encont1r.o.1r.6e uno. mode1r.o.do. leucot1r.ombopenio.. 
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Lo. de6.ic.ie11c.io. de lt.ivuta geneJLo.lmen.te 110 pJtoduce •. ln.t~ 

ma6 ha&.ta que apa1tece anemia con de6cen4o en la concentJtación -

de ltemoglob.ino. y en el ltemo.t6cJL.i.to. Lo. m.i.cJLoc.i.to•.Ü y to. h.ipocJt~ 

nla 6on al.te1tacione6 e1tit1tocltica6 clá6ica6 de. la de6i..ciencia -
6€JLJt.i.co., que pueden de.tec.to.JL• e con 60.c.il.ido.d med.i.o.n.te toa mode'!­

no• conto.doJLe• elec.tJL6nico• de hematlea. La d.iam.inuci6n det .to.­

mafia e1ti..t1toci.ta1tio !uolume11 co1tpu6culaA medi..ol menoA de SO, e&­
po.Jto.telo. o.t deacenao en el con.tenido ltemogtobln.ico de to• hemo.­

tlea ( ltemogtob.ino. COILpuhculo.JL med.io.), menOIL de 27. Se encuen -­

tJtan anoma.lla.6 6.lm.Li.aAe6 en la anem..ia de lah en6e1tmedade6 cJr.6 -

n.ica.6, e.n la tala6e.m.ia y en ta ane.m.lct 4J..de.1Lablá6t.lca. 

En la e.~.te.nl.i.6n 6angulne.a pueden ob4e.1tva1t6e. he.matLe.6-­

mi..c.Jtoc.LtJ..co6, h.lpoc1t6mi..co6 y ala1tgado6. Lo4 cambi..06 aplte.ci..ado6-

e.n la anemia de la6 e.n6e.1tme.dade.4 c1t6n.lca4 6on 6J..m.i.la1te.6, pe.Ita -

en gene.Jtal meno• .i.mpDlt.tantea. Un gitado máa 11atable de. h.i.pocJLa -

mla, o.al eomo et punteado bo.•66.ilo, •on tlp.icaa de la be.to.to.lo.: 

Hm.i.a. E11 lo. o.nem.i.o. •.i.deJLoblá•.t.ico. •e ho.llo. lto.b.i.tuo.tme11.te un -­

cuo.dJLo máa o.mpt.lo y ea cláa.ieo el ho.tto.zgo de 2 poblo.c.ionea eJL.i 

t1toc.Lta1t.i.a.6, una h.i.poc1r..óm.lca y o.t.Jt.a noJtmocJt6m.ic.a. 

Se con6.i.1tmo. can deteJLm.i.no.c.i6n de F( l(Jt.ico y capo.cldo.d 

de eo.pto.c.i6n de FL Como otJLaa pJLuebo.a de hleJLJLo coJtp01Lo.t, pltue­

bo.a de queto.c.i6n, concent1to.c.i611 •€1t.ico. de 6e1LJL.itl110., p1totopM6.(; 

1L.i110. eJL.itJLoc.ito.JL.io. l.ibJLe ( PEL 1 • 

bl Anemia S.i.de1tabláat.i.co.. - Su d.io.g11ó•t.ico depende de -

demo•.tJLo.'1. a.ideJLoblo.•to• en o.n.i.llo en lo. m€duto. ó•eo., Se encuen­

.t.11..an e1r..i.t.~ocito.6 hipoc.1r..6m.i..c0.6 y micJr.ocl.t.,i_co.6, aunque lo.6 lndi -
ce.6 e1r..,i..t.Jr.oc.i..t.,;_colJ .6ean noll.male.6. Lo.6 .6.i..deltoc..lto.ti a.u.mentan .tam-­

b.i..ln con anemia he.molltica .6eve.1r..a.. 

Lo• a.ide1t.oblo.•.toa anuto.JLea •on noJLmobta•.to• que cont.i~ 

nen dep6a.itoa de lt.ie1t1Lo en to.• m.itocondJt.io.a. Lo• o.n.illo• po.JLc.i~ 
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Le• o complemento de g1tá11ulo• que ae .tiñen con azul de P1tu•ia -
tienen una diat1tibuc.i.611 pe1t.i.nuclea1t de ea.ta• mitocond1tia• caltg~ 

da.i:i de h.i.e.1t.1t.o. En e.&ta.6 anemia.A Ae. ha.tt o bAe.1t.va.do mucha.A a.1101t.ma.­

l.i.dade• metab6lica•, como de6ec.toa en uno o má• pa.•o• enzimáti­

co• que in.te1tvienen en la •Lnte•i• del hemo. Como Lo• pa.•o• in:!­
cialea y te1tminalea de La aln.teaü de po1t6.i.1tina• y hemo •e loe~ 

Liza.n den.tito de La• m.i..tocond1t.i.aa, ea dl6.i.ciL de.te1tmi11a1t a.i. ea -

ta• ano1tma.Lidad<a •on La. cauaa o 1teauL.tado de ta ca1tga de hie -
/Lit.o e.x.i.Atente. en la.A m.i.tocond1t..i.a.A. 

Ademá• de La p1teaencia de a.i.de1tobta•.to• a11ula1tea en ta 
mldula 6• ea, ae p1tea wtan ot1ta• ca1tac.te1t.éa.t.i.ca•: u11<1 poblaci611-

de elt.i..t1toci.toa mic1tocl.tico• e hipoc1t6mico• <n el 61to.tü de aa11-

g1te pe1ti6l1tica debido a un de6ec.to en ta. •L11.tea.i.a de hemo; hipe! 
plaa.i.a e1ti.t1to.i.de en mldula 6aea como 1teaultado de La e1t.i.t1topo -

yeA.i.A .i.ne.6.i.ca.z; aumento en la. concent1t.a.c.i.6n de po1t.6.i.1t..i.na.A e1t.i -

.t1tocl.t.i.caa; aumento co11aide1table del hie1t1to aé1tico y ta aatu1ta­

ci6n de .t1tana6e1t1tina que con 61tecue11cia •e acompatia de a.(11.tomaa 
de aob1teca1tga gene1talizada de h.i.e1t1to. 

el Ane.m.i.a. He.mol.t:t.i.ca.. La e.va.lua.c.i.6n .i.n.i.c.i.a.l A e ha.ce a.­

t1tavla de La cuenta de 1tet.i.culoc.i.toa, que auele ae1t in.tenaa. -­

Lo• ea6e1toci.toa conati.tuyen La ano1tmalidad mo1t6ot6g.i.ca común. -

P<tlta au ea.tud.i.o •e hacen p1tueb<16 en 61to.t.i.6 aangulneo y •e ett 

cuent1ta polic1tomato6ilia; cuenta de 1te.t.i.culoci.to• aumentada; h,!. 
peJtplaaia e1tit1toide e11 examen de médula 6• ea. 

Va1t.i.a• p1tuebaa aé1ticaa 6011 útilea palta eatablece1t la -
p1teaencia de hem6tüü en.tite e.ttaa, biti1t1tubina, haptogtob.i.na, -

hemopexina, hemoglobina ptaamát.i.ca, deah.i.d1togenaaa táctica. 

4.6. Viagn6•tico di6e1tenc.i.at de Anemia Fe1t1topén.i.ca. 

La e.x..i..6te.nc.i.a. de. a.ne.m.i.a m.lclLoc.Lt.i.ca. e h.i.poc.11..6m.lc.a. n.o -
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.impl.ic.a ne.c.e.6aJtiame.n.te. una de.6.i.e.i.enc.i.a. ól11..1L.ic.a, ya que. ea.toh 

4aagoa mo46om(t4icoa pueden ae4 debido a "de6ectoa de utiliza -
ci6n" del hie440 po4 pnoceao• patoi6gicoa divenaoa. 

El diagn6atüo di6••encial de la• anemia• 6e••op(ttüaa 
debe hace••• co11: hemoglobinopatlaa, 6undame11talmente alttd4omea 
.talahlm.ic.06 he.te.Jtoc.ig~to&; ane.m.i.a6 6.ide.11..obldat.ic.aa ane.m.ia6 de 

la.& enóe.Jtmeda.de..& c1t.ón.ic.a.6, .ea.a anemia.ti he.mol.C.tic.aa fJ aplá.6.ic.a. 

El diagn6atico ea 6lcil eatablecenlo 6•e11te a anemiaa­
mac.Jtoc..i.ta.Jt.iaa, apla~.ia me.dulaJt que 6e. e.ncue.n.tJta e.n la mayoJtLa.-­
de. la.a anemia.a he.molit.ic.a.6. 

al Ett la• ettlenmedadea hepltica•, aunque puede haben -
.imagen a.im.ila.Jt en la 6angJte. pe.Jti6éJtic.a, .tan.to la de.te.Jtm.inac..i6n­
de hie44o a(nico como loa dep6aitoa 111 la mldula 6aea aon no•m! 
lea. 

bl En loa pnoceaoa hemollticoa, la poiquilocitoai• --­
acentuada, la polic4omato6iiia, aal como la baao6ilia di6u•a 
6on c.a11..ac.te.11..l6t.ic.a6 de e.&tah e.n6e.Jtme.dadeh, aal como loh de.mih -

canactenea mo46ol6gico• de la hemoli•i• no •• encuent4an habi -
.tualme.n.te. en la ane.m.ia 6e.Jt1t.oplnic.a, pelta e.n oc.ah.i.one.6 la he.mo 

qlob.ina .ine.htable. puede da1t. u.na h.ipoc.1t.om..[a .lmpoJt.tan.te., que obl.f 

qa a di,e.Jte.nc..iaJt de. una anemia ~e11.1topénica; he.Ita. el da.to de loh 
Jt.e.t.i.c.ufocito.6 aumenta.do.6, Que 6uele 6e.Jt man.i.~ie.6.ta e.n t1ta.6.to1t -

no6 he.mol1.tic.o6, mie.n.t1ta.~ aue e.6 nula. o ml.n.ima en la anemia 6e.­
Jt.Jt.opénic.a., at.1. e.orno la. de.tvi.minac..i611 de hie1t1to ó€.11..ic.o no1tma.l, -

lo que. ayuda. pa11.a. de.te.Jt.m.i.nalt un p1toc.e.!lo he.mol.C..t.i.c.o junto c.on -­

loa l6tudioa de biii••ubinaa a(nicaa, deahid4o~ena6a llctica, -
hemoglobina libne ett aue40 y elevaci6n de metahemalb~mina y di! 
minuci6n de haptoglobinaa. 

el Sin embango, puede ae• di6lcil el diagn6atico di6•-
1tenc..i.al c.on la tala.6e.m.ia. menolt, que huele. c.u1r..tia.1t con m.i.c.Jt.oc..i..to-



4¿4 o hipoc/f.omia, ca/f.acte/f.i4tica4 moA6ol6gica4 hemática4 4im¿¿a 
/f.e4 a la 6e1L/f.opénica. En eJte caJo la ci61La de 4ide/f.emia no4 da 
Aá la clave, ya que eJtá habitualmente alta en tala4emia; al /f.~ 

vé4 de lo que ocu/f./f.e en la anemia 6eA/f.opénúa. En caJo de duda­
Je/f.á p/f.ecüo acudik al eJtudio elect1Lo601L€tico de la hemoglobi­
na, ya que en la tala•emia meno/f. moJt/f.a/f.á altaJ ci6AaJ de 
HbA 2 , 

No obJta11te, en6eAmoJ con tala4emia meno/f. el 1Lecuento­
eAit1Locita1Lio eJ Jupe/f.io/f. a lo4 5,000,000/pl, a pe4a/f. de la ba­
ja concent1Laci611 hemoglob.foica. Po/f. el cont/f.a!f.io, Jolamente un-
3% de loJ adultoJ con anemia polL dé6icit de hielL/f.O tienen Ae -­
cuentoJ e1Lit1Locita1Lio4 de 5,000,000/Pl o máJ. 

El volumen co/f.pUJ cula/f. medio 1 VC/.fl eJtá ca4i Jiemp/f.e -
Aeducido en la talaaem¿a menoA, valoAea aan mla bajo& ae ven ao 
lamente en la anemia polL dé6icit de hielL/f.o. 

La Aeticulocito4ü de g!f.ado ligeAo eJ má4 p/f.obabi'.e en­
cont/f.a/f.la en la talaJemia menO/f. que en la anemia po/f. dé6icit de 
hie/f.ILo, aunque puede 6alta/f. en eJtoJ t1LaJto1LnoJ. Lo miJmo Je -­
aplica a la polic/f.omato6ilia y al punteado baJ66ilo. Po/f. el co~ 
tAaAlo, la aldeAemla ea uaualmente noAmal o aumentada en eatoa­
J~nd!f.omeJ de talaJemia meno/f. y eJ gene/f.almente baja en la ane -
mia 6e1L/f.opénica. Análogamente, el examen de laJ /f.eJe/f.vaJ de hie 
/f./f.o de la médula ayuda!f.á a di6e/f.encia/f. eJtOJ t/f.aJto/f.noJ. 

En loa aindAomea talaaanémicoa exlate un tAaatoAno 
cuantitativo en la 601Lmaci6n de laJ cadena• de la hemoglobina y 

aún cuando exlata intenaa micAocitoaia o hipocAomia, el hieAAo­
JéAico y de dep6Jito eJ naif.mal o elevado. En loJ /f.eJultadoJ de­
la electAo6oAeJiJ de la hemoglobina, Je ob4e/f.va elevaci6n de -­
hemoglobina A2 y de hemoglobina 6etal. 

d) También hay que plantea/f. el diagn6Jtico di6e1Lencial 
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de la anemia 6eAAopénica con la anemia o.ideaobláot.ica, que cuA­

ha. también con m..lc.1t.oc..ltoh.lh e h.lpoc.Jtom.la. po1t. mala. ut.l.l..iz.a.c..l6n -

del h.iHAo; peAo en e¡te ca•o hay h.lpeu.ldeaem.fo y lo; depó4.i -

.to6 de. h.le.1t.1Lo Chtdn ele.va.do&, a.a¿ como la. ta.ha. de. &a.tu1t.a.c.l6n de. 
tAan6 6eAA.ind. 

La• anemia; ;.ldeaoblá6tica6 pueden 6eA tongén.ita6 o a~ 
qu~.lda;. Amba; ;e expAe6an moA6ot6g.ltamente poA ld exütenc.la­

en 6angae peAi6éA.lca de una doble pobtac.ión ea.itAoc.ltaA.ia, una­
m.lc1t.oc..l.t.lc.a. e h.lpoc1t.óm.lc.a., y o.t1t.a. ma.c.1t.ac..C.t..lc.a. y no1t.moc.1t.óm.lc.a.. -

Ve la paevatenc.la de una u otAa poblac.l6n Ae6ultaaá11 p<aámetM6 

U.itMc.ltM.lo6 VCM, HCM y CHCM. 

El Aaogo moA6ol6g.lco 6u11damental que caAacteaiza a la; 
a.11e.mú1.& h.ide.Jtobláh.t.lc.a.h, de.bi.do a un de6ec..to .ln.t1t.ae.1t..i.t1Loc...i..ta.Jt.lo 

de la• ;1.nte6Ü det hemo, e1: et depó;Uo patológüo del h.ieAAo­

a. n.lve.l m.ltocondJt.la.l, pue.h.to de ma.11.l6le.hto po!L la. t.i.n.c..i.611 de. -­
azul de Pau;ia ett ta tl.püa .imagen de 6.ideMbta6.to6 en an.itlo y 
a.ún me.foil po1t. m.lc.1t.ohc.op..la. e.le.ct1t.ón.lca.. 

Ett la anem.la 6.ldeAoblá6tica 1 eott acumulao.lón de hieaao) 

en lo6 hallazgo• ett la 6angAe peA.l6(A.lea loo aet.loutoolto6 e6 -

.tá1t dihm.inu,(,doh o a.uh e.nte.h, e.l h.le.1uz.o h €.ILi..c.o e.h no11.ma.l o a.ume.~ 

tado en lo6 dep66ito6 de ta mlduta 6Ha exü.te elevac.<611 de la­
he.moh.lde.Jt..lna. que., en oca.6.lone.h, mu.eh.tita. una. d.lhtJt.lbuc.l6n 1t.ode.a.~ 

do en 6oAma de an.lllo, el tttfcleo de lo• ea.ltaobla6to4. 

El d.lag1166tÜo aequ.éeae e6ectuaA la tino.lón de h.ieAAO­

medulaA que pone de matti6.le4to un aumento de la cantidad de he­

moh.lde.1t..lna. e.n e.hto.6 t1La..6to1t.1to.6. 

el Lo6 paoce6o6 Ln6eec.lo4o6 o .in6lamatoA.éo6 cA6n.éco6,­

a61. como alguna• en6 eamedade; neopliíoLca6 1 poA ejemplo: Hod~.in, 

·e.te.) pue.de.n cu1L.6a1t con ane.m.ia hlpoc1t.óm.ica. q m.ic.1Loc.l.t.ic.a., !)e.ne-
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lla.t.mente de modellada .inten•.idad, ta cual •e acompaña de una d.i• 
m.inuc.i6n de hüllllo •éllüo 11 de ta •atullac.i6n de la. tlla.n•••"-"-,¿ -
na; ~in embaAqo, la tinci6n medula4 del hieAAo pone de mani6ie! 
to una. nOJLma.t o mode11.a.da cant.ida.d del h.ieJLllo de dep66.ito 11 un -

númello ba.jo de •.ideJLob.t.a.•to•, to que pa.llece .ind.icall un de•ecto­
en ta utU.iza.c.i6n dct l1.ie1L1Lo de•de et SRE a ta e1L.itJLopol(e6Ü 
( •.idelloacJLe•.i.a J • 

E•to• tJLa6toJLno• no •~pueden d.i•t.inqu.ilL de ta anem.ia­
•elllLOpén.ica •6lo med.iante examen de la •a.ngJLe peJL.i6éJL.ica, ta ·~ 
dello•.i• 4uele e•talL d.i•m.inu.ida y alguna• vece• e•ta h.ipo•.ideJLe­
mia eh muy gAave. 

Lamed.ida de concentllac.i6n de h.iell"-0 •fo.ico y ta TIBC­
ayudan a. e•tableceJL el d.iagn6•t.ico d.i6e1Lenc.ial. 

61 La. anem.ia de la• en6e.'lmedadeo cJL6n.icao, aunque ha.b~ 

tualmente eh noAmocltica noAmocA6mica, en una teAceAa paAte he­
plle•enta como m.ic1Locit.ica h.ipocll6m.ica con 6JLecuente• célula• en 
d.ia.na; de .igual maneJLa •e puede attellall et h.ieJLllo 6éJL.ico y ta -
•atullac.i6n de tllan•6ellll.ina, poJL lo que en oca.•.ione• e• nece•a -
ll.io dete1Lm.ina1L lo• dep66.ito• de hemo•.idell.ina en médula 6•ea, -­
lo• cuale6 e•tán con•ellvado• o aumentado•, ya que e•te pJLoce•o­
•e debe •oblle todo a una alte1La.c.i6n de la ell.itllopoye•.i• mediana 
pllobab.t.emente poJL macll66ago• act.ivado•. 

g J La anem.ia de la• poll6.llr..ina6 •ue.t.e • ell h.ipoc1L6müa, -
pello cull•a con h.ipe1L6.idellem.ia y dep6•.ito• de h.iellllo aumentado•, 
lo mihmo ocuAAe con la anemia del hatuAnihmo. 



CAPITULO V 

MHOVOLOGIA 

Vu.Jtante lo• 1Ut.lmo• año• ta .lnve•.t.lgac.l6n de la• poJt.6~ 

Jt.i.a• de ha venido tJta.nJ6oJtmando poJt la .ln.tJt.odu.cc.l6n de Jt.áp.lda•­
técn.i.cah pa.11.a •u deteJtm.i.nac.lán y et empleo de método• de med.l -
c.l6n de la• enz.lma• de la b.lo•.i.nte•.l• del hemo, a•.i. como •u a•~ 
c.i.ac.l6n con d.lveJtaa• pa.tologla•; una vaJt..ledad de mi.todo• de ta­
boJtatoJt.lo de u.Jo coJtJtiente pueden hefl. u.•ada• paJta con6.i.Jt.maJt Ju­

pJt.e•um.i.bte d.lagn61t.lco clln.lco de la poJt.6.i.Jt.la. 

Aunqu.e .ea. poJt.6.lJt.i.1uu, don Jtazonabtemen.te u.table• en -­

una utuc.lán, al • e11. expu.e•ta4 a la. luz 6ueJt.te debe deJt ev.ltada 
y todo• lo• •olvente• deben e•taJt e•pec.lalmente l.lbJte• de peJt.6-
x.ldo. 

PJtueba• utilizada• pa.11.a. au. iden.t.i.6.i.caclán. 

PJtueba 1etect.i.va paJta uJtopoJt60Jt6.i.Jt..lna1, LUZ VE WOOV --
1 Luz UttJtav.lole.taJ. El p01t6ob.ll.ln69eno 1 PBG! ea un .lnu.table, -

. ..t.nco..foJto, monop.i1t.1r..o.l, c.l cua.l po.f..í.meJt..i.za. ba.jo cond.Lc.i.one..6 Qc..l -

daa y ca!o11. Pª"ª 6Mma11. uJtopOJt6.i.Jt.lna 6lu0Jte1cen.te. No de ve 
•.lemp11.e et p.lgmen.to Jtojo pú1tpuJta en la oJt.i.na, ya que toh poJt.6.i.­
Jt.lnágeno• pueden e•taJt pJtHrn.te• 1>./.n que he pJt.oduzca camb.lo de­
cotoJt. A menuda •e ob•e1tva u.na 6luoJtehcenc.i.a Jt.ojo-no.Jtanja deb.l­
do o. to. p11.e1>eitc.i.o. de p0Jt6.i.Jt.lna.1>, 1>.l ta mueh.tJta •e coloco. bajo -
Luz ut.tJtav.i.oleta de long.l.tud de onda to.Jt9a (er..tJte 320 y 400 nm} 
en cua~to obhcu~c. 

Setecc.l611 Jt<!p.i.da o p1tueba cuat.lta.t.lva de Wa.t&on-Swa1ttz. 
Ed.ta de.tec.ta e.e. PBG uJt.i.naJt.i.o. Se lleva a cabo en un volumen del 

. '<ea.ct.lvo de EaJtl.lch, coM.ll>.ten.te en p-d.lmet.Uc.m.i.nob~nzatdeh.i.do­
gJta.duatmente Jteact.lvado y cotoJteado, dando un p!toduc.to {c11..l6.ta-
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leal lncolo&o o un colo& t€nue ama&lllo. La aeaccl6n de Eo.&Llch 
en medlo ácldo con el gaupo p.l&&ol p&e1ente en loa dealvo.do1 h~ 

mogloblnlco1, paoduce un colo& aojo lntenlo acoade con la pae1e~ 
e.la del PBG, u&obllln6grno, lndol y otao1 componentea p.l&&6ll -
col con po1lcl6n l.lbae dando el p-dlmet.llam.lnobenzatdeh.ldo de -
colo& aojo, en e1te ca10 1e compoato. como uaobllln6geno. Ad.le.le 
nando 10Lucl6n 1atu&ada de acetato de 1od.lo pa&a d.l1m.lnu.la La -
ac.ldez e lnhlb.l& la 6o&macl6n de colo& aojo po& e1tole1 o lndo­
lel, el PBG queda.aá en la 1olucl6n acuola al lo hay. Sl ae1ultit 
po1Ltlva le agaega cloao6o&mo (capa. .ln6e&.loal el colo& ao1a, -­
dando la p&elenc.la de PBG, 1e extaae con otaa mezclo. de butanol 
(capa 1upea.loal que extaaeaá, al lgual que el clo&o6o&mo el co­

lo& debldo al uaob.llln6geno, pe&o no debldo al PBG. Lol dealva­
dol o.ldehldol de lndole1 w1t.ltuldo1 y ot&al 1u1tanc.éa1 &eactl­
va1 que no 1011 PBG Ion 1oiuble1 en n-butanol. Po& lo tanto, el­
colo& &01a o aojo que qued6 en la capa acuo1a de1pu(1 de la ex­
t&acc.l6n con clo&o6o&mo y butanol lnd.Lc.a una pauebo. po1ltlvo. 
p~to. el PBG que e1ta.lbo. en uno. caao.cteal1t.Lca de PIA. 

Pauebo. de Hoetch.- El u10 de clo•o6o&mo como únlco ex­
t&o.ctante el una 6ueate co.u10. de pauebo.I po1ltlvo.1 60.l10.1. En -
e1to. p&ueba, 2 gotal de oalna ion mezclado.a con un ml de &ea.et~ 
vo de Eo.&l.lc.li 12% de 6 M de HCL 1. E1to. pauebo. e1 po1.lt.lvo. 1.l 
apo.&ece un colo& &010.do o &ojo al cabo de 15 1egundo1. Cual 
qule& aeo.cc.l6n eon uaobllln6geno 1ead: el.lmútada po& el coato 
tlempo y lal cond.lc..lone1 6ueatemente áclda1. 

Paecua1oae1 de po&6l&.lno.: ác.Ldo delta-amlnolevullnlco­
y po&6.ll.ln6g eno. - MUodo t&ad.ld.onal de Manze&&al y G&o.nlch. 

Paueba1 de en1ayé ba1ada1 en lnteacamblo an.l6n.lco que-
1on mál elabo&ada1 pe&o m<ÍI e1pecl6.Lc.a1 y 1en1.lble1. Cuando la1 
paueba1 de en1aye ion po1.ltlva1 la p&elenc.la del PBG puede 1ea­
con6.lamada. paoba.ndo pa.aa. po&6l&.lna de1pu€1 de ac.Ld.l6lca& la 
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olt..lna y calentando palla acelellall la pol.i.mell.i.zac.i.6n. 

ALA y PBG puede11 J ell detellm.i.nadoh poll un pJtoced.i.münto 
de. doh ·pa.6ah; que con4.l4te en una c.Jt.omatogJt.a.6la de columna de­

.i.ntellcamb.i.o an.i.ón.i.co, palla Jepallall el ALA y PBG, Jegu.i.da poll el 
a.ialam.i.ento de. ALA poJt. ad6oJt.c.~6n de la columna, 4e e.alienta e.l­
e.l.ua.to con ac.e.t.i.l-ac.e.~ona o ac.e.toac.eta.toe.tUic.o pa.Jta 60.1tma.1t. un­

plloducto de condenJac.i.6n, palla óollmall el COlllleJpond<'.e11te p<'.llllol, 
que eh qulm.i.camente análogo al PBG. 

El pollóob.i.l.i.nógeno eJ lleten.i.do en el <'.ntellcamb<'.o de 
an<'.6n-lleJ<'.na en óollma de acetato, m.i.entllaJ·el ALA eh lleten<'.da -
pOJt el .i.ntellcamb.i.o cat.i.6n-lleJ.i.na en óoJtma de h.i.dll6geno. EhtoJ-­
pllecullJOlleJ hon entonceJ elu.i.doJ de lah lleh<'.nah con ác.i.doh. 

El pollóob.i.l.i.116geno Je eluye con ác.i.do ac(t<'.co diluido, 
Je tllata con un lleact.i.vo de EaJtl.i.ch mod.i.ó.i.cado y Je m.i.de la ab­
hollbanc.i.a del cololl lloha a 553 nm. 

El plloducto de condenJac.i.6n de ALA eJ tamb.i.(n medido 
con el lleact.i.vo de Ealllült, J.i.endo eJte de colOJt JtOJado a 553 -

nm. 

La m.i.hma .téc.n.i.c.a pu.e.de .tie.Jt. apl..i.c.ada. en ex.tJt.accione.4 -­
dehpllote.i.n.i.zadah pllocedenteJ de tej<'.doJ, plaJma y llqu.i.do ceóa­
lo"-llaqu.i.d eo. 

Med.i.c.i.6n cuant.i.tat.i.va de lah copllo y ullopolló.i.JtútaJ en­
oll.i.na.-Se extllaen con acetato de et.i.lo a pH 4 .8. En eJtaJ cond.i. 
cione.6, la e.x.tJtac.c..l6n de copJt.opo1tó.i.Jt..üta.6 e.ti c.a.ti.l máx.i.ma., pe.1t.o -

en uJtopoJt6.i.Jt.i.nah eJ mln.i.ma. VeJpu(J de lavall con acetato de 40-
d.i.o, palla el.i.m.i.nall huellah de ullopoll6.i.ll.i.na4, loh copllopolló.i.ll.i. -
n6genoh Je tllan~6ollman en copllopolló.i.ll.i.naJ con Joluc.i.6n d.i.lulda­

.de yodo. Lah copllopoJtó.i.ll.i.nah Je pahan a HCl 1.5 N y Je m.i.den a­
tllav(b de Ju abJoJtbanc.i.a en la long.i.tud de onda 6pt.i.ma, vec.i.na-



de 401 nm. 

Pa1ta la U1topo1t6i1tlna 1 la ollina de la cual be elt1taja 

Aon la• copaopo•6i•ina1, g !01 lavado• de 1oluci6n de acetato -
de aodio que .6e le a1iad.le1ton, ~e llevan a un ~,H de 3.0; e.11 e~ 

ta6 condicioneb, la ext1tacri611 de u1topo~6i1tt1ta6 po!t 6ofve11te6 

01Lgá11ico6 C6 máxima. Ve6ptlé6 de. ext."Lacit. co11 butanal, !J me:cCa.IL­

con éteA de peta6teo, la> uAopo•6i•ina6 1e t•an>!i••en a HCL 
1.5 N y 6e mide en La mibma 601tma que la& cop1topo1t6i1tina6. 

En 6oluci6n clo1thíd1tica, la iluminacidn con luz ult1ta­

violeta da una 6luo1te6ce11cia !taja. Puede uaa1t6C un eapect1to60 -

t6met•o paaa demoH•a• fo1 banda1 de ab1o•c lón. 

Hay •dpidaa técnica• c•omatog•d6ica1 po• la 1epa•ación 
de po•6i•ina1 individualea.-Ln (aa cualea la1 po•!i•ia1 ion ta! 
bi(n útLtmente medLdaa pu• c1te•i6icación LnLcLal y la 1epaAa -
ci6n po!t Liquido de alta µ1te6i6n c~omatog1tá6ica; a.al como en ca. 

pa delgada ••omatogaá!i•a. 

También hay et emplea de loa m(todol de medLcL6n de -­
La.a enzima.a de la bioainte6ib del hemo. 

Se düt•Lbugen la• p••6L•inal ent•e v.lal u.•LnaALal y -
bLlLa•e• en AelacL6n a 1u1 paopLedade1 de aolu.bLlLdad, con uAo­
poA6lAinaA pftedomlnando en la Dftina, mientfta6 que ta mayo~la de 

laa poA6iAina6 hid•o66bLca1, paotop••6i•Lna1, Ion excaetadal e! 
clu1Lvamente en bLli•. Lo1 i1óme•o1 de cop•opo•6LALna1, de pAo­
topo•6i•Lnal y mucha6 de la1 poA6i~Lna6 dicaabox~lLca• en laa -

hecea aon 6••madaa en el Lnte1tino, paAtLcu.laamente poA la ac -
•L6n de loa mic~oo•ganiamol 1ob•• el hemo a paatLA de la dieta­

.y ot•a• 6uente1. Laa paotopo•6L•Lna1 timbiln aon conveatLda6 a­
poA!iALnal poA bajal concentaacionea de HCl dando me1opcA6L•L -
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naa, poJi. med.i.o de bacteJi..i<t .lntutú1al la cual Ji.emueve gJi.upoa 
v.i.ni.l. En c.011¿,ec.ue.ncla., l.a.6 he.ce..& cont..iene.n una mezcla. de poJLó.f 
IL.i.na.& dic.a.JLboxll.i.c.a.a, c.on p1Lo.topo1L6i1L.ina6 como plL.i.nc.ipal compo­

nen.te. la 6Aacc.l6n de poa6.lJi..i.na .i.naoluble en l.tea de laa hecea­
con.tle.ne un gJtupo de. po1L6.l1L..ina& h.ldJto6ll..ic.a& conocida. como polL-

6.lJL.lna. X, un pe.p.t.ldo conjugado de una poJI.6-i.11..i.110. d.i.ca.Jz.box.U.Lc.a., -

junto con taazaa de uJi.opoA6.lA.i.na y poJi.6.i.Ji..i.na heptacaaboxll.i.ca. 

El método paJi.a au de.teJi.m.i.nac.i.6n ea poa ex.tJi.acc.i.6n de-­
aolven.tea .-Med.i.c.i.6n de copJi.o y pJi.otopoJi.6.i.Ji..i.na 6ecalea; Se ex -­
tJi.aen laa pM6.i.Ji..i.naa y pM6.(.Ji..i.t16genoa de laa hecea 0011 UeJi. ad~ 
e.lanado de áo.i.do acé.t.i.co. Veapuéa de taan•6oJi.maJi. loa poJi.6.iJi..ln6-
genoa en poA6.i.Ji..i.11aa con un Ji.act.lvo d.llu,[do de yodo, ae extJi.aen­
laa copJi.opoJi.6.i.Ji..i.naa con HCl 0.1 N y laa pAotopoJi.6.i.Ji..i.naa con 
HCl al 5~. 

La.6 med.lc.i.one.& cua.nt.l.ta..tlvaa 6.lna.leA ae e.6e.c.t~a.n con -
abaoabanc.laa de .i.n.teJi.6eJi.enc.i.a de longitud de onda de Soaet t,[p~ 
caa de loa p.lgmentoa, con ooaaecc.i.onea paaa laa abaoJi.banc.i.aa de 
.ln.te.Jt.6e.Jt.e.nc.la., e.amo en e.l e.abo de la. oJL.ina. 

Eapec.tJi.060.tometa.Ca.-la cuant.i.6.lcao.l6n de la poa6.i.a.lna­
aepaJi.ada ea uaualmen.te mejoJi. !levada, ya aea poa eapectao6oto -
me.tJi..fo con abaoJi.c.l6tt de 400 nm, o alteanat.lvamente pM eapec.tJi.~ 

6otometJi.,[a poa la• oaJi.aoteJi.,[at.loaa de 6luoaeacenc.la aoja alaed~ 
doJi. de 500 o 600 nm. 

En oJL.ina, cuando e..6.ta. c.on.t..i.e.ne. ba..&.ta.n.te..6 po1L6.i1L.ina.A, -

la poa.lo.l6n de laa bandaa depende de loa complejo• me.tál.lcoa 
lz.i.ncl. Geneaalmen.te ae encuentJi.an poJi.6.i.Ji..lnaa l.lbaea en la poJi.-
6.i.Ji..i.a "eJi..i.tJi.opoyét.i.ca" (congén.l.tal, m.i.entJi.aa que en la• poJi.6.l -
Ji..i.aa "hepática•" paedom.i.nan lo• complejo• de z.lnc. la ac.ld.i.6.lc~ 

c.i.6n de la oJi..i.na Aompe la un.i.6n de poJi.6.lJi..lnaa con z.lnc, y aum.l­
nü.taa .tamb.i.én la• mejoJi.ea cond.lc.lonea paJi.a la eapectJi.oaoop.i.a -
de laa düt.i.ntaa p0Ji.6.laú1aa. 



s 1 

En iaó poA6iAiaó mani6ieotao eó oenciiio encontAaA una 
cant.idad al.ta de po.1t.6.i1t...ina.ti en atina, hay o.tJta6 cond.lc.ione6 co­

mo a6oc.iac.l6n con le6.ione6 hepát.ica6, anem.iaa hemol1t.ica6 y 

c.ielLta.& delf..mat,(_,t.{.a polt 6oto6en6.lb.U:.l:ac.ión neceti.itándo6e t€cn.i­

ca.& má6 .&en6.ib.l.e6 paJta la med.ici6n de poJt.6-l!i..í..na.6 como método6-­

de extAacci6n con ooiventeo y otAa como oeAia la óluoAometA~a. 

Laó caAac.teAúticaó de ó·luoAcocencia de tao poAóiAinao 
pe.1tm.l.ten que baja.ti concent1tac.io11e6 6 ean detectada.ti en 6oluc.i.6n­

con una lámpaAa de amplia onda de luz ultAaviole.ta. Laó poAóiA~ 

na6 mue6t1ta.n un Ir.ojo o 6luo1te4cenc.ia naJta.nja cuando .&on .l1t.1ta.d.i'! 

dao, l~ intenoidad de la óluoAeócencia eó mayoA en ácido que -
en ooluci6n neutAal alcalina. 

La.6 polT..ó.i.Jt.ina.6 en lo6 cJtomato91t.ama.6 pueden heJt v.iaual~ 

za.do.& 6.im.ila.Jtmente y de6pul6 de la .ident.i.6.icac.i6n poJt Jtoclo con 

que.1to.&eno o .L6o-octano puede.11 oe.Jt dete.ctado6. B.Lf..ivol...lna.6 de.Jt.i.­

vada.6 de u.1tob.il.ln6ge.110 .ta.mb.i€n mue.6.tlL.an ó.luolLe.6cenc.ia Jtoja. en -

C.Jt.oma.to9Jt.a.ma..& peJto no en .6o.luc..i6n, y pueden ..seJt. c.on6und.ida.& co11 

poAóiAinaó, ellao pueden óeA dio.tinguidao poA óu colo>. púApuAa­
caAacteA~o.tico y máó Aápidamente decoloAando en ia e<pooicL6n -
a la luz, 

La óluoAometAla, a dióeAencia de la eopec.tAoóotometA~a 
Jt.equ.ieJte e.&tandaJt.6 de poJt.6¡Jt..ina puJta, la cual nec.e.&.ita una p~e­

paAaci6n cuidadooa. 

En año..s Jt.ec.iente.&, otJt.a& t€cn.ic.a..s e.&pec.tJtohc.6p.ic.a..s no­

tableó como laJ eJpectAoJcopla de maJaó y eopectAoócop~a de -­
Jt.ehona.nc..ia magn€t.ic.a nuc.lea.Jt., .son u..sadah mlh ampliamente en la­

de.teAminaci61t de la eotAuctuAa de pMóiAina. 

Laó poAóiALnaó óon altamente eotableó en oangAe; poA -
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e.jemplo, e.o» a.nt-lc.oagula.nte..b, como EtJTA, mante.n.i.dah en la ob.6c.u. 

11.idad no mue1t11.a11 p€1tdida de p11.otopo1t6i1tina poli. máa de 8 d.íaa a 
te.mpe.~a.tuAa. ambiente. y poA m~h de S he.manah a SºC o menoa. 

El exceao de po1t6i1ti11a1 puede 1e11. detectado poli. ext11.a~ 

ci6n de aoluentea o mic11.oacopZa 6luo1te1cente en e11.it11.ocito1. 

Ext11.acci6n d~ 1olue11:tea.- 0,1 ml de 1ang1te ae aftade a-
2.5 ml. de €:te11.; ácido ac€:tico 15:1 u/ul. El 1ob11.enadan:te ea -
t11.an16e1tido y agitado con 0.5 ml de HCl 3M, del cual ae ext11.ae­
po11.¡i11.ina deja11do el ltemo e>t la 6aae 011.9ánúa. Al examina11.1e en 
ul:t1tauiole:ta la p11.e1encia de 11.oaa pálido a un 11.ojo 6ue11.te 6luo-
1te1cente en la 6aae ácida indica el exceao de po1t6i1tina. Si la­
p11.ueba ea poaitiua, debe 1e11. 11.epetida con c(lulaa 11.ojaa lauadaa 
y el plaama debe aelt examinado poli. 1epa1tado pa11.a detecta11. poli. -
6i1tina1. 

Mic1toacopio Fluo1te1centerLa diluci6n aalina de mancha 
pu11.a de 1ang1te, pa11.a de:tec:ta11. loa e1ti:t11.oclto1 6luo1teacen:tea 11.0-
joa poli. medio del mic11.oacopio. Ea eapec.í6ico pa11.a e11.it11.ocito1 -
de po1t6i1tina, La 6luo11.eacencia poli. la po1t6i1tina pe11.1i1te poli. lo 
menoa un minuto con un iodo :tungateno lámpalta de cua11.zo de 100-

watta como 1técu11.10 de luz, pelto deaapaltece 11.ápidamente, y puede 

pe1tde11.1e, con la máa uaual lámpalta de me11.cu11.io de uapolt. 

Vete.Am.i.nac.-l6n Cuant.i.tat-lva. 

El p1toblema p1tincipal de po1t6i1tina en la 1an91te ea ex­
t11.ae11. el hemo. El cual i11:te1t6ie1te con amboa la dete1tminaci6n -­
poli. e1pect1to6otomet11..ta y 6luo1tomet11..ía. 

El conjunto de po1t6i1ti11a1 cott algo de ltemo aon ext11.a.t­

do1 de ua1tio1 ml de e1tit1tocito1 hemolizadoa con acetato de €te11. 
. o ácido acUico, Todaa la• p01L6i1tina1 Ion extlt.a.ídaa en HCl al- -

15%, quedando el hemo en 6a• e 01t.gá11ica, t1t.ana 6i1t.iendo cuantita-
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t.lvamente et €.tv1.., y •epa11.ando 611.acc.lone• aún de cop11.opo11.6.l11..lna 

y p11.o.top011.6.l11..lna poi!. ext11.acc.lone• con Hct al 0.1 /,{ •egu.lda• poi!. 

HC.t al 3/.{. Ltt concen.t11.ac.l6n de cada 611.acc.l6n e• entonce• med.lda 

ya •ea poi!. e•pec.t11.060.tome.t11.la o 6luo11.omet11.la. 

La mayo11. pa11..te de la• p11.o.topo11.6.l1Lina• en •ang11.e no11.mal 

•e encurn.t11.an como que.tato• de z.lnc. Se han u•ado ác.ldo• 6ue11. -

te.4 en la4 di..ve.Jt4a6 .técn..i.c.a4 de medici..6n en 4angJte, ya que con­

v.le11..te el qu~la.to a el dica.ti6n, poi!. lo .tan.to e•.to• m€.todo• de­

.tell.minan p11.a.topo11.6.ill.ú1a• en lugall. de p11.o.topo11.6i11.ina•-zinc. 

En lo4 ~l.t.lmoh affoh he. han dehaJtlLollado diveJthoh miclf.~ 

m(.todo• 6luo11.om€.t11.ico• palla la medici6n de po11.6.l11..lna• de 2 a 

50 JU de •ang11.e. Todo• eJ.to• m€.todo• •011 11.ápido• y •impli6ica -

do•. La• po11.6i11.ina• •on ex.t11.alda• en HCl poi!. un aceta.to de eti­

lo y ác.ldo ac€.t.lco ante• de la• med.lda• 6luo11.ome.t11..lca•. Ve•de -

que. el ác.i..do conv.ie.it.te .ea z.lnc.-pJto.topa1L6.i.1t..ina a pJto.topoJt6.i1t-i.na, 

no di..a.ti..ngue.n en.tJte pJtotopoJt6..l.Jt.lna y au complejo de zinc. La -­

po11.6.l11.ina ll.lb11.e• de po11.6.l11..lna e11..l.t11.oc.l.t.lca, FEP) med.lda e• P"! 

.topo11.6.l11..lna junto con otll.a po11.6.l11.ú1a que e• ex.t11.alda de acetato 

de et.ll ácido ac€tico. U. componente p11.inc.lpal puede •e11. .i.drn-­

t.l6.lcado poi!. em.l•i6n e•pect11.oac6p.lca 6luo11.om€.t11..lca y uno• p11.oc! 

404 de ex.tJtac.c.i..6n ad..l.c.i..onaleh. 

O.tito mi..c.Jtométodo paJta zinc p1totopo1L6.i11...ina, en el cual, 

la mue.atJta de 4angJte ea diluida con una holuci..6n hi..pot6n.ica e.o~ 

.ten.lendo de.te11.gente ante• de la medúi6n con un 6luo11.6me.t11.o. La 

d.lluc.l6n no el.lm.l11a completamente la .i.n.te11.6e11.enc.la de Hb lf pue­

de. 4eJt me.joJt u.ti..l.izaJt una p1Le.c.ip..i.tac..i611 de plLote..lna con e.ta.nol­

que ext11.ae po11.6.l11..lna zinc pe11.o no el hemo. E•to• m€.todo• de P"! 

.topo11.¡,¿11..lna-zú1c no detectan el exce•o de p11.otopo11.6.i.11..i.11a, el -­

cua.t e.:i.tá pJte.&en.te. en la p1to.topoJt6.iJt.i..11a, a me.noa que la me.di -­

c.i..6n Aea hecha a la m!xima emiai6n pa11.a amboA componenteA. La -

ltema.toóluo11.ome.t11...[a,la cual. m.lde p11.o.t.opo11.ó.l1Lhta-zinc en toda. !a-
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•ang.u d.iJLec.tamen.te ea düpo11.i.ble y ha •.i.do compaltado con pJtoc~ 

d.i.m.i.e11.to• de m.i.cJtoex.tJtacc.i.611. 

Hema.toóluoJtlme.tJto. La mayoJt paJt.te de laa pJtotopo1tólJtl-
11aa e11 aa119Jte noJtmal eatá plteae11te como quelato de z.i.nc. Loa -­
ácldoa óueJttea, loa cualea aon uaadoa en vaJt.i.aa técn.i.caa paJta. -
.fa medlcl6n de p0Jtó.i.Jtl11a.a en aangJte, conv.i.e1tte11 e.f quelato o el 
d.i.ca..t.i.6n, y polt .fo tanto ea.toa mé.todoa de.teJtm.i.nan plto.topo1tólJtl­
na.a en .fuga.Jt de p1to.top01tól1t.i.naa-zú1c. 

La. medlc.i.6n de plto.topoJtólJtlna. eJt.i..tJtoclt.i.ca. y la óoJtma.­
de que.fa.to de zlnc de ea.ta. p01tó.i.Jtú1a ea hema.toóluo1t.lme.t11.o. Ea.te 
.ta.mblén puede emplea.11.•e pa.1ta. .fa. medlcl6n de p1to.topo1t.ó.i.Jtlna. en -
pla.ama y hecea. 

CJtoma..togJta.óla en capa ólna:- P01tó.i.Jt.i.11a.a lndlvldu.alea en 
eJtl.tJtocl.toa o p.faama pueden ae1t aepa1tadaa polt c1toma..togJtaóla en­
capa ólna, de•pu.é• de ea.teJt.i.ólca.c.i.one• me.tállcaa y medldo el 
é.te1t. p01t med.i.o de e•cudJt.liiaJt la 6.fu01tome.tJtla o de•pu.éa de la -­
elucl6n de lo• cJtoma.tog11.ama•. 

P'-" eba de Fo.toitemol.i.hla pa1ta la plto.topoJtólJtlna eJtl.tJto­
poye.tlca-:- Se ha vlh.to que .fa deJtma.tl.tla p1t0vocada polt la expo•~ 
ci6n a la luz 6ola~, he acompaffa de una cantidad excehLua de -­
p1totopo1t.ó.i.Jtlna en gl6bu.foa 1tojoa. Polt con.te11.i.do anoJtmal de p1to­
.top0Jtó.i.Jtl11a en .fa pJto.topoJtólJtl11a. a110Jtmal, loa gl6bu..foa Jtojoa -­
aon hemo.flzado• polt expo•.i.c.i.611 a u.na .fuz cu.ya longl.tud de onda­
• e encuen.tJta entJte 360 y 3&0 nm, con gl6bu.foa !tojo• noltmale•, -

la hemo.fla.i.• ea lnóeJt.i.oJt al 3%. 

0.tJta pltu.eba en .fa médula 6•ea ob.tenlda polt pu.ncl6n 
mu.ea.tJta óluoJte•cenc.i.a bajo la .fu.z u.l.tJtav.i.ole.ta. La mlcltoacopla­
de ó.fu0Jteace11c.i.a peJtm.i..te apJteclaJt e•.ta caJtac.teJtla.tlca en lo• - -

· 11011.mo bla•.toa • 
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Vent•o de la aaoclacl6n con eataa en6e•medadea, el ea­
tudlo de laa anemiah ea de g•an lmpo•tancla pa•a au dlagn6atico 
ae tlenen p•uebaa como: El eatudlo de blomet•la hemdtlca, mo•6e 
logla de e•itaocitoa al hace• 6•otla de aang•e teftido con 
W•lght, la dete•mlnacl6n de hie••o al4Lco ttlncl6n de azul de -
P•ualal, y la capacldad total de captacl6n de hü•M lo t•an•6~ 
••lna). 

En ot•aa inueatLgaclonea de utilidad tenemoa: Hie••o -
coapo•al, p•uebaa de quelacl6n, concent•ación al•ica de la 6e -
44Ltlna en aue•o po• método• inmuno•adlomlt•lcoa, p•otopo•6i•i­
na e•lt•ocltlca ha aldo p•opueata como un p•ocedlmlento explo•~ 

da. pa•a el dé~iclt de hle••o, ea un indicada. a enalble de laa­
alteftac~one~ de la ~~nte~i6 del hemo, 6e u6a poco eon 6ine~ 

cllnlcoa po•que loa mltodoh pa•a dete•mlna•la aon extaamadamen­
te tedloaoa y llevan mucho tiempo. 
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VALORES NORMALES VE LAS PORFIRINAS Y SUS PRECURSORES. 

01t.ina He.ee6 -·ifemaffi6 ___ ·-Plcihma 

y.g / 2 4 lt }19 / g puo 6eeo }lg 1100 ml )IJ/100 ml 

ALA 2. 300_:400 31!_11 S.6_:0,02 

PBG 1. 500_:200 

U1topo1t6.ilt.ina <60 2.2_:0.9 1nd.lc.io6 

Cop1topo1t-

6.ilt.ina 120_:SO 20+10 2_:1.5 

P1to.to1tpo1t-

6.ilt.ino. 1ncUc.io6 30+20 25_:1 o 
Po1t6-ilúJta.6 

.to.tal u <150 0.35_:0.2 

VIAGNOSTICO VI FERENC!Al VE LA ANEMIA MICROCITICA HIPOCROMICA. 

Hie.Mo 6Woo 

rrnc 
F~.,"l.itiiht hé'.\ic11 

P1to.topo1t6.ilt.i11a 

e1ti.tJr.oc-i.tiea 

HbA2 

Anemia 
pOlt de6.<:­
cienúa 

-de lt.ie.1t1to. 

t 

CaJ1.áe.te1t 
de. Wiuem.la 
p 

N 

N 

N 

N 

t 

Anem.la de 
en6e.1tme.dadu 
e1t6túeM 

Anemfa 6.lde-
1tobl.Mt.i.ea 

- ------- ·- ---·-+ 
N 

t 

t t ó N 

N + 
NOfA: t • Auinentada, .¡, • V.Wmúm(da; N•No1tmal; TIBC• Capaudad .to.tal.de eap.tacién 

de. lticNto. 
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R E S U M E N 

Cada t-lpo de poA6-lA-la humana eh caAacteA.lzada poA un -
tipo de patA6n ehpec.t6.lco de acumulac.l611 .lntMcelulaA del hubh­
tAato máh pA6x.lmo al de6ecto de la enz-lma; el Aeco11oc.lm-le11to de 
ehtoh patAoneh poA mcd~c.loneh apAop-ladah de laboAatoA.lo ch ehe~ 

c-lal paAa la d~6eAenc.lac.l6n de poA6-lA-lah deb-ldo a que h~~ d.l6e­
ftenteh tipoh compaftten el mihmo compo~tam¡ento cllnico. 

Como pudo apAec-laAhe a lo laA90 del dehaAAollo del te­
ma, ehte 9Aupo de ent.ldadeh patol69.lcah, he pAehe11t6 en d.lveAhf 
dad de 6oAmah, cada.una de lah cualeh, caAacteA.lzadah poA un de 
6ecto metab6l-lco, lah AepeAcuh.loneh cl.[n.lcah y hematoló9.lcah 
hOll tan d.lveMah que peAm.lten hU d.la9nóht.lco d.l6eAenc-lal. 
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