UNIVERSIDAD DE BUENOS AIRLES [
FACULTAD DE CIENCIAS EXACTAS Y NATURALES,

ASIGNATURA: PORFIRINAS Y PORFIRIAS. ETIOPATOGENIA CLINICA Y TRATAMIENTO,

CARRERA: Graduados de Cs. Quimicas, Medicina, Cs. Biolégicas, Farmacia y Bioguimica.
CARACTER: Post-Grado.

DURACION: 9 al 11 de abril de 198§

RESPONSABLES: A M. del C. baclle, P, Magnin, E.Wider, A.M.Stella y M.V,.Rossetti.
HORAS DE CLASE: 30hs.; Tedricas: 9 hs. Pricticas: 21 hs.

PROGRAMA,

Parte Tedrica.

Introduccién. Tetrapirroles: precursores, estructura y propiedades. Distribucidn,
aislamiento, identificacién y cuantifiéacién. Biosintesis de porfirinas. Estudio de
las enzimas: Succinato CoA sintetasa, ¢ -aminolewilico sintetasa (ALA-S), & -amino-
levilico dehidrasa (ALA-D), Porfibilinogenasa y sus componentes: deaminasa e iso-
merasa, Uroporfirinégeno decarboxilasa, Coproporfirinogenasa, (CPGasa), Protoporfiri-
nogenasa (PPGasa), y Ferroquelatasa. Regulacién de la sintesis de porfirinas: Papel
del ALA-Sintetasa. Porfirias. Clasificacién. Sintomatoyogia clfica. Bioquimica pato-
1l8gica de las porfirias. Porfiria experimental. Su aplicacidén en el estudio de las
porfirias humanas. Naturaleza enzimopatolégica de las distintas parfirias. Defectos
enzimdticos caracterfsticas. Patogénesis, diagnéstico, curso y terapia de porfirias.
Discucién general. Listado internacional de drogas porfirinogénicas. Contribucién

al diagnéstico y tratamiento.

Parte Préictica.

Recoleccién de muestras y flufdos para el aislamiento y determinacién de precursores.
Determinacién cuantitativa del &cido Delta-Aminolewilico (ALA-D) y del Porfobiliné-
geno (PBG) en orina; test del PBG. Determinacién ouali y cuantitativa de porfirinas
en orina, heces y sangre. Cromatograffa en capa delgada y cromatograffa l{quida de .
alta presidn (HPLC) . Determinacidn de la actividad de la enzima ALA-Dehidrasa en san-
gre. Procedimientos a seguir en el labomatorio sequin las distintas porfirias. Inter-
pretacién de resultados. Su importancia en el diagnéstico de las porfirias.
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