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UNIVERSIDAD DE BUENOS AIRES 

FACULTAD DE CIENCIAS EXACTAS Y NATURALES. : 

ASIGNATURA: PORFIRINAS Y PORFIRIAS. ETIOPATOGENIA CLINICA Y TRATAMIENTO. 
CARRERA: Graduados de Cs. Químicas, Medicina, Cs. Biológicas, Farmacia y Bioquímica. 
CARACTER: Post-Grado. 
DURACION:  S/s5  aL3 
RESPONSABLES: n.M. del C, talle, P. Magnin, E.Wider, A.M.Stella y M.V.Rossetti. HORAS DE CLASE: 30hs.; Teóricas: 9 hs. Prácticas: 21 hs. 
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PROGRAMA. 

Parte Teórica. 

Introducción. Tetrapirroles: precursores, estructura y propiedades. Distribución, 
aislamiento, identificación y cuantififación. Biosíntesis de porfirinas. Estudio de 
las enzimas: Succinato CoA sintetasa, d -aminolevúlico sintetasa (ALA-S), A -amino- 
levúlico dehidrasa (ALA-D), Porfibilinogenasa y sus Componentes: deaminasa e iso- - 
merasa, Uroporfirinógeno decarboxilasa, Coproporfirinogenasa, (CPGasa), Protoporfirí- 
nogenasa (PPGasa), y Ferroquelatasa. Regulación de la síntesis de porfirinas: Papel del ALA-Sintetasa. Porfirias. Clasificación. Sintomatodogía clíica. Bioquímica pato- lógica de las porfirias. Porfiria experimental. Su aplicación en el estudio de las 
porfirias humanas. Naturaleza enzimopatológica de las distintas porfirias. Defectos enzimáticos características. Patogénesis, diagnóstico, curso y terapia de porfirias. Discución general. Listado internacional de drogas porfirinogénicas. Contribución 
al diagnóstico y tratamiento. 

Parte Práctica. 

Recolección de muestras y fluídos para el aislamiento y determinación de precursores. Determinación cuantitativa del ¿cido Delta-Aninolevúlico (ALA-D) y del Porfobiliné- geno (PBG) en orina; test del PBG. Determinación quali y Cuantitativa de porfirinas en Orina, heces y sangre. Cromatografía en capa delgada y cromatografía líquida de ' alta presión (HPLC). Determinación de la actividad de la enzima ALA-Dehidrasa en san= gre. Procedimientos a seguir en el laboratorio según las distintas porfirias. Inter- pretación de resultados .'Su importancia en el diagnóstico de las porfirias. 
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