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riormente liberarlo en los tejidos. Cuando hay
HORIZONTALES aumento de la tasa metabdlica se produce méas
CO, lo que induce un aumento de HCO," y H*,
esto conduce a una baja de pH y con ello se
1 Sellama efecto al proceso mediante libera el oxigeno hacia los tejidos.
el cual se facilita el transporte de oxigeno por 3 Esta enfermedad hereditaria es autosdémica

la hemoglobina en los pulmones para poste- recesiva, se caracteriza por una sobrecarga
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de fierro, los pacientes absorben 2 o 3 veces
mas cantidad del normal, el exceso se deposita
en higado, corazdn, pancreas y paratiroides lo
que ocasiona que el paciente desarrolle he-
patomegalia, cirrosis, cardiopatias y algunas
enfermedades endocrinas.

Identificada como una de las anemias here-
ditarias, es provocada por la deleciéon de uno
0 varios genes que ocasionan la disminucion
en la sintesis de las cadenas o o f de la he-
moglobina; la disminucidn de las cadenas «
se compensa con un aumento en produccion
de las cadenas f y viceversa, debido a esto el
transporte de oxigeno por la hemoglobina se
encuentra disminuido.

Dentro de las anemias catalogadas en este grupo
se encuentra la debida a una disminucién en
la absorcion de la vitamina B12 generalmen-
te ocasionada por una deficiencia del factor
intrinseco que normalmente es secretado por
las células parietales.

Es el nombre genérico con el que se identifica
al grupo hemo en las cromoproteinas porfiri-
nicas en los animales.

En esta enfermedad hay un aumento impor-
tante de agregados micelares de ferritina en
los tejidos, esta patologia puede presentarse
debido a frecuentes transfusiones sanguineas.
La hemoglobina tiene una afinidad
mavyor por el oxigeno que la del adulto ya que
no fija tan fuertemente al 2,3-bisfosfoglicerato
debido a que hay un residuo de serina en lugar
de histidina; esto contribuye a que haya mas
transferencia de O, de la sangre materna al
embrion.

Es la forma en la que la mioglobina almacena
O, cuando la presencia de esta molécula es
alta en la sangre.

La hemoglobina después de cumplir su vida
media en el eritrocito es extracorpuscular, se
encuentra libre en la circulacion y se une a
esta glucoproteina del plasma; el complejo
tiene una masa molecular de 165 kDa, con
este volumen no puede pasar a los glomérulos
renales y de esta manera se impide que el
fierro de la hemoglobina se elimine via renal.
En este tejido se encuentran de 12 a 17 gramos
de hemoglobina por cada decilitro, dependiendo
de la edad y el sexo del humano.

Esta estructura es caracteristica de la he-
moglobina y debido a ello permite diversas
funciones que no posee la mioglobina; tiene
la capacidad de ademas de transportar el O,,
de transportar el CO, que se produce en el
metabolismo hacia los pulmones y ayuda a
mantener el pH gracias al transporte de H*.
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La hemoglobina es una proteina de este tipo,
cada uno de sus cuatro grupos hemo pueden
fijar una molécula de oxigeno, cuando se une
esta molécula al primero aumenta la afinidad
de unidn al segundo grupo hemo, la union de
la segunda aumenta la afinidad por la tercera
y de la misma forma para la cuarta molécula
de oxigeno.
Al centrifugar una muestra de sangre las
células se empacan en el fondo del tubo; Ia
cifra normal del es de 40-47 % del
volumen sanguineo.
Pigmento rojo de la sangre, fue estudiado
por primera vez por Ernst Hoppe-Seyler, esta
formado por cuatro cadenas polipeptidicas,
cada una con un grupo hemo, la del adulto
esta constituida por dos cadenas alfa y dos
beta (a2p2), la fetal tiene 2 cadenas alfa y
dos gamma (a2y2); las cadenas a tienen 141
residuos de aminoacidos y las By y poseen
146.
La de la hemoglobina fue dilucidada
por Max Perutz en 1959 apoyandose en cris-
talografia de rayos X, recibié el premio Nobel
en 1962 junto con John Kendrew, que hizo el
estudio semejante de la mioglobina.
Esta anemia se debe a un cambio en el codén
6 de la cadena B de la hemoglobina, que con-
duce a la sustitucion de acido glutamico por
valina.
Cuando los eritrocitos llegan al final de su
util, el tetrapirrol de la hemoglobina

se convierte en bilirrubina, el fierro liberado

del hemo se reutiliza y la globina se degrada
liberando aminoacidos que son incorporados
a las vias metabdlicas.

Este es el nombre que recibe la ferroprotopor-
firina IX, es el resultado de la fijacion de un
atomo de fierro divalente a la protoporfirina
IX mediante cuatro uniones en los vértices
nitrogenados, las dos uniones restantes del
Fe2+ se utilizan, una con el oxigeno y la otra
a la estructura proteica de la que es el grupo
prostético.

La cantidad de fierro en las mujeres
es de 3.5 a 4.0 gramos y en el hombre es de
4.0 a 5.0 gramos, aproximadamente el 65%
se encuentra presente en la hemoglobina.
Los constituyentes de esta familia de proteinas
se encuentran presentes en microorganismos,
plantas, invertebrados y vertebrados; las de
mamiferos -de 141 a 153 residuos de ami-
noacidos- estan constituidas por 8 segmentos
helicoidales designados con letras (A, B, C,
D, E, F, G, y H), el extremo A posee el grupo
amino inicial.
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Nombre que reciben las estructuras que poseen
un nucleo heterociclico formado por la unién de
cuatro grupos pirrol, de color rojo y su nombre
se debe a su asociacion con el porfico que es
una roca de color rojo.

Hormona descrita en 2003 por el grupo de
Ganz, designada originalmente como LEAP-1
(del inglés “Liver-Expressed Antimicrobial Pro-
tein™), se produce en el higado, es de caracter
antimicrobiana, estéd asociado con la inflama-
cion y su accion principal es la regulacion de
la homeostasis del fierro en el organismo al
controlar la absorcidon en el intestino delgado
y su liberacion del que hay de reserva en los
macrofagos.

VERTICALES
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La del fierro se encuentra estricta-
mente controlada en el humano ya que tanto
el exceso como la deficiencia de este metal son
perjudiciales; cuando hay una sobrecarga, el
higado secreta a la hormona hepcidina, que
controla los niveles plasmaticos del metal y
regula su absorcion intestinal, mientras que
cuando la cantidad es insuficiente y se produ-
ce una anemia ferropénica, puede resolverse
recurriendo a las reservas de hierro asociado
a ferritina y hemosiderina.

Nombre que recibe la proteina cuando el fierro
del hemo se encuentra en estado ferroso; hay
una mutacion responsable de una patologia
designada HbM Boston que se caracteriza por
cianosis en piel y mucosas ademas de una
reduccion del efecto Bohr.

Monod, Wyman y Changeux propusieron en
1965 este término como una forma de regu-
lacion enzimatica, al estudiar que cuando una
molécula ubicada en un sitio de la enzima,
modifica las posibilidades de uniéon de otra
molécula colocada en un sitio distante de la
primera.

El fierro proveniente de los alimentos es
transportado en la sangre por esta proteina
y posteriormente es almacenado en forma de
ferritina, mismo que sera utilizado en la sin-
tesis de hemoglobina, mioglobina, citocromos
y otras proteinas.

Cada sanguinea de aproximadamen-
te 500 ml contiene 250 mg de fierro; cuando
se realiza repetitivamente este proceso debido
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a patologias como talasemias o anemias con-
génitas, conduce a una sobrecarga de fierro
hepatico y a niveles elevados de ferritina que
puede asociarse con alteraciones del parén-
quima hepatico principalmente.

Esta molécula es el producto final de la re-
duccidn de la estructura tetrapirrolica de la
hemoglobina, previa la formacién de estos pro-
ductos intermedios: coleglobina, verdoglobina
y biliverdina; el color caracteristico de la bilis,
se debe a la presencia de esta estructura que
posee numerosas doble ligaduras conjugadas.
Esta anemia se presenta cuando los glébulos
rojos son destruidos prematuramente por
dafio inmunoldgico y la médula ésea no los
puede reponer, al tratarla con transfusiones
sanguineas o con suplementos de fierro, con-
duce a un aumento de los niveles de ferritina.
En este musculo se encuentra la mioglobina
gue asegura que haya una reserva de oxige-
no necesario para la respiracion celular; se
encuentra en grandes cantidades en aves y
mamiferos que bucean a grandes profundida-
des.

Célula sanguinea encargada del suministro de
oxigeno a los tejidos y de la eliminacion del
CO,, la hemoglobina representa aproximada-
mente el 95% de sus proteinas totales.

Enla del intercambio de oxigeno en
los globulos rojos interviene de una manera
significativa el 2,3-bisfosfoglicerato (2,3-
BPG), esta molécula se fija a residuos de
lisina en la hemoglobina mediante sus cargas
negativas cuando el oxigeno deja los glébulos
rojos en los capilares; en sentido contrario
cuando el 2,3-BPG sale de la cavidad central
de la hemoglobina, se activa la fijacion de
oxigeno.

Son las proteinas -como la hemoglobina- con
mas de una subunidad, mismas que reciben
el nombre de protomeros.

Proteina sérica con la capacidad de almacenar
hasta 2,500 iones de fierro para posteriormen-
te liberarlos adecuadamente; estd constituida
por 24 subunidades con cadenas H (pesadas) y
L (ligeras), su medicidén en sangre es un indi-
cador del depdsito del metal en el organismo.
Elemento quimico que forma parte de la he-
moglobina, mioglobina, citocromos, etc. se
encuentra en el centro del grupo hemo coor-
dinado con cuatro atomos de nitrégeno de la
porfirina, un nitrdgeno de una cadena lateral
de histidina y una molécula de oxigeno como
sexto ligando.
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Cromoproteina compuesta por una cadena
de 153 residuos de aminoacidos y un grupo
prostético, una estructura tetrapirrdlica el
hemo, es una protoporfirina que quela al fierro
mediante 4 dtomos de nitrogeno de los anillos
pirrol; aumenta la solubilidad del oxigeno en
las células musculares, actlia como reservorio
para aumentar la velocidad de difusion del
oxigeno.
Cuando se grafica la afinidad de la hemog-
lobina por el oxigeno se obtiene una curva
debido a que la fijacién del O, en un

grupo hemo lo que facilita la oxigenacion de

los restantes.

34 Este gas es captado por la hemoglobina y

llevado a los alveolos pulmonares durante el
proceso de la respiracion, esta union genera
cambios estructurales en la proteina, lo que
ocasiona que se modifique la afinidad para
fijar las siguientes moléculas ya sea incre-
mentandose, llamada cooperacién positiva o
disminuyendo, cooperacion negativa.

35 Tanto en la mioglobina como en la hemoglobina

el quinto orbital del fierro presente en el grupo
hemo, se une a este aminoacido que esta en
posicion 8 de la hélice F de la globina.
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