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APLICACInS DE L\ CROMATOGRAf'IA Dl CAl'A FIN'" CON
TINUA A LA SEPARACIOS, lOENTIFICAeION Y CUJL~lF:

CACIOti DE AZOCARES DE H,TERES !'lETABOLICO EN Ml;ES
TAAS DE OItINA Y SANeR.: lKl'REGNADAS ES FA-PEL.
J.It. Alon.a-Fernjnd@z: C. Parrado; M.D. 86veda;
C. ~y; J.L. ~rrelro: J. Penal J.N. Fraqa.
LaboratoriO de Alteraciones Metab611co-Gen~tlca.

y ~trlclon.le•. Oeparta~ento de Pedlatrfa. Fa
cultad de Medicin•. Un!ver.ldad de Santiago de
Compolltela.

En otro Congreao de nuestr. Socledad prese
t~o. un .~todo para detect.r 1. preaenci8 de
Bustanct•• reductor•• en mueatr•• de orina im
pregnadaa en pape!, baa.do en 18 reducc.6n de
v.nadia pentavalente • tetravalente en .edla .ul
farlCO.

Para 18 Identlflca~16,. Y cuanllflcac16n de
azGearea d_ Inter~. _etab611co en est•••uestr.
y en la de .angre del .1.-0 .uleto t.-blfn i.
peegnada en papel de.arrollaao. un proced1.ien
to de cecaarograf!a en capa fina continua que
presentamos shora. La depoa1ci6n da Is muestra
se hace eluyando directamente del papeL en que
estS lmpreqnadll a III placa. 5e hace un estudlo
de la in!luencia del tiempo de eVllporaci6n sobr
los Rf. de loa llzQcarea enaayados utl1izando pa
trones disueltos en orina exenta de austanciaa~
reductoras. 5e estudi. tambi'n la lnfluencia de
tlPO de papel empleado en 1& recogida de la ~ue,

tra (Wha~n 1 M.'4 Y Schleicher and ShlHl 901).

5e .ueatran resultadoa obtenidoa de paCle~

tea Jalactos6aicoa y diabetes neonatal.
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KDICIOtI DIRECTA E HlDIREtTA DE TlROXI~ L181l:E , Sl DEP~~;c

O£'lCIA DE LA'> PROTEI~" Ct. TItAHSPOATE DE HOllIlOl\AS T1RDI~_~
J. Orc)6fwz, M.D. Sol,n\, M. torth ,J. Itodr19ueZ,J. Go»Itz.
~rv'rlO" 8iO<!"l.lu. tIospital df' la Stli C....z y ~n P,bl
Avdol S. Antonio liarl, (:laret. 167. Barcelolla (25).

EI objHo del presente trabajo ha ,1dO el e5tudio de
la util,dad de varios -"todos direetos e indire<:tos <If' fWdl
da de ttro~lM (U) libre, as! c~ el ntudio de su deptn
dench de las alteraciorlts de los nive1es de protelnu de
transporte (PT) de Ilonnonu tiroldNS.

EI ntlldio c~rend16 85 sujetos; 20 controles (en los
que Sf obtuvieron los ran'Jos de referenda), 45 con patolo
gl. e~t"atlroidea (34 eon ni~eles bajOS de PT Y 11 con nhe
In no.... ln! y 20 eClarUad.lS. En t<Xlo1 los cuos se deter
.in6: U total, T8G-T8PA·Alb~ina (electroi ....nedHusi6nl.
capuCIOn lie 13 en resina 'f T4 llb~ seqGn J ~tCldi:::S df' ra
diol ....noeltS.)'o «(.Ass.ys, DalW)n y _l"§lIa" . Asf ",ISS') n
calcularon: Indice de 14 Ilbre (fT411 Se<Jun In fO,..lu de
ClarHKorn y "-da, 1. ruOn T4/TBG)' 1.14 lIbre de .cuer
... I. ley de "c,On de ..us.

El estudio de corn!ltciOn de 101 divel"§os parlmetffls
con 105 nheles de PT, _strO que los valores de 14 libre
C.Assays )' DalllOn eran pricticallll!nte independientn de las
PT, ~Ientras que la T4 l1bre calculada MOstraba 1a ~yor co
rrelaciOn de entre los parlmetros estudiados. Las lIll'didas
indtrectn (fT41 )' T4/TBG) presentaban una dependench in
te~dia. l'Jual_nte Sf estudiO el , de sujetos con v.lo_
res ane.... ln para C,lda parll'lttro)' g....PO. Los aejores re
sultados tiDball'S se obtuvleffln con 1.14 C. Assays (ll:~~
de valores ane.... lesl. en tanto que ffl el grupe de patolo
9fa e.trttiroidea con PT bajas 1a 14 Iibre C. Msays (S:~
ffl el 'JrlOPO de PT no.... ln I, T4 llbre o-n)' T4'TBG(D.lr.)
'1 ffl "ruad.ls h 14 1'bre C. Assays (20.011 resultaron
100; parl_tros de 001 .... ulidez.
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POSIBILIDAD DE UTILIZAR LA TINCION CON ACRIDINA
PARA EL DESPISTAJE NEONATAL DE ORCANICO ACIDURIAS
ESTUDIO COMPARATIVO CON LA TINCION DE FAST GAR
NET.
J.R. Alonso-Fen.llndel.; M.D. B6veda, C. Rey;
C. Parrado; J.Pena; J.M. Fra9a.
LaboratorlO de AlteraClones ~~tab61ico-cenftlcas

y Nutrlcl0nales. Depart_ent, de Pediatrh. Follcul
tad de Medicina. Unlver5idad de Santia~ de Ca.
postela.

ESTUDIO DE MUCOPOLI$ACARlDOSIS MEDIANTE SEPARA
CION DE GLICOSAMINOGLICANOS PCR CROMATOGRAFIA
EN CAPA FINA CONTINUA.
C. Pollrr ..do; J.R. Alon.o-Fernandel.; M.D. B6veda;
J.A. Cocho; J.M. Fra':!a; J. Pena'
Labor.torio de Alter..Cione. Metab6llco-Gen~tlcas

y Sutrlcion.le•. Departamento de Pedlatrl•. Fa
cultad de Hed' In•. Un1verSldlld de 5.nti.go de
ComposteIa .

un m~todo con ",1 que 5e puede
al. cuaI1tativo,semicuantit.t1

a "ucopoI1sac.. rido. y t1plf1-

Se propon'"
reaU.,.r el .n'
110 de los dl.'
Car 1. en!enn« ad

Se realiza un estudio de .ep.raciOn de sie
te g11cos.minoqllcanos por cromatografla en ca
pa fina cont1nus. Sabre pl.cas de slllca gel.

La. Illuestr.. s de or1na fueron to.adas de pa
cientes can .ue'opollsacartdo.i., rec:Qqiendo I.
orln. de 2. h. can .ertl01.to al 1\.

se ..ace Ul e"tudio s1st-.llt1co de la in
fluenC1. en .os ~alores de R!. de la co-poslciOn
del Ifquido d'" desarrollo. t1empos de ev..por.
ciOn y !nrmac16n de sales de 10. "ucopolisaclr1
doa.

Las muestras de orina impre"nadas en papel
(Whatman 3 )lIM 0 Schlelcher and Sch~l 903) y 105
patrones de IIcldos or911n1cos de lnterf,. metab6h
co d1sueltos en a9ua 0 en Isopropanol acuoso
110-"'0 I e ••,)regnados en 10•• tRlOS paF-eles se
crOMatoqrafra~ usando Ia cra.atoqraf!a en papel
ast:e,tdente co-. ~-but.an.ol. acidc acftu::o. a':!uoll
~12,);51. Durante aproxl..daae'.t.e. horas y .edla

Discos de muestras y patrones.de 6 .. de dill
m"'tro se insertan a 2 Clll. del borde del !,apel -
cramatoqrllflCO (Whatman 3 ~~) de 19 cm. de alto.
El desarrollo se hace en tan4ue5 cil!ndr1cos.

Se comparan 105 resultados Obtenido. cun .0'
do. reactivo5 de tinci6n-FAST ~AkSET y Acridina
estudiando 10. If.ite5 de deteQc16n para los aCi·
dos en.ayad05. facllidad de lnterpretac16n la
lnfonaaci6, obtenida en cada c • .c.

Se estudian ~e.tras de ~a~lente. co~ aCld!
mla lIlet1I....16nica. lact t"a y oxlllica.
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IlIPERGLICINnllA CnOTIC\ CAUS..\IlA rOR llEflCII,<rIA
D[ PROPIO'ill-CoA ,AIlBOXlLASA
"'.11. Su;lre-. J. l. Peri"go, "I. L rl 1." J. lola
uon3do y F. S!n~he ."Ieu.n
Upto. Bioqllf.i 3. U' _l"Cr d d de nilda.

(A505. Ul UNA MISIolA fAMILIA. CON

fliPERAM "~MIA Y H'loIXITRULHIURIA.

..... A.\'ll••""a; A.R. y J.S.. b.ter.
n".8 <>qu "Ir. 11 lr.;

i,IUlANYOLA brc..~a

TRES

TI'<BlIA.

[ TV"I

Hlr£llO~"

!oI.Rod.... .AIII",,,,
o.!oi.... bo ~lla••

A .1. e QTf_,

In,ca, 'l,e O'S i'.,(1enle. pre~..nl .. ron Inl l.. ranela •
pro'''w~ n'n llOooIl" "'VOt"d"Oh; [>rllell ,nl .. l ..ctual mo
do-r~do; Alt~rac,onu d.. l eompon~mi ..nlO ,mporunln Y Ira.
'orno. m>loru <on 'I;n, p,ram,dal... y parap~r... !~ e.
p,i~l1ca .

L.. ~ll .. ra"on boi ,l~ _Iabolt.",o de e.I" fnr.. r", ..d.. d
lod.vla 1>0" .,;,nor xaet.", ..nte. prob.b1.,,,,..nl..... Irat.
d.. u" IKlo.,n e Iranlpotl.. d", ornlt,n.. a n,vel d .. ""_
loc,' <I.... rurnubl.. d ..1 .u_m.;l de ornlUn...n pi.....
... v .. \ll4 ..n 1."11'''. po-r",.onK,..ndc .'n ~x.' ,.rlon

:1 arlin ~ ""na'ion de ,. )("ru1<na ..n onna.

En i,' Ir ... pa"..nt......, indl<e d., aclaram,enlo renal
p.. r~ orn'llna y ~m,nod<ldo. r .. l~e,on.dol e. no.m"l: La.
cc,"cenlr<1C1on... d~ ornll,na y d..m". am",o"c;do~. "n ..nl<
Clio. • ..~t';n .. ll~r"da~; En .. I .. nuy" d. ineorporaCion
d. otnltlna C 14 ..n prOI..,n.", r ..aht<1do ..n culullO d.. fl
br~b .. 1 .... II...nconltad,) un.. ar.n d..",tnurIOn d~

d ,lIa ,ncorpor"elon. Se lI.n ..n.av.do 10...fO"CIO» d .. , .
r«.r~. d.. "'tnll n.. ; dl .. la rutnng'd. en prole,n." y

<I e,a r .. I< n ,<I. d .. pro, ..tn•• "'•• sobrK.tlla d .. Otnl
Un..... n I nlv.. le. d.. orn'l.n~. a<1lOl'lifl y hOlllOCllrulln...
enc:on'r~ndo... qu.. una d' .. I.. re"nna'd. ..n protetna.
,unt<> ron 10br..ca'l(" d~ "rn'llna eonSlgu.. dllm,nu,r 10.
n'v .. l... d.. "",,,nl<' en ungr.. y la .. l1mln~clon d.. homoct
ttultn~ en "ttn.l.

Inc -tV '11 Ion de Ornlltna I' ..n e"llIvo de flbtobla.·
I ..... Undo par F.X. "'di, ~..gun 1......1.,.. 101Ji. d..
V. II Y coli.; J. II ho-r.M..I.lh. 19tH '" 95--16,

Sc o.unica cl cstud,o y d,ag stic. de un
pacientt J."'.U. I con h,pcr~licine.ia cet6tl~s d~

bide a un dtfi~it de propionil-CoA CJrhoxila~a de
leucocitos.

El I'a~ie-ntt fue hOSp1131 izad, a los dOs me
scs y ... dio dcbldo • una Int.,nsa crisis & Id6t,_
ca. lilS deter.,n"CIOnCS d .. s.ino;lcldos en aust'n_
cia de apotte protcieo .aStrilrOn nlvelc "IIOS de
,llenrola .. n !ueto y or,na I,.~g.i dl Y 2.110.,
(reat'nlna' .ientril. QU., el rcsto de ".ino!c,dos
per.anecfa dentro ue los lIalorcs nor..ale,. AI 31,
.... ntarl'" can un;1 dicta nor.oprOte'C3 ( . II g ptO_
teina/kll fle-so/dia) las concentraclon,"'1 de 1I1ico.
col« en suero y orin3 aumenlaron 11:'.lbmll/dl y
5.94g/g cteatinina) y cl paciente ,"fri6 Una
nueva crisis acid6tica. Se sospecho que podrl
tratarse de una hlperglicine.ia cctot,ea dcbl~o

a caren~1il de propionil-CoA earboxll"'a POt IG
quc S., Ic su.ini,tr6 una dleta hlpoprot.,ica .·S
, proltlna!ka 1'.. 50 dial ron un el ..vado contc· d
.. n trialielrido, CGn !e,dos grasos de cadena ae~

dla par. ~l • .,s d .. recIbIt ",st" ui"'ta se delera1_
n6 la actil"idad propion,l.CoA c"rbox,lasa de leu_
~ocitos de sangre p.,tifl'rtca y se encontr6 un.~

diferencia sust3n~illl cntre III aetivio.bd uel pa_
ciente ('.1 plllo1e'/llin/1t1l proteinaly de un con·
trol adulto noraal (Sl.~ 1'.01,,5/.lII/ag proteina).
LO$ an!I,'is d .. a.ino!cidos que $e han reallado
POs["'rlora~nt.. tra' la 1011lleJItaCldn can esta dll'
la supl ...cntada con blotlna 10 .,/l, peso dlil)
h.n .osttado l"alor~s nor.ale, en $uero {S.~~ •
dil y <'rlna (4.48 all creatlnina,. y ~I pacicn_
t .. ha ."lor.do conslderable.ente d .. sde el punt
de vista ciInico.
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DETERMINACION ANALlTICA DE AlllNOACIOOS EN FLUIOOS BIDLOGICOS
POR CROMATOGRAFlA llQUIDA ALTA EFiCACIA.

Or. J.t1. ESCOLA Y Or. J. REMON

SERVICIO DE ANAllSIS CLlUICOS. RESIDENCIA SANITARIA NUESTRA
SRA. PERPETUO SOCORRO, BADAJOZ

Unid~d BioqYlmic~ MetabOlica.

En estos momentos h CrOOl<l.togr~ff~ Llquid~ de A1t~ Efic~cia

est~ i"'l'onlendo como t~cnica de gr~n irnportanci~ p~ra ]a reso
luci6n efical y r5pida de 1lIUltiples problernas de identificaci6
y valoraciOn de par~rnetros bioQulmicos en Qulmica Cl1nica.

En nuestro Laboratorio de ]a Residencia Sanitaria de la S S
se dispone de un eQuipo WATER de dos blllllbas con fluortrnetro y
microprocesador para prograrnaci6n de gradientes y un registra
dor 1ntegrador auto,dtico para ]a cuantificaciOn de los ~syl

tados, con inyecci6n manual, y que en estos momentos est5 resol
viendo problemas de Bioqulmica Hetat>Olica y especlalrnente ]a
CualificaciOn y CuantificaciOn de Aminokidos en fluldos biolO
gicos.

La operaciOn se realiza con une previa preparaciOn de la
nJestra comenzando por UM precipitaciOn de las protelnu con
acido sulfOS~licl1ico, seguido de centrifugaciOn y filtrado del
l1quido sobrenadante.

La muestra obtenida se derivatiza can orto-phtlll-diaidehido
para conseguir un producto fluorescente.

La derivatizaciOn se realia precolurrr1a y se inyectll en el
crornat6grafo.

La collll"ll1a empluda es de fase reversa, emplundo el tipo de
cOIlIpresiOn radial.

Se aplica gradiente binario COn caJl't>io tanto en h fase mO
vi1 como en el flujo consiguiendo l~ teminaciOn del cromato
grarna en 45 liIinutos.

La reproductividad de los datos obtenidos sObre los AA.Tiro
sina,Fenilalanina,Leucina.lsoleucina,Arginina y Glicocola dan
un C.V. da aproxirnadamente ell.

Los llmites de detecciOn por este procedimiento sOn superio
res que los que emplean ]a Ninhidrina.

POSTER N? 34-bis

ASPECTOS CLlN1COS. BIOQUIMICOS Y TERAPEUTICOS EN UN CASO
OE HIPERGllClNEI1lA 110 CETOSICA

L.Alvarez, li.Rodes. 11.Pineda. Servicio Bioqufmica.l!ospital
San Juan de DiOS,Carretera Esplugas.s/n.B~rc.elona-34.

La hiperglicinemia no cetOsica es una enfemed~d metab61i
ca cong~nita debida a un ~6fecto de la divisi6n de la gli
cina en C02' N1l4· Y 11 5• N -metilenetetrahidrofohto. es
pecialmente en cerebro. hlgado. LCR. rlasma y orina.

El p.lciente present6 en el pertodo neonatal convulsiones
que nO cedieron al tratamiento habitual mostrandO un tra
zado hipsarrltmico en el EEG. DesarrollO episodios de vO
mitos. letargia Y CO<'la en varias ocasiones. Era evidente
un retraso psicO/llltor y de su curva pondo-estlltural. Al
inicio del ensayo mostraba una tetraparesia atet6sica con
grave hipotonfa, nulo contllcto con el ambiente y ausencia
de persecuci6n ocular.

En el estudio bloquimico destacaron los altos niveles de
glicina encontrados en orina (1690 uM/24 h.), plasma
(1.468 uM/ml) y LCR (0.122 'Vm1).

Para su tratamiento se han intentado distintas terapias
con el fin de reducir 1a acci6n t6xica de ]a glicina a
nivel cerebral. He<ms realizado el siguiente ensayo tera
p~utico:

1.- A: Dieu hipoproteica:l.5 9/K9 peso/dfa. sin glicina.
2.- A< B: metionina. ISO mg/Kg peso/dh.
3.- A_B. C: GABA, 3 g/dia.
4._ A_B_C_ 0: ~cidO f6lico, 20 mg/dla • piridoxina, 1 g/d
5,- A'B-C_Q+ E: salicilato s6dico. 600 mg/dla,
La duraci6n de cada pedodo ha sido de 10 dhs. al t~mi

no d~ los cuales se ha reaHzado una valoraci6n cllnica.
EEG y anaHtica.

Se discuten los resultadOS obtenidos con este ensayo te
rapeutico.
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_ 1li.'T~IN~CIW C:,\.LITlo.:A no; ~UiIU.u.:!IN.\; tlHl)l;lN.\; 1..>1 CUI«I

SI,:~ 'l>.T.ulOLl'1'Oo;;; Pf:.llL-rIKlVIOO,JIl:.IIL-V,f:'I'ICl. l lli)'lOl;un'l"lCO

':N LlllJloo,,; 1l1OWi!C()I; Nil 1»l1I'J.COl'Ow:;:'l~ l <)I UN,\. Ww. J.rUCl.

ciON.

_ Dr. J,tot. ~l.I. Y Dr.J.RcKIN

_ SI,}lVICIO J.KALl$l~ CLlNH;US lU;:;llJol;CIJ, I:;I.NI'I'JJIU. Ntn.Sn.l'~

'MJO =HllO. IW:lI.JOl

_ JU'j,; UNI.JAD BIO\IUIMIU M!.'UIlOLlCA.

Cad. di. e•• -.yor 1. i",?"rt&ntl. d. I. d.l.~",,,,,,c>o. <le
l'~oil I",,,,. y Tiron......i COCIO eu...t.bolitol porq'" cad.

d _yor "" i"eiden.i. clinic•• IIa.n oi<lo io. 10....t.oclOI

....lIt1.o. ,ulr'rido. fino todo. ello.......nc ' o•••" <let u

.i doo por ..parado, "0 ..i.tie""o ." 10 .ct. l1dad. 'I.'" conoa-
• un "",t<>doqu. 10. ""od. d.un>i ....r en WIo& 101. opondon
o proce.o y .in d.rh.tiz.do".

Di.pone-oe ." nu.Ur. h..UWClon d.1 T,\.CI,a'lK 2121 d. urn
"I.Ulpado .On d.Uctor h ....1 y unO d. ullr...lol.t. d. 25~ .... COn

col"""e d. t.ttoo d. 620 lao. l."....,eu.tuada a 25'C, por 10 'I.'"
.. be. abor<lado uu probl_ a "uutr" .nteroe. coo nH.. , ••ph

do" loaden el••trolit... pi! 9'1 Y "" to...." ... ".. al••troIHo.
pi! 10.

La. propnd..n d. 1& .... lor••• r ..li,... praup,tando I.. protei
n.. con .ddo .ulto..lidlic... c ....trotull'ci..n p.uterior y tiltra--
do y ny.cta .1 liquldo lobranodonte ""..... tiltrado,

Do 10 ultadoe obtan.do••••oao. 1& .o"clueloll d. 'I.'" cOn
uta ..todol0ll"i ....bten_" ..~ult.&dol ..po.it ...o. Call "'.....arIa-
cion ...nor del 2l' y pud ••Ddo du.ctar conunt.r.c1onu -..y .uti

.""h. par.. deUct ..r enhl'l>O'dad.. CO"ll.nit.. d. '.nil..... l ... i .... y
Tlrooi.....


