"Afio de la reconstruccion de la Nacion Argentina"

""40 afios de la creacion del Consejo Interuniversitario Nacional -
CIN"

Universidad Nacional de San Luis
Facultad de Quimica Bioquimica y Farmacia

SAN LUIS, 29 DE OCTUBRE DE 2025
VISTO:

El Expediente Electronico N° 20995/2025, mediante el cual se solicita la protocolizacion de la
Jornada de Extension titulada: “Jornadas de Hiperamonemia Neonatal”; y

CONSIDERANDO:

Que la Jornada es organizada por docentes del curso de Quimica Bioldgica Patologica de la
FQBF y tiene por objetivo promover espacios de integracion y actualizacion de conocimientos
sobre las principales causas genéticas de las hiperamonemias, favoreciendo el desarrollo de
habilidades de diagndstico y tratamiento.

Que la propuesta estd destinada a estudiantes de carreras del ambito de la salud en general, y en
particular a quienes cursan la carrera de Bioquimica con el proposito de fortalecer su formacion
académica y profesional.

Que las actividades se desarrollaran los dias 7 y 14 de noviembre del corriente afio, mediante
modalidad presencial y virtual sincrénico.

Que el Comité de Extension en su sesion del dia 22 de octubre aprobo la propuesta y sugiere su
protocolizacion.

Que corresponde su protocolizacion.
Por ello, y en uso de sus atribuciones,
EL DECANO
DE LA FACULTAD DE QUIMICA, BIOQUIMICA y FARMACIA
RESUELVE:

ARTICULO 1°.- Protocolizar la Jornada de Extension titulada: “Jornadas de Hiperamonemia
Neonatal” a desarrollarse los dias 7 y 14 de noviembre del corriente afio, de acuerdo al ANEXO
unico de la presente disposicion.

ARTICULO 2°.- Comuniquese, insértese en el Libro de Resoluciones de la Facultad, publiquese
en el Digesto Administrativo de la Universidad y archivese.
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ANEXO

Titulo: JORNADA DE HIPERAMONEMIA NEONATAL

Objetivo general:

- Brindar a los alumnos espacios de integraciéon de conocimientos sobre las principales
causas genéticas de hiperamonemias, mejorar habilidades de diagndstico y tratamiento.
Objetivos especificos:

- Recordar el metabolismo normal de aminodcidos y ciclo de la urea.

- Analizar los estudios moleculares realizados en pacientes de la Provincia de San Luis
con alteraciones en el ciclo de la urea.

- Discutir con los autores las recomendaciones de SAP sobre el manejo inicial de la
hiperamonemia aguda en pediatria.

- Promover el intercambio de experiencias entre integrantes del equipo de salud.

- Estimular trabajos conjuntos con especialistas del area.

Introduccion

El amoniaco es un compuesto neurotéxico que se desintoxica mediante enzimas
hepdticas del ciclo de la urea. Diversas enfermedades hereditarias o adquiridas pueden
elevar las concentraciones de amoniaco en sangre, causando graves dafios al sistema
nervioso central debido a los efectos toxicos que ejerce sobre los astrocitos.

Las enfermedades metabdlicas hereditarias causadas por defectos enzimdticos que
comprometen directa o indirectamente la actividad del ciclo de la urea son la principal
causa de hiperamonemia en el periodo neonatal. Estas enfermedades se representan
principalmente por defectos congénitos del ciclo de la urea, acidurias orgédnicas cldsicas
(con inhibiciéon de NAGS) y defectos de la oxidacion de acidos grasos mitocondriales
(FAO), siendo la hiperamonemia mds grave y frecuente en los dos primeros grupos
mencionados (figural).

La hiperamonemia (HA) sintomaética en el recién nacido es una urgencia médica que
debe reconocerse de manera precoz, diagnosticarse de manera especifica y tratarse de
forma intensiva para mejorar el prondstico inmediato y a largo plazo de estos nifios.

La jornada propuesta estd orientada a brindar una actualizacion sobre las causas
genéticas de hiperamonemia causadas por alteraciones en el ciclo de la urea.

- Los trastornos del ciclo de la urea se caracterizan por la triada de hiperamonemia,
encefalopatia y alcalosis respiratoria, debido a un defecto en la biosintesis de las
enzimas del ciclo. La deficiencia de carbamil fosfato sintetasa, ornitina
transcarbamilasa, 4cido argininosuccinico sintetasa y argininosuccinato liasa 'y
deficiencia de arginasa, se caracterizan por signos y sintomas inducidos por la
acumulacién de precursores de la urea, principalmente amonio y glutamina, como
letargo progresivo, hipotermia y apnea.
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Figura 1. Principales causas de HA

Donde FAO: son los defectos de la oxidacion de acidos grasos mitocondriales

Disertantes a cargo:

- Prof. Dra. Ana Maria ADAMO (Dra. en Bioquimica, UBA Investigadora Principal,
IQUIFIBCONICET). Profesora Titular, regular, dedicaciéon exclusiva del Depto. de
Quimica Bioldgica, Catedra de Quimica Bioldgica Patoldgica, Facultad de Farmacia y
Bioquimica. UBA. Via Zoom. Bloque IV

- Dra. Laura Elena LAROVERE (Bidloga, Dra. en Ciencias Quimicas, Centro de
Estudio de las Metabolopatias Congénitas, CEMECO. Hospital de Nifios de la
Santisima Trinidad. Facultad de Ciencias Médicas, UNC).Directora CEMECO.
Presencial. Bloque V

- Dra. Soledad KLEPPE (Médica Pediatrica, Dra. en Cs de la Salud, Instituto
universitario del HIBA). Posicion actual: Médico Asociado al servicio de Pediatria, A
cargo del Area de Genética y Metabolismo. Hospital Italiano de Buenos Aires Buenos
Aires, Argentina. Via Zoom. Bloque VI.

- Dra. Marcela Fabiana PEREYRA (Médica. Especialidad Pediatria Clinica.
Especialidad de Crecimiento y Desarrollo otorgada por el Consejo Deontolégico del
Ministerio de Salud de Mendoza). Médico de Planta del Servicio de Crecimiento y
Desarrollo con orientacion a los Errores Congénitos del Metabolismo (ECM) del
Hospital Pediatrico Dr. H. J. Notti de Mendoza. Presencial. Bloque VI

- Dra. Natalia ROLANDO. Servicio de Neonatologia. Maternidad Provincial SL. Dra.
Teresita Baigorria. Bloque VI

- Dra. Marfa de los Angeles OBREGON. Servicio de Neonatologia. Maternidad
Provincial SL. Dra. Teresita Baigorria. Medica. Médico especialista en Pediatria.
Master propio en Genética clinica. Diplomatura en Errores Congénitos del
Metabolismo, Diplomatura Universitaria en

Enfermedades poco frecuentes.

- Dra. Silvia M. VARAS (Dra. en Bioquimica, Prof. Titular Efec. QBP, Investigadora
UNSL): Bloque I
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- Dra. Ethel V. LARREGLE (Dra. en Bioquimica- Investigadora UNSL). Bloque II.
- Dra. Lorena NAVIGATORE FONZO (Dra. en Bioquimica, Investigadora UNSL).
Bloque III

Organizacion de la Jornada:

Docentes del curso de QBP, FQByF, UNSL. Esta actividad forma parte de las
actividades del curso de QBP, Area de Quimica Biol6gica. Departamento de
Bioquimica. UNSL.

Modo de dictado:
Presencial, virtual sincronico.

Fecha: viernes 7 y viernes 14 de noviembre de 2025.

Hora: 15:00 a 19:00

Duracién: 240 minutos.

Cupos: Miaximo 40 personas (estudiantes de Medicina, Bioquimicos, Bidlogos,
Farmacéuticos, estudiantes de Cs de la salud).

Programa:

Viernes 7 de noviembre

- BLOQUE I: Exposicion: Introduccién. Algoritmo basico. Presentacion curso. Uso de
aplicacion de moévil. Tiempo estimado: 30 minutos.

- BLOQUE II: Exposicion: Vias catabdlicas de aminoédcidos de cadena ramificada
(leucina, isoleucina y valina). Catabolismo de la lisina, triptéfano e hidroxilisina.
Regulacion. Ciclo de la urea. Espacio para Preguntas. Tiempo estimado: 30-40 minutos.
- BLOQUE II: Exposiciéon: Acidurias orgdnicas: Aciduria Glutdrica tipo I,
Aciduriapropionica y Aciduria Isovalérica. Fisiopatologia, genética, diagndstico
(bioquimico, enzimdtico y genético) y tratamiento. Espacio para preguntas. Tiempo
estimado: 60-80 minutos.

Discusion final con todos los expositores: 40 minutos

Viernes 14 de noviembre

- BLOQUE IV: Exposicion: Alteraciones en las enzimas del ciclo de la urea y déficit de
transportadores del ciclo de la urea. Distribucion de las distintas deficiencias asociadas
al ciclo de la urea. Cuadro clinico, condiciones de toma y manejo de la muestra para el
dosaje de NH4 + en sangre venosa. Fisiopatologia. Espacio para preguntas. Tiempo
estimado: 60 minutos.

- BLOQUE V: Exposicion: Trastornos del ciclo de la urea en pacientes argentinos.
Experiencia del CEMECO con pacientes de la provincia de San Luis. Espacio para
preguntas. Tiempo estimado: 60 minutos.

- BLOQUE VI: Mesa Redonda: Manejo de la hiperamonemia aguda en pediatria. Casos
clinicos. Espacio para preguntas. Invitados locales. Tiempo estimado: 120 minutos.

Discusién final con todos los expositores: 40 minutos
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