nwbhAC),
5 Oy

/

Escultura de Eduardo Chillida

icen los especialistas que es la alteracién ge-

nética mas frecuente en la raza blanca, entre
D 2 y 5 casos por cada mil habitantes (en la ra-

Za negra apenas se presenta un caso por cada
mil personas). El exceso de hierro, lejos de
hacernos més fuertes, debilita tejidos y 6rganos y puede
ocasionar en ellos lesiones irreversibles. El doctor José
Luis Merino Batres, hematélogo, gerente del Centro de
Transfusién de la Comunidad Autonoma de Madrid, sefiala
las caracteristicas de esta enfermedad, como se detecta y ¢6-
mo se trata.

» BN QUE CONSISTE LA HEMOCROMATOSIS? Es un aumento
patologico del hierro en sangre. Nuestro organismo cuenta
con un sistema que regula la absorcién de hierro por el in-
testino, a partir de los alimentos que ingerimos. Cuando es-
te mecanismo se altera -en este caso, por una causa genéti-
ca-, permite absorber mas del necesaric, El problema es que
no hay ningilin medio fisiologico para deshacernos del hie-
rro gue se incorpora al organismo (al contrario de lo que
pasa, por ejemplo, con la urea o la creatinina, que se elimi-
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nan por la orina). En el caso de la mujer, 1a menstruacién si
permite eliminarlo regularmente, pero a veces de forma tan
excesiva que provoca todo lo contrario: anemia ferropénica.

» GCUALES SON SUS CAUSAS? Se trata de una enfermedad ge-
nética de cardcter autosdmico recesivo. Esto quiere decir
que no es predominante en la herencia y que, para que lle-
gue a expresarse esa alteracion en la descendencia, tanto el
padre como la madre deben contar con esa mutacién o mu-
taciones en el gen HFE, en el brazo corto del cromosoma 6.
Otra causa que puede incrementar l1a tasa de hierro en san-
gre es la talasemia, enfermedad hereditaria en la que los
glébulos rojos viven menos de los 120 dias habituales y, al
destruirse, liberan el hierro que transportan. También pue-
de producirse hemocromatosis en pacientes a los que hay
que transfundir sangre con mucha frecuencia.

> (QUE COMSECUENCIAS PRODUCE? E hierro se acumula en
los tejidos y en los 6rganos, especialmente en el higado
(puede causar una cirrosis, al destruir las células hepati-
cas) y en el pdncreas (ataca las células que producen la in-
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sulina y abre el camino a la diabetes). También se puede acu-

+ mular en el corazdn, y dafiar la fibra muscular cardiaca; en el
cerebro, v provocar cierto grado de atrofia cortical (con tras-
tornos de la conducta, pérdidas de memoria...), 0 en las articu-
laciones, y producir episodios de artritis. Otra de sus posibles
consecuencias es hipogonadismo en el sexo masculino, lo que
se caracteriza por la falta de apetito sexual y disminucién de
la fertilidad (llegando, incluso, a 1a esterilidad), al caer la pro-
duceion de espermatozoides. Una vez causado el dano, ese teji-
do es irrecuperable; por eso resulta tan importante diagnosti-
car con prontitud.

» 4 Q&ié DAL ¥ COR (?iéi sINTONIAS PUEDE BEVELARSE ESYA AL-
TERACIGHN? Como el organismo tiene una determinada capaci-
dad de resistencia, suele manifestarse en la edad adulta: entre
los hombres, a partir de los 46-50 aiios; entre las mujeres, ya
en la menopausia y, con mas frecuencia, a partir de los 60
afios. En cuanto a los sintomas, son miltiples porque, como
queda dicho, el hierro se acumula en diversos érganos.

» ZCEMG SE DETECTA Y DIAGHOSTICA? Puede sospecharse la
existencia de enfermedad cuando en un andlisis rutinario se
encuentran demasiado altas las transaminasas (higado) o 12
glucosa (pancreas). Entonces se puede pedir un anélisis espe-
cifico para comprobar los valores de transferrina y de ferriti-
na. Otra forma de corroborarlo con certeza es hacer una prue-
ba genética en la que se detectara la presencia de la alteracion
cromosOmica que lleva consigo la aparicion de la enfermedad.

La transferrina es una proteina que se fija a la molécula de
hierro y la transporta, principalmente, al érganc productor
de la sangre, que es la médula dsea. Un indice de saturacidn
de la transferrina superior al 45 por ciento es un indicador de
hemocromatosis.

La ferritina es una proteina que leva asociado el hierro y
que constituye los depdsitos de hierre propiamente dichos.
Hay que preocuparse cuando supera los 200-250 microgra-
mos/litro (mcgs1) en mujeres premenopéusicas, o los 300 en
hombres y en mujeres posmenopausicas. Se dan casos de pa-
cientes que llegan a los 1.000 mcg/1.

b (CUAL ES EL TRATARSIENTO (NBHCADO? Para los pacientes de
talasemia, se pueden emplear quelantes del hierro, unos medi-
camentos que capturan esos Atomos y que permiten eliminar-
1os. Se administran por via endovenosa o subcutanea; todavia
no disponemos de la posibilidad de administrarlos por via
oral, aunque se investiga en ello, También es posible adminis-
trarlos a través de unas pequeias «bombas» que porta el pa-
ciente y que van introduciendo el fairmaco en el paniculo adi-
poso del abdomen. :

Aungue para los pacientes de hemocromatosis también se
pueden utilizar quelantes, resulta mas molesto y supone la in-
troduccion de un firmaco en vena. Se considera menos nocivo
la extraccién de sangre (sangrias terapéuticas), que ademds
no produce ninguna merma en la persona afectada. Como no
se trata de una enfermedad transmisible, esta sangre puede
emplearse como una donacién més, y se hace con la frecuen-
cia y en la cantidad que se ajusten a las necesidades del pa-
ciente, incluido su peso.

Ademds, hay que regular o suprimir la ingesta de hierro con la
dieta, Io que obliga a eliminar alimentos eemo las carnes rojas o
las visceras. Otros como verduras, frutas, legumbres (incluidas
las lentejas)... no suponen problema de exceso de absorcién. Del
alcohol es obligado olvidarse, ya que el etanol daila especialmen-
te las células hepaticas y el perjuicio Hegaria por doble via.
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