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RESUMEN

El trabajo se fundamenta en una investigacidon acerca de una recopilacion
de datos sobre la repercusion de los lisosomas en diferentes
enfermedades que afectan la salud del individuo, partiendo del déficit de
material bibliografico en relaciéon al tema en la asignatura de Enfermeria
Clinico Quirurgico que se imparte en la carrera de Enfermeria. El objetivo
esencial ha sido recopilar informacion actualizada explicando los fundamentos
tedricos que sustentan los métodos de trabajo en la atencidon a personas con
afecciones clinico quirdrgicas por disfuncion de alguna enzima lisosomica a
través de revisiones bibliograficas y tecnologia de avanzada de modo tal que
el estudiante transite por los tres niveles del conocimiento desde lo productivo
a lo creativo. Se inicia la fundamentacién tedrica con una breve resefia de
elementos basicos relacionados con la tematica, a partir de las necesidades
del educando hasta la obtencién de nuevas vias para potenciar sus
conocimientos en la practica. Se anexan al trabajo fotos que motivan al
estudiante y despiertan interés por aplicar los conocimientos tedricos e
identificar las enfermedades lisosdomicas lo que ha permitido fortalecer el
sistema de capacidades intelectuales asi como enriquecer el material

bibliografico a otros niveles de ensenanza.

Palabras claves: enfermedades lisosdmicas, enzima, disfuncidn, capacidades.
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SUMMARY

The work is based on an investigation about a compilation of data on the
repercussion of lysosomes in different diseases that affect the health of the
individual, based on the lack of bibliographic material in relation to the subject in
the Clinical Surgical Nursing subject taught in Nursing career. The essential
objective has been to collect updated information explaining the theoretical
foundations that support the working methods in the care of people with clinical
surgical conditions due to dysfunction of some lysosomal enzyme through
bibliographic reviews and advanced technology in such a way that the student
passes through the three levels of knowledge from the productive to the creative.
The theoretical foundation begins with a brief review of basic elements related to
the subject, starting from the needs of the student until obtaining new ways to
enhance their knowledge in practice. Photos are attached to the work that motivate
the student and arouse interest in applying theoretical knowledge and identifying
lysosomal diseases, which has made it possible to strengthen the system of
intellectual capacities as well as enrich the bibliographic material at other levels of

education.

Key words: lysosomal diseases, enzyme, dysfunction, capabilities.
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Introduccién

La asignatura Enfermeria Clinico Quirdrgica forma parte del eje conductor
de la carrera de Enfermeria que comprende la introduccién a la atencién
integral del adulto y el anciano sano o con afectacién de necesidades
médicas y quirdrgicas e incluye los aspectos éticos, bioéticos y de
prevencidon, promocion, recuperacion y rehabilitacion de la salud de estas
personas en los diferentes servicios. Durante su estudio, esta asignatura
prepara al estudiante para integrar el equipo interdisciplinario e
intersectorial participando en el cuidado integral de las personas, familias y
comunidades, permitiéndole la vigilancia en salud y control de
enfermedades. Por lo que se facilita un compendio bibliografico en
tematicas de interés en la asignatura creando las condiciones necesarias
para su participacién activa en estas actividades.

La puesta en practica de los procesos vitales para contribuir a solucionar la
crisis existente en relacién al déficit de literatura docente constituye una
problematica actual en la ensefanza técnica y superior. Es por ello que de
la organizacion, coherencia y capacidad institucional de los sistemas
educativos en que se desarrolle la formacién integral del futuro profesional
dependerd en gran medida la solucién a los problemas que enfrentamos, de
ahi, la importancia que seamos capaces de crear iniciativas para enriquecer
el sistema de habilidades cognitivas y aplicativas. De este modo, se
contempla la necesidad de fomentar la motivacién e interés del estudiante
con temas afines que le permitan satisfacer sus propias necesidades puesto
que la literatura ocupa un papel importante como medio para hacer llegar al

estudiante, conocimientos de muy diversa indole. Este trabajo persigue
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como objetivo recopilar informacién actualizada para contribuir a la elevacién
de la calidad del proceso docente educativo a través de la elaboracién de un
material bibliografico de apoyo aplicable a diferentes niveles de ensefianza
y desarrollar el sistema de capacidades intelectuales, que le permitan al
estudiante enfrentarse de forma activa, consciente, independiente vy
creadora a la solucion de los problemas mediante la aplicacién de los modos

de actuacion profesional en relacién a las enfermedades lisosdmicas.

DESARROLLO

Los lisosomas son organulos relativamente grandes, formados por el
complejo de Golgi, que contienen enzimas hidroliticas y proteoliticas que
sirven para digerir los materiales de origen externo (heterofagia) o interno
(autofagia) que llegan a ellos. Son estructuras esféricas rodeadas de
membrana simple constituidas por bolsas de enzimas que si se liberasen
destruirian toda la célula. Esto implica que la membrana lisosomica debe
estar protegida de estas enzimas.

El concepto de lisosoma se origind a partir de la incorporacién de
técnicas de fraccionamiento celular mediante las cuales se pudieron aislar
diversos componentes celulares siendo descubiertos por el bioquimico
Christian de Drive en 1949, el cual logré aislar una clase de particulas que
tenian propiedades de centrifugacién intermedias entre mitocondrias vy
microsomas en Is que se encontrd un alto contenido de fosfatasa acida y
otras enzimas hidroliticas. De ahi el nombre de lisosoma (del griego lisis,
disolucién y soma, cuerpo) En la actualidad se reconocen alrededor de 50
hidralasas lisosomicas las cuales pueden digerir la mayoria de las
sustancias biolégicas. Se encuentran lisosomas tanto en las células
animales como en las vegetales y en los protozoos. En las bacterias no hay
lisosomas cumpliendo una funcidon similar el espacio periplasmatico que
poseen.

Los lisosomas se distinguen de otros organoides por su morfologia y por

las funciones que desempefian. Dentro de las caracteristicas que presentan
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la mas notable es su polimorfismo, sobre todo en la que respecta al tamafo
y la irregularidad de su estructura interna.

Las enzimas mas importantes son:

> Lipasas que digieren lipidos

» Glucosidasas que digieren carbohidratos.

> Proteasas que digieren proteinas.

> Nucleasas que digieren acidos nucleicos.

Se ha reconocido cuatro tipos de lisosomas de los cuales uno es el
lisosoma primario, los otros tres pueden designarse en conjunto lisosoma
secundarios. El lisosoma primario (granulo de reserva) representa un
pequefo cuerpo alrededor de 0,4Um rodeada de una membrana simple
cuyo contenido enzimatico (hidrolasas) es sintetizado por los ribosomas y
acumulado en el reticulo endoplasmatico rugoso. Desde alli viajan hasta el
aparato de Golgi por transporte vesicular. Alli sufren una glicosilacion
terminal (proceso quimico en el que adiciona un carbohidrato a otra
molécula) de la cual resultan cadenas glucidicas ricas en (manosa-6-fosfato)
siendo este marcador molecular ,”la estampilla” que dirige las enzimas
hacia la ruta de los lisosomas. Existen enfermedades por no llevar este
marcador, el aparato de Golgi no las reconoce como tales y las empaquetan
en vesiculas de secrecion para ser exocitadas. Quienes la padecen acumulan
hidrolasas en el medio extracelular quedando la célula carente de ellas.
Podemos decir, en resumen que los lisosomas que todavia no participan en
el proceso de digestién se denominan lisosomas primarios.

Existen diversas formas de lisosomas secundarios, segun el origen de la
vesicula que se fusiona con el lisosoma primario:

> Fagolisosoma: Se origina de la fusién del lisosoma primario con una

vesicula procedente de la fagocotosis, denominada fagosoma. Se
encuentran, por ejemplo, en los globulos blancos, capaces de
fagocitar particulas extrafias que luego son digeridas por estas
células.

> Autogafolisosoma: Son el producto de la fusién entre un lisosoma

primario y una vesicula autofagica o autofagosoma. Algunos
organulos citoplasmaticos son englobadas en vesiculas, con

membranas que provienen de las cisternas del reticulo
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endoplasmatico, para luego ser reciclados cuando estas vesiculas
autofagicas se unen con los lisosomas primarios. Por medio del
mecanismo citado la célula lleva a cabo la degradacion de sus propios
constituyentes sin dano irreparable.
A continuacion el esquema representa los diferentes procesos mencionados
con los aspectos dinamicos del sistema lisosémico

La fagocitosis se encuentra en gran numero de protozoarios y ciertas
células metazoarios. Aqui desempefia un papel defensivo contra las
bacterias y particulas coloidales. Es el proceso por el cual la célula ingiere
material sélido. En los mamiferos se halla muy desarrollada este proceso en
los leucocitos granulares de la sangre y también en las células de origen
mesoblastico agrupados en un sistema llamado macrofagico o
reticuloendotelial. En las amebas, la fagocitosis esta relacionada con el
movimiento ameboide. Las particulas son rodeadas por los seuddpodos y
luego incluidas dentro de las vacuolas alimenticias. En el proceso de
fagocitosis pueden diferenciarse dos fases distintas, la absorcién o adhesién
de la particula y la verdadera penetracién propiamente dicha en la célula.

La pinocitosis se refiere a la ingestién de liquido, es un mecanismo por
el cual se pueden incorporar proteinas y otros materiales solubles. Puede
observarse facilmente en amebas como la formacion de canales liquidos que
dentro de la célula, se desintegran en vacuolas. Este proceso es inducido
por el agregado de proteinas negativamente cargadas de aminoacidos e
iones. Cuando la ameba estd sumergida en la solucién de proteinas
fluorescente la cubierta celular concentra la proteina 50 veces o mas,
posteriormente la proteina es incorporada mediante invaginaciones de la
membrana celular. La relacion entre la pinocitosis y la cubierta celular
puede observarse mejor mediante el uso de oro coloidal y el microscopio
electronico. Con este instrumento se comprueba que la pinocitosis esta
ampliamente difundida en células endoteliales y en otras células donde
aparece representada por pequefas vesiculas de 650 A. Estas vesiculas
intervienen en el transporte trascelular del liquido. Un caso interesante se
encuentra en los eritroblastos, donde las moléculas de ferritina empleada en
la fabricaciéon de hemoglobina son transferidas hacia el interior de la célula

por micropinocitosis.
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La endocitosis es un proceso activo que requiere energia. Por este
mecanismo gran parte de la membrana plasmatica se internaliza, proceso
en el cual interviene los micro filamentos de actina. La endocitosis que se
inhibe con citocalasina B esta relacionada con la presencia de vesiculas con
cubierta, las cuales se forman en regiones de la membrana celular que
tienen una especie de finas cerdas en el lado citoplasmatico. La proteina
clotrina es el principal componente de estas cerdas. También se encuentran
este tipo de vesicula en la regidon de Golgi, después de entrar en la célula, la
vesicula endocitica se fusiona con lisosoma primarios para formar
heterofagosomas.

Como resultado de la fusidon principal de los lisosomas, la digestion
intracelular, las enzimas lisosomicas digieren las proteinas a dispépticos que
pueden atravesar la membrana y es degradado en el citosol a aminoacidos
y los hidratos de carbono a monosacaridos para facilmente ser liberados del
lisosoma. Sin embargo algunos disacaridos (sacarosa) y polisacaridos
(dextrano) no son digeridos por lo que permanecen en lisosomas.

Los lisosomas participan en muchas enfermedades en el hombre, tienen
una importancia particular en medicina ya que estan involucradas ciertas
condiciones patolégicas como en la artritis reumatoidea, la silicosis y la
asbestosis que son producidas por la inhalacién de particulas de silice o
amianto y en la gota donde se acumula el acido urico en las articulaciones.
También ocurre en estados de anoxia, acidosis y shock. Un caso comun es
el infarto del miocardio. En todas estas enfermedades es importante tener
presente que la membrana del lisosoma puede ser labilizada por muchas
sustancias todas las vitaminas liposolubles(A, K, D, E) y las hormonas
sexuales tienden a ser mas labiles la membrana del lisosoma. En cambio la
cortisona y las drogas antinflamatorias tienden a estabilizarlas.

Los lisosomas de los leucocitos y macréfagos intervienen en la defensa
del organismo contra las bacterias y los virus, sin embargo, en la
tuberculosis y la lepra las bacterias son resistentes y sobreviven dentro de
los macréfagos. Lo mismo sucede con ciertos parasitos y micosis.

Las enfermedades lisosdémicas son causadas por la disfuncién de alguna
enzima lisosomica o por la liberacidon incontrolada de dichas enzimas en el

citosol, lo que produce la lisis de la célula.

8 Morfovirtual2020



En las enfermedades de almacenamiento lisosdmico alguna enzima del

lisosoma tiene actividad reducida debido a un error genético y el sustrato de

dicha enzima se acumula y deposita dentro del lisosoma que aumentan de

tamafo a causa del material sin digerir lo cual interfiere con los procesos

celulares normales, algunas de estas enfermedades son:

>

Esfingolipidosis: Enfermedad causada por la disfuncion de algunas de
las enzimas de la ruta de degradacién de los esfingolipidos, dado que
los esfingolipidos abundan en el cerebro, varias de estas
enfermedades causan retraso mental y muerte prematura, entre ellas
hay que destacar la enfermedad de Tay-Sashs, la enfermedad de
Gaucher, la enfermedad de Niemann- Pick, la enfermedad de Krabebe
etc.

Carencia de lipasa acida: Es una enzima fundamental en el
metabolismo de los triglicéridos y del colesterol, que se acumula en
los tejidos. La disfuncidn de esta enzima provoca dos enfermedades,
la enfermedad de almacenamiento de ésteres de colesterol en que la
enzima presenta muy poca actividad y la enfermedad de Wolman, en
que la enzima es totalmente inactiva.

Glucogenosis Tipo II o enfermedad de Pompe: Es un defecto de la
Alfa (1-4) Gluconidasa acida lisosomica, también denominada
maltasa acida. El glucdogeno aparece almacenado en lisosomas. En
nifos se destaca por producir insuficiencia cardiaca al acumularse en
el musculo cardiaco causando cardiomegalia. En adultos es mas
acusado en musculos esqueléticos.

Mucopolisacaridos: Causada por la ausencia o el mal funcionamiento
de las enzimas necesarias para la degradacién, moléculas llamadas
Glicosoaminoglicanos (antes llamado Mucopolisacaridos). Destacan
los mucopolisacaridos tipo I, también conocida como Gargolismo o
enfermedad de Hurler, en la que existe un defecto de la enzima Alfa
1 iduronidasa y la mucopolisacaridosis de tipo II o sindrome de
Hunter causada por un error en la enzima iduronato 2-sulfatasa.
Gota: Aparece exceso de acido urico lo que provoca acumulacion de
cristales en las articulaciones. Los cristales son fagocitados por las

células y se acumulan en los lisosomas secundarios, estos cristales
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provocan la ruptura de dichas vacuolas con la consiguiente liberacién
de enzimas lisosdémicas en el citosol que causa la digestion de
componentes celulares, la liberacidn de sustancias de las células y la
autolisis celular.

» Artritis reumatoidea: La membrana de los lisosomas es impermeable
a las enzimas y resistente a la accidon de estas, provocando la
destruccion de las membranas lisosomales con la consecuente

liberacién de las enzimas vy la lisis celular.

CONCLUSIONES

Con el desarrollo del compendio bibliografico acerca de cdmo repercuten
los lisosomas en diferentes enfermedades se ha fortalecido el trabajo
docente-educativo empleando literatura actualizada y se ha mejorado el

trabajo metodolégico pues ha servido de material de apoyo al programa de
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Enfermeria Clinico Quirudrgico facilitandole al estudiante una via mas

comoda y facil en la busqueda de la informacién. Ademas le ofrece la

oportunidad de prepararse para el desempefo en diferentes niveles de

atencion, por lo que al estudiar la tematica debe lograr un enfoque integral

preventivo-promocional-curativo y rehabilitador, desde el marco de los

modos de actuacién del enfermero y la aplicaciéon del método de actuacién

profesional. También ha servido de material bibliografico a otros niveles de

ensefianza en relacion a esta tematica.
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Anexo 1. Diagrama de célula animal tipica
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Anexo 2. Artritis Reumatoidea
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Anexo 3. Artritis Reumatoidea
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Anexo 4. Retraso pondoestatural
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Anexo 6. Gota
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Anexo 7. Enfermedad de Hunter
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Anexo 8. Enfermedad de Gaucher tipo 2
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