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[IVACION

o; Conoce usted algo relacionado
con el metabolismo del
glucogeno?

¢;Cual o cuales enfermedades

estan relacionadas con esta
macromoleécula?

e ;Como podemos clasificara
estas enfermedades?

MSc. Gleymis Venet Cadet



TEMAM—
.2 INTRODUCCION AL M
METABOLISMO DEL GLUCOGENO.
SUMARIO:

¢ Introduccion al estudio del metabolismo.

e Papel del metabolismo de lo glacidos en la
regulacion de la glicemia. Hormonas
fundamentales en la regulacion de la misma.

* Principales glucidos de la dieta.

* Breve digestion. Incorporaciony fosforilacion
inicial de los glucidos. Significado biologico
de esta fosforilacion.

e Metabolismo del glucogeno. Caracteristicas
generalesy enzimas reguladoras.
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BJETIVOS:

e (Citar los principales glucidos de la dieta.

e Expresar la importancia de la fosforilacion inicial
de la glucosa.

® Mencionar las principales enzimas reguladoras de
la glucogénesis y la glucogenolisis.

e Expresar el significado biologico del glucogeno
hepatico y muscular.
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ODUCCION
METABOLISMO.

* El metabolismo intermediario se entiende como
aquellos procesos metabolicos vinculados con la
incorporacion, interconversion, degradacion vy
excrecion de sustancias biologicas de bajo peso
molecular y se refiere fundamentalmente al
metabolismo de los monosacaridos, aminoacidos,
acidos grasos y otros compuestos relacionados.

e Se excluyen los procesos relacionados con la
sintesis de macromoléculas con excepcion del
glucogeno.
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CIONES DEL
INTERMEDIARIO.

1. Obtencion de energia metabdlica.

MO

2. Suministro de precursores para la
sintesis de macromoléculas y otras
sustancias necesarias para el
organismo.

3. Interconversion de biomoléculas.

4. Eliminacion de sustancias de desecho.
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ACTERISTICAS
METABOLISMO INTERMEDIARIO.

1. Esuniversal.

2. Seorganiza en viasy ciclos metabolicos.

3. Los proceso metabolicos pueden cambiar su
direccion de funcionamiento de acuerdo con las
necesidades del organismo.

4. Existe transferencia de energiay sustancias
entre diferentes reacciones metabolicas de un
mismo proceso o de diferentes procesos entre si.

5. Estasujeto a finos mecanismos de regulacion.
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Macromoléculas
Proteinas

Ac. Nucleicos

Polisacaridos

Precursores
Aminoacidos
Ac. Grasos
Monosacaridos

ADP + HPO4
NAD +
NADP +

FAD

ENERGIA
QUIMICA

Nutrientes energéticos
Carbohidratos
Lipidos

‘ Productos finales \
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EL DEL METABOLISMO DE L
LA REGULACION DE LA GLUCEMIA.

PROCESOS QUE APORTAN GLUCOSA A LA SANGRE

UCIDOS EN

DIGESTION Y =
GLUCOGENOLISIS | | ABSORCION INTESTINAL | | GLUCONEOGENESIS

>

GLUCOLISIS CICLO DE LAS PENTOSAS GLUCOGENESIS

PROCESOS QUE SUSTRAEN GLUCOSA DE LA SANGRE
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PRINCIPALES GLUCIDOS DE LA DIETA.

Los glacidos ocupan un lugar importante en la dieta
humana ya que son los nutrientes mas abundantesy

por tanto los que mayor cantidad de energia aportan

DISACARIDOS /.

POLISACARIDOS | iﬁ%ﬁ}g(s)i‘*
+ ALMIDON

. GLUCOGENO | - MALTO5A
. CELULOSA
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GESTION DE G

BOCA | —>| AMILASA
SALIVAL

INTESTINO

g

=

POLISACARIDOS

DELGADO — AMILASA / l
DUODENO

PANCREATICA

MUCOSA
INTESTINAL
YEYUNOY

PARTE DEL =S

ILEUM
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MALTOSA
DEXTRINA LIMITE
MALTOTRIOSA

OLIGOSACARIDASAS

v
MONOSACARIDOS




ESTUDIO INDEPENDIENTE &

eDe las disacaridasas buscar
nombres, sobre que enlace actuan,
sustrato y producto de reaccion.
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ESTUDIO INDEPENDIENTE &

Invariantes para el estudio de la digestion

« NOMBRE DEL SUSTRATO

LOCALIZACION: lugares donde ocurre el proceso
degradativo.

ENZIMAS DIGESTIVAS.
e PRODUCTOS FINALES.

« ABSORCION
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) ) = . B LY A =N |
B SORUIUN NCOREURARCTON F

" LA CELULA.

Se incorporan a los enterocitos mediante un transportador

acoplado a un simporte de sodio y viaja a través de la sangre
Hacia los diferentes tejidos.

N ox: Pl

PROTEINA TRANSMEMBRANALES LLAMADAS GLUT

GLUT:1| [GLUT3| [GLUT2| [GLUT4 GLUT 5
}CEREBRO( CELULAS B DEjIZ PANCREAS N MUSCULO
HIGADO TEJIDO ADIPOSO | |,

INTESTINO
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CHZOH

FORILACAO|

KOH P{ Nz

el ADP

M g+2.

Hexoquinasas

COSA.

CH2 O-(P)

“KOH g

Glucosa

LILITyIV

Glucosa-6—fosfato

Tipo I cerebro)

Tipo II (muasculo esquelético)

Tipo 1yl (tejido adiposo)

| Tipo IV ( glucoquinasa) (higado) estan presentes todas las demas. |




ORILACION |
GLUCOSA.

HEXOQUINASA GLUCOQUINASA

« PRESENTE EN TODOS  EXISTE SOLO EN EL

LOS TEJIDOS HIGADO

« FOSFORILA VARIAS e SOLO FOSFORILA A LA
HEXOSAS GLUCOSA

e ALTA AFINIDAD POR SU + BAJA AFINIDAD POR SU
SUSTRATO (BAJA KM) SUSTRATO (ALTA KM)

« NOESINDUCIDAPOR + INDUCIDAPORLA
LA INSULINA INSULINA

« INHIBIDA POR LA « INHIBIDA POR LA
GLUCOSA 6-FOSFATO FRUCTOSA 6-FOSFATO
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FOSF
GLUCOSA.

La glucosa-6-fosfatoy otros derivados fosforilados

eMas activos metabodlicamente
e Sustratos de las enzimas

* Mayor potencial energético
e No pueden salir de la célula
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y 4
s ACCION DEHA ENZIMI A=

GLUCOSA 6-FOSFATASA
CHz SE CHZOH
KOH g KOH g
GLUOSA 6-FOSFATASA
Glucosa—6—fosfato S A Glucosa

RINON
INTESTINO
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GLUCOSA 6-FOSFATO

ATP ADP f ‘

CICLO DE LAS
- PENTOSAS
GLUCOSA 1
GLUCOSA I —==> (QEPETIINC

Pi H20

l SINTESIS DE
: DISACARIDOS
ACIDO PIRUVICO Y OLIGOSACARIDOS

4

ACIDO LACTICO

CO2 + H20
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METABOLISMO DEL GLUCOGENO
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ESTUDIO INDEPENDIENTE &

eIndague por las ventajas del
almacenamiento de energia en
forma de glucogeno

*Bioquimica Médica Tomo III,
paginas 721-722
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FRIS

NOMBRE DEL PROCESO: GLUCOGENESIS
DEFINICION: SINTESIS DE GLUCOGENO
LOCALIZACION: CITOPLASMA. TEJ. HEPATICO Y MUSCULAR

PRECURSOR ACTIVO: UDP-GLUCOSA
PRODUCTO FINAL: GLUCOGENO
TIPO DE SECUENCIA: ABIERTA

TIPO DE PROCESO: ANABOLICO
ESTADO ENERGETICO: ENDERGONICO

REVERSIBILIDAD: No MSc. Gleymis Venet Cadet



ENZIMAS: GLUCOGENO SINTETASA Y RAMIFICANTE

REGULACION: Enz. reguladora G. SINTETASA
Mecanismo: ALOSTERICO Y COVALENTE

INTERRELACIONES: Con el Metabolismo de los Glucidos,

Lipidico y de Compuestos Nitrogenados.

IMPORTANCIA BIOLOGICA: Se sintetiza un compuesto que
es una reserva energeética

OTRAS CARACTERISTICAS: PRIMER PROTEINA GLICOSILADA
(GLUCOGENINA), cambios graduales
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MACION DEL

ACTIVO

Reaccion de la fosfoglucomutasa

A ——
Glucosa-6-fosfato <

TRANSFERASA

UTP
UTP GLUCOSA URIDIL [ (

PPi

UDP-GLUCOSA
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COGENESIS

TIROSINA UDP-GLUCOSA
GLUCOSIL

TRANSFERASA

UDP

GLUCOGENINA-O-GLUCOSA

NG N- UDP- GLUCOSA
SINTASA 3

N- UDP

GLUCOGENINA- GLUCOGENO
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“GLUCOGENESIS

ETAPAS

1. Preiniciacion
2. Iniciacion

3. Elongacion
4. Terminacion
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GLUCOGENO
SINTASA ==

GLUCOGENO SINTASA
ENZIMA RAMIFICANTE

GLUCOGENO SINTASA
ENZIMA RAMIFICANTE
OO @EBR@ OO0



 GEUCOGENOLISIS: CARACTERIS X
_—a

NOMBRE DEL PROCESO: GLUCOGENOLISIS

N emdiins = il =5 NE R
AV VUl Ay =\ § B
| AVE

DEFINICION: DEGRADACION DE GLUCOGENO

LOCALIZACION DEL PROCESO: CITOSOL. TEJ. HEPATICO
Y MUSCULAR

SUSTRATO: GLUCOGENO

PRODUCTOS FINALES: GLUCOSA-6-P = GLUCOSA

TIPO DE SECUENCIA: VIA (ABIERTA)

TIPO DE PROCESO: CATABOLICO

ESTADO ENERGETICO: EXERGONICO

REVERSIBILIDAD: NO
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CONTINUACION GLUCOGENOLISIS

ENZIMAS: GLUCOGENO FOSFORILASA Y
DESRAMIFICANTE

REGULACION: Enz. reguladora G. FOSFORILASA

MECANISMOQO: ALOSTERICO Y COVALENTE

INTERRELACIONES: CON EL METABOLISMO GLUCIDICO, LIPIDICO Y
DE COMPUESTOS NITROGENADOS.

IMPORTANCIA BIOLOGICA: Se degrada un compuesto que
€S unareserva energetica, por tanto, es fuente de energia.

OTRAS CARACTERISTICAS: CAMBIOS GRADUALES



UCOGENOLISIS

Reaccion de la glucogeno fosforilasa

CH,OH CH.OH CH,OH
0 0, ~0, @

(o | KoH 2 KOH )
HO H{ HO
Glucéogeno (glucosa)n
CH,OHH CH.OH CHLOH
1) S0 0,
I . OH i' ' A Kow
) L Lod —— - R

Hl H{a

. Glucogeno (glucosa) n-1

Dra. Lidia Cardellda Rosales




ESQUEMA DE LA DEGRADACION

DEL GLUCOGENO
\ l Glucdgeno fosforilasa

-

Enzima desramificante:
actividad transferasa

o-.-.-o-o-&-o—o—o—o—o—R

Enzima desramificante:
actividad glucosidasa

=== @=0—0=0=0-R + O
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FORMACION DE GLUCOSA EN EL HIGADO

H,-O-(P)
H,-OH) Fosfoglucomutasa O
O H
) A
OH s O- (P) o bh
H Glucosa.6.
Glucosa-i-fosfato fosfatasa
HZOH
En el Higado puede
formarse glucosa libre que )
pasa a la sangre y mantiene OH
la glucemia !)H

Dra. Lidia Cardella Rosales



.......,SI LINHH=TC A ON—
~ GLUCOGENOLISIS.

®
«
l
=
[
-
N

GLUCOSA

6-FOSFATASA

Aportaglucosaala Aporta energ1.a’
Sangre para el para la contraccion
Mantenimiento de muscular durante
la glucemia el ejercicio fisico.
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|

[ ' |SANGRE |

Glucogénesis 1
TEJIDOS

AMPc

Proteina Quinasa
(Fosforila)

Glucogenolisis ﬁ

|



Il

[ ' |SANGRE |

Glucogénesis ﬁ
TEJIDOS

TIROSIN-QUINASA

Fosfatasas
(Desfosforila)

Glucogenolisis ﬂ

|
Glucosa i |



ADRENALINA I ADENILATO Faflis
GLUCAGON CICLASA 7

J7g FOSFODIESTERASA

FOSFORILASA QUINASA
QUINASA ACTIVA ACTIVA

FOSFORILASA-P
ACTIVA

FOSFORILASA-OH
INACTIVA

.t i e S entenlilen oo il =

SINTASA-OH
ACTIVA

SINTASA-P
INACTIVA

FOSFATASA é—- INSULINA




Regulacion alostérica

( ) ( )
Glucogeno Glucogeno
sintasa fosforilasa
\_ J \_ J
+Aumento de ATP,
+ Glucosa-6-P G-6-P y disminucion
de AMP
\_ J \_ _J
i - AMP, ) " _Disminucién de |
FOSFOCREATINA, ATP, G-6-Py
. GLUCOGENO | aumento de AMPJ
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[IVACION

o; Conoce usted algo relacionado
con el metabolismo del
glucogeno?

¢;Cual o cuales enfermedades

estan relacionadas con esta
macromoleécula?

e ;Como podemos clasificara
estas enfermedades?
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%LUCOGENOSI\S TIPO 1
HIGADO
—— [
6-FOSFATASA
|

INTESTINO
Aumenta la cantidad

r de glucogeno
I GLUCOGENESIS GLUCOGENOLISIS

Hepatomegalia y hipoglicemia grave

RINON




ENZIMA

— AFECTADOn

Glucosa-6-fosfatasa

Figado e Rim

*Cantidad elevada

*Estructura normal

11 Alfa-glucosidasa 'Todos los *Muy incrementado
i : *Estructura normal
organos
111 Enzima Misculo e *Cantidad elevada
; *Ramificaciones cortas
desramificante Fioad
gado
1V Enzima Figado e Bazo *Cantidad normal
ramificante *Pocas ramificaciones
V Fosforilasa Misculo *Cantidad incrementada
*Estructura normal
VI Fosforilasa Figado *Cantidad incrementada
VII Fosfofructoquinasa Musculo *Cantidad incrementada
*Estructura normal
VIII Fosforilasa b Figado *Cantidad incrementada

quinasa

*Estructura normal

IX

Glucégeno Sintasa

Figado

*Cantidad disminuida




CONCLUSIONES

® Metabolismo intermediario son aquellos procesos
vinculados con la incorporacion, interconversion,
degradacion y excresion de sustancias biologicas.

e Principales glucidos de la dieta son polisacaridos y
disacaridos.

® Digestion de los mismos comienza en la boca, luego
continua en el duodeno por acciéon de las amilasas y
termina en las microbellosidades de la mucosa
intestinal, yeyuno e ileum por las enzimas
disacaridasas.



CONCLUSIONES

e La importancia de los transportadores de glucosa a la
célula y de su posterior fosforilacion.

® Las vias relacionadas con el metabolismo del
glucogeno (glucogénesis y glucogenolisis) ocurren en
las células de varios tejidos bajo diferentes
mecanismos de regulacion.

e Existen muchas enfermedades relacionadas con el
metabolismo del glucégeno llamadas glucogenosis.



ESTUDIO INDEPENDIENTE

INVARIANTES PARA EL ESTUDIO DE LOS PROCESOS
METABOLICOS.

Nombre del proceso

Concepto

Localizaron : celular tisular
Enzimareguladora

Tipos de regulacion

Activadores e Inhibidores
Sustrato: Origen

Producto, Destino

Hormonas que la Activa e Inhibe
Importancia bioldgica
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ESTUDIO INDEPENDIENTE

INVARIANTES PARA EL ESTUDIO DE ERRORES
CONGENITOS DEL METABOLISMO.

e ENFERMEDAD.
e CAUSA.
e CONSECUENCIAS.
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Metabolismo de la glucosa

CICLO DE LAS
ATP\))P PENTOSAS
GLUCOSA 1
GLUCOSA | —==> (QEPETIIC

S l’ SINTESIS DE

- DISACARIDOS
ACIDO PIRUVICO Y OLIGOSACARIDOS

4

ACIDO LACTICO e ——
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