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Esta enzima en presencia de fésforo inorganico
rompe los enlaces a(1,4), de los extremos no
reductores del glucégeno y libera una a una
las moléculas de glucosa.
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Los pacientes con la de Cori tienen
hepatomegalia e hipoglucemia debido a un
defecto hereditario en el que hay deficiencia
en la actividad de la enzima desramificante.
Es el polimero ramificado de alto peso molecu-
lar, mediante la cual se almacena la glucosa en
los vertebrados, en su estructura hay uniones
glucosidicas a(1,4) y a(1,6), en animales bien
alimentados puede pesar hasta 2x 107 Da.
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La union de esta hormona a las células hepa-
ticas inhibe la glucogénesis y estimula la glu-
cogenodlisis; durante el ayuno la concentracién
de glucosa en sangre disminuye entonces la
hormona propicia la liberacién de glucosa hacia
la circulacién.

Con este término se agrupan una serie de
enfermedades ocasionadas por trastornos
hereditarios del metabolismo del glucégeno.
La UDP-glucosa es la enzima que
permite la reaccién entre la glucosa-1-fosfato
y una molécula de UTP, el producto obtenido
es UDP-glucosa y pirofosfato inorganico.
Proceso en el que tanto la sintesis, como la
degradacion del glucdgeno estan controladas
por las hormonas insulina, adrenalina y glu-
cagon.

Este metabolito es el Unico combustible del
cerebro, durante el ayuno el nivel de este
sustrato se mantiene debido a que el gluca-
gén estimula la gluconeogénesis a partir de
aminoacidos que provienen del musculo.
Proceso bioquimico que ocurre cuando la con-
centracién de glucosa en sangre es elevada y
tiene como finalidad afiadir subunidades de
glucosa a los polimeros de glucégeno.

Esta situacion emocional o una agresion fisi-
ca, liberan adrenalina que tiene una funcién
glucogenolitica; la oxidacion de la glucosa pro-
porciona la energia necesaria para resolverla
situacién de emergencia.

En la degradacidn del glucégeno este tipo de
enlaces, por la intervencidon de la glucégeno
fosforilasa se liberan secuencialmente las
moléculas de glucosa-1-fosfato, hasta que
quedan 4 residuos unidos a una ramificacion.
El nivel bajo de glucosa en este liquido del sis-
tema vascular, permite que el pancreas secrete
en las células a de los islotes de Langerhans
glucagoén, o si el nivel es alto, en sus células
B secrete insulina.

Esta enzima rompe en una ramificacién,
la union entre el residuo uno y dos de una
secuencia de 4 subunidades de glucosa y
transfiere 3 a otra cadena para que se vayan
desprendiendo secuencialmente.

Debido a su composicién tanto el glucégeno
como la amilopectina presentan esta estruc-
tura, ambos tienen uniones al1,4 y al,6 de
glucosa.

También se designa asi a la enzima amilo-
a(1,4-1,6)-glucosil transferasa, que es la que
crea las ramificaciones al unir una cadena de
glucosas al carbono 6 de una secuencia lineal.
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Ruta que tienen como finalidad eliminar del
glucogeno una a una las moléculas monomé-
ricas, esta via se activa cuando la concentra-
cion de glucosa en sangre es baja, en ayuno
prolongado la reserva del polimero puede estar
casi agotada.

Mecanismo mediante el cual las subunidades
de glucosa -como glucosa-1-fosfato- son des-
prendidas de glucogeno mediante la enzima
especifica y en presencia de fosfato de piri-
doxal.

Esta molécula y el glucagén al unirse a los
receptores de superficie especificos activan a
una proteina G que ocasiona un aumento de
cAMP con ello se desencadena la cascada de
fosforilacion, que conduce a la liberacion de
subunidades de glucosal-fosfato.

La molécula de glucogeno tiene tantos azu-
cares no como ramas tiene, esos
azlcares son desprendidos uno a uno para
oxidarse y producir energia.

Enzima participante en la glucogendlisis, tiene
como funcion hidrolizar las uniones glucosi-
dicas de una rama de glucogeno hasta dejar
cuatro residuos de glucosa, luego otra enzima
transfiere los tres ultimos a un extremo no
reductor proximo.

La cantidad de glucogeno que hay en el hi-
gado es de 10 g/100 g de tejido, mientras
que en este 6rgano es entre 1-2 g/100 g de
tejido, pero la mayor cantidad del polimero se
encuentra en éste, debido a que su masa es
mayor.

Organo con una importante funcion glucogéni-
ca, el polimero almacenado representa el 8 al
10% del peso seco de las células constitutivas.
El glucégeno tiene una estructura muy pa-
recida a esta molécula que forma parte del
almidon, la diferencia esta en que el glucége-
no tiene mas ramificaciones, una cada 8 a 12
residuos de glucosa.

Debido a su dimension, las moléculas gran-
des de glucdégeno contribuyen a mantener la
presion de la célula, si las moléculas
de glucosa no estuviesen unidas asi, la célula
estallaria.

Hormona que inhibe la glucogendlisis y esti-
mula la glucogénesis debido a que activa a la
fosfoproteina fosfatasa.
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Nombre de la reaccién quimica que se realiza
cuando la amilo-a(1,6) glucosidasa interviene
y se empiezan a eliminar las ramificaciones
a(1,6) del glucogeno.

Nombre de la enzima que inicia el proceso de
la glucogénesis ya que convierte a la glucosa-
6-fosfato en su isdmero glucosa-1-fosfato;
hay un metabolito intermediario (glucosa-1,6-
bisfosfato) debido a un fosforilo de la enzima.
La enzima a-1,6 es la encargada de
hidrolizar el ultimo residuo de glucosa (que se
desprende como glucosa no fosforilada) una a
una, ramificacion después de que por la accion
de la transferasa se movilizaron 3 unidades.
La glucogeno es la enzima que ca-
taliza la transferencia del grupo glucosilo de
la UDP-glucosa a uno de los extremos no re-
ductores del glucdégeno para formar un enlace
glucosidico a(1,4).

Esta enfermedad es causada por un déficit de
la enzima a-1,4 glucosidasa acida lisosémica,
la forma infantil se identifica aproximadamente
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a los 2 meses de vida el lactante el cual pre-
senta flacidez, cardiomegalia y muerte hacia
los 2 afios; mientras que la forma juvenil
presenta miopatias progresivas y distrofia
muscular.

Para que se inicie la sintesis de glucdégeno
se requiere la participacion de esta proteina
cebadora sobre la que se ensamblan nuevas
cadenas, cada una de ellas se inicia cuando
la UDP-glucosa cede su grupo glucosilo a un
residuo tirosilo de la proteina.

En esta célula se sintetiza el glucégeno a partir
de moléculas de tres atomos de carbono como
el lactato y la alanina y no de la glucosa san-
guinea.

El de McArdle es causado por un
defecto genético autosdomico recesivo que
impide la sintesis correcta de la glucdégeno
fosforilasa lo que ocasiona que el glucdégeno se
almacene, situacién que ocasiona calambres,
fatiga, dolor y debilidad muscular, e intolerancia
al ejercicio.
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