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La glicogeno sintetasi nel
muscolo e regolata in maniera
opposta dagli stessi fattori che
regolano la glicogeno fosforilasi
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La glicogeno sintetasi e regolata
allostericamente da

ATP AMP Glucosio 6P
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La fosforilazione degli enzimi
coinvolti nel metabolismo del
glicogeno e revertita per azione
delle fosfatasi
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La fosforilazione della proteina inibitrice
viene stimolata da adrealina e glucagone
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La proteina fosfatasi 1 defosforila:

La glicogeno fosforilasi Inattivandola

La fosforilasi chinasi inattivandola
(subunita b)

La glicogeno sintasi attivandola

Si arresta la glicogenoaolisi si ripristina la
glicogenosintesi
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La proteina fosfatasi-1 NON
rimuove | gruppi fosforici della
glicogeno fosforilasi fincheé ad
essa e legato I'AMP

Alte concentrazioni di AMP non
consentono l'arresto della
glicogenolisi
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Nel fegato la combinazione del
glucosio con la glicogeno
fosforilasi a favorisce la
defosforilazione dell'enzima ad
opera della fosfatasi-1
determinando un arresto della
demolizione del glicogeno.




elLa proteina fosfatasli si
dissocia dalla fosforilasi
Inattiva ed e In grado di
defosforilare la glicogeno
sintetasi attivandola.
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GLICOGENOSI

Difetti genetici del metabolismo del
glicogeno caratterizzate dall'accumulo
di quantita abnormi di glicogeno nel
fegato, muscoli scheletrici, reni, cuore,
dovute all'assenza o carenza di uno
degli enzimi coinvolti nel metabolismo

del glicogeno.







Il glicogeno che si accumula
puo essere

estrutturalmente normale

emolecolarmente anormale



GLICOGENOQSI DI TIPO |
Malattia di von Gierke






SINTOMI CLINICI:



GLICOGENOSI DI TIPO 1
Malattia di Pompe









GLICOGENOSI DITIPO Il
Malattia di Cori

Aspetti clinici : Come nel tipo | ma con
decorso piu favorevole.



GLICOGENOSI DI TIPO IV
Malattia di Anhdersen



Aspetti clinici . Epatomegalia,
cirrosi epatica, alterazioni
dinamiche del cuore e dei
muscoli scheletrici. Morte nei
primi anni di vita.



GLICOGENOSIDITIPO V
Malattia di McArdle












GLICOGENOSI

Type I: VVon Gierke Disease: Glucose-6-phosphatase Defect

Hypoglycemia occurs due to defect of the final step of gluconeogenesis.

This disease, affects only liver and renal tubule cells

Decreased mobilization of glycogen produces hepatomegaly.

Decreased gluconeogenesis causes increased lactate leading to lactic acidemia.
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Type V: McArdle Disease; Skeletal Muscle Glycogen Phosphorylase Defect

Skeletal muscle is affected, whereas the liver enzyme is normal.

Temporary weakness and cramping of skeletal muscle occurs after exercise.
There is no rise in blood lactate during strenuous exercise.

Muscle contains a high level of glycogen with normal structure
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Type VI: Hers Disease: Liver Glycogen Phosphorylase Defect

» Lliver is affected, whereas the skeletal muscle enzyme is normal.
» Marked hepatomegaly occurs due to a high level of glycogen with normal structure..
» Following administration of glucagon, there is no increase in blood glucose.
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