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* Resposta a disturbios do metabolismo

— Constituinte normal da célula
 Agua, lipides, proteina

— Substancia anormal, de origem exdgena ou endogena
* Proteina anormal, calcio, mineral

— Pigmento
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Toxicidade

Localizacao

A celula pode produzir ou armazenar

Tipos principais de acumulos
— Substancia enddgena: > producao ou < metabolismo
— Acumulo consequente a defeito genético / adquirido
— Substancia exdgena anormal é depositada
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T acimulos — Lipides

« Esteatose

« Mais comum no figado (metabolizador de gorduras), pode
ocorrer também no coracao, rim e musculo

« Causas mais comuns:
— Desnutricao
— Alcoolismo
— Doencas metabdlicas (diabete mellitus, obesidade, dislipidemia)
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T acimulos — Lipides

« Excesso de oferta de acidos graxos no figado
— Jejum ou desnutricao
— Doencas metabdlicas (diabetes descompensado)

 Ambos causam intensa mobilizacao de acidos graxos do
tecido adiposo

« Diabetes — ativacdo excessiva da lipase hormonio sensivel
devido a falta de insulina

 Esterificac&o dos acidos graxos e acumulo no citoplasma na
forma de triglicérides
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T acimulos — Lipides

« Exportacao de lipideos do hepatdcito requer conjugacao com
lipoproteinas - VLDL

— Inanicao — Reducao de lipoproteinas
— Tetracloreto de carbono
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« Desnutricdo cronica

« Acao direta lesiva nos hepatdcitos

NAD" NADH-+H' NAD' NADH+H'

Etanol u} Acetaldeido U}

Ac. Acético

« Metabolismo do alcool produz acido acético em excesso —
utilizado para sintetizar acidos graxos
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» Colesterol e esteres de colesterol
— Normalmente utilizado na sintese de membrans celulares
— Aterosclerose
— Colesterolose
— Xantomas
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Diferentes causas
Visiveis ao microscopio otico

— Globulos, cristais, acimulo amorfo
Excesso de producao

— Plasmodcitos — Mieloma
Dificuldade de reabsorcao

— Células renais
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* Fonte rapida de energia estocada no organismo

« Causas de acumulo:
— Disturbio adquirido do metabolismo — Diabetes
— Defeitos genéticos - Glicogenoses




Name

YVon Gierke's
Disease

Pompe's
Disease

Cori's Disease

Andersen's
Disease

McArdle's
Disease

Hers' Disease

Tarui's
Disease
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Type

AV

V

VI

VI

VI

Tissues
Chiefly
Affected

Enzyme
Deficiency

Glucose 6-
phosphatase

1.4-D-Glucosidase
(lysosomal)
Amylo-1,6-
glucosidase
("Debranching”
enzyme)

Liver, heart,
muscle

"Branching” enzyme Liver

Phosphorylase Muscle

Phosphorylase Liver

Phosphofructokinase [Muscle

Phosphorylase
kinase

Glycogen synthase

Liwver

Liwver

Liver, kidney

Liver, muscle

Clinical
Consequences

Severly enlarged
liver, severe
hypoglycemia,
lactic acidosis,
ketosis,
hyperuricemia,
hyperlipemia
Cardiac failure in
infancy

Similar to Type |,
but milder

Liver cirrhosis,
death usually
before 24 months

Muscle cramps,
easily fatigued

Similar to Type I,
but milder

Similar to Type V

Enlarged liver,
hypoglycemia
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T Cacificacho Patolsgica

* Deposicdo ANORMAL de sais de calcio

- DISTROFICA
— Tecidos necroticos
— Independente da concentracao de calcio
— Independente de disturbios do metabolismo do calcio

- METASTATICA
— Reflete disturbio no metabolismo do calcio = hipercalcemia =
deposicao
— Ocorre em tecidos viaveis / normais
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Necrose (caseosa)

Aterosclerose: placas de aterosclerose de Monchkberg —
media dos vasos

Valvas cardiacas alteradas — senilidade e febre reumatica
Tumores necroéticos
Cicatrizes antigas




 Aumento da secrecao de PTH =» aumento da reabsorcao
0ssea

« Destruicao do tecido 0sseo: mieloma, metastases desseas
 Disturbios relacionados a vitamina D

 Insuficiéncia renal - retencao de fosfato - diminuicéo do
calcio serico - hiperparatireoidismo secundario
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 Lipofucsina
— Pigmento do envelhecimento
— Resultado da peroxidacao lipidica das membranas celualres
— Atoxico
— Atrofia Parda
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 Melanina
— Tirosina = Dihidroxifenilalanina
— Enzima tirosinase em melanocitos
— Unico pigmento enddgeno fisioldgico marrom
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 Hemosiderina
— Pigmento derivado da hemoglobina
— Amarronzado, granular e brilhante nas células
— Ferro + Apoferritina = micelas de ferritina
— Acumulo de ferritina =» granulos de hemossiderina

— Figado, medula dssea e baco
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« SituacOes de aumento da quebra de hemaceas
— Hemorragias
— Hemolises

« TransfusOes de repeticao

 Aumento da absorcao de ferro ou aumento do ferro na dieta
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gcumu‘os - !lgmentos

« Hemocromatose pode ser primaria ou secundaria
« Genético — defeito na absorcao de ferro

— Pigmentacao bronze na pele

— Diabestes mellitus

— Arritmias cardiacas

* Prevaléncia é de 1:200 a 1:500 pessoas nos EUA
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 Bilirrubina
— Principal componente da bile
— Deriva da hemoglobina, mas nao tem ferro
— |ctericia — e impregnacao biliar de 6érgaos — amarelo esverdeado
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DISTURBIOS DO METABOLISMQ DOS PIGMENTOS
E SUBSTANCIAS MINERAIS

Classificacio

EXOGENOS ATUACGENS

LOOCONYOSES
AO-
ENDOGENOS : ;
BINOGENDS

HEMOSSIDERINA

EILIU!UNNA

(HEMOGLOBTNA
(HEMOLISE)

METAHEMOCLOBI-
NA
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FEEL THE WEIGHTLESS TICKLE OF JUSTICE!
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