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Glucagon (figado) ou
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Regulacao da Glicogénio Fosforilase
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A Glicogénio-Fosforilase do figado como sensor de glicose
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Glucagon ou epinefrina
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Doencas de armazenamento do Glicogenio

Enzima Defeituosa

Orgédo

Glicogénio no 6rgao

Caracteristicas

Afectado afectado Clinicas
. ilatacdo macica do
Glicose 6-fosfatase ; D ACdomacica
De Von z . ; Quantidade figado; atrasos do
2 ou sistema de Figado e Rim .
Gierke Aumentada desenvolvimento;
transporte : T
hipoglicémia grave
Aumento macico da ISR
De Pompe A -1,4-Glicosidade Todos i ¢ cardiorespiratoria; causa
quantidade
morte(<10 anos)
: Amilo - 1,6- Musculo e Quantidade =Von Gierke mas com
De Cori R i i 5
glicosidade Figado Aumentada evolu¢do mais suave
Cirrose progressiva do
De : e Z : - ; T
Enzima Ramificadora | Figado e Bago Quantidade normal figado; insuficiéncia
Anderson e
hepatica
De o — — Quantidade Cdibras musculares
McArdle aumentada dolorosas
Quantidade =Von Gierke mas com
De Hers Fosforilase Figado evolugdo mais suave

aumentada




