01.

SINTESE E DEGRADACAO DO GLICOGENIO

Esquematizar simplificadamente a estrutura da molécula do glicogénio indicando os
terminais ndo redutores, redutor e pontos de ramificacdo e mostrar as acfes das seguintes
enzimas envolvidas na degradacédo do polissacarideo a glicose-6-fosfato:

(a) fosforilase, (b) transferase (enzima de desramificacdo), (c) a-1,6-glicosidase, (d)

02.

03.

04.

fosfoglicomutase

Lehninger, Principios de Bioquimica, Capitulo 20, Problema 10. Uma amostra de tecido
de figado foi obtida “post-mortem™ do corpo de um paciente, o qual acreditava-se ser
geneticamente deficiente em uma das enzimas do metabolismo de carboidratos. Um
homogenato da amostra do figado mostrou as seguintes caracteristicas:

1. Degradou glicogénio a glicose-6-fosfato

2. Foi incapaz de sintetizar glicogénio a partir de qualquer agtcar mais simples, ou
utilizar galactose como fonte de energia, e

3. Sintetizou glicose-6-fosfato a partir de lactato.

Qual das trés enzimas seguintes € deficiente?
(@) glicogénio fosforilase, (b) frutose bifosfatase, (c) UDP-glicose pirofosforilase
Fornecer razdes para sua escolha

Nivel alto de insulina no sangue indica que o organismo estad bem nutrido (periodo logo
apos a refeicdo). Nivel baixo, por outro lado denota estado de jejum. Glucagon age de
maneira oposta a de insulina. Adrenalina tem acdo semelhante a do glucagon.

Relacionar estas afirmagdes com o papel destes hormonios na sintese e degradacdo do
glicogénio.

Existem vérias doencas relacionadas com alteracGes no metabolismo do glicogénio. Nestas
doencas certas enzimas séo produzidas em forma defeituosa, ou em quantidade deficientes
Ou mesmo néo sao produzidas.

Indicar, nos casos assinalados, na sequéncia das reagdes metabolicas, o passo que é

afetado e o que isto implica na sintese e/ou degradacdo do glicogénio.

nome da doenca enzima deficiente
Von Gierke glicose-6-fosfatase
Cori a-1,6-glicosidase
McArdle fosforilase de muasculo
Andersen enzima ramificadora




