METABOLISMO DO GLICOGENIO

1. (Caso clinico publicado em Neuromuscular Disorders, 1997, 7:336—342) Rebanho de ovelhas Merino o
oeste da Australia possui baixa resisténcia ao exercicio, com dificuldade de locomogado entre pastagens.
Ao exame fisico ndo apresentam alteragGes. Um ultrassom abdominal ndo indica anormalidades. A
glicemia, trigliceridemia e gasometria se apresentam normais. O exame urinario apresenta-se normal em
repouso, mas apds exercicio é detectada leve mioglobinuria (presenca de mioglobina na urina). Uma
biépsia muscular indica presenca de glicogénio muscular em quantidade normal ou levemente
aumentada, de morfologia normal. Ha algumas areas de fibrose no tecido. A atividade de glicogénio
fosforilase do tecido biopsiado encontrou-se ausente.

Qual é a doenca que esse rebanho apresenta? Esquematize a reacdao enzimatica ausente e explique a
consequéncia bioquimica da auséncia dessa atividade. Sabe-se que tecido muscular em necrose libera
mioglobina para a corrente sanguinea que é eliminada na urina. Porque ocorre mioglobinuria apds o
exercicio? Porque ndo ha hipoglicemia apds o exercicio? Os sintomas dessa doencga seriam parecidos se
houvesse deficiéncia de fosforilase quinase?

2. Caso clinico 2: Menino de 4 anos de idade com episddios frequentes de fraqueza e tonturas. Sintomas
se iniciaram aos 2-3 anos, piorado ao ingressar na “escolinha”, onde ha maior atividade fisica e maior
tempo entre as refeicdes. Ao exame fisico apresenta abdomen distendido, com acentuada hepatomegalia
(figado aumentado). Um ultrassom abdominal indica hepatomegalia acentuada ndo-esteatdtica (sem
acumulo de gordura) e aumento moderado de volume renal. Uma bidpsia hepatica mostrou extenso
acumulo de glicogénio com morfologia normal. O tecido apresentava auséncia de atividade de glicose 6

fosfatase.

Glicemia: 3,0 mmol/L (normal: 3,9 - 5,6) Triglicerideos 3,0 g/L (normal: ~1,5)
Lactato: 7,1 mmol/L (normal: 0,56 - 2,0) Corpos cetdnicos 380 mg/L (normal: ~30)
Piruvato 0,4 mmol/L (normal: 0,05 - 0,10) pH 7,25 (normal: 7,35 - 7,44)

Acidos graxos livres 1,6 mmol/L (normal: 0,3 - 0,8) C0O2 12 mmol/L (normal: 24 - 30)

Qual o disturbio acido-base apresentado por esse paciente? Qual é a doencga desse paciente? Esquematize
a reagao enzimatica ausente e explique as consequéncias bioquimicas da auséncia dessa atividade. Porque
ha acumulo de glicogénio no figado e rins a ponto de levar ao aumento de volume desses érgdos? Explique
detalhando mecanismos de regula¢do envolvidos.

Sugestdo: Apds as aulas de metabolismo de lipideos, volte para esse caso clinico e explique as alteracdes
nos niveis de acidos graxos livres, corpos cetonicos, triglicérides e pH.



