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PEROXISOMAS

son organulos membranosos, semejantes a los lisosomas. Constituyen vesiculas con forma esférica y diametro variable.

Intervienen en reacciones de
oxidacion. Contienen alrededor de 50
enzimas (peroxidasas, generan H202,
y catalasas, eliminan H202)

Se localizan junto al RE.

Formacidn de sus membranas a partir
de membranas de RE en las que se
insertan las proteinas especificas de los
peroxisomas.

Las enzimas son sintetizadas en el
citosol por ribosomas y son
transportadas al interior de los
peroxisomas.

Reacciones de  oxidacién: las
peroxidasas degradan determinados
sustratos organicos (aminoacidos,
acidos grasos, purinas, acido lactico).
Estas enzimas producen peroxido de
hidrogeno (H202) al utilizar oxigeno
molecular para eliminar atomos de H
de los sustratos.

Detoxificacion: Los  peroxisomas
contienen enzimas que eliminan
productos toxicos para la célula, como
el etanol.

Transformacion de
almacenadas en azucares: las grasas
almacenadas en las semillas se
transforman en azucares mediante
glioxisomas, que son un tipo de
peroxisomas,
necesarios para el desarrollo del
embrion

grasas

estos dazucares

Degradacién de 4acidos grasos en
acetilCoA: es un tipo de reaccidon
oxidativa denominada B-oxidacion,
esta ruta metabdlica representa un via
importante de obtencidon de energia,
aunque en las células animales este
proceso también se produce en las
mitocondrias, en organismo como las
levaduras o las plantas solo se produce
en peroxisomas.
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ENFERMEDADES PEROXISOMALES

Trastornos, que incluyen alrededor de una
docena de entidades, en los que existe pérdida
de sdlo una funcién peroxisomal.

Incluye a las enfermedades peroxisomales
generalizadas, con un trastorno de |Ia
biogénesis de los peroxisomas.

Grupo 2: Pérdida de una funcién peroxisomal

Grupo 1: Pérdida de multiples funciones Condrodisplasia. rizomélica punctata
peroxisomales. Adrenoleucodistrofia (ALD) ligada-X
Pseudo ALD neonatal

Sindrome pseudo-Zellweger
Acidemia trihidroxicolestanoica
Aciduria mevaldnica

Enfermedad de Refsum clasica
Aciduria glutarica tipo IlI
Hiperoxaluria tipo |

Acatalasemia

Sindrome de Zellweger clasico
Adrenoleucodistrofia neonatal
Enfermedad de Refsum infantil
Condrodistrofia rizomélica punctata
Fenotipo clasico

Fenotipo atipico

Trastornos peroxisomales no
clasificados

Dismorfia craneofacial, Retraso psicomotor, Sordera, Disfuncién neuroldgica severa, Anomalias oculares, Hepatomegalia, Neuropatia
periférica, Retraso del crecimiento, Trastornos del comportamiento

Plasma: VLCFA (cociente c26:0/c22:0 y c26:1/c22:0; acido fitanico y pristanico y cociente pristanico/fitanico; THCA y DHCA y cocientes THCA/CA y
DHCA/CDCA; acido pipecélico, pasmaldgenos y PUFAS)

Orina: Acidos organicos y acido pipecélico
Hematies: Plasmalégenos y PUFAS
Fibroblastos Biosintesis de plasmaldgenos, DHAPAT, Alcil-DHAP, VLCFAS

Higado: Proteinas peroxisomales, inclusiones trilamelares, lipidos insolubles

El tratamiento de las situaciones del grupo 1 es esencialmente sintomatico. Frente a las convulsiones se administran anticonvulsivantes y la vitamina K es util en los
trastornos hemorragicos relacionados con la hepatopatia. Los individuos menos afectados pueden beneficiarse del acido docosahexaenoico (DHA) o de acidos
biliares.

En los pacientes del grupo 2 es esencial valorar, de forma periddica, la disfuncién suprarrenal, que se tratara, cuando sea necesario, con el correspondiente aporte
hormonal, aunque este tratamiento no mejora la afectacion neuroldgica, si bien previene la incapacidad y la muerte por crisis adisonianas




