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Los peroxisomas son organulos con una
gran plasticidad, pueden incrementar su
namero y tamafio frente a estimulos
fisiolbégicos y volver a su numero normal
cuando el estimulo ha desaparecido, asi
como cambiar su repertorio de enzimas.

Biogénesi
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La biogénesis o formacion de
nuevos peroxisomas en una
célula se puede producir de

dos formas:

crecimiento y division
de los preexistentes

por generacion a partir del
reticulo endoplasmatico y de las
mitocondrias, cuando no hay
peroxisomas previos en la
célula

https://mmegias.webs.uvigo.es/5-celulas/6-peroxisomas.php

Funciones
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Los peroxisomas llevan a

cabo dos procesos
metabdlicos. importantes:

proteccion celular frente
a peroxidos y moléculas
oxidativas perjudiciales

metabolismo de lipidos




Los peroxisomas son estructuras

subcelulares que contienen numerosos

enzimas —mas de 40— gque intervienen

en diversos procesos metabdlicos, entre

los que destacan la sintesis de peréxido

de hidrogeno, la oxidaciobn de acidos

grasos, la formacion de acidos biliares,

de lipidos y de colesterol, asi como en la grupo 2 cuando se afecta una
degradacion de las prostaglandinas. sola funcion

grupo 1 cuando existe una pérdida
de varias funciones peroxisomales
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Incluye a las enfermedades

. _ _ . - Trastornos, que incluyen alrededor de
peroxisomales generalizadas, El fallo de las funciones peroxisomales origina una docena de entidades, en los que

con un trastorno de la trastornos que se clasifican en dos grupos existe pérdida de sélo una funcién
biogénesis de los peroxisomas. peroxisomal.

En ellas no se detectan
peroxisomas en el higado v,
por ello, existe un déficit
generalizado de las enzimas
peroxisomales, con la
consiguiente  pérdida de
varias de sus funciones. En
este grupo se incluyen el
sindrome de Zellweger, la
adrenoleucodistrofia neonatal
(ALD N) y la enfermedad de
Refsum infantil. EI mismo
defecto bioquimico puede ser
responsable de cualquiera de
ella

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

o Fenotipo clasico

o Fenotipo atipico
Trastornos peroxisomales no
clasificados

Condrodisplasia. rizomélica
punctata

Adrenoleucodistrofia (ALD)
ligada-X

Pseudo ALD neonatal
Sindrome pseudo-Zellweger
Acidemia trihidroxicolestanoica
Aciduria mevalonica
Enfermedad de Refsum clasica
Aciduria glutarica tipo llI
Hiperoxaluria tipo |
Acatalasemia

https://sccalp.org/documents/0000/0893/BolPediatr2002_42_217-229.pdf



