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PEROXISOMAS

Definicién: Organelos de una sola|
membrana, presente en las células| |
eucariotas que flotan en el citosol;
cumple funciones metabolicas.
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guimica contienen? originan? especializados? principal encontrada curioso
Vesiculas ;
circulares ul |[Las estructuras|| [Enziamas I_Inervaci(’)n Es mediado por| [Llevar a cab La primera
ovoides con| ([cristalinas " loxidativas del reticulo reaaciones, reacciones enzima No utilizan ATP,
diametrode 0.1 a| [corresponden & generandoo oxidativas del [encontrada |lpero  generan
1.0 pm; Posee| [la enzima urato péroxido de|| |degradacion  de[ E" SU [calor
inclusiones oxidasa. Ademas hidrégeno  (toxico) [L{acidos grasos estructura
cristalinas —de poseer eliminado por el [aminoacidos, son  las
derivadas de unal [proteinas —propio  peroxisoma,| [intervenir enl [peroxidasas.
enorme enzimaticas se encontramos lal |reacciones del
concentracion de| [encuentra lal enzima catalasa que| [detoxificacion.

enzimas.

presencia de la|
catalasa.

de

destruye al péroxido

hidrégeno

obtniendo agua
oxigeno.

Fuente bibliografica: Girés M, Ruiz M, Ribes A, Pampols T. Los principales objetivos de los peroximas 1987-1997. Rev Neurol 2019;28(Supl 1):S 40-S 44.
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ITrastorno de la biogenes de los peroxisomas

Afectacion de una funcién peroxsiomal

I
Sx hepato cerebro
renal de Zellweger

7q11.23;

neurolégica grave,
hepatomegalia
uistes renales,
upervivencia corta.

Adrenoleucodistrofia
neonatal

Similar a Sx d
Xellweger pero de
menor  afectacion,)
destaca facies
caracteristicas; el
paciente fallece
dentro los primeros 5
afios sin Tx y hasta
los 30 con Tx.

I
Condrodisplasia rizomélica Acidemia 3 y
. s Adrenomieloneuropatia
puntacta hiperpicélica (AMN)
Se caracteriza por Las manifestaciones|

disminucion de las sintesis|
de plasmaldgenos, trastorno
de la degradacion del &cido|
fitanico y la imposibilidad de]
producir la enzima 3
loxoacilCoAtiolasa;

presentan talla baja con

dafio

acortamiento
desproporcionado en
extremidades,  prondstico|

reservado para la vida.

clinicas comienzan a
los 6 meses de edad,
se caracteriza po

con hepatomegalia
elevacion del
ipecdlico en sangre.

[Comienza apartir de
la 3ra década de la|
ida, afecta)
principalmente 3
médula espinal ¢
incontinencia def
esfinteres; su mayor
complicacion es una
desmielinizacion

neurolégico

acido

cerebral.

Fenotipo sélo Addison
(insuficiencia adrenal

aislada)

Dafio en la corteza
suprarenal, cursa con|
cansancio, hipotension
bronceado difuso o
localizado en la piel.

Hiperoxaluria
tipo |

urge a causa
una deficiencia d
la aminotransferasa
de alanina glioxilat
peroxisomica(65)y
cursa con depdsitos
de &cido oxalico
con insuficienci

Acatalasemia

No atecta al sistemal
nervioso y gran partej
de los pacientes son|
asintomaticos.

Fuente bibliografica: Goldfischer SL, Moore CL, Johnson AB, et al. Peroxisomal and mitochondrial defects in the cerebro-hepato-renal syndrome. Science 2013;182:62-64.



