Glucogenosis muscular

¢ Deficiencia en la glucéogeno
fosforilasa muscular

¢ Enfermedad autosdmica
recesiva — hereditaria

¢ Incidencia global 1/200000

* Biopsia muscular: determinar
actividad enzimatica + hacer
estudio microscopico
acumulacién glucogeno.

« Diagndstico genético.

En reposo

Ejercicio

r

Se transforma

Ejercicio intenso = la glucosa en forma de glucégeno
almacenado en el musculo provee de energia al
musculo. = Accion de la glucogeno fosforilasa
muscular = Su deficiencia = menor disponibilidad
de glucosa durante el ejercicio intenso.

Provoca:

* Rabdomiolisis: ruptura de la fibra muscular
por necrosis — su contenido entraen la
sangre (mioglobina...)

Fenomeno de second wind: individuo
comienza a hacer ejercicio intenso — toda la
sintomatologia; descasa 7-10 min y vuelve al
ejercicio — se revierte la sintomatologia
(mejora, ausencia de dolor).

e Fatiga, baja contractibilidad,

calambres.

¢ Rabdomiolisis — Fallo renal
agudo (acumulacién de

mioglobina).

¢ Fenomeno de second wind.

Glucogeno
fosforilasa
muscula

it

Evntar que el musculo tire del glucégeno:
Tratamiento dietético de glucosa antes
del ejercicio
Intentar evitar el ejercicio intenso
Tomar vitamina Bé (cofactor de la
glucogeno fosforilasa muscular)




