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Abb. 2.34 deugenabbau: (a) Glykogenphosphorylase-Reaktion; (b) 1,4—1,6 Glucantransferase-Reaktion; fc) Amylo-1,6-Gluco-
sidase-Reaktion (debranching enzyme)

Tabelle21.1: Glykogenspeicherkrankheiten

Typ Enzymdefekte betroffenes Glykogen im be- Ilinische Erscheinungen
Organ troffenen Organ
| Glucose-6-phos- Leber und  Menge erhéht, starke VergroBerung der Leber, Entwicklungsstérungen,
von Gierke'sche phatase oder Trans-  Niere Struktur normal  schwere Hypoglykamie, Ketose, Hyperurikamie, Hyper-
Krankheit portsystem lipidamie
[} a-1,4-Glucosidase alle Organe Menge stark er-  Herzinsuffizienz; ruft den Tod hervor, gewdhnlich vor
Pompe'sche {lysosomal) haht, Struktur dem 2. Lebensjahr
Krankheit normal
1] Amylo-1,6-Glucosi-  Muskel und Menge erhsht, wie bei Typ |, aber milderer Verlauf
Cori'sche dase (debranching  Leber kurze auBere
Krankheit enzyme) Zweige
\Y% branching enzyme  Leber und  Menge normal, progressive Leberzirrhose; Leberschaden rufen den Tod
Andersen’sche  {a-1,4— a1,6) Milz sehr lange auBere hervor, gewshnlich vor dem 2. Lebensjahr
Krankheit Zweige
Phosphorylase Muskulatur Menge leicht er-  begrenzte Fahigkeit, schwere korperliche Arbeit zu
McArdle'sche hoht, Struktur leisten (infolge schmerzhafier Muskelkrampfe); Patient
Krankheit . normal ansonsten normal und gut entwickelt
Vi Phosphorylase Leber Menge erhéht wie bel Typ |, aber milderer Verlauf
Hers'sche
Krankheit
vil Phosphofructokinase Muskulatur Menge erhdht, wie bel Typ V
Struktur normal
Vil Phosphorylase- Leber Menge erhéht, schwache LebervergrdBerung, schwache Hypoglykamie
Kinase Struktur normal

I

Anmerkung: Die Krankheitstypen | bis Vil werden autasomal rezessiv vererbt, Typ VIl ist geschlechtsgebunden.
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Adrenalin / Glucagon
(Muskel)  (Leben

G-Protein-gekoppelter Rezeptor

:

Adenylatzyklase

Insulin

Tyrosinkinase-Rezeptor

= AMP

ATP CAMP

Phosphodiesterase
(PDE)

Proteinkinase A
(PKA)

Glyccgen Glycogen-
Phosphorylase- Ehosphorylase synthase- synthase-
kinase b kinase & kinase-3 kinase-3
PP-1
Leber:
Glucose
Y Y
Muskel. /\ /-\ P
G6P ——y
Glycogen- Glycogen- Gi ) Gl i
ATP— ycogen ycogen
phosphorylase phosphorylase synthase a synthase b
AMP—"" . \_/ ) v
“. PP PP-1
Y Y
Glycogen ———— = G1P UDP-Glucose —— = Glycogen
Glycolyse - Muskel G6P
r
Blutzucker - Lebe Glucose
/'_\ Legende:
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Phospho-Protein- Phospho-Protein- Enzym
Phosphatase (PP-1) Phosphatase (PP-1) \ J
inaktives
Enzym

Proteinkinase B
(PKB)
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