Poruchy metabolismu glykogenu

Glykogen

Glykogen je zdsobni polysacharid (rozvétveny glukan - hlavni a vedlejsi fetézce z a-D-glukézovych molekul
spojenych glykosidovymi vazbami a(1-4), vedlejsi retézce jsou k hlavnimu retézci pripojeny vazbami a(1-6). Hlavni
zdsoby glykogenu jsou v jatrech a ve svalech. Odbourdvani glykogenu (glykogenolyza - rozpad na molekuly
glukdzy) je stimulovano glukagonem a katecholaminy, z hepatocytd se glukdza uvoliuje do krevniho obéhu a
stoupa glykemie, ze svall se do obéhu uvolnit nemUze a spotrfebovava se pri svalové ¢innosti. Nachazi se v podobé
granul v cytoplasmé (B-granula, jejich nakupenim vznikaji a-granula).

Glykogen je jedinym vyznamnym sacharidem, ktery Ize mikroskopicky sledovat (ostatni, rozpustné sacharidy se
rozpoustéji v pribéhu histologického zpracovani vzorku). V hematoxylinu-eosinu se glykogen nebarvi a jeho
nakupeni se projevi v bunkach ndpadné svétlou (vodojasnou cytoplasmou), jinak se prokazuje:

= Bestovym karminem - ¢ervené hrudky
= PAS reakci - ervené hrudky, provadi se PAS reakce s kontrolou (A-PAS), kdy je v kontrolnim vzorku glykogen
nastépen diastazou
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Etiologie

Glykogen
Patologické nahromadéni glykogenu vznikd v nasledujicich situacich:

1. pri dystrofické glykogenni infiltraci v bunkach poskozenych toxiny, viry apod. (napf. nahromadéni
glykogenu v hepatocytech po prestalé hepatitidé, v poSkozenych keratinocytech apod.)
2. pri diabetes mellitus v burikach proximalnich tubull ledvin (Armaniho zéna na hranici kdry a dfené) a v
jadrech hepatocyt(
3. v nékterych nadorech - napf. Grawitz{(v karcinom ledviny, svétlobunéény nador plic (sugar tumor)
4. ve vybézcich astrocytd subpialné (mozkova kira) v podobé kulovitych télisek (corpora amylacea)
5. u glykogendz - geneticky podminéné poruchy metabolismu glykogenu, glykogen se hromadi v cytoplazmé
bunék v podobé granul, podle topiky rozliSujeme nékolik skupin glykogenéz:

= hepatické - hromadéni glykogenu v jatrech - napft. von Gierkeho nemoc, Andersonova nemoc

= myopatické - hromadéni glykogenu ve svalech - napf. McArdleho nemoc

= ostatni - postizeni ostatnich organt, napf. Pompeho nemoc

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Glykogendzy.
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Souvisejici ¢clanky

= Glykogendzy
= Dystrofie
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