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Opgave 3. McArdles sygdom

Glycogen oplagret i lever- og muskelceller kan spaltes til glucose-1-fosfat. Det sker ved
hjelp af enzymet glycogenfosforylase, se figur 1.

Det er forskellige glycogenfosforylase-enzymer, der stér for spaltningen af glycogen i
leveren og i musklerne.

Enzymet glucose-6-fosfatase findes kun i leverceller, se figur 1.

Leverceller Muskelceller
Glycogen +(P) Glycogen +(P)
:I Glycogenfosforylase ” Glycogenfosforylase
Glucose-1-fosfat Glucose-1-fosfat

“ Enzym X “ Enzym X

Glucose-6-fosfat == Glucose + (P) Glucose-6-fosfat «<— Glucose + (P)
Glucose-6-fosfatase

Pyruvat Pyruvat

Figur 1.
Omdannelse af glycogen i leverceller og i muskelceller.
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Angiv den enzymgruppe, enzym X i figur I tilhorer. Begrund dit svar.

Glucose-6-fosfat kan ikke transporteres gennem cellemembranen. Det kan glucose, idet det
transporteres gennem cellemembranen ved faciliteret diffusion.

2. Forklar, hvilken betydning levercellers indhold af glucose-6-fosfatase har for at holde
et passende niveau af glucose i blodet.

En sjelden arvelig sygdom, McArdles sygdom, er kendetegnet ved mangel pa enzymet
glycogenfosforylase i musklerne. Patienter med denne sygdom er ikke i stand til at udfore
hardt fysisk arbejde, men de kan udmserket udfere fysisk arbejde af moderat intensitet.

3. Giv forslag til, hvorfor patienter med McArdles sygdom kun kan gennemfore arbejde
af moderat intensitet.
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I forbindelse med diagnosticering af sygdommen lader man patienten udfore et statisk
arbejde! med underarmsmusklerne ved at klemme hardt om en sensor, se figur 2a. Lactat
méles i blod fra underarmen for og efter arbejdet. Resultatet af mélinger pd en patient med
McArdles sygdom og hos en gruppe raske er vist i figur 2b.
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Forsog il diagnosticering af McArdles sygdom.

a. Undersogelsesmetode. b. Resultat af malinger pd patient (rode punkter og graf) og hos en gruppe raske.
Milinger for raske er angivet med gennemsnit (sorte punkter og graf). Det skraverede omride angiver
variationen hos raske.

4. Giv en mulig forklaring pa kurveforlobet hos de raske. Inddrag figur 2.

5. Vurder, hvorfor testen kan anvendes i forbindelse med diagnosticering af McArdles

sygdom.




