Fonction énergétique des glucides
Glycolyse et diversité des oses
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Les intolérances héréditaires au galactose : les galactosémies

Les galactosémies sont dues & des déficits enzy-
 matiques variés. L :s enfants peuvent natre defi
cients en galactokinase, en galactose-1-

shosphate uridy! transférase ou en UDP-galac-

tose 4 épimérase (fig. 11.3, éeapes b

~ Dans la forme la plus fréquente de galactosémie
(déficit de l’etap( 2}, le nouveau-né est pris de
troubles digestif des les premidres tétées. Le
safactose-1-phosy hate s'accumule dans e foie et
v ctée une dégénc rescence cellulaire,

La gluconéogentse et L2 glycogénolyse sont défi-
citaires et de sévéres hypoglycémies s'imstalient,

* avec détérioration mentale progressive. La galac

cosémie élevée accélere la formation de galactic
tol dans les tissus. Ceci cause la cataracte, perte
des propriétés du cristallin de transmission de 12
lumitre, par opacification et fibrose.
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Voie des pentoses phosphate

Glucose 6- ! _ g-Phospho 2 . 6Phospho 3 _ Ribulose 5-
phosphate 7 \ " gluconolactone \ gluconate o \ phosphate
AP ADPH + 1 R NADFT - Napen
+ CO;
4
Glycéraldéhyde Sédoheptulose ___ © Ribose 5-

J-phosphate + 7-phosphate \phosphalc &
Posphatc
? -~ Phosphate

Fructose 6- . Erythrose 4. 8 Fructose 6- + Glyeéraldéhyde
phosphate phosphate _ phosphate J-phosphate |
\ = ¥
.Y/’
‘ vers la glycolyse

E. Jaspard (2013) vers la glycolyse



|. Partie oxydative de la voie des pentoses

Glucose 6- phosphate
e e NADP? 2 GSH
Reaction 1 Glucose 6-P Iutathlone
déshydrogénase 'eductase
Réaction limitante, irréversible NADPH GSSG
6-Phospho-
glucono-d-lactone
Gluconolactonase k H;0
Fatty acids,
Réaction 2 G"Ph""’mg'““’"a‘:l ADPte [ Sterolsetc
6-phosphogluconate reductive
déshydrogénase Co, NADPH biosynthesis
Réaction limitante, irréversible Precursors

Ribulose 5-phosphate
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Glycolyse neoglucogenese
Définition Du glucose au Du pyruvate au glucose
pyruvate
Localisation Cytoplasme Cyt, mitoch, RE
Tous tissus Foie, Rein
Reéactions 10 12
Réactions Hexokinase Glucose 6 Pase
specifiques Phosphofructokinase1 | Fructose 1,6biphosphatase

Pyruvate Kinase

PEP carboxykinase
Pyruvate carboxylase

Bilan énergetique

Production:
2ATP et 2 NADHH+

Consommation
4ATP, 2GTP et 2 NADH H+




Régulation de la néoglucogénése et de le glycolyse
==

Glycolyse: si ATP/AMP est bas@ @

Avr © Y
F2.68P ) l . ST J VR @ F2.68P
At @ || PFK F1,6BPase || @) AMP

r e | Fructose 1,6 BiPhosphate | O citrat

| Phosphoénolpyruvate | { = @ ADP
PEP

F1,6BP 0
ATP
, 9 | Oxaloacétate |
Alanine °
chem(o;
© ADP

Néoglucogenese: si ATP/ AMP est éleveé
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Structure de Pamylopectine ou le glycogéne
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Fig. 5.5 : Mobilisation des unités de glucose du glycogéne.
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VOIES METABOLIQUES DU GLUCOSE
glycogene

Aliments

Lactate,
acides

aminés,
glycerol
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Voie des Pentose phosphate
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Ribose, NADPH



