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2016	;	Disponible	en:	Menéndez-Saínz	C.,	Zaldívar-Muñoz	C.,	González-Quevedo	M.A.	Errores	innatos	del	metabolismo:	Enfermedades	lisosomales.	Rev	Cubana	Pediatr.	Disponible	en:	Mehta	A,	Beck	M,	Sunder-Plassmann	G,	editors.	Durante	su	existencia	y	cumpliendo	con	el	fenómeno	de	“la	relación“,	uno	de	los	que	definen	a	los	seres	vivos,	las
células	incorporan	al	citoplasma	diversas	sustancias,	las	cuales	ingresan	hacia	el	interior	por	medio	de	invaginaciones	que	luego	forman	unas	vesículas	que	reciben	el	nombre	de	endosomas.	(2003).	Autofagolisosomas:	que	son	el	producto	de	la	fusión	entre	un	lisosoma	primario	y	una	vesícula	autofágica	o	autofagosoma.	Disponible	en:	Frances	M.	Los
lisosomas	utilizan	sus	enzimas	para	reciclar	los	diferentes	orgánulos	de	la	célula,	englobándolos,	digiriéndolos	y	liberando	sus	residuos	en	el	citosol.	Véase	también	Digestión	intracelular	Exocitosis	Endocitosis	Membrana	plasmática	eucariota	Referencias	↑	Cooper,	G.	Cuando	se	presentan	fallos	en	los	lisosomas,	se	pueden	presentar	algunos	errores
innatos	del	metabolismo,	a	estos	fallos	se	les	reconoce	como	enfermedades	de	almacenamiento	lisosomal	o	enzimopatías	lisosomales,	las	cuáles	se	caracterizan	por	un	déficit	enzimático	específico,	la	excreción	de	metabolitos	por	la	orina	y	la	acumulación	de	los	compuestos	no	degradados	en	diferentes	órganos	y	tejidos	que	ocasionan	la	disfución	de
éstos.	Algunos	orgánulos	citoplasmáticos	son	englobados	en	vesículas,	con	membranas	que	provienen	de	las	cisternas	del	retículo	endoplasmático,	para	luego	ser	reciclados	cuando	estas	vesículas	autofágicas	se	unen	con	los	lisosomas	primarios.	77.	Año	2002.	Biosíntesis	y	translocación	hacia	los	lisosomas	en	invertebrados	:	estudio	de	la	presencia
parcial	o	total	del	camino	metabólico	de	la	manosa	6-fosfato	en	Chasmagnatus	granulata.	Hay	algunos	estudios	que	señalan	que	el	lisosoma	podría	ser	el	culpable	de	algunas	enfermedades	neurodegenerativas,	que	achacando	el	avance	del	alzhéimer	a	un	defecto	en	un	gen	lisosómico.	Esto	implica	que	la	membrana	lisosómica	debe	estar	protegida	de
estas	enzimas.	El	tamaño	de	un	lisosoma	varía	entre	0,02~0,5	μm.[3]	Los	lisosomas	fueron	descubiertos	por	el	bioquímico	belga	Christian	de	Duve	en	1950	nombrada	en	1955	ya	como	lisosoma.	Glucosidasas,	que	digiere	carbohidratos.	Platt,	Barry	Boland,	Aarnoud	C.	Lysosomal	physiology.	2015.	Diagrama	de	una	célula	animal	típica:	:1	Nucléolo	:2
Núcleo	celular	:3	Ribosoma	:4	Vesículas	de	secreción	:5	Retículo	endoplasmático	rugoso	:6	Aparato	de	Golgi	:7	Citoesqueleto	:8	Retículo	endoplasmático	liso	:9	Mitocondria	:10	Vacuola	:11	Citosol	:12	Lisosoma	:13	Centríolo	:14	Membrana	plasmática.	1994.	Los	cuerpos	residuales	contienen	desechos	no	digeribles	que	en	algunos	casos	se	exocitan	y
en	otros	no,	acumulándose	en	el	citosol	a	medida	que	la	célula	envejece.	Disponible	en:	Xu,	H.,	&	Ren,	D.	Causadas	por	la	ausencia	o	el	mal	funcionamiento	de	las	enzimas	necesarias	para	la	degradación	moléculas	llamadas	glicosoaminoglicanos	o	glucosaminglucanos	(antes	llamadas	mucopolisacáridos).	Facultad	de	Ciencias	Exactas	y	Naturales.
Proteasas,	que	digiere	proteínas.	Disponible	en:	Este	artículo	o	sección	tiene	referencias,	pero	necesita	más	para	complementar	su	verificabilidad.Este	aviso	fue	puesto	el	23	de	abril	de	2014.	History	of	lysosomal	storage	diseases:	an	overview.	Artritis	reumatoide	Artículo	principal:	Artritis	reumatoide	La	membrana	de	los	lisosomas	es	impermeable	a
las	enzimas	y	resistente	a	la	acción	de	estas.	Recientemente,	a	los	lisosomas	se	le	atribuye	una	función	trasncedental	para	la	célula	como	sensores	del	estado	metabólico	de	la	misma.	Los	cristales	son	fagocitados	por	las	células	y	se	acumulan	en	los	lisosomas	secundarios;	estos	cristales	provocan	la	ruptura	de	dichas	vacuolas	con	la	consiguiente
liberación	de	enzimas	lisosómicos	en	el	citosol	que	causa	la	digestión	de	componentes	celulares,	la	liberación	de	sustancias	de	la	célula	y	la	autolisis	celular.	J	Cell	Biol	26	November	2012;	199	(5):	723–734.	Revista	“Medicina”	Vol.	Annual	review	of	physiology.	Las	células	eucariotas	están	constituidas	por	un	conjunto	de	diminutos	componentes	de
cuyo	adecuado	funcionamiento	depende	la	integridad	del	organismo	y	su	interacción	con	el	medio.	Reverté,	Barcelona.	Disponible	en:	Carranza-Aguilar	CJ,	Ruiz-Quiñonez	AK,	González-Espinosa	C,	et	al.	Las	células	también	utilizan	este	mecanismo	en	condiciones	de	ayuno,	cuando	no	hay	suficientes	nutrientes	en	el	medio,	se	“comen”	sus	propios
orgánulos,	y	cuando	de	“suicidan”	después	de	completar	sus	ciclos	de	división.	Mucopolisacaridosis.	M.,	Hausman,	R.	Este	fenómeno	también	ocurre	como	parte	de	los	mecanismos	que	presentan	las	células	para	de	defensa	celular,	las	células	pueden	fagocitar	microorganismos	o	partículas	extrañas	que	se	encuentran	en	el	medio	extracelular.	El
glucógeno	aparece	almacenado	en	lisosomas.	pp.	34.	Los	lisosomas	son	orgánulos	relativamente	grandes,	formados	a	partir	del	aparato	de	Golgi,	que	contienen	hidrolasas	ácidas	(proteasas,	nucleasas,	glucosidasas,	lipasas,	etc.)	encargadas	de	degradar	el	material	intracelular	de	origen	externo	(como	las	bacterias	o	las	partículas	alimentarias)	o
interno	(como	las	estructuras	celulares	dañadas)	que	llega	a	ellos.[1]	Es	decir,	se	encargan	de	la	digestión	celular.[2]	Son	estructuras	esféricas	rodeadas	de	membrana	simple.	Oxford:	Oxford	PharmaGenesis;	2006.	Las	enzimas	lisosomales	El	pH	en	el	interior	de	los	lisosomas	es	de	4,8	(bastante	menor	que	el	del	citosol,	que	es	neutro)	debido	a	que	las
enzimas	proteolíticas	funcionan	mejor	con	un	pH	ácido.	Biología	general.	Destacan	la	mucopolisacaridosis	tipo	I,	también	conocida	como	gargolismo	o	enfermedad	de	Hurler,	en	la	que	existe	un	defecto	de	la	enzima	α-1-iduronidasa,	y	la	mucopolisacaridosis	de	tipo	II	o	síndrome	de	Hunter,	causada	por	un	error	en	la	enzima	iduronato-2-sulfatasa.
Enfermedades	lisosómicas	Artículo	principal:	Enfermedad	lisosómica	Son	enfermedades	causadas	por	la	disfunción	de	alguna	enzima	lisosómica	o	por	la	liberación	incontrolada	de	dichas	enzimas	en	el	citosol,	lo	que	produce	la	lisis	de	la	célula.	Lisosomas	secundarios	y	digestión	celular	Los	lisosomas	secundarios	contienen	una	variedad	de	enzimas
hidrolíticas	capaces	de	degradar	casi	todas	las	moléculas	orgánicas.	Glucogenosis	tipo	II	o	enfermedad	de	Pompe.	Residente.	Ambos	hechos	protegen	normalmente	a	la	célula	de	una	batería	enzimática	que	podría	degradarla.	En	esencia,	el	lisosoma	actúa	como	un	interruptor	principal	para	que	la	célula	alterne	entre	la	degradación	o	la	acumulación
de	moléculas	(catabolismo	y	anabolismo),	dada	esta	capacidad	para	controlar	por	ejemplo	el	metabolismo	de	los	lípidos,	se	puede	considerar	que	los	lisosomas	podrían	servir	como	diana	para	el	tratamiento	de	ciertas	metabolopatías,	entre	ellas	la	obesidad.	screen.	Las	hidrolasas	son	sintetizadas	en	el	retículo	endoplasmático	rugoso	y	viajan	hasta	el
aparato	de	Golgi	por	transporte	vesicular.	Todas	estas	sustancias	pueden	luego	ser	utilizadas	como	nutrientes,	pero	para	ello	el	material	que	hay	en	estos	endosomas,	es	degradado	hacia	moléculas	más	pequeñas	por	medio	de	la	acción	de	enzimas	hidrolíticas,	estas	se	encuentran	almacenadas	dentro	de	un	organito	membranoso,	el	cual	recibe	el
nombre	de	lisosoma.	Los	lisosomas,	se	encuentran	definidos	por	una	membrana	simple,	la	cual	tiene	la	capacidad	de	ser	resistente	ya	que	en	el	interior	se	contienen	la	mayoría	de	las	hidrolasas	ácidas	encargadas	de	la	degradación	de	las	macromoléculas	(proteínas,	hidratos	de	carbono	complejos,	ácidos	nucleicos,	lípidos,	sulfatos	y	fosfatos).	Los
sistemas	vivientes.	Específicamente	parte	del	citoplasma	lo	constituyen	las	organelas,	es	decir	los	cuerpos	membranosos	que	se	encuentran	en	su	interior,	estas	organelas	en	dependencia	de	su	estructura	se	encargan	de	llevar	a	cabo	funciones	específicas	en	el	medio	intracelular.	Por	lo	general	estas	enfermedades	tienen	una	baja	incidencia	en
general,	pero	en	el	capítulo	de	hoy	vamos	a	revisar	algunas	de	estas	con	la	intención	de	entender	la	importancia	de	esta	organela.	Tipos	de	muerte	celular	y	sus	implicaciones	clínicas.	Hoy	en	nuestra	máquina	del	tiempo	y	espacio	activaremos	la	función	de	miniaturización	y	viajaremos	hacia	el	mundo	subcelular	donde	veremos	de	cerca,	los	aspectos
principales	de	su	estructura,	sus	funciones	y	las	consecuencias	que	ocurren	cuando	esta	importante	organela	falla	Música	del	capítulo	Fender	IV	-	Everybody	Up	Ennio	Morricone	–	Libertá	-	Theme	for	“	A	Professional	Gun”	-1969	Savatage	-	Edge	of	Thorns	(	8	bits	–	Bitted	Metal	)	Savatage-	Summers	Rain	Enlaces	Alvarez,	Vivian	Alejandra.	La	manosa-
6-P	es	el	marcador	molecular,	la	«estampilla»	que	dirige	a	las	enzimas	hacia	la	ruta	de	los	lisosomas.	M.	Existen	diversas	formas	de	lisosomas	secundarios,	según	el	origen	de	la	vesícula	que	se	fusiona	con	el	lisosoma	primario:	Fagolisosomas:	se	originan	de	la	fusión	del	lisosoma	primario	con	una	vesícula	procedente	de	la	fagocitosis,	denominada
fagosoma.	Lo	que	queda	del	lisosoma	secundario	después	de	la	absorción	es	un	cuerpo	residual.	[Internet].	Carencia	de	lipasa	ácida.	↑	Granillo	Velázquez,	María	del	Pilar;	Valdivia	Urdiales,	Blanca	Alma;	Villarreal	Domínguez,	María	del	Socorro	(2011).	Enlaces	externos	Wikcionario	tiene	definiciones	y	otra	información	sobre	lisosoma.	Los	lisosomas
participan	en	la	digestión	celular,	es	decir	representan	algo	similar	al	estómago	de	la	célula,	para	ello	los	lisosomas	contienen	enzimas	digestivas	en	su	interior,	que	digieren	o	descomponen	en	partes	más	pequeñas	la	materia	orgánica	compleja,	transformándola	en	moléculas	más	sencillas.	Son	bolsas	de	enzimas	que	si	se	liberasen,	destruirían	toda	la
célula.	8	N°4.	Función	de	lisosomas	Datos:	Q83330	Obtenido	de	«	La	Célula.	Cada	lisosoma	primario	es	una	vesícula	que	brota	del	aparato	de	Golgi,	con	un	contenido	de	enzimas	hidrolíticas	(hidrolasas).	Universidad	de	Buenos	Aires.	Se	ha	estudiado	una	enfermedad	en	la	cual	las	hidrolasas	no	llevan	su	marcador;	las	membranas	del	aparato	de	Golgi
no	las	reconocen	como	tales	y	las	empaquetan	en	vesículas	de	secreción	para	ser	exocitadas,	de	modo	que,	quienes	padecen	esta	enfermedad,	acumulan	hidrolasas	en	el	medio	extracelular,	mientras	sus	células	carecen	de	ellas.	Existen,	sin	embargo,	algunos	procesos	patológicos,	como	la	artritis	reumatoide,	que	causan	la	destrucción	de	las
membranas	lisosomales,	con	la	consecuente	liberación	de	las	enzimas	y	la	lisis	celular.	Dado	que	los	esfingolípidos	abundan	en	el	cerebro,	varias	de	estas	enfermedades	cursan	con	retraso	mental	severo	y	muerte	prematura;	entre	ellas	hay	que	destacar	la	enfermedad	de	Tay-Sachs,	la	enfermedad	de	Gaucher,	la	enfermedad	de	Niemann-Pick,	la
enfermedad	de	Krabbe,	la	fucosidosis,	etc.	Como	puede	observarse	son	estos	orgánulos	los	responsables	de	llevar	a	cabo	el	proceso	de	digestión	en	el	interior	de	la	célula,	pero	también	la	defensa,	el	reciclaje	de	componentes	defectuosos	y	el	almacenamiento	de	desechos	peligrosos.	2004.	Gota	Artículo	principal:	Gota	(enfermedad)	En	la	gota,	el	ácido
úrico	proveniente	del	catabolismo	de	las	purinas	se	produce	en	exceso,	lo	que	provoca	la	deposición	de	cristales	de	urato	en	las	articulaciones.	ISBN	84-291-7208-4.	van	der	Spoel;	Lysosomal	storage	disorders:	The	cellular	impact	of	lysosomal	dysfunction.	Los	lisosomas	sin	embargo	tienen	muchas	más	funciones	que	esta	función	nutritiva,	además
pueden	tener	función	defensiva,	porque	ayudan	a	destruir	bacterias,	virus	y	otros	microorganismos	y	toxinas	que	pueden	ser	engullidos	por	las	células	defensivas	del	sistema	inmune,	también	los	lisosomas	pueden	actuar	como	basureros	celulares,	ya	que	ayudan	a	limpiar	el	interior	celular	de	restos	de	orgánulos	dañados	y	reciclarlos.	En	niños
destaca	por	producir	insuficiencia	cardíaca	al	acumularse	en	el	músculo	cardíaco	causando	cardiomegalia,	mientras	que	en	adultos	el	acúmulo	es	más	acusado	en	músculo	esquelético.	Las	enzimas	lisosomales	son	capaces	de	digerir	bacterias	y	otras	sustancias	que	entran	en	la	célula	por	fagocitosis,	u	otros	procesos	de	endocitosis.	2002	Mar;	74(	1	):
68-76.	Un	ejemplo	de	cuerpos	residuales	son	los	gránulos	de	lipofuscina	que	se	observan	en	células	de	larga	vida,	como	las	neuronas.	Bioquímica,	4ª	edición.	Disponible	en:	Flores-Ávila	JF.,	Jacho	B.	Los	productos	resultantes	son	reutilizados	por	la	célula	o	bien	eliminados	del	organismo.	Enzimas	más	importantes	del	lisosoma	Lipasas,	que	digiere
lípidos.	En	algunos	casos,	la	liberación	de	las	enzimas	cumple	un	papel	fisiológico,	permitiendo	la	reabsorción	de	estructuras	que	ya	no	son	útiles,	por	ejemplo	la	cola	de	los	renacuajos	durante	la	metamorfosis.	Chapter	1.	Nucleasas,	que	digiere	ácidos	nucleicos.	La	disfunción	de	esta	enzima	provoca	dos	enfermedades,	la	enfermedad	de
almacenamiento	de	ésteres	de	colesterol,	en	que	la	enzima	presenta	muy	poca	actividad,	y	la	enfermedad	de	Wolman,	en	que	la	enzima	es	totalmente	inactiva.	De	esta	forma,	los	orgánulos	de	la	célula	se	están	continuamente	reponiendo,	a	través	del	proceso	de	digestión	de	los	orgánulos	se	llama	autofagia.	ISBN	978-607-438-248-8.		↑	Kuehnel,	W.
Estas	hidrolasas	se	ponen	en	contacto	con	sus	sustratos	cuando	los	lisosomas	primarios	se	fusionan	con	otras	vesículas	y	el	producto	de	la	fusión	es	un	lisosoma	secundario.	Por	lo	tanto,	la	digestión	de	moléculas	orgánicas	se	lleva	a	cabo	en	los	lisosomas	secundarios,	ya	que	estos	contienen	a	la	vez	los	sustratos	y	las	enzimas	capaces	de	degradarlos.
Formación	de	lisosomas	primarios	Los	lisosomas	primarios	son	orgánulos	derivados	del	sistema	de	endomembranas.	Allí	sufren	una	glicosilación	terminal	(proceso	químico	en	el	que	se	adiciona	un	carbohidrato	a	otra	molécula)	de	la	cual	resultan	con	cadenas	glucídicas	ricas	en	manosa-6-fosfato	(manosa-6-P).	Son	enfermedades	causadas	por	la
disfunción	de	algunas	de	las	enzimas	de	la	ruta	de	degradación	de	los	esfingolípidos.	La	lipasa	ácida	es	una	enzima	fundamental	en	el	metabolismo	de	los	triglicéridos	y	del	colesterol,	que	se	acumulan	en	los	tejidos.	Lysosome:	The	Story	Beyond	the	Storage.	Errores	innatos	del	metabolismo	lisosomal,	Mucopolisacaridosis.	2020;15(3):97-112.	Enzimas
lisosomales.	Thieme.	La	membrana	del	lisosoma	estabiliza	el	pH	bajo	bombeando	iones	(H+)	desde	el	citosol,	asimismo,	protege	al	citosol	e	igualmente	al	resto	de	la	célula	de	las	enzimas	digestivas	que	hay	en	el	interior	del	lisosoma.	57–80.	Se	encuentran	en	todas	las	células	animales.	Ciudad	de	México:	Grupo	editorial	patria.	p.	100.	El	—síndrome
Sanfilippo——	MPS	III,	está	relacionado	con	la	acumulación	de	N-heparan	Sulfatasa.	Disponible	en:	doi:	Matte	Ursula,	Pasqualim	Gabriela.	Por	ejemplo,	las	células	hepáticas	se	reconstituyen	por	completo	una	vez	cada	dos	semanas.	El	lisosoma	también	se	ha	asociado	a	otras	funciones	como	por	ejemplo	el	envejecimiento	y	el	almacenamiento	de
desechos	peligrosos.	Color	Atlas	of	Cytology,	Histology,	&	Microscopic	Anatomy	(en	inglés)	(4th	edición).	E.	En	un	principio	se	pensó	que	los	lisosomas	serían	iguales	en	todas	las	células,	pero	se	descubrió	que	tanto	sus	dimensiones	como	su	contenido	son	muy	variables.	inborn	errors	metab.	Fabry	Disease:	Perspectives	from	5	Years	of	FOS.	Los
descubrimientos	que	han	ocurrido	durante	las	últimas	dos	décadas	han	elevado	el	lisosoma	a	la	categoría	de	un	centro	implicado	en	el	control	del	crecimiento	y	de	la	supervivencia	de	la	célula.	J.	Se	encuentran,	por	ejemplo,	en	los	glóbulos	blancos,	capaces	de	fagocitar	partículas	extrañas	que	luego	son	digeridas	por	estas	células.	ISBN	1-58890-175-
0.		↑	Devlin,	T.	Es	un	defecto	de	la	α(1-4)	glucosidasa	ácida	lisosómica,	también	denominada	maltasa	ácida.	Enfermedades	de	almacenamiento	lisosómico	Artículo	principal:	Enfermedades	de	almacenamiento	lisosómico	En	las	enfermedades	de	almacenamiento	lisosómico,[4]	alguna	enzima	del	lisosoma	tiene	actividad	reducida	o	nula	debido	a	un	error
genético	y	el	substrato	de	dicho	enzima	se	acumula	y	deposita	dentro	del	lisosoma	que	aumentan	de	tamaño	a	causa	del	material	sin	digerir,	lo	cual	interfiere	con	los	procesos	celulares	normales;	algunas	de	estas	enfermedades	son:	Esfingolipidosis.	Madrid:	Marban;	2011.
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