PIRUVATO
CARBOXICASN(PC)

Clasificacion: Ligasa Simbolo: PC
Reaccidn inicial de la gluconeogénesis a NUmero de EC: 6.4.1.1

partir de piruvato:
Piruvato+HCO;+ATP = Oxalacetato+ADP+Pi

cQUE HACE?

Es una enzima hepdtica mitocondrial
dependiente de biotina, en forma de tetrdmero
constituido por cuatro subunidades idénticas.
Cataliza la formacion de oxalacetato a partir de
piruvato y dioxido de carbono. Requiere energia
en forma de ATP y la activacidon por elevada
concentracion de acetil-CoA, proveniente de la
oxidacion de las grasas [2].

ACTIVIDAD DE LA ENZIMA

Las carboxilasas dependientes de la biotina llevan a cabo sus
actividades en dos pasos secuenciales (dos sitios distintos).
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1°: En el sitio activo biotina carboxilasa (BC) tiene lugar la
carboxilacion de la biotina, usa bicarbonato como donador
del grupo carboxilo y requiere magnesio y ATP.
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2°% En el componente carboxitransferasa que lleva a cabo el
segundo paso, el grupo carboxilo se transfiere desde la
carboxibiotina a un sustrato especifico para cada enzima [3].

FACTORES QUE INFLUYEN EN SU
ACTIVIDAD

pH:

Disminucion: produce la actividad

de la enzima. iy,
=

COFACTORES

o ATP

jotina . ) .
el Aumento: incrementarad la actividad = PH
e CO2 !

[5] de la fosfofructoquinasa [5].

Temperatura:
Mayor: menos activa.
Menor: mds activa [5].
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B EFECTOS DE SU ALTERACION /i

Cuando se produce un déficit de la enzima PC, podria — TW
reflejarse en pacientes de edad temprana:

e Retraso en el crecimiento.

o Acidosis metabdlica.

e Convulsiones frecuentes.
Ya que el gen PC(11913.4913.5), que se encarga de la
conversidon de piruvato a oxalacetato, presenta
mutaciones.
Se recomienda asesorar genéticamente a las familias
perjudicadas [7].
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