Via explicada

La adrenoleucodistrofia (ALD) es un trastorno hereditario que afecta la
descomposicion de ciertos acidos grasos en el cuerpo. El defecto se encuentra
en un transportador en la membrana interna mitocondrial que se encarga
de importar los acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) dentro de su
matriz para su oxidacion "agotarlos”. Los acidos grasos de cadena larga
pueden ser oxidados por la beta-oxidacion mitocondrial. Pero la transformacion
de acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) se lleva a cabo en los
peroxisomas. Algunos de los productos intermedios de la beta-oxidacién son
utilizados por el cuerpo para construcciones especializadas (por ejemplo, la
sintesis de las membranas celulares), mientras que los productos restantes, se
siguen oxidando hasta CO2 y agua.
La deficiencia del transportador mencionado conduce a una acumulacién de
acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) en los tejidos del cuerpo,
incluyendo la médula espinal y el cerebro. Esto causa dafio a la mielina, que es
una sustancia cerosa que cubre y protege las fibras nerviosas. Sin la mielina
adecuada, las sefales nerviosas no pueden ser transmitidas correctamente, lo
que conduce a una variedad de problemas neurolégicos.
A continuacion, se presenta un esquema del proceso alterado en la
adrenoleucodistrofia:
1. Importacion de acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) en el
transportador de la membrana mitocondrial interna defectuoso.
2. Substrato degradado por peroxisomas en lugar de oxidado en
mitocondrias, lo que aumenta la acumulacion de VLCFA.
3. Acumulacién de VLCFA en diversas células corporales, incluyendo células
de la glia en la médula espinal y el cerebro.
4. Deterioro de la mielina, lo que lleva a problemas neurolégicos.
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La beta-oxidacion mitocondrial de acidos grasos comienza con la
activacion del acido graso mediante una molécula de CoA y ATP 3. El acido graso acil-
CoA resultante es transportado a través de la membrana mitocondrial externa
mediante el CPT1, y luego se transloca a través de la membrana mitocondrial interna
mediante el CPT2. Los acidos grasos entonces ingresan al ciclo de beta-oxidacion, lo
que resulta en la produccion de acetil-CoA, que puede ingresar al ciclo de Krebs y la
cadena de transporte de electrones para producir ATP 3.
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En la beta-oxidacién de VLCFA en peroxisomas, el acido graso primero se activa mediante la
union de CoA 'y ATP. Luego, se transporta al peroxisoma, donde ocurre la beta-
oxidacion. A diferencia de la beta-oxidacion mitocondrial, que involucra la oxidacion de
dos carbonos a la vez, la oxidacion en peroxisomas solo ocurre un carbono a la vez. El
producto de la oxidacion es el VLCFA-CoA, que se transporta al citosol para su
posterior oxidacion en la beta-oxidacion continua. Finalmente, se produce acetil-CoA
que puede ingresar al ciclo de Krebs y la cadena de transporte de electrones para
producir ATP.

En algunos organismos, los acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) son
metabolizados en los peroxisomas mediante la -oxidacion antes de ser transportados
a las mitocondrias para su total oxidacién . La B-oxidacion es un proceso en el que los
acidos grasos se rompen en unidades de dos carbonos y se oxidan para producir acetil-
CoA, que luego entra en el ciclo del acido citrico en las mitocondrias para producir
energia. Se ha demostrado que los peroxisomas y las mitocondrias pueden interactuar
de formas complejas para procesar los acidos grasos y que la interaccion entre ambas
organelas es importante para mantener los niveles adecuados de acidos grasos en el
cuerpo .

En resumen, puede decirse que algunos VLCFA pueden ser transportados a los
peroxisomas para su oxidaciéon parcial por B-oxidacion antes de ser transportados a las
mitocondrias para su total oxidacion. Sin embargo, cabe destacar que este proceso
puede variar segun el tipo de organismo y la situacion fisiologica.



Porque omega 9 es beneficioso

No esta claro si el acido graso Omega-9 inhibe directamente la formacion de VLCFA
(acidos grasos de cadena muy larga) en los peroxisomas, pero se sabe que una dieta
rica en acidos grasos monoinsaturados (como el acido oleico, que es un Omega-9)
puede disminuir la sintesis de acidos grasos saturados de cadena muy larga en el
higado.

Los estudios sugieren que una posible explicacion de este efecto es la regulacion a la
baja de genes que controlan la sintesis de acidos grasos de cadena larga y muy larga
en el higado. La baja concentracion de acidos grasos de cadena muy larga en el higado
puede deberse a una disminucion de la disponibilidad de sustrato para la sintesis,
debido a la disminucion de la sintesis de acidos grasos saturados de cadena muy larga.
Es importante tener en cuenta que el acido oleico Omega-9 sigue siendo un acido
graso esencial para el cuerpo humano y se encuentra en alimentos saludables como los
aguacates, las nueces, el aceite de oliva y otros aceites vegetales. En cantidades
adecuadas, puede formar parte de una dieta saludable y equilibrada.

Si, algunos estudios indican que una dieta rica en acidos grasos Omega-6, en particular
el acido linoleico, puede aumentar la sintesis de acidos grasos de cadena muy larga
(VLCFA) en el higado 1. La cadena de enzimas involucrada en la beta-oxidacion de
acidos grasos de cadena muy larga es sensible a los niveles de acidos grasos

ingeridos 1, y una dieta rica en acidos grasos Omega-6 puede aumentar la actividad de
esta via metabdlica. Como resultado, esto puede conducir a niveles elevados de VLCFA
en el cuerpo.

Sin embargo, también es importante tener en cuenta que los acidos grasos Omega-6
son esenciales para la salud y se encuentran en alimentos saludables como los frutos
secos, las semillas y ciertos aceites vegetales. En cantidades adecuadas, los acidos
grasos Omega-6 pueden formar parte de una dieta saludable y equilibrada. El
equilibrio adecuado entre acidos grasos Omega-3 y Omega-6 es importante para la
salud general del cuerpo.

Se han realizado investigaciones sobre los efectos del acido erucico en los acidos
grasos de cadena muy larga (VLCFA). En algunos estudios se ha encontrado que el
acido erucico puede disminuir la sintesis de VLCFA en el cuerpo 12, posiblemente a
traves de la inhibicion de la actividad de las enzimas implicadas en la sintesis de VLCFA.
Esto podria explicar por qué el aceite de Lorenzo, que contiene una mezcla de acido
oleico y acido erucico, se ha utilizado en el tratamiento de trastornos relacionados con
la acumulacién de VLCFA en el cuerpo.

Sin embargo, es importante tener en cuenta que el acido erucico es un acido graso de
cadena larga y niveles muy altos pueden ser toxicos para la salud . Es por eso que su
consumo se encuentra limitado en algunos paises. Se necesita mas investigacion para
determinar los efectos del acido erucico en la sintesis de VLCFA y su posible uso
terapéutico.



El 4cido erucico es un acido graso monoinsaturado de cadena larga que contiene 22
atomos de carbono. Se representa quimicamente como C22H4202. Es un tipo de acido
graso Omega-9, ya que tiene un doble enlace C=C en la posicién del carbono 13 (-9). El
acido erucico se encuentra en algunos aceites vegetales 1, como el aceite de colza y el
aceite de mostaza. Sin embargo, se ha demostrado que niveles muy altos de acido
erucico pueden ser toxicos para la salud, por lo que su consumo se encuentra limitado
en algunos paises
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gue acidos grasos hay en la grasa saturada del queso

Los acidos grasos presentes en las grasas saturadas del queso pueden variar segln el tipo y la
variedad de queso. En general, los quesos contienen principalmente acidos grasos saturados de
cadena larga, como el acido palmitico y el acido estearico. Ademas, algunos quesos pueden
contener cantidades mas altas de acidos grasos saturados que otros debido a los ingredientes o
métodos de elaboracion utilizados. Por lo tanto, se recomienda revisar la informacién
nutricional especifica en la etiqueta del queso para conocer los detalles precisos de los acidos
grasos presentes. Es importante recordar que una dieta balanceada que incluya una variedad
de alimentos es fundamental para una buena salud.

y tiene vicfa el queso?

Puede haber cantidades muy pequenas de acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) en
algunos tipos de queso 12, como el queso azul y el queso suizo, debido a su proceso de
produccidn y fermentacion. Sin embargo, en general, los quesos no son una fuente significativa
de VLCFA en la dieta. Si necesita informacién mas especifica sobre el contenido de VLCFA en un
tipo particular de queso, le recomiendo verificar la informacién nutricional y la composicion del
queso especifico que esta interesado.

Los acidos grasos de cadena muy larga (VLCFA) no estan presentes en la mayoria de los
alimentos de origen vegetal o animal 12, ya que se sintetizan principalmente por el
cuerpo humano. Sin embargo, algunas fuentes de alimentos pueden contener trazas de
VLCFA, como ciertos tipos de pescado (como el atun), carne roja y productos lacteos.
Ademas, se ha demostrado que algunos alimentos procesados contienen aceites
hidrogenados que pueden aumentar los niveles de VLCFA en el cuerpo. Si tiene
inquietudes especificas sobre su consumo dietético, es recomendable hablar con un
nutricionista o un profesional de la salud.

Si bien la carne roja puede contener cantidades pequefas de acidos grasos de cadena
muy larga (VLCFA), estos generalmente no son una fuente significativa de VLCFA en la
dieta 1. Los VLCFA se sintetizan principalmente en el cuerpo humano y no se
encuentran en la mayoria de los alimentos de origen animal o vegetal. Si tiene
preguntas especificas sobre cobmo su consumo de carne roja puede afectar su ingesta
de VLCFA, se recomienda hablar con un nutricionista o un profesional de la salud para
obtener mas informacion.



El acido lignocérico 24 carbono 24:0

y el acido nervénico 22 carbonos, este es monoinsaturado 24:1

La relacion C24:0/C22:0 (relacion entre el acido lignocérico y el acido behénico) suele
estar elevada en ALD, lo que indica una alteracién en el metabolismo de los VLCFA.

El acido graso de cadena carbonada 26 (C26) se conoce como acido hexacosanoico. Es
un acido graso saturado de cadena muy larga (VLCFA) que consiste en una cadena de
26 atomos de carbono.



