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| FICHA-RESUMEN DE ENFERMEDAD RARA |

ENFERMEDAD DE CORI-FORBES (Glucogenosis tipo I11)

DESCRIPCION: La glucogenosis tipo 111 (Cori-Forbes) es un desorden metabdlico
autosomico recesivo, causado por la deficiencia de la enzima desramificante del
glucoégeno y asociado a una acumulacién de glucdgeno con cadenas anormalmente
cortas, espacialmente en el higado, mdsculos y corazon. La prevalencia general de la
glucogenosis es de 1/20.000-25.000 nacidos visos, siendo las mas frecuentes los tipos |,
I, 1y 1v.

SINTOMAS: La mayoria de pacientes tienen deficiencias de esta enzima tanto en el
higado como en el masculo. Los afectados, ademas, presentan durante la lactancia o la
primera infancia hepatomegalia, hipoglucemia y retraso en el crecimiento. La debilidad
puede ser mas intensa en los adultos. Las manifestaciones clinicas fundamentales son:
aumento del tamafio del higado y bazo, tono muscular bajo y afectacion del musculo
cardiaco.

CONTACTO PARA AFECTADOS:

Asociacion Espafiola de Enfermos de Glucogenosis
www.glucogenosis.org
Teléfono 675629685 / correo-e: amhernan@ual.es
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