| Hekzos Monofosfat Santi
(Pentoz Fosfat Yolu)



Hekzos monofosfat santi; pentoz fosfat yolu;
6-fosfoglukonat yolu

Glukoz i¢in alternatif kullanim
Sitozol

Geri donisiimsiz oksidatif reaksiyonlar iceren
oksidatif evre

3-7 C'lu sekerlerin donisimind saglayan geri
donisiimli reaksiyonlari igeren nonoksidatif evre



https://en.wikipedia.org/wiki/Pentose phosphate pathway



https://en.wikipedia.org/wiki/Pentose_phosphate_pathway

ATP Uretimi/tiketimi yok

Glukoz 6-P'in 1. karbonu CO, olarak salinir. Santa
giren 3 glukoz 6-Ptan 3 CO, ve 3 tane 5 karbonlu
seker elde edilir.

Glukoz 6-P ile baslayip glukoz 6-P ile sonlanir (sant).

NADPH (sitozolik NADP-malat dehidrogenaz/malik enzim de,
malat piruvata gevirirken NADPH dretir)

Riboz b-P



Ug¢ reaksiyonla glukoz 6-P'tan ribuloz 5-P,CO, ve 2
NADPH elde edilir.

1. Glukoz 6-P'in dehidrogenasyonu:
6-fosfoglukonolakton , NADPH kazanilir,

Geri donustumsiz, kontrol basamag!
NADPH J, NADPH gereksinimi artinca enzim T
Insiilin, G6PD gen ekspresyonunu T



~ 2. 6-fosfoglukonolaktonun hidrolizi:
6-fosfoglukonat,

3. Ribuloz 5-P olusumu: Ribuloz 5-P, NADPH
kazanilir, oksidatif
dekarboksilasyon



Ribuloz 5-P'tan riboz 5-P ya da gliseraldehid 3-P
ve fruktoz 6-P olusur.

Geri donusimlu reaksiyonlarla 3-7 C'lu sekerler
birbirine donusdur.
NADPH gerekliyse yol en bastan ileri dogru isler.

Yalniz riboz 5-P gerekliyse oksidatif reaksiyonlar
olmadan da iretilir.

.2 C'lu birimleri transfer eder.
Tiyamin pirofosfat kullanir.

. 3 C'lu birimleri transfer eder.



Indirgeyici biyosentez reaksiyonlar:: Yag asidi,
kolesterol (insiilin G6PD'1 uyarir) ve steroid sentezi,
glutatyon kullanimi

Karaciger, adipoz doku, adrenal korteks, testisler,
laktasyondaki meme bezleri ve eritrositlerde



=

Tiyoredoksinin indirgenmesi: Riboniikleotid
rediktazin koenzimi

Hidrojen peroksitin indirgenmesi: Oksidatif stres,
indirgenmis glutatyon,

Ozellikle eritrositlerde hemolizi 6nlemek icin



Sitokrom p450 monooksijenaz: Substrata
tek oksijen atomu ekleyerek -OH grubu
olusturur

Mitokondri ve mikrozomlarda farkli
islevleri vardir.

Steroid hidroksilasyonu, safra asidi
sentezi, bobrekte 25-OH-D vit
hidroksilasyonu, karaciger
mikrozomlarinda detoksifikasyon

R= steroid, ilag, kimyasal

R-H+ O, + NADPH + H* — R-OH + H,0O + NADP*



Fagositoz: Notrofil ve monositler, fagolizozom:
, 0,, CI
(oksijene bagimli MPO sistemi)

NO sentezi: Substratlar arginin, NADPH, O,
Uriinler NO ve sitriillin,



Oksidatif hasardan korunmak igin gereken NADPH
Uretilemez .

Glutatyon peroksidaz ¢alismaz, H,O, birikir
— hemoliz



X-bagimli (erkek), en sik goriilen genetik enzim
eksikligi

?o‘gu hasta asemptomatiktir, oksidan ilaglarin
primakin, silfonamid, kloramfenikol, nitrofurantoin
vb) kullanimi/enfeksiyon/baklagiller hemolize yol
acabilir. Sarilik ve halsizlik olur.

Eritrositlerde Hb'deki -SH gruplarinin oksidasyonu ve
ardindan Hb denatiirasyonu sonucunda ¢oziinmeyen
Heinz cisimcikleri birikir.

Akdeniz tipinde agir hemolitik kriz,
Afrika tipi daha hafif

Hastalar malariaya direnglidir.



Tiyamin eksikligi-kronik alkolizm

Diyette eksik, bagirsaktan emilim bozuk

Transketolaz, piruvat dehidrogenaz,
a-ketoglutarat dehidrogenaz

Akut (geri donigimlid evre Wernicke
ensefalopatisi; konflizyon, ataksi, goz kaslarinda
paralizi — tiyamin enjeksiyonu

Kronik/geri donisiimsiiz evre Korsakoff
psikozu; amnezi, haliisinasyon



