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URONIK ASIT YOLU, fruktoz
ve galaktoz metabolizmasi
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URONIK ASIT YOLU

* Glukuronik asit siklusu
* Glukuronik asit
* Az kullanilan sekerler
* UDP-glukuronat:
Konjugasyon
GAG/proteoglikan sentezi
Pentoz olusumu
Askorbik asit sentezi (insan disinda)
* Glukoz igin alternatif yol
* ATP Uretimi yok



Glukoz 6-P, ile glukoz 1-P'a
izomerize olur.

UTP ile reaksiyona girer, UDP-glukoz,
CULCIE A (> 4)



UDP-glukuronat

—

GAG/Proteoglikan  Konjugasyon (steroid, bilirubin, ilaglar vb)



UDP-glukuronat, NADPH kulanilarak indirgenir:
L-gulonat
Gulonolakton tizerinden askorbik asit,
(insanda yok)
3-ketogulonat lizerinden
Ksililoz NADPH kullanilarak:
Ksilitol, NAD kullanilarak:

D-ksiliiloz 5-P — Pentoz fosfat yolu



Esansiyel pentoziri: Pentoz fosfat yoluna katilmak
igin D-ksililoz olusumu gereklidir.

NADP bagimli-ksilitol dehidrogenaz
eksikliginde ksillloz idrarla atilir.

Ender gérilen bir hastaliktir.

Ksililoz indirgen seker oldugundan, idrar
testinde pozitif sonug verir, DM ile karisabilir.



Fruktoz Metabolizmasi

* Baslica kaynak siikroz (fruktoz-glukoz), ayrica
fruktozlu misir surubu, bal vb

* Hiicreye alinmasi insilinden bagimsiz, insilin
salgisini uyarmaz.

* Glukoz metabolizmasi Gzerinden metabolize edilir.

* Bagirsaktan daha yavas emilirken, metabolizmasi
glukozdan hizlidir: karacigerde yag asidi- TAG-
VLDL sentezi T

» Bobrek esigi dustk, idrarla atilhimi kolay



fruktoz 6-P

Ekstrahepatik dokular, fruktoz igin Km'si
yliksek (glukoz igin diisik)
fruktoz 1-P, Km'si diistik
Karaciger, bobrek, ince bagirsak, fruktoz

fosforilasyonu igin baslica yol, glukozla reaksiyona
girmez, insilinden bagimsiz



Dihidroksiaseton fosfat
ve gliseraldehid,

Baslica karaciger (bobrek ve ince bagirsak)
Dihidroksiaseton fosfat:
Glikoliz/glukoneogenez

Triagilgliserol sentezi (Gliserol 3-P,
gliserol 3-P dehidrogenaz)

Gliseraldehid:
Glikoliz/glukoneogenez

Triagilgliserol sentezi (gliserol kinaz,
gliserol 3-P)

Serin sentezi (D-gliserat, gliseraldehid
dehidrogenaz)



Fruktoz Metabolizmasi

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



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

Esansiyel Fruktoziiri:

* Fruktokinaz eksikligi

* Otozomal resesif

* Asemptomatik, iyi prognoz

* Fruktozlu beslenme ardindan fruktoziiri



Herediter Fruktoz Intolerans::

* Aldolaz B eksikligi

* Otozomal resesif

» Hiicrede fruktoz 1-P birikimi

* Fruktozlu beslenmenin ardindan bulanti ve kusma

» Hipoglisemi (glikojen fosforilaz 1), hepatomegali,
sarilik, hiperiurisemi

 Karaciger yetmezligi, 6lim
* Diyet tedavisi (fruktoz ve sikroz olmayacak)



Sorbitol metabolizmasi:

* Monosakkaridler igin alternatif yol

* Aldehid grubu indirgenir (hidroksil grubu):
polioller



, glukozu indirger — sorbitol

Lens, retina, periferik sinirler/Schwann
hiicreleri, karaciger, bobrek glomeridilleri,
plasenta, eritrosit, over, seminal vezikiiller

Sorbitol okside edilir, fruktoz olusur,

Karaciger (glikoliz/glukoneogenez), over,
seminal vezikdller, sperm (enerji kaynag:
fruktoz)



Kontrolsiiz DM ve hiperglisemi durumunda
hiicreye insilinden bagimsiz glukoz girisi olur.

Glukoz — Sorbitol
Sorbitol dehidrogenaz olmayan dokularda birikir.

Katarakt, retinopati, periferik néropati,
nefropati



—

Ny

Galaktoz Metabolizmasi

* Kaynag! baslica siit ve st urdnlerindeki laktoz
(glukoz-galaktoz)

* Ince bagirsakta laktaz etkisiyle sindirim
* Glikoprotein /glikolipidlerin lizozomal yikimi

* Hicreye girisi insilinden bagimsiz



Galaktoz 1-P, ATP
kullanilir,

Laktoz sentezi
Glikoprotein, glikolipid ve GAG sentezi

https://commons.wikimedia.org/wiki/File:Complete galactose metabolism.png



https://commons.wikimedia.org/wiki/File:Complete_galactose_metabolism.png

UDP-glukoza
cevrilir,

Geri donlsiumli (tekrar galaktoz saglanabilir)
Oksidasyon ve rediksiyon, NAD koenzim

Uridil transferaz reaksiyonunda kullanilabilir,
burada agiga ¢tkan glukoz 1-P da, glukoz 6-P'a
cevrilir.



Laktoz sentezi:

Laktoz sentaz ile meme bezlerinde
UDP-galaktoz ve glukozdan
sentezlenir.

Enzim, protein A (galaktozil
transferaz) ve protein B (a-
laktalbumin) den olusur.

a-laktalbumin yalniz meme
bezlerinde bulunur, prolaktinle
uyarilir.



Galaktokinaz eksikligi: Otozomal resesif
Galaktozemi, galaktoziiri

Diyet yapilmazsa, galaktozun galaktitole
cevrilmesiyle katarakt



Klasik galaktozemi:

Otozomal resesif
Galaktozemi, galaktoziiri
Beslenme sonrasi kusma, ishal, sarilik

Galaktoz 1-P ve galaktitol birikimiyle karaciger
hasari, agir zeka geriligi ve katarakt

Tedavi diyet (galaktoz ve
laktozsuz)



