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== “lagfe Trlpsmle aktiflenme, kiiglk notral alifatik
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ANEcrea ﬁ*ih’rers’risyuma kolaylastirilmis
el i /;\;‘ , kandan hiicrelere Na*-bagimli aktif
Sasinma ve daha az oranda kolaylastirilmis
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- Ozel amino asit tagiyicilari da vardir. Or,
bobrekte sistin, ornitin, arginin ve lizinin geri
emilimini saglayan ozel tasiyici sistemin
bozuldugu genetik gegisli sistiniride, bu amino
asitler idrarla atilir. S. Elgin Ulkar
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IRERdmino gruplarinin amonyak olarak
\/r’ Imasi: ' transaminasyon ve glutamatin
OKSIAa; n‘ deaminasyonu

— 2 A Gﬁyagm zararsizlastirilmasi: dre
= dongust, glukoz-alanin donglisd,
4—— - glutamin sentezi

3. Karbon iskeletlerinin metabolizmasi

S. Elgtin Ulkar



S. Elgiin Ulkar



:v
IA- ——

aymlmﬁuksn onlar

' °’°

- ,\Nw INASYON

: ..7.-‘
-_Rb .

= /d (“ t;‘“ AMATIN OKSIDATIF
’E'AN\INASYONU

~—
-_—
-—

—

—

— .

—
-

S. Elgtin Ulkar



1. Transar *ﬁ

"LCL G '

B Jmef eiiell et Vglone
Ke J‘J a: Jde tasinir.

:rbes’r amonyak ¢ikisi olmaz.

-

< "_- "

;-s—-
—

‘—-"i ._-e'_p’
— — _.‘
—

S—

J 'T‘r'ansami naz/aminotransferaz

"' ,s\

* Koenzim pridoksal fosfat

S. Elgtin Ulkar



""";.f;

hcdab/! sou1:ces i

¢ Sl TJI)JJ} a/ml’rokondr'lde

,'_‘..'—
vai =l
"— ,~

T d'—r‘&*o—

fjJ an T—: aminotransferaz (ALT) ve
"Eu*tat aminotransferaz (AST)

:-,-s_.
|

— -
e

—————— —
- wl— -

—

-
S

* Prolin, OH-prolin, lizin ve treonin
disindaki tUm amino asitler
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Klinikleri benzer; iperamonemi,
2n JauJu kusma, proteinli gidalardan
fiksinme, intermittan ataksi, letarji ve zeka

ger iligi vardir.
Amonyak  zehirlenmesi ilk 2  enzim
' =5 SIkllgmde daha agirdir.
Tedavude dusik proteinli beslenme (ozellikle
== ar'glnln des’regl) ve hemodiyaliz yapilir.
* X'e bagh gegen hiperamonemi tip IT
disindakiler otozomal resesiftir.
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, u{r amonyak ve orotik asit yiiksektir. Biriken
, arbat ‘O|| fosfat, primidin sentezi izerinden orotik
‘asitiriye yol acar.
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- Sitriillinemi: Argininosiksinat sentetaz eksikligi.
Kan, BOS ve idrarda sitrillin yiiksek
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Qﬁ BOS ve |dr'ar'da ar'gmmosuksma‘r
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Seiper: meml Arginaz eksikligi. 2- 4ya§|na kadar

"c myok Kan, BOS ve idrarda arginin yiiksek,
sisti numye benzer amino asidiri
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