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Midede baslar.

Ince bagirsakta, pankreas ve bagirsak enzimlerinin
yardimiyla devam eder.

. (mideden) —» Midede HCI ve pepsin
salgisi

* Ince bagirsaktan sekretin ve kolesistokinin:

° — bikarbonat

o — pankreas enzimleri: tripsin,

Kimotripsin, elastaz, karboksipeptidazlar



* Ince bagirsak enzimleri:
Aminopeptidazlar, dipeptidaziar

* Kana yalniz serbest amino asitler
gecer.



1- TRANSAMINASYON

2- GLUTAMATIN OKSIDATIF DEAMINASYONU
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° Bir amino asidin amino grubu bir
keto aside tasinir.

* Serbest amonyak aciga cikmaz.

 Koenzim pridoksal fosfattir.

S.Elgiin Ulkar



* Geri donusumludur.
* Sitoplazma veya mitokondride olabilir.

* Metabolik ve klinik acidan en oneml

transaminazlar
ve ‘dir.
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Glutamattan deaminasyonla amonyak
serbestlesir.

Enzim dir.
Koenzim NAD/NADP’dir.

Mitokondride olur.
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Amonyak kaynaklari:

1- Amino asit metabolizmasi

2- Bagirsaga gelen urenin bakteriler
tarafindan parcalanmasi

3- Hormon, norotransmitter, nukleotid gibi
azotlu bilesiklerin yikimi
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Amonyak Zararsizlastirma Yollari:
1- Ure dongusu (karaciger)

2- Serbest amonyagin glutamin iginde
tasinmasi ya da depolanmasi (karaciger,
beyin, kas)

3- Amonyagin kanda alanin iginde
tasinmasini saglayan glukoz-alanin
dongusu (Kas ve karaciger arasinda)
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C
HoN”~ NH,

* Ure amino asitlerden gelen amonyagin baslica
atilim yoludur.

* |drardaki azotlu bilesiklerin %90 ni olusturur.

* Ure dongusu yalniz karacigerde gerceklesir.
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* Reaksiyonlarin bir kismi mitokondride,
bir kism1 sitozolde olur.

* Ure suda ¢c6zunUr. Baslica idrarla, daha
az oranda da bagirsaktan atilir.

* Urenin bir azotu serbest . digeri
karbon ve oksijeni de 'den
gelir.
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Ure dlcum:

* Serum/plazma, 24 saatlik idrar
* Serum/plazma icin referans deger:

* |drarda: erkek igin 14-26 mg/kg/glin, kadinda 11-
20 mg/kg/gun

 Kan ure azotu (BUN) olarak da sonuc verilebilir,
referans deger:

BUN'u lle carparak ure degeri elde edilebilir.



Uremi (Kanda Ure ylkselmesi)
nedenleri:

= S0k, kan kaybi, dehidrasyon,
yanik, yuksek ates

- Akut bobrek yetmezligi, kronik
bobrek hastaligi

= tas, tumor, iltihap ve prostat
buyumesi nedeniyle idrar yollarinda
ttkanma



e Kaynagina gore: * Metabolizmasina gore:

Esansiyel Glukojenik (glukoz
Non-esansiyel sentezi)
Ketojenik (yag asiti, keton
sentezi)

Hem glukojenik hem
ketojenik



yari esansiyeldir; erigkinde
esansiyel degildirler. Ancak buyume cagindaki
cocuklarda uretim olmasina ragmen yetersiz
kalir.

Besinlerle alim gerektiginden yari esansiyel
kabul edilirler.



Amino asitlerden aciga cikan karbon iskeletler:

* Okzaloasetat

* o-ketoglutarat

° Piruvat

* Fumarat

* Suksinil koA

* Asetil koA, asetoasetil koA
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* Fenilalaninin tirozine donusturen Fenilalanin
hidroksilaz enzimi eksiktir.

« Tum yenidoganlarin taranmasi zorunludur. Beslenme
sonrasi min.48 saat sonra

« Zeka geriligi (1 yas), yurume-konusma
bozuklugu, hiperaktivite, tremor, mikroensefali, buyume
geriligi, melanin eksikligi, idrarda kuf kokusu

« Tedavi: Ozel diyetle fenilalanin alimi kisitlanir. Ik 1
hafta icinde baslanmalidir.
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Tirozin metabolizmasindaki homogentisat
oksidaz enziminin genetik eksikligi

Idrar beklemekle siyah doner (Siyah idrar
hastaligi).

Orta yasta buyuk eklemlerde artrit, kikirdak
dokusunda pigmentasyon, kalsifikasyon ve
Inflamasyon olur.

Semptomatik tedavi yapillir.




Dalli zincirli amino asitlerin metabolizmasinda yer
alan dalli zincirli a-keto asit dehidrogenaz
enzim eksikligi

e Kanda ve idrarda bu amino asitler birikir.

* |drarda yanik seker kokusu vardir.

* Beslenme guclugu, kusma ve dehidrasyon,
asidoz olur.

* Tedavi edilmezse ileri derecede zeka ve
gelisme geriligi ile olum olabilir.
* Erken tani ve tedavi (diyet) gereklidir. R
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