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® Hucresel proteinlerin fonkiyonlari 3D yapilari ve
sentezlenmeleri sonucu katlanmalari ile
gerceklesmektedir.




® Polipeptid zincirindeki genetik ya da spontan
modifikasyonlar ile katlanma problemleri olusmakta

ve sonucta hatali katlanmis proteinler ortaya
cikmaktadir.




® Proteinlerin katlanmasi, molekul ici glcler ile
kontrol edilmektedir.

®* |n vivo katlanma prosesi, molekUler saperonlar ile
gerceklestiriimektedir.




® Bir aminoasit zincirinde, kalitsal genetik
varyasyonlar ya da oksidatif modifikasyonlar gibi
aminoasit hasari sonucunda gerceklesen kisalmalar,

saperonlarin varliginda dahi hatali katlanmalara
neden olabilmektedir.




® |[ntraselltler proteazlar, saperonlar ile birlikte,
hlcresel protein kalite kontrol sistemlerini
olusturmakta ve hatali katlanmis proteinleri
uzaklastirmaktadir.

e Belirli proteinler ve bazi kosullar altinda,
eliminasyon etkisizdir ve hatali katlanmis proteinler
agregatlar olustururlar.




® Hatall protein katlanmasi sonucunda olusan
hastaliklar baslica;

-Fenilketonuri
-Sistik fibrozis

-Orta zincirli acil-KoA dehidrogenaz eksikligi

-a -1 antitripsin eksikligi




® Hatall protein katlanmasi ile fonksiyon kaybinin
olustugu hastaliklar:

-Kardiyomiyopatiler
-Keratin ve Kollajen hastaliklari

-Parkinson hastaligl

-Allesel diabetes insipidus




