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Asetil Kod karboksilazin regllasyonu.

Bu enzim g sekilde kontrol edilir:

- Allosterik olarak pozitif ve negatif

- Fosforilasyon (P) ve defosforilasyonla

- Divetle indGklenme (+).

Sitrat enzimi polimerize ettidinde defosforile
halinde aktiftir.

Defosforilasyon insalinin uyardidn fosfatazla katali-
Zlenir.

Disdk eneri duzeylerl, AMP lle aktive olan protein
kinazin aktivasyonuna neden olarak enzimi fosfo-
riller ve inaktive eder. Enzim aynca glukagon ve
epinefrin tarafindan dolayl fosforillenir ve inhibe
olur.

Yad asidi sentezinin son Urdnd palmitat Ko jle
birleserek palimitoil KoA'ya dénusur, bu son bilesik
enzimi inhibe eder.

Yuksek kalorili divet asetil KoA karboksilaz icin gen
transkripsivonu hizir arttinr, ddsik kalorill diyet ise
bu genin transkripsiyonunu azaltr.
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B oo I Tusver T

Abetlalipoproteinemi

o Olorormal rews’

o Kirmk (sedmre ord, nonipesfh G sermpiomiyy, steaiore, progressd ndrdioni ve oftaimea Do . Oy yaralarma ve
BANATS. OO0y
Oreliides. LOL-C, VLDL-C. glomiuon ve apo B yoldudu, dusik 1otal koiestercl ve TG, vit A, D ve € gok GUguk veya yok
urFamag INH
T{:--;P":'..-E-LE:‘L‘C--. T':..lll-ir

i ¥
', 3 DeOEOH O T 8 LN

Tangers hastabds Fah-eye hastaln ApO A-l shaddly, LCAT il

Tangier hastahly: ABCA-l gen delehti, oloromal resesd, ook dupuk HOL-C vo apoA-l, yukseh TG

Baldk gorl het: LCAT ebabid. otozomal resesd, ok dugua HOL-C ve a00A-1 dureyiern

Allesel apol-l ehslldigl: ApoA-l gen delekll . oloromal domenant, (ob dugus (homongoliarda) veya NOrmaln yans
HOL -C (heterorsgofiarda), digplh apoh-|

Adesdl LCAT eksildidi (Tam): LCAT gen dedeill, cloromal resesd. gok duguk HOL -C ve apoh-1, artreg FOCE orars, (ok
Ouguh Llesteal estedeyme Pl LpX variay
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s . P . et Al Kan: Glukagon T ; insdlin J-  Glikojen yioms T

whne | mambeam
I S e L e

T ' Dodui: cAMP Gikojen senter |
O psleinien .n Sanplaima

ATP }HP ; Qiuhex Karbonhidrath pemek Kan: Gukagon L nsdiint  Ghkojen yicem J
5 Glukoz T+ Gikojen sentez

¥
ey A On ekl P Glukoz-6-F Dolu: cAMP L ; glukor +
5

| gikoRn  lie ™ Egoersis ve stres Kan: Epinefrin 1 Glikojen yiom T

) lostorrazx | a SONI0E -/ l_,.--' o) iy 1
L ‘\,\. are | ;-:F-l:'"lm"hl“ ',I 'FE Glukl}:-'-F' Dodo: cAMP 4 Glkojen sented L.
= ATP

fmin ¢ {naki X x - &
Lk rbdi ukt grotain i praedn | Ca™"-kalmodulin T
e 4 Slaglilng

8 "
® . ol ./l £ 2 aikapn N | Kas
Bregilin HEWAT | ETHLEE i /

TN P R kil / Aphk [ratirahat ] Kan: Inadlbn L Glikcden tenter J.
Heishs 7 Gllkojen transpartu L

¥ . -~
kll?:_.jlll:.::; 5 !;|.|__!3r|.'|z 1 G:II!'iI.'P.IE"l UHP-Glukazr & H,:rbﬂﬂ."ll-ﬂﬂt-' 'ﬂmﬂ. u.'l |nwt r .'Ta leﬂrn *.nt.ﬂ 1«.
g L% Lkt ] =
- e,

. ) P K.gh [Htirahst) Glukor Iransporiu T
sy Fua [ Glukoz-1-F —s Giukaz-6-F Egrersir Kan: Epinelrin Glikojen sentezi L
@ ’ I-"-':f_/ { flukss 8- Doz ARAR ] -H.l!rjri‘- Wil
ARIP o | oralaba Ca-kalmodulin T Ghkols T

e | gearncigr
Laktat viyn GO +Hz0 ﬂ;l
gluHaEL

GLIKOJEN SENTEZI ve YIKIMININ REGULASYONU Karaciger ve kas glikojen depolarinin

Caz+ karacider ve kas dokusunda indirekt olarak fosforllaz aktive eder; reg ula syonu
fosforllaz kinaz Ise direkt aktive eder.
ArP kas dokusunda fosforllaz enziminl dodrudan akthe eder.

T

SAMP T

Glukoz 6-fosfataz eksikliginde (von Gierke hastalidi) gorulenler
Hipoglisemi

Laktik asidemi

Hiperuriserni

Hiperlipidemi

Hiperalaninemi

Ketozis
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Tircid hormonlarninin sentez basamaklan

B B e T L1 [STTE
1 Wamaalur i Baipih S P Sl (3 )

Tiroldde sodyum Iyod tasnicis lle plazmadan yodidin {1-) * Tond st vect AR inbesaly (Mo i et Satar vl pleisieryest § Sl nirt peikin
v § worem et p, b el e sl R e
alinmas et e S e i e R . Al s L

Tirold peroksidaz lle tyodidin {I-) Iyodine (1) oksldasyonu el e N T e i T B M hies i e et
Tirold follikalanon kolloldinds tiroglobulin Gzerindeaki . T T i W T o "
tirozll artklanna yine peroksidaz enzimi lle yodinin
verlecrmesl. Mono-yvodotirozin (MIT) vie di-vodotirozin
(DIT) clusrnas

Tiroglobulin mclekalonde yodotirozl armklarnmn
eclocmashyle T3 vie T4 olusumu

Kolloldden endositozla tiroglobulinin hdcre igine reab-
sorpsiyonu sonrast Izozomlarda parcalanmas, T4 ve T3
agida gikmasi

T4 ve T2'0n dolasima salimrmi
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* DANISALIM

Derslerde asagidaki konular vurgulanmistir:

indirek bilirubin 20 mg/dL’yi asinca beyine gecer ve birikir, toksik etkiler glisir, 6rnegi
yeni dogan sariliklar

Keton cisimleri uzamis aclikta kanda artar ve beyi dokusuna girer ve enerji kaynagi
olarak kullamlir.

Amonvyak artisi beyin icin toksiktir ve tre siklusu defektlerinde hiperammonemi
gozlenir ve norotoksik semptomlar gelisir.

Leptin yvag dokusundan salinir, hipotalamusta aclik merkezini baskilar, tokluk merkezi
uyarihir,
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inler
Hmwﬂm Kronik hepatik porfiria:
Mitokondri e Protsin
O | Froseaia: Porfiria kutanea tarda (PCT), en sik gtzlenen porfiria tind, kc.in kronik hastahg)
Fe™ Uroporfirinojen |1l dekarboksilaz eksikligi

v Pretaparfirin 1 Otozomal dominant
L+ ] frai Frotapartitncjen e . : . =
i ohsidar Klinik semptomilan artbran faktérler: hepatik demir viklenmesi, ginese
(2] &-Aminolevulinik asit X maruziyel, alkal alimi, Ystrojen tedavisi, hepatil B, veya C veya HIV infeksiyonlar

'Q}HM = Protoparfiringjen 1X
Qﬁﬂ o Koproporfinmaen Klinik baslangi; yasamin 4. ve 3. dekadlannda

Siksinll Ko + Glisin

ALA
dehidrataz T, . : L : , :
.“:;-_:_:__ﬂ___ il ______—;_-_':L-"‘ Sitozol Porfirin birikimi deri semptomlarina yol acar, idrar dodal isikta kirmizi-kahverengi

— , floresan 1gikta pembe-Kirmiz renkte
e GH

Hoproporirinojen NI —'L;:—r Koproporirin 1

(4] Porlobilinajen

& Uroparfisacien I
Sentaz . Lrroparfisircfan
‘/I L, ™| dekarboks.az

L5

e Lirmpafinmajen i fH

Kosanfar
Hidroksimetil El—"l:lrnpurl'iﬂnnjan II—-L- Uraporfirin 1

bilan R

4 HHy

h.l “oriddn EIH

il indapia

Uroporfirinajen I—"}—" Uraporfirin

et

Lirapartiincyan
datarboksiar [~ o0y gH

Koproparfirinojen | o Koproporfinin |
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Kemik yapim ve yikim belirtecleri

Kermlk yapim belirtecler! Kemilk yikim belirtecler

Kemide specifik ALP Hidroksipralin

Osteckalsin Piridinclin

Prokollajen | M-propeptid Deoksipiridinelin

Prokollajen | C-propeptid Tartarat rezistan asit fosfataz
ldrar tip 1 kollajen N telopeptid
Serum tip 1 kollajen C telopeptid

¥il O wim hiecrg i3 mliileri
= Wi [} bafdayws profwenia hors mermdrarerelan g eeea

F AR A R e (Fibroz proteinler bolumunde)

b VI gl pa s FRROTIETE i Daed ik, plaleey
u N [ ey, (AT, P raspern deenanberine bl v
r Dot QEURTY RS T
+ M sl reraboforras:
S P
b AR T it
u (b ety e e it g
LR R T PTE P OS
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TS Vel CUEFT - HO eieeyyon: v ke
Ve aw k fa e
4 P AME : Pty sl ey feiis 9]
Yilamen IF nin oo lapn lonksspanian
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KLINIK TANIDA KULLANILAN BASLICA SERUM ENZIMLERI

Baslica kullanimi

Aspartat aminotransferaz Ke ve kas hst.lari
Alanin aminotransferz 'KC hst.lar
Amilaz-ipaz | Akut pankreatit
 Seruloplazmin ' Wilson hastahg:
 Kreatin kinaz | Kas hst. ve M
v-Glutamil transpeptidaz Hepatobiliyer hastaliklar (obstruktsf sanlik), alkole bagh ke hst
Laktat dehidrogenaz | Hucre Slimdndn genel markiri, hemoliz, k¢ ve kas hst.len
Asit fosfataz Metastatik prostat CA
 Alkalen fostataz . Kemik hst, tikayici ke hst
5'-Nikleotidaz Hepatobiliyer hastaliklar (obstruktif sarilik)
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