Poruchy metabolismu folatu

Vitamin B9 (kyselina listova)

Folat (kyselina pteroylglutamovd) se nachézi v listové zeleniné, lusténinach, jatrech

Kyselina pteroylglutamova se sklada ze pteridinu, kyseliny p-aminobenzoové a kyseliny glutamové

V metabolismu foldtu se uplatriuje redukce na dihydrofolat (DHF) a tetrahydrofolat (THF)

SlouZi jako prenasec jednouhlikovych zbytk(, coZ je zadsadni pro endogenni tvorbu methioninu, thymidylatu
(dTMP) a dvou intermediatd syntézy purin(

Dédi¢na malabsorpce folatu

® Zavazna megaloblastova anémie, progresivni neurologické poruchy
= Syndrom s deficitem foldtu v mozku se snizenou hladinou prenasece folatu v mozku

e

= [ éc¢ba vysokymi ddvkami foldtu per os nebo nizSimi parenterainé

Deficit glutamatformiminotransferazy

Katabolismus histidinu je spojen s pfenosem formiminoskupiny na THF se sou¢asnym uvolnénim amoniaku
Ma dvé katalytické aktivity jako glutamatformiminotransferaza a jako
formiminotetrahydrofolatcyklodeaminaza

Psychomotorickd retardace, megaloblastovd anémie

Rozviji se hyperhistidinémie, histidinurie

Deficit methyléntetrahydrofolatreduktazy (MTHFR)
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. . . . . ryptophan =+ Formic acsd “formyl- —
homocysteinu na methionin a disledkem deficitu e / ' N

MTHFR je nardst koncentrace celkového
homocysteinu v plazmé a snizeni koncentrace o
methioninu vedouci k opozdéni vyvoje, mikrocefalii, “f M-

kfec¢im, hyperhomocysteinémii \ >(
Formiming-THF dUMP

Serin - N* NP .methylen-THF

I N methy - THF

s "
i 1HEE THF
dTHF o DIHF" & bethionine

* Dimethylghycine
* Sarcosine 1

fa

Histidine “Glycine

Betaine

Homocystaing
:eu,& CBS  or

CTH.= Cysteing
Cystathioning <
a-Ketobutyrate


https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Folate_cycle.png
https://www.wikiskripta.eu/w/Vitamin_B9
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Pteridin&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Kyselina_paraaminobenzoov%C3%A1&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Kyselina_glutamov%C3%A1
https://www.wikiskripta.eu/w/Kyselina_tetrahydrolistov%C3%A1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Purin&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/An%C3%A9mie_megaloblastov%C3%A9
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Histidin&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Amoniak
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Homocystein&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Methionin
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Mikrocefalie&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Hyperhomocystein%C3%A9mie&action=edit&redlink=1

