Poruchy metabolismu kyseliny mocové/Otazky a
kazuistiky

‘ . Tip: Rozbalte si autorské odpoveédi!

Otazky

1. U clovéka je karbamoylfosfat prekurzorem biosyntézy:
A - uridinmonofosfatu
B - Inosinmonofosfatu
C - urey
D - glutaminu
2. Metabolity vitaminu B;; hraji tlohu v:
= A - Katabolismu mastnych kyselin s lichym po¢tem atom@ uhliku
= B - Pri tvorbé acetyl-CoA z pyruvatu
= C - Pfi pfenosu CHs- skupiny z tetrahydrofoladtového koenzymu na homocystein
= D - Pri syntéze palmitatu
3. Véechna niZe uvedena tvrzeni vztahujici se na biosyntézu purinovych nukleotidtli jsou spravna
vyjma:
= A - PRPP je substrdtem v této metabolické draze
®= B - Z glutaminu se tvori 2 dusikové atomy purinového cyklu
= C - Tvorba N-glykosidické vazby az po kompletaci struktury baze
= D - Folatové kofaktory se podileji na uhlicich purinového cyklu
= E - Inosinmonofosfat je prekurzorem jako AMP tak GMP.
4. Dna je zpUsobena nadmérnym zvySenim koncentrace mocové kyseliny v krvi. Pfi¢ina mdze byt jak
nadprodukce tak nedostate¢nd exkrece. Pro rozpoznéni této situace je mozno podat 1°N-zna¢enou
aminokyselinu. Kterd je pro tento Ucel nejvhodnéjsi?

Otazka 1.

= A - Ano. Karbamoylfosfat ddvd nejprve s aspartatem karbamoylaspartat, ktery prechdzi na orotovou kyselinu
a ta pres nékolik intermediatl UMP (biosyntéza pyrimidinovych nukleotid{)

= B - Nespravné. Inosinmonofosfat vznikéd z PRPP (biosyntéza purinovych nukleotidd)

= C - Ano. Detoxikace NH4+ v jatrech se déje v cyklu tvorby mocoviny na jehoz pocatku stoji karbamoylfosfat
(CO, + NHA* + ATP).

= D - Nespravné. Glutamin se tvori z glutamétu, ktery takto fixuje anorganicky NH4* do amidové skupiny
(detoxikace NH** v burikach)

Otazka 2.

= A - Ano. Vznikd nikoliv acetoacetyl-CoA, ale propionyl-CoA, ktery je pfeménén na sukcinyl-CoA. Reakce
potfebuje biotin a vitamin By5.

= B - Ne. Oxidativni dekarboxylace pyruvatu na acetyl-CoA potrebuje jiny vitamin: thiamin a pantothenat.
= C - Ano. Pfi pfeméné homocysteinu na S-adenosylmethioninu je tfeba jako kofaktor vitamin B15.

= D - Ne. Palmitova kyselina ma sudy pocet uhlikl a B-oxidaci dadva 4 uhlikovy fragment, nikoliv 3 uhlikovy jako
mastné kyseliny s lichym poctem C-atom

Otazka 3.
= A-Spatné
= B - Spatné

C - Spravné

D - Spatné
E - Spatné.

Otazka 4.

= Glycin. Jeho celd molekula je pfi biosyntéze inkorporovana do prekurzoru purinovych nukleotid@. Dusik
glycinu se také objevuje v mocové kyseliné.
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Kazuistiky

Pacientka lécena na akutni leukemii

3-leté dévcatko prijato s diagndzou akutni lymfatickd leukemie. Dostala inflze, allopurinol, 2. den terapie vincristin,
prednison, methotrexat atd. Za 5 dni propusténa doma. Pokracovala v terapii doma (prednison, allopurinol). Za
mésic pridana opét chemoterapie. Pak dostala soor v Ustech, nemohla jist.

Laboratorni vysledky (postupné béhem mésice):

S-urea 4,0 5,0 1,3 0,7 (mmol/l)
S-kreatinin 62 88 62 62 (umol/l)
S-kys.mocova 714 547 (238 |113 137184 (umol/l)

bilé krvinky |56 300|3 700|2 800|3 700 (pocet/ml krvi)

Otazky:
1. Jak vysvétlite vysokou hladinu kys. mocové (1. vySetreni provedeno po 5 dnech hospitalizace, po
propusténi)
2. Pro¢ byla kys. mocové pfi pristich vySetfenich jiz normalni?

3. Proc¢ doslo k hladiné urey 0,7 mmol/I?
4. Jakd jina vysetreni potvrdi toto zjisténi?

1. Rozpad bilych krvinek vede ke zvysenému odbouravani purinovych latek. Renalni pri¢ina to nebyla,
protoze urea + kreatinin byly normalni.

2. Vlivem chemoterapie pokles| pocet bilych krvinek a vlivem allopurinolu klesla kys. mocova.

3. Na zdkladé snizeného pfijmu bilkovin (pacientka nejedla-soor-i GUtlum proteosyntézy v jatrech).

4. Stanoveni celkové bilkoviny a albuminu by mélo prinést nizké hodnoty.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky
= Poruchy ureageneze

= Antiuratika
= Arthritis uratica

Dalsi kapitoly z knihy MASOPUST, J., PRUSA, R.: Patobiochemie metabolickych drah:

= Vyziva: Energeticky metabolizmus a jeho poruchy ¢ Poruchy vyzivy ¢ Vysetfeni stavu vyzivy

= Sacharidy: Poruchy metabolismu glukézy ¢ Glykogenézy

= Lipidy: Poruchy lipidového metabolizmu

= Jiné: Poruchy ureageneze ¢ Porfyrie ¢ Poruchy metabolismu kyseliny mocové

= Voda, stopové prvky a mineraly: Sodik ¢ Draslik

= Otazky a kazuistiky: Poruchy metabolismu glukézy ¢ Poruchy vyzivy  Voda ¢ Acidobazickd rovnovaha e

Bilirubin « Porfyrie ¢ Poruchy metabolismu kyseliny moc¢ové ¢ Glykogendzy  Poruchy metabolismu lipid{ o
Eikosanoidy ¢ Dédi¢né poruchy metabolismu aminokyselin ¢« Poruchy genové exprese
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