(wio4-uojeyy) yeanihy (wiog-jou3) yeanlid (dad) yeaniAdjoueoydsoyd
Z

i i S
0=2 HO—O0 _0—d—0—0 ainesioydsoud ainesuoqien
| _ / \ Ue | HO HO
AU O\oﬂ,o d1v 4av Az upAuuy sayyosiwsh ! HO n__ OH
. o7 Yo . seisg-oug-amgsioudsoud <O O pLPAYUY eS| Iolm|olm|m - HOo—d— + Io!miz
o e} 0o 0
jou3 uoyey
yoiasaibioua Jyss Iﬁ_u w w_ P H—D—Y aingsioydsoyd aingsioydsoud
- - d ey
J12)83-joug-ainegsioydsoud Io\mi.oln_u Io|n_.v r— O”n_u I% I% Iﬂw In_u
-Jlouz-0}a3 | pupAyuy-aingsioydsoyd HO—d—O0—d—OH —=+— HO—d—OH + HO—d—CH
o] = ] . 1 £
g4 Jeuo] Il || Il I
Jeis3-0lUuL o] 0] o] 0
v00—S aingsuoqied ainesuoqien
v09-1Aoy = yoD-ainespye.
4 pupAyuy/(-ainegsuogien) m|ml.0l.m|m -— x|m|01 + Iolm|m
o 6 0 0 o
voo-if89y 00 —S—0—0°H
,n_u yorassifileus satu) O°H -
pupAyuy alngs + aineg
P (uaydpuy nz Bunpuigpidad wn d
o Jaisalp ‘yorasaibious pusyolaisne) z
-ainesioydsoyd 19)S3-2INBSUOGIED) H N'H
o)
_._o/f o” Yo
VNY} suspejeq =
-|AoeOUlW
VN iy o o JjoyoIy 8INEs|aeMyS
o [o]
HO-0—-g=0 uueaibioua Il Il
IS 19)$3-24NES[9}aMUDS m_||0|,_..w_\o_._ - Y4—O0H + 10|m|01
|
WNE (o] o]
Jg)s3-a.nesioydsoyd
JoyoMy aingsioydsoud oYy
HO ! HO HO
HO— OO I uuesbiaua | |
d w . 18)83-Ig-aungsioydsoyd H—O0—d—0—y =+=—— Y—OH 4+ HO—d—OH + HO—H
jeydsoydsig-g‘-einesupeskly © HO—OH H NH [| I
=3jeisak|Boydsoydsig-g‘L o A_ux Qo S © ©
IOlblo\ ~o InioJ_.._To loyodIy aingsJioydsoyd
I & & HO HO
+ puphyuy sajuos|wab wiealbiious | I
pupAyuy sajyosiwab J8]s3-8INESI0YdSOYd Jsjs3-aungsioydsoyd  d |0|mLOI = d—0H + IO|m|OI
| o] uejdessay o]
- = [0Yo¥[EOI L
HO HO yojeusibiaua =lolyL alngsuogie)
HO pupAyuY-ainesioydsoyd selsg-oyL = Jojs3oly) H—8—0—d «——— ¥—SH 4+ HO—D—Y
jeydsoyd-g-es03n|9  HO H div « e I Il
o Im o oYoYo o] o]
2R O — HO-0-d-0-d-0-d-0
Ho-0 ,_..__ OH Tows 4 & 4 yorasaibiaus Bigpuysiu loyoXiy aingsuogJen
+ o ! + Jeys3(-aungsuogied) H—O0—O—H d4—O0H + HO—D—H
Js)sg-aungsioydsoud Jeys3-aungsioydsoyd _m_V A_u_.

O°H -
;Bls3  =———— loyodly  +  aines



CH,OH

P
ATP
Glucose oH
Hexokinase od.
Glucokinase Glucose-6-phosphatase
ADP

Glucose -6-phosphat

Glucose-6-phosphat-lsomerase

CH,OH

ATP

Frucose -6-phosphat

Phosphofructokinase-1 Fructose-1,6-bisphosphatase

ADP P—CH,

OH Fructose-1,6-bisphosphat

Ha(i‘,—F
c=0
| Fructose-1,6-bisphosphat
HO—CH (offenkettige Form)
HC—OH
|
HC—OCH
|
H,C—P
o] H
e’ Aidolase“ HG—P
| .
Glycerinaldehyd-3-phosphat HC—OH =& T C=0 Dihydroxyacetonphosphat
H,C—P Triosephosphat-isomerase CH,OH
NAD+
Glycerinaldehyd-3-phosphat-Dehydrogenase ’
NADH
C .
| 1,3-Bisphosphoglycerat =
HC—OH Glycerinsaure-1,3-bisphosphat
H,C—P
ADP
Phosphoglyceratkinase '
ATP
\‘c'
1 3-Phosphoglycerat =
HC=—0H Glycerinsdure-3-phosphat
1
H,C—P
Phosphoglyceratmutase ﬂ
o} o
ot
| 2-Phosphoglycerat =
H—C—P  Glycerinsdure-2-phosphat
HO—CH,
Enolase
Ho# co
2
05 -C ®  GDP
C
|
C—P
1l B
CH, o, 0
ADP Phosphoenolpyruvat PEP-Carboxykinase c
(PEP) C|:_0
Pyruvatkinase ADP (I‘)H
2
|
_ CO, 4L
ATP o0 o’ o
NAD+ NADH A f13 Oxalacetat
o o ?=0 Pyruvatcarboxylase
.
Cc CH cO
3
%—iﬁ-é_ [ o Pyruvat= NAD* NADH 2
]~ Brenztraubensiure
CH, Lactatdehydrogenase 0  S—CoA
LA
Lactat = Pyruvat-Dehydrogenase c
Milchsaure HS-CoA iICH Acetyl-CoA



Glucokinase nur in
Leber und B-Zellen des Pankreas;
hohe Spezifitét, geringe Affinitét (hohe Ky)

Gluco-
kinase

Leber: Phosphorylierung der PFK2
bewirkt Phosphatase-Aktivitat
(Abbau von F2,6BP)

Herz-Muskel:  Phosphorylierung der PFK2

bewirkt Verstarkung der Kinase:

(vermehrte Bildung von F2,6BP)

Skelett-Muskel: PFK2 kann nicht phosphoryliert
(kein Effekt durch cAMP)

-Aktivitat
Glycogensynthese
werden

®

Pentosephosphatweg

F2,6BP. Insulin 1lGIucagon, Adrenalin F6P
/ .I.
AMP ATP P ATP
2 | PFK1 tIjrucrt‘ose-h1,6—
isphosphatase <G
T ADP i Citrat
F1,6BP
GA3P=— DHAP
1,3BPG
ADP .
ATP
3PG
ATP “
Alanin 2PG
ﬂ PEP-Carboxykinase |— ADP
PEP
Regulation der Pyruvatkinase
durch Phosphorylierung nur
in der Leber P Co, GDP GTP
. ADP
P'yruvat- Insulin Pyruvat- Oxalacetat
KemEs Glucagon kinase
il Adrenalin AP co, ADP
Bioti
= [ Mito |
Pyruva Pyruvatcarboxylase l_
[Wito | \\\\\\
Pyruvat- Lactat
dehydrogenase Alanin

Induktion der Schliisselenzyme
der Glycolyse durch Insulin

Induktion der Schlisselenzyme
der Gluconeogenese durch
Glucagon, Adrenalin und Cortisol

Citrat
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Hereditare Fructoseintoleranz
Aldolase B | — Fructose-1-P in Leberzellen 1
— Hemmung der Glucosefreisetzung (Gluconeogenese, Glycogenabbau)
— Hypoglycémie (v.a. nach Verzehr von Obst)
» Katarakt (grauer Star, Triibung der Linse):

Bildung von Sorbitol — osmotischer Wassereinstrom in Linse

Verstoffwechselung von Fructose Insulin-unabhiingig — bei Diabetikern normal

Hereditare Galactosamie
Galactokinase | — Galactose im Blut f — Ausscheidung mit Urin — nicht so schlimm
Galactose-1-phosphat-Uridyltransferase | — Galactose-1-P in Leberzellen 1

— Hemmung der Glucosefreisetzung (Gluconeogenese)

— Hypoglycimie

» Katarakt (grauer Star, Triibung der Linse):
Bildung von Galactitol — osmotischer Wassereinstrom in Linse

CH,OH CH,OH
(o] HC—OH
HO—CH Reduktion _ HO—CH
HClt'*-“‘OH HC—OH
H(lI—OH HC—OH
(|3H20H CH,OH
Fructose Sorbitol = Sorbit
0 H
CH,OH
HC—OH HC—OH
HO—CH Reduktion . HO—CH
HO—CH HO—CH
HC—OH HC—OH
CH,0OH CH,OH
Galactose Galactitol = Galactit

Lactoseintoleranz

Lactase in Diinndarmmucosa | — keine Resorption der Lactose

— Verstoffwechselung durch Bakterien im Dickdarm — Gase (CHs, H»)
— Flatulenz, Ubelkeit
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