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Szénhidratok

Szénhidratok: C (H,0) Gsszegkeplet

Mai meghatarozas: polihidroxi-aldehidek, polihidroxi-ketonok vagy olyan vegyluletek,
amelyek ilyenekké bonthatéak hidrolizissel

Monoszacharidok: olyan szénhidratok, amelyeket nem lehet egyszeriibbekké hidrolizalni

Csoportositasuk: aldehid- vagy ketocsoport jelenléte és szénatomszam szerint

ICHO 'CH,OH

*CHOH 2C=0

*CHOH *CHOH ICHO 'CH,0H
‘CHOH ‘CHOH 2CHOH 2C=0
SCHOH SCHOH *CHOH ‘CHOH
°CH,OH “CH,OH ‘CH,0H ‘CH,OH

an aldohexose

aldohexoz

a ketohexose

ketohexo6z

an aldotetrose

aldotetroz

a ketotetrose

ketotetroz



D -monoszac h ari d o) k Az aldehidcsoporttdl legtavolabbi szénatom

konfiguracidja alapjan tartoznak a D sorozatba

CHO C 021.
|
H—C—OH degrade CHO C()J{
| 7 |
HO—C—H HO—C—H degrade CHO COzf
| | g |
H—C—OH H—{—0h H—C—OH degrade CHO
| I | ’ |
H—C—OH H—(;—OH H—C—OH H—C—0OH
| | | |
CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH
D-(+)-glucose D-(-)-arabinose D- (-)-erythrose D-(+)-glyceraldehyde

Figyeljik meg, hogy az azonos nevl D- és L-monoszacharidok egymas tukorképei, a
teljes molekulat tikrozzik, azaz az 6sszes sztereocentrum konfiguracioja ellentétes!

CH,OH CH,OH CHO CHO

C=0 0=C H——OH HO—H
H—+OH HO—+H HO——H H——OH
H—OH HO—H H——OH HO—H

CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH

Samuel-L-Jackson Samuel-D-Jackson p-ribulose L-ribulose D-xylose L-xylose



Epimerek: egy szénatom konfiguracidjaban
kilonb06z0 sztereoizomer parok

'CHO ) cpimers ' CHO 'CHO
HoZ—H|  |HZ—oH H-2—OH
HO—-+H HO—=—H 4 cpimers HO—TH 'CHO 2 epimers ' CHO
H-4—OH H=on| |Ho=H H2—OH HOZ-—H
H—-+OH H——OH H——OH H——OH H——OH
°CH,0H °CH,OH °CH,OH *CH,0H ‘CH,OH
D-mannose D-glucose D-galactose D-erythrose D-threose

FIGURE 23-5
Epimers are sugars that differ only by the stereochemistry at a single carbon atom. If the
number of the carbon atom is not specified, it is assumed to be C2.

Vegyuk észre, hogy ha tobb sztereocentrum van a molekulaban,
akkor az epimerek egymas diasztereomer parijai!



Kitekintés: eritro/treo nevezektan

Eritroz, tredz, de pl. treonin, izoleucin esetében is eldjohet...

CH,CH, CH,CHj;
H——Br Br——H
H——Br H——Br

CH, CH,4

erythro threo

2,3 -dibromopentane

CH, CH,4
H——Rr Br—+—H
H——Br H—Br

CH,4 CH,4

meso (£) or (d.l)

2,3 -dibromobutane

CH, CH,
H—C H——Cl
H—/——O0OH HO—T-H

CH, CH;4

erythro threo

3-chlorobutan-2-o0l

COOH COOH
H—F——OH H—]——0H
H——OH HO——H

COOH COOH

meso (%) or (d.D)

tartaric acid

FIGURE 23-4

Erythro and threo nomenclature.
The terms erythro and threo are used
with dissymmetric molecules whose
ends are different. The erythro
diastereomer is the one with similar
groups on the same side of the
Fischer projection, and the threo
diastereomer has similar groups on
opposite sides of the Fischer
projection. The terms meso and ( +)
[or (d,])] are preferred with
symmetric molecules.



D-aldozok Figyeltk meg,
) ) ) CHO hogy a
nyilt lanc o sztoreo-
forméaja 0 6N neve.
D-(+)-glyceraldehyde |
. . ) van!
CHO D-glicerinaldehid CHO
H——OH HO——H
H——O0OH H—/——O0OH
CH,OH CH,OH
Y D-(-)-erythrose Y Y D-(-)-threose Y
CHO L CHO CHO CHO
D-rib6z
H——0H HO——H H——0H HO——H
— H——OH - - H——OH - ~HO—/H - ~-HO—/——H -
H———0H H———0H H——0H H——0OH
CH,0OH CH,OH CH,OH CHEUH
y D-(-)-ribose y 1 y D-(-)-arabinose 1 y D-(+)-xylose vy vy D-(-)-lyxose vy
CHO CHO CHO CHO CHO CHO CHO CHO
H———0H HO—/—H H—]—OH HO——H H———O0OH HO——H H——OH HO———H
H——OH H—— OH HO——H HO——H H——OH H—— OH HO——H HO——H
H——0H H—— OH H—— OH H—/—O0OH HO—H HO—H HO——H HO———H
H——0H H——0OH H—— OH H———0H H——OH H——O0OH H—— OH H——O0H
CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH CH,OH
D-(+)-allose D-(+)-altrose D-(+)-glucose | D-(+)-mannose  D-(-)-gulose D-(-)-1dose | D-(+)-galactose] bD-(+)-talose
D-glukoz C4 epimerek D-galaktoz




D-ketdzok
nyilt lancu
formaja

Vegyuk észre, hogy a
fruktoz 3
sztereocentrumanak
konfiguracidja
megegyezik a glikoz
megfelel6
centrumainak
konfiguraciojaval

Three carbons Four carhons Five carbons
:’EII_;{}II EIIJ}II
—{} —)
CH.OH {J |
{leH-DH 0 H-— l'—ﬂn I—I'D—fl'—I-I
=) I H—(—0OH H—( —OH
i | H—(—0H v —0
H.AH H.OH H.OH
.d{:. éHE{:'H 1 L
[Dibydronyacetone] | | [Erytbralose] | | [oFibulose]  [o-Xylulose]
=ix carbons
(]'ZH.EIDI—I Enﬂﬂn "H.OH EI—IHIDI—I
:f:{j I=.|j |:T=|j |=.|j
I-I—tli—-DH HIIJ—LI:—H H—i—0OH HlD—Llf—H
II—fl'—{]III H—(—OH HO—(—H Im—[l'—u
H—'ll'F{le H—{l'—UH H—El'-—'DH H—f_lf—ﬂl'l
CHOH CH,OH CH,OH CH,OH
- Peicose | -Fructose | -Sorhose n-Tagatose
D-frukt6z
D-Ketoses

(b}




Aldozok gydrids formajanak kialakulasa

Step 1: Protonation of the carbonyl.  Step 2: The OH group adds as a nucleophile.

Intramolekularis . — _
nukleofil o H . o H C{Y,Ii
addicio, egy U H — "3 H| = i
hidroxilcsoport C / C C—H
oxigénj(_e a :g: .gf :(’L—H
nukleofil d-hydroxyaldehyde L ' H_ h

Step 3: Deprotonation gives a cyclic hemiacetal. o,
P P & y Kitekintés: un.

Nukleofil |f derived from ) gyl'J'I’l’jS félacetal

. p p . the OH group szerkezet
tamadas a még A 4 celetkerik:
elektron- oo 2 i + HO R-0-CR'H-OH
hidnyosabba tett C—H H 3
karbonil X
szénatomon 1(‘]—H ‘O—H ) derived from l

e exelic heninceta] the CHO grou P)

CHO Kitekintés: szénhidratok félacetal és acetal szerkezetel

H-—OH
HO——H

H——OH

b
CH,0H

glucose glucose lactose
(open chain) (cyclic hemiacetal)



A glukoz gyuris formajanak kialakulasa

Ez az “elforgatas” ket
; (azaz paros szamu!)

> cserevel egyenéertek!
H———0H
6
HO——H CH,OH
q‘
4 H.~ OH
H—— OH H* KH 0
= A = 4 1 + H*
5 N N OH H
H——0H HO Y ' H
(CHEOH H OH
Fischer projection on right side Haworth projection
(OH on C1 up)
H ¢ .
C1 is the only carbon atom
HO / bonded to 2 oxygens
- OH
H H
chair conformation (all substituents equatorial) chair conformation (OH on C1 axial)

A gyur(s formaban az 1-es szénatomon Uj sztereocentrum jon létre,
az ennek konfiguraciojaban kiilénb6z6 izomerek az anomerek.

Az a-anomer az, ahol a C5-6n l1évé CH,OH csoport és a Cl-en Iév6 OH a gydirii

ellentétes oldalan van,
a B-anomer az, ahol azonos oldalon vannak (ezt jegyezziik meg!)
A B-D-gliik6z kedvezbbb szek konformerében minden nagy terigeny( csoport ekvatorialis
helyzetl (de a C1 OH helyzete 6nmagaban nem hatarozza meg, h a vagy 3 anomerr6él van szad!).



A glukoz gydris formaja

bonded to 2 oxygens

J’CI is the only carbon atom

.';

chair conformation (all substituents equatorial)

(OH

chair conformation (OH on C1 axial)

Emlékezzlnk, hogy a gydru atfordulasaval minden axialis csoport ekvatorialis
lesz és viszont: ezért ezt nem tekinthetjik megkulonbdztetési alapnak.

A gyUr( atfordulasa a szubsztituensek relativ helyzetét (cisz/transz) viszont nem
valtoztatja meg, ezért erre alapozzuk az egyes formak megkulénboztetéset.

F.elative positions of substituents after a nng-flip in cyclohexane



Kitekintés: Fischer-projekcidobdl Haworth projekcio rajzolasa

Converting Fischer Projections into Haworth Projections.

L,

el i

Identify the hydroxyl group which is cyclizing onto the carbonyl group. This hydroxy will become the
ring oxy gen in the hemiacetal or hemiketal form of the carbohydrate. For D-glucose, it is the C5
hydroxyl in the pyranose form; for D-ribose, it is the C4-hydroxyl for the furanose form.
Manipulate the Fischer projection s0 this hydroxyl group is on the bottom.

Draw the Haworth projection so that the ring oxygen is on the top. For pyranoses, draw the six-
membered ring laying on it side with a oxygen at the upper right.

Substituents on the right side of the Fischer projection will be on the bottom face of the Haworth
projection. Substituents on the left side of the Fischer projection will be on the top face of the
Haworth projection.

Remember that in the cyclic form, the C1-hydroxyl group (the anomeric center) can usually adopt
either the up or down configuration.

T=top
B= bottom

Furanose Pvranose



Kitekintés: Fischer-projekciobdl Haworth projekcio rajzolasa

A gydtrlbe keril6 hidroxil legyen alul, de ezt paros szamu cserével kell elérniink, hogy a konfiguracio ne valtozzon!

CHO
H——OH
HO——H —
H——OH
H—OH

D-glucose

oxygen

1 cHO

H——OH

HO——H

H——OH

HOH,C——H
OH

6 CH,OH

B-D-glucopyranose

A Fischer-projekciéban balra néz6 csoportok felfelé, a jobbra nézék lefelé mutatnak a Haworth-projekciéban

CHO
H——OH —
H——OH
H—-OH

CH,OH ™\ Ring
D-Ribose DxXygen

1 cHo
H——OH
H——OH

HOH,C ——H
OH

B-D-ribofuranose



Kitekintés: mindent a gliikozrol!
(2R,3S,4R,5R)-2,3,4,5,6-pentahydroxyhexanal

_ 2
R H 3 OH Same H——OH HO——H
S I = "
O™~ Oppasie HO——H H——OH
R H—" OH §
ame H OH HO H
R H—L> OH reference carbon
H—r—OH HO—r—H
oreon CH,OH CH,OH
“SOS”: igaz az L-glukozra is, 2 2
mert a referencia szénatom D-Glucose L-Glucose

konfiguraciéhoz viszonyitunk!

Samuel-L-Jackson Samuel-D-Jackson



Kitekintés: mindent a gliikozrol!
(2R,3S5,4R,5R)-2,3,4,5,6-pentahydroxyhexanal

CHO B-D-glucopyranose Carbon Assignment
R H —E—OH Same 1 (anomeric) R (B)
S HO—>—H  Opposite : 8
R H—!* OH Same 3 S
R H—1>—OH reference carbon 4 S
CH,OH 5 R
“SOS”: igaz az L-glukozra is, (3R,4S,5S,6R)-6-(hydroxymethyl)oxane-2,3,4,5-tetrol
mert. a re,fe.r,enCIa S Zenat,om | (ha oxan az alapvaz, akkor abban a gytri oxigénje az 1-es
konfiguraciohoz viszonyitunk! atom, ezért mas a hivatalos név szamozasa, és itt nem
szerepel az anomer szén konfiguracidja [az lehet R és S is, a
CHO név glikoz marad!])
T H,C-OH Figyeljilk meg, hogy a
HO— gytrds formaban a 4.
szénatom abszolut
H—I® ol konfiguracioja mas lett,
pedig ott nem tortént
H —t— O semmilyen atrendezd6dés,
csak a csoportok
CH,OH “er@sorrendje” lett mas a

: o e ard miatt!
Fischer projection Perspective projection Haworth progection gy



Kitekintés: mindent a gliikozrol!

A nyilt lancu és a gydris forma egymas konstitlcios izomerje, azon belll is egymas un.
gydrd-lanc tautomerjei (ring-chain tautomers).

CHOH CH,OH
) 0
(H
——— —_——

HONon HO\ o om
H oH H O
p-D-glucopyranose D-glucose c-D-glucopyranose
[&]?”'1195 (aldehyde form) [&]2”'11 130

Mutarotacio:
vizes kb6zegben az a-D-glukoz a nyilt lancu forman keresztil 3-D-glikézza tud alakulni

1 OH H OH H OH
H O H H O
HO w HO Sik SRS ¢ |9,
HO H HO
H " HO Ho 98 H H

36 % 0,02 % 64 %



Kitekintés: galaktéz és mannoz gyudrus formaja

lcHO
H-4—OH
HO——H
mo4-nu
H-2L<0R
°CH,0H
D-galactose

Ugyanugy, mint a glikdznal, csak mas a C2 vagy a C4 atom konfiguracioja

D-mannose D-galactose




Kitekintes: o . Oﬂ-—o
4 ; HO OH
D-aldohexozok S e H ’
sy H taléz § H mannéz p

cukorkocka” H,,o
rendszerben : OH

gyurus formaja,
B-anomer
“kockacukor-

H glukoz H

H OH

C2 epimerek/ OH 1doz H
C3 epimerek t
C4 epimerek <> "

H..-—-'O e H_.,-O

H OH i on
H OH ki -

on giléz on allez g



Kitekintés: piranoz vs. furanoz gyarak

A monoszacharidok esetében a hattagu gydrds formak neve piranoz, az 6ttaguake furandz

Egy hosszabb lancd monoszacharid is alkothat kisebb tagszamu gydr(t.

) 4D—H CH,OH

2—0OH 0
HO—3 OH

4 —QOH HO OH

5 —O—/ OH

5CH,OH

o-D-glucopyranose (o-D-Glcp)

HO._ «CH,OH

OOH

OH

a-D-glucofuranose (a-D-Glcf)

tetrahidropiran=oxan

pyran
0 Oi
furan tetrahidrofuran



A fruktdz gydrus formaja

| anomeric carbon |

L,
[

6 1 | .
HOCH, 0\ CH,OH |/ b o {ﬁ
: ] m
III 5 .--==':'_..- ﬁ I —}
, H [4 3| OH ki

R OV OH H
“-i—”-lhhl—%a.— e

a-D-fructofuranose

Cif = ."I-J' _—
y

-H\‘._

6¥ N
HOCH, 0. |OH

KH ch)>|2
H [ 3 (%HZDH

OH H

B-pD-fructofuranose

Hat szénatomos cukor, de ket0z, azaz a gydlrlizaras a 2. és az 5. szénatomok kdzott

kovetkezik be, 6ttagu gylird keletkezik.

Figyeljuk meg, hogy a 2. szénatomhoz, ahol a gy(rl felnyilasa és a mutarotacio is

bekovetkezhet, egy CH,OH és egy OH csoport kapcsolodik.

Kitekintés: természetesen nincs elvi akadalya, hogy mas hidroxilcsoport vegyen részt a

ciklizacioban, igy a fruktozbol is keletkezhet hattagu gydrds izomer stb.




A rib6z és a 2-dezoxirib6z

CH,OH
D-Ribose

H—C—QH
H—C—{H

CH,OH
2-Deoxy-D-ribose




A ribdz és a 2-dezoxiriboz
gyurds formajanak
konformacioja

Az o6ttagu gydrd minden atomja nem lehet egy
sikban, az nagyon kedvezG6tlen lenne.
LegkedvezObb, ha vagy a 2., vagy 3. szénatom
nincs egy sikban a tobbi atommal.

Ezeket hivjuk C2-endo vagy C3-endo
konformacionak.

A ciklopentan gydrd “boritek”
konformacioinak vazlata: a
gydrd 6t atomjabol egy nincs a
masik négy altal

meghatarozott sikban

C-3' endo

A nukleinsavakban a cukorrész atomainak
szamozasakor vesszoket hasznalunk, hogy

@ Carbon @ Oxygen megkuldnboztessiik a bazis atomjaitdl éket.

(O Hydrogen @ Nitrogen



Kitekintés: monoszacharidok természetes
anyagokban: a méz (~70% monoszacharid)

4%

osszetett cukrok;
7%

Egyeb anyagok:

aminosavak,
fehérjék,
vitaminok,
aromaanyagok,
asvanyiso,
szinanyagok

egyeb anyagok;

enzimek,
savak,

Az akacméz osszetevOi
viz; 19%

gyumolcscukor;
39%

szBlbcukor; 31%

3

Forras: Méhészet tolyoirat,

2002/ 2.szam




Kitekintés: a méz gsszetevoli

THE CHEMISTRY OF HONEY

HOW DO BEES MAKE HONEY?

HO HO O
J OH
HOm 0 i SUCROSE
OH primary sugar in

",' many nectars
HO OH
When bees harvest nectar, itis stored in their honey
stomachs, separate from their normal stomach. The
nectar is mixed with enzymes which break down
the larger sugars in the nectar, such as sucrose,
into the smaller sugars glucose and fructose.

WHY DOESN'T HONEY GO OFF?

The forager bee then passes it on to a house bee,

who regurgitates and re-drinks the nectar over a OH OH O
20 minute period, breaking down the larger sugars H 'H
further HO
- - >~ “0OH \‘.O—O
o O OH OH H

I
o GLUCONIC ACID HYDROGEN PEROXIDE

Honey has such a low water content, it draws water from its surrounding

HO  OH : . ; : .
environment, meaning it can dehydrate bacteria, thus preventing spoilage.
GLUCOSE FRUCTOSE 2 e . e :
Gluconic acid is the dominant acid in honey, produced by the action of bee
The nectar is deposited in the honeycomb, and the secretions on glucose. It, and other acids, give honey a low pH of between 3
bees fan it to hasten water evaporation, until the and 4; this, along with the fact it also contains small amounts of hydrogen
water concentration falls to around 17%. peroxide, makes it too hostile for bacterial growth.
@ © COMPOUND INTEREST 2014 - WWW.COMPOUNDCHEM.COM | Twitter: @compoundchem | Facebook: www.facebook.com/compoundchem @ o e e
This graphic is shared under a Creative Commons Attribution-NonCommercial-NoDerivatives Licence. Photos: rgbstock.com, public domain. BY NC D



Kitekintés: az édes iz érzékelése

Edesnek érzett molekulak a cukroktol a fehérjékig
(utdbbiaknak nincs “cukorszeri része”!)

sucrose aspartame

thaumatin

Miraculin

neoculin gurmarin

Miraculin: savas kdzegben aktivalja az
édes iz receptorat: a savanyut is /
édesnek érezziik



Glikozidok és Osszetett cukrok

R — OH
H* OR
NN ﬁ
a.glveodide kg_l ycosidic bundf]
Az anomer szénatomon talalhato hidroxilcsoport
H 5‘1--1 OH a glikozidos OH, azon keresztilli kapcsolédassal
HO ;;ﬁ O jonnek létre a glikozidok (glikozidos kotéssel, ami
X ELIE \ egy éterkotés)
HO \“1 i o R T
3 YH = o™
H OH |! H ¢ | 1,4' linkage |
H CHOH =~ —
sugar 2 HO s V H (_f]:[i -
; OH |1\ N\ H \
H H \\\ ] N\ H _----""I.'%:._ \\\
N\ HO~ ———t N - O
., . . . _ sugar 1 o O OH |V
A di- és poliszacharidokban legalabb az egyik (glycosidic] H H
monoszacharid egység a glikozidos ‘ bond | T

hidroxilcsoportjaval kapcsolodik ——



A Tollens (vagy ezusttukor)-proba

O O
" H,0 |
R—C—H + 2Ag(NH,), + 3-OH — 2Ag | + R—C—0O0~ + 4NH, + 2H),0
aldehyde Tollens reagent silver carboxylate

Tollens test cannot distinguish between aldoses and ketoses because the basic Tollens
reagent promotes enediol rearrangements. Under basic conditions, the open-chain form
of a ketose can isomerize to an aldose, which reacts to give a positive Tollens test.

H OH H 0 0 O NH;
CH,OH e ool b S
OH I -OH | Ag(NH,)} “OH |
(l'_‘=0 = (IZ—OH t==; H—-(lf—OH —— > H—C—OH + Agl
R R R R
a ketose enediol intermediate an aldose positive Tollens test

A szabad aldehid- vagy ketocsoporttal rendelkez6 szénhidratok
(4n. “redukald cukrok”) kimutatasara alkalmas (egyszer
ketonok nem reagalnak!)

A felnyilni nem képes gy(ir(s formak (glikozidok) nem adjak a
probat.

aldehyde | CHO acid | COO | NH;

H——O0OH H——0OH
CH,OH o
HO H HO——H Ag(NH,)} “OH HO——H
<= + Agl
HO H OH H——OH (Tollens reagent) H——OH
OH silver
H H H—1—0H H—+—0H mirror
B-p-glucose CH,OH CH,OH
open-chain form gluconic acid

(+ side products)



Diszacharidok

Cellobioz
(lasd cellul6z)

: ( B-glucosidic linkage | Két monoszacharid egysegbdl épulnek fel,
H CH,OH |/ killdnbozhetnek:
p B S CH.OH - a felépitd monoszacharidok minGségében
f 4 - mely poziciok kozo6tt van a glikozidos kotés

HO o~ - a glikozidos oxigén térallasaban
'- OH
H H HO
H H
OH f‘,_,-_r;’tuxiul 4-hydroxyl group of gﬂl:lt'lﬂ.‘iﬂj
. 6
Maltoz H CH,OH

4

(lasd kemenyito)

g ’ — : Y
| B-galactosidic linkage |

Laktdz (tejcukor:
galaktoz + glukoz)



Kitekintés: laktoz(in)tolerancia

laktdz enzim hianya: laktoz /## glikdz+galaktoz
felnbttkorban alapesetben inaktiv a laktaz!
Tobb, fliggetlen mutacié eredményezett laktoztoleranciat egyes

csoportoknal phe Milk Mutation

The single-
el S .gde Enjaying dairy in adulthood is a privilege that emerged relatively years, however, different populations of dairy farmers independently
nuc; eOt.I € recently in our evolutionary history, We depend on the enzyme lac-  evolved genetic mutations that kept lactase active throughout life
switch in tase to break down lactose, the sugar found in milk, but the human  (lactase persistence), Scientists have idemified several such mutations,
Eu rope body wsually stops producing lactase after adolescence, In fact, most  but there are Iikely more. Colbectvedy. all these adaptations explain
of the world's adults are lactose-mtolerant. Within the past 10,000 the prevalence of lactose tolerance seen around the world today.

happened i
relatively
recently. [...]
They proposed -
that the trait of lactase-persistence
lactase L
acC _ ﬂma@m

famaers in a region
persistence, | it
dubbed the LP and the northern Balkars.
allele, emerged b e
about 7,500 Europe today.
years ago in
the broad,
Hungary mutations originated in sub-Sabaran The work'’s first dairy farmers

] Alrica, the most common of which = - lived in the Middie East and Morth
spread rapidly through the region = . N 0 Adeca betwiin MO0 and G000 .
in the past 7000 years. years ago. They primarily raised
" sheep, goats and catile, but { .
Percent of Adult Population That Is Lactose-Tolerant at least one lactase-persistence | r' ;

miutation Bkely sprung up among ¥
R camel herders. v »



Kitekintés: galaktozémia, mint a galaktoz
feldolgozasanak genetikai hibaja
Nem keverendé a gyakoribb és joval kevéshé sulyos laktézintoleranciaval!

Galactosemia encompasses 3 autosomal recessive disorders:
galactose 1-p uridyltransferase (GALT), galactokinase, epimerase

galactokinase galactose-1P
(GALK) uridylyltransferase
ATP ADP (GALT)  glcp

Galactose A—Zb Gal-1P + -’/ « UDPGal

(Gal) 7
Glucose UDF’GU
(Glc)

UDP-gal 4’ -

lactase o
epimerase EE; K
Lactose {GALE)
UDPGIchNAC

Symptoms of galactosemia present soon after consumption of galactose-containing (milk or milk-
based) foods: vomitting, refusal to feed, failure to thrive, lethargy, liver disease (hepatomegally,
jaundice), cataracts, edema, sepsis, encephalopathy, developmental delay (mental retardation),
seizures, brain damage. Note that brain damage is irreversible



Diszacharidok

p-glucosidic linkage |

H cp,0H
Gentiobioz:
diszaccharid 1,6-kotéssel L
(diszacharidoknal ritka, HO

poliszacharidoknal gyakoribb)

..--"“'H
-C({x—gi}-'cusidic linkage on gluuusu]

Szacharoz, szukroz, répacukor:
ez egy olyan diszacharid,
O amelyben mindkeét

O : .
HOCH, ‘:{ﬁ-gl}*{;usidic linkage on l"rm:[usuj mpnogzacharld 993,'599 a
glikozidos csoportjaval

kapcsolodik
a\y HO CH,OH P

OH H



Kitekintés: laktuldz mint hashajto

CH-,0H , , , .
2 Laktuloz: a vékonybel enzimei
o nem bontjak, csak a vastagbel
OH HO baktériumai
CH,OH

4-O-(3-D-galactopyranosyl-D-fructofuranose

Lactulose is a synthetic sugar used in the treatment of constipation
and liver disease. It consists of the monosaccharides fructose and
galactose. In the colon, lactulose is broken down primarily to

lactic acid, and also to small amounts of formic and acetic acids,
by the action of via evolved-beta galactosidase from colonic
bacteria, which results in an increase in osmotic pressure and
slight acidification of the colonic contents. This in turn causes an
increase in stool water content and softens the stool.



Poliszacharidok

H cH,0H

i o

| B-glucosidic linkage i

A

Celluloz: a fold leggyakoribb szerves
anyaga, a szaraz faanyag 50%-at adja.

Kitin: N-acetil-glik6zamin polimerje, a celluléz utan a
masodik leggyakoribb poliszacharid

H cnH,0H " cH,0H

4

H cpooH

H | H |\ H | H H -
C=o0 _\\ ._ C—=0 C=0
| B-glycosidic
CH, k_linkagu




Kitekintés: cellulazok és kitinazok

Celluldzok katalitikus mechanizmusa (vO. lizozim!)

D ]+
Dy2, - Dy21
—
.J‘L\ O’//J\D }
00 o il
H o
OH H
i OH @ HO_ OH <°H o OH
-0 0 ; o B \ -0 e
Ve T =N g R S
rd
OH HoO—/ Wt A o Ho— p— HO"  OHgy HO
/0\ -.‘O-\.‘_
H 'H- H
. O.__OH
0.__O e
l D
L Dy 10
Kitinazok és [3-N-acetil-D-hex6zaminidazok katalitikus mechanizmusa
_— transition state reaction intermediate transition state s
IJ e M i A\
0~ "o o~ ¢ 07 o
II'-. I".
OH H OH OH H
- HOR X DH xDH b
“ o OR 1 H —0. N\ }
— H9u N\ _’/, ~ "0\ 7 FoN_° - HQ40 \#?L_
N HN g
. : N
7 N- O ® e HN 0




linkage

'a-glucosidi::J

LS

Amiloz: kemeényitd alkotorésze, kimutatasa
e H joddal (I, molekula pont befér :-)

keményitd kemenyito+l,
I 4Augyanez

2
melegitve

a-1,6" glucosidic linkage
eanch poins Amilopektin: keményito
alkotérésze

Glikogén (“allati keményito”)
0 ehhez nagyon hasonlg, csak
Ho\H 4 9gyakoribbak benne az

q OH |__—% elagazasok.



Kitekintés: a glikogéen foszforilaz

Syl retaining mechanism for a phosphorylase:

-4

M

O

(?&JH _ ’II GH Dﬂ—p{'p
o 0l 0, 8-H o
_xH ",:,;F‘ O-0
I:J-FF.F:'-::'-. '":"*D transition
state

Hidrolizissel analog reakcio, de foszfatcsoport segitsegével
tavozik a lancvégi glukéz egység, H O\
glukdz-1-foszfat keletkezik

Lysine

A glikogén foszforilaz piridoxal-foszfat (PLP) kofaktort Sﬁ?gigt;iﬁi\
tartalmaz, ennek foszfatcsoportja részt vesz a foszrorolizist H AN
vegzo foszfat pozicionalsaban. A PLP kovalensen kdtve van - o

egy lizin oldallanchoz (Un. Schiff-bazis kotéssel) B A
Egyéb foszforilazok is vannak, picit mas mechanizmussal, a 0 S

glokogén foszforilazé sem tisztazott meg teljesen. H

PLP



Kitekintés: ciklodextrinek

Cyclodextrins are non-reducing cyclic glucose oligosaccharides. Cyclodextrins result
from the cyclomaltodextrin glucanotransferase (E.C. 2.4.1.19; CGTase) catalyzed
degradation of starch. There are three common cyclodextrins with 6, 7 or 8 D-
glucopyranonsyl residues (a-, 3-, and y-cyclodextrin respectively)




Kitekintés: fehérje glikozilacio

Asn Ser
0
e 0
B St I H
/H P
H,C C
cH.oH F—0 H c/ H
Sl HOH,C "2
HN HO 0
0 0
OH OH
OH
HN_ __CHs HN____-CH;
C C
| II
o o

N-linked GIcNACc O-linked GalNAc

Figure 11.15
Biochemistry, Seventh Edition
© 2012 W. H. Freeman and Company



Kitekintés: feherje glikozilacio
‘- Fucose
@ sialicAcid O-glycans

O Galactose Q
® Mannose

N-glycans

| GalNAc
B GlcNAc

lumen/

extracellular
nﬂ#?#??ﬂ“n J

nq?n“‘“ﬁ“ “quqﬁll] )

}Tﬁ H‘\ﬁ“ }"}' }'” }J,{),; W) ~J ;)) ) Fﬂﬁ ;}T };,:,'J}; JJ; )

ORI RPN
b)) ) W u ‘;J‘r; J‘a‘\ ) mnh G-)‘-"ﬁ }\} V)Y ”r’é 1:'.;; .f*},r
Am.‘é;&ﬁéﬁﬁ.;&é dd '.1...? 4dddddddddddd

Y vof

“.4;444;;;44.4,.;;4;;;;;;.; i
cytosol




Kitekintés: vercsoportok

a2 a2
O O

B3 B3
Ed [

B3 B3

A

a2

=@

B3

gl i &
Fuc Fuc\ f_}“_‘!ﬂfj Fuc\ /Gal
a-1,2 Gal o-1,2 Gal a-1,3 a-1,2 Gal a-1,3

B'1;3 B‘1;3 B-113

GlcNAc GlcNAc GlcNAc
B'1;3 3'1;3 B'1}3‘
Gal Gal Gal
0 antigen A antigen B antigen
Figure 11-18

Biochemistry, Sixth Edition
& 2007 W.H_Freeman and Compary

Key
O Galactose

[] N-Acetylgalactosamine
@ Glucose

B N-Acetylglucosamine
@ Mannose

B N-Acetylmannosamine
A Fucose

@ sialic acid




. M V4 . V4 u — OH
Kitekintés: fehérje 2,
"o Greaursur Glycan j
- 1 X - L {GlesMangGleNAc;-PP-Dolichol)
N-glikozilacio &
folyamata a
Mannose (Man) OH
-0
HU -ae ucosaming (GlochAc
Egy dsszetett szénhidratlanc épiil fel ] e B,
egy terpenoid molekulan i 1 " P
(dolikol-foszfat), majd errol kertl at a '
szintetizalodo fehérjére és megy at B
kildnféle tovabbi médositasokon o o .
i0 0 w i
'. ClchAc {:} o ! Dolichol pyrophosphate . I=j_
& Man Dol Dolichol T ;

—
Dol
HsC
—_— — n
H;C H;C

n=15-19
Dolichol phosphate

Stage 1 Stage 2 Stage 3



Kitekintés: fehérje N-glikozilacio folyamata

Fructose-6-P

CDG—Ibl {()asn protein backbone B ny-acetylglucosamine Az egyes lépések
Mannose — Mannose-6-P © mannose az eukariota sejt
CDG—Ial @NW\ dolichol phosphate ® glucose beLZO membLan_
renaszerene
Mannose-1-P Rosnhat £
| L nantats A facose megadott
® GDP-@ @, ribosome O galactose részeiben
2 @ sialic acid jatszodnak le. A
Lysosome ghkoémi
} felepllése nem
[ egyiranyd,
vannak
“visszavagasi”
lepések
= it
f .Asn '.g Secretory
* ER
(-Em..#:| i
‘KCDG—IIa tCDG—IId,f
[ sngue| | (0 sepmely
S——eV

Trans-Golgi
Medial-Golgi and
trans-Golgi

network

ER Cis-Golgi



Kitekintés: az inozitol

OH OH OH OH OH OH
H DDH 0 OH
OH OH OH
cis epi allo
OH H OH UH
OH 0
OH OH OH OH
myo Heo scyllo
OH OH
0 OH DDH H
OH OH OH OH OH OH

L-chiro

D-chiro

MuCo

Minden az inozitol izomerek sztereokemiajarol:
http://ursula.chem.yale.edu/~chem220/chem?220js/STUDYAIDS/isomers/RS14272/inositol.html

Hatérték ciklikus alkohol, a
gliikdz konstitucios izomerje.

Adott sztereoizomerje (myo)
fontos szerepet jatszik
biologiai jelatviteli
folyamatokban

OH OH4

6
HO ; OH

1 3



Kitekintés: az inozitol bioszintézise

OH 1
3 OH

HO OH
H \\"PDEHE OPQO3H;

HO
2-deoxy-glucitol-6-phosphate (dgtolP) /‘ﬂuw se 6-phosphate

O
B HD_J)’-}%

\‘PDBHE

{Gxdatmn}k j # (Reduction)

o P=¢

}“\‘/DFDEHE
B H
Enolization
_.{/""‘ o)

HO

Glukozbal, intramolekuléaris aldol
addicioval (ehhez el6bb oxidalédik,
majd Ujra redukalddik az 5.
szénatomon |évd hidroxilcsoport)

HO O OH

HO OPO3H

H
myo-inositol 1-phosphate (MIP)

o PPr~on
HO OPO3H,

HO
myo-2-inosose 1-phosphate

/ >
Aldol cyclization

h‘"-n._‘_ DPD;HE

HO C

Aldol addicids lépés

Figyeljuk meg, miben kilénbo6zik ez a reakcid a glikoz gydrizarasatol!



D438 N354

.. Kitekintes: az inozitol bioszintezise
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PLASMA MEMBRANE 0O CYTOSOL

| Phospholipase C

cleaves
VAU AT AVAY LT \O/CHz |

|
O
| i Phosphatidylinositol-
LV e R A e S \O/C||—| i 0 4,5-bisphosphate (PIP,)
|
CH, — 0 R—D0
|
| O C|)
|
HO 0—P—0
|
O
O
|
O—T—O
o
0 O
| ]
0—P—0
N AR AN il |
a 9 0 0

+ 1o O—p—0r
bV EVAVAVAT AT W = G e
0" | |
CH,— OH O

N = / 0O
Diacylglycerol (DAG) I
F—P—0
Inositol-1,4,5- |
trisphosphate (IP,) O

Kitekintés:
az inozitol és
szarmazeékail

jelatviteli
folyamatokban

Biszfoszfat,
triszfoszfat: a
foszfatcsoport
két/harom kulénb6z6
helyre (kilonb6z6
hidroxilcsoporthoz)
kapcsolodik

(v.0.

difoszfat, trifoszfat,
pl. ADP, ATP)



Mit kell tudni?

Szeénhidratok altalanos szerkezete, epimerek, L- és D-sorozat

Aldbézok és ketdzok

Szeénhidratok gydrls formai, anomerek, a hattagu gydrd konformacioja

Glikozidok, di- és poliszacharidok szerkezetének alapvetd vonasai



