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Ciclo dc¢ la nrea

1. Carbamoilfosfato sintetasa (CFS)
2. Omitina transcarbamoisilasa
3.Arginina-succinato sinteasa
4. Arg inino-ssuccinasa

5 Arginasa

Carbamoilfosfato sintetasa (CFS)

Esta cataliza la condensacion de NH4 Y

HCO3 — CARBAMOILFOSFATO (1° de los 2 N que forman a la UREA
CFSl — mitocondrial
CF Sll— citosolica

Orpitina transcarbamoisilasa

Cataliza la transferencia de
CARBAMOILFOSFATO ala ORNITINA =
CITRULINA.

Arginina-succinato sinteasa \
Esta se incorpora (2° de los 2 N) del a-amino del aspartato,
esta enzima cataliza el acoplamiento entre citrulina y
aspartato.

Arginino-succinato
Al romper el enlace de citrulina se forma Argenino-

Arginino-succinasa

Se conduce a la rotura del sustrato eliminandose la
fumara y el malato.

Arginasa
Hidrolisis de arg'li'r’la .genera productos UREA + ORNITINA
, esta ultima reinicia el ciclo

N-acetil glutamato activa el ciclo (sintetizada a partir de
GLUTAMATO y ACETIL-COA)
1 TRANSAMINACION jGLUTAMATO CICLO DE LA UREA

}fiperamonemia — aumento en los
iveles de glutamina plasmatica

Aciduria acrginino-succinica
Aparicion de pelo empenechado y tricorrexis
nodular y piel rugosa

Citrulinemia—Se debe a una falta de actividad e la arginino-

succinato sintetasa,lo Que causa elevacion de citrulina en plasma
y orina




