2. Tema Olgme ve Degerlendirme Sorulari
Yonerge: Asagidaki metinden yararlanarak 18 ve 19. sorulari cevaplayiniz. (Ders Kitabi 159.Sayfasi)

Tay-Sachs (Tay-Sak) hastaligi, genetik bir rahatsizliktir ve hem anneden hem de babadan gelen genlerin
birlesmesiyle ortaya ¢ikar. Bu hastalikta Hekzoaminidaz-A (HexA) adi verilen bir enzim yetersiz dizeydedir.
Normalde bu enzim, belirli yag molekiillerini parcalayip geri donlstiirmekle goérevlidir. Tay-Sachs hastaligi olan
bireylerde bu enzim yeterli diizeyde olmadigi icin yag molekilleri sinir sistemi hiicrelerinde birikir. Bu birikim
zamanla artarak hiicrelerde zehirlenme etkisi gosterir ve sinir hiicrelerinin hasar gormesine veya 6lmesine yol agar.

18. Tay-Sachs hastaligi hakkinda asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Tay-Sachs hastaligi cevresel faktorlerle ortaya cikar.

B) Tay-Sachs hastaligi sadece anneden alinan genlerle ortaya gikar.

C) Hekzoaminidaz-A (HexA) enzimi Tay-Sachs hastaligi olan bireylerde normal seviyede bulunur.

D) Tay-Sachs hastaliginda yag molekadilleri sinir sistemi hiicrelerinde birikir ve zehirlenmeye neden olur.

E) Tay-Sachs hastaligi sinir hiicrelerinin gogalmasina neden olur.

19. Hekzoaminidaz-A (HexA) enziminin sentezinde goérevli olan organelleri ve bu organellerin gérevlerini yaziniz.

Asagida, Tay-Sachs hastahg ile ilgili 18. ve 19. sorulari cevabi ders kitabindaki metne dayali olarak
verilmigtir:

« 18. Tay-Sachs hastahg hakkinda asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

»* Cevap: D) Tay-Sachs hastahginda yag molekiilleri sinir sistemi hiicrelerinde birikir ve
zehirlenmeye neden olur.

Q Aciklama:
Metinde agikga belirtildigi gibi:

e Tay-Sachs genetik bir hastaliktir.
o HexA enzimi eksiktir ve bu nedenle belirli yag molekiilleri sinir hiicrelerinde birikir.
e Bu birikim, sinir hiicrelerinde zehirlenme ve hiicre 6lima gibi sonuclara yol acar.

— Diger secenekler neden yanlig?

e A) Cevresel degil, genetik kokenlidir.

e B) Sadece anneden degil, her iki ebeveynden gelen genler ile olusur.
e C) Enzim yetersiz diizeyde bulunur, normal degildir.

e E) Hiicrelerde ¢ogalma degil, hasar ve 6lim meydana gelir.

 19. Hekzoaminidaz-A (HexA) enziminin sentezinde gorevli olan organeller ve
gorevleri:

» Cevap:

1. Ribozom:

o Protein sentezinin gerceklestigi yerdir.

o HexA enziminin amino asit zinciri ribozomlarda Uretilir.
2. Endoplazmik Retikulum (Granulli):

o Ribozomlarin bagl oldugu zar yapisidir.



o Yeni sentezlenen HexA enzimi burada katlamir ve ilk islemlerden gecer.
3. Golgi Cisimcigi (Golgi Aygiti):

o Enzimin yapisal degisiklikleri tamamlanir (glikozilasyon gibi).

o Enzim paketlenerek lizozomlara yonlendirilir.
4. Lizozom:

o HexA enziminin aktif gorev yaptig1 organeldir.

o Bu organelde yag molekiilleri pargalanir.

o HexA enzimi eksikse, bu gorev yapilamaz ve birikim olur.
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