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Opgave 13 Kobber og Wilsons sygdom
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Kobber er et essentielt sporstof i kroppen, hvilket betyder, at det er ngdvendigt for en raekke biologiske pro-
cesser, men kraeves kun i meget sma maengder. Det spiller en afggrende rolle i en reekke enzymer og andre
proteiner, der er involveret i forskellige funktioner i kroppen (f.eks. haemoglobinsyntese og neurotransmitter-
produktion)

Kobber er giftigt i stgrre maengder, og kroppen har derfor mekanismer til at regulere omszetningen af kobber,
sadan at der opretholdes en passende balance.

Wilsons sygdom er en sjalden genetisk lidelse, der pavirker kroppens evne til at regulere denne omsaetning
af kobber (kobbermetabolismen), hvilket fgrer til ophobning af overskydende kobber i forskellige organer,
isaer leveren og hjernen. Sygdommen er opkaldt efter den britiske neurolog Samuel Alexander Kinnier Wilson,
der fgrst beskrev den i 1912 efter at have bemaerket en raekke karakteristiske symptomer hos patienter. Pati-
enterne viste ofte tegn pa leverskade, havde neurologiske symptomer sasom bevaegelsesforstyrrelser og ka-
rakteristisk brunlig misfarvning af gjets hornhinde, som fglge af ophobning af kobber. Forslag til baggrunds-
lzesning: Wilsons sygdom (pa engelsk) (Link: Wikipedia)

Wilsons sygdom behandles ved kemisk at fjerne den ophobede maengde kobber i kroppen og reducerer
maengden af kobber, der optages.

En patient, der vejer 78 kg og er i behandling mod Wilsons sygdom, tager dagligt 800 mg trientin. Trientin
med molekylformlen CsH1sN4 binder kobber(2+)ioner efter reaktionsskemaet:

Cu®*(aq) + C4HygNy(aq) = [Cu(CeH1gN,)]%*(aq)

a) Beregn molarmassen af trientin.

b) Som tommelfingerregel siger man, at kroppen indeholder 1 L blod per 13 kg kropsveegt. Hvor stort
volumen blod indeholder patienten?

c) Beregn den formelle stofmangdekoncentration af trientin i patientens blod efter at have taget en
daglig dosis trientin. (Bemaerk, at denne beregning er forsimplet i forhold til virkeligheden.)

d) Hvor meget kobber, Cu, kan den daglige dosis trientin binde?

Et andet laegemiddel til behandling af Wilsons sygdom er penicillamin: CH3H

e) Brugen oversigt over hydrofile og hydrofobe grupper til at forudsigeom HS—C—C—COOH
penicillamin kan oplgses i vand. Antag at HS-gruppen er upolzer.
CH3NH,

f) Navngiv de funktionelle grupper i penicillamin vist i rgdt.

g) De to funktionelle grupper (vist i rgdt) har forskellige syre-base-egen-
skaber. Undersgg hvilke, og opskriv reaktionsskemaer for penicillamins
mulige reaktioner med vand. Hvilken form af penicillamin vil dominere i staerk sur oplgsning (f.eks. i
mavesyren)?

h) Marker eventuelle asymmetriske carbonatomer i penicillamin og afggr om stoffet udviser spejlbilled-

Figur 19 Strukturformel for
penicillamin

isomeri.
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