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维生素 C 合成通路 · GULO 缺失 · 使用说明书
葡萄糖醛酸途径 6 步串联 · L-古洛糖酸内酯氧化酶（GULO）为限速酶 · 人 / 豚鼠 / 灵长类因假基因化而丧失合成能力

适用对象：生物化学 / 营养学 / 比较与进化医学教学 对应网页：vitamin_c_gulo_3d.html 编制：于杨课题组

1. 这个页面能做什么

本页把「葡萄糖醛酸途径合成维生素 C」的 6 步反应做成可交互的 3D 通路：6 个酶均为真实蛋白结构

（AlphaFold / PDB），底物与中间体以流动颗粒沿代谢流方向运行，最后一步由限速酶 GULO 催化生成

抗坏血酸。你可以：

用「切换 SPECIES」在有 GULO 物种（如大鼠、小鼠）与无 GULO 物种（人、豚鼠、灵长类、部分

蝙蝠、硬骨鱼）之间来回切换，直观看到通路在最后一步卡断；

看左侧「通路状态」面板同步显示当前物种、GULO 状态与坏血病风险；

点击任一酶节点，查看催化反应、辅因子与 EC 号；点击连线上的代谢物名，查看化学结构式；

用底部速度滑块（0.2–3×）调节颗粒流速，↺ 重置视角；

点「ⓘ 说明」阅读通路的完整背景（限速步骤、GULO 缺失、坏血病机制、结构来源）。

2. 界面导览

顶部栏

标题与一行说明（六个酶均为真实蛋白结构，GULO 为限

速酶）

右侧「切换 SPECIES」「ⓘ 说明」

3D 通路（中）

6 个酶节点串联；底物 / 中间体以流动颗粒运行

代谢物名标注在酶间连线上；辅因子标注在酶名旁

通路状态（左）

当前物种、GULO 是否有功能、通路是否卡断

坏血病风险提示

图例与控制

图例：酶 / GULO 限速酶 / 底物 / 产物 / 通路通断

底部：⏸ 暂停、速度滑块、↺ 重置视角

鼠标操作：左键拖拽旋转、滚轮缩放；移动端单指旋转 / 双指缩放（建议横屏浏览）。



3. 六步反应与限速酶

步 酶（缩写） 催化反应 辅因子

1 己糖激酶 HK1 D-葡萄糖 + ATP → 葡萄糖-6-磷酸 + ADP ATP

2 葡萄糖变位酶 PGM1 葡萄糖-6-磷酸 ⇌ 葡萄糖-1-磷酸 —

3 葡萄糖焦磷酸化酶 UGP2 葡萄糖-1-磷酸 + UTP → UDP-葡萄糖 + PPi UTP

4 葡萄糖脱氢酶 UGDH UDP-葡萄糖 + 2 NAD⁺ → UDP-葡萄糖醛酸 + 2 NADH 2 NAD⁺

5 醛糖还原酶 AKR1A1 D-葡萄糖醛酸 + NADPH → L-古洛糖酸 + NADP⁺ NADPH

6 GULO（限速酶） L-古洛糖酸-1,4-内酯 + O₂ → L-抗坏血酸 + H₂O₂ FAD · O₂

核心教学点：人、豚鼠、其他灵长类、部分蝙蝠与硬骨鱼的 GULO 基因已突变为假基因，丧失第 6 步的酶活性，因此

无法自合成维生素 C，必须从膳食摄入——这是比较与进化医学中最经典的「基因失活 → 营养需求」案例。

4. 坏血病（Scurvy）机制

维生素 C 是脯氨酸 / 赖氨酸羟化酶的辅因子，参与胶原合成。缺乏时胶原合成障碍，导致血管壁、结缔

组织、骨与牙周组织脆弱，出现齿龈出血、紫癜、伤口不愈、坏血病串珠等表现。切到「无 GULO 物种」

后，左侧面板的坏血病风险提示即对应这一状态。

5. 三分钟课堂脚本

1. 30 s 总览：看 6 个酶串联成一条直线通路，金色颗粒从葡萄糖流向抗坏血酸。

2. 1 min 关键一步：点第 6 个酶（GULO，橙色高亮），讲反应式 L-古洛糖酸-1,4-内酯 + O₂ → L-抗坏血

酸 + H₂O₂ 与 FAD 依赖。

3. 1 min 物种切换：点「切换 SPECIES」切到无 GULO 物种——通路在最后一步出现红色 × 断点、颗粒

停滞、下游产物变暗，左侧提示坏血病风险。

4. 30 s 扣回临床与进化：由坏血病症状回到「维生素 C 是羟化酶辅因子」，再抛出进化问题：为什么多

数哺乳动物能自合成而人类不能？

6. 模型假设与局限

本页为通路示意：颗粒只回答「流断没断、在哪断」，不回答「有多少分子」；速度滑块仅调节演示播放速度，不代表

真实反应速率或组织表达量。

酶结构取自 AlphaFold / PDB（大鼠直系同源：HK1=P05708、PGM1=P38652、UGP2=Q4V8I9、

UGDH=O70199、AKR1A1=P51635、GULO=P10867），以全原子空间填充方式呈现，用于形状示



意；精确构象比对请用专业结构软件。

页面只呈现维生素 C 合成主链，未纳入 UDP-葡萄糖醛酸向葡萄糖醛酸化解毒、戊糖磷酸途径等分支

走向。

物种列表为代表性举例（人、豚鼠、灵长类、部分蝙蝠、硬骨鱼为无 GULO 类群），未穷尽所有类

群；个别类群的 GULO 状态在文献中仍有争议。
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