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Rozdéleni aminokyselin podle katabolismu

neni absolutni

* Glukogenni (13) - vétSina, poskytuji pyruvat nebo
meziprodukty citratoveho cyklu

* Ketogenni (2) - Leu, Lys
vznika acetyl-CoA a acetacetat

 SmiSené (5) - Thr, Ile, Phe, Tyr, Trp



Meziprodukty katabolismu aminokyselin
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Glukoso-alaninovy cyklus

Probiha béhem hladovéni

Jatra Sval
Glukosa --f--------- -*> Glukosa
glukoneogeneze ‘ I glykolyza
Pyruvat Krev Pyruvat
transaminace | \ transaminace
Alanin <--{--------- L_ - Alanin

« alanin Ize povazovat za transportni formu dusiku
uvoliovanou ze svalu do cirkulace

e v jatrech je alanin substratem glukoneogeneze



Alanin - shrnuti

snadno vznika transaminaci z pyruvatu

ALT je klinicky vyznamy enzym, nejvice zastoupen v jatrech,

zvysena kat. konc. v séru - indikator hepatopatii
do cirkulace je alanin uvoliiovan hlavné svalovou tkani
druha nejvice zastoupena AK v krvi (v postresorpéni fazi)

podminéné esencialni AK (pfi metabolickém stresu) —

vyznamny substrat pro glukoneogenezi v jatrech



Arginin

Je meziproduktem pri syntéze mocoviny - hydrolyza
argininu poskytuje mocovinu

C|)H2CH2CH2(I3HCOOH (lngCHzCHz(IJHCOOH
NH NH- NH- NH;
—=N-H > ornitin

arginin




Vznik oxidu dusnatého z argininu

NO je tzv. endotelovy relaxacni faktor.

Tvofi se pomoci nitroxidsyntazy (NOS)

Ta se nachazi v cévnim endotelu, v myocytech, CNS,
makrofazich ad.

Oxid dusnaty ma nékolik roli.

V hladkych svalech vyvolava relaxaci, v CNS pusobi jako
neurotransmiter, v makrofazizh jsou koncentrace vysoké a
pusobi cytotoxicky.



LéKky typu organickych nitrati jsou zdrojem
exogenniho NO

R-O-NO, > nitrit — NO

Glyceroltrinitrat

Isosorbidinitrat

Terapie anginy pectoris

Vasodilata¢ni ucCinek na arterie uvolni koronarni
spasmus a normalizuje prokrveni



Arginin - shrnuti

podminéné esencialni (v dobé riistu)

VVVVVV

Metabolismem argininu se uvoliuje NO:— ma vyznam pro vasodilataci cév,

jako signalni molekula v neuronech, piisobi toxicky na viry, bakterie parazity.
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Serin

Neesencialni, glukogenni AK

Zdroj C1 fragmenti potiebnych pro syntézu purinovych

apyrimidinovych bazi (vazba na tetrahydrofolat)
Soucast glycerofosfolipidi

Vyznam serinu v bilkovinach:

Casté misto fosforylaci
Vazba sacharidi O-glykosidovou vazbou

Casto v aktivnim misté enzymu (serinové proteasy)
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Methionin

Methionin ve formé SAM je methylacni Cinidlo pri vétsSiné methylaci

NH-
N~ N
S-Adenosylmethionin (SAM) | \>
Sy
CH; N

|
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HOOC—C|3H—CH2CH2/ @
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Methionin - shrnuti

esencialni AK, v potravé velmi malo
methylacni ¢inidlo (SAM)
pi1 jeho metabolismu vznikda homocystein

preménuje se na cystein (proto Cys neni

esencialni)
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Homocystein je Skodlivy

* mechanismus u¢inku neni dosud upIné objasnén

wr s o , s y . Stanoveni
« pfimé pusobeni na cévni sténu — poSkozeni epitelu ey
« zkracuje Zivotnost trombocytill, sniZzuje fibrinolyzu v plazmé se
provadi ve
« podporuje vznik kyslikovych radikalti — poSkozeni cévni vEtsing
laboratofi

stény
« zvySyje lipoperoxidaci LDL
* marker kardiovaskuldarnich onemocnéni,

zvySena koncentrace v plazm¢ je rizikovym faktorem

K odstranéni (preménam) homocysteinu jsou treba tri
vitaminy: kys. listova, kobalamin, pyridoxin
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Cystein

metabolismem poskytuje pyruvat, vedlejsi produkt je SO,*-
—ten je vyuzivan k sulfatacim

metabolismus cysteinu okyseluje vnitini prostredi

vysoce proteinova dieta vede k fyziologické aciddze
poskytuje taurin (konjugace zluc. kys.)

soucast glutathionu (GSH)

dekarboxylaci — cysteamin, souc¢ast CoA-SH

vyznam v bilkovinach — disulfidové mustky,
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Aspartat

Neesencialni, vznika transaminaci oxaloacetatu

Obracen¢ : transaminaci Asp vznika oxalacetat - CC

AST (aspartataminotransferasa) — klinicky vyznamny enzym
Poskytuje dusik k syntéze purinti — uvolnuje se fumarat
Poskytuje sviyj skelet k syntéze pyrimidint

Soucast aspartamu
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Glutamat

Glutamat s oxalacetatem poskytuji aspartat (transaminace)

oxalacetat
Asp

AST

HOOC—C H2—CH2—(|3H—COOH

HOOC—C H2—CH2—(|“T—COOH
NH aspartataminotransferasa O

glutamat 2-oxoglutarat
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Dehydrogenacni deaminace glutamatu je hlavnim
producentem NH; v tkanich

glutamatdehydrogenasa (GMD)
HOOC CH,CH,COOH = l = HOOC—ﬁ—CHZCHZCOOH

NAD" NADH H* NH

glutamat 2-iminoglutarat

J

H,O

/

@ + HOOC—C—CH,CH,COCH
O

2-oxoglutarat
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Dekarboxylace glutamatu

v B
HOOC—CHZ—CHZ—(llH—COOH HOOC_CHZ_CH2_C|:H2
NH, "CO; NH,
GABA
glutamat gama-aminobutyric acid

GABA je neurotransmiter
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Syndrom cCinského restaurantu

vznika po jednordzovém piijmu vétSiho mnozstvi
glutamatu sodného (1-5 g)

nevolnost, pocit tepla ve svalech, napéti v obliceji,

tlak na prsou ... E621
polévka ,,Von-Ton* nedavat détem !!

taste enhancer - masoxy, bujony,

polévky v saCku, sojova omacka apod.
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Glutamat - shrnuti

produkt transaminace vétSiny AK,

v GMD reakci se produkuje vétsina amoniaku v tkanich

protoZe transaminace jsou vratne, muze se Glu preménovat

na 2-oxoglutarat (glukogenni)
Glu + NH; S Gin (detoxikace amoniaku)
glutamat snadno vznika z glutaminu, histidinu, prolinu, ornithinu

Cisty glutamat sodny muze zpusobit zdravotni potize
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Aminokyseliny jako neurotransmitery

Excita¢ni Inhibicni

Glutamat GABA

Aspartat Glycin

(Acetylcholin)

Kationtove kanaly (Na") |Chloridove kanaly (CI")
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Glutamin

syntéza glutaminu je zpusob detoxikace amoniaku v mnoha

tkanich vCetné jater (perivendzni hepatocyty)

glutamin uvoliiuje amoniak v tubularnich bunkach ledvin

(deamidace)
glutamin je vyhradni zdroj energie pro nékteré bunky
(enterocyty, fibroblasty, lymfocyty, makrofagy)

je donorem dusiku pro syntézy (glukosamin, puriny)
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Histidin - shrnuti

Dekarboxylace histidinu

CH2—(|3H—COOH CH,—CH,—NH>
N NH, N
i\ 0N
\ -Co, \
H H
histidin histamin

« dekarboxylasa His je zirnych bunkdach a basofilnich leukocytech
e Histamin stimuluje tvorbu HCI v Zaludku
* uvolnuje se pii1 alergickych reakcich

 antihistaminika - 1éCiva, ktera blokuji plisobeni histaminu
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Histidin podminuje pufracni vlastnosti bilkovin

o His H His
N ®N
H
(Y —
v
H H
pK, = 8 pK, (His) = 6

pK, (His v bilk.) = 6-8



Histidin - shrnuti

(podminén¢) esencialni aminokyselina
ve znaCnem mnozstvi v hemoglobinu - pufracni systém

posttranslacni methylaci His v aktinu/myosinu vznika
3-methylhistidin — jeho exkrece moci je indikatorem

proteolyzy a nutrini stavu
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Rozvétvené AK (valin, leucin,
izoleucin)

vSechny tf1 jsou esencialni
po jidle je jejich zastoupeni v krvi vysoke (cca 70 % vSech AK),
protoze jatra je nevyuzivaji (nedostatek aminotransferas)

nejvice jsou utilizovany ve svalech a CNS

priznivé ovliviuji katabolickée stavy (infuze)
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Fenylalanin

Katabolismus fenylalaninu — v prvnim kroku se preménuje na
tyrosin

COOH COOH COOH
HoN—CH HoN—CH _ (|3=O
| hydroxylace | transaminace |
C H2 > C H2 > CH 5
O,,|BH4
fenylketonurie
OH OH

fenylalanin tyrosin p-hydroxyfenylpyruv
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Hyperfenylalaninémie + Fenylketonurie

COOH COOH  deficit hydroxylasy nebo

HoN— CH HoN— CH deficit BH,
hydroxylasa

Hy Ho

02 BH, « zvys. hladina Phe a
metabolitt v krvi
* vyluCovani

fenylpyruvatu a
fenylalanin tyrosin

fenyllaktatu moci
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Hyperfenylalaninémie + Fenylketonurie

nasledek neléCené poruchy - mentalni retardace

1éCba — prisna dieta s nizkym obsahem Phe do cca 15 roku Zivota
pozdéj1l meéne prisna dieta

fada vyrobktll obsahuje sladidlo aspartam, nevhodné pro

fenylketonuriky, hydrolyzou uvolnuje fenylalanin

HOOC

||
N CH
H,N o "

L-aspartyl-L-fenylalanin methyl ester (180 sladSi jak sacharosa) 30



Fenylalanin, tyrosin - shrnuti

Fenylanin je esencialni, tyrosin nikoliv

Tyr vznika hydroxylaci Phe za GcCasti tetrahydrobiopterinu
Katabolismus je spolecny (smiSené AK)

Tyrosin se preménuje na specializované produkty:
Hormony (dopamin, adrenalin a noradrenalin, thyroniny)

Kozni pigment melanin

31



