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Metabolismus bilkovin - obsah

» AMK a jejich hlavni funkce

» Potreba esencidlnich AMK

= Pool AMK

x Vznik novych AMK

» Vznik uhlikatych koster a amoniaku
» Metabolismus uhlikatych koster

= Vznik mocoviny

= Dusikova bilance

» Hladovéni




Aminokyseliny
» L-isomery - pro vyssi organismus vyuzitelnd

s Zkratky AMK - Gly, Ala, Val, Leu, Ile, Ser,
Thr, Cys, Met, Phe, Tyr, Trp, Asp, ASn, GIn,
Glu, Arg, Lys, His, Pro, Hyp

s Déleni AMK - kyselé, zdsadité, neutralni -
reakce zdvisld na poméru kyselych (COOH) a
zasaditych (NH,) skupin v molekule




Aminokyseliny

Val, Leu, Ile - stimulani 4€inky na proteosyntézu ,
podpora anabolismu

Cys, Met - zdroj S, Ize vytvorit Cys z Met, ale ne
naopak, vyskyt .- inzulin, keratin, nadbytek Ci
nedostatek Met - porucha fu jater

Phe, Tyr (tvorba z Phe) - hormony adrenalin, tyroxin
Try - syntéza k. nikotinové

Lys - limitni v pSenici ,

K. glutamova - v gliadinu, oddaluje sval, Unavu,
zlepsuje vyssi nervovou Cinnost, vysoké davky toxické
His - rds a obnova tkani

Arg - sou¢dst malého Krebsova cyklu

Pro a Hyp - obsahuji pyrolové jadro, obsazeno v Hb,
cytochromech, v kolagenu a pojivove tkani




Potreba esencialnich AMK dle FAO/WHO v zavislosti na véku
(mg/g cisté bilkoviny)

AK 1 rok 2 -5 let 12 let Dospélost
Thr 43 34 28 9
Met, Cys 42 25 22 17
Val 55 35 25 13
Leu 93 66 44 19
Ile 46 28 28 13
Phe, Tyr 72 63 22 19
His 26 19 19 16
Lys 66 58 44 16
Try 17 11 9 5




Pool AMK

B— AMK

Télesné proteiny - hydrolyza na AMK a
neustdld resyntéza na B
Rychlost endogenni obmény B 80 - 100 g/den
» Nejrychlejsi - strevni sliznice
= Nejpomalejsi - kolagen
AMK z potravy a endogenni AMK - stejné a
tvori

Pool AMK




Pool AMK

Malé kapacita - celkem 600 - 700 g AMK
Vzhledem k tomu, Ze pfijimdme dostatek B ve stravé - no problem

RozloZeni poolu
= AMK resorbované z GIT (exogenni zdroj) - 1/3
s Vlastni télni bilkoviny, syntetizované (endogenni zdroje) - 2/3

Vékem posun rovnovdhy mezi AMK a B (syntéza B prevysuje rozpad B)
Ztrdta malého mnozZstvi B - vlasy, menstruaci, moci, stolici - ndhrada
syntézou z AMK poolu

Ledviny - filtrace AMK - resorpce zpét vétsiny

Osud AMK po vystupu z poolu
= Stavebni materidl k vystavbé novych tkani
= Odbér AMK pro vystavbu plasmatickych

= Po dekarboxylaci syntéza biologicky dulezitych dusikatych ldtek (puriny,
pyrimidiny, kr'ea’ring
= Nepouzité AMK
= Nelze skladovat v podobé tuki &i sacharidi
= Metabolické palivo, stavebni materidl (glukoneogeneze)
= Zdroj energie pri hladovéni ¢i poruchdch organismu (DM)




Deaminace, aminace a transaminace

» Vzdjemnd preména AMK a daldich produkti
katabolismu Sa T

s Prenos, odstranéni ¢i tvorba aminoskupin
= Prvni krok - odstranéni aminoskupiny

o/

s Zbyvajici uhlikové sk,ele'rY (citrdtovy cyklus, dychaci fetézec) —
CO, a H,0 nebo syntéza lipidu ¢i sacharidu
= Aminoskupina - pfeména na formu vylucitelnou z organismu

= Transaminace - tvorba novych AMK

. Ef'eména AMK na ketokyselinu za soucasné premeny jiné
etokyselina na AMK

alanin + a-ketoglutardt < pyruvat + glutamat

» Katalyza - transamindzy (aminotransferdzy) (v krvi)
» Pyridoxalfosfat - nosi¢ aminoskupiny (kofaktor)
= Pii opacné reakci - pyridoxaminfosfat




Deaminace, aminace a transaminace

» Aerobni deaminace
= Probihd pokud je potfeba odbourat AMK na energii
i vytvorit z nich tuk

» Jatra (mitochondrie)

» Dehydrogenace => iminokyselina — hydrolyza —
ketokyselina

AMK + NAD* — iminokyselina + NADH
Iminokyselina + H,O — ketokyselina + NH,*

= NH,*je v rovnovdze s NH, (amoniak)
= AMK zachycuji NH,* a tvoii piislusny amid - vazba NH,*
v mozku s glutaminem
= Opacnd reakce - ledviny - NH,* je zménén na NH; a to f’(e
vylouceno moci po reakci s H* za' vzniku NH,* coz vede
vylucovéni H*




Biosyntéza AMK

s Pouzivad se dusik vazany v AMK uvolnénych
hydrolyzou B potravy ¢i vlastnich tkani
s Esencidlni AMK - nelze syntetizovat
» Spolecné rysy biosyntézy AMK
» Uhlikové skelety AMK pochdzi z meziproduktt
glykolyzy, pentézového Ci citratového cyklu
= Biosyntéza AMK vychdzi ze spoleénych prekurzort
a probihd pres spoleé¢né meziprodukty a dalsi AMK
se tvori jiz prestavbou jinych AMK
» Biosyntéza neesencidlnich AMK - ¢asto obrdcené
odbourdvani




Degradace uhlikovych koster
AMK

» Oxidaéni odbourdni - rizné cesty
» Obecné rysy:
= L
s 20 AMK - kazdd mad vlastni cestu odbourdvdni
» Preména na meziprodukty zapojitelné do metabolismu S Ci T
» Vznik 7 raznych 2 - 5 C latek
— zapojeni do citrdtového cyklu jako:
s Sukcinyl-CoA (Val, Ile, Met, Thr)
» Fumarat (Phe, Tyr, Asp)
s Oxalacetdt (Asp, Asn)
s 2-oxoglutardt (Glu, GIn, Arg, Pro, His)
— zapo jeni do cyklu pres acetyl-CoA:
s Acetyl-CoA (Leu, Ile, Trp)
= Acetoacetyl-CoA (Leu, Phe, Tyr, Lys, Trp)
s Pyruvdt (Ser, Ala, Cys, Gly, Thr, Met, Trp)




Degradace uhlikovych koster

AMK

» Obecné rysy:
= 2.
. Neklvéechny atomy uhliki AMK vstupuji do citrdtového
cyklu
. Zer'ci‘ra (odbourdvdnim) ¢i syntéza (puriny, pyrimidiny) pri
jinych reakcich
= 3.
» Dle koneénych produktu odbourdvdni a dle moznosti

zapo jeni do metabolismu S a T, je Ize z metabolického
hlediska délit:

s Glukogenni (glukoplastické)
» Ketogenni (ketoplastické)
» Glukogenni i ketogenni




Ketogenni a glukogenni AMK

= Ketogenni AMK

= MoZnd preména na acetoacetdt (acetyl-CoA a acetoacetyl-CoA),
z nichz se syntetizuji MK

= Leu, Lys,
= Glukogenni AMK

= Vznik slouCenin (pyruvdt, oxalacetdt), které jsou premény na
glukézu nebo meziprodukty citrdtového cyklu, které se méni na
oxalacetdt

s 14 AMK - Ala, val, Thr, Met a dalsi

= Glukogenni i ketogenni AMK

» Stépi se bud’ na:
s Acetyl ¢i acetoacetyl nebo
= Sukcinat, fumarat ¢i pyruvét
= Aromatické AMK - Phe, Tyr, Try
s Ile
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Koneény krok v katabolismu bilkovin

AMK vstupuji do citrdtového cyklu primo ¢i neprimo

Citratovy cyklus

Dychaci retézec

=> energie + CO, + H,O

Energeticky zisk pri degradaci AMK - rizny
Dle jednotek ATP

s Ala -16,Leu- 40, Ile - 41, Phe - 39, Tyr - 41
Odpovidd zhruba 4 - 6 ATP na 1 atom C

Oxidacni degradace - pri hladovéni




Metabolismus amoniaku
a tvorba mocoviny

» Syntéza biomolekul
obsahujicich aminoskupinu - AMK, puriny...
Ci
s Pievod na vhodny odpadni produkt
s Cyklus mocoviny (maly Krebsiv, ornithinovy)

s Jatra
s NH,* vzniklé deaminaci AMK => mocovina

= Pfi vysSim piijmu B
zvysit pfijem tekutin
(jinak riziko akumulace v krvi)

= Denné se vytvoii a vylou¢i
25 - 35 g mocoviny
Nejprve do krve a pak do ledvin
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Kyselina mocova a dna

Vznik rozpadem purini

Vylucuje se moci - denné 1 g

Ledviny - filtrace, zpétna resorpce (98%), vylouceni
(2%) (20%)

= + kyselina mocova z tubuldrni sekrece (80%)

Dna - opakované zdchvaty artritidy, ukladanim soli

kyseliny mocove v Kloubech, ledvinach a jinych

tkanich, zvysenou hladinou kyseliny mocove v krvi a v

moci

. NeljéasTéj§i misto postizeni - metatarsofalangedlni kloub
palce

= Primdrni dna - zvyseni k. mocové v dusledku enzymovych
abnormalit

= Sekunddrni dna - selektivni porucha rendlniho tubuldrniho
transportu k. mocove

s Lécba: zmirnéni projevi artritidy, I€ky snizujici hl. k. mocové




bilkoviny potravy

{esencidalni amino-

kyseliny)
(70 -100 g/den)

travent

tkanoveé bilkoviny

(14 000 g)

proteolysa

(300-~500g/den)
proteosy nthesa
{300-500 g/den)

hotovost (pool)
aminokyseliin

(600 -700 g )

synthesa dusikatych
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aminy

(thyroxin,...)
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Dusikova bilance

Prijem dusiku - v podobé protina ze stravy
Vydej dusiku - moci, stolici,
Jeli mnozstvi dusiku rovno prijmu = dusikova rovnovdha
Zvyseny piijem B —
= nadbytecné AMK - deaminace a vzestup hl. mocoviny pro jeji vyrovnéni

» Zvysend sekrece katabolickych hormoni kiry nadledvin, snizena sekrece
inzulinu &i pti hladovéni => negativni bilance

Rast, zotavovani, anabolické hormony => pozitivni bilance

Chybi-li esencidlni AMK

=> nedojde k syntéze proteinu, ktery ji vyzaduje

=> ostatni AMK z tohoto proteinu jsou deaminovdny, stejné
i ostatni nadbyte¢né AMK, dusik vylou¢en moc¢i

=> negativni bilance




Reakce na hladoveéni

Dostatek energie, mdlo B => snizeni vylucovani
mocoviny i kys. mocove (50%)

Mnozstvi vylouceného kreatininu se nemeni (ptirozené
opotiebovani)

Mnozstvi vylou¢eného dusiku neni nizsi nez 3,6 g/d
Pokud je strava nedostatecnad také kaloricky stoupa

mnozstvi N na 10 g/d - katabolismus B pro zisk
energie

Velmi malé mnozstvi glukdzy snizi tento efekt,
prostiednictvim zvyseni hl. inzulinu (brani rozpadu
proteina ve svalech)

Tuky také setti N, pii hladovéni pouZzivd mozek a jiné
tkan¢ energii pochazejici z tuka




Reakce na hladoveéni

» Spalovadni proteind pri hladovéni - z
jater, sleziny, svald

» Po vyCerpdni jaterniho glykogenu vznika
ketdza a katabolizuje se tuk

» Po spotrebé tuku, jesté se zvysi
katabolismus B => smrt




