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AminokyselinyAminokyseliny
�� LL––isomery isomery -- pro vypro vyššíšší organismus vyuorganismus využžitelnitelnáá
�� Zkratky AMKZkratky AMK –– GlyGly, Ala, Val, Leu, , Ala, Val, Leu, IleIle, , SerSer, , 
ThrThr, , CysCys, Met, , Met, PhePhe, , TyrTyr, Trp, , Trp, AspAsp, , ASnASn, , GlnGln, , 
GluGlu, , ArgArg, , LysLys, His, Pro, , His, Pro, HypHyp

�� DDěělenleníí AMKAMK –– kyselkyseléé, z, záásaditsaditéé, neutr, neutráálnlníí --
reakce zreakce záávislvisláá na pomna poměěru  kyselých (COOH) a ru  kyselých (COOH) a 
zzáásaditých (NHsaditých (NH22) skupin v molekule ) skupin v molekule 



AminokyselinyAminokyseliny
�� Val, Leu, Val, Leu, IleIle –– stimulastimulaččnníí úúččinky na inky na proteosyntproteosyntéézuzu , , podpora anabolismupodpora anabolismu
�� CysCys, Met, Met –– zdroj S, lze vytvozdroj S, lze vytvořřit it CysCys z Met, ale ne z Met, ale ne naopak, výskyt .naopak, výskyt .-- inzulin, inzulin, keratinkeratin, nadbytek , nadbytek čči i nedostatek Met nedostatek Met –– porucha porucha fufu jaterjater
�� PhePhe, , TyrTyr (tvorba z (tvorba z PhePhe) ) –– hormony adrenalin, tyroxinhormony adrenalin, tyroxin
�� TryTry –– syntsyntééza k. nikotinovza k. nikotinovéé
�� LysLys –– limitnlimitníí v pv pššenicienici
�� K. K. glutamovglutamováá –– v v gliadinugliadinu, oddaluje sval. , oddaluje sval. ÚÚnavu, navu, zlepzlepššuje vyuje vyššíšší nervovou nervovou ččinnost, vysokinnost, vysokéé ddáávky toxickvky toxickéé
�� HisHis –– rrůůss a obnova tka obnova tkáánníí
�� ArgArg –– sousouččáást malst maléého ho KrebsovaKrebsova cyklucyklu
�� Pro a Pro a HypHyp –– obsahujobsahujíí pyrolovpyrolovéé jjáádro, obsadro, obsažženo v Hb, eno v Hb, cytochromechcytochromech, v kolagenu a pojivov, v kolagenu a pojivovéé tktkáánini



PotPotřřeba esencieba esenciáálnlníích AMK dle FAO/WHO v zch AMK dle FAO/WHO v záávislosti na vvislosti na věěku ku 
(mg/g (mg/g ččististéé bbíílkoviny)lkoviny)

591117Try
16445866Lys
16191926His
19226372Phe, Tyr
13282846Ile
19446693Leu
13253555Val
17222542Met, Cys
9283443Thr

Dospělost12 let2 – 5 let1 rokAK



PoolPool AMKAMK
�� B B →→ AMK AMK 
�� TTěělesnlesnéé proteiny proteiny –– hydrolýza na AMK a hydrolýza na AMK a 
neustneustáálláá resyntresyntéézaza na Bna B

�� Rychlost endogennRychlost endogenníí obmobměěny B 80 ny B 80 –– 100 g/den100 g/den
�� NejrychlejNejrychlejšíší –– ststřřevnevníí sliznicesliznice
�� NejpomalejNejpomalejšíší –– kolagen kolagen 

�� AMK z potravy a endogennAMK z potravy a endogenníí AMK AMK –– stejnstejnéé a a 
tvotvořříí

PoolPool AMKAMK



PoolPool AMKAMK
�� MalMaláá kapacita kapacita -- ccelkem 600 elkem 600 –– 700 g AMK700 g AMK
�� Vzhledem k tomu, Vzhledem k tomu, žže pe přřijijíímmááme dostatek B ve stravme dostatek B ve stravěě –– no no problemproblem
�� RozloRozložženeníí poolupoolu

�� AMK resorbovanAMK resorbovanéé z GIT (exogennz GIT (exogenníí zdroj) zdroj) –– 1/31/3
�� VlastnVlastníí ttěělnlníí bbíílkoviny, syntetizovanlkoviny, syntetizovanéé (endogenn(endogenníí zdroje) zdroje) –– 2/32/3

�� VVěěkem posun rovnovkem posun rovnovááhy mezi AMK a  B (synthy mezi AMK a  B (syntééza B pza B přřevyevyššuje rozpad B)uje rozpad B)
�� ZtrZtrááta malta maléého mnoho množžstvstvíí B B –– vlasy, menstruacvlasy, menstruacíí, mo, moččíí, stolic, stolicíí -- nnááhrada hrada syntsyntéézou z AMK zou z AMK poolupoolu
�� Ledviny Ledviny -- filtrace AMK filtrace AMK –– resorpce zpresorpce zpěět vt věěttššinyiny
�� Osud AMK po výstupu z Osud AMK po výstupu z poolupoolu

�� StavebnStavebníí materimateriáál k výstavbl k výstavběě nových tknových tkáánníí
�� OdbOdběěr AMK pro výstavbu plasmatických r AMK pro výstavbu plasmatických 
�� Po dekarboxylaci sPo dekarboxylaci syntyntééza biologicky dza biologicky důůleležžitých  dusitých  dusííkatých lkatých láátek (tek (purinypuriny, , pyrimidinypyrimidiny, kreatin), kreatin)
�� NepouNepoužžititéé AMK AMK 

�� Nelze skladovat v podobNelze skladovat v podoběě tuktukůů čči sacharidi sacharidůů
�� MetabolickMetabolickéé palivo, stavebnpalivo, stavebníí materimateriáál (glukoneogeneze)l (glukoneogeneze)
�� Zdroj energie pZdroj energie přři hladovi hladověěnníí čči poruchi porucháách organismu (DM)ch organismu (DM)



DeaminaceDeaminace, , aminaceaminace a a transaminacetransaminace
�� VzVzáájemnjemnáá ppřřememěěna AMK a dalna AMK a dalšíších produktch produktůůkatabolismu S a Tkatabolismu S a T
�� PPřřenos, odstranenos, odstraněěnníí čči tvorba i tvorba aminoskupinaminoskupin
�� PrvnPrvníí krok krok -- odstranodstraněěnníí aminoskupinyaminoskupiny

�� ZbývajZbývajííccíí uhluhlííkovkovéé skelety  skelety  (citr(citráátový cyklus, dýchactový cyklus, dýchacíí řřetetěězec) zec) →→COCO2 2 a Ha H220 nebo synt0 nebo syntééza  lipidza  lipidůů čči sacharidi sacharidůů
�� AminoskupinaAminoskupina –– ppřřememěěna na formu vyluna na formu vyluččitelnou z organismu itelnou z organismu 

�� TransaminaceTransaminace –– tvorba nových AMKtvorba nových AMK
�� ppřřememěěna  AMK na na  AMK na ketokyselinuketokyselinu za souza souččasnasnéé ppřřememěěny jinny jinééketokyselinaketokyselina na AMK na AMK 

alaninalanin + + αα--ketoglutarketoglutaráátt ↔↔ pyruvpyruváát + glutamt + glutamáátt
�� Katalýza Katalýza –– transamintransamináázyzy ((aminotransferaminotransferáázyzy)) (v krvi)(v krvi)

�� PyridoxalfosfPyridoxalfosfáátt –– nosinosičč aminoskupinyaminoskupiny ((kofaktorkofaktor))
�� PPřři opai opaččnnéé reakci reakci –– pyridoxaminfosfpyridoxaminfosfáátt



DeaminaceDeaminace, , aminaceaminace a a transaminacetransaminace
�� AerobnAerobníí deaminacedeaminace
�� ProbProbííhháá pokud je potpokud je potřřeba odbourat AMK na energii eba odbourat AMK na energii čči vytvoi vytvořřit z nich tuk it z nich tuk 
�� JJáátratra ((mitochondriemitochondrie))
�� Dehydrogenace Dehydrogenace =>=> iminokyselinaiminokyselina →→ hydrolýza hydrolýza →→ketokyselinaketokyselina

AMK + NADAMK + NAD++ →→ iminokyselinaiminokyselina + NADH+ NADH
IminokyselinaIminokyselina + H+ H22O O →→ ketokyselinaketokyselina + NH+ NH44

++

�� NHNH44
++je v rovnovje v rovnovááze s NHze s NH3 3 (amoniak)(amoniak)

�� AMK zachycujAMK zachycujíí NHNH44
++ a tvoa tvořříí ppřřííslusluššný amid  ný amid  -- vazba NHvazba NH44

+  +  v mozku s v mozku s glutaminemglutaminem
�� OpaOpaččnnáá reakce reakce –– ledviny ledviny -- NHNH44

+ + je zmje změěnněěn na NHn na NH3 3 a to je a to je vylouvylouččeno moeno moččíí po reakci s Hpo reakci s H++ za vzniku NHza vzniku NH44
++ cocožž vede k vede k vyluvyluččovováánníí HH++



BiosyntBiosyntééza AMKza AMK
�� PouPoužžíívváá se dusse dusíík vk váázaný v AMK uvolnzaný v AMK uvolněěných ných 
hydrolýzou B potravy hydrolýzou B potravy čči vlastni vlastníích tkch tkáánníí

�� EsenciEsenciáálnlníí AMK AMK –– nelze syntetizovatnelze syntetizovat
�� SpoleSpoleččnnéé rysy biosyntrysy biosyntéézy AMKzy AMK
�� UhlUhlííkovkovéé skelety AMK pochskelety AMK pocháázzíí z meziproduktz meziproduktůůglykolýzy, glykolýzy, pentpentóózovzovééhoho čči i citrcitráátovtovééhoho cyklucyklu
�� BiosyntBiosyntééza AMK vychza AMK vycháázzíí ze spoleze společčných ných prekurzorprekurzorůůa proba probííhháá ppřřes spolees společčnnéé meziprodukty a dalmeziprodukty a dalšíší AMK AMK se tvose tvořříí jijižž ppřřestavbou jiných AMKestavbou jiných AMK
�� BiosyntBiosyntééza neesenciza neesenciáálnlníích AMK ch AMK –– ččasto obrasto obráácencenééodbourodbouráávváánníí



Degradace uhlDegradace uhlííkových koster kových koster 
AMKAMK

�� OxidaOxidaččnníí odbourodbouráánníí –– rrůůznznéé cestycesty
�� ObecnObecnéé rysy:rysy:
�� 1.1.
�� 20 AMK 20 AMK –– kakažžddáá mmáá vlastnvlastníí cestu odbourcestu odbouráávváánníí
�� PPřřememěěna na meziprodukty zapojitelnna na meziprodukty zapojitelnéé do metabolismu S do metabolismu S čči Ti T
�� Vznik 7 rVznik 7 růůzných 2 zných 2 –– 5 C 5 C lláátek tek 
→→ zapojenzapojeníí do do citrcitráátovtovééhoho cyklucyklu jako:jako:

�� SukcinylSukcinyl--CoA (Val, CoA (Val, IleIle, Met, , Met, ThrThr))
�� FumarFumaráátt ((PhePhe, , TyrTyr, , AspAsp))
�� OxalacetOxalacetáátt ((AspAsp, , AsnAsn))
�� 22--oxoglutaroxoglutaráátt ((GluGlu, , GlnGln, , ArgArg, Pro, His), Pro, His)

→→ zapojenzapojeníí do cykludo cyklu ppřřes acetyles acetyl--CoA:CoA:
�� AcetylAcetyl--CoA (Leu, CoA (Leu, IleIle, Trp), Trp)
�� AcetoacetylAcetoacetyl--CoA (Leu, CoA (Leu, PhePhe, , TyrTyr, , LysLys, Trp), Trp)
�� PyruvPyruváát  (t  (SerSer, Ala, , Ala, CysCys, , GlyGly, , ThrThr, Met, Trp), Met, Trp)



Degradace uhlDegradace uhlííkových koster kových koster 
AMKAMK

�� ObecnObecnéé rysy: rysy: 
�� 2.2.
�� Ne vNe vššechny atomy uhlechny atomy uhlííkkůů AMK vstupujAMK vstupujíí do do citrcitráátovtovééhohocyklucyklu
�� ZtrZtrááta  (odbourta  (odbouráávváánníím) m) čči synti syntééza (za (purinypuriny, , pyrimidinypyrimidiny) p) přři i jiných reakcjiných reakcííchch

�� 3.3.
�� Dle koneDle koneččných produktných produktůů odbourodbouráávváánníí a dle moa dle možžnosti nosti zapojenzapojeníí do metabolismu S a T, je lze z metabolickdo metabolismu S a T, je lze z metabolickéého ho hlediska dhlediska děělit: lit: 

�� GlukogennGlukogenníí ((glukoplastickglukoplastickéé))
�� KetogennKetogenníí ((ketoplastickketoplastickéé))
�� GlukogennGlukogenníí i i ketogennketogenníí



KetogennKetogenníí a a glukogennglukogenníí AMKAMK
�� KetogennKetogenníí AMKAMK

�� MoMožžnnáá ppřřememěěna na na na acetoacetacetoacetáátt (acetyl(acetyl--CoA a CoA a acetoacetylacetoacetyl--CoA), CoA), z nichz nichžž se syntetizujse syntetizujíí MKMK
�� Leu,  Leu,  LysLys, , 

�� GlukogennGlukogenníí AMKAMK
�� Vznik slouVznik slouččenin (pyruvenin (pyruváát, t, oxalacetoxalacetáátt), kter), kteréé jsou pjsou přřememěěny na ny na glukglukóózu nebo meziprodukty zu nebo meziprodukty citrcitráátovtovééhoho cyklu, ktercyklu, kteréé se mse měěnníí na na oxalacetoxalacetáátt
�� 14 AMK 14 AMK -- Ala, val, Ala, val, ThrThr, Met  a dal, Met  a dalšíší

�� GlukogennGlukogenníí i i ketogennketogenníí AMKAMK
�� ŠŠttěěppíí se buse buďď na: na: 

�� Acetyl Acetyl čči i acetoacetylacetoacetyl nebo nebo 
�� SukcinSukcináátt, , fumarfumaráátt čči pyruvi pyruváátt

�� AromatickAromatickéé AMK AMK –– PhePhe, , TyrTyr, , TryTry
�� IleIle





KoneKoneččný krok v katabolismu bný krok v katabolismu bíílkovinlkovin
�� AMK vstupujAMK vstupujíí do do citrcitráátovtovééhoho cyklu pcyklu přříímo mo čči nepi nepřříímo mo 

CitrCitráátový cyklustový cyklus
↓↓

DýchacDýchacíí řřetetěězec zec 
=>=> energie + COenergie + CO22 + H+ H22OO

�� Energetický zisk pEnergetický zisk přři degradaci AMK i degradaci AMK –– rrůůzný zný 
�� Dle jednotek ATP Dle jednotek ATP 

�� Ala  Ala  -- 16, Leu 16, Leu –– 40, 40, IleIle –– 41, 41, PhePhe –– 39, 39, TyrTyr –– 4141
�� OdpovOdpovííddáá zhruba 4 zhruba 4 –– 6 ATP na 1 atom C 6 ATP na 1 atom C 
�� OxidaOxidaččnníí degradace degradace –– ppřři hladovi hladověěnníí



Metabolismus amoniaku Metabolismus amoniaku 
a tvorba moa tvorba moččovinyoviny
�� SyntSyntééza  za  biomolekulbiomolekul

obsahujobsahujííccíích ch aminoskupinuaminoskupinu –– AMK, AMK, purinypuriny……
čči i 

�� PPřřevod  na vhodný odpadnevod  na vhodný odpadníí produktprodukt
�� Cyklus moCyklus moččovinyoviny (malý (malý KrebsKrebsůůvv, , ornithinovýornithinový))
�� JJáátra tra 
�� NHNH44

++ vzniklvznikléé deaminacdeaminacíí AMK AMK =>=> momoččovinaovina
�� PPřři vyi vyššíšším pm přřííjmu B jmu B 

zvýzvýššit pit přřííjem tekutinjem tekutin
(jinak riziko akumulace v krvi)(jinak riziko akumulace v krvi)
�� DennDenněě se vytvose vytvořříí a vyloua vylouččíí

25 25 –– 35 g mo35 g moččovinyoviny
Nejprve do krve  a pak do ledvinNejprve do krve  a pak do ledvin



Kyselina moKyselina moččovováá a dnaa dna
�� Vznik rozpadem Vznik rozpadem purinpurinůů
�� VyluVyluččuje se mouje se moččíí -- denndenněě 1 g1 g
�� Ledviny Ledviny –– filtrace, zpfiltrace, zpěětntnáá resorpce (98%), vylouresorpce (98%), vylouččeneníí(2%) (20%)(2%) (20%)

�� + kyselina mo+ kyselina moččovováá z z tubultubuláárnrníí sekrece (80%)sekrece (80%)
�� Dna Dna –– opakovanopakovanéé zzááchvaty artritidy, uklchvaty artritidy, uklááddáánníím solm solííkyseliny mokyseliny moččovovéé v kloubech, ledvinv kloubech, ledvináách a jiných ch a jiných tktkáánníích, zvých, zvýššenou hladinou kyseliny moenou hladinou kyseliny moččovovéé v krvi a v v krvi a v momočči i 
�� NejNejččastastěějjšíší mmíísto postisto postižženeníí –– metatarsofalangemetatarsofalangeáálnlníí kloub kloub palcepalce
�� PrimPrimáárnrníí dnadna –– zvýzvýššeneníí k. mok. moččovovéé v dv důůsledku enzymových sledku enzymových abnormalitabnormalit
�� SekundSekundáárnrníí dnadna –– selektivnselektivníí porucha porucha renrenáálnlnííhoho tubultubuláárnrnííhohotransportu k. motransportu k. moččovovéé
�� LLééččba:  zmba:  zmíírnrněěnníí projevprojevůů artritidy, lartritidy, lééky sniky snižžujujííccíí hl. k. mohl. k. moččovovéé





DusDusííkovkováá bilancebilance
�� PPřřííjem dusjem dusííku ku –– v podobv podoběě protinprotinůů ze stravyze stravy
�� Výdej dusVýdej dusííku ku –– momoččíí, stolic, stolicíí, , 
�� Jeli mnoJeli množžstvstvíí dusdusííku rovno pku rovno přřijmu ijmu == dusdusííkovkováá rovnovrovnovááhaha
�� ZvýZvýššený pený přřííjem B jem B →→

�� nadbytenadbyteččnnéé AMK AMK –– deaminacedeaminace a vzestup hl. moa vzestup hl. moččoviny pro jejoviny pro jejíí vyrovnvyrovnáánníí
�� ZvýZvýššenenáá sekrece sekrece katabolickýchkatabolických hormonhormonůů kkůůry nadledvin, snry nadledvin, sníížženenáá sekrece sekrece inzulinu inzulinu čči pi přři hladovi hladověěnníí =>=> negativnnegativníí bilancebilance

�� RRůůst, zotavovst, zotavováánníí, anabolick, anabolickéé hormony hormony =>=> pozitivnpozitivníí bilancebilance
�� ChybChybíí--li esencili esenciáálnlníí AMK AMK 

=>=> nedojde k syntnedojde k syntééze proteinu, který ji vyze proteinu, který ji vyžžadujeaduje
=>=> ostatnostatníí AMK z tohoto proteinu jsou AMK z tohoto proteinu jsou deaminovdeaminováányny, stejn, stejněěi  ostatni  ostatníí nadbytenadbyteččnnéé AMK, dusAMK, dusíík vylouk vylouččen moen moččíí

=>=> negativnnegativníí bilance bilance 



Reakce na hladovReakce na hladověěnníí
�� Dostatek energie, mDostatek energie, máálo B lo B =>=> snsníížženeníí vyluvyluččovováánníímomoččoviny i oviny i kyskys. mo. moččovovéé (50%)(50%)
�� MnoMnožžstvstvíí vylouvylouččenenéého kreatininu se nemho kreatininu se neměěnníí (p(přřirozenirozenééopotopotřřebovebováánníí))
�� MnoMnožžstvstvíí vylouvylouččenenéého dusho dusííku nenku neníí ninižžšíší nenežž 3,6 g/d3,6 g/d
�� Pokud je strava nedostatePokud je strava nedostateččnnáá taktakéé kaloricky stoupkaloricky stoupáámnomnožžstvstvíí N na 10 g/d N na 10 g/d –– katabolismus B pro zisk katabolismus B pro zisk energieenergie
�� Velmi malVelmi maléé mnomnožžstvstvíí glukglukóózy snzy sníížžíí tento efekt, tento efekt, prostprostřřednictvednictvíím zvým zvýššeneníí hlhl.. inzulinu (brinzulinu (bráánníí rozpadu  rozpadu  proteinproteinůů ve svalech)ve svalech)
�� Tuky takTuky takéé ššetetřříí N, pN, přři hladovi hladověěnníí poupoužžíívváá mozek a jinmozek a jinéétktkáánněě energii pochenergii pocháázejzejííccíí z tukz tukůů



Reakce na hladovReakce na hladověěnníí
�� SpalovSpalováánníí proteinproteinůů ppřři hladovi hladověěnníí –– z z 
jater, sleziny, svaljater, sleziny, svalůů
�� Po vyPo vyččerperpáánníí jaternjaterníího glykogenu vznikho glykogenu vznikáá
ketketóóza a katabolizuje se tukza a katabolizuje se tuk
�� Po spotPo spotřřebeběě tuku, jetuku, ješšttěě se zvýse zvýšíší
katabolismus B katabolismus B =>=> smrtsmrt


