Metabolismus aminokyselin 8

Struktura a nazvy aminokyselin, zakladni typy jejich pfemén. Kofaktory transaminace,
dekarboxylace, ptenosu jednouhlikovych zbytkl, oxidace a redukce.

Prehled metabolismu uhlikového skeletu nékterych aminokyselin
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1. Které ze zakladnich aminokyselin jsou pouze ketogenni, keto- i glukogenni a které pouze

glukogenni?
2. Ze kterych aminokyselin vznika acetyl-CoA?

3. Které aminokyseliny poskytuji pii svém odbouravani propionyl-CoA? Jak je tato latka dale

pfeménovana? Ktery kofaktor je pii jeji pfeméné potiebny?
4. Uvedte kofaktory a) aminotransferas; b) dekarboxylas.

5. Uvedte ptiklady dekarboxylas aminokyselin a produkty, které jejich ¢innosti vznikaji.

Ve schématech na nasledujicich strankach dopliite chybé&jici nazvy a vzorce.



Methionin

Alanin
Transaminace
Ala LZ
ALT

Arginin
A. Mocovinovy
cyklus . H>0

Arg—"—P +

B. Tvorba oxidu dusnatého (nitroxidu)

oxidace
Ié}r ___________
+ . .
NO-synthasa citrullin
C. Tvorba kreatinfosfatu

guanidinacetat /\ kreatinfosfat
ATP ADP

Které aminokyseliny jsou potfebné pro syntézu kreatinu?

2. Argnema specifickou aminotransferasu. Jakym zplisobem jsou eliminovany atomy dusiku z Arg?
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Reakce ma vyznam pro glukoneogenezi, v opacném sméru se jednd o hlavni cestu syntézy Sefinu

(zdroje dvou jednouhlikovych zbytki).
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3. Pii deficitu vitaminu B> vznika hyperhomocysteinemie. Ktera dalsi latka se bude v organismu
tvotit ve zvySeném mnozstvi a které se bude nedostavat?

4. Pii enzymovém defektu enzymu methylentetrahydrofolatreduktasy se zvysuje riziko vzniku
aterosklerdzy. Kteiy metabolit se hromadi v krvi (téz str. 26)?

5.Met nema specifickou aminotransferasu. Jakym zplisobem je eliminovan dusik z
Met?



Selenocystein
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Kter¢ aminokyseliny nebo jejich derivaty slouzi ke konjugaci zlucovych kyselin?

Ktery kofaktor je soucasti sulfitoxidasy?

Pro¢ pti dostateéném piijmu Met a Phe nejsou Cys a Tyr esencialnimi aminokyselinami?
Jaky je vyznam taurinu v metabolismu?

Jaky je vyznam PAPS v metabolismu?
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Ktera latka je produktem dekarboxylace cysteinu. Napiste ndzev kofaktoru, v jehoz struktufe je

tato latka obsaZena.



Selenocystein

Vznikd kotransla¢né ze Sefinu navdzaného na tRNA pro selenocystein. Seryl-tRNA je pfeménéna na
selenocysteyl-tRNA reakci se selenofosfatem. Selenocysteyl-tRNA se specificky vaze s elonga¢nim
faktorem a je transportovana na ribosom. Selenocystein je kodovan tripletem UGA, coz je normalné
stop-kodon. Pro jeho rozpoznani jako kodonu pro selenocystein je potfebny rozpoznavaci element v
nekodujici ¢asti mRNA.

Vznik selenofosfatu

Se2 + ATP --meemem » AMP + Ps+
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Ptiklady enzymi obsahujicich selenocystein: thioredoxinreduktasa, glutathionperoxidasa, deiodinasa

7. Jakou roli ma v bunkach glutathionperoxidasa?
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1. Jaky je obecny ndzev enzymu, katalyzujiciho hydroxylaci prolinu?
2. Aminokyselina Pro nema specifickou aminotransferasu. Jakym zpiisobem je zni eliminovan

dusik?
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3. Ktery heterocyklus je zékladem histidinu?
4. Kteiy kofaktor je soucasti dekarboxylasy histidinu?
5. Testem na nedostatek tetrahydrofolatu je zatéz histidinem. V moci se pii deficitu tetrahydrofolatu

nachazi zvySené mnozstvi formiminoglutamatu. Vysvétlete.
6. His nema specifickou aminotransferasu. Jakym zptsobem je eliminovan a-dusik z His?
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© (deficit dehydrogenasy rozvétvenych 2-oxokyselin) ketonurie s vyskytem oxokyselin s rozvétvenym fetézcem (nemoc
javorového sirupu "maple syrup urine disease")

7. Co byva ptic¢inou methylmalonové acidurie? Pfi metabolismu kterych aminokyselin se miize za
jistych podminek projevit?
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Metabolismus Lys neni v sav¢ich buiikach
pfesné znam, Lys je téz glukogenni.
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8. Aminokyselina Lys nema specifickou aminotransferasu. Jakym zpisobem jsou eliminovany atomy

dusiku z molekuly?
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26. Ktera latka je donorem vodiku v reakei, pfi niz vznika homogentisat?

27. Jaké produkty se hromadi v krvi a nasledné vylucuji mo¢i pii deficitu fenylalaninhydroxylasy a jak
se tato choroba nazyva?

B. Pfeména na katecholaminy
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28. Jakym typem reakce je pfeméilovana DOPA na dopamin?

29. Ktera latka vznika z dopaminu pisobenim dopamin-P-hydroxylasy?

C. Pfeména na tyreoidalni hormony
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Selenocystein

A. Pfeména na kozni pigmenty

2. Cu

Poruchy pti metabolismu fenylalaninu a tyrosinu
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Nazev nemoci Enzymova Nalez v modi Symptomy
porucha
Hyperfenylalaninemie typ I 1 t Phe, fenylpyruvat, fenylacetat,z4chvaty, psychozy, "mysi zapach”
(fenylketonurie) fenyllaktat, fenylacetylglutamin
Hypertyrosinemie typ 11 5 iTyr
Alkaptonurie 3 T homogentisat tmava moc¢
Hypertyrosinemie typ I 4 T Tyr prijmy, - zvraceni,  "zipach - po
hlavkovém zeli"
Albinismus 5 absence o¢nich a koznich pigmentt

Enzymové poruchy: m fenylalaninhydroxylasy, 71 tyrosintransaminasa, [3] homogentisatoxygenasa, 0 fiimaroylacetoacetathydrolasa, | 5 |

tyrosinhydroxylasa

30. Odvod’te vznik katabolit fenylalaninu pfi fenylketonurii.

31. Projevem alkaptonurie je tmava mo¢. Pokuste se vysvétlit, co zptisobuje tmavou barvu s ohledem

na charakter metabolitu, ktery je do moc¢e vyluovan.

32. Pokuste se zdlvodnit, pro¢ pii 1é¢beé déti s hyperfenylalaninemii zplisobenou nedostatkem

tetrahydrobiopterinu nedostacuje nizkofenylalaninova 1é¢ba, ale podavaji se prekurzory katecholamini

nebo

ptimo

tetrahydrobiopterin.
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A. Katabolismus a tvorba nikotinamidu
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33. Za hlavni faktor vyvolavajici onemocnéni pelagra je pokladan nedostatek nikotinové kyseliny.
Vysveétlete, proC v oblastech s pfevahou kukuti¢né stravy je tato choroba Casta (vezméte v ivahu vliv

jednostranné stravy a zastoupeni aminokyselin v kukufici)?
34. Které aminokyseliny poskytuji pii svém katabolismu jednouhlikové zbytky?

35. Kltecr:é aminokyselina je hlavnim dodavatelem jednouhlilcovych zbytki? Zduvodnéte.
2 acetyl-CoA
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