AMINOSAV
ANYAGCSERE



Az AS nitrogenjenek eltavolitasa

1. Hidrolizis (NH, eltavolitas az Asn és GIn amid csoportjabol)

2. Transzaminacié (amino és oxo csoport cseréje; AS és a—ketosav parok,
transzaminaz vagy aminotranszferaz; kofaktor: B, vitamin (PLP)

oxalacetat
ASAT
Asp
a-ketoglutarsav o Glu
Ala piruvat

ALAT



Az AS nitrogenjenek eltavolitasa

3. Dezaminalas (NH, valik szabadda)

A. Oxidativ dezaminalas (AS iminosav ketosav; NAD(P)* vagy O,)

B. Nemoxidativ dezaminalas (AS amméonia liaz, kettds kotés
keletkezése, pl. His)

A. Oxidativ dezaminacio:

Aminosav NH, a—keto-sav

Asp o é

NH,

Ala o % 0 piruvat

oxalacetat




Ammonia sorsa

Nélkulozhetetlen az aminosavak, nukleotidok szintéziséhez

Toxikus a kozponti idegrendszerre

NH, eredete - az aminosavak, nukleinsavak lebontasa
bélbaktériumok terméke ~40%

NH, eliminalasa:
*glutamin szintézis glutaminsavbol C”J

*Urea (majban szintetizalodik, vesében urdl

*NH,* Urulhet a vesében
NH

*Hugysav (purin lebontas, urités a vesében )\ |
0 N NH
H
*Fehérje vesztés (haj, bor, vérzés, stb.) Y
4 14 L] 1] IL]_C/?O
*AS szarmazékok (pl. kreatinin HN=C ‘
Y
N—CH,

urea



Urea Ciklus 2 ATP
Az NH3 eliminacio legjelentésebb utja co, @

-0
Con
Urea H,N—CH
(karba

mid)
HzN_CH
Arginaz
Ornitin

Con

20
Os 0 H% Y 4 O§ — C
oSC—CH=CH—CCo, Arginino-szukcinat ,p ATP  Ho-C—CHa—CH—Cy

Fumarat PPj Aszpartat



Dekarboxilalas

a dekarboxilalas altalanos semaja:

| "XH dekarboxildz | "'u\ H
< > i + C02
ooc” TR, ' R.,
aminosav amin
. i . H,M O HoM
- az aminosavbdl a karboxilcsoport "ot/ CH-H
eltavolitasaval amin képzédik N
- _kon.kll’ét eélc_la: S b ﬁ» N
hisztidinbd6l hisztamin képzddes Yy 6o, Yy
hisztidin hisztamin




C1 toredékek keletkezése, szallitasa és

felhasznalasa
C1 toredék = egy szénatomot tartalmazé molekulatoredékek
Metil (-CH3) metilén (-CH2-) metenil (=CH-) formil (-CHO)
formimino (-CHNH) CO2
C1 toredékek keletkezése C1 toredékek szallitasa
*F6ként az AS metabolizmus soran. -S-adenozilmetionin (SAM, metil csoport)
*Metionin (metil) -Biotin (CO2, karboxilacios reakciok)
*Szerin, Glicin, Kolin (metilén) -Tetrahidrofolat (THF; metil, metilén, metenil, formil,
e . formimino)
*Hisztidin (formimino) COOH
[

H CH

N N N
*Triptofan (formil) & ~ S | 2
N7 “C+N- C—N—CH
H,\H H
OH &
N J \

C1 toredékek felhasznalasa ) COOH
Szerin, Metionin, TMP & DNS, e Y Y
pteridin PABA glu

Purin bazisok szintézisére,

valamint CO2 keletkezes a szallitas mellett a C1 toredékek egymasba is alakulhatnak



C1 toredékek szallitasa: S-adenozil-metionin (SAM)

legjelentésebb metilcsoport

szdllito, donor

HN—C—CO0 ™
H

P, akceptor
Pi \ /
PR
P S-adenozil-
. Ol Ob hon'_locnszteln-'
metionil- metiltranszferaz
ATP / : v
adenozil- S-adenozil-metionin
transzferaz
CO0 (BB
i | + I
Hie - @ H

| N°-metil-THF
" i 17
CH, | L CH,
|
H

— adenozin
homocisztein-
metiltranszferaz

S-adenozil-homocisztein

(B,,-vitamin)

S H,O
THE hidrolaz
taplalék | > ‘
|CH) adenozin
CH,

homocisztein



Aminosavak szintézisenek lehetbsegel

glukoz
' oPhel o]
I
A\
3-foszfoglicerat _
| RN
~
I - Ser — —» Gly, Cys
A\

Ala <«—— piruvat

\ nem

acetil-kkbcA EOeeEILIdlDdRn

E/ citrat

Asn €«<— Asp <«—— oxalacetat Gin, Pro,

Glu ——> Arg

o-ketoglutarat



Aminosavak szénlacanak sorsa

Ketogén aminosavak: acetil-CoA-va vagy acetoacetil-CoA-va alakulnak.

Citratkor feltoltésre és glukoneogenezisre nem hasznaldédnak fel. Tisztan

ketogén: Leu és Lys.

Glukogén aminosavak: \1\1 Cys |
a Ley Lys
lebontasuk piruvatot vagy v .« ¥
plruvat —» acetil-CoA «—» acetoacetil-CoA
citratkor intermediert /' /f 7
eredményez, ezért glikoz ¢

Sp —b | oxalacetat—| Phe

szintetizalddhat belbluk. Emellett

" o-keto- |

Ac-CoA-va is alakulhatnak. A Q (o glutzrat
sSn

G
. , . il el
A fehérje alkoté 20 aminosav Glu\
o, Lo L v fur furnarat /‘ "“Arg

szénlanca hétféle molekulava 7~ = w_ . i !

/" szukcmll Pro
alakulhat: piruvat, acetil-CoA, | | CoA 1
acetoacetil-CoA, alfa-

metil- malomi

ketoglutarat, szukcinil-CoA, CoA

NN

fumarat és oxalacetat. va  Met Thr



a-ketoglutardt csoport: Glu, GIn, Pro, Arg, His

N,

i 5

ARGININ,
GLUTAMIN,
HISZTIDIN, PROLIN
LEBONTASA

, i
.

. THE N°-formimino-
THF

N-formimino-glutamat Glu GIn

a-ketoglutarat



a-ketoglutarat csoport: Glu, GiIn, Pro, Arg, His

HISZTIDIN LEBONTASA

t
N
-'|'| G
-_—|—¢Hp— CH—Coo" HH F=——TCH=CH—C00- Hal , CHp— CHp —COO-
4 ! | |
HA I 2 .  HN N \ HN N
R i I
i hisflding armrmania lpase i UrOCANESE A
[hizlidasa)
Histidine Uracanate d-Imidazolone-5-proplanate
|
imidadlonapropionase /__ HaD
TOOG = CH—CGHy— CHp— GO0~
Glutarnate + N9-Formiming Hafolgte = .h\l r:-IH SFEE—
- |
Hylolate CH
I
MH

M-Formiminoglutamale



piruvat csoport: Gly, Ser, Ala, Cys, Trp

” COOH HO [ COOH COOH H:O  szerin COOH
SZERIN ES GLICIN —o | | S
c=0 /| HN=C ~— H.N-C %‘ H,N—CH
| | I ¥
-, CH, NH, CH, CH, | PLP PLP H,C—OH
I E BO N I ASA pirosz&l8sav =z-imino-propionsayv e-aminoakrilsav szerin
A .
N +H"
CooH ADH+H" nAD*  coon T2 ADp COOH COOH
A " |
c|*=0 HC—OH L HC—(®) ' =—> HC—OH
cisztein H,C—OH H.C—OH H,C—OH H,Cc—®)
“\ 3-hidroxi- D-glicerinsav 2-foszfo- 3-foszfo-
\ piroszSl8sav glicerinsav glicerinsav
\
\ ¥
COOH dekx_!!'— i H.C—OH HO—CH, CH,
r.og-zfu‘— =— H,N— (‘:H _i)& = zoros metilezé H.C"*}l{ F_CH, — > f.os.zfo—
lipidek 2 ] \ H,C—NH, P ] I 4 lipidek
H,C—OH CO. 3adenozil CH,
) kolamin metionin
protein =—— szerin 3H,O 3 adenozin kolin
oxiddcidé
— FolH
S '
Fol H, S S HOOC  CH,
\ metil-FolH h I
) ) ) CH,—Nt_CH,
/| szerin-hidrc | \ |
hidroxi-metil- __~| metil-transzferdz I\ H,O \ CH,
FolH, - v beatin
eftlén-Fol ez
metilén-FolH, Fol H,
| > NADH+HY /
o 2c
| |~ NaD / .
glutation ¥ i . /
metil-Fol H, / \
. TR < Y
Kieatin _ ™~ cooH L8 A COOH
‘\\ | N e
IMP < . |
T H.C-NH, H,C—NH—CH,
f-amino- = — olicd :
levulinsav / &’hm\u proteln szarkozin
\\
konjugdcios olici »‘ licin \.\ amino-
transzferdz ciklus

gendz l

I
z-hidroxi-g-keto-

COOH adipinsav-karboxilaz CQOH
| : | HC =0 COOH
HC=0 ,/\ HC—OH | |
slioxilsa L | €=0 C=0
glioxilsav s-keto-  CO, c=0 I i
. glutdrsav | N CH, Vi CH.,
glioxilsav- A CH | 1y |
oxiddz \\ | €O, CH, /202 CH,
CH, |
COOH | COOH COOH
oxdlsav COOH

COOH . . z-ketoglutdrsav
z-hidroxi-g-keto-

adipir
-
T



piruvat csoport

)
33
>
o
O
~
A
—
3
.

CISZTEIN
LEBONTASA

; hipotaurin ;
ciszlein-szulfinat O, 3-merkapto-piruvat

' \ oxigenaz ok
' a”ketcf' szulfur-
glutarat transzaminaz H,O transzferaz

Glu s.0F
tioszulfal
taurin
deszulfinaz >

[3-szulfinil-piruvat piruvat

SO < 5,007 —» 505 —w aktlv szulfat”

szulfit tfioszulfat szulfat



A piruvat csoport: Gly, Ser, Ala, Cys, Trp

TRIPTOFAN
LEBONTASA

COCH
|
H,N—CH
Cl'l’lz
['//\\f%\
| b
= - _./,
~ nNH

| triptofan-

protein

!

A

[ 2,3-dioxigendz

NH,

i
2 C—CH,—CH—COOH
formil -kinurenin l j
~ :
= “NH—-CH=0

HCOOH - FolH; —_|
X ) formamidaz
H,O formil-Fol H; = v

(lz NH., OH
1
_~__C—CH;—CH—COOH NI}m-H /\/J\\
kinurenin L H/ — L I \i
S S gyurazarodas - P
\}/ NH, SN “coou
kinurénsav
YO

3-hidroxi-kinurenin
H,O PLP

alanin PLP

hidroxi-antranilsav |/

z-amino -
A-karboximukon
d-szemialdehid

10, - 1 dekarboxilezés

=
z-amino-mukon- | |
sav HOOC — NH.,
COOH

— |
gyarazarédas < A
" N~ ~coon
OH
xXanturénsav
PP;
____coon PRPP CO,
E ﬂ/ nikotinsav-
ribozil-5'-foszfat
AN e
S~ ~cooH (NMN™)
kinolinsav 1
Y
NADY, NADP™

‘K NADH +H", H,O

l“\"— NADY. NH,

~ ™~
z-keto-adipin- | l
say HOOC

COOH

?H_.
oxidativ C{“z
dekarboxilezés ?:O

CoA

glutaril-CoA

—
(mint a lizin-
lebontasnal)




oxadlacetat csoport: Asp, Asn

v gliikoplasztikus aminosavak
v Asp: transzamindlds ——> oxdlacetdt

v'nukleotidok szintézise
urea ciklus (urea egyik nitrogénjel)

v Asn dezamindlds: aszparagindz

Asn Asp . _'ﬁ.f_."dXéEacetat-
\
e N /
Karbamil-foszfatbdl ) _ Aszpartatbol
szarmazik “ szarmazik
g N D



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Szerin
-Glicin
-Cisztein
-Etanolamin
-Kolin (acetil-kolin)
-foszfolipidek
(foszfatidil szerin,
foszfatidil etanolamin,
foszfatidil kolin,
szfingozin és szarmazeékai)

-C1 toredék

Glicin
-Szerin
-Kreatin~P (kreatin, kreatinin)
-Purin bazisok
-Porfirinek (DALA)
-Glutation
-Konjugacios termékek (pl
epesavak)

-Oxalat



Szerin - Glicin atalakitas

H
I
Dihidrofolat H,N Na N
reductase W|/ CO.-
Folat ! — N _A 2
II\I CH,NHR |
OH H_f'NH3+ Szerin
Tetrahidrofolat CH,OH

(FH,)
Serine hidroximetil
transzferaz (PLP-dep.)

H
N
()
N CH | Glicin
[

Fontos a purinok és timin

AP H- C- NH*
bioszintézisében > pa Rl —§ - Il_l
H;
N5, N'°-Metilén FH, Fontos szerepet tolt be a

hem, porfirinek, és purinok
bioszintézisében



Kreatin, foszfokreatin, kreatinin szintézise

kreatin szintézis

e in kidney s MNH:
C=MNHz - H2N=Ci .
iy /\ NH—CH,—CO0
| _ guanidoacetate
l’“THz ghcine arnithine
CH S-adenosyl- I
| ‘ rmethionine in liver
1 .
] . /
la Etrendkiegé-
| S-adenosyl- )
Coos szitékben
arginine m
E]
HENZCi E —
0 f‘;lH—CHg—CDD
N—c” CH; _
H = | non enzyratic creatine
Y
;N_CHS\ S0 —p !
_—7 SHC R+ HD phosphokinase
., creatinine HM =
Vese funkcié NN CH,C00®
/ / / I
megitélése | ChHy
copyright 1398 "”'W-"’“”g/ creatine phosphate diagnosztikus
marker

izomban, agyban fontos energiatarolé



Glicin

porfirin vdz szintézise o
0
0
licin . J
gicin HaN

szukcinil-koA

HsN

d-aminolevulindt

o} _
COO
o)
© — > 7\
N N
H,NY  H

porfobilinogén

CO0




Glu, Cys, Gly,

glutation

fontos antioxidans (vvtl, gliikéz-6-foszfat-dehidrogendz hidny)

detoxifikdcids folyamatok résztvevéje

COOH COOH COOH
| .
HC —NH, ml—xn: H{II—F.H:

|
CH, CH, CH,
; I
J’Ih . J'IL CH-
] ) Glu l - I -
2 C=0 *H C=0 =0
| —-— | .
NH I H NH NH
}|~:L —CH,—SH ||i:l —CH,;—S — § —CH,—HC
| | ;
J| =0 Cys {l =0 (I =0
NH ~H ~NH
{LIL Gly LlII-u ‘l”:
" : |
(J‘t YOH (l-n.:m COOH

redukalt glutation oxidalt glutation



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Cisztein Metionin
-Glutation -SAM
_Cisztin -Homocisztein
_Aktiv szulfat -Cisztein
-taurin
Hisztidin Triptofan
-Hisztamin “triptamin
-Szerotonin
-Glu
-Ala
-Kinurenin

-Nikotinsav ribozil-5-P

-melatonin



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Hisztamin

- a hisztidin dekarboxildlasaval képzédik
- tlidében, gyomorban, hizésejtekben

- hatdsai:  * vasodilatdcié (6déma) (H1)
* vérnyomds csokkenés (H1)
* tiidoben: bronchuskonstrikcio

(H1)
, x .. ’ , . 2
- allergias recﬂl’c?{gﬁ'”ggg, gesav szekrécié (H2)

ora
ofelell H
+1 +1
HsN—c—H histidine HeN—c—H
decarboxylase
CHE - CHE + CGE
H-.11r |/? H-..iF l-”?
"'-.H "-.H

histidine histamine



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Triptofdn

vegyes lebomldsu aminosav: piruvdt és acetoacetil-koA

99%-a lebomlik, 1%-bdl biogén amin képzddik

NAD* szintézis (3%)

acetoacetil-koA

NH,

COCH

Ala

—

cooH €

hikotinsavamid

\
Su[h

—> piruvat



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Szerotonin = 5-hidroxi-triptamin

bioldgiai szerepe:

normdlis magatartdsi folyamatokban van szerepe (hangulat)
Alvds- ébrenlét szabdlyozdsa

é‘rvc'lgy szabdlyozdsa

Testhémérséklet szabdlyozasa

Vazokonstrikciét okoz

- NH, HO NH, HO NH,
| |
COOH | COOH
N N N
hidroxildlds & dekarboxildlds

; 5-hidroxi-triptamin
triptofadn 5-hidroxi-triptofan (szerotonin)



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Glutamat:

*GIn

*Purin bazisok

*Pirimidin bazisok
sy—amino-vajsav (GABA)
*Pro

*Arg

glutation
*a-keto-glutarat

a y-amino-vajsav (GABA) szintézise

0
H
a kdzponti idegrendszer legfébb +H3N—C—(IZ‘!—O' YH;N—CH2
gdtlé neurotranszmittere o joz |-
ionotrdp és metabotrdp le - L{z
receptorokat aktivalt i glutamat-dekarboxilaz i
=) —i i

szintézise: glutamat
dekarboxilacio J) J)

glutamdt GABA



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Glutamat: o
Aspartate| _
N
purin nukleotidok szintézise L
R
Formate | &
glutamindz
|""-". QIUTGmGT-, 1:]. i I"I-I- HEI:} |:":|1
=0 dehidrogenaz =0
o ={ - '

,‘L-_—L .l:l_ -
| NADPIH  NADY :
=0 ") >=C!

. ATE ADP =
- MM, Ho O NH,* P ehl
Hy0 ‘

o-ketoglutarat

glutamin



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Arginin: -Glu

-Urea
-kreatin
-Pro
-NO
’/,NH; 0
CHp —NH—-C! CHy —NH—-C_
, NH2 Hltl'lC NH2
nitrogen-monoxid CHp oxide | CHy
= 205 NO
. . . CH n CH
szintézis: 2 2 +2Hy0
CH-NH3 CH-NH3
COO"~ COO"
arginine NADPH NADP+ citrulline

enzim: nitrogén-monoxid-szintaz
3 izoforma: neurondlis, endotelidlis, indukdlhaté

bioldgiai hatds: értdgitd, szabadgysk (immunvédekezés),
neuro-transzmitter, szoveti medidator



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Fenilalanin ~ _1y,

-T3 & T4
-DOPA
-Dopamin

-Noradrenalin

-Adrenalin
-Melanin
0 0 . . . H
melanin pigment pajzsmirigy hormonok: |
COoH CoOoH |
HHO OH g NHHO OH g | o °
HO I
_ AR OH |
iy \? i \ 4 QOM
HO pg © WNHHO oH © HH ! 2
L tetrajod-tironin
COOH COOH trijod-tironin (T3)

(tiroxin, T4)



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

katecholamin
heurotranszmitterek e mees o
szintézise (YN

CH, NADPH/H* 0, H,0 NADP* CH,
H3N+—[|:H H3N+—{_|1,H
Ccoo~ coo~
4 r L- tirozin
mellekvesevel6 L-DOPA
kromaffin sejtek
DOP A- dekarboxilaz 0z
OH OH OH
OH OH OH
feniletanolamin-N- dopamin-f- hidroxilaz
H?_UH metiltranszferaz H?_UH ‘|3H2
Ch Ch, HCH
NH NH, NH,

I
CH,

adrenalin noradrenalin dopamin



AS-k atalakitasa N-tartalmu vegyuletekkeé

Fenilketonuria

-0

20 NN N c?
C|\OH | N éHOH

H2N—CH 2 —I
ICH2 CH2

OH

Fenilalanin f Fenilalanin
hidroxilaz Tirozin
Fenilpiruvat f |
Tiroxin Adrenalin Melanin

Noradrenalin



