Degradace aminokyselin

Existuje 20 (21, pokud pocitdme i selenocystein) zdkladnich proteinogennich aminokyselin, které mohou byt v
procesu translace vloZzeny do molekul proteind. Katabolismus jejich uhlikatych skeletl pokryva pfiblizné 10-15 %
energetickych narokd naseho téla. Aminokyseliny také mohou slouzit jako substraty (prekurzory) pro biosyntézu
ostatnich Zivin - sacharidt (glukoneogeneze) a lipida.

Odstranéni aminoskupiny

Odstranéni aminoskupiny vnimame jako kli¢ovy krok katabolismu aminokyselin. Dusik z aminoskupin se nedd
vyuzit pro produkci energie a musi byt z naseho téla odstranén. To se déje jednak jeho pfeménou na
mocovinu (asi z 95 %), nasledné vylouc¢enou z organismu moci, jednak jeho uvolnénim v tubuldrnich bunkach
ledvin z glutaminu jako NH3/NH4+ (asi z 5 %).
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Aminoskupina je béhem reakce transportovéna ve vazbé na kofaktor
pyridoxalfosfat (PLP, derivat vitaminu B6), ktery ji prenasi na oxokyselinu (tvorba Schiffovy bdze).

Vétsina aminokyselin prochazi pfi své degradaci transaminaci. Jako konkrétni priklady transaminaz si mizeme
uvést aspartataminotransferazu (AST) a alaninaminotransferdzu (ALT), jez se bézné stanovuji ke zjisténi
potencidlniho poskozeni jaternich bunék.

Vzniklé 2-oxokyseliny (oxaloacetat a pyruvat) se zapojuji do energetického metabolismu bunék.

Existuji ale i vyjimky, napf. threonin, jez se pfi své degradaci viibec pfimo netransaminuiji.
Pfeména glutamat / glutamin

Preménu karboxylové skupiny glutamatu (v postrannim retézci) na amidovou skupinu glutaminu katalyzuje
cytosolicky enzym glutaminsyntetdza. K reakci je kromé enzymu potreba ATP a NH, ™. Tato reakce slouZi v
bunkach CNS jako hlavni detoxika¢ni mechanismus odstranujici toxicky NH3 z mozkové tkané. Vznikajici
glutamin je nejvyznamnéjsi transportni forma aminodusiku (amoniaku) v krvi - zajistuje transport z
extrahepatalnich tkani krvi do jater a ledvin. M3 nejvyssi plazmatickou koncentraci ze vSech aminokyselin - 0,6
mmol/l (alanin - 0,3 mmol/l). V jeho molekule ,skladujeme” dvé aminoskupiny/amoniaky. Glutamin dovede vnaset
amoniak do rlznych biosyntéz - napr. do tvorby purinovych bazi.

Uvolnéni NH3 z glutaminu katalyzuje mitochondrialni enzym glutaminaza (hydrolyticka deaminace, hojné se
vyskytuje v hepatocytech a bunkach tubulll ledvin). Vznikly amoniak se v jaternich mitochondriich zapojuje do
mocovinového cyklu, v ledvinach je vylou¢en do moci, kde slouzi jako jeji pufr.

Oxidativni deaminace

Bé&hem oxidativni deaminace se za soubézného uvolnéni NH3 aminoskupina pfeménuje na ketoskupinu. Glutamat
je jedind aminokyselina, kterd se v lidském téle deaminuje dostate¢nou rychlosti. Preménu katalyzuje
glutamatdehydrogenaza ulozend v matrix mitochondrie, hlavné jaternich bunék.

Glutamat + NAD* - a-ketoglutarat + NH,* + NADH + H*

Vznikly NH4* vstupuje do mocovinového cyklu a a-ketoglutarat se mze vyuzit v transaminacich ¢i v Krebsové
cyklu. Uvedena reakce je pIné reverzibilni - z a-KG a NH;T mdzeme nasyntetizovat glutamat.

Zavérem této Casti tedy mizeme konstatovat:
= ze vétSina aminokyselin prochdzi pri své degradaci transaminaci;
= vétSina aminodusiku z aminokyselin se prfimo ¢i neprfimo nakonec koncentruje v molekule

glutamatu/glutaminu.

Z nich se ndsledné uvolnuje v glutaminazové a glutamatdehydrogenazové reakci.
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