Kyselina 5-aminolevulova

Vznikd kondenzaci glycinu a sukcinitu (sukcinyl-CoA) pres

intermedidt adipat (2-amino-3-oxo0-1,6-hexandiova kyselina), ktery se O
nasledné dekarboxyluje (zbavuje CO5) za vzniku 5-aminolevulové

kyseliny.

HyN OH
Reakce je katalyzovdna aminolevulat synthasou (ALA-synthasa,
ALAS), lokalizovanou v mitochondridlni matrix. Jako kofaktor plsobi pyridoxal-5- 9
fosfat, ktery tvori s glycinem prechodné Schiffovu bazi. Aktivita enzymu je citliva

Kyselina 5-aminolevulova
na nedostatek vitaminu Bg. Reakce je prvnim krokem v biosyntéze hemu.
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