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A NITROGEN EGYENSULY

Esszencialis es nem esszencialis aminosavak

1. Mennyiségi sziikseglet
Fehérje bevitel: 0,8 g/ts.kg /nap
1,0-1,1 g/ts.kg /nap : gyermekkor, terhesseég, labadozas
 Nitrogén egyensuly: a teljes nitrogén bevitel — nitrogén urites
* Az aminosavak nem tarolddnak (vs szénhidrat ¢s lipid)

2. Minoségi sziikséglet
*Esszencialis aminosavak:Ileu, Leu, Val, Thr, Met, (Cys), Phe, (Tyr)
Trp, Lys, His, Arg
*Szemiesszencialis aminosavak:
arginin: az urea ciklus soran keletkezhet
hisztidin: a vékonybél baktériumok altal termelddhet




A NITROGEN EGYENSULY

Nitrogeén felvétel : feherje,
(aminosav)
nukleotidok
vitaminok

Nitrogén leadas: urea,

ammonia,
hugysav,
kreatinin,
bilirubin,
urobilin,
szterkobilin,
beta alanin,
aminosavak



A FEHERJEK EMESZTESE A
TAPCSATORNABAN

Teljes napi fehérje bevitel: 70-100 g

LUMEN LUMINALIS FELSZIN ENTEROCITA
szabad aminosav —— aminosav
(40%)
polipeptidek Na
/ 4
pepszin
oligopeptide T dipeptid
(60%) tripeptide
. pep
ElpSer) _ endopeptidazok
Ilmofrlpszm aminopeptidaz
elaztaz dipeptidaz

karboxipeptidaz A + B



A tapcsatorna fehérje emészto enzimei

zimogeén formaban szintetizalodnak

Gyomor , fosejtek Pepszinogén pepszin
Pankreasz Tripszinogén Tripszin
acinussejtek Kimotripszinogén Kimotripszin
Proelasztaz Elasztaz
Prokarboxipeptidaz Karboxipeptidaz
Bélnyalkahartya Proenteropeptidaz Enteropeptidaz
Liberkhuin kriptak Proaminopeptidaz aminopeptidaz
Bélnyalkahartya Dipeptidaz Dipeptidaz
kefeszegely Tripeptidaz Tripeptidaz
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Zimogeének aktivacioja a tapcsatornaban

| =T

Ol gopeptldek .......................................................... >

(pepszin emésztés utan)

Intesztinalis
endokrin sejt

............................. CCK (kolecisztokinin)

................ et
................. Lg SIC . s z
o cCK© ntesztinalis mukéz:
Pankredsz Epitelialis sejt
Acinus sejt Proenteropeptidaz
e duodenaz
Enteropeptidaz
|
Tripszinogen »  Tripszin
Kimotripszinogen Kimotripszin
Proelasztaz » Elasztaz

Prokarboxipeptidazok Karboxipeptidazok



A proteazok aktivacioja

Zimogének formajaban szintetizalédnak.

¢ Aktivacio: pre-protein hasitasa ----gatlé szegmentum
eltavolitasa, szerkezet valtozas

+ Kialakult az aktiv centrum, de fedett ( pepszinogén)
+ Aktiv centrum nincs, mert az alkot6 as tavol vannak (a tobbi)

Gatlé protein disszociacidja (a1 proteaz inhibitor)
Kompartmentalizacio (lizoszomalis proteazok)

Mas fehérjékkel kapcsolodnak (kaszpazok, kalpainok)



Proteazok katalitikus aktivitasa

Hidrolazok
Hasitas helye: Endo —exo

Hatasmechanizmus:
Nem képzodik acil-enzim:
Aszpartat proteazok /karboxi proteazok
(pepszin, renin, HIV proteaz)
Metalloproteazok
(karboxipeptidazok, Ang KE, MMP)

Acil-enzim képzaodik:
Szerin proteazok (emésztés, véralvadas)
Cisztein proteazok (kaszpaz, MMP)



Proteazok katalizise

b Cisztein-proteaz

Szerin- proteaz' C'j
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Pepszin aktivalodasa

Pepsinogen (inaktiv)

Aktivalasa: gyomor sésav
iniciacioé: autokatalizis
Endopeptidaz:

Phe és Leu mellett hasit.
Asp hatécsoportu
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Pepsinogen pH 2 (aktiv)
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Pepsinogen pH 2 (aktiv)
-26- 0 -
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Autolyse {Pepsinspaltung)

Pepsin {aktiv)

5C 55 rssy

Pepsinogen



http://160.114.99.91/astrojan/biolex.htm#Phe
http://160.114.99.91/astrojan/biolex.htm#Leu
http://160.114.99.91/astrojan/biolex.htm#Asp

Proteazok, ahol nem keéepzodik acil-enzim

Aszpartat proteazok

A tapcsatornaban: Pepszin (phe, leu)
Lizoszémalis proteazok

Renin

HIV-proteaz
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Sav-bazis katalizis

Aktiv centrumban két aszpartat van.

Egyik aszpartat proton donor,

Tamadas a peptid kotés karbonil szénatom.
Masik aszpartat proton akceptor



Szerin proteazok katalizise

a f

| K Ser, His, Asp funkcionalis egység.

His akceptalja a Ser-t6l a H-t
( Aps tovabb erositi),
nukleofil tamadécsoport —

alkoxid

(A) (B)

/ 4 4
5 f_'/‘. .
OH + X < A0 Deaaon, oM + Ho—4<
XH / R MO /

¥H = ROH (ester), RNH,(amide)

Enzyme Acyl-enzyme Enzyme



Szerin proteazok specifitasa

hidrofdb

Val 190

Val 216

0

Asp 189

Chymaotrypsin Trypsin Elastase
Aromasok utan bazikusok utan neutralis utan



Trypsin in vivo Processing
{Bovine Sequence)

Trypsinogen
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Proteaz inhibitor

Pancreas Extracellular fluid Circulation

TS b IR
Topsn, G —> Tos

protease Szerpin proteaz
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TAP = tripszinogen-activalo peptid;

PSTI = pankreasz-specifikus tripszin inhibitor;
A2M = a -2-makroglobulin;

AAT = « -1-antitripszin= a-1 proteaz inhibitor

Nativ szerpin

Szerpin
RCL= reaktiv centrum hurok



A FEHERJEK EMESZTESE A
TAPCSATORNABAN

Teljes napi fehérje bevitel: 70-100 g

LUMEN LUMINALIS FELSZIN ENTEROCITA
szabad aminosav —— aminosav
(40%)
Polipeptidek ’ Na
/4 4
pepszin
oligopeptide T dipeptid
o (60%) tripeptide
Elpsztlr) _ endopeptidazok
Ilmo,rlpszm aminopeptidaz
elaztaz dipeptidaz

karboxipeptidaz A + B



Aminosavak felszivodasa,

transzporterek

Az aminosavak felszivodasa:

 Na™ kapcsolt
kotranszporterek,

« Na fuggetlen
transzporterek

A luminalis membranban
di- és tripeptid
transzporterek

Az aminosavak egyszeru
vagy facilitalt diffuzioval
hagyjak el a sejtet

Aminosavak felvétele

Neutralis aminosavak rovid vagy
polaris odallanccal (e.g. Ser, Thr,
Ala) SLC1A5 Na -fuggo

Savas aminosavak (Asp, Glu)
SLC1A1 Na -fuggo.

Neutralis aminosavak aromas
vagy hidriféb oldallanccal (e.g.
Phe, Tyr, Val, Met) LAT1 Na
fuggetlen

Bazikus aminosavak és cisztin
(Arg, Lys, Cys-Cys) SLC3A1
Na -fuggo

Iminosavak (Pro, Hyp)
B-aminosavak (B-Ala, taurine)



Gamma-glutamil-ciklus: vese, véekonybel

/Y-_hllcysteine
GSH GSHﬁ
cystelne

GSH=glutation
v glutamil-cisztenil-glicine

1) y-glutamylcisztein
szintetaz;

) glutation szintetaz
3) y-glutamil
ranszpeptidaz;

4) v-glutamil
ciklotranszferaz;

5) dipeptidaz;

6) 5-oxoprolinaz

glycine

o o gj:

cysteinylglycine

5-oxoproline
y-glutamyl-AA

Nl



Endogeén feherjéek bontasa

Fehérjék féleletideje:percek, orak, napok :
Amino terminalis: Rovid €let: Arg, Lys, His
Hosszu: Gly, Ala, Cys
Szoveti fehérjék lebontasa :
Extracellularis:szoveti proteazok
kollagenazok, matrix metalloproteazok, katepszinek, elasztaz
(makrofagok, neutrofilek termelik: zimogéen formaban, aktivator:
plazmin)
Intracellularis:
a., lizoszomalis: aszialglikoproteinek endocitozisa

lizoszomalis pl’OtEéZOk :Savanyu proteazok, Katepsin B, D, H, L,S
Cisztein proteazok , Katepsin C (Dipeptidyl aminopeptidase), Szerin proteazok)

b., proteaszomalis
c., kalpainok , kaszpazok



ATP- es ubiqitin-fuggo feherje lebomlas
proteaszomaban

oliubiquitin [anc

P
b
Ul gubiitids () sabsa
@ enzimek Fehérjék megjelolése.
\ _ Ubikvitin fehérje kovalensen
@ _ £ ) 0 _ kapcsolodik, a kivalasztott

fehérjékhez (rovid as
szekvenciak felismerése)

ubiquitn {4
ATP sziikséges

receptor (Mt
205 katalikus | 265
magalegység | proteaszoma




AMINOSAVAK METABOLIZMUSA

Taplalékkal bevitt fehér)ékbdl

az endogén fehérjék _ "~ Aminosav * de novo szintetizalt
aminosavak

NH; == urea

Neurotranszmitterek

Foszfolipidek

Porfirin Szénhidrét Acetil-KoA
Purinok . .

. Inte dierek

Pirimidinek FT‘T)

Kreatinin glukoz zsirsav CO,+

Egyéb komponensek (karnitin) Szteroidok  H,O



Altalanos reakciok az AS anyagcserében

1., Nitrogén eltavolitas
. Lo 2. Dekarboxilalas
Transzaminalas oxidativ
Dezaminalas oxidativ i i
nem oxidativ

QOOH’//

EN-“C'—H

3. Oldallanc sorsa:

Karboxilalas
\ C1 transzfer
Monooxigenalas

Dioxigenalas
Transzmetilalas

:[]“Ill

Mi torténik a nitrogénnel ?

Mi torténik a szénlanccal ?



/?O
C—H Q
il

AN cazo-—!i’-OH
O-

HO

HaC NS

N
H
Pyridoxal phosphate Lys

_|_

7

H+

Irtermal Aldimine

Decarboxylation
Biogén aminok
Racemization

Gly, ser, thr

Piridoxal-foszfat

Transamination

Ederna Aldimine

Y

b Elimination

Cys

¥
| OH
U3=PU
|
v
H
Gluinonoid
Others
Retro Aldol
Cleavage
ser




Aminotranszferaz fehérje csalad

Lys eés Thr kiveteléevel
minden as
transzaminalddhat

Tobb mint 80
aminotranszferaz
|zoenzimek, citosol, - o
mit, szubsztrat C A
¢ _ N (H, .~ 0..HO— Ty

. — helix -
pa rtne r @hﬁf - {L‘HQ V}]yl: glgl Waals
ASAT, ALAT pvdiophel
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Transzaminazok ( Aminotranszferazok)
ASAT aszpartat aminotranszferaz

COO" COO"
COO" CH, COO" CH,
CH, CH, CH, CH,
- — +
HC—NH;* + C=—0 <«— C=—0 4+ HC—NH;

COO COO COO COO

aszpartat o-ketoglutarat oxaloacetat glutamat

Aminotranszferaz (Transzamindz)

Szubsztratpar
Prosztetikus csoport :PLP



Az alaninbodl transzaminaz réeveén piruvat

keletkezik

COO COO

CH, CH,
CH, CH, CH, CH,
| . — | .
H(|3—NH3 + C=—0 <«— c|:=o + HC—NH,
COO COO COO COO
alanin a-ketoglutarat piruvat glutamat

Aminotranszferaz (Transzaminaz)

enzim: alanin aminotranszferaz



A nitrogén sorsa

a KETOSAV AMINOSAV

Aminotranszferaz

tranzaminacio

GLUTAMAT o KETOGLUTARATI

oxidativ deaminacio

4
'\Thr
Vékonybél baktériumok
His

Aminosav oxidaz Ser



Kapcsolt transzaminalasi reakciok

Alanin
A

transzaminalas

v
Piruvat

Oxalacetat

Aszpartat

o ketoglutarat

Oxidativ

lutamat —— e e w s
9 dezaminaldodas

A

transzaminalas

v
o ketoglutarat



A glutamat oxidativ deaminalasa
glutamat dehidrogenaz

NAD* + .

NADH + H H,0 NH,
?OOH C|OOH (fOOH
CH—NH, — G =NH =
| 2 glutamat- | — G°
(sz dehidrogenaz CIHz — | CH,
cin — | CIH2 t‘TIH2
COOH COOH

L-glutaminsav

L- imino-glutaminsav o - ketoglutarsav

NADP* NADPH + H,0 NH,*
H+




Glutamat dehidrogenaz
szabalyozasa (GDH/GLUD)

Allosztérikus effektorok
GLUD1:maj, agy, vese

Pozitiv :+ADP,
. leucin
* Negativ:

. GTP,

The antenna

GLUD2: retina, here, agy
Pozitiv :+ADP,
. leucin



Aminosav oxidazok

H.O 0O,

FAD 4
FMN
- Ketosav

Aminosav oxidaz

Aminosav

Katalaz

» 2H,0 + O,




V 4

Egyéeb aminosavak deaminacidja

Nem oxidativ: Szerin és treonin dehidrataz,
cisztein deszulfhidrataz, hisztidinaz

Szerin dehidrataz

COO- - CO0-
| H |

ifi—CH ——=—3 PLB—-C=N—CH —> Pl—C—n

|
CHaOH CHaOH

Cisztein deszulfhidrataz
H,0
CH,SH
+H3H_f_{:ﬂﬂ-
H

Cisztein

O=cCc=—cCco0O’

MH4+ + HES

PLP
CO0- EI"I:"jII'HE CO0- H.0 a0
| N
C ~— 3 C—lH, ————3 C=0
I :
CHs CHa . CHs
Piruvat



Az ammonia keletkezése, szallitasa

Ammonia eredete a kiilénb6z6 szdvetekben:

1. aminosavak lebontasa
transzdeaminacio (glutamat dehidrogenaz)
kisebb utvonalak (szerin, treonin dehidrataz, glicin bonté enzim (NH,*)
cisztein deszulfhidrataz, hisztidin, metionin lebontas)

2. egyeb osszetevOk deaminacioja
nukleotid oldallancok (AMP =% IMP)
neurotransmitterek lebontasa (NH,*)

3. belbaktériumok ammonia termelése — vena portae, ammonia kozvetlen
szallitasa (NH,)

Szallitas: glutamin és alanin

Glutamin: nem-mérgez6 szallitd 0,5-0,8 mM az arterialis plazmaban,
20-25% keringd szabad aminosavaknak

Az ammonia koncentracio a vérben nagyon alacsony (25-50 umol/L),

az agyra toxikus.



A nitrogén sorsa

a KETOSAV AMINOSAV

Aminotranszferaz

tranzaminacio

GLUTAMAT o KETOGLUTARATI

oxidativ deaminacio

4
'\Thr
Vékonybél baktériumok
His

Aminosav oxidaz Ser



AMMONIA

Ammoédnia keletkezése és eltavolitasa normal mennyisége a
keringésben: 30-60 uM

100 uM-nal nagyobb koncentraciéban: hiperammonémias kéma
Miért mérgez6 az ammoénia?

Atjut a vér-agy gaton, glutamat dehidrogenaz reakciéban
csokkenti az a-ketoglutarat mennyiségét és igy a citratkor
kapacitasat.

Ammonia bejut az asztrocitak mitokondriumaba és ott szabad
gyokok termelését indukalja, melyek a mitokondriumot
karositjak.

Glutamat exitotoxikus hatasu AS



Az ammonia eliminacioja

Glutamat dehidrogenaz ( glutamat szintézis iranyaba )
Glutamin szintézis

Urea szintézis (86%)

Kozvetve :

Aszparagin szintézis glutaminbal

Vese aminosav és ammonia kivalasztas

Egyéb N tartalmu vegyluletek kivalasztasa: kreatinin, hugysav,
aminosavak



Az ammonia eliminacioja
Glutamin szintetaz

Glutamat + NH,*

ATP

Glutamin szintetaz glutaminaz

ADP+ Pi

Glutamin

Ammonia szallitas: glutamin, alanin

Glutamin: nem mérgez6
az arterias plazma koncentracio: 0,5-0,8 mM
20-25% keringd szabad aminosavaknak




izom "tiidé/adipocita

Glutamat + NH,* + ATP —* Glutamat + NH,* + ATP

\
. Glutamin ADP+ Pi /\ /\ Glutamin ADP+ Pi
Plaz

/bélhémsejtek\ vese

prolin, ornitin,citrullin, Savbézis egyensly

alanin

)

glutaminaz

glutamin+H,O » glutamat + NH 3

vizelet




Urea szinteézis (ornitin ciklus)

Az urea szintézis biokémiai folyamatok osszessége, amelyben a
nitrogén eliminacioja valésul meg, kozben az ornitin
reszintetizalédik.

Az urea képzodése szabad ammonia beépulésével jar.
Ammonia eredete: hepatikus, extrahepatikus.

Az urea szintézis teljes enzim rendszere

csak a majban mikodik.

Az ureat a vese valasztja ki, a vizelettel urul.




Urea szintézis a periportalis hepatocitakban

. o 2ATP 2aDP +P, NHb
NH4 > NH, N, X . &_o Karbamil-
- ; — foszfat [H 2
HCOy wHC O3 KFS OP0;2 [CH,s
Karbamil-foszfat-szintetaz ¢|—| — T
Ornitin-transzkarbamilaz MH3 ornitin
O OO .J//
I | +
MNH; —C —MNH—({CH5j3 — CH—MNH4
. . =]
M citrullin '
NH,
el . =0
Aroini AP~ Arginaz |
rgininoszukcinat ‘e H ) . NHy
szintetaz —H aszpartat
-2 UREA
AMP + PP e 0}
+ HEO
I:T_:DD- T [J [ k L3 1 4 l.’ rIqIHz
CIIH—CHE—C:DD‘ Argininoszukcinat liaz E;NHZ
NH " e arginin
NH5:=C — NH— {CH3)3— CH— COOr L
. ., o+ —H— 00
argininoszukcinat Mz ] L
CO0 MH=
|
i_—H i
|
A fumarat

|
ooy



Az urea szintezis szabalyozasa

Nincs direkt feedback
Szubsztrat szinten (ammonia, bikarbonat, aszpartat)
Magas protein bevitel: enzim expresszio no
Ehezés: endogén fehérje felhasznalas, ,as” né
enzim expresszio nd

Sebesség meghatarozo :

karbamil-foszfat- szintetaz

N- acetilglutamat szerepe



Az urea szintézis szabalyozasa

glutamat (Glu) N-acetilglutamat NAG
H (”) H
H3N*—C—CO0" HsC—C—N—C—COO"

N-AcetilGlutamat- Szintetaz H

CH» 7?> CH,

CHy  Acetil-CoA HS-CoA CH,

COO COO~

N-acetilglutamat a Karbamil- Foszfat- Szintetaz allosztérikus
aktivatora.

Szintézise a mitokondrilis, ha a glutamat, az acetil-CoA és az arginin
szint magas.

Karbamil-foszfat- szintetaz Il, citoplazma, pirimidin szintézis




N acetilglutamat (NAG) alloszterikus regulatora

a karbomailfoszfat-szintaz I (KPSI) és a glutaminaz enzimeknek

O o AcCoA
ﬂ
Glutamate
N NAGS -OH
glutaminaz
Glutamin > glutamat + NH,* HY o
_— ]
ornithine P A
urea ornithine KFS |

carbamyl -
- +-HCO TP

oTC Y phosphate NH4 37

arginase \
arginine /

\AEL citrulline

ASS
‘_Aaspartate

argininosuccinate




Urea szinteézis energia merlege

NH,* +HCO; + 3ATP+ 2H,0 + Asp —
Urea + 2ADP + 2P, +AMP + PP, + fumarat

Az enegia merleget javitja, a fumarat citratkorbe lépése ,
a glutamat dehidrogenaz mukodése (NADH )




Az urea ciklus és a citrat ciklus

kapcsolata
cytoplasm 2 ATP + NH4+ mitochondrion
urea HCO4 &.1 ADP+P;
/L\ carbamoyl
arginine ornithine™ ornithine™ . phosphate

fumarate A
/ \( Urea cycle
~—1 citrulline 151 acetyl-Cod

argininosuccinate citrulline )
amino

. . "~-_» Citrate
AMP >\_< ketoacids  acids -

+PP; ATP asparl:atett;]/ aspartate = oxaloaretate
keto glutamate

acids‘f_) +H il gl“iaﬁ“itejﬁm [ TCA
amino alat cle
¢-ketoglutarate malate | &Y

acids — o-kg NADH \

+ NH,*
4 .
\ » fumarate [~ ~—— > fumarate4""

]




Arginin
poliamin

AN

Agmatin Kreatin Protein Poliamin

ko e

Arginin felvételz®:>Al'ginin I:®j>0rnitin Prolin

o

Argininoszukcinat Citrullin + NO Citrullin

1. Ornitinciklus 6. NO szintaz: NO +citrullin

2. Arginin felvétel 7. Poliamin szintézis
3. dekardoxilacié 8. Prolin

4. Kreatin szintézis
5. Fehérje szintézis



Ornitin szintézis

NAD(P) + P,

NAD(P)H + H'

T T
HO —P —C—CH;CH;—CH—COOH
OH NH 2

Glutamate-5-phosphate

A
ADP

+-glutamyl kinase
ATP

HOOC —CHCH,—CH—COOH

MH->
Glutamate

dehydrogenase

s
H-N—CH-CH-CH>:—CH—COOH
Ornithine
a-ketoglutarate
aminotransferase
glutamate
MNH -

|
O=CH—CH-CHs—CH—COCH
Glutamic Semialdehyde

spontaneous

HC——CH3

HC CH—COOH
S
M
Al -pyrroline-5-carboxylate

NMAD(P)H + H" .
pyrroline-5-carboxylate
HC——CH->
H?Cx _._/CH—C OOH
[

|
Hz
Proline



Metabolizmus a majban

NH,*

Ornitinciklus

Periportalis Perivenosus
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transzamindlds (&
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belhamsejtl glutamin

glutamin |
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alanin glutamin iti
+ e | NH*



Szovetek kozotti kapcsolat

Glutamat=p N-acetil- glutamat-semialdehid =P ornitin

NH,* +HCO,- —>karbamil foszfét\l

Bélhamsejt citrullin

Vese

Arginin ¢ee———— Argininoszukcinat @ Citrullin

1—} Ornitin ===  poliaminok

\ NO Citrullin

Egyéb szovet



Hiperammonémia

O, + , foLe .
1 tipusd hiperammonemia
2 ATP ) , ] ,
O Karbamil-foszfat- szintetaz defektusa
P+ karbamil-foszfat
2 tipusa hiperammonemia
rn|t|n transzkarbamilaz
ektusa
ornitin cltrullin
MNH, aszpartat
\a:;:o ATP
/ Argininoszukcinat szintetaz
NH, AMP + PP, + H,0
Arginaz hiany Urea
H,O . Ciltrullinuria
arginin argininoszukcinat

Argininoszukcinat liaz defektusa

L L3 L3 1 4 L L3 I
Argininoszukcinat acidemia

fumarat

Tunetek : hanyas, gorcsok, letargia , mentalis retardacio



Hiperammonémia

* Az urea ciklus enzim defektusai

¢ N acetilglutamat szintetézl — [ N acetilglutamat ] l [karbamil-P ] l

skarbamilfoszfat-szintetaz | — [karbamil-P] |

¢ ornitin transzkarbamilaz l — [karbamil-P] mit T — [karbamil-P]citosol
T — pirimidin szintézis T

sarginoszukcinat szintetaz l — [citrullin] T

» metilmalonil-CoA mutéz | ,B12 | —[metilmalonil-CoA] T — glutamat-
transzacetildz | —NAG | — karbamil-P-szintetaz l,

+ citromsav ciklus |, ( piruvat karboxilaz | ) —[Asp] | — [Glu] | —

ureaciklus l,
* maj cirrozis: a colonban képzodo NH; a szisztemas keringésbe kerul




Hiperammonémia kovetkezmeényei

® metabolikus alkalozis: NH3+H*—NH4+

e agy: asztrocitak: [GIn] 1 ozmétikus duzzadas — kapillaris
kompresszié — intracranial odema

neuronok: [Glu] | [aKG] | citromsav ciklus | [ATP] |

A hyperammonémia terapiaja

e arginin: stimulalja a N acetilglutamat-szintetazt

» alacsony-protein diéta, elagazo ketosavak: NH; kotés

* konjugacio: benzoat (+ Gly — hippurat vizelet),
fenilacetat (+ Gln — phenilacetil-GIn vizelet)
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