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Treonin lebontasa
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Szerin lebontasa
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C1 intermedierek szallitasa
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A THF szerepe az aminosav anyagcsereben
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C, egységek keletkezése és felhasznalasa, transzmetilalas
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A cisztein lebontasa
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Szulfit ion sorsa, PAPS szintézise és felhasznalasa
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Szerin és a glicin szerepe
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2. Acetoacetil-CoA csoport lebontasa
(fenil-alanin és tirozin lebontasa, katecholaminok

szintézise)
fenil-alanin
leucin tirc@zin lizin triptofan
L> acete%etsav 9% utaril @COA
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Leucin elagazo szénlancu as
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Fenilalanin tirozin anyagcsere
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Fenilalanin tirozin anyagcsere
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Transzaminaz
Fenilalanin—, Fenilpiruvat

Phenylketonuria (PKU) (fenilketon)
Fenilalanin hidroxilaz ~ Fenilalanin THB _
genetikus hiany: hidroxilaz Hlany Phenylketonuria
T Tirozin | melanin

. Tyr xilaz
(trp hidroxilaz, NOS) Tébb l M DOPA

= dopamin
Reakcid

l transaminaz, dyoxigenaz

Fumarat + Acetoacetat

Fenilalanin és fenilpiruvat

felhalmozddik a vérben, vizeletben, karositja a myelint az idegsejtekben.
1:9 000 gyakorisag.

Mentalis retardacid keletkezik, ha a kezelés nem kezdaodik el
kozvetlenul a szuletés utan. A kezelés soran csokkenteni kell a
fenilalanin felvételt, a novekedéshez szukséges szintig.
Fenilketonuriaban a diétanak feltétlenul tartalmaznia kell tirozint.
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Tirozin hidroxilaz: sebesseg meghatarozo,

kevert funkcioju oxigenaz, kofaktora biopterin,
Ca/calmodulin, tartés neuralis aktivitas
—enzimindukcio T

DOPA dekarboxilaz: alacsony Km , nagy
Vmax. (nem specifikus) aromas dekarboxilaz
Dopamin 3 hidroxilaz : kevert funkcioju
oxigenaz , Cu aszkorbat, tartos neuralis
aktivitas —enzimindukcio T

Feniletanolamin metiltranszferaz: Metil donor
S-adenozil metionin,
kortikoszteroidok—enzimindukcio T



Dopamin, noradrenalin, adrenalin
intézis
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dopamin

§ hidroxilaz 2H*
adrenalin

_ axon
vezikula

noradrenalin

adrenali
d\/letil trapszferaz

oradrenali

mellévese kroma

L ® Noradrenerg neuronok
O agytorzsi neuron



Dopamin— noradrenalin— adrenalin lebontas

MAO
COMT= monoamino oxidaz COMT
Katekol-O-
metiltranszferaz
3,4- dihidroxi
mandulasav aldehid
Aldehid-
Normetadrenalin | dehidrogenaz Metadrenalin
MAO COMT l
MAO
deﬁ'{;’riggr']éz 3-metoxi-4 hidroxi- | Aldehid-

mandulasav dehidrogenaz




2. Acetoacetil-CoA csoport lebontasa
(fenil-alanin és tirozin lebontasa, katecholaminok

szintézise)
fenil-alanin
leucin tirc@zin lizin triptofan
L> acete%etsav 9% utaril @COA
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Lizin lebontasa, karnitin szintézise:

Lizinre nincs transzamindaz, A lizin lebontasa elsésorban a szaccharopin Gtvonalon térténik.
Az utvonal végterméke ugyanaz, mint amit e-transzaminalasi reakciéban kapnank.
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lizin szaccharopin NAD*
H,O
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Kénz8dik méa: Transzaminalas (1300'
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VAL, lle. Leu |21z |
lebontasban dekarboxilalas CH, HMG-KoA
ebontasba FAD fiiggé dehidrogenalas CH,
’ 0o | "
Viz adddicio HC—NH, [
NAD fliggé dehidrogenalas éoo'

a-aminoadipat ™ —>  Glutaril-KoA



Dioxigenaz
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vazokonstrikcid

nikotinat, NAD*

3%
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3. a- keto-glutarsav csoport lebontasa
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Szukcinil-CoA csoport lebontasa

treonin metionin izoleucin
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Az elagazo szénlancu aminosavak lebontasa

Valin Izoleucin Leucin
I TRANSZAMINAZOK I I
a-keto metilvaleriansav  a-keto b metjl valeriansav a-ketoizokapronsav
\ /

Mitokondrialis o KETOSAV DEHIDROGENAZ

izobutiril-CoA ‘ metllbutlrll —CoA \hzovaleril —CoA

\ % til-CoA

Proplonll-CoA

<_;

'd

Szukcmll-Co A Acetil-CoA Acetoacetat



A Val, lle és Leu lebontasanak vaziata

Val

s
‘ "t:anﬁzammalas - 5-tal

o-ketosavak  oxidativ dekarboxilalas: eldgazdé 1ancy

CoA-SH NAD? a-ketosav dehidrogenaz enzim kompl
: s plex
TPP, lipoamid, FAD fg {BCKDC) TPP, NAD", FAD, lipoamid &s CoA-SH
. . PR . .y - kofaktorok
1.Elagazo szénlancu aminosav transzaminaz NA%‘}B" H
P ’ P P P . P 2
g.EEI)aigdzo szerjlancu ketosav dehidrogenaz acil _CoA szimazékok
4.H.§ idrogenaz FAD
Hi rqtaz ’ dehidrogenalas FAD kofaktorral
5. Dehidrogenaz FADHE FADH
6. Tiolaz B-telitetlen acil-CoA kok
1 oA szarmazéko HTP, GD:.
bictin
ADF + P,

karboxilalt szarmazék

B-hidroxiacil CoA HMG-CoA

CoA-SH ! | k Ac-Coh

B-hidroxisav acetoacetat

NAD- P l
NADH + H AcAc-CoA

P-ketoacil Cop  szemialdehid

CoA-SH
oA-SH * i

Ac-CoA NADH + H
propionil CoA




propionil-KoA  metilmalonil-KoA metilmalonil-KoA

Karboxilaz (Biotin) Racemaz Mutaz (B,)

H ) COO"~ H COO~ H COO~
| HCO3 | | |
H—C—CH; \§ ~H—C—CH; H—C—C—H H—C—C—H
| Y Ll — |
C—8-CoA 10, App S 0 H C—S-CoA CoA-S—C H
[ AD [ [
O | O o) O

propionil-KoA D-metilmalonil-KoA L-metilmalonil-KoA  szuccinil-KoA

Propionil-KoA - metilmalonil-KoA-va alakul
Racemaz - L-izomer.

Metilmalonil-KoA Mutaz — molekularis atrendezddes:
metilmalonil-KoA elagazo lanca  szukcinil-KoA linearis lanca.

Koenzim B12 (vitamin B12+ATP, adenozilkobalamin)-
metilmalonil-KoA mutaz kofaktora
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B12 vitamin szerepe

homocisztein metil-transzferaz
metil malonil coenzym-A mutaz (adenozilkobalamin)

B12 vitamin hiany: “folat csapda " felszaporodik a THF
legredukaltabb formaja

nukleotid szintézis gatlas
sejtproliferacio gatlas

megaloblasztos anémia

B12 és tetrahidrofdlsav egyuttes adasa

B12 vitamin hiany: homocisztein-metiltranszferaz
aktivitas csokkenése emelkedett homocisztein
ateroszklerozis, csokkent metionin  idegrendszeri
problémak



5. Fumarsav csoport

* tirozin, fenilalanin, aszparaginsav

6. Oxalecetsav csoport

e aszparagin, aszparaginsav



Aszparaginsav

* Ornitin ciklus (fumarsav)
* Purin nukleotid ciklus (fumarsav)
* Transzaminalas (oxalecetsav)



A nem esszencialis aminosavak szintézise

Glucose

Glucose-6-phosphate

i Dehidroger_lé,z , 3 szénatomos

@7 Transzaminaz Cys csalad
3-phosphoglycerate IZE} Ser

| transzs Gy

Sz 3

-~ eraz

Phosphoenolpyruvate

= Transzaminaz Al

Pyruvate |

4 szénatomos 5 szénatomos
csalad csalad
T zaminaz ) ,
szintetaz szintetaz

asn < Asp {1 Omaloacetate a-Ketoglutarate I::} il I::} Ciln

Transzaminaz &J
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Szintézis enzimel

Transzaminazok:pir ala
ketoglutarat glu
oa asp

glu semialdehid szintetaz, transzaminaz : orn
ureaciklus enzimei —arg

glu semialdehid szintetaz, dehidrataz, reduktaz prolin

Dehidrogenaz , transzaminaz ser
Hidroximetil transzferaz gly
Hidroxilaz tyr
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Arginin

Kreatin szintézis
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