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Lebontasi sorozatok

. Piroszolosav csoport
. Acetoacetil-CoA csoport

o- keto-glutarsav csoport
Szukcinil-CoA csoport
Fumarsav csoport
Oxalecetsav csoport



1. Piroszolosavva bomldé aminosavak
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Cisztein metabolizmus
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A homocisztein lebontasanak karosodasa noveli a plazma
homocisztein szintjét: hiperhomociszteinémia
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Folsavhoz kotodo ,,C1”-intermedierek

kulonbozo omdalsaguak
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metil malonil coenzym-A mutaz
B,, vitamin e (adenozilkobalamin)

kofaktor ™\ homocisztein metil-transzferdz

(metilkobalamin)

Felvétel: belsd faktor fliggo

B, vitamin hiany: “folat csapda ” felszaporodik a THF legredukaltabb
formaja,

— nukleotid szintézis gatlas

— sejtproliferacid gatlas — megaloblasztos anémia

- B, ¢€s tetrahidrofolsav egyiittes adasa

B, vitamin hiany: homocisztein-metiltranszferaz aktivitas csokkenése
emelkedett homocisztein— ateroszklerozis,
csokkent metionin— 1degrendszeri problemak
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Hiperhomociszteineémia (Hcys)

Kockazati tenyez0: kardiovascularis betegseég,
trombozis

Hcys szintet befolyasolja: genetikai tényezok (
cisztetion beta szintaz hiany)

Dohanyzas , koffein eletkor, mozgas

Kovetkezmeény : prooxidans, ROS képzddeését
indukalja, NO szintaz szerepe



Szerin €s a glicin szerepe
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C, toredék szallitasa

triptofan (formil) hisztidin (formimino) szerin (metilén)

tetrahidrofolsav (FH4)

C C,
. \]/Bitamin \
' (Hetil)
purin gyurt (formil) timidilat szintaz (metilén)
' dTMP formacio

T =T
S-adenozil w S-adenozil

homocisztein l metionin
“aktive metionin”

A DNA, RNA metilaci0ja, foszfatidilkolin, kreatin,
epinefrin szintézis



B12 vitamin szerepe

homocisztein metil-transzferaz

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

nukleotid szintezis gatlas
sejtproliferacio gatlas

megaloblasztos anemia

B12 és tetrahidrofdlsav egyuttes adasa

B12 vitamin hiany: homocisztein-
metiltranszferaz aktivitas csokkenése
emelkedett homocisztein ateroszklerozis,
csokkent metionin  idegrendszeri problémak
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2. Acetoacetil-CoA csoport lebontasa
(fenil-alanin és tirozin lebontasa, katecholaminok

szintézise)
fenil-alanin
leucin tirc@zin lizin triptofan
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J

acetil - CoA



Fenilalanin tirozin anyagcsere
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Fenilalanin tirozin anyagcsere

Gluko-¢s ketoplasztikus

I
@CHZ—CH —CO0O0~
fenilalanin
Fenilalanin O, + tetrahidrobiopterin

Hidroxilaz H,O - dihidrobiopterin

|
HO—@—CHZ—CH—COO
tirozin

kevert tipusu oxidacio — az O, egyik O atomja a H,0O-ba
kerul, mig a masik az aminosavban jelenik meg



Phenylketonuria(PKU)
betegséghez vezet .

Fenilalanin hidroxilaz
genetikus hiany;
-

(trp hidroxilaz, NOS)

Fenilalanin és fenilpiruvat

Transzaminaz
Fenilalanin—, Fenilpiruvat
(fenilketon)

Fenilalanin THB
hidroxilaz Hiény Phenylketonuria
Tirozin | melanin
. Tyr xilaz
Tobb l \m‘\ DOPA
OFA — dopamin
Reakcid

l transaminaz, dyoxigenaz

Fumarat + Acetoacetat

felhalmozddik a vérben, vizeletben, karositja a myelint az idegsejtekben.

1:9 000 gyakorisag.

Mentalis retardacid keletkezik, ha a kezelés nem kezdadik el
kozvetlenul a szuletés utan. A kezelés soran csokkenteni kell a
fenilalanin felvételt, a novekedéshez szukséges szintig.
Fenilketonuriaban a diétanak feltétlenul tartalmaznia kell tirozint.



KATEKOLAMIN SZINTEZIS

Tirozin hidroxilaz: sebesség meghatarozo,

kevert funkcidju oxigenaz, kofaktora biopterin,
Ca/calmodulin, tartds neuralis aktivitas —>enzimindukcio T

DOPA dekarboxilaz: alacsony Km , nagy Vmax. (nem
specifikus) aromas dekarboxilaz

Dopamin 3 hidroxilaz : kevert funkcioju oxigenaz , Cu
aszkorbat, tartés neuralis aktivitdas —>enzimindukcié T
Feniletanolamin metiltranszferaz: Metil donor S-adenozil

metionin, kortikoszteroidok—enzimindukcio T



Dopamin, noradrenalin, adrenalin
ézis
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TRIPTOFAN

Dioxigenaz
. y Triptofan pirrolaz . . .
triptofan P Y N-formil-kinurenin
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(THB) - .
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neurotranszmitter. / \ .
Testh6mérséklet alvas, nikotinat, NAD™ acetoacetil-CoA

hangulat

Vazokonstrikcio o
Melatonin:tobozmirigy 3% 97 %
Cirkadian ritmus



Leucin elagazé szénlancu as

leucine ketoisocaproate isovalerylCoA
CKI:IKSHICHE CH; CHy mapt CHy CHy

rd
CH OKG Kx“:::H HSCoA KCH

'[leg ‘ '[|3H2 ' '[|3H2

+ | _ zln | -  NADH |
NHyCHCO, Q=C-C0, Co, D=C-8C0A
‘KFAD
coj co; . FADH,
_H, CH _CH, CH 2
3 2 _CH, CH
Nlon RO NYTT eate O/
| € || ¥ I[|:|
L5 “H  app CH
0O=C-SCoA O=C-8CoA tP1 n-rf groa
methylglutaconyl- methycrotonyl-

HMG-CoA CoA CoA



3 hidroxi- 3 metil- glutarilsav uria

3 hidroxi- 3 metil- glutaril-KoA hiany
Tunetek: hanyas,hipotonia,

letargia , kbma

Metabolikus acidozis, hipoglikémia
o Ketontest szintézis nincs,

* Hiprerammonemia

* Leucin szeny etrend




Lizin lebontas
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3. a- keto-glutarsav csoport lebontasa
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COO- CH, COO- CH,
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Kreatin szintézis

in kidney
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POLIAMINOK
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Poliaminok: novekedési faktorok : DNS replikacio,
sejt proliferacio, homeosztazis

Methionine Intracellular

Extracellular

l Ornithine
S-Adenosylmethionine

@ P I Lt Inhibition and Degradation
.....
L J
ﬂ,-.*

NH,(CH,),NH,

F'utrestme *
".
*
&

N'-Acetylspermidine %, Stimulation
L ]
Stimrl_.lilat_iun of -
synthesis £
MHE{GH?}ENH{GHELMHEé Anliz-yme l..
Spermidine *o,
*
Inhibition %,

@ N'-Acetylspermine
Stimulation of

NH{CH,),NH(CH ) ,NH{CH,);NH; synthesis
Spermine

Polyamine

Decarboxylated
S-adenosylmethionine

Polyamine

QDC, Omithine decarboxylase; SAMDC, S-Adenosylmethionine decarboxylase; SPDS, Spermidine synthase;
SPMS, Spermine synthase; SSAT, Spermidine/spermine N'-acetyltransferase; PAD, Acetylpolyamine oxidase;
SMO, Spermine oxidase,
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Szukcinil-CoA csoport lebontasa

treonin metionin izoleucin
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Az elagazo szenlancu
aminosavak lebontasa

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

Mitokondrialis o KETOSAV DEHIDROGENAZ
4
izobutiril-C OA‘ metilbutiril —CoA ’ Izovaleril —CoA

acetilCoA

v

Szukcinil-CoA < Propionil-CoA Acetacetat

4

Acetil-CoA



propionil-KoA  metilmalonil-KoA metilmalonil-KoA

Karboxilaz (Biotin) Racemaz Mutaz (By,)

H i COO~ H COO" H COO"
| HCO3 | | |
H—C—CH; \§ ~H—C—CH; H—C—C—H H—C—C—H
| > clz—s CoA | ¢ A-S -
C—S-CoA ATP ADP ” -Co H C—S-CoA CoA- C H
[ AD [ I
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



Mitokondrialis a KETOSAV
DEHIDROGENAZ

« Javorfaszirup betegseg
* Vizelet szaga, idegrendszeri tunetek

* Atrp és az elagazo as azonos
transzportere van



Elagazo szenlancu aminosava
metabolizmusa

Pancreas

BCATm
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5. Fumarsav csoport

* tirozin, fenilalanin, aszpartat

6. Oxalecetsav csoport

e aszparagin, aszparaginsav



A nem esszencialis aminosavak szintézise

hidroxilaz

Phe mmmsp Tyr

Glucose

!

Glucose-6-phosphate

i Dehidrogenaz ,

! | Transzaminaz

Cys
3-phosphoglycerate [ Ser
] Gly
transzfers,
b 4
Phosphoenolpyruvate
o Transzaminaz Ala
Fyruvate [
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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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